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Mit 9 Abbildungen im Text. 

Oh. 3/[., Aufnahme in die NervenMinik der Charit6 am 6.4. 36. Patientin ist 
am 30. 1.12 geboren; die Geburt sell infolge einer Nabelsehnurumsehlingung 
sehwierig gewesen sein. Keine l~nger dauernde Asphyxie, keine Zange. Familien- 
anamnese: o.B. Eltern und Gesehwister gesund. Seit frfihester Kindheit - -  die 
Mutter meint sieh zu erinnern, sehon einige 
Woehen naeh der Geburt diese Beobaehtung 
gemaeht zu haben - -  fiel eine Vorw61bung 
der linken Sehl~fengegend auf, die aueh auf 
ihren Kinderbildern (s. Abb. 1) deutlieh zum 
Ausdruek kommt. Das Kind entwiekelte sieh 
regelreeht, maehte Masern, Windpoeken und 
tlaehitis dutch, kam in der Sehule gut mit. 
Naeh Angabe der Eltern ist sie Reehtshiinderin 
gewesen. Menarehe mit 13 Jahren, Nenses 
yon da ab immer regelmagig. Vor 5 Jahren 
stolperte sie auI der Strage, fie/ dabei auf 
den HinterkopI, hatte einige Tage lang noeh 
Kopfsehmerzen. 

Im Sommer 1935 traten, einige Tage naeh 
der Periode, im Abstande yon 4 Woehen 
2 generalisierte epileptisehe Kr~mpfe mit 
Zungenbig, Bewugtlosigkeit und naehfolgender 
Amnesie auf. Irgendwelehe Anzeiehen, die flit 

Abb. 1. Aufnahme der Pat. am 
herdfSrmige Anfalle sprechen k6nnten, wurden Ende des 1. Lebensjahres. 
yon den AngehSrigen nieht beobachtet. In den 
gleiehen Woehen Magte Patientin fiber ,,innerliehes Zucken" im reehten Arm. Seit 
Weihnachten 1935/36 litt sie an anfallartig auftretenden Kopfschmerzen, die in die 
linke Stirn-Sehlafengegend lokalisiert wurden und gelegentlich auch mit Erbrechen 
einhergingen. 3 Wochen vet der Aufnahme trat pl6tzlieh eine Schwaehe und Ge- 
fiihllosigkeit des rechten Armes auf, einige Tage sparer kam eine Sehwaehe aueh 
im rechten Bein dazu, so dab beim Gehen der Fug sehleifte. Innerhalb der letzten 
Wochen ist, wie die Angeh6rigen berichteten, auch eine psyehische Veranderung 
eingetreten, sie wurde teilnahmsloser, stiller, das Gedachtnis liel? naeh und mitunter 
machten sich auch Wortfindungssehwierigkeiten bemerkbar. 

Die Untersuehung ergab folgendes: Nittelgrol~es Madehen in maNgem Er- 
nahrungszustande. Keine 0deme. Raehenorgane: o .B .  Thorax: o .B.  tIerz- 
grenzen regelreeht, HerztSne rein, RR. 185/120 mm I-Ig. Lungen und Bauchorgane : 
o.B. Leber, Milz nicht tastbar. Blutbild: o.B. Blutsenkung: i3 mm in der 1., 
33 mm in der 2. Stunde. Urin: Essigsaure-Koehprobe: Mittelstarke Triibung, im 
Sediment Leukoeyten, Epithelien und vereinzelte Erythroeyten. Im Bereich der 
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linken Schlgfe, noch iibergehend auf die Stirn- und Scheitelgegend, w51bt sich der 
Schgdelknoehen in einem etwa handgroBen Bereich deutlich vor. Protrusio bulbi 
links. Links sind die Orbitargnder infolge der Sch/ideldeformitgt naeh auBen und 
unten verschoben; die 0rbita ist im ganzen etwas schr/~g gestellt. Der Sch/~del- 
knochen ist im Bereieh der VorwSlbung deutlich verdfinnt, der Klopfschall i s t  
hier hohl und sehetternd. Pupillen: o . B .  Licht- und Konvergenzreaktion: + ,  
rechts ~ links. Augenbewegungen frei, kein • Fundus: Bds. o. B~ 
Keine Gesichtsfeldeinschrgnkung. Cornealreflex rechts schw/~cher als links. Geruch, 

Gesehmack, Geh5r: o .B.  Gau- 
mensegel und Zunge o. B. 
Leichte spastisehe reehtsseitige 
Hemiparese mit  gesteiger~en 
I~eflexen reehts. Mayer rechts 
schwaeher als links, Babinski 
rechts + .  Bauehdeckenreflexe 
rechts nicht auslSsbar, links + .  
Auf der gesamten reehten KSr- 
perseite einsehlieftlich Gesieht 
ist die Beriihrungs- und Schmerz- 
empfindung herabgesetzt, und 
zwar besonders stark in den 
distMen Abschnitten der Glied- 
maSen. Die Bewegungsempfin- 
dung ist in den distalen Ge- 
lenken der reehten oberen und 
unteren Extremitgt  deutlich ge- 
stOrt. Grobe Ataxie bei Ziel- 
bewegungen mit  dem rechten 
Arm und Bein. Keine aphasi- 
sehen und apraktischen StO- 
rungen. Rechnen nicht beein- 
tr~chtigt. Sehreiben infolge 
der Parese behindert, keine 

Abb. 2. RSntg'enaufnahme (p. a.) des Sch/~dels. Agraphie. 
Die fiir Lues charakteristi- 

sehen 1%eaktionen (Wa.1%,Kahn, 
Meinicke KI.I~.) sind im Blur und im Liquor negativ. Im Liquor findet sieh bei 
der Globulinreaktion eine leichte Trtibung, das GesamteiweiB ist auf 1/~ pro Mille 
vermehrt. Zuekergehalt 52 (Blutzucker 90) mg-%. Zellzahl: 2 : 3. Sediment: Ver- 
einzelte l~undzellen. Go]dreaktion: 112210000. Normomastixreaktion: 567776531. 

RSntgenbefund des Seh/~dels (vgl. Abb. 2): In der linken Sehl/~fen-Scheitel- 
region f/~llt auf, dal] dort der Knochen in Ausdehnung einer Kinderhand verdtinnt 
ist, und zwar betrifft diese Usur die Lamina interna, die anscheinend yon innen her 
isuriert ist. Der Sch/~delknochen ist im Gebiet der Sehl/ifenschup10e, und zwar yon 
-zorn yore Keilbeinfliigel bis hinten zum Proe. mastoid, nach auBen vorgebuchtet. 
Diese Vorw61bung des Sch/~dels setzt sich fort bis etwa in die Mitre der Parietal- 
region. Seh/~delbasis, insbesondere Sella o .B.  

Blutdruekwerte dauernd erhSht, schwanken zwisehen 180 und 220 mm t tg  im 
Maximum. Im Urin wurde bei wiederholten Untersuehungen imme r EiweiB gefun- 
den. Der Durstversueh ergab, dab die Patientin aueh bei 24stfindigem Dursten 
nur his zu einem spezifisehen Gewieht yon 1017 konzentrierte. Von einer Wasser- 
belastung wurde abgesehen. Die konsfliarisch zugezogene Medizinisehe Klinik sprach 
den Verdacht auf eine Nephrosklerose aus. 
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Bei der Aufnahme war die Patientin Mar und orientier~, hatte verMltnism~LBig 
wenig Besehwerden vorzubringen. Im Verlauf der folgenden 2 Woehen traten zu- 
nehmende linksseitige Kopfsehmerzen auf, Patientin war zeitweilig leicht benommen. 
Aueh in den freien Intervallen war jetzt eine Erschwerung der Wortfindung beim 
Gegenstandsbenennen deutlich. Keine weiteren aphasisehen St6rungen; keine 
Fingeragnosie. Die spastische Hemiparese nahm an Intensi t~ zu, weiterhin war 
jetzt eine I-Iemiamblyopie naeh reehts naehweisbar. Fundus: Nach wie vor o. B. 

Angesieh~s der zunehmenden Versehleehterung und der anfallsweise auftretenden 
Hirndruekerseheinungen wurde es immer wahrseheinlieher, dab es sieh um eine 
Geschwulst handeln mfisse. Im ttinbliek auf die seit der Kindheit bestehende 
Deformierung des Seh/~dels daehten wit an eine gesehwulstartige MiBbildung. Die 
Erseheinungen der Niereninsuffizienz, fiir die anamnestiseh eine plausible Erklirung 
sieh sonst nieht linden lieB, braehte uns zu der Vermutung, dab als Ursaehe aueh der 
Nierenschiidigung eine Migbildung in Yrage kommen k6nnte. Da der ProzeB 
lokalisatoriseh Mar zu sein sehien, wurde von weiteren diagnostisehen Magnahmen 
(Ventrikulographie, Hirnpunktion) Abstand genommen. Die Patientin wurde 
wegen der fortsehreitenden Versehleehterung am 4. 5. 36 zur Chirurgisehen Klinik 
zur Operation verlegt. 

6. 5. 36 Operation (Geh. l~at Sauerbruch). Bogenf6rmiger Hautsehnit~ fiber der 
Knoehenauftreibung mit der Basis fiber dem Ohr. Knoehen weieh und aul3erordent- 
lieh dfinn. In der TrepanationsSffnung finder man nach Wegnahme der Dura 
zahlreiche weiBliehe, zum Teil konfluierende Gebilde, die einem sulzig ver/inderten, 
zum Tell sehleimigen Gewebe aufliegen. Beim Eingehen in die Tiefe st6B~ man auf 
zahlreiehe eystische Hohlriume, die naeheinander er6ffnet werden, wobei sieh leieht 
gelblieh gef~trbte, raseh gerinnende Flfissigkeit entleert. Naeh Er6ffnung der Cysten 
is~ nach vorn zu in der Tiefe das zurfiekgedringte Stirnhh'n sichtbar. Da bei der 
Ausdehnung der eystisehen Neubildung die M6gliehkeit einer operativen Entfernung 
nieht gegeben zu sein sehien, wurde der EingrifI abgebrochen. 

Die Untersuehung (Creutz/eldt) der bei der Operation entfernten h~utigen Auf- 
lagerungen ergab, dab es sich um eine Lipomatose der weiehen Hirnhgute handelte. 

In den folgenden Monaten (Juni, Juli 1936) trat zun~ehst eine merkliehe Ver- 
sehlechterung ein: Die Kopfschmerzen wurden tageweise immer heftiger und es war 
deutlieh erkennbar, dab an solehen Tagen aueh der Prolaps, der naeh der Operation 
sieh ausgebflde~ hatte, stgrker gespannt war. Die Lihmung des reehten Armes war 
jetzt vollkommen, wihrend im reehten Bein noeh geringe Bewegungen m6glieh 
waren. DOsigkeig und Apathie nahmen zn. Am Augenhintergrund zeigte sieh jetzt 
eine leiehte Verwaschenheit und Prominenz der Papillenrgnder. Die Hemiamblyopie 
nach reehts ging in eine Hemianopsie fiber. Bei Priifung auf Apraxie erfolgten 
mit dem linken Arm gelegentlich ideatoriseh-apraktisehe Fehlhandlungen. Aul?er 
einer gewissen Ersehwerung der Wortfindung bestanden damals noeh keine aphasi- 
sehen StSrungen. Nach einigen Wochen gingen die Liihmungserscheinungen ein 
wenig wieder zurfick, so dag jetzt t~inger- und Handbewegungen aueh rechts in ganz 
geringem Umfange wieder m6glich waren, w/~hrend Bewegungen in der reehten Schul- 
ter und im Ellenbogen nieht ausgeffihrt werden konnten. Auff~Lllig war die starke 
Atrophie der Muskulatur des rechten Vorderarms und der Hand (keine Entartungs- 
reaktion). Die reehtsseitige SensibilitSotsst6rung betraf vor allem die Bewegungs- 
empfindung. Es bestand eine grobe Ataxie und eine grobe St6rung des Gegenstand- 
erkennens in der rechten Hand. Die Berfihrungsempfindung war in den distalen 
Abschnitten der rechtsseitigen GliedmaBen aufgehoben. 

Im Hinbliek auf die fol*schreitende Verschlechterung wurde nochmals der Ver- 
such gemacht, erneu~ den Tumor anzugehen und eine Entlastung zu schaffen. 

10. 8.36. 2. Operation dureh Geh. Rat Sauerbruch. Beim Eingehen in die Tiefe 
im Bereich des Prolapses st68t man auf eine ctwa strauBeneigroBe Cyste, deren 



476 I-Ians-Herm~nn Meyer und Heinrieh Seheller: 

Wand beim Freipr~parieren einreigt, wobei sich reichlich Fliissigkeit entleert. In 
der Tiefe der tt6hle glaubt man eine Kommunikation mit dem Ventrike] zu erkennen. 
Da solide Tumormassen, die entfernbar gewesen wAren, im Operationsgebiet nieht 
sichtbar werden, wurde yon einer Fortsetzung des Eingriffs abgesehen. 

Nach der 2. Operation langsam zunehmende Verschleehterung des Allgemein- 
befindens. Die rechtsseitige L~hmung ist wieder vollst&ndig geworden, aktive 
Bewegungen k6nnen rechts nieht mehr ausgefiihrt werden. Der sonstige neurolo- 
gisehe Befund ist unver/~ndert. Der Prolaps hat welter zugenommen und erreicht 
jetzt die Gr6Be sines Kinderkopfes (vgl. Abb. 3). Die Patientin ist jetzt ausge- 
sprochen akinetisch, maeht spontan kaum Bewegungen, die Lidspalten sind weit ge- 
6ffnet, der BJick -- was auch in derAbbfldung deutlieh zum Ausdruek kommt-- starT. 
Mimisehe Ausdrueksbewegungen erfolgen in nur sehr geringem Umfang. Von 
allein sprieht die Patientin fast gar niehts, auf Befragen antwortet sie meist nur mit 
,,Ja" oder ,,Nein". Auf eindringliche Aufforderung gelingt es gelegentlich, etwas 

mehr an spraehlichen AuBerungen aus ihr heraus- 
zuholen, wobei sich dann zeigt, dab die Sprache 
agrammatische St6rungen nach Art des Depesehen- 
stiels aufweist. Auch die Artikulation ist reeht 
sehlecht; die Patientin bleibt ferner an einzelnen 
Silbenlauten h~ngen und verbindet sie nur mangel- 
haft miteinander. Sloraehverst/~ndnis - -  soweit prtif- 
bar - -  wohl nicht gr6ber beeintrgehtigt. Prfifungen 
auf Fingeragnosie, Orientierung am eigenen K6rper, 
Rechenst6rungen und Alexie nicht durchffihrbar. 
Patientin ist am (]'age leicht d6sig und seh]/~ft viel, 
w~hrend sie nachts meist waeh ]iegt. 1V[anchmal ver- 
folgt sie mit den Augen die Vorg/~nge ihrer Ure- 

A b b.3. Aufgenommen Anfang" gebung, ruft beim tterannahen einer Xrankensehwester 
Oktober 1936. stereotyp: ,,Tablette!", meist zeigt sie aber auf ihro 

Umwelt keine erkennbaren Reaktionen. 
Um die Ausdehnung der Neubildung zur Darstellung zu bringen, wurde tier 

Versueh gemaeht, vom reehten Stirnhirn aus das Ventrikelsystem mit Luft zu fiillen. 
tJberraschenderweise stieg man hierbei jedoeh nicht auf den Ventrikel, sondern 
gelangte in einen I-Iohlraum, aus welchem sieh 50 ccm goldgelbe, sehr eiweigreiche 
Cystenfliissigkeit entleeren liegen. Der ZuckergehMt der Cystenfliissigkeit betrug 
129 rag-%, Geschwulstzellen waren im Sediment nieht naehweisbar. Auf dem i%6nt- 
genbilde war zu erkennen, dab die vom rechten Stirnhirn aus erreiehte Cyste mit den 
iibrigen ]inks gelegenen eystisehen ttohlr/~umen und dem Prolaps kommunizierte. 

Dieser Eingriff brachte jedoeh nut eine vortibergehende subjektive Erleiehterung 
des Befindens und unter den Erscheinungen zunehmenden k6rpertichen Verfalls 
kam die Patientin am 20. 10.36 zum Tode. 

Sektionsbe]und (Sekt.-Nr. 1335/36) (gekfirzt). Bei der Sektion fanden wit die 
Leiche eines 24jghrigen, grazil gebauten Mgdchens in sehr sehleehtem E.Z. (K6rper- 
l~nge 157 era, Gewieht 30 kg). Die Briiste sind v61lig gesehwunden. Haut und 
siehtbare Sehleimh~ute sehr blaB. Uber dem linken Ohr w61bt sieh ein doppelt 
mannsfaustgroBer, fluktuierender Knoten vor. Die behaarte Kopfhaut dariiber 
ist versehieblieh. Am oberen Rand desselben eine bogenf6rmige Operationsnarbe. 
Das Herz ist kteiner als die Faust der Leiehe, sehr sehlaff. Herzmuskel braunrot. 
Die rechte Herzkammer zu weir, Klappen und Sehnenf~den regelrecht. GefaBintima 
zart, mR Ansnahme geringer erhabener, gelblicher Einlagerungen. Kein Thymus- 
drfisengewebe mehr vorhanden. Die Lungen sind richtig gelappt, klein, geblght, 
Fingereindrficke bleiben bestehen. An beiden Lungenspitzen geringe strangfSrmige 
Verwaehsungen. Von der Sehnittfl~che flieBt reiehlieh Flfissigkeit ab. In den 
Bronehien graugriine, s~uerlieh rieehende Massen, Sehleimhaut gerStet. Speise- 
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r6hrenschleimhaut gatlLg verf~rbt. Luftr6hrenschleimhaut ist ger6tet, mit gall@ 
schmutzigen Massen bedeckt. Im Pankreasschwanz 2 haselnuBgroBe, gegen die 
Umgebung sehar/abgegrenzte,  aus Pankreasgewebe bestehende Knoten. Die Milz 
ist klein, Pulpa reiehlieh abstreifbar. Leber ist zu klein, auf der Schnittfl~ehe 
braunrot, Zentralvenen sind erweitert. Abnorme Kerbe am Spiegelschen Lappen. 
Auf der Ober- und Sehnittfl~Lehe beider Nieren finder man verstreut linsengroSe, 
grauweiBe, zentral eingedellte Gebflde, die auf der Sehnittfl~ehe teflweise efil nahezu 
striehf6rmiges Lumen erkennen lassen. Daneben flaehe Narben der Nierenoberfl~tehe. 
Auf dem Schnitt zeigen beide Nieren, besonders aber die reehte, eine gelbe, streifige 
Ver~nderung, besonders tier Markkegel, In beiden Nierenbecken, deren Seh]eim- 
haut verdickt ist, feinste Konkremente. Sclfleimhaut beider Harnleiter ger6tet. 
Die Harnblasenwand ist weiBlich verdiekt, ger6tet; kleinste, spritzerartige Blut- 
punkte und braunschwarze F]eeken in der ScMeimhaut. Harnr6hre ger6tet. Uterus 
walnuBgroB. Ovarien regelreeht. Im Douglasperitoneum stecknadelkopfgroBe 
verkalkte Kn6tehen. Am ~uSerenAnaIring ein pfermiggroBer, oberfl~ehlicher Sehleim- 
hautdefekt, Seh]eimhaut des Magenfundus sehwarzgriin veffs durehseheinend, 
sonst am Magen-Darmkanal kein pat, hologischer Befund. Knochenmark rot. 

Naeh Abziehen der Kopfsehwarte sieht man im Bereieh der Vorw61bung, dab 
sich yon dem mit  Fltissigkeit geffillten Sack 2 flache Ausstiilpungen zwischen 
Haut  und Knoehen frontal und temporal vorschieben. Sic sind aus dem Inneren 
des Schs herausgedr~tngt. In ihnen und der groBen Cyste finder man 200 cem 
einer klaren, gelben, Init gelblichen Flocken durchsetzten Fliissigkeit. Ihre Wand 
ist rostbraun verf~rbt. Die Sch~tdelkalotte ist hier ausgebuckelt, weist an dieser 
S~elle eine glattrandige, hand~ellergro~e Knochenlticke auf (Trepanation). Stellen- 
weise ist der Knochen hier so dtinn, dab er sieh leicht biegen lgBt. Die mittlere 
Sch~delgrube der linken Seite ist stark verbreitert. An der Kalotte und der Dura 
mehrfaehe Punktionskan~le. Die Dura ist prall gespa~mt. Ihre Innenfl~ehe trocken. 
ETber der rechten Hemisphare und in der linken mittleren Sehs ist sie rest- 
braun. Die Windungen sind abgeplattet, die Furchen verstriehen. 13ber der linken 
Hemisphere flache, goidgetbe Fettablagerungen sowie feinste Kalkeinlagerungen. 
Im Bereich der Trepanation ist das Gehirn herausgedr~ngt und am ~uBeren Pol 
daselbst zeffallen. Uber der Konvexitat  der linken Hemisph~Lre finder man in einem 
Bereich yon Ftinfmarkstfiekgr61~e und 3 mm Dicke Fettgewebe auf den weichen 
Hirnh~Luten. Daneben im Bereich des linken Occipitalhirns wiederum Kalkspritzer. 
Die linke HemisphAre ist im ganzen stark verbreitert, im Bereich des Parietal- und 
OccipitMteils nahezu um das Doppelte (Abb. 4, Fig. 1 und 2). Das Gehirn lgi~t sich 
leieht herausheben und ist nirgends mit der Umgebung verwachsen (Hirngewicht 
1625 g). An der Oberfl~ehe der linken Igemisphgre sieht man in einem handfl~ehen- 
grol~en Bezirk einen Tumor yon grau gIasiger Farbe, an der Oberfl~ehe gyriert, yon 
knorpelig-elastischer Konsistenz. Nach vorne hin reicht er bis zum Gyrus eentralis, 
caudalw~rts bis tiber den Suleus oceipitalis transversus und lateral ist die Fossa 
Sylvii vSllig verstrichen, die 1. Temporalfurehe scheint hier die Grenze des Knotens 
zu bilden, naeh medial reicht er tiber die Mantelkante. An der Basis zeigen die 
weiehen Hirnh~ute IinsengroBe Fetteinlagerungen. Der ganze mittiere und seittiehe 
Tell der linken Hemisph/~re ist yon einer unter einer dtinnen Hirnparenchymsehieht 
und seitlieh im Bereich des Temporallappens nur yon ttirnh~tuten abgegrenzten 
Cyste eingenommen. Brtiekenarme, Brticke und Kleinhirn sind stark nach rechts 
verdrgngt, verzogen nnd reehts verkantet. An umsehriebenen Stellen erreicht der 
knollige Tumor aueh an der Basis die 0berfl/~ehe. Die rechte Hemisph/~re zeigt mit  
Ausnahme gering verdickter weieher Hirnhg, ute nahe der Mantelkante keine Beson- 
derheiten. 

Ein Frontalsehnitt  3 em yore Frontalpol entfernt zeigt auf der linken Seite 
die Spitze des Vorderhorns um das Dreifache erweitert. Reehts ist noch kein 
Ventrikel sichtbar. Von caudalwarts her sieht man eine prall geffill~e Cyste in den 
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erweiterten linken Seitenventrikel hereinragen, ihre Wand ist tells milchig weft], 
opak, teils klar durchscheinend. 

Welter caudalwgrts finder man eine starke Schrggstellung der Fissura longi- 
tudina]is eerebri (Abb. 4, Fig. 3). Der Balken und das Septum pellueidum sind 
stark nach rechts verdr~ngt, schr~g gestellt. Die Seitenventrikel sind spaltf6rmig 
zusammengedr~ngt und verzogen. Ihre Auskleidung ist glatt, am Septum pelluei- 
duns spritzerartige Blutungen unter dem Ependym. Neben dem linken Seiten- 
ventrikel und an der Basis der Hemisphere findet man eine nach aul~en und nach 

4--~ 

5---> 
6--4 
7---> 

Abb, 4. Schematische D~rstellung 
der • des Tumors. 

Fig. 1 : Ansjcht yon oben, 
Fig. 2: Ansicht yon unten. 
Fig. 3--7: Frontalschnitte. 

Tumor, ::: Cyste. 

dem Ventrikel bin durch eine schmale Hirngewebsschicht abgetrennte Cyste. Ihre 
Wand ist glatt, zum Tell mit  gelben, linsengroI~en Stippehen bedeckt. Der Tumor, 
der die basale Hemisphs erfiillt, zeigt weehselnde Beschaffenheit. Neben 
weiBen, knorpel~hnlichen Bezirken mit  kleinen, mit klarer Fliissigkeit erfiillten 
Hohlri~umen, finder man markige, weiche, blaBrosa gef~rbte Bezirke und andere 
geleeartige. Hier reichlieh Gefi~l~e sichtbar. 

Im Bereieh des Sulcus eentralis ant. nimmt der Tumor fast die ganze I-Iemir 
sphere sin (Abb. 4, Fig. 4). Er zeigt neben der oben beschriebenen Besehaffenheit 
derbe, weiBe, sich stark verschlingende Gewebsziige. An einzelnen Stellen erreicht 
er die Oberfl~ehe und scheint das urspriingliche 0berfl~chenrelief des Gehirns 
naehzuahmen. Er grenzt nicht immer scharf gegen das umgebende Himgewebe 
ab und man sieht am l~ande Reste von Hirnwindungen, die zum Teil vom Tumor 
durehwaehsen erseheinen. Stellenweise liiBt er sieh glatt heraussehglen. 
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Im n~chsten Querschnitt erreicht der Tumor in grol3er Ausdehnung die Konvexi- 
t~t (Abb. 4, Fig. 5 und Abb. 5). Medial unten sehlieBt sieh an den Tumor die oben 
beschriebene Cyste an. Lateral und unten ist ein etwa 1 era dicker Hirnparenehym- 
saum erhalten. Der linke Seitenventrikel ist nieht mehr auffindbar, der reehte er- 
weitert. Hier ist der Tumor stark durehblutet. Die Stammganglien sind nieht mehr 
erkennbar. 

Noeh weiter eaudalw~rts ist die Ausdehnung des Tumors ungef/~hr die gleiehe 
(Abb. 4, Fig. 6). Von der Cyste ist nur noch ein sehmaler Spalt erkennbar. Das 
I-Iinterhorn des linken Seitenventrikels finder man basal verdr~ngt, das des reehten 
erweitert. 

Der letzte Quersehnitt (Abb. 4, Fig. 7) wenige Zentimeter vor dem Oeeipitalpol 
zeigt uns den Tumor auf die obere tIemisphiirenh~lfte besehr~nkt, das linkes Hinter- 
horn ist stark erweitert. Am Plexus ehorioideus finder man goldgelbe Fleeken. 

Abb. 5. Frontalschnitt des Gehirns (entspricht Abb. '~, Fig. 5). 

Der Aquaeduetus Sylvii ist durchg~ngig. Der 4. Ventrikel ist nieht erweitert. 
Am Kleinhirn, der Brfieke, der Medulla oblongata und dem Rfiekenmark kein patho- 
logischer Befund. 

Se~tionsdiagnose (gekfirzt): Grol3es Fibromyxom der linken Grol3hirnhemi- 
sph~tre. Lipomatose der Leptomeninx und Dura mater fiber der linken Konvexit~t. 
Prolaps des linken Sehl~fenlappens im Gebiet der Trepanations6ffnung daselbst. 
Halbkugelige VorwSlbung und Verdfinnung der Kalotte im Bereieh der Felsenbein- 
sehuploe und des Seheitelbeins links. 

Hoehgradige allgemeine Abzehrung. Ersehlaffung und braune Atrophic des 
Herzens mit Erweiterung der reehten Kammer. Frisehes Odem und chronisehes 
Emphysem der Lungen. Braune Atrophie und akute Stauung der Leber. Geringe 
Atrophie der erweiehten Milz. Zahlreiehe eigenartige Cysten beider Nieren. Chroni- 
sche Pyelonephritis und zum Tefl h~morrhagisehe Cystitis. Atrolohie des Uterus. 
Fast vollst~ndige Atrophie beider Brustdrfisen. 

Zur histologisehen Untersuehung wurden Stficke aus den versehiedensten Teilen 
des Tumors in Paraffin eingebettet und naeh mehreren Methoden gef~rbt. (H~ma- 
toxylin-Eosin, Bindegewebsf~rbung~Masson, Elastica, Sehleimf/~rbung-Mueiearmin, 
Glykogen naeh Best, Erythrosin-Safranin, Gitterfaserf~rbung (Papl)), Gliaf~rbung 
(Holzer), F~rbungen zur Feststellung der Polychromasie (Kresyleehtviolett, Thionin, 
Toluidinblau). 
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Die mikroskopisehe Untersuehung ergibt ein dem makroskopiseh versehieden- 
ar t igen Aussehen entspreehendes Bild. 

Der Tumor wird yon brei ten Bindegewebssepten, die aus jungen, faserreiehen 
Fibroblasten gebildet werden, durehzogen (Abb. 6). Daneben finder man Faserziige, 
die aus breiten, kernlosen Fasern bestehen, die sieh mi t  Eosin hellrot, mi t  Anilinblau 
s tark blau f~rben. In  diesen Gebieten reiehlieh weite blutgef~illte Capfllaren, deren 
Wand  regelreeht ist. Von der Advent i t ia  der Gef~ige gehen feine Fasern ab. (Keine 
peritheliom~ihnliehen Bilder.) t I ier  manehmal  ausgedehnte Blutungen in das Gewebe. 
Zwisehen diesen Septen und  meist  in der N~he derselben liegen reiehlieh mit  sehmMen 

Abb. 6. Versehiedene Stadien v~kuol~rer Degeneration. Starker Faserreichtum und 
Sehleim in der Zwischensubst~nz (H.E.). a ]~eginnende Vakuo]isierung der Zene. b Grol~e, 
schleimges Vakuole. c Schleim ergiegt sieh in die Zwischensnbstanz. d Entleerte 
u enth~lt pyknotisehen Kern und feinste F~sern. e Beginnende Faserentwicklnng. 

f V611ige Ausfiillnng der Vakuole dutch F~serwueherung (Faserkugeln). 

und  brei ten Auslaufern versehene Zellen, die einen groBen, hellen, rein mit  Chroma- 
t in  best~iubten Kern ~ufweisem Dort, wo die Zellen einzeln in der Zwisehensubstanz 
liegen, weisen sie eigenartige Verfinderungen auf (Abb. 7, Fig. 1--9). 

Das Protoplasma des Zelleibs und  seiner Forts~tze scheint sieh aufzul6sen 
(Fig. 2), so dag der Zellkern nur  noch schat tenhaf t  yon einem Protoplasmasaum 
umgeben jst .  J e t z t  entwickeln sich Vakuolen im restliehen Protoplasma (manchmal  
im Zellkern) (Fig. 3), die mit  blagviolettem, f~dig-sehlierigem InhMt geffillt sind. Die 
Vakuolen nehmen immer mehr  an GrSBe zu (Fig. 4). Sie zeigen eine allm~hlieh immer 
mehr  zunehmende Faserverdiekung ihrer Wand.  Aueh in den Vakuolen in den 
sehleimigen Massen findet man feinste Fasern (Fig. 5). Der Zellkem wird pyknotiseh 
und  an  die Peripherie verlagert. Die spezilische Sehleimfarbung (Mueicarmin) 
ergibt einen positiven Ausfall im schleimigen VakuoIeninhalt .  In  einzelnen Vakuolen 
konnte  noeh im formolfixierten Material Glykogen naehgewiesen werden. SchlieB- 
lieh reiBt die pra]l gefiillte Vakuole ein und es ergieBt sieh ihr InhMt in die Zwisehen- 
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subs tanz  (Fig. 6). Hierbei  wird h~ufig der Ke rn  mit  ausgestoBen. Es  bl~ibt die 
Vakuolenwand zuriick. Bis ~uf ein ~eines Fasernetz  s ind die V~kuolen jetzt  leer 

Abb. 7. Schematisierte Darstellung der Umwandlung der Fibroblasten. 1. Normaler 
Fibrobl~st. 2. Protoplasmaleib und -fortsi~tze 16sen sich auf. 3. Beginnende Vakuolen- 
bildung im restlichen Protoplasma. r ~Vachsende Vakuole. 5. Schleimerfiillte Vakuole. 
6. Vakuolenk~psel eingerissen, Schleim ergieBt sich in die Zwischensubstanz. 7. Leere 
Vakuole enth~ilt pyknotischen Kern und feine Fasern. 8. Starke Faserentwieklung in der 

Vakuole. 9. Fast v611ige Ausfiillung der Vakuole dutch Fasermassen (Faserkugel). 

(Fig. 7). N u n  beginnen yon  der  W a n d  der Vakuole her  und  vom schm~len Proto- 
p lasmas~um des Kerns  Fase rn  zu wuchern  (Fig. 8). Sie erfiillen schliel]lich v6llig 

Virchows Archiv. I~d. 300. 31 
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das Lumen, so dab sie als runde, aus zirkul/~r geschichteten Fasern gebildete Kugeln 
(mit und  ohne Kern) imponieren. Diese finder man diffus im Tumor verstreut,  sie 
f~rben sich mit  Eosin hell leuchtendrot,  im Masson blau, in der Versflberung 
sehwarz (Fig. 8). Elastisehe Fasern sind im Tumorgewebe nieht  nachweisbar. 

Andere Teile des Tumors zeigen ein yon den Ausl~ufern sternf6rmiger bis 
spindeliger Zellen gebildetes Maschennetz. Daneben reiehlich rundliche Wander-  
zellen. In  den Masehen sehlierig-sehleimiger Inha]t ,  der von feinsten Fasern durch- 
zogen wird. Hier  finder man reichlieh kleine Cysten, die yon kubisehen bis p la t ten  
Zellen ausgekleidet sind. Diese schleimigen Massen, die wir in allen Teilen des Tumors 

Abb. 8. Gitterfasernetz (Versilberung n~eh Papp). a Beginnende F&serentwieklung. 
b Von ]~asern ~nsgefiUlte V~kuolen (F~serkugeln). 

wiederfinden, geben wie der Inha l t  der Zellvakuolen eine positive Sehleimreaktion 
und sind ausgesproehen polychromatisch. Oberall  sind sie yon feinsten Fasern 
durehzogen, die sich mi t  Anilinblau anfiirben. Bei der Versilberung werden sie 
sehwarz, wobei bemerkt  werden muB, dab es wegen der sehleimigen Zwisehen- 
substanz h/~ufig zu feinsten Niedersehl/tgen kommt  (Abb. 8). 

Was die Abgrenzung des Tumors gegen seine Umgebung (weiehe Hirnh~ute  
und  Hirnparenehym) und  die Art  seines Wachstums betrifft,  so finder man  ganz 
versehiedene Bilder. Einmal  verdr~ingt er die nmgebenden Hirnteile und  sehiebt 
das zusammengedriickte Parenehym vor sieh her. An anderen  Stellen witehst 
er diffus in die Hirnwindungen ein, so dab das Hirnparenehym allm~thlieh yon Tumor- 
gewebe ersetzt  wird. Nur so ist es erkl/~rlieh, dab der Tumor bei der makroskopisehen 
Betraehtung eine ausgesproehen gyrierte Oberfl/~ehe aufwies. Tails w~iehst der 
Tumor, indem er Zapfen yon myxomat6sem Gewebe vorschiebt,  zwisehen denen 
zuerst noah sehmale Bander  yon t t irngewebe stehenbleiben, bis dann  aueh sie in 
Tumor aufgehen (Abb. 9), tells wuchert  er an den Grenzen, an denen zellreiehes 
junges Bindegewebe angrenzt,  diffus ein. Naeh der Oberfl~ehe hin ist  der Tumor 
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yon einer zellreichen Kapsel straffen Bindegewebes begrenzt. Die weiehen Hirnhaute 
ziehen unversehrt darfiber hinweg. Sie zeigen in umschriebenen Bezirken eine Auf- 
lagerung einer mehrere Millimeter dicken Schicht yon wohl ausgebildetem Fett- 
gewebe. Gleiche solche Fettinseln findet man an der sonst intakten harten ttirnhaut. 

Von den tibrigen hlstologischen Befunden sind nur die eigenartigen Bildungen 
an beiden Nieren zu erwahnen. Die linsengrol~en, grauen Gebilde, besonders zahl- 
reich an der INierenoberfl~che, erweisen sich als nlanchmal mit einem, yon schmalen 
Zellen ausgekleideten Lumen versehene zirkulgr angeordnete Fasern yon elastoidem 
Gewebe. 

Die histologisehe Untersuehung hat ergeben, dab der Tumor in allen 
seinen Bestandtei]en aus Geweben besteht, das yore ~esenchym seinen 

Abb .  9. E i u w a c h s e n  des T u m o r s  d u r e h  m e s e n c h y m a l e  Z a p f e n  in  das  H i r n p a r e n c h y m  (H.E. ) .  
a T u m o r g e w e b e .  b H i r n p a r e n c h y m .  c M e s e n c h y m z a p f e n .  

d Res t l i che  t i i r n p a r e a c h y m b g l k c h e n .  

Ausgang genommen hat. Wir linden Bindegewebe, Schleimgewebe, 
retikul~res Gewebe (Gitterfasern) und in den weichen Hirnhaufen ~e%- 
gewebe. Unsere Diagnose lautet deshalb: Fibromyxom. 

An den Randpartien w~chst mesenchymales Gewebe in das Hirn- 
parenchym ein. Es entwickeln sich daraus Fibroblasten, die bei der Er- 
zeugung der faserigen Zwisehensubstanz eine grol3e Rolle spielen. Die 
Fibroblasten beginnen vakuolig zu degenerieren, und es entsteht eine 
groBe, sehleimgefiillte Vakuole. Die Wand derselben reiBt sehlieBlich 
ein, und es ergieBt sich der 8chleim in die Zwisehensubstanz. Es tritt  
nun eine starke Faserbildung auf. 

Doljans/si nnd Roulet konnten zeigen, dab die Entstehnng der 3/[esen- 
chymfibrillen ausschlieBlich extracellul~r vor sieh geht, dab abet der 

3I* 
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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 iibrillen- 
bildende ProzeB immer eine Folge der direkten Ffihlungnahme zwischen 
Zelle und umgebendem plasmatischen ~flieu darstellt." Die Frage, 
ob die Zelle anf das Protoplasma meehanisch oder chemisch einwirkt, 
ist yon ihnen zngunsten der chemischen Einwirkung entschieden worden, 
and  zwar so, dab man annimmt, ,,dab das interce]lul/~re Milieu unter dem 
EirrfluB yon den Zellen ausgeschiedenen Sekreten sich zu Kollagen 
nmwandelt" .  Die mechanische Wirkung beschr/inkt sich allein auf einen 
richtungsgebenden Faktor  anf die ausgebildeten Fibrillen. Da die 
Fibrillenbildung nicht nur in unmittelbarer Nachbarschaft der Zellen 
eintritt, mug man mit einer humoralen Fernwirkung der Zellen auf das 
)s rechnen. Die feinen Fasern, die auch wir innerhalb der Zellen 
fanden, entsprechen wohl am ehesten den Heidenhainschen Tono- 
fibrillen. 

Die groBen, runden Zellen mit Vakuolen im Cytoplasma und in dem 
oft randst/indig verlagerten Kern  and der glykogenhaltige Inhal t  der 
Vaknolen liegen uns an Chorda-Zellen denken. Anch die Faserbildung 
sowie der Schleim- and  Glykogengehalt konnten den Verdacht nach 
dieser Seite hin best/~rken. Gegen diese Annahme jedoch, dag es sieh 
um versprengte Chordazellen oder um ein Chordom handele, spricht, dab 
unser Tumor keinen Zusammenhang mit der Seh/~delbasis, insbesondere 
nieht mit  dem Clivus oder dem Spheno-Oceipitalspalt zeigte. Von hier 
gehen bekanntlich Chordome aus, die h/iufig erst bei der Sektion als Neben- 
befund gefunden werden. Auch lagen die Zellen nieht, wie wit es bei den 
Chordomen kennen, in S/s nnd Haufen beieinander, sondern einzeln 
verstreut in der Zwischensubstanz. Hierbei kam nns besonders der Urn- 
stand zu Hilfe, dab es mSglich war, die Entstehung nnd das Schicksal 
dieser grogen Zellen zu beobachten. 

Da unser Tumor nirgends mit der harten I t i rnhaut  verwachsen ist 
and  aueh die weichen Hirnh~ute, was wir histologiseh naehweisen konnten, 
in keinem Zusammenhang mit dem Tumor stehen, so miissen wir an- 
nehmen, dag es sich um einen versprengten, zur Wueherung gelangten 
~esenehymkeim handelt oder um eine Gesehwulst, die yon der Gefs 
adventitia der Hirngefitl3e ihren Ausgang genommen hat. 

Wit  haben im Schrifttum keinen gleiehen oder aueh nur 5.hnliehen 
Fall linden k6nnen. Es hat sich gezeigt, dab es sieh bei den bisher im 
Schrifttnm als sehr selten bezeichneten Fibromen fast anssehlieglieh 
um Fibroendotheliome yon den weiehen und harten ttirnh/~nten ausgehend 
um Peritheliome nnd ghnliches handelt. Nnr 5 Fs yon sog. ,,prim~ren 
Fibroblastomen" sind yon Alpers, Bailey (2 F~lle), Mallory und Baker 
besehrieben worden. Sie gingen tells yon der Pia, der Gef/iBadventitia 
oder den Perithelien der Blutgef~Be aus, wurden bei Personen zwischen 



tdber ein Fibromyxom des Gehirns. 485 

10 und 52 Jahren gefunden und erreichten eine Gr613e yon nieht mehr als 
5 cm im Durchmesser. 

Was die Lipomatose der Dura und der Neningen betrifft, so gibt es 
ftir ihre Entstehung versehiedene Erklgrnngen. Einmal kann es sieh 
um eine hyperplastisehe Entwicldung vorhandener Fettzellen handeln. 
Seit Virchow wissen wit, dab in der Pia, und zwar am Corpus callosum 
nnd am Fornix, normalerweise Fettzellen vorhanden sind. In  der Dura 
finder man keine Fettzellen, so dab wir es bier eher mit einer metaplasti- 
schen Umwandlung von Bindegewebe zu tun haben, die zu lipomartigen 
Gebilden geftthrt hat. SohlieNieh ware es mSglieh, bei beiden an einen 
versprengten Mesenehymkeim zu denken, aus dem sich Fettgewebe en~- 
~vickelt, also ein ahnlicher Vorgang, wie wires  beim Tumor in Erw~tgung 
gezogen haben. 

Wir haben ira vorstehenden fiber ein Krankheitsbild berichtet, das 
sowohl klinisch ~de anatomisch Besonderheiten aufweist. Da~ es sich 
um eine Neubildung handeln ~4irde, war im ttinblick anf die Knochenusur 
am Sch~del, die auf einen umschriebenen Druck schliegen lie~, wahrschein- 
lich. Die Tatsache, da~ die Sch~tdeldeformit~t schon in friihester Kind- 
heit beobachtet wnrde, deutete darauf bin, dag der Proze8 schon auSer- 
ordentlich lange bestand nnd dab ihm eine Fehlbildnng zugrunde liegen 
muftte. Auch der pathologiseh anatomische Befund hat diese Annahme 
w~hrscheinlieh gemacht. Bemerkenswert ist im klinischen Bilde dgs sehr 
sp~te Auftreten von Ausfallserseheinungen. Wie eingangs sehon erw~hnt 
~mrde, hat die Patientin sieh k6rperlieh und geistig ganz normal ent- 
wickelt, ist in der Sehule gut mitgekommen, ihrem Beruf als Schneiderin 
ohne Sehwierigkeiten naehgegangen und hat bis zum Sommer 1935 - -  
s/4 Jahre vor ihrem Tode - -  niemals tiber Beschwerden, die mit dem Leiden 
in Zusammenhang gebraeht werden kSnnten, zu klagen gehabt. Wenn 
man bedenkt, dab bei der Obduktion sieh herausstellte, dal~ der gr6gte 
Tell der linken Hemisph/~re, insbesondere die Sehlgfen-Seheitellappen- 
region, dureh die Neubildung ersetzt, bzw. in ihren noeh erhaltenen 
Partien aufs Stgrkste zusammengedriickt war, so ist es reeht erstaunlieh, 
wie gering im Verhg~ltnis hierzu die Herderseheimmgen gewesen sind. 
Nach der histologisehen Struktur dos Tumors ist ja ein langsames Wachs- 
turn wahrseheinlieh. Es kann also nicht etwa angenommen werden, dab 
die Gesehwulst erst dann eine gr6Bere Ausdehnung erreieht hatte, als 
aueh im klinisehen Bilde grobe Ausfallserseheinungen (Hemiparese, 
aphasische St6rungen, Akinese) auItraten. Nan wird vielmehr folgern 
k6nnen, dab die linke Hemisph/tre aueh in einem augerordentlieh stark 
geseh/tdigten und reduzierten Zustande funktionell noch ausreiehte, um 
die Spraehe, das geehnen, Lesen usw. zu gew/~hrleisten. Ausdriteklieh 
sei hier noeh bemerkt, dag die Kranke immer Reehtshanderin gewesen 
ist; die in diesem Falle naheliegende Vermutung, die reehte Hemisphare 
k/inne schon in frtiherer Kindheit die Funktionen der linken tibernommen 
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haben,  dfirfte also hier  wohl  n ich t  zu Rech t  bestehen.  Zum Verst / indnis  
dieser merkwfi rd igen Beobach tung  wi rd  m a n  sich d a r a n  er innern  mfissen, 
dab  ja  auch bei  ande ren  Prozessen,  die zu einer l angsam zunehmenden  
Verdr/~ngung und  zum Schwund yon  Hirngewebe  ffihren, wie z . B .  in 
manchen  F/~llen von VerschluShydrocephalus ,  die Funk t ionss tS rungen  
zuweilen in ke inem Verh/~ltnis zu der Drucka t roph ie  des H i rnman te l s  
zu s tehen scheinen. Offenbar  e rmSgl icht  die Langsamke i t  des W a c h s t u m s  
der  Geschwulst  eine ausre ichende funkt ionel le  Anpassung  des fibrig- 
b le ibenden  Parenchyms .  

Die B lu td rucks te ige rung  im Verein mi t  Albuminur ie  und  Res t s t i ck-  
s tofferhShung l ieSen kl inisch zun/ichst  an  eine jugendl iche Schrumpfnie re  
denken.  Da  jedoch die histologische Unte r suchung  der  Niere  keiner le i  
Ver / inderungen in dieser R ich tung  ergab,  miissen "cAr annehmen,  dal~ es 
sich auch hierbei  urn zen t ra l  bewi rk te  Regula t ionss tSrungen  gehandel t  hat .  

Zusammenfassung. 
Es wird  fiber eine ]-Iirngesch~vu]st der  l inken Schl/s ber ichte t ,  

die sich schon kurz  nach  der  Gebur t  durch  eine VorwSlbung des Sch/idel- 
knochens  b e m e r k b a r  gemacht  hat .  Bemerkenswer terweise  t r a t e n  die 
e rs ten  k l in ischen Ersche inungen  ers t  23 J a h r e  sp/~tcr auf. Die Sekt ion  
ergab eine Neubi ldung,  wie sie in  gleicher Weise  bisher  wohl noch nie 
beobach te t  wurde.  Es  hande l t e  sich um ein nahezu die ganze l inke 
Hemisphe re  e innehmendes  l~ibromyxom, dessen besondere  E igena r t  in 
, ,Faserkuge ln"  bes tand ,  deren En t s t ehung  aus vakuol ig  degener ier ten  
~ ib rob l a s t en  nachgewiesen werden konntc .  
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