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Uber Ganglienzellgeschwiilste im Gehirn™

Von
Erna Christensen (Kopenhagen).

Mit 11 Abbildungen im Text.
( Eingegangen am 14. April 1937.)

Obwohl Geschwilste im Gehirn, die hauptséchlich aus Ganglien-
zellen oder deren Vorstadien bestehen, im Vergleich mit den Geschwiilsten
innerhalb der Gliomreihe selten angetroffen werden, kommen sie immerhin
so haufig vor, daBl sie, besonders seit die neuzeitliche Neurochirurgie
mehr oder weniger erfolgreiche Operationen gutartiger Gehirntumoren aus-
zufithren gestattet, nicht nur der Kuriositat halber Interesse bieten. Und
histologisch sind die sehr hoch differenzierten Ganglienzellgeschwiilste
meistens gutartig. Die Heilungsmoglichkeiten fiir Patienten mit solchen
Tumoren sind infolgedessen davon abhéingig, daB der betreffende Tumor
sich an einer Stelle befindet, die fiir operative Eingriffe zugénglich ist.
In der Literatur ist bisher tiber 37 Fille von solchen Tumoren berichtet
worden, denen die im folgenden beschriebenen 5 Fiélle angereiht werden
konnen.

Die Grundlage firr die gegenwirtige Nomenklatur der Ganglien-
zellgeschwiilste verdanken wir Bielschowsky und Pick, die im Jahre 1911
folgende Formen aufstellten: Ganglioneuroma und Ganglioglioneuroma
amyelinicum und myelinicum je nach dem Gehalt an Ganglienzellen,
Gliazellen, marklosen und markhaltigen Nervenfasern. Jede dieser
Formen kann nach ihrer Differenzierung wiederum in 2 Formen geteilt
werden, wonach alsdann von ,ausgereiften’ oder ,,ausreifenden* und
,,unausgereiften Formen die Rede ist.

Robertson stellte im Jahre 1915 die Ubergangsform: ausreifende Ge-
schwulst als besonderen Typus auf. Olivecrona lenkte im Jahre 1919
die Aufmerksamkeit darauf, dafl man je nach dem Zellenpolymorphismus
besser von malignen und benignen Formen sprechen sollte. Waetjen
vertrat im Jahre 1930 die gleiche Ansicht und stellte als Ausdruck fiir
eine maligne Form den Begriff Ganglioglioblastoma amyelinicum giganto-
cellolare auf. SchlieBlich stellten Foerster und Gagel im Jahre 1932 den
Begriff Gangliocytom fiir die Geschwiilste auf, die nur Ganglienzellen
enthalten und behielten den Begriff Neurom denjenigen Geschwiilsten
vor, die gleichzeitig Nervenfasern von der einen oder anderen Form
enthalten; im Jahre 1933 fiigen sie den Begriff dysplastisch hinzu, wenn

1 Die Arbeit ist mit Unterstiitzung des P. Carl Pefersen-Fonds ausgefiihrt.
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von Mibildung die Rede ist, die allméhlich Tumorcharakter annimmt,
balten sich sonst aber an Bielschowskys und Picks Einteilung. Diese
Verfasser haben eine Ubersicht herausgegeben iiber frither berichtete
Fille, und zwar mit Angabe der der Verstfentlichung zugrunde liegenden
wie auch derjenigen Diagnosen, zu denen sie in den betreffenden Fiallen
nach ihrer eigenen Einteilung gelangt wiren, In Tabelle 1 findet sich eine
Ubersicht iiber die 26 in der besagten Arbeit berichteten sowie iiber die
spiter veréffentlichten Fille. Wenn die Diagnose von der urspriinglichen
Diagnose des Verfassers abwich, wurde Foersters und Gagels Diagnose
benutzt. Dadurch wird grétmagliche Gleichartigkeit erzielt und man ist
imstande zu sehen, welche Tumorform die haufigste ist. Die Tabelle
weist 12 Fille von Ganglioglioneuroma amyelinicum, 7 Fille von Ganglio-
neuroma amyelinicum und Gangliogliom sowie 4 Félle von Gangliocytom
auf. Die anderen Formen sind nur mit 2 oder 1 Fall vertreten. Aus der
Tabelle ist ersichtlich, daB diese Tumoren am héufigsten am Boden
des 3. Ventrikels um den Tuber cinereum und im Cerebellum vorkommen.
In 13 von den 37 berichteten Fillen befand sich der Tumor am Boden
des 3. Ventrikels, 7 im Cerebellum und im 4. Ventrikel, 5 in einem Tem-
porallappen, 3 im obersten Cervicalmark und Oblongata, 3 in einem
Parietallappen, 3 in einem Frontallappen, 2 dem Corpus pineale ent-
sprechend und 1 im Septum pellucidum.

Nach dieser kurzen Ubersicht iber die frither verdffentlichten Fille
soll nachstehend iiber weitere 5 Fille berichtet werden, wobei die von
Foerster und Gogel angegebene Nomenklatur fiir die betreffenden Dia-
gnosen benutzt werden wird.

Drei von den Krankengeschichten verdanke ich Herrn Professor
Olivecrong, aus dessen Klinik das Material stammt. Alle die Mikro-
photographien sind von Herrn Professor H. Bergstrand ansgefithrt worden,
der mir die Freundlichkeit gezeigt hat, sie zu meiner Verfiigung zu stellen.

1. Xrankenblatt 67. Die Kranke wurde am 12. 6. 30 in das Serafimerlazarett
aufgenommen und starb am 8.9.30. Diagnose: Ganglioneuroma amyelinicum
laminae quadr. et corporis pinealis (ausxelfende Form).

Es handelte sich um eine 20jahrige Frau, die in den letzten Jahren standig
an Gewicht zugenommen hatte. Die Menses waren spérlicher geworden; Amenorrhoe
geit 1/, Jahr vor der Aufnabhme. Im letzten Jahr hatte sie immer heftiger werdende
Anfille von Kopfschmerzen in der Stirn- und Scheitelgegend gehabt. Die Kopf-
schmerzen waren morgens am schlimmsten und mitunter von Erbrechen begleitet.
Seit einem 3/, Jahr hatte ihre Sehscharfe standig abgenommen, sie hatte an gyra-
torischem Schwindel gelitten mit der Neigung, nach rechts zu fallen, ihr Gang
war ubsicher und seit einem Monat litt sie an voriibergehendem Doppelsehen.

Die objektive Untersuchung ergab leichte Hyposmie, bitemporale Hemianopsie,
atrophische Papillen mit sekundirem Odem. Sie war stumpfsinnig, reagierte
trage, mit schlechtem Gedichtnis; es wurde leichte universelle Hypalgesie ernnttelt
andeutungsweise Neigung, bei Rombergs Probe rickwarts zu fallen, breitspuriger
Gang mit Rechtsneigung. Die Sehnenreflexe waren auf beiden Seiten verstirkt,
mit FuBklonus und Babinski.
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Tabelle 1. Frither veréffentlichte Fille.
Iter, | Sitz des
Verfasser Jahre Art des Tumors Tomors
Alpers u. Grant . . . g 16 | Ganglioglioneuroma amyelinicum
Courville u. Cyril . . Q 15 | Ganglioglioneuroma amyelinicum
Courville u. Cyril . . ? ? . Ganglioglioma
Doyle u. Kernohan * 13 Gangliocytoma
Foerster u. Gagel 3 4 Ganglioglioma
Foerster, McLean u. Boden

Gagel . Q 8 Ganglioneuroma amyelinicum des
Foerster, McLean u. | 3. Ven-

Gagel . . . . . . & 4 Ganglioglioma irikels
Greenfield ? ? Ganglioneuroma amyelinicum |
Horrax u. Bazley 3 7 | Ganglioglioneuroma myelinicum
Josephy . . . . . . : Q 29 | Ganglioglioneuroma amyelinicum
Marinesco . . . . . Q 40 ! Ganglioglioneuroma amyelinicum
Perkins . . . . . . & 16 Ganglioglioma
Robertson 7 ? Ganglioneuroma amyelinicum
Achurro . . . . 3 21 Ganglioneuroma amyelinicum
Bielschowsky u. \

Simons . . . . . Q 26 Ganglioneuroma myelinicum Cere-
Foerster u. Gagel ? 11 Ganglioglioma bellum,
Foerster u. Gagel ? 43 | CGangliocytoma dysplasticum 4. Ven-
Fritz, P. . ? 5 | Ganglioneuroma amyelinicum tikel
L’ Hermitte w. Duclos a8 36 Ganglioneuroma amyelinicum
Smirnow . . . . . ? ? Ganglioglioma,

Bielschowsky u. I ;

Henneberg . Q 16 | Ganglioglioneuroma amyelinicum °
Bielschowsky u. l Lobus

Henneberg . . . . Q 16 Ganglioglioma tempo-
Courville . . . . . . Q 36 Ganghoghoneuroma amyelinicum ralis
Schmincke . . . . . 3 17 J Ganglioneuroma
Schmincke . . . g 17 Ganglioglioma,

Bielschowsky u. Pick Q 24 | Ganglioneuroma amyelinicum Medulla
Foerster, A. . ? 24 | Ganglioglioneuroma amyelinicum oblon-
Foerster, 0. u. Gagel ? 11 ' Gangliocytoma gata
Borchiu. Campaille . ? ? Gangliocytoma Lobus
Olivecrona. . . . . . g 37 ‘ Ganglioneuroma myelinicum parie-
Waetjen, . . . . . . ? ? | Qanglioglioneuroma amyelinicum talis
McKennan . . . Q 39 Ganglioglioneuroma, Lobus
Olivecrona, . . . . . ? ? z Ganglioneuroma amyelinicum : Ot;lﬁs
Verceslli u. Ferreo ? 7 Ganglioglioneuroma ] rom
Horraz u. Bailey . . g 40 ! Ganglioglioneuroma amyelinicum {| Corpus
Schmincke . . . . . 3 50 ’ Ganglioglioneuroma, | pinealis

\ Septum
Berblinger . . . . . ? ? | Ganglioglioneuroma amyelinicum ‘} pellu-

| cidum

Die Réntgenographie des Schidels zeigte Abplattung des Tiirkensattels, ganz-
lichen Schwund des Processus clin. post. und ausgeprigte Impressiones digitatae,

aber sonst nichts Abnormes.

Die Ventrikulographie mit Punktion des rechten

Seitenventrikels ergab symmetrischen Hydrocephalus mit hohem Druck; der

3. Ventrikel war erweitert, im obersten Teil aber ausgefiillt.

Bei der Operation
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wurde das Cerebellum auf beiden Seiten freigelegt; der Tumor befand sich 2 em
unterhalb des Vermis im obersten Teil des 4. Ventrikels; er war gefiBhaltig, erstreckte
sich nach dem Aquaeductus Sylvii zu, konnte nur zum Teil entfernt werden. Der
Tod erfolgte bald nach der Operation.

Bei der Sektion wurde an der Stitte des Corpus pinealis, das nicht identifiziert
werden konnte, ein pflaumengroBer Tumor ermittelt; die Corpora quadrigemina
schieben sich in den hintersten Teil des 3. Ventrikels hinein.

Die histologische Untersuchung ergab folgendes: Das Tumorgewebe ist sehr
zellhaltig und besteht aus zweierlei Zellen, namlich grofen protoplasmahaltigen

’t‘d@t 1)

Abb. 1. Falll., Die verschiedenen Zellformen, Himatoxylin-Eosinfirbung.

und. kleineren protoplasmaarmen (s. Abb. 1); die ersteren sind mit groBen blasen-
formigen Kernen versehen, der groBle Nucleolus, den man in den Kernen der Gang-
lienzellen vorfindet, fehlt ihnen aber. Die grofen Zellen sind unregelmiBig gebaut,
viele derselben liegen Rand an Rand und erinnern an Epithelzellen. Die kleinen
Zellen haben auch blasenférmige Kerne, diese sind aber kleiner als in den grofien
Zellen und haben keinen Nucleolus. Ihr Protoplasma ist sehr eindeutig. Bei der
Imprignierung mit Cajals reduzierter Silbermethode (Abb. 2) stellt sich heraus,
dafl die groBen Zellen einen oder mehrere Ausldufer haben, von denen mehrere
endocellulare Fasern enthalten. Einige der Zellausliufer werden ebenfalls durch
Farbung nach Perdraus Methode imprigniert (Abb. 3). Die kleinen Zellen enthalten
keine imprignierbaren Ausliufer. Bei den Zellen handelt es sich zweifelsohne um
Ganglienzellen, Neuroblasten und Vorstadien von diesen. Alle Gliafirbungen
liefern ein negatives Ergebnis. Der Tumor enthélt zahlreiche weifle dimnwandige
Gefafle. An einigen Stellen finden sich Kalkkonkremente, an anderen 6dematose
Cysten, aber keine Nekrosen. Die histologische Untersuchung deckt somit kein
Zeichen von Malignitat oder schnellem Wachstum auf, die Kalkkonkremente deuten
im Gegenteil auf langsames Wachstum des Tumors.

Der Sitz des Tumors macht eine Exstirpation unmoglich. Wihrend der Ope-
ration wurde erwogen, ob es sich um ein Pinealom handeln kénne, das war aber
nach den histologischen Befunden ausgeschlossen. Es unterliegt keinem Zweifel,
daB der Tumor aus Nervenzellen in verschiedenen Entwicklungsstadien besteht,
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Abb. 3. Fall 1. Zellausldufer impriagniert mit Perdraus Methode.
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er 148t sich aber schwer rubrizieren. Wenn man ihn als Neuroblastom anspricht,
berucksichtigt man lediglich die unausgereiften Formen und erhalt kein korrektes
Bild von seinem Zellgehalt, der mit der Bezeichnung eines ausreifenden Ganglio-
neuroma amyelinicum besser in Einklang steht. Das Vorhandensein der Kalk-
konkremente spricht ja auch fiir ein langsames Wachstum; deshalb diirfte es am
richtigsten sein, den Namen ,,Blastom* nicht mit dem Tumor zu verbinden, da
er den Gedanken an Malignitét alsbald nahelegt.

2. Krankenblatt 249. Die Kranke wurde am 9. 11. 25 in das Lenslazarett in
Morby aufgenommen und starb am 6. 12. 25. Diagnose: Ganglioneuroma amyelini-
cum (ausgereifte: Form) lobi front. sin.

Die 63jahrige Patientin war frither wegen Cholelithiasis operiert worden, sonst
aber gesund gewesen. In den letzten Monaten Kopfschmerzen und Mudigkeit,

L R

L
Abb. 4. Fall 2. Zelle mit groBem Nucleolus im Kern. Hématoxylin-Eosinfirbung.

auch Harnbeschwerden und hin und wieder Inkontinenz, In den letzten Wochen
war sie sténdig somnolenter und verwirrter geworden.

Die objektive Untersuchung bei der Aufnahme ergab Sopor und sehr trige
Reaktion, wenn man die Kranke anredete. Die neurologische Untersuchung ergab
nichts sicher Abnormes. Nach Verlauf von 3 Wochen wurde deutliche Parese des
rechten Armes wahrgenommen, die Kranke war ehestens komatds und reagierte
nicht, wenn sie angeredet wurde. Nach Verlauf von 4 Wochen trat der Tod ein.

Bei der Sektion wurden folgende Befunde erhoben: Dura gespannt, die weichen
Hirnhsute hyperdmisch; bei der Herausbeférderung des Gehirns wird eine Vor-
wolbung des Gehirnparenchyms im hintersten Teil des linken Frontallappens dicht
vor dem Chiasma wahrgenommen ; der Tumor ist gegen das tbrige Gehirnparenchym
gut abgegrenzt.

Die histologische Untersuchung ergibt, daB das Geschwulstgewebe aus Haufen
von ziemlich polymorphen Zellen und zwischen den Zellhaufen befindlichen Ziigen
von Fasern besteht; viele Geschwulstzellen sind sehr groBl und enthalten mehrere
Kerne; im allgemeinen sind die Kerne rund, blasenformig, mit groBem Nucleolus
wie die Kerne der Nervenzellen (Abb. 4). Bei der Impragnierung mit Cajals redu-
zierter Silbermethode (Abb. 5) stellt sich heraus, daf praktisch genommen alle
Geschwulstzellen mit farbbaren Ausliufern ausgestattet sind, die die zuvor er-
wihnten Faserbiindel bilden; alle Gliafarbungsmethoden liefern negative Resultate.
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Nach der Farbung mit Spielmeyers Methode sind keine hyalinisierten Nervenfasern
zu sehen. Bei Sudanfarbung werden eine Menge fetthaltiger Zellen wahrgenommen;
im zentralen Teil der Geschwulst findet sich Nekrose wie auch sekundire Neu-
bildung von Bindegéwebe. In den an das Geschwulstgewebe grenzenden Teilen
des Gehirnparenchyms finden sich kleine, mit kubischen Zellen bekleidete Cysten.

Dieser Tumor ist héher differenziert als der zuerst genannte und
wird deshalb den ausgereiften Formen beigezdhlt. Die sekundire Binde-
gewebsneubildung in den nekrotischen Partien deutet darauf, dafBl der

Abb. 5. Fall 2, Zellen mit Ausliufern imprigniert mit Ceajols reduzierter Silbermethode.

Tumor lange bestanden hat. Der Ursprung der kleinen Cysten in dem
den Tumor umgebenden Hirngewebe ist unbestimmt,

3. Krankenblatt 460. Der Patient, ein 59jahriger Mann, wurde am 7. 8. 30
in das Lenslazarett von Morby aufgenommen und starb am 8. 8.30. Diagnose:
Ganglionenroma amyelinicum lob. occipitalis dxt.

Br war frither gesund gewesen, in den letzten beiden Monaten matt und miide,
hatte in den letzten Tagen iiber Kopfschmerzen und Schwiche in den Beinen
geklagt und an Diarrhie gelitten. Er erschien 2 Tage vor der Aufnahme in der
chirurgischen Poliklinik des Serafimerlazaretts, wo man keine Diagnose stellen
konnte. Am Tage vor der Aufnahme stellte sich BewuBtlosigkeit ein, die anhielt.
12 Stunden vor der Aufnahme hatte der Kranke 3maliges Erbrechen und unfrei-
willigen Abgang von Harn. Bis 4 Tage vor der Aufnahme hatte er seine Arbeit
verrichtet.

Die objektive Untersuchung ergab: Bei der Aufnahme war der Kranke reaktions-
los; ab und zu machte er Bewegungen mit den Armen, als ob er sich iiber das
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Gesicht streichen wollte. Es wurde doppelseitiger, sehr starker Babinski und links-
seitiger Fulklonus ermittelt, die Sehnenreflexe waren normal. Bauch- und
Cremasterreflexe fehlten. Die Pupillen waren stark zusammencezogen Der Tod
erfolgte vor Ablauf von 24 Stunden.

Bei der Obdukfion wurden folgende Befunde erhoben: Dura am Schidel fest-
gewachsen, basale Hirnarterien diinn, die Flissigkeit in den Maschenrdumen der
weichen Hirnhéute klar, ebenso wie die Ventrikelfliissigkeit. Die Gyri abgeplattet.
Kein Hydrocephalus. Im rechten Occipitallappen ein mandarinengroBer fester
Tumor mit zentralem Zerfall, der bis an die Oberfliche der Unterseite des Occipital-

Abb. 6, Fall 3. Zellen imprigniert mit Cajals reduzierter Silbermethode.

lappens reichte. An der Hirnoberfliche, dem Tumor entsprechend, ein pflaumen-
groBes Blutgerinsel.

Die histologische Untersuchung ergab folgendes: Das Tumorgewebe ist gegen
die Umgebungen diffus begrenzt. Das ganze Tumorgewebe ist mib einem sehr
regelmiBigen Netzwerk aus feinen Gefaflen, fast wie bei einem Oligodendrogliom,
durchzogen. Die Geschwulstzellen sind von wechselndem Aussehen. Zunéchst sieht
man einige groBe Zellen; einzelne derselben sind mehrkernig und enthalten hier
und da Verkalkungen, aber die meisten Tumorzellen sind kleiner, mit undeutlichem
Protoplasma, unregelmifliig geformten Kernen und geringem Chromatingehalt.
Nach der Impragnierung mit Cajals reduzierter Silbermethode stellt sich heraus,
daB alle Zellen mit Auslaufern ausgestattet sind, die in alle méglichen Richtungen
gehen (Abb. 6). Einer der Ausldufer der grofien Zellen ist groBer als die fibrigen;
die kleinen Zellen haben meist nur einen oder zwei Auslaufer (einen an jedem Ende
der Zelle). Auch in dieser Geschwulst ist kein Gliagewebe enthalten. Im Gegen-
satz zu den vorigen beiden Geschwiilsten weisen die Zellen dieses Tumors viele
Mitosen auf.
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Dies ist ein Beispiel dafiir, dafl auch die ausgereiften Formen Mitosen
und damit einhergehend rasches Wachstum und Malignitdt aufweisen
kénnen. Es sind friiher 3 dhnliche Fille veréffentlicht worden, und zwar
je einer von Schmincke (1914), Paul (1926) und Waetjen (1930) ; im letzteren
Falle war die auBerordentliche GroBe der mehrkernigen Ganglienzellen
(bis zu 400 u) das hervorstechendste Merkmal.

4. Krankenblatt 510. Der Kranke, ein 25jahriger Mann, wurde am 4. 12. 32
in das Serafimerlazarett aufgenommen und starb am 17. 12. 32. Diagnose: Ganglio-
glioneuroma amyelinicum tuberis cinerei.

In den letzten Jahren 20kg Gewichtszunahme. Friiher gesund. 3'/,Monate vor
der Aufnahme eine unkomplizierte Influenza und 14 Tage danach begannen An-
falle von Kopfschmerzen und Erbrechen, besonders morgens. Diese Anfalle horten
nach 2 Monaten wieder auf, dafiir im letzten Monat vor der Aufnahme periodisch
Doppelsehen, besonders wenn er nach links blickte, sowie Nebelsehen und 14 Tage
lang Schwindel bei schnellen Bewegungen.

Die objektive Untersuchung ergab folgendes: Kolossale Stauungspapillen (die
linke Papille wies eine 6 Dioptrien betragende Prominenz auf und die rechte eine
solche von 4 Dioptrien); in der Netzhaut waren starke Blutungen zu sehen und
in den Maculae Strahlenfiguren, am ausgeprégtesten links. Die neurologische
Untersuchung ergab, abgesehen von deutlicher endokriner Fettablagerung, vollig
normale Verhiltnisse. Die Ronigenphotographie des Schidels zeigte wechselnde
sklerotische und porotische Partien in beiden Stirnbeinen, die Sella mafl § x 12 mm,
das Dorsum war ginzlich verschwunden und die Pyramidenspitzen waren diinn.
Durch Ventrikulographie mit Punktion des Hinterhorns des rechten Seitenventrikels
wurde eine michtige Erweiterung dieses Ventrikels mit Monroe-Blockierung er-
mittelt, die bewirkte, daBl keine Luft in den 3. Ventrikel hinab- oder in den linken
Seitenventrikel hinfibergelangen konnte.

Bei der Operation wurde durch Freilegung der fiber dem rechten Frontallappen
befindlichen Partie im vorderen Teil des 3. Ventrikels ein graugelber gefdfarmer
zaher Tumor aufgedeckt, der, von unten kommend, die beiden Monroe-Foramina
verschloB und zum groften Teil im hintersten Teile des rechten Frontallappens
gelegen war. HEs wurde eine partielle Exstirpation ausgefithrt. Der Mann starb
in Hyperthermie am Tage nach der Operation.

Bei der Sektion wurde ein Tumor ermittelt, der vom rechten Frontallappen
iiber den Boden des 3. Ventrikels riickwirts bis zum Pons reichte, wo er diffus
abgegrenzt erschien. Das Bild war infolge der starken Blutimbibition etwas unklar.

Bei der histologischen Untersuchung wurden folgende Befunde erhoben: Die
Geschwulst ist gegen das umgebende Gehirnparenchym diffus abgegrenzt, sie ist
ganz nahe am Ependyma des Ventrikels gelegen und aus Haufen von Ganglienzellen
mit groBen blasenformigen Kernen, die ihrerseits deutliche Nucleoli enthalten,
aufgebaut; in einigen Zellen sind mehrere Kerne zu sehen. Zwischen den Zell-
haufen gewahrt man Ziige von Fasern, die arm an Zellkernen sind. Das Proto-
plasma der Tumorzellen tritt nur bei einigen derselben deutlich zutage; man sieht
grobe unregelméfige Auslaufer (Abb. 7), die in die besagten Faserziige ausstrahlen.
Bei Imprégnierung mit der Silbercarbonatmethode (Abb. 8) sind sparliche Gliazellen
zu sehen, die zum Teil embryonal und langen Ausliufern ausgestattet sind.

Dieser Tumor ist als ausreifende Form anzusprechen; er ist in histologi-
scher Hinsicht gutartig.
J. Krankenblatt 764. Der Patient, ein 34jihriger Mann, wurde am 20. 5. 34

in das Serafimerlazarett aufgenommen und am 8. 8. 34 entlassen. Diagnose: Ganglio-
cytoma dysplasticum hemisphaeris cerebellaris dxt.
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Abb. 8, Fall 4. Gliazellen impriagniert mit der Silbercarbonatmethode,
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Vor 6 Jahren hatten sich bei dem Patienten Anfalle von Druckgefiihl in beiden
Seiten des Kopfes eingestellt, die von sehr heftigen Nackenkopfschmerzen, Flimmern
vor den Augen temporal im (Gesichtsfeld, Erbrechen und Schwichegefiihl in den
Beinen begleitet waren. Die Anfalle wiederholten sich ungefahr einmal monatlich
und dauerten etwa 1 Stunde; im letzten Jahr war im AnschluBl daran Bewuft-
losigkeit eingetreten und die Anfélle waren haufiger geworden. Zwischen den An-
fillen hatte der Kranke keine Symptome verspiirt. Er hatte mehrere Serien
Réntgenbehandlung erhalten.

Die objektive Untersuchung deckte bei der Aufnahme leichte linksseitige Hyposmie,
Stauungspapille von 1—2 Dioptrien auf dem rechten und von 2—3 Dioptrien auf

Abb. 9. Fall 5. Ubersichtsbild, Der Unterschied zwischen normalem und pathologischem
Gewebe.

dem linken Auge auf, sowie Strabismus concomitans divergens, Hypésthesie ent-
sprechend dem 2..—3. Trigeminusast auf der linken Seite und leichte rechtsseitige
periphere Facialisparese, die allerdings kongenital sein soll.

Die Ventrikulographie deckte eine Linksverschiebung des 4. Ventrikels und des
untersten Teils des Aquaeductus Sylvii auf.

Bei der Operation mit cerebellarer Freilegung wurde eine betrichtliche Ab-
plattung der rechten Kleinhirnhemisphire sowie eine Verbreiterung der Windungen
im lateralen obersten Teil ermittelt, aber ein makroskopisch abgegrenzter Tumor
wurde nicht gefunden; das Gewebe glich noch am ehesten einem Astrocytoma, wie
es sonst in den GroBhirnhemisphiren angetroffen wird. Es wurde eine Resektion
des lateralen Drittels der rechten Kleinhirnhemisphire ausgefiihrt.

Der postoperative Verlauf wurde durch eine langwierige Arachnoiditis kompli-
ziert, aber 1}/, Jahre nach der Operation ging der Mann seiner Beschaftigung wieder
nach und war arbeitsfihig. Die friiheren Anfille von Kopfschmerzen waren ver-
schwunden.
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Die histologische Untersuchung ergab, dal es sich nicht um einen
circumscripten Tumor, sondern um eine diffuse Verdnderung in der
Kleinhirnrinde handelte, die innerhalb eines gewissen Bezirkes erheblich
verdickt war. Wie aus Abb. 9 ersichtlich ist, ist die Verdickung dadurch
entstanden, dafl das Stratum granulosum verschwunden und durch
ein breites Band grofier protoplasmahaltiger Zellen ersetzt ist. Dort wo
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Abb. 10. Fall 5. Hypertrophischer Gyrus. M Stratum moleculare, 7' Tumorgewebe,
G Stratum granulosum, $ Mark.
das normale Gewebe in pathologisches Gewebe tibergeht, finden diese
Zellen sich an der Stitte der Purkinje-Zellen beim Ubergang in das Stratum
moleculare, sie nehmen allméhlich aber auch das ganze Stratum granu-
losum ein.

Die besagten Zellen gleichen Purkinje-Zellen mit groflen blasenférmigen
Kernen und grofien Nucleoli. Die Zellen enthalten Nissl-Substanz und
sind mit einem oder mehreren groben Ausliufern ausgestattet, die ebenso
wie die Aste der Purkinje-Zellen in das Stratum moleculare ausstrahlen;
auf Grund der zahlreichen Dendriten ist auch das Stratum moleculare
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verdickt. Auf Abb. 10 ist der Unterschied zwischen der Breite eines
normalen und der eines pathologisch verénderten Gyrus deutlich zu
erkennen. Aus Abb. 11 (Mallorys Firbung) geht einwandfrei hervor,
daBl es sich um Ganglienzellen handelt. Die Gliafirbungsmethoden
liefern negative Ergebnisse. In diesem Falle kénnte man mit Recht

Abb. 11. Fall 5. Purkinije-Zellen — ahnliche Tumorzellen. Meallorys Farbung.

von einem Purkinjeom sprechen, nach Foersters und Gagels Nomenklatur
mul} die Diagnose aber Gangliocytoma dysplasticum lauten.

Es sind friher zwar dem vorstehenden analoge Fille beschrieben worden, und
zwar der erste von L’hermitte und Duclos im Jahre 1920. Der 36jahrige Patient
hatte im letzten Jahre vor seiner Aufnahme ins Krankenhaus an Nackenkopf-
schmerz, Schwindel, Gehbeschwerden und Ataxie sowie linksseitiger Herabsetzung
des Gehors gelitten. In den letzten Monaten waren psychische Stérungen hinzu-
gekommen. Die objektive Untersuchung ergab ausgeprigte Ataxie, Adiadocho-
kinesis, Nystagmus, Pupillendifferenz, links>>rechts, verstarkte Sehnenreflexe. Der
Tod erfolgte 2 Tage nach der Aufnahme unter Gehirndrucksymptomen. Bei der
Sektion wurde das ganze Gehirn 6dematds befunden; die linksseitigen cerebellaren
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Gyri waren hypertrophisch, weshalb dieser Teil des Gehirns gréfler war als der
entsprechende rechtsseitige Teil; er war von fester Konsistenz und blasser Farbung.
Die VergroBerung beschrankte sich auf die Rinde. Die weiBe Substanz und die
Kerne im Cerebellum waren gut erhalten. Die Mikroskopie deckte 2 gut abgegrenzte
Zonen auf. Superfiziell fand sich ein Netzwerk von Nervenfibrillen, etwas tiefer
eine Schicht neugebildeter Zellen, aus welchen die Fibrillen stammten. Die nor-
male Struktur war verschwunden. Die Zellen waren pyramidenformige Ganglien-
zellen und enthielten Nissl-Substanz. Die Fibrillen firbten sich mit reduziertem
Silber gut. Demnach diirfte es keinem Zweifel unterliegen, daf es sich auch in diesem
Falle um Hyperplasie der Purkinje-Zellen gehandelt hat.

Der zweite Fall wurde im Jahre 1933 von Foerster und (agel beschrieben. Es
handelte sich um eine 43jahrige Frau, die seit einem Jahr an Kopfschmerzen,
Schwindelanfallen und Erbrechen sowie Ataxie gelitten hatte. Einige Monate vor
der Aufnahme hatte sie auch eine Abnahme der Sehschirfe wahrgenommen. Die
objektive Untersuchung ergab Zeichen von erhéhtem Gehirndruck; Stauungs-
papillen von 6 Dioptrien. Bei der Operation wurde die linke Cerebellarhemisphére
stark ddematds und hypertrophisch befunden, mit breiten Gyri von eigentiimlich
graugelber Farbung. An der Oberfliche war eine recht scharfe Grenze zwischen
normalem und pathologischem Gewebe zu sehen. Mors in Tabula. Beim Durch-
schneiden des Cerebellums stellte sich heraus, daB die normale Struktur auf der
pathologischen Seite fehite. Die Mikroskopie deckte dichtgelagerte Zellen ohne
die normale Cytoarchitektonik auf. Die Zellen waren von verschiedener GrofQe,
an der Oberfliche meist klein mit stark gefdrbten Kernen, zwischen der weillen
Substanz aber sehr verschieden; viele waren ldnglich, pyramidenférmig, mit der
Léngenachse rechtwinkelig zur Oberflache. Alle Zellen hatten blasenférmige
Kerne mit Nucleoli und einige enthielten auch Nissl-Substanz. In den groSen
Zellen fanden sich einzelne Fibrillen in einem dichten Netz von Achsenzylindern
gebettet.

Die Verfasser halten dies fiir eine MiBbildung, die Tumorcharakter
angenommen hat. Das Vorkommen von Purkinje-Zellen im innersten
Drittel der Cerebellarwindungen spricht fiir die Theorie, daf} diese Win-
dungen von der inneren Kornschicht gebildet werden und nicht etwa
von der embryonalen Kornschicht, da diese génzlich verschwunden ist.
Diese Theorie wird von dem in dem gegenwirtigen Artikel berichteten
Falle gestiitzt. Abb. 9 zeigt, wie die innere Kornschicht mehr und mehr
durch Purkinje-Zellen ersetzt wird. Ein weiterer interessanter Umstand
ist der, daB dieser Patient weder cerebeallare Ausfallssymptome noch
andere cerebellare Symptome aufwies; dies spricht dafiir, dafi die Funk-
tion der Zellen nicht gestért war.

EinschlieBlich der in dem gegenwiirtigen Artikel geschilderten 5 Fille
kennt man nunmehr insgesamt 42 Fille von Ganglienzellgeschwulst im
Gehirn. An Hand eines so kleinen Materials kann man nur einen un-
gefahren Uberblick iiber den héiufigsten Sitz des Leidens, das Alter der
Patienten und die Art des Tumors erlangen. Wie aus Tabelle 1 ersichtlich
ist und auch bereits erwihnt wurde, werden diese Geschwiilste am haufig-
sten am Boden des 3. Ventrikels angetroffen, namlich in 13 Fillen, d. h.
in 30%. Diese Region ist offenbar die Pradilektionsstatte fiir Geschwiilste,
deren Ausgangspunkt in embryonalen Zellanlagen zu suchen ist und die
als Chordome, Craniopharyngeome und Teratome recht frithzeitig Sym-
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ptome geben. Fiir die 11 von den 13 Patienten, deren Alter angegeben
ist, betrdgt das Durchschnittsalter 16 Jahre gegen ein Gesamtdurch-
schnittsalter von 22 Jahren, d. h. etwas weniger. Das durchschnittliche
Alter der in der gegenwértigen Arbeit beschriebenen Patienten betrigt
40 Jahre, ist also betrichtlich hoher, dafiir ist der Sitz des Tumors aber
in keinem einzigen Falle allein am Boden des 3. Ventrikels.

Gegen die hier angewandte Nomenklatur kann der Einwand erhoben
werden, daBl sie recht beschwerlich ist, dafiir gestattet der Name aber
schon einen Uberblick iiber den Zellgehalt der Geschwulst, und vergleichs-
halber ist es auch als bedeutungsvoll zu erachten, dafl in der Literatur
eine einheitliche Nomenklatur angewandt wird. Ob die einzelnen Tumoren
vorzugsweise an bestimmten Stellen vorkommen, mufB} einstweilen
dahingestellt bleiben. Bei den bisher berichteten Fillen scheint in bezug
auf Art und Sitz keine GesetzmiBigkeit zu bestehen. Einige Verfasser
haben fiir die unausgereiften Formen die Bezeichnung Neuroblastom
gebraucht; dieser Name ist aber als ungliicklich gewdhlt zu betrachten,
da er fiir verschiedene andere Geschwulstarten benutzt worden ist, von
Greenfield beispielsweise fiir das Astroblastom und von Wright fir das
Medulloblastom.

Als wirksame Therapie kann bei diesen Geschwiilsten lediglich von
chirurgischen Eingriffen die Rede sein, da Geschwillste mit so hoch-
differenzierten Zellen réntgenrefraktdr sind. Der chirurgische Eingritf
wird durch Lagerung an schwer zuginglichen Stellen erschwert. In
zweien der in dieser Arbeit geschilderten Fille begannen die Symptome
akut unter dem Bilde einer Hemorrhagie, weshalb von Therapie gar nicht
die Rede gewesen ist.

In der gegenwirtigen Arbeit wird der Versuch gemacht, aus den
Ganglienzellgeschwiilsten im Gehirn Folgerungen abzuleiten; wegen der
Kleinheit des Materials kann aber nur von ungefahren Schlilssen die
Rede sein.
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