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Kleinhirnastrocytome und Opticusgliome -
eine vergleichende feinstrukturelle Untersuchung

Gerhard Franz Walter

Institut fiir Neuropathologie der Freien Universitidt Berlin

Cerebellar Astrocytoma and Optic Glioma —
a Comparative Ultrastructural Study

Summary. An ultrastructural comparison of 8 cerebellar astrocytomas and
4 optic gliomas shows that the morphological patterns of both tumor-groups
are identical. The confusion in nomenclature of these tumors is discussed
and reasons for a preference for the term “pilocytic astrocytomas™ are
given. Further, pilocytic astrocytes seem to be a special, phylogenetically
older, group of glial cells.

Key words: Cerebellar astrocytoma — Optic glioma — Pilocytic astrocytoma
— Ultrastructure.

Einleitung

Die Astrocytome der Mittellinie, die wegen ihrer histologischen Gutartigkeit
verbunden mit einer guten Prognose bei operativer Entfernung und ihrem vor-
wiegenden Auftreten bei Kindern und Jugendlichen offensichtlich innerhalb der
Gliome eine Sonderstellung einnehmen, bieten hinsichtlich ihrer cytogenetischen
Herkunft auBerordentliche Definitionsschwierigkeiten, die sich auch in den vielen
Synonyma, mit denen diese Tumoren bezeichnet werden, andeuten.

So bezeichnet sie Ziilch (1956, 1965) als Spongioblastome, ¢in Name, der
erstmals von Bailey und Eisenhardt (1932) verwendet wurde und der die Lehrmei-
nung in sich birgt, daB diese Tumoren von den im 3. Monat der Embryonalzeit
auftretenden Gliazellvorstufen, den von His (1889, 1901) so benannten Spongio-
blasten, abstammten. Hingegen nimmt Rubinstein (1972) an, daB es sich um
pilocytische (piloide) Astrocytome handle, die von zwar besonders geformten
“haardhnlichen”, jedoch durchaus reifen Astrocyten herzuleiten wiren. Andere
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heute weniger gebrduchliche Synonyma deuten auf das Alter der Erkrankten
(Astrocytom vom juvenilen Typ) oder auf die Neigung dieser Tumoren zu
schleimig-cystischer Degeneration (Gliomyxom, gliome muqueux) hin. Dariiber
hinaus verweisen Weindl et al. (1974) auf die Ahnlichkeit der Tumorzellen mit
Tanycyten, schlanken Gliazellen, die bei Selachiern (Horstmann, 1954) eine
prominente Gliaform darstellen, was zu der synonymen Bezeichnung Tanycy-
tome fiithrte. Kuhlendahl et al. (1975) schlagen schlieBlich die Bezeichnung
,» Bergstrand-Tumor** vor, nachdem Bergstrand (1932, 1937a und b) als einer
der ersten auf die besondere Stellung dieser Tumoren aufmerksam machte,
die er allerdings einfach Kleinhirnastrocytome nannte.

Nicht nur bei den im Kleinhirn, sondern auch bei den im Chiasma opticum
oder im Verlaufe des Nervus opticus gelegenen Tumoren ist diese nomenklatori-
sche Verwirrung bemerkbar. Neben dem allgemein gehaltenen Ausdruck Opti-
cusgliom findet man hier die Bezeichnungen Spongioblastom (Bailey und Cush-
ing, 1926; Ziilch, 1956), pilocytisches Astrocytom (Russel und Rubinstein,
1977), aber auch Oligodendrogliom oder longicelluldres (fusicelluldres) Oligoden-
drocytom (Lundberg, 1936, 1937; Rio Hortega, 1940, 1944; Polak, 1966), wo-
durch eine weitere cytogenetische Ableitung ins Spiel gebracht wird. Polak lehnt
die Bezeichnung Spongioblastom iiberhaupt ab, da den embryonalen Spongio-
blasten die bei den Tumorzellen vorhandenen gliofibrilliren Differenzierungen
und Cytoplasmafortsidtze fehlen. Anstatt Spongioblastome nennt er die entspre-
chenden Tumoren Astrocytome (Kleinhirn) oder longicelluldre Oligodendrocy-
tome (Chiasma opticum und Nervus opticus). Oberling und Nordmann (1927)
nahmen gar an, daB3 sic von leptomeningealen Zellen abstammen wiirden.

Trotz all dieser namentlichen Unterschiede werden diese Tumoren als einheit-
liche Gruppe aufgefallt, was sich in der umfangreichen Literatur, die hier nicht
im einzelnen aufgezdhlt werden soll, fast durchgehend zeigt.

Die vorhandenen elektronenmikroskopischen Untersuchungen befassen sich
entweder im Rahmen von generellen Studien auch mit einzelnen Féllen von
Kleinhirnastrocytomen (Raimondi, 1966, Sipe et al., 1973) oder beschreiben
cytologische Einzetheiten wie Rosenthalsche Fasern (Schlote, 1964, 1966) oder
Einschliisse (Gessaga und Anzil, 1975). Rubinstein (1974) verweist auf einen
ungewdhnlichen Einzelfall. Ausfithrlichere Arbeiten liegen nur von Hossmann
und Wechsler (1965) vor, die drei Spongioblastome untersuchten, und von Gul-
lotta und Fliedner (1972), die ultrastrukturelle Beobachtungen bei Gewebekultu-
ren von Spongioblastomen und Astrocytomen anstellten. Luse (1961) berichtet
iiber einen elektronenmikroskopisch erforschten Fall eines Opticusglioms, An-
derson und Spencer (1970) teilen zwei weitere mit.

Es erschien mir interessant, diese Gruppe von Tumoren noch einmal in
einer gréBeren Fallzahl clektronenmikroskopisch zu untersuchen und die Ergeb-
nisse synoptisch darzustellen.

Material und Methode

12 Félle, die an Paraffinschnitten aufgrund von lichtmikroskopischen Kriterien — fascikuldrer
Bau aus spindeligen Zellen mit uni- oder bipolaren Fortsitzen, reich an Filamenten, acidophile
korkenzieherartige oder kolbig aufgetriebene Rosenthalsche Fasern, stellenweise Ausbildung von
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Tabelle 1
Alter Lokalisation Symptomatik
Geschlecht
1. 5Jahre  Kleinhirn Seit 6 Monaten vor Op. zunehmende Kopfschmerzen,
weibl. Aquaeduktverschlufl
2. 6 Jahre  Kleinhirn Kurz vor Op. Hirndruckzeichen
ménnl.
3, 8 Jahre  Kleinhirn Seit 8 Monaten vor Op. Ataxie, Kleinhirn
mannl. kurz vor Op. Hirndruckzeichen
4. 8 Jahre  Kleinhirn Seit einiger Zeit Koordinationsstdrungen, 14 Tage vor Op.
méannl. zunehmende Hirndruckzeichen
5. 10 Jahre Kleinhirn 6 Monate vor Op. beginnende cerebellare Symptomatik
weibl.
6. 10 Jahre Kleinhirn Seit 7 Wochen vor Op. Ataxie, Augenmuskelstdrungen
weibl.
7. 13 Jahre Kleinhirn Wachstum im Kleinhirnbriickenwinkel
ménnl.
8. 15 Jahre Kleinbhirn Seit 2 Jahren vor Op. pathologisches EEG, kurz vor Op.
méannl. Hirndruckzeichen
9. 5 Jahre  Chiasma opt. und Visus sei schon immer schlecht gewesen, vor Op.
weibl. Nervus opt sin. progrediente Verschlechterung
10. 6 Jahre  Chiasma opt. und Rechts totale und links weitgehende Amaurose
méannl. Nervus opt dext.
11. 11 Jahre Nervus opt. dext. Zunehmender Exophthalmus rechts
mannl. retrobulbar

12. 24 Jahre Chiasma opt. und Seit 6 Wochen vor Op. Sehstérungen,
ménnl. Nervus opt. dext. bitemporale Hemianopsie

Cysten und Verschleimung als Spongioblastome, pilocytische Astrocytome beziehungsweise als Opti-
cusgliome befundet wurden, wurden ultrastrukturell untersucht. Acht dieser Tumoren befanden
sich im Kleinhirn, wobei eine lokalisatorische Gruppeneinteilung nach medianen, lateralen und
medianlateralen wie sie von Gol und McKissock (1959) angegeben wird, nicht vorgenommen
wurde. Alters- und Geschlechtsverteilung, sowie Lokalisation wnd Symptomatik zeigt Tabelle 1.

Fiir die elektronenmikroskopische Untersuchung wurde das bei allen Féllen intra operationem
bioptisch gewonnene Material 4 h in 5% Glutaraldehyd fixiert und mit auf pH 7,5 Phosphat-
gepuffertem 1% Osmiumtetroxid kontrastiert und nachfixiert. Nach der Dehydrierung in Athanol
wurden die Prdparate in Micropal oder Araldit M eingebettet. 50 bis 70 nm dicke Diinnschnitte
wurden mit dem Ultramikrotom LKB-Ultrotome III angefertigt, mit Bleicitrat nachkontrastiert
und im Elektronenmikroskop Zeiss EM 9-S untersucht. Auflerdem wurden 0,5 pm dicke Semidiinn-
schnitte angefertigt, wobei das Micropal-eingebettete Material nach Giemsa (Romeis §1396fT.),
das Araldit M-eingebettete Material nach Richardson (1960) gefarbt wurden. Die lichtmikroskopi-
schen Ergebnisse der Semidiinnschnitte wurden mit den elektronenmikroskopischen Ergebnissen
der konsekutiven Diinnschnitte vom gleichen Block verglichen.

Ergebnisse
1. Kleinhirntumoren
Alle Tumoren bestehen aus soliden und regressiv verdnderten Anteilen von

wechselndem AusmalBl. In den soliden Abschnitten sind die Tumorzellen in
ein dichtes Flechtwerk verschieden grofBer, teils durch gliale Filamente in einer
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Abb. 1. Kleinhirnastrocytom. Tumorzelle im Faserflechtwerk eines soliden Tumoranteils. K= Kern.
Die Pfeile zeigen rechts unten zwei Rosenthalsche Fasern und links einen osmiophilen Kérper
im Perikaryon. (Vergr. 1800 x)

Dicke von 50-100 A, teils durch glatte Microtubuli mit einem Durchmesser
um 200 A fast vollig ausgefiillter Fortsitze eingebettet (Abb. 1). Der hier vorherr-
schende Zelltyp zeigt auch im Perikaryon-Bereich fibrillire Differenzierungen,
die unmittelbar im Cytoplasma entstehen und direkt in die parallel angeordneten,
dicht gepackten Gliafilamente der Zellfortsatze iibergehen. In diesen Zellen und
ihren Fortsdtzen sind die Organellen oft auf einen kleinen Raum zusammenge-
drangt und auch mengenméfBig spirlich, wobei in den Fortsdtzen nur ab und
zu Mitochondrien, jedoch nie freie Ribosomen oder ein endoplasmatisches Reti-
culum anzutreffen sind. Daneben finden sich aber auch von kompakten Fila-
mentbiindeln umgebene, oft spindelférmige Zellen, deren Cytoplasma keine oder
ganz wenige Filamente enthilt, wohl aber ein gut ausgebildetes oder gar vermehr-
tes, rauhes endoplasmatisches Reticulum, einen kernnahen Golgi-Apparat, zahl-
reiche Mitochondrien vom Crista-Typ und viele freie Ribosomen erkennen 1483t.
Es handelt sich hier also, wie auch Hossmann und Wechsler schon darlegten,
um einen fibrilliren Grundtyp und einen protoplasmatischen Zelityp der Tumor-
zelle. Die Zellkerne sind bei beiden Zelltypen chromatinarm und besitzen einen
deutlichen Nucleolus, der im fibrilliren Zelltyp genauso hiufig wie im protoplas-
matischen zu sehen ist. Die Kernform ist meist oval, jedoch sind manchmal
auch tiefe Einfaltungen zu beobachten, die sehr unregelmifBige Kernformen
zur Folge haben kénnen.

Als wesentlich erscheinen mir besonders auch die bisher noch kaum beschrie-
benen Verinderungen in den grollen Raum einnehmenden regressiven Arealen.
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Abb. 2. Kleinhirnastrocytom. Beginnende Degeneration mit Faserquellung neben gut erhaltenen
Fortsitzen. Die Pfeile zeigen osmiophile K&rper. (Vergr. 1800 x)

Hier sieht man neben Fortsitzen mit gut erhaltenen Gliafilamenten anscheinend
gequollene Fasern und andere stark geblihte Querschnitte, die wie ,»ausgewa-
schen aussehen und nur einzelne tubulire, offenbar ebenfalls ausgeweitete
Strukturen enthalten. Uberhaupt scheinen die mit Mikrotubuli angefiillten Fa-
sern fiir diese Degenerationsform besonders anféllig zu sein, allerdings kénnte
es sich hier manchmal auch um Querschnitte des ortsstindigen Neuropils han-
deln. Ein Fixationsartefakt kann hierfiir nicht verantwortlich gemacht werden,
da in groBeren Bezirken gut erhaltene unmittelbar neben und zwischen degenera-
tiv verinderten Fasern vorkommen (Abb. 2 und 3). Es ist denkbar, daB es
sich hier um ein morphologisches Substrat fiir beginnende Verschleimung han-
delt. In anderen Abschnitten ist der gesamte Gewebsverband in erheblichem
MaBe aufgelockert, vor allem im Marklager sieht man dann verschieden groBe
gliale Fasern zwischen zum Teil noch gut bemarkten Axonen. Diese Gewebsdis-
soziation fithrt im weiteren wahrscheinlich zu den bei dieser Tumorart oft auftre-
tenden cystischen Verdnderungen.

Gegenliber dem GefdBsystem, das keine pathologischen Befunde zeigt, ist
der Tumor immer durch eine Basalmembran gut begrenzt.

Besondere Degenerationsformen, die in allen untersuchten Tumoren vorka-
men, waren Rosenthalsche Fasern. Wahrend einzelne der Gliafilamente offenbar
direkt in diese stark osmiophilen, opak-homogenen, landkartenférmig begrenz-
ten Faserabschnitte unter Verdickung, Verklumpung und Verschmelzung der
benachbarten Filamente iibergehen, werden andere Filamente durch den entstan-
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Abb. 3. Kleinhirnastrocytom. Teils gut erhaltene, teils schwer degenerativ verdnderte Fortsatze mit
gebldhten, wie ,,ausgewaschenen®* Querschnitten. (Vergr. 1800 x)

denen Herd auseinandergedrangt und ziehen um diesen herum. Filamentfrag-
mentationen, wie sie Gullotta und Fliedner (1972) in Gewebekulturen in der
Nihe der Rosenthalschen Fasern sahen, war nur ganz vereinzelt zu begegnen.
Die Degeneration beginnt im Zentrum distaler Zellfortsitze, um im weiteren
Verlauf schlieBlich den ganzen Querschnitt einzunehmen (Abb. 4). Auf die Ro-
senthalschen Fasern sei hier nicht niher eingegangen, sondern auf bereits vorlie-
gende Arbeiten verwiesen (Duffell et al., 1963, Schlote, 1964, 1966, Schochet
et al., 1968, Herndon et al., 1970). Auch sind Rosenthalsche Fasern fiir die
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Abb. 4a und b. Kleinhirnastrocytom. a Zentral beginnende Ausbildung einer Rosenthalschen Faser
(Pfeil) mit teils in den Degenerationsherd direkt {ibergehenden, teils um ihn herumziechenden Fila-
menten (Vergr. 8000 x). b Rosenthalsche Faser, die bereits nahezu den gesamten Querschnitt
des Zellfortsatzes einnimmt. In einem daneben liegenden Fortsatz sind zwischen den Filamenten
Mitochondrien (Pfeile) zu erkennen. (Vergr. 5000 x)
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Abb. 5. Kleinhirnastrocytom. Kleine osmiophile Kdrper und zusammengeflossene ,,granulierte Kor-
per' in einem stark vacuolisierten protoplasmatischen Zellfortsatz. R Rosenthalsche Fasern in
einem Gliafilamentbiindel. (Vergr. 1800 x)
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Abb. 6a und b. Kleinhirnastrocytom. a Homogene glattrandige Einschliisse in einem protoplasmati-
schen Zellfortsatz (Vergr. 1800 x ). b Ausschnitt von a (Vergr. 5000 x )

hier untersuchten Tumoren zwar typisch, aber keineswegs pathognomonisch,
sondern kénnen auch beilang andauernder reaktiver Gliose (Bucy und Gustafson,
1939) oder dysplastischer Gliose (Vuita, 1973) bei unterschiedlich verursachten
Krankheitsbildern gefunden werden. Ja, selbst Rosenthal (1898) in seiner Erstbe-
schreibung fand diese Fasern in einer blastomatdsen Gliose um eine Syringomye-
lie-Héhle.

Mehr Aufmerksamkeit sei anderen degenerativen Verdnderungen gewidmet,
die nicht so ubiquitdr zu finden sind. Aufféllig sind in den protoplasmatischen
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Abb. 7a und b. Kleinhirnastrocytom. a Fibrillirer Zellfortsatz mit homogenen glattrandigen Ein-
schliissen, ihren vacuolisierten Formen und zusammengeflossenen Vakuolen teilweise mit elektronen-
dichtem Inhalt. Der Pfeil zeigt einen homogenen glattrandigen Einschluf in einer benachbarten
Zelle (Vergr. 1800x). b Ausschnitt von a. Der Pfeil zeigt einen sich anscheinend auflgsenden
homogenen EinschluBl. A homogener glattrandiger Einschlu, ¥ Vacuole in einem homogenen
glattrandigen Einschluf. (Vergr. 8000 x)

Zellen und thren Fortsdtzen auftretende, sehr elektronendichte osmiophile Kér-
per (Hossmann und Wechsler, 1965), die einzeln im Cytoplasma liegen kénnen
(Abb. 1 und 2), oft von einer Membran umgeben erscheinen, sich schlieflich
zu polyzyklischen Gebilden zusammenlegen und dann den bereits lichtoptisch
zu erkennenden ,,granulierten Kérpern® (Zilch, 1940) entsprechen. Diese Ag-
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Abb. 8. Opticusgliom. Mit Cytofilamenten angefiillte zwischen degenerativ verdnderten Fortsitzen.

Vergr. 5000 x)

gregate, bei denen eine umhiillende Membran nicht mehr auszumachen ist,
sind elektronendichter als die Rosenthalschen Fasern, denen sie allerdings zu-
weilen sehr dhneln. Sie sind Ausdruck einer schweren degenerativen Schidigung,
was auch durch die hochgradige Vacuolisierung der sie enthaltenden protoplas-
matischen Fortsidtze angedeutet wird (Abb. 5).
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Abb. 9. Opticusgliom. Tiefe Kerneinfaltungen, in denen Cytofilamente zu sehen sind. Die Organelien
sind an die Zellperipherie gedrangt. (Vergr. 5000 x )

Eine weitere Beobachtung stellen homogene glattrandige Einschliisse dar, die
sich rundlich oder oval und seltener — mdglicherweise aufgrund eines Zusammen-
schlusses zweier oder mehrerer — groblappig zeigen. Ihre Durchmesser liegen
zwischen 0,5 und 3 um. Zumeist sind sie von einem schmalen membranartigen
Saum von hoéherer Elektronendichte begrenzt, der bei einzelnen jedoch relativ
deutlich als Membran in Erscheinung tritt, wihrend bei anderen der Eindruck
entsteht, daB sich diese Membran aufgelést hat und die EinschluBmatrix eben-
falls im Begriffe steht sich aufzuldsen. Die Matrix dieser Korper ist homogen
oder seltener schattig-wolkig, vereinzelt sind auch zentrale, rundlich fleckige
Verdichtungen zu sehen. Man findet sie sowohl in protoplasmatischen, als auch
in fibrilldren Zellfortsdtzen, wo sich die Ausrichtung der Cytofilamente zwischen
ihnen verliert (Abb. 6). Gleichartige Befunde wurden bisher von Rubinstein
und Herman (1972) in den glialen Anteilen bei einem Gangliogliom des Tempo-
rallappens sowie von v. Frankenberg (1972) bei einem Haemangioblastom des
Kleinhirns erhoben, wobei letzterer diese Einschliisse gegen Mitochondrien, Ly-
sosomen oder verwandte Gebilde, Rosenthalsche Fasern, Cytoplasmakorper bei
Speicherdystrophien, Melaningranula, Russellsche Korperchen, Fetttrépfchen
und Schleimtropfchen abgrenzte. Er deutet diese Korperchen als eine neue Art
progressiv regressiver Verdnderungen bei peritumoralen Astrocyten. Es ist un-
klar, ob ein Zusammenhang mit den oben beschriebenen osmiophilen Kérpern
besteht, wenn die homogenen glattrandigen Einschliisse auch viel weniger elek-
tronendicht als die osmiophilen Ké&rper sind.
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Abb. 10. Opticusgliom. Gefafifiihrendes Bindegewebsseptum, das durch eine zarte Basalmembran
(Pfeile) vom Tumor abgegrenzt ist. K kollagene Fibrillen, £ Endothelzellen, Er Erythrozyt. (Vergr.
1800 x )

Ein interessanter Befund besteht darin, daB sich in einzelnen der oben beschriebenen Kérper
Vakuolen bilden. SchlieBlich sieht man dann Fortsitze, die neben den homogenen glattrandigen
Einschliissen und ihren vakuolisierten Formen fast vollstindig von membranbegrenzten, oft zusam-
mengeflossenen Vakuolen eingenommen werden, die teils leer erscheinen, teils von stark osmiophi-
lem, unregelméBig amorphem Material angefiillt werden (Abb. 7). Ob es sich bei dieser letztgenann-
ten Beobachtung um Degenerationsformen der homogenen glatirandigen Einschliisse handelt, ist
schwierig zu entscheiden, wie die Deutung dieser Verdnderungen tberhaupt Mithe macht. Hier
eine morphologische Briicke schlagen zu wollen, ist wohl nicht statthaft. Diese Befunde wurden
iibrigens bei drei der acht untersuchten Kleinhirntumoren festgestellt.

Geordnete filamentdse Einschliisse (Hirano bodies) oder Querschnitte von
zylindrischen Profilen, wie sie von Gessaga und Anzil (1975) bei einem Kleinhirn-
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Abb. 11. Opticusgliom. Weitgehend normal aufgebaute Markscheide im Tumor, die statt Axoplasma
den fibrilldren Fortsatz einer Tumorzelle enthilt. (Vergr. 5000 x)

astrocytom beschrieben wurden, fanden sich bei den hier vorliegenden Fillen
nie.

Zusammenfassend 148t sich sagen, daB die Kleinhirnastrocytome untereinan-
der ein recht einheitliches ultrastrukturelles Bild aufweisen.

2. Opticustumoren

Im Gewebsverband aller vier untersuchten Opticustumoren herrschen wie auch
bei den Kleinhirntumoren sich durchflechtende, dicht mit Zytofilamenten vollge-
packte Zellfortsdtze vor. Auch hier findet man gut erhaltene neben degenerativ
umgewandelten Abschnitten (Abb. 8). Die Zellkerne sind in ihrer Form nicht
immer so regelméiBig wie bei den Kleinhirntumoren, des 6fteren haben sie tiefe
Einfaltungen, die ihnen ein eigenartiges Aussehen verleihen oder scheinbar zwei
Zellkerne in einer Zelle auftreten lassen. Jedoch sind auch sie meistens chromatin-
arm und besitzen einen deutlichen Nucleolus. Die Perikarya sind oft mit Cytofi-
lamenten vollgestopft, wobei die Organellen — Mitochondrien vom Crista-Typ,
rauhes endoplasmatisches Reticulum und freie Ribosomen — verdringt werden
und man den Eindruck gewinnt, daBl die Filamente auf den Zellkern driicken,
ihn eindellen und so seine irreguldre Gestalt hervorrufen. Dadurch scheint es
schlieBlich zu Kernpyknosen und Untergang der zugehorigen Zelle zu kommen
(Abb. 9).
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Abb. 12. Opticusgliom. Vacuolisierter ,,Riesenfortsatz’* mit zentralen Rosenthalschen Fasern. Man
beachte zum Vergleich die GréBe der Zellen und der iibrigen Fortsitze. (Vergr. 1800 x)

Ein Unterschied zu den Kleinhirntumoren besteht im Vorhandensein von
die Opticusgliome durchziehenden, aus Fibrocyten und Kollagenfibrillen beste-
henden Bindegewebssepten, die auch die im Tumor zu findenden Blutgefife
mitfiithren. Gegeniiber dem Tumor sind die Bindegewebssepten immer durch
eine zarte, durchgehend zu verfolgende Basalmembran abgegrenzt (Abb. 10).

Zwischen den Fortsitzen der Tumorzellen findet man hier und da auch
bemarkte Axone oder Markscheiden, deren Axone untergegangen sind und die
im Anschluf ebenfalls abgebaut werden, wenn man auch so gut wie keine
phagozytiren Zellen, sondern nur stellenweise Myelinkugeln antrifft. Der er-
staunliche Befund von Luse (1961), die weitgehend normal aufgebaute Mark-
scheiden sah, die kein Axoplasma mehr enthalten, in die jedoch fibrillire Astro-
cytenfortsidtze einwandern, welche dann anstelle der Neurofilamente und Mito-
chondrien innerhalb der Markscheide zu erkennen sind, kann auch bei den
hier untersuchten Fillen bestitigt werden, obwohl es leider nicht mdéglich war,
eine der unmittelbaren Einwanderungsstellen aufzufinden. Auch der umgekehrte
Mechanismus, ndmlich daB eine priexistente Oligodendragliazelle um einen Tu-
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Abb. 13. Opticusgliom. Eine Rosenthalsche Faser hat den Zellkern zusammengepreBt und zur Py-
knose gefithrt. Die Pfeile zeigen homogene glattrandige Einschliisse. (Vergr. 5000 x )
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Abb. 14.‘Opticusgh'orn. Stabformiger Korper mit osmiophiler Langsstreifung. R Rosenthalsche Faser
(Vergr. 1800 x ). Inset: Ausschnitt des stabformigen Korpers. (Vergr. 8000 x)

morfortsatz Myelinlamellen anlegt, wiare denkbar (Abb. 11). In diesem Zusam-
menhang sei auf die Studie von Bignami und Ralston {1968) verwiesen, die
im Tierexperiment eine Bemarkung von fibrilliren Astrocytenfortsitzen als se-
kundire Erscheinung bei langandauernder Wallerscher Degeneration antrafen.
Es handelt sich hier also anscheinend um eine nicht tumorspezifische Eigenschaft
der Oligodendrogliazellen, die offenbar in Ermangelung von Axonen auch um
gliale Fortsdtze Myelinscheiden anlegen kénnen.

Unter den besonderen Degenerationsformen bei Opticusgliomen sind an er-
ster Stelle wieder die hdufig vorkommenden Rosenthalschen Fasern zu nennen,
die ebenso wie bei den Kleinhirntumoren im Zentrum von fibrilliren Fortsitzen
ihren Ausgang nehmen. Interessant ist in diesem Zusammenhang die bei Klein-
hirntumoren nie anzustellende Beobachtung von zum Teil vacuolisierten fibrilla-
ren ,,Riesenfortsdtzen™ mit einem Durchmesser von bis zu 40 um, die haufig
eine zentrale Degeneration im Sinne der Rosenthalschen Fasern zeigen (Abb. 12).
Im kernnahen Cytoplasma konnen die Rosenthalschen Fasern ein solches Aus-
mal annehmen, daB der Kern zusammengepreBt wird und einer Pyknose an-
heimfillt. Von den sonst in den Kleinhirntumoren beobachteten, wahrscheinlich
degenerativen Verdnderungen treten bei den Opticusgliomen nur noch homogene
glattrandige Einschliisse auf, fiir die obige Beschreibung gilt (Abb. 13). Als
Einzelbefund, der nicht ndher gedeutet werden kann, fand sich ein 60 pm langer
und um 2 pm breiter, stabférmiger Kdrper mit stark osmiophiler, paralleler
Langsstreifung (Abb. 14).

Zusammenfassend 146t sich sagen, dal3 die vier untersuchten Opticusgliome
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zwar alle durch die oben beschriebenen Verdnderungen gekennzeichnet waren,
aber untereinander insofern eine groBere Vielgestaltigkeit zeigten, daBl bei zwei
der vier Tumoren auch mehrere rundkernige Zellen auftraten, die im blassen
Cytoplasma spéirlich Organellen enthielten und manchmal kleine cytoplasmati-
sche Ausstiilpungen sehen lieBen. Es ergab sich allerdings nie der Eindruck,
daB diese Oligodendrocyten dhnelnden Zellen, die auch bei den beiden anderen
Tumoren vereinzelt zu sehen waren, den Charakter der Tumoren pragten.

Diskussion

Der Diskussion sei vorangestellt, dal3 alle untersuchten Kleinhirnastrocytome
und Opticusgliome gemeinsame Merkmale zeigen, die eine einheitliche Gruppie-
rung angebracht sein lassen. Das bezieht sich besonders auf die astrocytire
Tumorzelle mit ihren von Cytofilamenten angefiillten Fortsdtzen. Die Einheit-
lichkeit kommt auch in der histologischen Gutartigkeit zum Ausdruck. Hier
waren alle Tumoren in ihrer Dignitit als Grad I einzustufen, nie konnten Anzei-
chen von unruhigen Gewebsbildern, Mitosen oder GeféBproliferationen gefun-
den werden. In der neueren Literatur sind allerdings einzelne Falle, oft Rezidive,
bekannt geworden, dic einem hoheren Malignititsgrad angehéren (Bernell et al.,
1972; Scott und Ballantine, 1973; Budka, 1975; Mullaney et al., 1976; Shapiro
und Shulman, 1976; Wilson et al., 1976). Man mul} dabei aber auch anfiigen,
daB die Opticusgliome bei verbleibender histologischer Gutartigkeit eine gewisse
Neigung zeigen, in die Pia einzuwachsen und sich im Subarachnoidalraum auszu-
breiten, was jedoch iiber sehr lange Zeitraume erfolgt. Dieses langsame Wachs-
tum schafft offenbar die M6glichkeit zur Ausbildung der zahlreichen Degenera-
tionsformen und wirkt sich glinstig auf die Prognose aus, was bei den Opticus-
gliomen weniger zum Tragen kommt als bei den Kleinhirnastrocytomen (Oxen-
handler und Sayers, 1978).

Da sich in der nomenklatorischen Bezeichnung der Tumoren, wie schon
in der Einleitung erwdhnt, auch die Auffassung iiber ihre cytologische Ableitung
widerspiegelt, sei dieser Frage nicht ausgewichen.

Die Tumorzellen sehen im lichtmikroskopischen Bild sicherlich den Spongio-
blasten dhnlich, gegen ein ,,Spongioblastom* spricht aber nicht nur das Fehlen
gliofibrilldrer Fortsitze bei Spongioblasten (Polak, 1966), sondern auch die Gut-
artigkeit dieser Tumoren, die man bei einer Abkunft von unreifen Zellen wie
Spongioblasten kaum erwarten diirfte. Der Name Spongioblastom moge also
jenen seltenen polaren Spongioblastomen vorbehalten bleiben, die sich durch
eine potentielle Malignitdt charakterisieren (Rubinstein, 1964).

Das ,,longicelluliare Oligodendrogliom® des Opticus mul3 deshalb abgelehnt
werden, weil auch hier das Tumorelement eindeutig von Filament-bildenden
Zellen gestellt wird. Die einzeln oder auch zu mehreren im Tumor vorhandenen
Oligodendrocyten sind hdchstwahrscheinlich priexistente Zellen. Im normalen
Opticus sind immerhin 75% der Gliazellen Oligodendrozyten (Enriquez, 1926).
Auferdem weisen Liss und Wolter (1957) darauf hin, dal reine Oligodendro-
gliome des Opticus extrem selten sind. Fin ,,Mischgliom* kann bei den hier
untersuchten Féllen aber auch nicht akzeptiert werden.
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Die Ansicht, daB es sich hier um MiBbildungstumoren im Sinne von ,,Hamar-
tomen‘ handle (Anderson und Spencer, 1970; Glaser etal.,, 1971; Spencer,
1972), kann nicht geteilt werden, obwohl einzelne Befunde scheinbar sehr dafiir
sprechen (Miller, 1975). Zellen mit Rosenthalschen Fasern k&nnen, wie oben
schon ausgefiihrt, bei verschiedenen Krankheitsbildern gefunden werden, wo
eine Fehlbildung als Ursache nicht in Betracht kommt. Es scheint sich hier
vielmehr um eine Gliaart zu handeln, die schon normalerweise vorhanden ist
und auf unterschiedliche Reize mit der Bildung von Rosenthalschen Fasern
reagiert. Herndon et al. (1970) machten darauf aufmerksam, daB die Glia in
einigen Abschnitten des Zentralnervensystems (Mittellinie) mehr zur Degenera-
tionsform der Rosenthalschen Fasern neigt als in anderen.

Bei den ,,Tanycytomen* besteht wohl die groBte Schwierigkeit darin, die
Identitdt der Tumorzellen in Kleinhirn und Opticus mit den Tanycyten im
Gehirn der Knorpelfische (Horstmann, 1954) nachzuweisen. Es ergibt sich aber
eine bestechende Idee aus der Annahme, daBl die fir die hier untersuchten
Tumoren verantwortlichen Zellen zwar nicht eine ontogenetische Gliavorstufe
(Spongioblasten), moglicherweise aber eine ausgereifte phylogenetisch &ltere ei-
gene Gliaart darstellen, die deshalb Ahnlichkeit mit den Spongioblasten besitzt
und die deshalb in den entwicklungsgeschichtlich alten Formationen der Mittelli-
nie angesiedelt ist. Auch die Gutartigkeit der Tumoren spricht fiir eine ausgereifte
Zelle. Die Bezeichnung pilocytische Astrocyten trifft das licht- und das elektro-
nenmikroskopische Erscheinungsbild dieser Zellart am besten, darum ist auch
die Bezeichnung ,,pilocytisches Astrocytom‘* des Kleinhirns beziehungsweise
des Opticus allen anderen Termini vorzuzichen.

An dieser Stelle mochte ich Herrn Prof. J. Cervéos-Navarro herzlich danken, der mir seine umfangrei-
che Fallsammlung zur Verfiigung stellte, und einen weiteren Dank an Frau Scherer fiir ihre hilfreiche
technische Assistenz am Institut fiir Neuropathologie der Freien Universitdt Berlin aussprechen.
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