


Erwin Schindler 

Die Tumoren 
der Pinealisregion 
Geleitwort von 
L. Diethelm und M. Samii 

Mit 64 Abbildungen 

Springer -Verlag 
Berlin Heidelberg New York Tokyo 



Dr. med. Erwin Schindler 
Allgemeines Krankenhaus der Stadt Wien 
Neurochirurgische U niversitatsklinik 
Wahringer Gurtel 18-20 
A-I090 Wien 

ISBN -13: 978-3-642-93298-4 e- ISBN -13: 978-3-642-93297-7 
DOl: 10.1007/978-3-642-93297-7 

CIP-Kurztitelaufnahme der Deutschen Bibliothek 

Schindler, Erwin: 
Die Tumoren der Pinealisregion / Erwin Schindler. 
Geleitw. von L. Diethelm u. M. Samii. - Berlin; 
Heidelberg; New York; Tokyo: Springer, 1985. -
ISBN-i3: 978-3-642-93298-4 

Das Werk ist urheberrechtlich geschiitzt. Die dadurch begriindeten Rechte, insbesondere die der 
Ubersetzung, des Nachdrucks, der Entnahme von Abbildungen, der Funksendung, der Wieder
gabe auf photomechanischem oder ahnlichem Wege und der Speicherung in Datenverarbeitungs
anlagen bleiben, auch bei nur auszugsweiser Verwertung, vorbehalten. Die Vergiitungsanspriiche 
des § 54, Abs. 2 UrhG werden durch die "Verwertungsgesellschaft Wort", Miinchen, wahrgenom
men. 

© Springer-Verlag Berlin Heidelberg 1985 
Softcover reprint of the hardcover 1st edition 1985 

Die Wiedergabe von Gebrauchsnamen, Handelsnamen, Warenbezeichnungen usw. in diesem 
Werk berechtigt auch ohne besondere Kennzeichnung nicht zu der Annahme, daB solche Namen 
im Sinne der Warenzeichen- und Markenschutz-Gesetzgebung als frei zu betrachten waren und 
daher von jedermann benutzt werden diirften. 

Produkthaftung: Fur Angaben iiber Dosierungsanweisungen und Applikationsformen kann vom 
Verlag keine Gewahr iibernommen werden. Derartige Angaben miissen vomjeweiligen Anwender 
im Einzelfall anhand anderer Literaturstellen auf ihre Richtigkeit iiberpriift werden. 

Datenkonvertierung durch: Daten- und Lichtsatz-Service, 8700 Wurzburg 

2122/3130-543210 



Geleitwort 

Die Pinealisregion umfaBt den dorsalen Abschnitt des 3. Ventrikels und 
des Zwischenhirns, den dorsalen Anteil des Mittelhirns und die Vierhii
gelzisterne mit den benachbarten Liquorriiumen. In der Diagnostik und 
in der chirurgischen Therapie raumfordernder Prozesse dieser Region ist 
in den letzten zwanzig Jahren mit der Erweiterung mikroanatomischer 
Kenntnisse, der Entwicklung moderner neuroradiologischer Verfahren 
und der Einfiihrung des Operationsmikroskops ein beachtlicher Fort
schritt erzielt worden. Dennoch sind noch viele Probleme ungelost, vor 
allem weil Tumoren der Pinealisregion selten vorkommen und weil die 
Funktion der Pinealis nicht vollig gekliirt ist - zwar weiB man, daB die 
Pinealis eine endokrine Driise ist, die Melatonin produziert, doch ist die 
Wirkung des Melatonin beim Menschen unbekannt. 

Bei einem Tumor der Pinealisregion beeinfluBt die Artdiagnose ent
scheidend die Wahl und die Reihenfolge der therapeutischen MaJ3nah
men. Deshalb sind nach der genauen Feststellung seiner Lokalisation 
und Ausdehnung durch Angiographie, Computertomographie und 
Kernspintomographie die liquorzytologische Untersuchung und die 
Serum- und Liquoranalyse indiziert. Dennoch bleibt die Frage nach dem 
biologischen Verhalten des Tumors oft unbeantwortet. In einem solchen 
Fall kann diese Frage durch die stereotaktische Biopsie gekliirt werden. 

Das vorliegende Buch liefert einen wertvollen Beitrag zur Kenntnis 
der raumfordernden Prozesse der Pinealisregion, da sowohl aufpatholo
gische und klinische als auch auf diagnostische und therapeutische 
Aspekte eingegangen wird. 

1m Abschnitt iiber die Pathologie wird die Nomenklatur und die 
Tumorklassifikation erliiutert, die Biologie der verschiedenen Tumoren 
der Pinealisregion ausfiihrlich beschrieben und auch aufhistochemische 
Befunde Bezug genommen. 

Der Klinik wird unter Beriicksichtigung der neurologischen Grund
lagenforschung und der beobachteten Symptome ein breiter Raum gege
ben. 

Der diagnostische Abschnitt enthiilt eine umfassende Darstellung 
der neuroradiologischen Befunde und ihrer Differentialdiagnose. Die 
sorgfiiltige Analyse der im Schrifttum angegebenen computertomogra
phischen Befunde und der 32 eigenen, artdiagnostisch gesicherten Tu
moren der Pinealisregion ist die Basis der detaillierten diagnostischen 
Aussagen und differentialdiagnostischen Hinweise. Das vom Autor 
empfohlene diagnostische Vorgehen ermoglicht eine systematische Ab
kliirung des Tumorverdachts. 
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Die verschiedenen therapeutischen Mal3nahmen - Strahlentherapie, 
Chemotherapie und neurochirurgische Eingriffe - werden im Hinblick 
auf die Artdiagnose des raumfordernden Prozesses erortert. Nach Aus
wertung der in der Literatur mitgeteilten therapeutischen Ergebnisse 
wird auf das Risiko der einzelnen Behandlungsmethoden hingewiesen 
und zur Prognose Stellung genommen. 

Mit diesem Werk ist es dem Autor gelungen, eine diagnostische und 
therapeutische Lucke im deutschsprachigen Schrifttum zu schliel3en und 
damit zweifellos viele Interessenten anzusprechen. Wir wunschen dem 
Buch viel Erfolg. 

L. Diethelm M. Samii 
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Vorwort 

Trotz Computertomographie, Operationsmikroskop und Fortschritt 
der strahlentherapeutischen Technik sind viele diagnostische und thera
peutische Probleme bei Tumoren der Pinealisregion nicht gelost. Die 
Funktion der Pinealis ist unbekannt; der Zusammenhang zwischen Ver
anderungen der Pinealis und Pubertas praecox ist ungeklart. Der Vie1falt 
histologisch und biologisch unterschiedlicher Tumoren der Pinealis
region entspricht eine uneinheitliche Nomenklatur im Schrifttum, die die 
statistische Auswertung therapeutischer Ergebnisse erschwert. Erst in 
letzter Zeit scheint sich eine einheitliche Tumorklassifikation durchzu
setzen, die sich auf die Histologie und die Tumorgenese bezieht. 

Ausgehend vom umfangreichen Schrifttum sollen die diagnostischen 
und therapeutischen Probleme aufgezeigt werden, mit denen man bei 
Tumoren der Pinealisregion konfrontiert ist, wobei auch aufihre Patho
logie und aufklinische Fragen Bezug genommen werden muI3. Von einer 
Obersicht iiber diese Probleme kann zwar nicht ihre Losung erwartet 
werden, sie konnte aber zur Entwicklung von Richtlinien beitragen, die 
eine Verbesserung der Diagnostik und der Therapie dieser Tumoren 
ermoglichen. 

Die in diesem Buch abgebildeten Rontgenaufnahmen verdanke ich 
der Abteilung fUr Neuroradiologie der Johannes Gutenberg-Universitat 
Mainz (Vorstand: Prof. Dr. S. Wende). Die Computertomogramme ha
ben die Abteilung fUr Neurochirurgie im Klinikum Charlottenburg der 
Freien Universitat Berlin (Leiter: Prof. Dr. E. Kazner), die Abteilung 
fUr Neuroradiologie der Johannes Gutenberg-Universitat Mainz und 
die Neurochirurgische Klinik im Klinikum GroBhadern der Ludwig 
Maximilians-Universitat Miinchen (Direktor: Prof. Dr. F. Marguth) 
zur Auswertung und Abbildung zur Verfiigung gestellt, wofUr ihnen 
Dank gebiihrt. Den rontgentechnischen Assistentinnen der Abteilung 
fUr Neuroradiologie der Johannes Gutenberg-Universitat Mainz danke 
ich herzlich fiir ihr Engagement, ebenso danke ich Herrn H.-G. Goetsch 
und seinen Mitarbeiterinnen fUr ihre fototechnische Leistung. 

Der Firma Gerot-Pharmazeutika, Wien, danke ich fUr ihre freundli
che Unterstiitzung. 

Wien Erwin Schindler 
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A. Die PiDealis uDd die PiDealisregioD 

I. Geschichte 

Die Pinealis war den Anatomen der Antike bekannt unter der Bezeichnung 
"Konareion", die aufihre Zapfenform anspielt. Sie wurde erstmals von Herophi
Ius von Alexandrien (325-280 v. Chr.) beschrieben (Ariens Kappers 1976), der 
wie seine Zeitgenossen in den Hirnventrikeln den Sitz des Geistes sah und die 
Ansicht vertrat, die Pinealis hatte die Funktion eines Sphinkters, der den Gedan
kenfluB yom 3. in den 4. Ventrikel reguliere. Galen (129-201) meinte, der Klein
hirnwurm sei fUr diese Gedankenregulation verantwortlich und hielt die Pinealis 
fUr eine Druse; interessant ist Galens Auffassung einer Analogie von Pinealisre
gion und mannlicher Genitalregion, der sich noch 1763 Gibson in seinem 
"Epitome of Anatomy" anschlieBt (Kitay u. Altschule 1954) - demnach nannte 
man die Pinealis Penis, die oberen Vierhugel Testes und die unteren Vierhugel 
Nates. Vesalius (1514-1564) beschrieb die Pinealis als "einem Pinienzapfen nicht 
unahnlich" (wahrscheinlich ist der Begriff "Pinealis" auf diese Ahnlichkeit zu
ruckzufUhren), sie diene den in die Hirnventrikel ziehenden GefaBen als 
"stutzende Befestigung" (Vesalius 1543). Descartes (1596-1650) glaubte in der 
Pinealis den Sitz des "allgemeinen Empfindungsvermogens" zu erkennen, Be
wuBtsein und Vorstellungskraft seien in ihr lokalisiert (Descartes 1677). In der 
Medizingeschichte werden somit drei Hypothesen uber die Pinealisfunktion ver
treten: die mechanische Funktion der Pinealis als Sphinkter des Aquadukts oder 
als Stutze von GefaBen, die Pinealis als Sitz der Seele und des Geistes, die Pinealis 
als Druse. Der heutige Wissensstand scheint die dritte Hypothese zu bestatigen -
die Ergebnisse zahlreicher Tierversuche weisen auf eine endokrine Funktion der 
Pinealis hin, die allerdings beim Menschen bisher nicht bewiesen worden ist. 

II. Entwicklungsgeschichte 

1. Phylogenese 

Die Pinealis findet sich bei fast allen Wirbeltieren. Bei vielen niederen Wirbeltie
ren liegt frontal der Pinealis ein Parapineal- oder Parietalorgan, das bei manchen 
Eidechsenarten zum Parietalauge entwickelt ist. Pinealis und Parapinealorgan 
werden als "Pinealissystem" zusammengefaBt (Wurtman u. Mitarb. 1968). Das 
Parapinealorgan kommt bei Saugern nicht vor, demnach besteht keine entwick
lungsgeschichtliche Beziehung zwischen dem Parietalauge mancher Eidechsenar-
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ten und der Pinealis des Menschen. Die Pinealis der niederen Wirbeltiere zeigt 
meist einen vesikuliiren Aufbau, die der Siiugetiere hingegen eine solide, paren
chymat6se Struktur (Wurtman u. Mitarb. 1968, Ariens Kappers 1976). Der Ent
wick lung yom vesikuliiren zum parenchymat6sen Organ scheint ein Funktions
wandel zu entsprechen: wiihrend das Pinealissystem der niederen Wirbeltiere auf 
direkte Photostimulation reagiert und eine vorwiegend sensorische Funktion er
fullt, liiI3t sich bei vie1en Siiugetieren eine sekretorische Funktion der Pinealis 
nachweisen, die durch indirekte Photostimulation uber das autonome Nervensy
stem beeinfluI3t wird. Ausfuhrlich stellen Wurtman u. Mitarb. (1968) die Proble
matik der Pinealisfunktion im Rahmen der Entwicklungsgeschichte dar. Die 
Phylogenese der Pinealis kann man - stark verallgemeinert - verstehen als Ent
wicklungstendenz eines direkt photorezeptiven Organsystems zur indirekt durch 
Lichtreize beeinfluI3ten endokrinen Druse. 

2. Onto genese 

Fruhe Berichte uber die Embryonalentwicklung der mensch lichen Pinealis ver6f
fentlichen Marburg (1909) und Krabbe (1916). Die Histologie der einzelnen Ent
wicklungsstufen wird von Globus u. Silbert (1931) und Globus (1941) anschau
lich beschrieben. Die Pinealis entsteht aus zwei getrennten Anlagen, die bereits 
am Beginn des zweiten Embryonalmonats nachweisbar sind. Die posteriore An
lage wird durch Proliferation des Neuroepithe1s im dorsalen Abschnitt des 
Zwischenhirndachs (Epithalamus) gebildet, der sich als Diverticulum pineale 
vorw6lbt; die anteriore Anlage entspricht einer unmittelbar rostral dieser Vor
w6lbung gelegenen Ansammlung von Neuroepithelzellen. Die beiden Pinealisan
lagen zeigen eine deutliche Gr6I3enzunahme im vierten Fetalmonat und ver
schmelzen anfangs des fiinften Fetalmonats. Bereits zu dieser Zeit bildet sich die 
charakteristische Zapfenform der Pinealis aus, wiihrend das Diverticulum pineale 
zu einem langgestreckten, englumigen Rezessus wird. 1m sechsten Fetalmonat 
teilt eine Gewebsbrucke diesen Rezessus in zwei Abschnitte - es entstehen ein zum 
3. Ventrikel offener Anteil (Recessus pinealis) und ein kleiner, geschlossener 
Hohlraum (Cavum pineale), der im achten Fetalmonat meist obliteriert. Aus 
einem persistierenden Cavum pineale kann sich eine Pinealiszyste entwickeln 
(Marburg 1909, Krabbe 1916, Cooper 1932). 

Wiihrend des sechsten Fetalmonats iindert sich das bis dahin homogene Zell
bild, es entwickeln sich tubuliire Strukturen, so daI3 die Pinealis histologisch einer 
Druse iihnlich wird; etwa zur gleichen Zeit werden vaskuliire Elemente und Ner
venfasern nachweisbar. Ende des sieben ten Fetalmonats beginnt die Differenzie
rung zu einer als "Mosaikmuster" (Globus u. Silbert 1931, Globus 1941, Russell 
u. Sachs 1943, Mahaim 1953, Russell u. Bowerman 1968, Russell u. Rubinstein 
1977) bezeichneten Gewebsstruktur, die einige W ochen vor bis wenige W ochen 
nach der Geburt am deutlichsten ausgepriigt ist. Das fur diese Entwicklungsphase 
charakteristische Mosaikmuster ist gekennzeichnet durch polygonale Areale rela
tiv groI3er, zytoplasmareicher Zellen, die sich nur schwach anfiirben (sie entspre
chen den Pinealozyten der ausgereiften Pinealis); diese Areale sind von kleinen, 
chromophilen Zellen mit schmalem Plasmasaum umgeben, die an Lymphozyten 
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erinnern. Schon Krabbe (1916) hat die kleinen, chromophilen Zellen als unreife 
Vorstufen der Pinealozyten aufgefaBt; fUr diese Annahme spricht, daB Ober
gangsformen nachgewiesen werden konnen und daB die kleinen Zellen bereits im 
Kindesalter nicht mehr vorhanden sind (Russell u. Rubinstein 1977). 

III. Histologie 

Die Differenzierung des Pinealisgewebes ist im sechsten Lebensjahr im wesentli
chen abgeschlossen (Globus u. Silbert 1931, Globus 1941). Histologisch ist die 
reife Pinealis (Abb. 1) charakterisiert durch lobulare Bezirke neuroepithelialer 
Zellen, der Pinealozyten, zwischen denen Bindegewebssepten mit GefaBen und 
Nervenfasern verlaufen (Globus u. Silbert 1931, Globus 1941, Mahaim 1953, 
Wurtman u. Mitarb. 1968, Russell u. Rubinstein 1977, Tapp 1979). Von den 
Pinealozyten gehen schmale Zellfortsatze von unterschiedlicher Lange aus, die 
zum GroBteil mit einer kolbenformigen Auftreibung in unmittelbarer Nachbar
schaft von Kapillaren enden (Wurtman u. Mitarb. 1968, Ariens Kappers 1976, 
Russell u. Rubinstein 1977) - vielleicht erfolgt auch beim Menschen die Sekretion 
eines Pinealiswirkstoffes uber diese Zellfortsatze in die Blutbahn. 

Der Pinealozyt ist das wesentliche Bauelement des Pinealisparenchyms. Au
Berdem finden sich Gliazellen (fibrillare Astrozyten), ferner Mesenchymzellen, 
die den Bindegewebssepten angehoren. Ganglienzellen kommen in der Pinealis 
des Menschen iiberaus selten vor (Russell u. Rubinstein 1977). In der Nachbar
schaft der Pinealis liegen Ependymzellen, die die Recessus pinealis und supra-

Abb. 1. Normalcs Pinealisge
we be eines Erwachsenen 
(H.E. 145). 1 Pinealozyten
areal, 2 Bindegewebsseptum. 
3 Verkalkung 
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pinealis auskleiden, und Zellen der Pia mater, die den in die Vierhiigelzisterne 
ragenden Anteil der Pinealis bedeckt. 

Verkalkungen sind schon ab dem zweiten Lebensjahr nachweisbar (Russell u. 
Sachs 1943), ihre Hiiufigkeit steigt mit zunehmendem Alter. Meist sind sie mikro
kristallin strukturiert, dem Apatit iihnlich. Ariens Kappers (1976) betont, daB der 
Kalk nicht in den Pinealozyten, sondern in Stroma- und Gliazellen abgelagert 
wird. Zystische Veriinderungen der Pinealis sind nicht selten (Megyeri 1960, Tapp 
1979). 

IV. Vaskularisation 

Die arterielle Versorgung der Pinealis erfolgt durch die Aa. chorioideae postero
mediales, die aus den interpedunkuliiren Segmenten der Aa. cerebri posteriores 
entspringen und zum Plexus chorioideus des 3. Ventrikels ziehen (LOfgren 1958, 
Galloway u. Greitz 1960, Wackenheim u. Mitarb. 1968, Wackenheim u. Braun 
1970, Salamon u. Huang 1976, Schlesinger 1976). Aste dieser Arterien erreichen 
die Pinealis von lateral und von oben (Plets 1969). In den Bindegewebssepten der 
Pinealis verIaufen Arteriolen, im Pinealisparenchym findet sich ein dichtes, von 
perivaskuliiren Riiumen umgebenes Kapillarnetz (Ariens Kappers 1976). Die 
Anzahl der GefiiBe verringert sich mit zunehmender Pinealisverkalkung (Plets 
1969). 

Der venose AbfluD erfolgt iiber die Vv. pineales superiores und inferiores, die 
von der oberen und der unteren Pinealisfliiche nach dorsal in die Vierhiigelzi
sterne verIaufen und meist gemeinsam in die V. magna Galeni miinden (Tamaki 
u. Mitarb. 1973 und 1975) oder-nach Turtas (1975) hiiufiger-in die Vv. cerebri 
internae, selten in die Vv. basales (Salamon u. Huang 1976). 

V. Innervation 

Yom Ganglion cervicale superius ziehen adrenerge Fasern entIang der GefiiBe 
und als paarig angelegte Nervi conarii zur Pinealis und enden zwischen den 
Zellfortsiitzen der Pinealozyten. 

Zwar werden Nervenfasern beschrieben, die von angrenzenden zerebralen 
Strukturen zur Pinealis verlaufen (Mar burg 1909), ein direkter EinfluB des Zen
tralnervensystems auf die Pinealis ist jedoch nicht anzunehmen, da diese Fasern 
durch die Pinealis hindurchziehen und nicht in ihrem Parenchym enden. Auch 
finden sich keine von der Pinealis ausgehenden Nervenbahnen. 

Ariens Kappers (1976) nimmt ausfUhrIich zur Innervation der Pinealis Stel
lung, wobei er sich auf tierexperimentelle Forschungsergebnisse bezieht: fUr die 
Pinealisfunktion sei die sympathische Innervation besonders wichtig, sie sei durch 
Photo stimulation der Retina beeinfluBt, deren Impulse iiber den Hypothalamus, 
das Tegmentum und das Seitenhorn des Riickenmarks zum oberen Zervikalgan
glion geleitet wiirden; die parasympathische Innervation, deren Bedeutung fUr die 
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Pinealisfunktion noch ungekHirt sei, durfte vom Nucleus salivatorius superior 
ausgehen. 

VI. Physioiogie 

Aufgrund von Tierversuchen kann heute als sicher gelten, daB die Pinealis der 
Siiuger eine endokrine Funktion ausubt, deren Wirkungsweise und Bedeutung 
beim Menschen noch unklar ist. Die Pinealis ist nicht eine "rudimentiire Struk
tur", wie McGovern (1949) annimmt, sondern eine endokrine Druse, deren Akti
vitiit wiihrend des ganzen Lebens erhalten bleibt und nicht mit Ende der Pubertiit 
und zunehmender Kalkeinlagerung erlischt. Marburg schlieBt bereits 1909 vom 
histologischen Befund normalen Pinealisgewebes bei alten Menschen auf eine 
Pinealisfunktion, iihnlich argumentiert Arieti (1954); Wurtman u. Mitarb. 
(1964a) wei sen eine Enzymaktivitiit der Pinealis auch im hoheren Alter nacho 

Krabbe diskutiert 1916 eine innere Sekretion der Pinealis und vertritt 1923 in 
einer ausfUhrlichen Darstellung (deren Literaturangaben wohl den gesamten ein
schliigigen Wissensstand seiner Zeit widerspiegeln) die Annahme, daB die Pinea
lisfunktion teilweise endokrin sei, ihre innere Sekretion sei aber nicht lebens
wichtig, fUr ihren EinfluB auf die Pubertiit gebe es keinen Beweis. Berblinger 
(1925) hiilt die Pinealis fUr ein endokrines Organ, bei dessen gesteigerter Tiitigkeit 
die Spermiogenese vermindert sei. Auch in einer spiiteren Arbeit betont Berblin
ger (1944) die Beziehung zwischen Pinealis und Keimdriisen, es bestehe ein funk
tioneller Zusammenhang zwischen Hypophyse, Zwischenhirn und Pinealis. Die 
in der iilteren Literatur hiiufigen Diskussionen uber den EinfluB der Pinealis auf 
die sexuelle Reifung stutzen sich vorwiegend aufklinische Befunde einer Pubertas 
praecox oder eines Hypogonadismus bei Patienten mit Tumoren der Pinealisre
gion. Fur Russell u. Sachs (1943) ergibt die klinische und histologische Auswer
tung von 58 solcher Tumorfiille jedoch keinen Hinweis auf eine endokrine Funk
tion der Pinealis. Kitay u. Altschule (1954) fassen zahlreiche experimentelle 
Arbeiten uber die Pinealisphysiologie und klinische Berichte uber Tumoren der 
Pinealisregion zusammen und wei sen daraufhin, daB die meisten Versuchsergeb
nisse und klinischen Befunde fUr einen Zusammenhang zwischen Pinealisaktivitiit 
und gonadotroper Hypophysenfunktion sprechen. 

Ein entscheidender Fortschritt der Pinealisforschung ist der Nachweis von 
Melatonin im Pinealisgewebe, das erstmals Lerner u. Mitarb. (1958) aus Rinder
pinealis isoliert haben. Die Bezeichnung "Melatonin" wurde gewiihlt, wei I durch 
dessen Einwirkung die melaninhaltigen Zellen in der Haut von Amphibien ab
blassen. Melatonin ist ein Indolkorper, der in den Pinealozyten aus Tryptophan 
uber mehrere Zwischenstufen synthetisiert wird. Serotonin, eine Vorstufe des 
Melatonin, findet sich in sehr hoher Konzentration in der Pinealis des Menschen 
(Wurtman u. Mitarb. 1964a). Die letzte Stufe der Melatoninsynthese wird durch 
ein uberwiegend in der Pinealis vorhandenes Enzym ermoglicht, die Oxyindol-O
Methyltransferase (HIOMT). Fur die hohe metabolische Aktivitiit der Pinealis 
spricht ihre Durchblutungsrate, die nach Piechowiak (1973) nur von der Nieren
durchblutung ubertroffen wird. Die Melatoninkonzentration ist in der Pinealis 
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mehr als hundertmal h6her als im Hirngewebe (Russell u. Bowerman 1968). 
Zahlreiche Tierversuche stutzen die Annahme, daB Melatonin der aktivste Wirk
stoff der Pinealis sei. Durch diese Versuche wurde die endokrine Wirkung des 
Melatonin auf das Fortpflanzungssystem nachgewiesen, wobei ein Antagonismus 
zwischen Gonadotropinen und Melatonin bestehen durfte. Die Pinealis k6nnte 
direkt den HypophysenvorderJappen beeinflussen, eher aber indirekt uber 
hypothalamische oder mesenzephale Zwischenschaltungen. Fraschini u. Mitarb. 
(1968) haben bei Ratten nachgewiesen, daB Melatonin die Produktion des 
luteotropen Hormons uber im Mittelhirn gelegene Rezeptoren bremst. 

Die Pinealisaktivitat scheint sich nicht nur auf die Gonaden, sondern auch auf 
andere endokrine Drusen zu erstrecken; Piechowiak (1973) nimmt eine Wechsel
beziehung zwischen Hypophyse und Pinealis in der Regulation peripherer endo
kriner Drusen an. Ober einen ruckwirkenden EinfluB endokriner Drusen auf die 
Pinealisfunktion berichten Cardinali u. Vacas (1978). Keine Bestatigung hat bis
her die von Costero u. Mitarb. (1963) und Smith u. Mitarb. (1966) geauBerte 
Vermutung gefunden, die Pinealis k6nnte als Chemorezeptor fungieren, da sie 
histologisch dem Glomus caroticum ahnlich sei. Tierexperimentell gesichert ist 
aber der durch sympathische Fasern vermittelte hemmende EinfluB der Retinabe
lichtung auf die Pinealisaktivitat, die demnach mit dem Tag-Nacht-Rhythmus in 
Beziehung stehl. 

Zur ausfuhrlichen Information iiber die Biochemie und die Physiologie der 
Pinealis wird verwiesen auf die Obersichtsarbeiten von Cohen u. Mitarb. (1964), 
Ariens Kappers (1976), Axelrod (1977) und Wurtman u. Moskowitz (1977 a und 
b), auf die Monographie von Wurtman u. Mitarb. (1968) und auf die von Nir u. 
Mitarb. (1978) herausgegebenen KongreBberichte. Ariens Kappers (1976) faBt 
zusammen: " ... es laBt sich der allgemeine SchluB ziehen, daB die Saugerpinealis 
an der Regulation der Funktion des Fortpflanzungssystems beteiligt isl. Die 
Pinealisaktivitat scheint dieses System zu hemmen, wahrend die Inaktivitat der 
Pinealis das Fortpflanzungssystem stimulierl. Ferner zeigt sich, daB der Funk
tionszustand der Pinealis ... neben anderen Faktoren von der Belichtung der 
Umwelt abhangl. Wenn das optische System und die Pinealisinnervation intakt 
sind, wird die Pinealisaktivitat durch Lichtreize gebremst, wohingegen diese Akti
vitat zunimmt, wenn solche Reize fehlen - bei Dunkelheit der Umwelt, nach 
Blendung oder nach Denervation der Pinealis." 

VII. Anatomie der Pinealisregion 

Gemeinsame Probleme der Tumorpathologie, der klinischen Lokalisation neura
ler Funktionsst6rungen, der R6ntgendiagnostik, des neurochirurgischen Vorge
hens und der Strahlentherapie erfordern es, die Pinealisregion als anatomische 
Einheit aufzufassen. Ohne Kenntnis der topographischen Beziehungen der Pinea
lis ist eine L6sung dieser Probleme nicht zu erwarten. 

Die Pinealisregion (Abb. 2, 3) umfaBt den dorsal en Abschnitt des 3.Ventrikels 
und des Zwischenhirns (Pulvinar und Corpora geniculata), den dorsalen Anteil 
des Mittelhirns (Vierhiigel und Haube mit Aquadukt) und die Vierhiigelzisterne 
mit den benachbarten Liquorraumen. 
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Die Pinealis liegt an der dorsalen Wand des 3.Ventrikels oberhalb des Aquii
dukteingangs. Sie ist zapfenf6rmig, 5-10 mm lang, 3-6 mm breit und 3-5 mm 
hoch (Russell u. Bowerman 1968, Wurtman u. Mitarb. 1968). Ihr Gewicht betriigt 
140-200 mg (Kitay u. Altschule 1954); Russell u. Bowerman (1968) geben Durch
schnittswerte von 154 mg bei Miinnern und 159 mg bei Frauen an; Wetterberg 
(1978) findet keine geschlechtsbedingte Differenz des durchschnittlichen Pinealis
gewichts, doch k6nnten von der lahreszeit abhiingige Gewichtsschwankungen 
bestehen. 

In die Pinealis w6lbt sich von ventral der Recessus pinealis mit einer Tiefe von 
maximal 3 mm (Klaus 1958); den Oberrand dieses Rezessus bildet die Commis
sura habenularum, den Unterrand die Commissura posterior. Oberhalb der 
Commissura habenularum liegt der Eingang zum Recessus suprapinealis, der sich 
mit einer Liinge von durchschnittlich 10 mm - maximal 22 mm (Klaus 1958) -
iiber die Pinealis nach dorsal erstreckt und erhebliche Formvarianten aufweist 
(Ruggiero 1961, Nadjmi 1968, Wende u. Ciba 1968). Unmittelbar unter der 
Commissura posterior beginnt der Aquiidukt. 

Nach dorsal ragt die Pinealis in die Vierhiigelzisterne; kleine Ausstiilpungen 
dieser Zisterne umhiillen die Pinealis von oben und unten (Marx u. Mitarb. 1968). 
Ventral geht die Vierhiigelzisterne in die sehr unterschiedlich ausgebildete 
Cisterna veli interpositi iiber, die zwischen dem Dach des 3.Ventrikels (Tela 
chorioidea des 3.Ventrikels oder Velum interpositum) und dem Fornix liegt und 
bis zu den Foramina Monroi reichen kann. In der Cisterna veli interpositi ver
laufen die Vv. cerebri internae; sie ziehen lateral oberhalb der Pinealis nach 
dorsal, urn sich in der Vierhiigelzisterne zur V. magna Galeni zu vereinen. Die 
V. magna Galeni verliiuft in einem basalkonvexen Bogen urn das Splenium 
nach dorsal oben zum Sinus rectus; sie bildet mit dem Splenium die obere Begren
zung der Vierhiigelzisterne, an die sich dorsal die Cisterna corporis callosi an
schlie13t. 

Kaudal der Pinealis erstreckt sich die Vierhiigelplatte, die die untere Begren
zung der Vierhiigelzisterne bildet. Die oberen Vierhiigel liegen in unmittelbarer 
Niihe der Pinealis, die Pinealisunterfliiche w6lbt sich in die mediansagittale Fur
che zwischen den oberen Vierhiigeln. Die unteren Vierhiigel sind etwas kleiner 
und stiirker gew6lbt als die oberen. An die Vierhiigelplatte schlie13en sich kaudal 
das Velum medullare anterius und die Brachia conjunctiva an, in denen Bahnen 
yom Kleinhirn zum Mittelhirn und zum Thalamus ziehen. Ventral der Vierhiigel
platte liegt die Haube mit zahlreichen Ganglienzellgruppen und Faserbiindeln, 
wovon die Augenmuskelkerne und das mediale Liingsbiindel im Zusammenhang 
mit Mittelhirnsyndromen hervorzuheben sind. Etwa der Achse des Mittelhirns 
entsprechend verliiuft der Aquiidukt in einem flachen dorsalkonvexen Bogen, 
nicht selten mit einem Knick in halber H6he der Vierhiigelplatte (Lindgren u. Di 
Chiro 1953). Er ist 15-20 mm lang (Marx u. Mitarb. 1968, Wende u. Ciba 1968); 
seine Weite betriigt 1-3 mm, wobei physiologische Engstellen (Marx u. Mitarb. 
1968, Nadjmi 1968) und Ausbuchtungen (Weber 1974) bestehen. 

Lateral der Pinealis liegen das Pulvinar und die Corpora geniculata, bedeckt 
yom Ambiensfliigel, dem lateralen Ausliiufer der Ambienszisterne. Die beiden 
Ambienszisternen umgreifen das Mittelhirn und verbinden die basal en Liquor
riiume mit der Vierhiigelzisterne. 
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In die Topographie der Pinealisregion ist der dorsale freie Tentoriumrand mit 
der Incisura tentorii einzubeziehen. Durch das Tentorium wird die Cisterna am
biens in einen supra- und einen infratentoriellen Abschnitt geteilt. In dieser Zi
sterne ziehen zahlreiche GefiiBe von der Hirnbasis urn das Mittelhirn: supratento
riell verlaufen die A. cerebri posterior, die Aa. chorioideae posteriores und die 
V. basalis (eben so der N. trochlearis, der kaudal der unteren Vierhiigel aus dem 
Mittelhirn austritt und in der Cisterna ambiens nach basal zieht), infratentoriell 
verliiuft die A. cere belli superior. Auch die Vierhiigelzisterne besteht aus einem 
supra- und einem infratentoriellen Abschnitt und bildet eine Verbindung zwi
schen supra- und infratentoriellen Liquorriiumen (Betz 1968); an ihren infraten
tori ellen Abschnitt schlieBt sich dorsal die Oberwurmzisterne an. 

Rontgenanatomie 

Die Rontgendiagnostik der Pinealisregion erfordert eine intensive Auseinander
setzung mit systematischen Darstellungen der Rontgenanatomie im Schrifttum. 
Hier soli nur auf einige wichtige Aspekte der Rontgenanatomie der Pinealisregion 
eingegangen werden. Grundsiitzlich tragen - mit unterschiedlichem Informations
gehalt - Schiideliibersichtsaufnahmen, Kontrastmitteluntersuchungen und die 
Computertomographie zur Abkliirung dieser Region bei. 

a) SchiidelUbersichtsaufnahmen 

Der erste Schritt der Rontgenuntersuchung der Pinealisregion ist die Anfertigung 
von Schiideliibersichtsaufnahmen mit der Frage nach einer Pinealisverkalkung 
und deren Lokalisation. Pinealiskalk (Abb. 4) ist ab dem 20. Lebensjahr in annii
hernd 60% der Schiidelaufnahmen sichtbar (Vastine u. Kinney 1927, Dyke 1930), 

Abb.4. Ausschnitt einer seit
lichen Schiideliibersichtsauf
nahme. 1 Habenulakalk, 
2 Pinealiskalk 
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nach Macpherson u. Mattheson (1979) bei Mannern etwa 10% haufiger als bei 
Frauen. Berechnungen nach einer Tabelle von Kitay u. Altschule (1954) ergeben 
3,6 % Pinealisverkalkungen im ersten und 26,6 % im zweiten Lebensjahrzehnt. 
Die Ausdehnung des physiologischen Kalkschattens betragt in der seitlichen 
Rontgenaufnahme durchschnittlich 5 x 3 mm, maximal 10 x 5 mm (Stauffer u. 
Mitarb. 1953). 

Oon (1964) vergleicht die Methoden zur Lokalisation der verkalkten Pinealis 
und schlagt eine relativ einfache und genaue MeBmethode vor: auf der seitlichen 
Schadelaufnahme wird eine Gerade yom Tuberculum sellae zum Vorderrand des 
Foramen magnum gezogen und eine darauf Senkrechte, deren FuBpunkt 1 cm 
yom Tuberculum sellae entfernt liegt; im Normalfall projiziert sich die verkalkte 
Pinealis nahe einem Punkt der Senkrechten, dessen Abstand zum FuBpunkt 5 cm 
betragt. 1m Vergleich dazu erscheint die von Murase u. Mitarb. (1970) angege
bene MeBmethode eher kompliziert und unprazise. 

In der sagittalen Schadelaufnahme projiziert sich der Pinealiskalk im Normal
fall in der Mittellinie, maximal 2 mm paramedian (Pilling u. Hawkins 1977). 

Der Kalkschatten der Pinealis muB von dem der Habenulae unterschieden 
werden, dem histologisch Kalkeinlagerungen in der Tanie der Commissura habe
nularum entsprechen (Marburg 1909, Bailey u. lelliffe 1911, Stauffer u. Mitarb. 
1953). Diese Verkalkung ist auf der seitlichen Schadelaufnahme als sichelformi
ger ventralkonvexer Schatten erkennbar, der sich ventral des Pinealiskalks proji
ziert (Abb. 4). Die Distanz zwischen dem Zentrum des Pinealiskalks und dem 
Kalkschatten der Habenulae betragt 3-8 mm (Stauffer u. Mitarb. 1953). Verkal
kungen der Habenulae sind in etwa einem Drittel der Schadelaufnahmen Erwach
sener nachweis bar; bei einer Pinealisverkalkung zeigt sich in 50% auch Kalk im 
Bereich der Habenulae, ein Kalkschatten der Habenulae ohne Pinealiskalk wird 
von Stauffer u. Mitarb. (1953) in 14%, von Smith (1953) in keinem Fall festge
stellt. 

b) Pneumenzephalographie und Ventrikulographie 

Die Computertomographie hat als komplikationslose und den Patienten kaum 
belastende Untersuchung die Pneumenzephalographie und die Ventrikulographie 
fast vollig verdrangt. Es besteht jedoch kein Zweifel, daB durch diese Untersu
chungsmethoden komplexe anatomische Strukturen wie die der Pinealisregion 
mit einer Objekttreue und Detailgenauigkeit darstellbar sind, die die Computer
tomographie derzeit kaum erreicht. Es muB betont werden, daB eine neuroradio
logische Ausbildung ohne systematisches Studium der Anatomie der Liquor
raume unvollstandig bleibt, weshalb verfehlt ware, die enzephalographische 
Diagnostik als medizinhistorische Erscheinung zu verkennen. Durch die Kombi
nation von Pneumenzephalographie und Schichttechnik ist es in den letzten lah
ren vor dem Siegeszug der Computertomographie gelungen, die Topographie der 
Liquorraume exakt zu erfassen. Der Einwand, eine derartige Prazison sei zum 
Nachweis zerebraler Prozesse nicht erforderlich, ist unberechtigt, wenn schwie
rige differentialdiagnostische Probleme auftreten, etwa bei der Abklarung man
cher Veranderungen der Pinealisregion. In solchen Fallen kann auch heute die 
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Abb.5. Pneumenzephalographie, seitliche Ubersichtsaufnahme. Normalbefund . Uber die Mitte 
der Vierhiigelplatte projizieren sich die Ambiensfliigel. Das Splenium wird durch den dorsalen 
Anteil der Cisterna corporis callosi markiert. 1 Commissura habenularum (mit diskreter Verkal
kung), 2 Commissura posterior, 3 Beginn des Aquiidukts, 4 Vierhiigelzisterne, 5 Ambiensfliigel , 
6 Cisterna veli interpositi , 7 Cisterna corporis callosi, 8 Oberwurmzisterne, 9 Boden des 4. 
Vcntrikels, 10 Foramen Monroi 

enzephalographische Darstellung der Liquordiume indiziert sein. Daher sollen 
im Rahmen der Rontgenanatomie der Pinealisregion Hinweise auf enzephalogra
phische Befunde nicht fehlen (Abb. 5, 6, 7). 

Literaturhinweise. Erstmals beschreiben Davidoffu. Dyke (1933) das Pneum
enzephalogramm der Vierhiigelplatte, die sie in 71 % ihrer Pneumenzephalogra
phien abgrenzen konnen. Von gro/3em didaktischem Wert sind die Abbildungen 
pathologischer Ventrikulogramme des 3.Ventrikels und die entsprechenden Skiz
zen in der Publikation von Lysholm u. Mitarb. (1935). Lindgren u. Di Chiro 
(1953) beschreiben die Rontgenanatomie des Aquadukts. Die Rontgenanatomie 
der iiu/3eren Liquorriiume wird systematisch von Liliequist (1956 und 1959) dar
gestellt, wobei er ausfiihrlich auf die Pneumographie des Mittelhirns und seiner 
Zisternen eingeht. Klaus (1958) untersucht die Beziehung zwischen der dorsalen 
Kontur des 3.Ventrikels und dem Kontrastbild der Ambiensfliigel im seitlichen 
Pneumenzephalogramm und priigt das Kriterium der "Ventrikel-Zisternen
Distanz", die dem kiirzesten Abstand zwischen der Hinterwand des 3.Ventrikels 
und der dorsalkonvexen Sichelfigur der Ambiensfliigel (in seitlicher Projektion) 
entspricht-- im Normalfall betragt diese Distanz 6- 14 mm, wobei die Ambiens-
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Abb.6. Pneumenzcphalographie, Tomogramm der Medianebene. Normalbefund. 1 Recessus 
suprapinealis, 2 Commissura habenularum (mit diskreter Verkalkung), 3 Recessus pinealis, 
4 Commissura posterior, 5 Aquiidukt, 6 Velum medullare anterius, 7 Vierhiigelplatte, 8 Vier
hiigelzisternc, 9 Cisterna veli interpositi , 10 Cisterna corporis callosi, II Oberwurmzisterne 

Abb.7. Pneumenzephalographie, sagittales Tomogramm (halbaxial). Normalbefund. In der 
Vierhiigelzisterne ist die verkalkte Pinealis unterhalb der Miindung der Vv. cerebri internae in 
die V. magna Galeni sichtbar. 1 Pinealis, 2 Vv. cerebri internae, 3 V. magna Galeni, 4 obere 
Vierhiigel , 5 Ambienszisternen, 6 Ambiensfliigel 
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fliigel die oberen Vierhiigel oder die Mitte der Vierhiigelplatte iiberkreuzen 
(Abb.5). Betz (1968) berichtet iiber pneumenzephalographische Befunde der 
Vierhiigelzisterne und der angrenzenden Liquorraume und hebt den diagnosti
schen Wert der Enzephalotomographie hervor. Uber normale und pathologische 
Befunde des Mittelhirns informieren Wende u. Ciba (1968), die auch aufuntersu
chungstechnische Fragen eingehen. Die umfassendsten und anschaulichsten Dar
stellungen der Liquorraume enthalten der Atlas von Di Chiro (1961) und die 
Monographie von Salamon u. Huang (1976). 

c) Angiographie 

GefaBiiberlagerungen und zahlreiche Verlaufsvarianten komplizieren die Ront
genanatomie der GefaBe der Pinealisregion, doch bestehen konstante Lagebezie
hungen, die in seitlichen Angiogrammen erkennbar sind (Abb. 8). Deshalb sollen 
ein seitliches Arteriogramm (Abb. 9) und ein seitliches Phlebogramm (Abb. 10) 
das normale GefaBbild der Pinealisregion veranschaulichen. Das arterielle Ge
faBbild ist durch den Verlauf der Aa. chorioideae posteriores gekennzeichnet, das 
venose durch die Lagebeziehung der V. cerebri interna zur V. magna Galeni und 
zur V. basalis. 

Die A. chorioidea posteromedialis projiziert sich ventral der A. chorioidea 
posterolateralis (Abb. 9), sie ist im Mittelhirnbereich mehr oder minder geschlan
gelt - nach einem proximalen dorsalkonvexen Bogen folgt ein ventralkonvexer 
etwa in Hohe der Pinealis, der in eine dis tale dorsalkonvexe Kriimmung iibergeht; 
der daran anschlieBende, annahernd horizontale Endabschnitt der Arterie mar
kiert das Dach des 3.Ventrikels, dessen Plexus chorioideus sie versorgt. Die 
A. chorioidea posterolateralis verlauft in einem eher wei ten dorsalkonvexen Bo
gen entlang des Pulvinar zur Fissura chorioidea, urn den Plexus chorioideus des 
Seitenventrikels zu versorgen. Nicht selten finden sich mehrere mediale, oft meh
rere laterale Chorioidalarterien anstelle eines einzelnen GefaBes (Zeal u. Rhoton 
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Abb. 8. Schematische Darstellung der A.cerebri posterior und ihrer proximalen Aste in Seitan
sicht (nach Lofgren und Huber). 1 A. basilaris, 2 A. cerebri posterior, 3 Aa. thalamoperforantes 
posteriores, 4 A. chorioidea posteromedialis, 5 A. chorioidea posterolateralis, 6 A. pericallosa 
posterior, 7 A. parietooccipitalis, 8 A. occipitotemporalis. Von Lofgren (1958) gemessene Strek
ken: a 28-46 mm, b 29-46 mm, c 25-37 mm 
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Abb.9. Vertebralisangiographie, seitliches Vergro13erungsarteriogramm, Subtraktion. Normal
befund. Dcr nach Subtraktion nicht sichtbare Pinealiskalk ist durch ein gleichscitigcs Drcieck 
markiert. I A. chorioidea posteromedialis, 2 A. chorioidea posterolateralis, 3 A. pericallosa 
posterior 

Abb. 10. Karotisangiographie, seitliches Phlebogramm. Normalbefund. Der Pinealiskalk proji
ziert sich innerhalb des von der V. cerebri interna und der V. basa lis gebildeten Winkels. I 
Pinealiskalk, 2 V. cerebri interna, 3 V. basalis, 4 V . magna Galeni, 5 Sinus rectus 

1978). Dorsal davon steIIt sich haufig die A. pericaIIosa posterior dar, die urn das 
Splenium zur Oberseite des Balkens zieht; manchmal ist ihre Anastomose mit der 
A. pericaIIosa anterior sichtbar. Die AbgangssteIIen dieser Arterien sind iiberaus 
variabel und im Angiogramm nur selten zu lokalisieren. Aus der A. cerebri poste
rior entspringt proximal die A. chorioidea posteromedialis und distal die 
A. chorioidea posterolateralis (Galloway u. Greitz 1960, Wackenheim u . Braun 
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1970, Margolis u. Mitarb. 1974) - Salamon u. Huang (1976) geben eine umge
kehrte Relation an. Die A. pericallosa posterior zweigt meist in der Vierhiigelzi
sterne von der A. parietooccipitalis ab, manchmal von der A. chorioidea postero
lateralis (Margolis u. Mitarb. 1974). 

1m seitlichen Phlebogramm (Abb. 10) projiziert sich der Pinealiskalk inner
halb des Winkels, dessen Schenkel von der V. cerebri interna und der V. basalis 
gebildet werden; die Distanz der Pinealis zur V. cerebri interna betriigt 3 - 5 mm, 
zur V. basalis 5-8 mm (Waekenheim u. Braun 1970). Der innerhalb von Norm
grenzen variabel gekriimmte Veri auf der V. cerebri interna in der Cisterna veli 
interpositi (Wolpert u. Mitarb. 1974) zeichnet das Dach des 3.Ventrikels nacho 
Der Endabschnitt der V. basalis markiert das supratentorielle Segment der Am
bienszisterne. Dorsal der Pinealis, in der Vierhiigelzisterne, miindet die V. basalis 
in die V. cerebri interna oder in die V. magna Galeni. Der Unterrand des Sple
niums ist nicht immer am Verlauf der V. magna Galeni lokalisierbar, da diese 
Vene zum Sinus rectus ziehen kann, ohne sich ans Splenium anzulagern (Johan
son 1953). 

Die exakte angiographische Diagnostik der Pinealisregion geht iiber die Beur
teilung der hier beschriebenen GefiiBe und ihrer Lagebeziehungen weit hinaus, 
vor all em der Befund der Mittelhirn- und der Kleinhirnvenen kann diagnostisch 
entscheidend sein. Der neuroradiologischen Bedeutung der GefiiBe der Pinealis
region entspricht die umfangreiche einschliigige Literatur, nur auf einige Arbeiten 
sei hingewiesen. 

Literaturhinweise. Die Aa. chorioideae posteriores werden von Moniz (1940) 
als Aste der A. cerebri posterior erwiihnt. Lofgren (1958) beschreibt erstmals 
ausfiihrlich die Rontgenanatomie dieser Arterien und vermiBt an 100 normalen 
seitlichen Vertebralisangiogrammen ihren Abstand von der Basilarisbifurkation 
(Abb. 8). Galloway u. Greitz (1960) betonen in einer anatomischen und radiologi
schen Studie, daB zwischen medialen und lateralen Chorioidalarterien unterschie
den werden muB, und zeigen deren Verlaufsvarianten. Wackenheim u. Mitarb. 
(1968) stellen das normale GefiiBbild den angiographischen Befunden gegeniiber, 
die bei Tumoren des Mittelhirns und seiner Nachbarschaft erhoben werden kon
nen. Uber die Arterien der dorsalen Wand des 3.Ventrikels und ihre Beziehung 
zur Pinealis informiert Piets (1969). Die Monographie von Wackenheim u. Braun 
(1970) enthiilt nicht nur eine umfassende Darstellung der normalen und patholo
gischen angiographischen Befunde des Mittelhirns, sondern auch eine detaillierte 
Analyse der Literatur. Pachtman u. Mitarb. (1974) verfeinern die angiographi
sche Diagnostik, indem sie eine MeBmethode entwickeln, die sowohl die Lage als 
auch die Distanz der mediaien und lateralen Chorioidalarterien erfaBt und zur 
Schiidelform in Beziehung setzt. 

Die Neuroradiologie der tie fen Hirnvenen wird erstmals von Johanson (1953 
und 1954) systematisch dargestellt. Huang u. Wolf (1965) beschreiben die topo
graphische Anatomie und die angiographischen Befunde der Mittelhirn- und der 
oberen Kleinhirnvenen, die dem AbfluBgebiet der V. magna Galeni angehoren. 
Die Rontgenanatomie dieser Venen wird auch von Wackenheim u. Braun (1970) 
ausfiihrlich erliiutert. Tamaki und Mitarbeiter berichten 1973 und 1975 iiber die 
Venen der Pinealis, 1976 iiber die Venen der Vierhiigelplatte; sie halten die Beur-
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teilung dieser Gefa13e im seitlichen Phlebogramm fiir diagnostisch wertvoll. Die 
neuroradiologische Bedeutung der Pinealisvenen erscheint jedoch beschrankt 
(Sones u. Hoffman 1975, Turtas 1975). 

Detaillierte lnformationen iiber die Arterien der Pinealisregion enthalt die 
Gesamtdarstellung der Neuroradiologie der A. cerebri posterior von Margolis u. 
Mitarb. (1974). Ebenso umfassend ist die Beschreibung der Venen dieser Region 
von Huang u. Wolf (1974a und b). Auch in der Monographie von Huber (1979) 
find en sich ausfiihrliche Angaben iiber die R6ntgenanatomie der Gefa13e der 
Pinealisregion. Besonders anschaulich und einpragsam ist die Darstellung der 
Anatomie und der Angiogramme dieser Gefa13e in der Monographie von Sala
mon u. Huang (1976). Die Vielfalt der Vaskularisation des oberen Hirnstamms 
zeigt Schlesinger (1976) in einer umfangreichen, wohl uniibertroffenen anatomi
schen Studie. 

d) Computertomographie 

Die Computertomographie der Pinealisregion ist von iiberragender diagnosti
scher Bedeutung, obwohl manche anatomische Einzelheiten im Computertomo
gramm nicht erkennbar sind. Abhangig von der Schichtdicke beschrankt der 
Partialvolumeneffekt die exakte Abgrenzung der Strukturen des Mittelhirns von 
den benachbarten Zisternen. Liquorraume von geringer Weite wie die Cisterna 
veli interpositi oder die Ambiensfliigel k6nnen im Computertomogramm nicht 
beurteilt werden. Bei Kalkeinlagerungen in der Pinealis, in den Habenulae oder 
im Tentoriumrand st6ren die gro13en Dichteunterschiede zwischen den verkalkten 
Arealen und ihrer Umgebung die Bildwiedergabe der Pinealisregion. Nach der 
Statistik von Macpherson u. Matheson (1979) ist Pinealiskalk vom 20. Lebens-

Abb.l1. Axiale Computertomographie: a Schicht in Hohe der oberen Vierhiigel, b Schicht in 
Hohe der Pinealis, c Schicht in Hohe des Spleniums. Normalbefund. I Pinealis, 2 Commissura 
habenularum, 3 3. Ventrikel, 4 Vierhiigelzisterne, 5 obere Vierhiigel, 6 Ambienszisterne, 70ber
wurm, 8 Splenium, 9 Cisterna corporis callosi (dorsaler Anteil), 10 Plexuskalk; Tentoriumrand 
(~ ) 
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Abb. 12. Axiale Computertomographie nach intra
venoser Kontrastmitteiinjektion, Schicht in Hohe der 
Pinealis, Vergro13erung. Normalbefund. 1 Pineaiis
kalk , 2 Habenulakalk, 3 V. cerebri interna, 4 V . 
magna Galeni, 5 Sinus rectus; Tentoriumrand (~) 

jahr an in annahernd 80% der Computertomogramme sichtbar, etwa urn 20% 
haufiger als in Schadeliibersichtsaufnahmen. 

Axiale Computertomogramme (Abb. 11 , 12) sollen den Normalbefund der 
Pinealisregion veranschaulichen, da zur Abklarung dieser Region die axiale Com
putertomographie oft geniigt - eher selten ist die koronare Computertomographie 
indiziert, wenn die Tentoriuminzisur beurteilt werden soli, urn die Frage nach der 
supra- oder infratentoriellen Ausdehnung eines Prozesses zu beantworten. Zur 
Computertomographie der Pinealisregion ist die Kollimation schmaler Schichten 
vorteilhaft, die - bezogen auf die Orbitomeatallinie - gering von frontokranial 
nach okzipitokaudal geneigt sind (dies lal3t sich durch Anteflexion des Kopfes des 
U ntersuchten oder durch Riickwartskippen der Gantry erreichen). Die Konturen 
der Tentoriuminzisur und die Strukturen des Mittelhirns sind besser in Schichten 
erkennbar, die von frontokaudal nach okzipitokranial gerichtet sind (Constant u. 
Mitarb. 1978, Berns u. Mitarb. 1981). 

Deutlich sind im Computertomogramm (Abb. 11 b) die von den Thalami 
gebildeten lateralen Konturen des 3.Ventrikels sichtbar. Die dorsale Kontur des 
3.Ventrikels verlauft unterhalb der Pinealis dorsalkonvex; in Hohe der Pinealis 
verlauft sie ventralkonvex oder geradlinig, wobei manchmal die Commissura 
habenula rum abgrenzbar ist. Die Distanz zwischen dieser Kontur und dem Pinea
lisvorderrand betriigt meist weniger als 6 mm (Grossman u. Gonzalez 1977). Der 
Recessus suprapinealis kann nicht sicher yom dorsalen Anteil der Cisterna veli 
interpositi unterschieden werden. Die Vierhiigelzisterne stellt sich als dreieckiges 
oder sichelformiges liquordichtes Areal dar, das die Pinealis von dorsal umgreift; 
nur selten sind die Ambiensfliigel als laterale Auslaufer dieses liquordichten 
Areals angedeutet. 

Auf dem basal der Pinealis liegenden Schichtbild (Abb. 11 a) ist das Mittelhirn 
dargestellt. Lateral des Mittelhirns sind die Ambienszisternen als schmale liquor
dichte Zonen sichtbar. Dorsal der Vierhiigelplatte liegt die Vierhiigelzisterne, 
deren dorsale Kontur dem Vorderrand des Oberwurms entspricht. Der Aquiidukt 
kann zwar als kleiner Bezirk von geringer Dichte ventral der Vierhiigelplatte 
nachgewiesen, doch nicht sicher beurteilt werden. 
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Die kranial der Pinealis liegende Schicht (Abb. 11 c) zeigt das Splenium als 
parenchymdichtes Areal zwischen den Trigona der Seitenventrikel. Die dorsal des 
Spleniums sichtbare liquordichte Zone entspricht dem dorsalen Ende der Ci
sterna corporis callosi. 

1m Kontrastmittel-Computertomogramm (Abb. 12) ist dorsal der Pinealis die 
v. magna Galeni sichtbar, der Sinus rectus stellt sich kontraststark dar. Die 
Anfarbung des Tentoriums erleichtert die Differenzierung zwischen supra- und 
infratentoriellen Strukturen (Naidich u. Mitarb. 1977 a). Messina u. Mitarb. 
(1976) geben an, daB nach intravenoser Kontrastmittelinjektion keine signifi
kante Dichtezunahme der normalen Pinealis erfolgt. In der Literatur findet sich 
keine groBere Untersuchungsserie, die diese Angabe bestatigt oder widerlegt. Da 
die Pinealis keine der Bluthirnschranke vergleichbare Barriere aufweist, wiirde 
man eher erwarten, daB sich Kontrastmittel in der Pinealis anreichert (Constant 
u. Mitarb. 1978). 

Die Computertomographie der Pinealisregion nach intrathekaler Kontrast
mittelinjektion ist in manchen Fallen diagnostisch wertvoll. 
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B. Pathologie 

I. NomeDklatur uDd TumorklassifikatioD 

Die Nomenklatur der Tumoren der Pinealisregion ist uneinheitlich und nicht 
selten verwirrend. Dies beruht vor allem auf der unterschiedlichen histopatholo
gischen Zuordnung durch verschiedene Autoren, aber auch darauf, daB manch
mal klinisch und neuroradiologisch festgestellte Tumoren ohne Kenntnis ihrer 
Histologie als "Pinealome" bezeichnet werden. Wenn der Begriff "Pinealom" 
angewandt wird, sollte er sich auf Tumoren beschranken, deren Herkunft vom 
Pinealisparenchym nachgewiesen ist, wahrend die Bezeichnung "Tumor der 
Pinealisregion" fUr alle Tumoren gelten soll, die aufgrund neurologischer Sym
ptome und neuroradiologischer Befunde diagnostiziert und lokalisiert sind. Die 
neuralen Funktionsstorungen und die Rontgenbefunde sind weitgehend unab
hangig von der Art des Tumors der Pinealisregion; die therapeutischen Probleme 
sind hingegen ohne Berucksichtigung der Tumorhistologie nicht losbar, weshalb 
auf die Klassifikation der Tumoren der Pinealisregion und ihre Nomenklatur 
naher eingegangen werden muB. 

1. Literaturiibersicht 

Die Klassifikation der Tumoren der Pinealisregion ist im Schrifttum ahnlich 
uneinheitlich wie ihre Nomenklatur. Selbst die im Rahmen der Weltgesundheits
organisation erarbeitete Klassifikation (Zulch 1979) ist nicht einstimmig (Zulch 
1980). Ein Ruckblick auf Berichte uber Tumoren der Pinealisregion soli die 
Probleme ihrer histopathologischen Zuordnung verstandlich machen. Die Klassi
fikation von Russell u. Rubinstein (1977) wird vorangestellt, urn eine Orientie
rung der Ergebnisse alterer Arbeiten an dieser heute gangigen Einteilung zu 
ermoglichen (Tabelle 1). 

Tabelle 1. Klassifikation raumfordernder Prozesse der Pinealisregion (Russell u. Rubinstein 
1977) 

I. Teratome: 

II. Pinealome: 

III. Gliome und andere Tumoren 

IV. Zysten 

1. typisches Teratom und Teratoid 
2. Germinom oder atypisches Teratom 

1. Pineoblastom 
2. Pineozytom 
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Bailey u. Jelliffe (1911) fassen 59 wahrend des vorigen und anfangs dieses 
Jahrhunderts veroffentlichte FaIle von Tumoren der Pinealisregion zusammen 
und teilen deren klinische und autoptische Befunde mit, ohne Fragen der Tumor
klassifikation zu erortern; der alteste von ihnen angefiihrte Bericht stammt von 
Blane (1800) ~ dieser Autor beschreibt die Krankengeschichte eines nach dreijah
riger Krankheit im Alter von 36 Jahren an einem Tumor der Pinealisregion 
verstorbenen Mannes und stellt im Obduktionsbericht bereits damals die auch 
heute in vielen Fallen offenbleibende Frage, ob ein primarer Pinealistumor vor
liegt, oder ob der Tumor von benachbarten Strukturen ausgegangen ist und die 
Pinealis zerstort hat. Weigert (1875) beschreibt als erster ausfiihrlich ein Teratom 
der Pinealisregion. Uber ein Gliom dieser Region wird erstmals von Duffin (1876) 
berichtet. 

Giebel (1921) findet in der Literatur 51 "Zirbeldriisentumoren" und unter
sucht histologisch zwei eigene FaIle, die er als Sarkom und als Dermoid diagnosti
ziert. In ·seiner Zusammenstellung steht die Anzahl der Sarkome und der 
Teratome im Vordergrund. 

Krabbe (1923) unterscheidet zwischen Tumoren, die den Platz der Pinealis 
einnehmen und sie vollig zerstoren konnen, und Tumoren, die aus dem Pinealis
gewebe hervorgehen. Er fiihrt den Begriff "Pinealom" ein. 

Horrax u. Bailey (1925) beziehen ihre Einteilung der Pineal orne auf die histo
logische Entwicklung der Pinealis und stellen dem spongioblastischen Typ das 
Pineal om vom Erwachsenentyp gegeniiber ~ die Zellen des spongioblastischen 
Typs entsprachen undifferenzierten Giiazellen der fetalen Pinealis, wahrend das 
Pinealom vom Erwachsenentyp die Histologie der ausgereiften Pinealis wider
spiegle und neben Giiazellen vorwiegend Pinealisparenchymzellen enthalte. Nach 
McGovern (1949) ist das "spongioblastische Pinealom" dem Pineoblastom zuzu
ordnen, nach Dayan u. Mitarb. (1966) ist das "Pineal om vom Erwachsenentyp" 
als atypisches Teratom (Germinom) aufzufassen. 

Haldeman (1927) berichtet iiber zwei Gliome der Pinealisregion und fiihrt eine 
Tabelle von 113 publizierten "Pinealistumoren" an, wobei der Anteil der Gliome 
(einschliel3lich der beiden eigenen FaIle) 11%, der Anteil der Teratome 19% 
betragt. 

Von den Teratomen grenzt Hosoi (1930) die Teratoide ab, bei denen nicht ~ 
wie bei Teratomen ~ die Derivate aller drei Keimblatter erkennbar seien, sondern 
nur ekto- und mesodermale Strukturen neben nicht klassifizierbaren Gewebsele
menten. Seine Zusammenstellung von 18 intrakraniellen Teratomen und 23 intra
kraniellen Teratoiden enthalt 13 Teratome und sechs Teratoide der Pinealisre
gion. 

Globus u. Silbert (1931) stellen eine histologische Ubereinstimmung der 
Pinealome mit verschiedenen Entwicklungsphasen der Pinealis fest. Diese Uber
einstimmung demonstrieren sie an sieben Tumoren, wovon die Mehrzahl Ge
websstrukturen aufweist, die dem Mosaikmuster des spaten fetalen und friihen 
postnatalen Stadiums der Pinealis entsprechen. Zwei Zelltypen seien fiir diese 
Tumoren charakteristisch ~ groBe, helle Parenchymzellen und kleine, chromo
phile Zellen, die als Bindegewebselemente anzusehen seien, da aus solchen Zellen 
das Stiitzgewebe der Pinealis hervorgehe; aufgrund ihrer bidermalen Herkunft 
konnten die Pinealome als "autochthone Teratoide" bezeichnet werden. Es rallt 
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auf, daB Globus u. Silbert (1931) in einigen Fallen neben dem Tumor eine intakte 
Pinealis festgestellt haben. Normale Strukturen der durch Tumordruck abge
flachten Pinealis hat auch McLean (1935) bei einem "para-pinealen" Teratom 
nachgewiesen. Bei dem von Bochner u. Scarff (1938) beschriebenen Teratom ist 
die Pinealis hingegen nicht abgrenzbar, innerhalb des Teratoms finden sich 
Areale, die dem Pinealisgewebe im Sauglingsalter ahneln (bei diesem Tumor 
durfte es sich urn ein mit einem Germinom kombiniertes Teratom handeln). 

Del Rio-Hortega (1933) unterscheidet zwischen undifferenzierten Pinealistu
moren, den Pineoblastomen, und eher differenzierten Pineozytomen. Fur Pineo
blastome charakteristisch seien den Lymphozyten ahnliche Zellen in lobularer 
Anordnung, fur Pineozytome eben so angeordnete zytoplasmareiche Zellen mit 
groBen Kernen. Oft fanden sich Pinealistumoren in einiger Entfernung von der 
Pinealis; diese hatten sich aus ektopischen Pinealiszellen entwickelt. 

Zwei Zelltypen - doch kein Mosaikmuster - finden Friedman u. Plaut (1935) 
bei der Untersuchung eines Tumors der Pinealisregion mit zerebrospinalen Meta
stasen. Sie bezweifeln die Auffassung von Globus u. Silbert (1931) uber die 
chromophilen Zellen der Pinealistumoren und meinen, daB auch diese fUr die 
Pinealis spezifisch (und nicht mesodermaler Herkunft) seien; deshalb sei die Be
zeichnung "Pinealozytom" zutreffend. 

Baggenstoss u. Love (1939) unterteilen die Pinealistumoren in drei Gruppen. 
Neben spongioblastischen Pineal omen (Horrax u. Bailey 1925) und Pinealomen, 
die verschiedenen Entwicklungsphasen der normalen Pinealis entsprechen (Glo
bus u. Silbert 1931), geben sie aus Ependymom- und Pinealomelementen beste
hende Tumoren an, die sie als "pineale Ependymome" bezeichnen. Fur die Her
kunft der pineal en Ependymome von der Pinealis spreche, daB bei diesen 
Tumoren normales Pinealisgewebe nicht mehr nachweis bar sei. Eine normale, 
von Tumorgewebe umgebene Pinealis stellt Mackay (1939) bei einem aile Ventri
kelwande infiltrierenden Tumor fest, dessen histologische Untersuchung ein 
"Pinealom vom Zweizelltyp" mit ependymalen Tumorelementen ergibt. 

Globus betont 1941 neuerlich die Beziehung zwischen der Onto genese der 
Pinealis und dem Zellbild der Pinealistumoren. Das typische Pinealom spiegle die 
Struktur der Pinealis des Neugeborenen wider; da ependymales Gewebe bei der 
Pinealisentwicklung eine Rolle spiele und Ependymoblasten mit Spongioblasten 
eng verwandt seien, kamen manchmal spongioblastische Pinealome vor. 

Anhand von sieben eigenen und 51 aus der Literatur zusammengestellten 
Hillen entwickeln Russell u. Sachs (1943) eine klare Definition ihres Pinealombe
griffs. Dieser Begriff gelte nur fUr einen Tumor, der die beiden charakteristischen 
Zelltypen enthalt, namlich groBe Zellen, die den Pinealisparenchymzellen ent
sprechen, und kleine Zellen, die jenen des kindlichen Pinealisgewebes ahneln und 
oft von Lymphozyten nicht zu unterscheiden sind. Die Anordnung dieser beiden 
Zelltypen erinnere in vielen Fallen an das Mosaikmuster der Pinealis zur Zeit der 
Geburt. Die Autoren stellen dieses Mosaikmuster bei 34 von 58 Pineal omen fest. 

In ihrem Bericht uber zwei "Tumoren vom Zweizelltyp" halten Krayenbuhl 
u. Zollinger (1943) die groBen Zellen fur von der Pinealis stammende Tumorzel
len, weshalb die Bezeichnung "Pinealozytom" zutreffe - der Begriff "Pinealom" 
habe nur lokalisatorische Bedeutung; die kleinen Zellen seien Lymphozyten als 
Zeichen einer entzundlichen Reaktion auf den Tumor. Auch Berblinger (1944) -
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der aber die kleinen Zellen nicht fur Lymphozyten, sondern fUr embryonale 
Pinealiszellen halt - pladiert fUr die Bezeichnung "Pinealozytom", "wobei unreife 
und reife Formen unterschieden werden konnen. Der Name Pinealom wird am 
besten aufgegeben, auch dann, wenn man damit nichts anderes sagen will, als daB 
eine in der Zirbel lokalisierte Geschwulst vorliegt." 

Die von Russell (1944) vertretene Auffassung uber die Tumorgenese der 
Pinealome fUhrt zu einer grundsatzlich neuen Klassifikation der Tumoren der 
Pinealisregion. Nach Russell (1944) ist der "Tumor vom Zweizelltyp" - das 
sogenannte Pinealom - kein von der Pinealis stammender Tumor, sondern ein 
atypisches Teratom. Sie begrundet diese Ansicht mit folgenden Argumenten: die 
groBen Tumorzellen unterschieden sich morphologisch und histochemisch von 
den Pinealisparenchymzellen; die Gewebsstruktur des "Pinealoms" habe nur eine 
oberflachliche Ahnlichkeit mit dem Mosaikmuster der Pinealis des Neugebore
nen; die kleinen Tumorzellen seien von Lymphozyten nicht zu unterscheiden, 
wahrend die kleinen Zellen der Neugeborenenpinealis unreife Pinealozyten sein 
durften. In Serienschnitten von "Tumoren vom Zweizelltyp" stellt sie epitheliale 
Formationen und Knorpelgewebe fest, was an eine Verwandtschaft dieser Tumo
ren mit Teratomen denken lasse; fUr diese Verwandtschaft spreche auch der 
Nachweis von Tumorgewebe vom "Zweizelltyp" in intrakraniellen Teratomen. 
Russell (1944) hebt die histologische Ahnlichkeit hervor, die zwischen "Tumoren 
vom Zweizelltyp" und Seminomen besteht - worauf sie schon viele Jahre fruher, 
in einer Publikation von Harris u. Cairns (1932), hingewiesen hat, wie auch 
Benecke (1936) in einem Bericht uber einen Tumor der Pinealisregion (in diesem 
Fall fand sich auBerdem ein suprasellares Teratom). Da Seminome als atypische 
Teratome aufgefaBt werden und "Tumoren vom Zweizelltyp" den Seminomen 
histologisch ahnlich sind, konne man schlieBen, daB es sich bei den "Pinealomen" 
urn atypische Teratome handelt und nicht urn Tumoren, die vom Pinealisparen
chym ausgehen. Den atypischen Teratomen ("Pinealomen") stellt Russell (1944) 
seltene "echte Pinealome" gegenuber, die von der Pinealis stammen; die Histolo
gie eines soIchen Tumors erlautert sie anhand eines Fallberichts. 

Friedman (1947) weist darauf hin, daB die von Russell (1944) als atypische 
Teratome bezeichneten Tumoren mit Semi nomen und Dysgerminomen histolo
gisch identisch sind und schlagt fUr aile diese Tumoren den gemeinsamen Begriff 
"Germinom" vor, da sie wahrscheinlich aus Keimzellen entstehen. 

Walton (1949) nimmt an, daB viele Tumoren der Pinealisregion Germinome 
seien. Seinen Zweifel am pinealen Ursprung dieser Tumoren stutzt er auf seine 
Befunde bei zwei Teratomen der Pinealisregion mit Germinomanteilen - in einem 
Fall war die Pinealis intakt, im anderen nicht mehr abgrenzbar. 

McGovern (1949) meint, daB theoretisch auch ein "echter" Pinealistumor neben 
einer normalen Pinealis vorkommen konne, wenn sich die eine Pinealisanlage in einen 
Tumor umwandelt, die andere hingegen normal entwickelt. Er berichtet uber vier 
Tumoren der Pinealisregion, die er aufgrund ihrer histologischen Ahnlichkeit mit der 
fetalen Pinealis als echte Pinealistumoren auffaBt, und unterscheidetje nach Differen
zierungsgrad zwischen Pinealoblastomen und Pinealozytomen. In seiner Klassifika
tion sind Pinealoblastome, Pinealozytome, Ganglioneurome, Gliome und Teratome 
angefUhrt; Gerrninome werden den Teratomen zugeordnet und Teratome als haufig
ste Tumoren der Pinealisregion angegeben. 
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Die Tumorklassifikation, die Teratome in den Vordergrund stellt, findet in 
der Folgezeit vor allem deshalb keine allgemeine Anerkennung, weil die Meinun
gen iiber die Histogenese des "Germinoms" divergent bleiben - einige Autoren 
fassen diesen Tumor weiterhin als Tumor des Pinealisparenchyms auf und nicht 
als (atypisches) Teratom. Kalm u. Magun (1950) halten die kleinen Zellen dieses 
Tumors fiir Pinealoblasten (nicht fiir Lymphozyten) und verstehen unter Pinea
lorn "das geschwulstmaBige Wachstum der Pinealoblasten mit Erhaltenbleiben 
der normalen Zellreifung"; sie begriinden diese Auffassung mit dem Nachweis 
von Ubergangsformen zwischen unreifen und reifen Pinealiszellen in einem sol
chen Tumor. Ringertz u. Mitarb. (1954) unterteilen die Pinealome in Tumoren 
yom Germinomtyp, yom Zweizelltyp und yom Erwachsenentyp und grenzen 
davon Teratome abo Als Pinealome definiert Ziilch (1956) "diejenigen Tumo
ren, die den Bau der normalen Zirbel oder ihrer Zellen im groBen und ganzen 
wiederholen"; er unterscheidet undifferenzierte Pineal orne (die er auch als 
"Medulloblastome der Pinealis" bezeichnet), anisomorphe Pinealome, die am 
haufigsten vorkamen und fiir die der "Zweizelltyp" charakteristisch sei (die Ahn
lichkeit dieser Tumoren mit Seminomen "sollte nicht zur Auffassung der Identi
tat oder Homologie vedeiten"), und isomorphe Pinealome mit weitgehend homo
genem Zellbild - bei den undifferenzierten Pineal omen kann es sich urn 
Pineoblastome handeln, die anisomorphen Pinealome sind nach Oswald u. He
dinger (1972) mit Germinomen identisch. Ais Pinealoblastome und Pinealozy
tome bezeichnet Weber (1963) "Tumoren, die den Aufbau entweder der Entwick
lungsstufen oder der reifen Epiphyse nachahmen"; diese Tumoren konnten sich 
in der Pinealisregion oder ektopisch aus einer vedagerten Pinealisanlage entwik
keln. 

Der Auffassung, "Tumoren yom Zweizelltyp" entwickelten sich aus Pinealis
parenchym, widersprechen Dayan u. Mitarb. (1966). Sie berichten iiber zehn 
atypische Teratome nach Russell (1944) oder Germinome nach Friedman (1947), 
davon acht in der Pinealisregion. Bei Durchsicht der Literatur und Auswertung 
der histologischen Abbildungen und Befundbeschreibungen finden sie Mitteilun
gen iiber 105 intrakranielle Germinome (davon 79 in der Pinealisregion), darunter 
Tumoren, die Horrax u. Bailey (1925), Globus u. Silbert (1931), Baggenstoss u. 
Love (1939), Mackay (1939), Globus (1941), Krayenbiihl u. Zollinger (1943), 
Russell u. Sachs (1943), Berblinger (1944), Kalm u. Magun (1950) und Weber 
(1963) als Tumoren des Pinealisparenchyms klassifiziert haben. 

Wie uneinheitlich die Nomenklatur und die histopathologische Zuordnung 
der Tumoren der Pinealisregion auch sei, im wesentlichen enthalten die in der 
Literatur angefiihrten Klassifikationen Pinealisparenchymtumoren, Teratome 
(und andere von Keirnzellen stammende Tumoren) und Gliome (McGovern 
1949, Mahaim 1953, Ringertz u. Mitarb. 1954, David u. Mitarb. 1963, Russell u. 
Bowerman 1968, Rubinstein 1972, Smith u. Estridge 1974, DeGirolami 1977, 
Russell u. Rubinstein 1977), wobei die von Russell u. Rubinstein (1977) vorge
schlagene Tumoreinteilung (Tabelle 1) zunehmend anerkannt wird. Diese Eintei
lung wird auch in der Tumorklassifikation der Weltgesundheitsorganisation 
(Ziilch 1979) beriicksichtigt, allerdings pladiert Ziilch (1980) dafiir, bei "Tumoren 
yom Zweizelltyp" zwischen Pinealisparenchymtumoren (anisomorphen Pinealo
men) und Germinomen aufgrund histochemischer Merkmale zu unterscheiden. 
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2. Einteilung raumfordernder Prozesse der Pinealisregion 

Die hier angewandte Einteilung raumfordernder Prozesse der Pinealisregion 
(Tabe11e 2) ist nicht als Versuch einer neuen histopathologischen Ordnung zu 
verstehen, sondern sie so11 bei diagnostischen und therapeutischen Problemen als 
Leitfaden dienen. 

II. Tumorwachstum in der Pinealisregion 

Grundsatzlich gel ten histogenetische Kriterien, wonach Tumoren der Pinealisre
gion entweder von normalerweise in dieser Region vorhandenen Gewebselemen-

Tabelle 2. Raumfordernde Prozesse der Pinealisregion 

Pinealiszelltumoren Pineozytome 
Pineoblastome 

Keimzelltumoren Germinome 
Teratome 
hochmaligne Keimzelltumoren 

Gliome Astrozytome 

embryonale Karzinome 
entodermale Sinustumoren 
Choriokarzinome 

pilozytische Astrozytome (Spongioblastome) 
Oligodendrogliome 

Seltene Tumoren 

Glioblastome 

Ependymome 
Plexuspapillome 
Medulloblastome 
neuronale Tumoren 

Meningeome 
Hiimangioperizytome 
Melanome 
Lymphome 
Hiimangioblastome 
Dermoide und Epidermoide 
Lipome 
Chemodektome 
Metastasen 

Nicht tumorose raumfordernde Prozesse 
Zysten 

GefaBmiBbildungen 

Granulome 
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Gangliogliome und Ganglioneurome 
Neuroblastome 

Pinealiszysten 
Arachnoidalzysten 
MiBbildungen mit Dilatation der 

V. magna Galeni 
kavernose Angiome 
Teleangiektasien 
venose Angiome 
Sarkoide 
Tuberkulome 
Gummen 



ten stammen oder sich aus Zellen entwickeln, die in der Pinealisregion normaler
weise nicht vorkommen. Zur ersten Tumorgruppe gehoren Pinealiszelltumoren, 
Gliome, Ependymome, Plexuspapillome, neuronale Tumoren und Meningeome 
(des Velum interpositum oder des Tentoriumrandes). Zur zweiten Gruppe geho
ren hauptsachlich Keimzelltumoren. 

Tumoren der Pinealisregion entstehen entweder innerhalb der Pinealis oder in 
ihrer Nachbarschaft. Ein in der Pinealis wachsender Tumor geht meist von Pinea
lisparenchymzellen aus, seltener von anderen in der Pinealis vorhandenen Zellen, 
etwa von Astrozyten. Nicht ausgeschlossen ist, daB fremde Gewebselemente in 
die Pinealis gelangen und einen Tumor bilden konnen - insofern ist die Entwick
lung eines Keimzelltumors innerhalb der Pinealis moglich; Metastasen in der 
Pinealis sind sehr selten. 

Durch Tumorwachstum in der Pinealis wird normales Pinealisgewebe an den 
Tumorrand gedrangt, vom Tumor eingeschlossen, infiltriert oder zerstort. Durch 
Tumorwachstum neben der Pinealis wird die Pinealis verlagert, komprimiert, 
vom Tumor eingeschlossen, infiltriert oder zerstort. 

III. Haufigkeit der Tumoren der Pinealisregion 

Es ist schwierig zu ermitteln, wieviel Prozent von allen intrakraniellen Tumoren 
in der Pinealisregion liegen. GroBe Tumorsammlungen sind nicht nach der Loka
lisation, sondern nach histologischen Kriterien aufgeschlusselt, wobei offen 
bleibt, ob unter den als Pinealome bezeichneten Tumoren Pinealiszelltumoren 
oder Germinome (oder beide) zu verstehen sind. 

1m neurochirurgischen Krankengut von Grant (1956) sind 0,6% von 2022 
primar intrakraniellen Tumoren "Pinealome". Nach Smith u. Estridge (1974) 
sind in den Vereinigten Staaten 0,5 -1,6 % der intrakraniellen Tumoren 
"Pinealistumoren". In der Sammlung von Zulch (1975) betragt die Haufigkeit der 
"Pinealome" 0,5% (von 9000 intrakraniellen Tumoren). Das Krankengut von 
Weber (1963) enthalt unter 2873 Patienten mit intrakraniellen Tumoren, Hirn
abszessen und Tuberkulomen elf (0,4%) mit Tumoren der Pinealisregion unter
schiedlicher Histologie. 

Bei Kindern und Jugendlichen kommen Tumoren der Pinealisregion haufiger 
vor. 1m Krankengut von Kraus u. Koos (1967) - 670 FaIle - betragt der Anteil 
der "Pinealome" an den intrakraniellen raumfordernden Prozessen 1,5 %, im 
Krankengut von Harwood-Nash u. Fitz (1976) 3,1 % (von 575 Tumoren), in dem 
von Krenkel (1972)-413 Falle-hingegen nur 0,5%. Von den 700 intrakraniellen 
raumfordernden Prozessen der Serie von Koos u. Miller (1971) finden sich 30 
(4,3%) in der Pinealisregion. Aus einer Tabelle, in der Slooff u. Slooff (1974) 
groBere Tumorserien des Schrifttums zusammengestellt haben (insgesamt 3022 
intrakranielle Tumoren), laBt sich fUr Tumoren der Pinealisregion im Kindes
und Jugendaher eine Haufigkeit von 4,6 % errechnen. 

Auffallend hoch ist die Inzidenz der Tumoren der Pinealisregion bei Japanern 
(Katsura u. Mitarb. 1959, Araki u. Matsumoto 1969, Behrend 1974, Smith u. 
Estridge 1974, Zulch 1975, Sano 1976a, Russell u. Rubinstein 1977). Die statisti-
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sche Auswertung des neurochirurgischen Krankengutes japanischer Kliniken von 
Katsura u. Mitarb. (1959) ergibt fUr "Pinealome der Pinealisregion" eine Haufig
keit von 2,9 % (bezogen auf 2874 primar intrakranielle Tumoren); der entspre
chende Anteil bei Patienten unter 15 Jahren betragt 6,4 % (von 578 Tumoren) -
ein annahernd gleicher Prozentsatz (6,2 %) laBt sich aus der Statistik von Ito 
(1955) errechnen, die die Autopsien von 836 primar intrakraniellen Tumoren im 
Kindesalter umfaBt. In der Statistik von Araki u. Matsumoto (1969) betragt der 
Anteil der "Pinealome und Pineoblastome der Pinealisregion" 4,5 % und der 
Teratome der Pinealisregion 2,2 % (bezogen auf 1802 autopsierte Tumoren) -
somit 6,7% Tumoren der Pinealisregion (ohne Gliome und seltene Tumoren); 
von diesen sind fast 50 % vor dem 16. Lebensjahr aufgetreten. Man nimmt an, 
daB die hohe Inzidenz dieser Tumoren bei Japanern durch das haufige Vorkom
men von Keimzelltumoren bedingt ist (Russell u. Rubinstein 1977, Takeuchi u. 
Mitarb. 1978, Koide u. Mitarb. 1980). Nach Koide u. Mitarb. (1980) sind Pinea
liszelltumoren in Japan seltener als in den Vereinigten Staaten. 

Relative Haufigkeit der einzelnen Tumorarten 

Die Haufigkeitsverteilung der verschiedenen Tumoren der Pinealisregion, aufge
schlusselt nach ihrer Histologie, laBt sich nur annahernd ermitteln. Dazu konnen 
nur Tumorserien mit einheitlicher und heute weitgehend anerkannter Nomenkla
tur herangezogen werden. Solche Tumorserien sind selten, ihre Fallzahlen sind 
gering. Bei ihrer Zusammenstellung und Interpretation mussen Unsicherheitsfak
toren in Kauf genommen werden: viele Serien enthalten auch unverifizierte Tu
moren; die histologische Diagnose der verifizierten Tumoren stutzt sich entweder 
auf eine Autopsie oder auf eine Biopsie, manchmal nur auf den liquorzytologi
schen Befund; das (haufige) Vorkommen "gemischter" Keimzelltumoren wird in 
den Tumorserien nicht berucksichtigt (es kann sein, daB bei der Biopsie eines 
"gemischten" Tumors der vorwiegende Gewebsanteil nicht erfaBt wird). Trotz 
dieser Unsicherheitsfaktoren solI versucht werden, aus einer Zusammenstellung 
von Tumorserien (Tabelle 3) einen Hinweis auf die Haufigkeitsverteilung der 
Tumoren der Pinealisregion zu erhalten. 

Die Auswertung dieser Tumorserien erlaubt nur eine grobe Schatzung der 
Haufigkeit der verschiedenen Tumoren der Pinealisregion. Es zeigen sich jedoch 
Relationen (Abb. 13), die mit Angaben im Schrifttum ubereinstimmen. Auffal
lend niedrig ist der Anteil der Pinealiszelltumoren (16%), worauf auch Russell u. 
Rubinstein (1977) hinweisen; nach McGovern (1949) sind weniger als ein Funftel 
der Tumoren der Pinealisregion "echte Pinealistumoren", nach Brady (1977) 
betragt ihr Anteil20%, nach Smith u. Estridge (1974) 26%. Das deutliche Ober
wiegen der Germinome (36%) entspricht den Angaben von Smith u. Estridge 
(1974) und Russell u. Rubinstein (1977), daB Germinome die haufigsten Tumoren 
der Pinealisregion sind; nach Rubinstein (1972) sind sogar mehr als 50% dieser 
Tumoren Germinome. Die Relation zwischen Germinomen und Teratomen von 
2:1 findet sich auch in den Serien primar intrakranieller Keimzelltumoren von 
Albrechtsen u. Mitarb. (1972) und Jellinger (1973), die etwa doppelt soviel Ger
minome wie Teratome enthalten. Der Anteil der Gliome (16%) ist ungefahr so 
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Abb. 13. Hiiufigkeitsverteilung der Tumoren der Pinea
lisregion. 1 Pinealiszelltumoren: 16%, 2 Germinome: 
36%,3 Teratome: 17%, 4 Gliome: 16%,5 andere Tumo
ren: 15% 

hoch wie der Prozentsatz (23%), den die Auswertung einer Tabelle von Weber 
(1974) ergibt, die 202 Tumoren der Mittelhirnregion umfaBt. 

Es liiBt sich schlieBen, daB ein Drittel der Tumoren der Pinealisregion Germi
nome sind, je etwa ein Sechstel Pinealiszelltumoren, Teratome und Gliome; der 
Anteil aller anderen Tumoren betriigt ebenfalls ein Sechstel. Mehr als die Hiilfte 
der Tumoren der Pinealisregion sind Keimzelltumoren - davon sind zwei Drittel 
Germinome und fast ein Drittel Teratome, hochmaligne Keimzelltumoren sind 
selten. Wenn man davon ausgeht, daB in fruheren Statistiken (Grant 1956, Zulch 
1975) die Pinealiszelltumoren und die Germinome als "Pinealome" zusammenge
faBt sind und daB deren Inzidenz 52% (Tabelle 3) betriigt, kann man schiitzen, 
daB 1,0-1,2% der intrakraniellen Tumoren (bei Europiiern und Amerikanern) in 
der Pinealisregion liegen. 

IV. Pinealiszelltumoren 

Pinealiszelltumoren sind Tumoren, die von Pinealisparenchymzellen stammen. 
Man unterscheidet zwischen undifferenzierten Pineoblastomen und Pineozyto
men, die histologisch der ausgereiften Pinealis iihnlich sind. 

Pineoblastome sind sehr zellreich, ihre Struktur erinnert manchmal an das 
Mosaikmuster der fetalen Pinealis. Nach Rubinstein (1972) und Russell u. Rubin
stein (1977) unterscheidet sich das Mosaikmuster der Pineoblastome vom 
"Zweizelltyp" der Germinome durch die Anordnung des gefiiBfiihrenden Binde
gewebes - dieses findet sich bei Pineoblastomen im Zentrum von Arealen groBe
rer Tumorzellen, die von kleinen Tumorzellen umgeben sind, wiihrend bei Germi
nomen das Bindegewebe in der Peripherie der Tumorzellareale liegt. Pineo
bIas tome iihneln histologisch den Medulloblastomen (Rubinstein 1972, Smith u. 
Estridge 1974, Russell u. Rubinstein 1977, Tapp 1979, Borit u. Mitarb. 1980). 

Die Zelldichte der Pineozytome ist im Vergleich zu Pineoblastomen geringer, 
das Zellbild differenzierter. Oft sind die Tumorzellen in unregelmiiBigen Rosetten 
angeordnet, nach Borit u. Mitarb. (1980) ein charakteristischer Befund. Fur die 
Herkunft der Pineozytome vom Pinealisparenchym spricht nicht nur ihre lichtmi
kroskopische Ahnlichkeit mit der Pinealis, sondern auch die von Nielsen u. Wi 1-
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son (1975) festgestellte elektronenmikroskopische Ahnlichkeit der Tumorzellen 
mit Pinealozyten; Nielsen u. Wilson (1975) haben auBerdem nachgewiesen, daB 
sich Pinealiszelltumoren im Elektronenmikroskop von Germinomen deutlich un
terscheiden. 

Mitosen. Mitosen kommen verschieden oft vor. Nach DeGirolami u. 
Schmidek (1973) und Borit u. Mitarb. (1980) sind sie bei Pineozytomen viel 
seltener als bei Pineoblastomen. Nielsen u. Wilson (1975) finden bei der elektro
nenmikroskopischen Untersuchung eines Pineozytoms keine Mitosen. Russell u. 
Rubinstein (1977) und Herrick u. Rubinstein (1979) geben eine inkonstante Mito
serate an, offenbar bestehe kein Zusammenhang zwischen Mitoserate und infil
trierendem Wachstum oder Metastasenbildung der Pineozytome. 

Sekundiire Veriinderungen. Zysten, Blutungen und Nekrosen sind bei Pinealis
zelltumoren nicht selten (Smith u. Estridge 1974, Russel u. Rubinstein 1977, 
Herrick u. Rubinstein 1979, Borit u. Mitarb. 1980, Koide u. Mitarb. 1980). 
Steinbok u. Mitarb. (1977) berichten iiber Pineozytome, die klinisch durch wie
derholte Subarachnoidalblutungen in Erscheinung getreten sind. Eine raumfor
dernde Blutung eines Pineozytoms (kombiniert mit Gangliogliom) wird von Bur
res u. Hamilton (1979) mitgeteilt. Kalkeinlagerungen im Tumorgewebe finden 
Herrick u. Rubinstein (1979) bei zwolf von 28, Koide u. Mitarb. (1980) bei drei 
von zwolf Pinealiszelltumoren. 

Differenzierung. Pineo bias tome diirften ebenso haufig vorkommen wie Pineo
zytome - von 21 von Russell u. Rubinstein (1977) untersuchten Pinealiszelltumo
ren waren zehn undifferenziert und elf differenziert. Die Unterscheidung zwi
schen Pineoblastomen und Pineozytomen - und die von Koide u. Mitarb. (1980) 
vorgeschlagene weitere Unterteilung in neuroblastomahnliche und pinealisahnli
che Pineoblastome und Pineozytome - wird nicht immer moglich und oft ohne 
klinische Bedeutung sein, da es nicht klassifizierbare Ubergangsformen gibt und 
verschiedene Tumoranteile einen unterschiedlichen Differenzierungsgrad aufwei
sen konnen (insofern ist die histologische Diagnose eines biopsierten Tumors 
problematisch). Borit u. Mitarb. (1980) geben an, daB Pineoblastome infiltrierend 
wachsen und haufig zerebrospinale Metastasen ausbilden, wahrend Pineozytome 
expansiv wachsen und selten metastasieren. 

Herrick u. Rubinstein (1979) pladieren in ihrer hervorragend dokumentierten, 
sorgfaJtigen klinisch-pathologischen Studie dafiir, Pinealiszelltumoren aufgrund 
ihrer zytologischen Differenzierung zu unterscheiden - aus den Zellen dieser 
Tumoren konnten verschiedene neuroektodermale Gewebselemente entstehen. 
Pineoblastome unterteilen sie in undifferenzierte, solche mit pineozytischer und 
solche mit retinoblastomatoser Differenzierung. Das Vorkommen retinoblasto
matoser Gewebselemente in einem Pineoblastom hange mit der Phylogenese der 
Pinealis zusammen, die bei niederen Wirbeltieren als Photorezeptor fungiert - ein 
Zusammenhang, den auch Stefanko u. Manschot (1979) in einer entsprechenden 
Fallmitteilung betonen; auch der Bericht von Judisch u. Patil (1981) iiber ein 
zweijahriges Madchen mit Retinoblastomen beider Augen und einem Tumor der 
Pinealisregion und ein von Zimmerman u. Mitarb. (1980) und Zimmerman u. 
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Bilaniuk (1982) erwahnter Fall (dreijahriges Madchen mit Pineoblastom ein Jahr 
nach Strahlentherapie bilateraler Retinoblastome) lassen an diesen Zusammen
hang denken. Pineozytome unterteilen Herrick u. Rubinstein (1979) in undiffe
renzierte, solche mit astrozytischer, solche mit neuronaler und solche mit neuro
naler und astrozytischer ("Gangliogliome der Pinealis") Differenzierung. Eine 
exakte Gewebsdiagnose sei erforderlich, weil sich daraus Hinweise auf die Tu
mordignitat und therapeutische Konsequenzen ergeben - aile Pineoblastome und 
die undifferenzierten Pineozytome seien maligne, astrozytisch differenzierte 
Pineozytome k6nnten benigne sein, Pineozytome mit neuronaler Differenzierung 
und "Gangliogliome der Pinealis" seien benigne (lokalisiertes Wachstum, keine 
Metastasen, Beginn der Erkrankung erst im Erwachsenenalter, langsamer klini
scher Verlauf). Borit u. Blackwood (1979) berichten iiber ein astrozytisch diffe
renziertes Pineozytom eines 57jahrigen Mannes mit einer Krankheitsdauer von 
fiinfJahren. Rubinstein u. Okazaki (1970) beschreiben ein Pineozytom mit neuro
naler und astrozytischer Differenzierung eines 58jahrigen Mannes, der vier Jahre 
ohne Therapie iiberlebt hat. Bei einer 38jahrigen Patientin von Neuwelt u. Mit
arb. (1979) hatte ein mit pilozytischem Astrozytom kombiniertes Pineoblastom 
eine Kapsel, es konnte total exzidiert werden. 

Geschlechtsverteilung. Pinealiszelltumoren sind beim mannlichen Geschlecht 
ungefiihr so haufig wie beim weiblichen (Rubinstein 1972, Russell u. Rubinstein 
1977, Tapp 1979). FaBt man die 28 Faile von Herrick u. Rubinstein (1979), die 
13 Faile von Barit u. Mitarb. (1980) und die zw6lf Faile von Koide u. Mitarb. 
(1980) zusammen, so ergibt sich eine Relation von 29 mannlichen zu 24 weibli
chen Patienten. 

Erkrankungsalter. Pinealiszelltumoren kommen in jeder Altersgruppe vor. 
Aus gr6Beren Tumorserien (Herrick u. Rubinstein 1979, Borit u. Mitarb. 1980, 
Koide u. Mitarb. 1980) laBt sich ein durchschnittliches Erkrankungsalter von 29 
Jahren (1-78 Jahre) errechnen. Vielleicht treten Pineoblastome eher beijiingeren 
Patienten auf (Russell u. Rubinstein 1977, Herrick u. Rubinstein 1979), Pineozy
tome eher bei alteren - in der Tumorserie von Barit u. Mitarb. (1980) betragt das 
durchschnittliche Erkrankungsalter an Pineoblastomen 23 Jahre und an Pineozy
tomen 50 Jahre. 

Tumorwachstum und Metastasen. Der Malignitatsgrad (Ziilch 1979) der 
Pineozytome (Grad I - III) ist niedriger als der der Pineoblastome (Grad IV). Man 
so lite aber davon ausgehen, daB sich aile Pinealiszelltumoren biologisch ahnlich 
verhalten. Zwar gibt es Pinealiszelltumoren mit langsamem klinischem Veri auf, 
doch ist injedem Fall zu bedenken, daB diese Tumoren infiltrierend wachsen und 
Metastasen ausbilden k6nnen (McGovern 1949, Russell u. Bowerman 1968, 
Rubinstein 1972, DeGirolami u. Schmidek 1973, Banerjee u. Kak 1974, Smith u. 
Estridge 1974, Messina u. Mitarb. 1976, DeGirolami 1977, Russell u. Rubinstein 
1977, Sung u. Mitarb. 1978, Herrick u. Rubinstein 1979, Stefanko u. Manschot 
1979, Wara u. Mitarb. 1979, Borit u. Mitarb. 1980, Chapman u. Linggood 1980, 
Koide u. Mitarb. 1980, Wood u. Mitarb. 1981, Demakas u. Mitarb. 1982, Jooma 
u. Kendall 1983). 
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Von der Tumorinvasion sind in erster Linie das Mittelhirn und der Thalamus 
betroffen, ferner der Oberwurm und das Splenium. Nicht immer HiBt sich ein 
infiltrierendes Wachstum makroskopisch ausschlieBen - bei einem makrosko
pisch gut abgegrenzten Pineozytom haben DeGirolami u. Schmidek (1973) sub
ependymale Tumorzellen nachgewiesen. 

Die Metastasierung erfolgt fast ausschlieBlich auf dem Liquorweg. Es kommt 
zu herdfOrmigen subependymalen und subarachnoidalen Infiltraten, zu diffusem 
Befall der weichen Hirnhaute oder zu spinaler Tumorabsiedlung. Nach Herrick 
u. Rubinstein (1979) bestehen sowohl Pineoblastom- als auch Pineozytommeta
stasen aus Pineoblastomgewebe. Bei dem von Mahaim (1953) histologisch unter
suchten "spongioblastischen Pinealom" eines 22jahrigen Mannes diirfte es sich 
urn ein Pineoblastom gehandelt haben mit Infiltration der angrenzenden Hirn
strukturen und diffuser Absiedlung in den Seitenventrikeln, im 3.Ventrikel, in den 
Meningen der Hirnbasis, des Kleinhirns und des gesamten Riickenmarks, mit 
Befall der Spinalwurzeln und tumorbedingter Malazie des Thorakolumbalmarks. 

Die Ausbildung von Metastasen im Zentralnervensystem ist durchaus nicht 
selten. Russell u. Rubinstein (1977) geben solche Metastasen bei zehn (7 Pineobla
stome, 3 Pineozytome) von 21 Pinealiszelltumoren an, Wara u. Mitarb. (1979) bei 
zwei von sieben, Koide u. Mitarb. (1980) bei drei von zw6lf Pinealiszelltumoren. 
In den von Herrick u. Rubinstein (1979) untersuchten Fallen (11 Pineoblastome, 
17 Pineozytome) bestand eine Tumoraussaat bei allen Pineoblastomen und bei 
vier Pineozytomen. 

AuBerhalb des Zentralnervensystems kommen Metastasen extrem selten vor. 
Bei einem dreijahrigen Madchen haben Banerjee u. Kak (1974) Pineoblastomme
tastasen in der Lunge und in Hiluslymphknoten nachgewiesen. Case nave u. Mit
arb. (1984) erwahnen eine Pineoblastommetastase in der Pleura bei einem dreijah
rigen Madchen. Cohen u. Mitarb. (1964) und Wurtman u. Mitarb. (1964b) 
berichten iiber einen 14jahrigen Patienten, bei dem sich zwei Jahre nach radiologi
scher Diagnose und Strahlentherapie eines Tumors der Pinealisregion eine 
Femurosteolye entwickelt hat: die Biopsie der Osteolyse ergab Gewebe eines 
Pinealiszelltumors; der Lokalbefund besserte sich nach Bestrahlung, doch tra
ten subkutane Metastasen auf; in den Metastasen wurden hohe Konzentrationen 
von Oxyindol-O-Methyltransferase (HIOMT), Serotonin und Melatonin fest
gestellt. 

Strahlenempjindlichkeit. Die seltenen Angaben iiber eine Strahlentherapie 
histologisch verifizierter Pinealiszelltumoren lassen keinen endgiiltigen SchluB 
auf deren Strahlenempfindlichkeit zu. Bei der histologischen Untersuchung eines 
mit 50 Gy bestrahlten Pineozytoms haben Nielsen u. Wilson (1975) keine strah
lenbedingten Veranderungen festgestellt. Sechs Jahre nach Bestrahlung eines Pi
neoblastoms (50 Gy) lebt ein Patient von Sung u. Mitarb. (1978) beschwerdefrei. 
Nach Herrick u. Rubinstein (1979) ist anzunehmen, daB Pineozytome mit neuro
naler oder mit neuronaler und astrozytischer Differenzierung nicht strahlenemp
findlich sind. Borit u. Mitarb. (1980) geben an, daB Pineoblastome "voriiber
gehend" auf die Bestrahlung ansprechen. 
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V. Keirnzellturnoren 

Zu den Keimzelltumoren gehoren Germinome, Teratome, embryonale Karzi
nome, entodermale Sinustumoren und Choriokarzinome. Man unterscheidet 
zwischen "reinen" Keimzelltumoren und Mischformen, die Gewebe verschiede
ner Keimzelltumoren enthalten. Den histogenetischen Zusammenhang der gona
dalen Keimzelltumoren stellt ein von Teilum (1965) erarbeitetes Schema dar, das 
auch fur die intrakraniellen Keimzelltumoren gilt (Tabelle 4). 

Tabelle 4. Keimzelltumoren - histogenetischer Zusammenhang (nach Teilum) 

Keimzelle 

Germinom (Tumoren aus totipotenten Zellen:) 
(Seminom, Dysgerminom) 

I 
embryonales Karzinom 

-------- -----------(extraembryonale Gewebselemente:) 

/ \ 
entodermalcr Sinustumor Choriokarzinom 

(embryonale Gewcbselcmente
Ektoderm, Mesoderm, Entoderm:) 

I 
Teratom 

Seit langem ist bekannt, daB Keimzelltumoren primiir intrakraniell entstehen 
konnen. Sie entwickeln sich fast ausschliel3lich im Bereich der Mittellinie, vorwie
gend in der Pinealisregion. Dies ist durch zahlreiche Obduktionsbefunde bestiitigt 
(McLean 1935, Stowell u. Mitarb. 1945, Dayan u. Mitarb. 1966, Bestle 1968, 
Borit 1969, Jellinger 1973). Mit dem Nachweis eines intrakraniellen Keimzelltu
mors durch eine auf das Gehirn beschriinkte Autopsie ist zwar nicht ausgeschlos
sen, daB eine Metastase vorliegt, doch sind solitiire intrakranielle Metastasen von 
Keimzelltumoren eher selten; eine solitiire Keimzelltumormetastase in der Pinea
lisregion ist bisher nicht mitgeteilt worden. Uber zerebrale Metastasen von Keim
zelltumoren des Hodens be rich ten Vugrin u. Mitarb. (1979): autoptisch wurden 
so\che Metastasen in 25% ihrer Fiille festgestellt; die "reinen" Choriokarzinome 
metastasierten am hiiufigsten - bei diesen fanden sich multiple, bei embryonalen 
Karzinomen meist solitiire Metastasen; Hirnmetastasen ohne Lungenmetastasen 
kamen nicht vor. 

Genese der intrakraniellen Keimzelltumoren 

Es wird angenommen, daB primiir intrakranielle Germinome, Teratome, embryo
nale Karzinome, entodermale Sinustumoren und Choriokarzinome sich aus 
Keimzellen entwickeln, die wiihrend einer fruhembryonalen Phase in die Kranial-
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region des Embryos gelangt sind (Simson u. Mitarb. 1968, Borit 1969, Jellinger 
u. Mitarb. 1970, Castleman u. McNeely 1971, Jellinger 1973, Philippides u. Mit
arb. 1975, Scully u. Mitarb. 1975, Prioleau u. Wilson 1976, Schmidek 1977b, 
Camins u. Takeuchi 1978). 

Die Frage nach der Genese der Keimzelltumoren des Hodens (die mit den 
intrakraniellen Keimzelltumoren identisch sind) ist nach Mostofi u. Price (1973) 
"ausdiskutiert" - sie verweisen auf experimentelle Arbeiten, die die Abstammung 
dieser Tumoren von Keirnzellen bestatigen. Zur Erklarung der primar intrakra
niellen Lokalisation von Keirnzelltumoren miissen embryologische Befunde (Tei
lum 1971, Mostofi u. Price 1973) herangezogen werden: in der vierten Embryo
nalwoche sind die primordialen Keimzellen in der Dottersackwand (extra
embryonal) erkennbar; von dort wandern sie wahrend der fUnften Woche zum 
Enddarm und iiber das Mesenterium weiter zu den Keimleisten, wo sie sich 
ansammeln; die Keimleisten liegen medial der Urnierenfalten und reichen zur 
Zeit ihrer groBten Ausdehnung (etwa in der 5. Woche) yom 6. Thorakal- bis zum 
2. Sakralsegment, aus ihnen entstehen die Gonaden; die Keimzellwanderung er
folgt durch aktive Zellbewegung. Es kann vorkommen, daB einzelne Keimzellen 
ihr Ziel nicht erreichen, weil sie auf dem Weg zu den Keimleisten liegenbleiben 
oder eine falsche Richtung einschlagen - Mintz (1961) stellt fest, daB fehlgewan
derte Keimzellen bis ins Intrakranium gelangen konnen. Es kann sein, daB sich 
aus solchen fehlgewanderten Keimzellen spater Tumoren entwickeln - man 
nimmt an, daB diese Keirnzellen in ektopischer Lokalisation iiberleben konnen 
(Borit 1969, Jellinger u. Mitarb. 1970, Prioleau u. Wilson 1976). 

Letztlich ungeklart ist die fast ausschlieBlich mittelliniennahe Lokalisation 
der extragonadalen Keimzelltumoren (prasakral, mediastinal, intrakraniell). 
Simson u. Mitarb. (1968) halten einen Zusammenhang zwischen einer Fehlwan
derung von Keimzellen und einer Entwicklungsstorung der embryonalen Mittelli
nie fUr moglich und vertreten folgende Meinung: "Wahrscheinlich stammen 
intrakranielle Keimzelltumoren von Keirnzellen, die sich wahrend des Embryo
nallebens in intrakraniellen Mittellinienstrukturen isoliert haben und deren phy
siologischer Zelluntergang ausgeblieben ist. Nach dieser Auffassung entstehen 
multiple intrakranielle Keimzelltumoren nahe der Mittellinie eher voneinander 
unabhangig und nicht durch Metastasierung. . .. Die Pinealisregion, die des 
3. Ventrikels und die Suprasellarregion scheinen gemeinsame Eigenschaften zu 
haben, die zur Isolierung und zum Fortbestand fehlgewanderter Keirnzellen er
forderlich sind." 

Diese Uberlegungen geben Antwort auf viele Fragen nach der Genese der 
intrakraniellen Keimzelltumoren. Unerklart bleibt das iiberwiegende Vorkom
men intrakranieller Keirnzelltumoren in der Pinealisregion, unerklart auch ihr 
iiberwiegendes Vorkommen beim mannlichen Geschlecht. 

Die Haufigkeit der Teratome der Pinealisregion gab AniaB zu erwahnenswer
ten Theorien. Askanazy nimmt bereits 1906 heutige Kenntnisse vorweg, indem er 
die Ansicht vertritt, daB intrakranielle Teratome "im extrauterinen Leben aus 
einem hier retinierten friihembryonalen Keime hervorgewachsen" sind. Marburg 
(1909) meint, Teratome der Pinealisregion entstiinden aus Rudimenten des Parie
talauges. Dagegen argumentiert Boehm (1919), der sich "mehr der Theorie Aska
nazys von der Keimversprengung anschliessen" mochte. Krabbe (1923) fUhrt die 
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Teratomgenese auf das Eindringen von Fremdgewebe in die Pinealisanlage zu
ruck - diese komme wahrend des intrauterinen Lebens sehr nahe an die Kopf
oberflache heran, dadurch sei das Eindringen fremder Gewebselemente begun
stigt, was die Haufigkeit der Teratome in der Pinealisregion erklare. Wahrend 
Krabbe (1923) annimmt, daB Teratome sich zwar in der Pinealis entwickeln, doch 
nicht von ihr stammen, vertreten Bochner u. Scarff (1938) die Auffassung, daB 
Teratome nicht nur in, sondern aus der Pinealis entstehen: " ... der Impuls zum 
Wachstum embryonaler Tumoren innerhalb der Pinealis geht von einer den pri
mitiven Pinealiszellen eigenen Multipotenz aus, die der Multipotenz von Zellen 
des Hodens und des Ovars ahnlich ist"; durch das Wachstum eines auf diese 
Weise entstandenen Tumors werde das normale Pinealisgewebe entweder zerstort 
oder im Tumor eingeschlossen, auch die Bildung von Pinealisgewebe durch das 
Teratom sei moglich. Die Theorie einer tumorgenetischen Beziehung zwischen 
Pinealis und Teratom ist zwar mit vielen histologischen Befunden vereinbar, 
erklart aber nicht das Vorkommen "para-pinealer Teratome" (McLean 1935), 
durch deren Wachs tum zwar eine Verlagerung und Kompression, doch keine 
histologische Veranderung der Pinealis erfolgt. Sweet (1940) zahlt vier Moglich
keiten auf, wie die Pinealis durch einen Tumor der Pinealisregion verandert 
werden kann: Kompression der Pinealis durch einen Tumor ohne Infiltration; 
Destruktion der Pinealis durch einen Tumor, der kein Pinealisgewebe enthait; 
Destruktion der Pinealis durch einen Tumor, der reifes oder embryonales Pinea
lisgewebe enthait; Wachstum eines Pinealoms. 

Wenn man von der Klassifikation der Pinealome ("Tumoren vom Zweizell
typ") als atypische Teratome oder Germinome (Russell 1944, Friedman 1947) 
ausgeht und berucksichtigt, daB die haufigsten Tumoren der Pinealisregion Ger
minome sind, und wenn man Germinome, Teratome, embryonale Karzinome, 
entoderm ale Sinustumoren und Choriokarzinome als onkologische Einheit auf
faBt, kommt man zu dem SchluB, daB die meisten Tumoren der Pinealisregion 
keine tumorgenetische Beziehung zur Pinealis haben. Dayan u. Mitarb. (1966) 
stellen fest, daB das Germinom "keinen anderen Zusammenhang mit der Pinealis 
haben kann, als den zufalligen, manchmal in ihrer Nachbarschaft zu entstehen". 

1. Germinome 

Germinome bestehen aus Zellarealen unterschiedlicher Form und GroBe, die von 
Bindegewebsstrangen umgeben sind (Abb. 14). In diesen Arealen finden sich zwei 
charakteristische Zelltypen: groBe, polygonale oder runde Zellen mit schwach 
eosinophilem Zytoplasma und groBem, rundem, zentral gelegenem Kern; kleine 
Zellen, die mit Lymphozyten identisch sind (DeGirolami 1977, Russell u. Rubin
stein 1977). 

Die groBen Zellen sind fUr das Germinom spezifisch. Die durch elektronenmi
kroskopische Untersuchungen (Cravioto u. Dart 1973, Tabuchi u. Mitarb. 1973, 
Markesbery u. Mitarb. 1976, Koide u. Mitarb. 1980) nachgewiesene Ahnlichkeit 
dieser Zellen mit Seminomzellen spricht fUr die Zugehorigkeit der intrakraniellen 
"Tumoren vom Zweizelltyp" zu den Keimzelltumoren, so daB die Bezeichnung 
"Germinom" begrundet ist. Friedman (1947 und 1951) und Nishiyama u. Mitarb. 
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Abb. 14. Germinom 
(H.E. 145). 1 Tumorzellen, 
2 Lymphozyten 

(1966) betonen die morphologische Identitiit der intrakraniellen Germinome mit 
Germinomen anderer Lokalisation. Oswald u. Hedinger (1972) stellen fest: "Die 
groJ3en Zellen entsprechen durchaus den Elementen, wie man sie in Seminomen 
des Hodens, Dysgerminomen des Ovars und Germinomen extragenitaler Lokali
sationen (Mediastinum, Priisakralgegend) sehen kann." Ober mediastinale Ger
minome informieren Friedman (1951) und Oberman u. Libcke (1964), tiber retro
peritoneale Germinome Abell u. Mitarb. (1965). Die gemeinsame Abstammung 
aller dieser Tumoren von Keimzellen stellen Marshall u. Dayan (1964) in Frage, 
eher k6nnte ihre Verwandtschaft in der Produktion der gleichen Antigene beste
hen. Diese Antigene sind nicht nachgewiesen, Berichte tiber entsprechende immu
nologische Untersuchungen - deren Ergebnisse diagnostische und therapeutische 
Konsequenzen haben k6nnten - Iiegen nicht vor. Wenn diese Tumoren die glei
chen Antigene produzieren und die gleiche Immunreaktion bewirken, dann wohl 
deshalb, weil sie von den gleichen Zellen (den Keimzellen) stammen. 

Die kleinen Zellen sind auch im Elektronenmikroskop nicht von Lymphozy
ten zu unterscheiden (Ramsey 1965, Cravioto u. Dart 1973, Tabuchi u. Mitarb. 
1973, Hirano u. Mitarb. 1975, Markesbery u. Mitarb. 1976). Durch immunologi
sche Untersuchungen wurden die kleinen Zellen als Lymphozyten identifiziert 
(Neuwelt u. Mitarb. 1979 und 1980). Die meisten Lymphozyten liegen in der 
Niihe der Bindegewebsstriinge und in dichter Ariordnung neben den in diesen 
Striingen verlaufenden GefiiJ3en (Russell 1944, Marshall u. Dayan 1964, Ramsey 
1965, Dayan u. Mitarb. 1966, Albrechtsen u. Mitarb. 1972, Jellinger 1973, Russell 
u. Rubinstein 1977). Die Iymphozytiire Infiltration wird als entztindliche Reak
tion auf die Tumorzellen aufgefaJ3t (Krayenbtihl u. Zollinger 1943, Marshall u. 
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Dayan 1964, Dayan u. Mitarb. 1966, Oswald u. Hedinger 1972, Cravioto u. Dart 
1973, Jellinger 1973), diese Reaktion ist unabhangig von der Lokalisation des 
Germinoms (Philippides u. Mitarb. 1975). Manchmal findet sich eine granuloma
tose Entziindung mit Fremdkorperriesenzellen (Friedman 1947, Dayan u. Mit
arb. 1966, Simson u. Mitarb. 1968, Rubinstein 1972, Jellinger 1973, Tapp 1979, 
Koide u. Mitarb. 1980). Vielleicht verzogert eine ausgepragte entziindliche Reak
tion die Tumorprogredienz (Oswald u. Hedinger 1972, Jellinger 1973). Marshall 
u. Dayan (1964) und Markesbery u. Mitarb. (1976) halten eine Immunreaktion 
fUr moglich. 

Intrakranielle Germinome sind oft mit anderen Keirnzelltumoren kombiniert. 
Bereits 1922 beschreibt Klapproth einen aus Germinom und Teratom zusammen
gesetzten Tumor der Pinealisregion. In der Zusammenstellung von Dayan u. 
Mitarb. (1966) finden sich unter 87 Germinomen der Pinealisregion 21 (24%) mit 
Teratomanteilen - ein hoherer Prozentsatz der "gemischten" Germinome ist 
anzunehmen, da viele dieser Tumoren nur bioptisch diagnostiziert und histolo
gisch nicht vollstandig abgeklart worden sind. 

Mitosen. Die Mitoserate der Germinomzellen ist hoch (Russell 1944, Mar
shall u. Dayan 1964, Dayan u. Mitarb. 1966, Rubinstein 1972, Jellinger 1973, 
DeGirolami 1977, Dupont u. Mitarb. 1977, Russell u. Rubinstein 1977). 

Sekundiire Veriinderungen. Zystenbildungen (Dayan u. Mitarb. 1966, Koide 
u. Mitarb. 1980, Howman-Giles u. Mitarb. 1984), Blutungen und Nekrosen (Rus
sell 1944, Booth u. Mitarb. 1963, Dayan u. Mitarb. 1966, Ghatak u. Mitarb. 1969, 
Sung u. Mitarb. 1978) sind eher selten. Zwischen nekrotischen Tumorbezirken 
und Lymphozytenansammlungen besteht kein Zusammenhang (Marshall u. 
Dayan 1964, Dayan u. Mitarb. 1966). Verkalkungen stellen Russell u. Rubinstein 
(1977) bei zwei von 17 Germinomen fest, Koide u. Mitarb. (1980) bei 14 von 43 
Germinomen. 

Lokalisation. Die bevorzugte Lokalisation der intrakraniellen Germinome ist 
die Pinealisregion. Diese ist in mindestens 76% der FaIle betroffen, die Dayan u. 
Mitarb. (1966) zusammengestellt haben (bei den iibrigen 24% wurde ein Befall 
der Pinealisregion ausgeschlossen oder nicht beschrieben). Nach Tanaka u. Ueki 
(1979) finden sich 62%, nach Waga u. Mitarb. (1979) 70% dieser Tumoren in der 
Pinealisregion. 

Wenn Germinomgewebe in mehreren intrakraniellen Regionen gefunden 
wird, kann nicht immer zwischen Primartumor und Metastase unterschieden 
werden, auch laBt sich manchmal nicht entscheiden, ob die Tumorausbreitung 
kontinuierlich oder metastatisch erfolgt ist. Das Tumorwachstum wird meist von 
der Pinealisregion ausgehen, es kann jedoch sein, daB sich ein Germinom an 
anderer Stelle entwickelt und in die Pinealisregion metastasiert (L0ken 1957). 
Russell (1954), Simson u. Mitarb. (1968) und Waga u. Mitarb. (1979) nehmen an, 
daB intrakranielle Germinome an mehreren Stellen voneinander unabhangig ent
stehen konnen. Eine multilokulare Tumorgenese diskutieren auch David u. Mit
arb. (1963), Rubinstein (1972) und Swischuk u. Bryan (1974); fUr eine solche 
Genese sprechen Befunde von L0ken (1957) und Steimle u. Mitarb. (1979). 
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Die meisten auBerhalb der Pinealisregion gelegenen intrakraniellen Germi
nome finden sich am Boden des 3.Ventrikels und in daran grenzenden Regionen 
(diese Tumoren werden im neueren Schrifttum als supraselHire Germinome be
zeichnet). Manchmal entwickelt sich ein Germinom im Seitenventrikel oder in der 
Hemisphare. Kleinsasser u. Kloss (1958) berichten iiber einen solchen Tumor im 
Okzipitallappen, Tanaka u. Ueki (1979) und Nguyen u. Mitarb. (1981) iiber 
Germinome im Frontallappen; die Tumorserie von Onoyama u. Mitarb. (1979) 
enthalt zwei frontale Germinome; Sano (1976a) erwahnt ein parietales Germi
nom. Auch in den Stammganglien kommen Germinome vor (Suzuki u. Iwabuchi 
1965, Lins u. Mitarb. 1978, Onoyama u. Mitarb. 1979, Numaguchi u. Mitarb. 
1980, So u. Ho 1980, Chang u. Mitarb. 1981, Futrell u. Mitarb. 1981); sechs 
solche Falle werden von Kobayashi u. Mitarb. (1981) ausfUhrlich beschrieben 
(mannliche Patienten im Alter von 8-12 Jahren). Es rallt schwer, einen diffusen 
Befall der Ventrikel (Waga u. Mitarb. 1979) als primare Tumormanifestation 
anzusehen, weil praktisch kaum ausschlieBbar ist, daB dieser Befund einer Meta
stasierung eines kleinen, umschriebenen, doch unentdeckt gebliebenen Germi
noms entspricht - Ford u. Muncie (1938) berichten iiber drei Falle einer diffusen 
Infiltration der Ventrikelwande, ausgehend von einem kleinen Tumor am Boden 
des 3.Ventrikels. 

Einen Hinweis auf die Haufigkeitsverteilung der Lokalisation intrakranieller 
Germinome ergibt die Zusammenfassung der Angaben von Tanaka u. Ueki 
(1979) iiber 71 und von Waga u. Mitarb. (1979) iiber 89 solche Tumoren 
(Abb. 15). Demnach finden sich ungefahr ein Sechstel der intrakraniellen Germi
nome in der Suprasellarregion und zwei Drittel - also viermal soviel - in der 
Pinealisregion. 

"Ektopische Pinealome". Der Begriff "ektopisches Pinealom" gilt fUr einen 
"Tumor vom Zweizelltyp", der nicht in der Pinealisregion liegt. Er ist unpassend 
und miBverstandlich, wenn man davon ausgeht, daB "Tumoren vom Zweizell
typ" nicht von Pinealiszellen, sondern von Keimzellen stammen. Dementspre
chend werden diese Tumoren in der neueren Literatur nur sehr selten als ektopi
sche Pinealome bezeichnet, sondern als Germinome mit Angabe der intra
kraniellen Lokalisation. 

Die Auseinandersetzung mit der Tumorpathologie der ektopischen Pinea
lome (besonders der suprasellar gelegenen) im Rahmen einer Ubersicht iiber 

Abb. 15. Lokalisation der intrakraniellen Germinome, 
nach Angaben von Tanaka u. Ueki (1979) und Waga u. 
Mitarb. (1979). 1 Pinealisregion: 66%, 2 Suprasellar
region: 17 %, 3 Pinealis- und Suprasellarregion ("dop
pelte Germinome der Mittellinie"): 9%, 4 periventriku
lar und subarachnoidal: 3 %, 5 Seitenventrikel und 
Hemisphare: 6 % 
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Tumoren der Pinealisregion erseheint wiehtig, weil in der alteren Literatur oft 
iiber diese Tumoren beriehtet und ihre Beziehung zur Pinealis diskutiert wird, 
wei I aueh in neueren Arbeiten Tumoren der Pinealisregion und suprasellare Ger
minome zusammengefaBt werden (Wara u. Mitarb. 1977, Jenkin u. Mitarb. 1978, 
Sung u. Mitarb. 1978, Inoue u. Mitarb. 1979, Onoyama u. Mitarb. 1979, Salazar 
u. Mitarb. 1979, Waga u. Mitarb. 1979, Wara u. Mitarb. 1979, Rao u. Mitarb. 
1981), vor all em aber, weil das biologisehe Verhalten der ektopisehen Pinealome 
dem der haufigsten Tumoren der Pinealisregion - der Germinome - entsprieht, 
woraus sieh gemeinsame strahlentherapeutisehe und prognostisehe Aspekte erge
ben. 

1m Sehrifttum wird einerseits die Ansieht vertreten, daB ektopisehe Pinealome 
aus tumorosem Pinealisgewebe bestehen, andererseits werden diese Tumoren den 
Keimzelltumoren zugeordnet. Ein histogenetiseher Zusammenhang zwischen ek
topisehem Pinealom und Pinealisparenehym erseheint plausibel, wenn sieh nieht 
nur ein ektopisehes Pinealom, sondern aueh ein Tumor in der Pinealisregion 
findet - die Annahme einer Metastase des Pinealistumors liegt nahe. Ziilch (1956) 
sehreibt: "Die sog. ektopischen Pineal orne im Infundibulum werden allgemein als 
Abtropfmetastasen kleiner Blastome mit typisehem Sitz betraehtet." Hingegen ist 
die Interpretation eines ektopisehen Pinealoms bei intakter Pinealis sehwierig; 
man miiBte voraussetzen, daB dystopes Pinealisgewebe vorkommen kann (Weber 
1963) - Globus u. Silbert (1931) haben Pinealisgewebe innerhalb der Vierhiigel
platte naehgewiesen, iiber normales Pinealisgewebe in der Suprasellarregion (dem 
haufigsten Sitz ektopiseher Pineal orne) gibt es jedoeh keinen Berieht. Kleinsasser 
u. Kloss (1958) halten die meisten ektopisehen Pinealome fiir Metastasen von 
Pinealomen, wobei die Pinealisregion ungeniigend, vor all em nieht histologiseh 
untersueht worden sei, doeh gebe es Tumoren, "die nieht von der Epiphyse 
ausgehen, aber in allen Einzelheiten den Bau anisomorpher Pineal orne aufweisen, 
und, solange wir ihre Histogenese nieht besser klaren konnen, ektopisehe Pinea
lome genannt werden konnen". Ziilch (1961) bezweifelt das Vorkommen ektopi
scher Pinealome bei intakter Pinealis. In bezug auf diese Tumoren vertreten 
Riverson u. Mitarb. (1973) die Auffassung, daB "das Gewebe des anisomorphen 
Pinealoms sieh von der Glandula pinealis ableitet und nieht von einem Teratom". 

Zwar ist die Histogenese der ektopisehen Pineal orne nieht restlos geklart, 
doeh sind sieh heute fast alle Autoren darin einig, daB es sieh bei diesen Tumoren 
eben so urn Germinome handelt wie bei den "Tumoren vom Zweizelltyp" der 
Pinealisregion. Diese Ansieht wird erstmals von Russell (1944 und 1954) vertre
ten. Es erseheint plausibel, die ektopisehen Pineal orne den Keimzelltumoren zu
zuordnen, da sie - wie alle intrakraniellen Keimzelltumoren - fast immer im 
Bereich der Mittellinie liegen. Aueh liehtmikroskopisehe Befunde (Horrax u. 
Wyatt 1947, Russell 1954, L0ken 1957, Kageyama u. Belsky 1961, Dayan u. 
Mitarb. 1966, Nishiyama u. Mitarb. 1966, Simson u. Mitarb. 1968, Ghatak u. 
Mitarb. 1969, Kageyama 1971, Oswald u. Hedinger 1972, Warzok u. Arnold 
1972, Jellinger 1973, Eiehholtz u. Spaar 1974) und elektronenmikroskopisehe 
Befunde (Hirano u. Mitarb. 1975) spreehen dafiir, daB ektopisehe Pinealome 
niehts anderes sind als auBerhalb der Pinealisregion gelegene Germinome - naeh 
Nielsen u. Wilson (1975) konnte aueh das von Misugi u. Mitarb. (1967) elektro
nenmikroskopiseh untersuehte ektopisehe Pinealom einem Germinom entspre-
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chen. Fur die Zugehorigkeit dieser Tumoren zu den Keimzelltumoren sprechen 
au13erdem Berichte uber supraselHi.re Tumoren, die neben Tumorgewebe vom 
"Zweizelltyp" auch Teratomgewebe oder Anteile hochmaligner Keimzelltumo
ren enthalten (Russell 1954, L0ken 1957, Kageyama u. Belsky 1961, Nishiyama 
u. Mitarb. 1966, Simson u. Mitarb. 1968, Jellinger 1973, Giuffre u. Di Lorenzo 
1975, Takeuchi u. Mitarb. 1975, Eberts u. Ransburg 1979, Rao u. Govindan 
1979). Entsprechend der von Russell (1944 und 1954) vertretenen Auffassung und 
der von Friedman (1947) vorgeschlagenen Nomenklatur werden daher im folgen
den ektopische Pineal orne als Germinome bezeichnet, einbezogen sind die im 
iilteren Schrifttum mitgeteilten Tumoren, die Dayan u. Mitarb. (1966) als atypi
sche Teratome reklassifiziert haben. 

Biochemie. Bisher unerkliirt sind manche histochemische Untersuchungser
gebnisse bei Tumoren und deren Metastasen, die aufgrund ihrer Histologie den 
Germinomen zugeordnet werden konnen - in diesen Tumoren wurden Subs tan
zen in iihnlich hoher Konzentration festgestellt wie in normalem Pinealisgewebe. 
Eine hohe HIOMT-Aktivitiit wiesen Wurtman u. Kammer (1966) in einem supra
selliiren "Tumor vom Zweizelltyp" nach (die Pinealis dabei histologisch normal). 
Tefft u. Mitarb. (1969) erwiihnen eine hohe HIOMT-Aktivitiit in einer osteolyti
schen Oberschenkelmetastase eines Tumors der Pinealisregion. Die Metastasen 
des von Borden u. Mitarb. (1973) beschriebenen Germinoms enthielten Serotonin 
und Melatonin in einer dem normalen Pinealisgewebe entsprechenden Konzen
tration. Diese Befunde lassen an eine tumorgenetische Beziehung zwischen Pine a
lis und Germinom denken und stellen die Abstammung dieses Tumors von Keim
zellen in Frage. Die von Beeley u. Mitarb. (1973) durchgefuhrten histochemischen 
Untersuchungen ergeben hingegen keine Beziehung der Germinome zur Pinealis 
und spree hen fur deren Verwandtschaft mit Keimzelltumoren - diese Autoren 
wiesen eine hohe Aktivitiit der alkalischen Phosphatase sowohl in den gro13en 
Zellen eines supraselliiren "Tumors vom Zweizelltyp" als auch in Seminomzellen 
nach, doch keine Aktivitiit in Pinealozyten. Zum gleichen Ergebnis kamen Koide 
u. Mitarb. (1980). 

Die Choriongonadotropinproduktion der Germinome wird im Zusammen
hang mit den intrakraniellen Choriokarzinomen erortert. 

Strahlenempfindlichkeit. Ebenso wie die histologisch identischen Keimzelltu
moren au13erhalb des Zentralnervensystems sind auch die intrakraniellen Germi
nome und ihre Metastasen sehr strahlenempfindlich (Harris u. Cairns 1932, Ford 
u. Muncie 1938, Friedman 1947, Horrax 1947, Fowler u. Mitarb. 1956, Rubin u. 
Kramer 1965, Dayan u. Mitarb. 1966, Maier u. Dejong 1967, Simson u. Mitarb. 
1968; Zulch 1969 - sofern die als Pinealome bezeichneten Tumoren den Germino
men entsprechen; Castleman u. McNeely 1971, Kageyama 1971, Luccarelli 1972, 
Rubinstein 1972, Borden u. Mitarb. 1973, DeGirolami u. Schmidek 1973, 
Swischuk u. Bryan 1974, Valk 1974, Philippi des u. Mitarb. 1975, Spiegel u. 
Mitarb. 1976, Wara u. Mitarb. 1977, Jenkin u. Mitarb. 1978, Peeker u. Mitarb. 
1978, Sung u. Mitarb. 1978, Takeuchi u. Mitarb. 1978, Inoue u. Mitarb. 1979, 
On oyama u. Mitarb. 1979, Waga u. Mitarb. 1979, Wara u. Mitarb. 1979, Zulch 
1980, Futrell u. Mitarb. 1981, Rao u. Mitarb. 1981). Germinome gehorenjeden-
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falls zu den strahlenempfindlichsten Tumoren im Bereich des Zentralnervensy
stems. Nach Strahlentherapie von Germinomen war in den bestrahlten Regionen 
restliches Tumorgewebe autoptisch nicht mehr nachweisbar (Tompkins u. Mit
arb. 1950, Dayan u. Mitarb. 1966, Warzok u. Arnold 1972, Wara u. Mitarb. 1977, 
Jenkin u. Mitarb. 1978, Clar u. Mitarb. 1979, Chang u. Mitarb. 1981). Es wird 
zur Diskussion gestellt (Wara u. Mitarb. 1977, Jenkin u. Mitarb. 1978, Wara u. 
Mitarb. 1979), ob zur erfolgreichen Strahlentherapie intrakranieller Germinome 
eine geringere Tumordosis geniigen k6nnte als die, die bei intrakraniellen Tumo
ren allgemein angewandt wird - dies in Analogie zur relativ niedrigen Dosis bei 
Seminomen und Dysgerminomen. 

a) Germinome der Pinealisregion 

Geschlechtsverteilung. Von Germinomen der Pinealisregion ist iiberwiegend das 
mannliche Geschlecht betroffen. Bei 81 (93%) der 87 von Dayan u. Mitarb. 
(1966) zusammengestellten und bei acht der zehn von DeGirolami u. Schmidek 
(1973) beschriebenen FaIle handelt es sich urn mannliche Patienten. 1m Kranken
gut von Jenkin u. Mitarb. (1978) sind aIle elf Patienten mit Germinomen der 
Pinealisregion mannlich, eben so aIle sieben Patienten im Krankengut von Inoue 
u. Mitarb. (1979). Waga u. Mitarb. (1979) geben eine Relation von 49: 13 (3,8: 1) 
an. 

Erkrankungsalter. Die meisten Germinome der Pinealisregion manifestieren 
sich klinisch zwischen dem 15. und 25. Lebensjahr, eine geschlechtsbedingte AI
tersabhangigkeit scheint nicht zu bestehen. Aus der Zusammenstellung von 
Dayan u. Mitarb. (1966) Ial3t sich ein Durchschnittsalter von 20 Jahren errechnen 
(9-68 Jahre). Sieben der zehn Patienten von DeGirolami u. Schmidek (1973) sind 
jiinger als 20 Jahre. Die elfPatienten von Jenkin u. Mitarb. (1978) sind sieben bis 
25 Jahre alt. 

Tumorwachstum und Metastasen. Die Malignitat der intrakraniellen Germi
nome wird mit Grad II und III eingestuft (Ziilch 1979). Gut abgegrenzte Germi
nome sind selten; oft finden sich Tumorinfiltrate in angrenzenden Hirnstrukturen 
(Mittelhirn, Thalamus, Oberwurm, Splenium) und zerebrospinale Metastasen. 
Die Tumorinfiltrate k6nnen ausgedehnter sein, als der makroskopische Befund 
vermuten laBt (Walton 1949). 

Uber Wachs tum und Metastasierung der intrakraniellen Germinome liegt ein 
umfangreiches Schrifttum vor (unter der Voraussetzung, daB es sich bei vielen 
"Pinealomen" urn Germinome handelt). Die folgenden Literaturhinweise stiitzen 
sich auf die von Dayan u. Mitarb. (1966) revidierten Berichte iiber Tumoren der 
Pinealisregion und des Hypothalamus (1914-1964) und ihre Klassifikation als 
atypische Teratome (Germinome) bei entsprechender Dokumentation. 

Die Histologie des infiltrierenden Tumorwachstums und der metastatischen 
Absiedlung stellen Kalm u. Magun (1950) anschaulich dar. Sie finden im angren
zenden Hirngewebe zwischen die Markscheiden eingedrungene Tumorzellen, wo
bei die Axone zugrunde gegangen sind. In den Ventrikelwanden weisen sie kleine 
Tumorknoten mit Zerst6rung des Ependyms als Folge einer Metastasierung auf 
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dem Liquorweg nach; auBerdem finde eine Tumorabsiedlung entlang der Adven
titia subependymaler Venen statt ("die GefaBscheiden werden offenbar durch 
infiltrierendes Wachstum der Primargeschwulst erreicht"), nach Durchbrechen 
der perivaskularen Gliamembran bildeten sich Metastasen im Hirngewebe aus. 

Wie die Germinome bestehen auch ihre Metastasen aus groBen Tumorzellen 
und Lymphozyteninfiltraten (Dayan u. Mitarb. 1966, Russell u. Rubinstein 
1977). Bei Tumoren, die Germinom- und Teratomgewebe enthalten, metastasiert 
moglicherweise nur der Germinomanteil - Walton (1949) beschreibt einen sol
chen Tumor der Pinealisregion, dessen Metastase (im Hypothalamus und Hypo
physenhinterlappen) ausschlieBlich aus Germinomgewebe besteht; ein ahnlicher 
Fall (Teratom der Pinealisregion und Germinom im Chiasma und Hypophysen
hinterlappen) wird von James u. Dudley (1957) mitgeteilt. Einen kontraren Be
fund (Germinom der Pinealis- und Teratom der Hypophysenregion) erheben 
Maier u. Dejong (1967). 

Horrax (1916) berichtet als erster iiber ein Germinom der Pinealisregion mit 
Absiedlung am Boden des 3.Ventrikels und in der Hypophyse bei einem zwolfjah
rigen Knaben - dieser Fall wird auch von Horrax u. Bailey (1925) angegeben. 
Ahnliche FaIle teilen Starck (1928) und Stringer (1934) mit. Boehm (1919) be
schreibt bei einem Teratom der Pinealisregion Areale groBer, plasmareicher Zel
len mit runden Kernen, die "eine auffallende Ahnlichkeit mit den Leydigschen 
Zwischenzellen des Hodens besitzen"; "von der Hauptgeschwulst vollig isoliert 
und ganz von Hirngewebe umschlossen" findet er einen kleinen Tumorknoten im 
Mittelhirn - dies diirfte der alteste Hinweis auf eine intrazerebrale Metastase eines 
aus Teratom und Germinom zusammengesetzten Tumors sein. Berblinger (1925) 
weist bei einem infiltrierenden Germinom der Pinealisregion erstmals Metastasen 
im Riickenmark und in der Cauda equina nach, sie seien durch "Herabsinken" 
von Tumorzellen verursacht. 

Oft besteht eine Tumorabsiedlung in den Ventrikelwanden oder im intrakra
niellen Subarachnoidalraum (Berblinger 1925, Bailey u. Murray 1928, Baggen
stoss u. Love 1939, Mackay 1939, Krayenbiihl u. Zollinger 1943, Russell u. Sachs 
1943, Kalm u. Magun 1950, Tompkins u. Mitarb. 1950, Cuneo 1960, Dayan u. 
Mitarb. 1966, Oswald u. Hedinger 1972, DeGirolami u. Schmidek 1973, Dupont 
u. Mitarb. 1977, Donat u. Mitarb. 1978, Salazar u. Mitarb. 1979), wovon Hirn
nerven betroffen sein konnen. Manchmal findet sich eine Tumorausbreitung in 
fast allen intrakraniellen Liquorraumen mit intrazerebralem Tumorwachstum 
(Werner 1939, Newmann 1955, Booth u. Mitarb. 1963, Dayan u. Mitarb. 1966). 

Metastasen im spinalen Liquorraum (Berblinger 1925, Friedman 1947, Kalm 
u. Magun 1950, Fowler u. Mitarb. 1956, Ramsey 1965, Dayan u. Mitarb. 1966, 
Tefft u. Mitarb. 1969, Castleman u. McNeely 1971, Bradfield u. Perez 1972, 
DeGirolami u. Schmidek 1973, Swischuk u. Bryan 1974, Jenkin u. Mitarb. 1978, 
Salazar u. Mitarb. 1979) infiltrieren die Meningen und die Spinalwurzeln, eher 
selten das Riickenmark. Die spinalen Metastasen breiten sich meistens im lumba
len Spinalkanal aus und befallen die Cauda equina. Sie konnen die Dura durch
dringen und das Kreuzbein infiltrieren (Dayan u. Mitarb. 1966). Rubery u. Whee
ler (1980) berichten iiber Germinommetastasen in der Lendenmuskulatur und in 
Lymphknoten, sie nehmen eine Tumorausbreitung durch lumbale Intervertebral
foramina an. 
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Mit zerebrospinalen Metastasen ist bei mindestens zwei Dritteln der intrakra
niellen Germinome zu rechnen. Von allen Tumoren der Pinealisregion metasta
sieren Germinome am hiiufigsten (Sung u. Mitarb. 1978). In der Zusammenstel
lung von Dayan u. Mitarb. (1966) finden sich nur 30 (35%) von 87 Germinomen 
der Pinealisregion, bei denen keine weitere Tumorlokalisation vermerkt ist. Da in 
dieser Zusammenstellung auch Tumoren enthalten sind, deren Histologie zwar 
bioptisch verifiziert, deren Ausbreitung aber nicht autoptisch abgekliirt worden 
ist, muB man annehmen, daB weniger als 35% der Germinome der Pinealisregion 
ausschlieBlich diese Region betreffen. Aus demselben Grund muB man schlie Ben, 
daB bei Germinomen der Pinealisregion ein zusiitzlicher Tumorbefall anderer 
Regionen after vorkommt, als die Auswertung der Angaben von Dayan u. Mit
arb. (1966) ergibt - es ist daher bei mindestens 53% dieser Tumoren ein Tumor
wachs tum auch supraselliir zu befiirchten (46 von 87 Fiillen), eine Tumorausbrei
tung in den Seitenventrikeln bei mindestens 22%, im 4.Ventrikel bei mindestens 
13% und im intrakraniellen Subarachnoidalraum ebenfalls bei mindestens 13%, 
wobei oft mehrere Regionen betroffen sind (diese Prozentzahlen beziehen sich 
nicht auf ein Tumorwachstum in jeweils nur einer Region). 

Bei 13% der von Dayan u. Mitarb. (1966) erfaBten Germinome der Pinealisre
gion sind spinale Metastasen beschrieben worden. Ebenso hiiufig sind diese Meta
stasen in der Zusammenstellung von Wara u. Mitarb. (1979) - sie enthiilt 36 
intrakranielle Germinome, davon fiinf mit spinaler Tumorabsiedlung. Spinale 
Germinommetastasen kommen vermutlich after vor, als sich aus der Literatur 
ableiten liiBt, da viele Berichte fiber intrakranielle Germinome ohne autoptischen 
Befund des Spinalkanals vorliegen. Uberdies ist eine Frequenzzunahme dieser 
Metastasen zu erwarten, wenn durch Shunt-Operation und Bestrahlung des intra
kraniellen Tumors die Uberlebenszeit liinger wird (Fowler u. Mitarb. 1956). Sung 
u. Mitarb. (1978) geben an, daB bei sechs von 14 intrakraniellen Germinomen 
(davon bei 3 von 4 Germinomen der Pinealisregion) nach Strahlentherapie spi
nale Metastasen aufgetreten sind. Es wird auch die Frage gestellt, ob Eingriffe an 
intrakraniellen Germinomen eine Tumoraussaat in den Liquorraum provozieren 
(Jenkin u. Mitarb. 1978, Sung u. Mitarb. 1978, Waga u. Mitarb. 1979, Wara u. 
Mitarb. 1979, Rao u. Mitarb. 1981). 

Die Zeitspannen zwischen dem Auftreten intrakranieller Tumorsymptome 
und dem Nachweis spinaler Germinommetastasen sind sehr unterschiedlich. Be
reits drei Monate nach AbschluB der Strahlentherapie eines Germinoms der 
Pinealisregion stellen Bradfield u. Perez (1972) eine lumbale Metastase bei einem 
elfjiihrigen Patienten fest. Fowler u. Mitarb. (1956) berichten fiber einen 
19jiihrigen Patienten, bei dem zwei Jahre nach Strahlentherapie eines Tumors der 
Pinealisregion eine lumbale, ein Jahr spiiter eine zervikale Germinommetastase 
nachgewiesen worden ist. Bei den von Sung u. Mitarb. (1978) be strahl ten Germi
nomen traten die spinalen Metastasen fiberwiegend innerhalb von drei Jahren 
auf; diese Autoren haben den Eindruck, daB sich Germinome im Vergleich zu 
anderen intrakraniellen Tumoren langsam entwickeln und fiihren einen Fall mit 
wiederholter Metastasierung wiihrend eines Zeitraums von 27 Jahren an. Die 
Tumorabsiedlung kann aber auch so rasch erfolgen, daB spinale Symptome auf
treten, wiihrend keine Zeichen eines intrakraniellen Tumorwachstums bestehen -
bei einem 14jiihrigen Patienten mit einer Metastase (eines "anisomorphen Pinea-
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loms") im Thorakalmark, tiber den Riverson u. Mitarb. (1973) berichten, ist der 
intrakranielle Primiirtumor nicht nachweis bar. 

Uber hiimatogene Metastasen intrakranieller Germinome liegen nur wenige 
Mitteilungen vor. Friedman (1947) erwiihnt Lungenmetastasen eines Germinoms 
der Pinealisregion. Tompkins u. Mitarb. (1950) berichten tiber zwei operierte 
Tumoren der Pinealisregion mit hiimatogenen Metastasen: die Autopsie ergab in 
einem Fall ein mal ignes Teratom mit Germinomanteil, Tumoreinbruch in tiefe 
Hirnvenen und Lungenmetastasen aus germinomiihnlichem Gewebe ohne Tera
tomelemente, im anderen Fall ein "reines" Germinom mit histologisch identi
schen Lungenmetastasen, Tumorbefall pulmonaler Lymphwege und mediastina
ler Lymphknoten. Oswald u. Hedinger (1972) untersuchen ein mediastinales 
Germinom, das 20 Monate nach Biopsie, Strahlen- und Chemotherapie eines 
supraselliiren Germinoms exstirpiert worden ist; sie halten den mediastinalen 
Tumor ftir eine Metastase oder fUr "einen zweiten Herd eines multizentrischen 
extragenitalen Germinoms". Ausftihrlich berichten Borden u. Mitarb. (1973) 
tiber ein Germinom der Pinealisregion mit Metastasen im Skelett, in Lymphkno
ten und in der Pleura - auch DeGirolami u. Schmidek (1973) erwiihnen diesen 
Fall. Germinommetastasen in der Lunge und in der Mandibula werden von Lin 
u. Mitarb. (1978b) angegeben. In einem von Galassi u. Mitarb. (1984) beschriebe
nen Fall bestanden Metastasen in der Lunge, im Humerus und in der Skapula. 
Howman-Giles u. Mitarb. (1984) berichten multiple Skelett- und Weichteilmeta
stasen. Zwar ist eine spontane hiimatogene Tumoraussaat moglich - Berblinger 
(1925) findet bei einem Germinom der Pinealisregion die V. magna Galeni von 
Tumorgewebe umwachsen und thrombosiert -, doch ist anzunehmen, daB intra
kranielle Eingriffe (Biopsie, Shunt- oder Tumoroperation) die Tumorabsiedlung 
auBerhalb des Zentralnervensystems begtinstigen (Tompkins u. Mitarb. 1950, 
Fowler u. Mitarb. 1956, Borden u. Mitarb. 1973, Koide u. Mitarb. 1980). Abdo
minale Germinommetastasen nach ventrikuloperitonealer Shunt-Operation be
rich ten Lin u. Mitarb. (1978b), Neuwelt u. Mitarb. (1979), Salazar u. Mitarb. 
(1979) und Hitchon u. Mitarb. (1983); Wood u. Mitarb. (1979) beschreiben drei 
solche Fiille, einen weiteren Fall Triolo u. Schulz (1980). 

b) Supraselliire Germinome 

In der Supraselliirregion kann sich ein Germinom durch kontinuierliches Wachs
tum oder als Metastase eines Germinoms der Pinealisregion entwickeln, oder es 
kann primiir in dieser Region entstehen. Die kontinuierliche Tumorausbreitung 
und die Tumorabsiedlung auf dem Liquorweg ("Abtropfmetastase") sind seit 
langem bekannt (Horrax 1916 bzw. Horrax u. Bailey 1925; Bailey u. Murray 
1928, Starck 1928, Stringer 1934, Baggenstoss u. Love 1939, Krayenbtihl u. 
Zollinger 1943; Horrax 1947 bzw. Horrax u. Wyatt 1947; Kalm u. Magun 1950, 
Rand u. Lemmen 1953, Cuneo 1960, David u. Mitarb. 1963, Dayan u. Mitarb. 
1966). Man kann annehmen, daB bei mehr als der Hiilfte der Germinome 
der Pinealisregion auch die Supraselliirregion betroffen ist (Dayan u. Mitarb. 
1966). 

Der Befund eines supraselliiren Germinoms bei gleichzeitigem Bestehen eines 
Germinoms der Pinealisregion beweist nicht eine von der Pinealisregion ausge-
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gangene Metastasierung. L0ken (1957) schlieBt in solchen Hillen die Moglichkeit 
der Ausbreitung eines supraselliiren Primiirtumors in die Pinealisregion nicht aus. 
Auch eine multilokuliire Tumorgenese (Russell 1954) ist moglich - Berichte iiber 
sowohl in der Pinealis- als auch in der Supraselliirregion lokalisierte Germinome 
(L0ken 1957, Oswald u. Hedinger 1972, DeGirolami u. Schmidek 1973, Swischuk 
u. Bryan 1974, Spiegel u. Mitarb. 1976, Wray 1977, Camins u. Takeuchi 1978, 
Neuwelt u. Mitarb. 1979, Waga u. Mitarb. 1979, Chang u. Mitarb. 1981) lassen 
daran denken, daB die beiden Tumoren voneinander unabhiingig entstanden sein 
konnen. Swischuk u. Bryan (1974) beschreiben vier Fiille von "doppelten intra
kraniellen atypischen Teratomen der Mittellinie", auch Waga u. Mitarb. (1979) 
fassen "doppelte Germinome der Mittellinie" als Einheit auf. Steimle u. Mitarb. 
(1979) berichten iiber ein Germinom "mit doppelter Lokalisation" in der Supra
selliirregion und in der hinteren Schiidelgrube ohne Tumorbefall der Pinealisre
gion. Uber einen Tumorbefall der Pinealis-, der Supraselliirregion und beider 
Kleinhirnbriickenwinkel berichten Aguila u. Mitarb. (1984). 

Das primiire Entstehen von Germinomen in der Supraselliirregion ist durch 
autoptische und histologische Befunde gesichert - supraselliire Germinome bei 
intakter Pinealis und normaler Pinealisregion sind nachgewiesen worden (Rand 
u. Lemmen 1953, Russell 1954, L0ken 1957, Kageyama u. Belsky 1961, Weber 
1963; Dayan u. Mitarb. 1966 - die auch entsprechende Beispiele aus der iilteren 
Literatur anfUhren; Wurtman u. Kammer 1966, Simson u. Mitarb. 1968, Ghatak 
u. Mitarb. 1969, Kageyama 1971, Oswald u. Hedinger 1972, Warzok u. Arnold 
1972, Jellinger 1973, Cohen u. Mitarb. 1974). Diese Befunde weisen auf eine 
tumorgenetische Beziehung zu anderen Keimzelltumoren hin, die ebenfalls pri
miir von der Supraselliirregion ausgehen konnen - Teratome (Beck 1883, Gautier 
1916, Rigby 1932, Miiller u. Wohlfart 1947, Nishiyama u. Mitarb. 1966, Giuffre 
u. Di Lorenzo 1975, Takeuchi u. Mitarb. 1975), embryonale Karzinome und 
entoderm ale Sinustumoren (Bestle 1968 bzw. Albrechtsen u. Mitarb. 1972; 
N0rgaard-Pedersen u. Mitarb. 1978, Eberts u. Ransburg 1979, Wilson u. Mitarb. 
1979, Chang u. Mitarb. 1981, Hildenbrand u. Mitarb. 1983, Nakasu u. Mitarb. 
1983) und Choriokarzinome (Bruton u. Mitarb. 1961, Kageyama u. Belsky 1961, 
Marquez Esteban u. Mitarb. 1979, Rao u. Govindan 1979, Yamagami u. Mitarb. 
1983) sind in der Supraselliirregion und in angrenzenden Strukturen nachgewie
sen worden. 

Zwar wiire es konsequent, nur solche Tumoren als supraselliire Germinome zu 
bezeichnen, die in der Supraselliirregion ihren Ursprung haben. Da aber nur 
durch eine sorgfiiltige und umfassende Untersuchung bewiesen werden kann, daB 
ein primiir supraselliires Germinom vorliegt und keine Metastase, gilt praktisch 
der Begriff "supraselliires Germinom" fUr alle Tumoren mit charakteristischer 
Histologie, deren klinische und radiologische Symptome einen ausschlieBlichen 
oder vorwiegenden Tumorbefall der Supraselliirregion anzeigen. Unter diesem 
Begriff lassen sich alle supraselliiren Germinome und alle supraselliir gelegenen 
ektopischen Pinealome des Schrifttums einordnen, wobei unberiicksichtigt blei
ben kann, daB die Tumorserien sowohl primiir supraselliire Germinome als auch 
Germinommetastasen enthalten und sich auf autoptisch verifizierte Tumoren, 
Operationsberichte, bioptische, liquorzytologische oder radiologische Befunde 
beziehen (Kageyama u. Belsky 1961, Rubin u. Kramer 1965, Simson u. Mitarb. 
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1968, Kageyama 1971, Luccarelli 1972, Warzok u. Arnold 1972, Camins u. 
Mount 1974, Schmidek 1977b, Takeuchi u. Mitarb. 1978 und 1979b, Tanaka u. 
Ueki 1979, Waga u. Mitarb. 1979). Jedenfalls werden suprasellare Germinome als 
eine pathologisch und klinisch besondere Tumorgruppe aufgefaBt (Rubin u. Kra
mer 1965, Schmidek 1977b). 

Hiiujigkeit. Die Haufigkeit der suprasellaren Germinome - bezogen auf aIle 
intrakraniellen Tumoren - ist auBerst gering, ihr Anteilliegt im Promillebereich. 

Wenn man voraussetzt, daB etwa 1 % aller intrakraniellen Tumoren in der 
Pinealisregion liegen, wovon annahernd 40% Germinome sind (Tabelle 3) und 
davon ausgeht, daB supraselliire Germinome viermal seltener sind als Germinome 
der Pinealisregion (Abb.15), kann man schatzen, daB der Anteil der suprasellaren 
Germinome an allen intrakraniellen Tumoren ungeflihr 0,1 % betragt. 

Bei Japanern ist dieser Anteil h6her. Die Statistik von Katsura u. Mitarb. 
(1959) ergibt eine Hiiufigkeit der "ektopischen Pinealome" von 0,3%, die Stati
stik von Araki u. Matsumoto (1969) eine Hiiufigkeit von sogar 0,9%. 

Geschlechtsverteilung. Wiihrend Germinome der Pinealisregion iiberwiegend 
beim miinnlichen Geschlecht vorkommen, ist die Geschlechtsverteilung der su
praselliiren Germinome anniihernd gleich (Rubin u. Kramer 1965, Simson u. 
Mitarb. 1968, Luccarelli 1972, Camins u. Mount 1974, Sano 1976a, Schmidek 
1977b, Jenkin u. Mitarb. 1978, Sung u. Mitarb. 1978, Takeuchi u. Mitarb. 1978, 
Waga u. Mitarb. 1979). Die umfangreiche Serie von Camins u. Mount (1974), die 
47 FiiIle des Schrifttums und elf eigene Falle umfaBt, enthiilt 30 supraselliire 
Germinome bei miinnlichen und 28 bei weiblichen Patienten. In manchen Serien 
iiberwiegen die suprasellaren Germinome beim weiblichen Geschlecht (DeGiro
lami u. Schmidek 1973, Harwood-Nash u. Fitz 1976, Sano 1976b, Takeuchi u. 
Mitarb. 1979b, Tanaka u. Ueki 1979, Chang u. Mitarb. 1981, Kobayashi u. 
Mitarb. 1981). 

Der auffiillige, bisher unerkliirte Unterschied der Geschlechtsverteilung zwi
schen Germinomen der Pinealisregion und suprasellaren Germinomen besteht 
auch bei anderen Keirnzelltumoren. Auch Teratome, entodermale Sinustumoren 
und Choriokarzinome finden sich in der Pinealisregion iiberwiegend beim miinn
lichen Geschlecht, in der SupraseIliirregion hingegen beim weiblichen ebenso oft 
oder so gar hiiufiger (Hosoi 1930, Weber 1939, Sweet 1940, Herrschaft 1968, 
Takeuchi u. Mitarb. 1975, Eberts u. Ransburg 1979, Stachura u. Mendelow 1980, 
Tavcar u. Mitarb. 1980, Yamagami u. Mitarb. 1983). 

Erkrankungsalter. Das durchschnittliche Erkrankungsalter diirfte bei supra
seIliiren Germinomen niedriger sein als bei Germinomen der Pinealisregion. Es 
betragt in der Zusammenstellung von Camins u. Mount (1974) 15 Jahre (4-41 
Jahre), wobei die Mehrzahl dieser Tumoren im zweiten Lebensjahrzehnt aufgetre
ten ist; das Durchschnittsalter der miinnlichen Patienten betriigt 18 Jahre (7 - 41 
Jahre), das der weiblichen zw6lf Jahre (4-23 Jahre). Auch die Altersangaben von 
Takeuchi u. Mitarb. (1978) lassen erkennen, daB suprasellare Germinome beim 
weiblichen Geschlecht friiher auftreten (Durchschnittsalter der miinnlichen Pa
tienten 18 Jahre, der weiblichen 11 Jahre). 
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Tumorwachstum und Metastasen. SupraseWire Germinome wachsen meist in
filtrierend, wovon in erster Linie der Boden des 3.Ventrikels und der Hypothala
mus betroffen sind. Oft findet sich ein Tumorbefall des Chiasmas, auch die 
Sehnerven konnen infiltriert sein (Baggenstoss u. Love 1939, Baker u. Rucker 
1950, Rand u. Lemmen 1953, Kageyama u. Belsky 1961, Dayan u. Mitarb. 1966, 
Simson u. Mitarb. 1968, Kageyama 1971, Luccarelli 1972, Oswald u. Hedinger 
1972, Cohen u. Mitarb. 1974, Eichholtz u. Spaar 1974, Spiegel u. Mitarb. 1976, 
Iraci 1977, Jenkin u. Mitarb. 1978, Dariano u. Mitarb. 1981). Eine Tumoraus
brei tung in der Orbita mit Exophthalmus (David u. Mitarb. 1963, Luccarelli 
1972) ist eher selten. Die von Kageyama u. Belsky (1961) vorgeschlagene Unter
scheidung zwischen Germinomen, die im 3.Ventrikel entstehen, und solchen, die 
vorwiegend extrazerebral in der Chiasmaregion liegen, durfte von geringer prak
tischer Bedeutung sein, weil diese Unterscheidung durch klinische und radiologi
sche Untersuchungen nicht gelingt. 

Wenn der Tumor in die Sella wiichst, infiltriert er meistens die Neurohypo
physe (Horrax 1947 bzw. Horrax u. Wyatt 1947; Kageyama u. Belsky 1961, 
Dayan u. Mitarb. 1966, Oswald u. Hedinger 1972), auch die Adenohypophyse 
kann betroffen sein (Russell 1944, David u. Mitarb. 1963). Manchmal kommen 
uberwiegend oder ausschlieBlich intraselliir gelegene Germinome vor (Ghatak u. 
Mitarb. 1969, Giuffre u. Di Lorenzo 1975, Banna u. Mitarb. 1976, Iraci 1977), die 
den Sella bod en durchbrechen und in die Keilbeinhohle vordringen konnen. Page 
u. Mitarb. (1983) berichten uber ein primiir intraselliires Germinom mit Tera
tomanteilen. 

Zerebrospinale Metastasen supraselliirer Germinome sind nicht selten (Bag
genstoss u. Love 1939, Baker u. Rucker 1950, David u. Mitarb. 1963, Simson u. 
Mitarb. 1968, Bradfield u. Perez 1972, Warzok u. Arnold 1972, Camins u. Mount 
1974, Cohen u. Mitarb. 1974, Eichholtz u. Spaar 1974, Jenkin u. Mitarb. 1978, 
Sung u. Mitarb. 1978, Clar u. Mitarb. 1979, Dariano u. Mitarb. 1981). Es ist 
anzunehmen, daB die supraselliiren Germinome ebenso hiiufig metastasieren wie 
die der Pinealisregion. 

2. Teratome 

Mostofi u. Price (1973) definieren Teratome als Tumoren, die "Gewebselemente 
in verschiedenen Reifestadien erkennen lassen, die von mehr als einem Keimblatt 
stammen; oft erinnert deren Anordnung an rudimentiire Organstrukturen". 
Diese Definition umfaBt nicht nur benigne Teratome, sondern auch unreife Tera
tome, Teratoide (Hosoi 1930) und maligne Teratome. Wegen ihrer histologischen 
Mannigfaltigkeit und ihres unterschiedlichen biologischen Verhaltens - sowohl 
undifferenziertes als auch differenziertes Gewebe kann innerhalb eines Teratoms 
vorhanden sein, Zellareale mit gutartigem Wachstum konnen neben karzinoma
tosen oder sarkomatosen Tumoranteilen bestehen - ist jede weitere U nterteilung 
der Teratome problematisch. Die Schwierigkeiten der Klassifikation der Tera
tome konnten im Einzelfall durch eine deskriptive histologische Diagnose umgan
gen werden, die auf die Art, den Differenzierungsgrad und die Dignitiit der 
verschiedenen Tumoranteile Bezug nimmt. Eine solche Beschreibung der Tumor-
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histologie konnte auch zur Information des Klinikers besser beitragen als die 
Zuordnung eines Teratoms zu einer der miteinander schwer vergleichbaren Un
tergruppen. 

Besonders wichtig ist die detaillierte histologische Beschreibung, wenn ein 
Teratom Gewebe anderer Keimzelltumoren enthiilt - bei einer Kombination mit 
embryonal em Karzinom, entodermalem Sinus tumor oder Choriokarzinom ist 
eine schlechte Prognose zu befurchten. Zur histologischen Befundung der 
"gemischten" Keimzelltumoren des Hodens empfehlen Mostofi u. Price (1973): 
"Es ist gunstiger, alle Tumorkomponenten festzustellen (und einzeln anzu
fUhren), wie Teratom mit embryonalem Karzinom oder Teratom mit embryo
nalem Karzinom und Seminom, geordnet nach ihrem Vorwiegen. Eine solche 
genaue Kennzeichnung schlieBt viele unnotige Unklarheiten aus und liefert 
dem Therapeuten eine exakte Information uber die vorhandenen Tumoran
teile." Diese Empfehlung soll auch fUr die intrakraniellen Keimzelltumoren gel
ten. 

Hiiufigkeit. Etwa 0,5% der intrakraniellen Tumoren sind Teratome (Zulch 
1956). Bei Kindem und Jugendlichen ist der Prozentsatz hoher, er betriigt nach 
Ingraham u. Bailey (1946) vor dem 16. Lebensjahr 4,1 %. 

Bei Japanem kommen intrakranielle Teratome hiiufiger vor. Nach Takeuchi 
u. Mitarb. (1975) betriigt die Inzidenz 1,2%, in der Statistik von Araki u. Matsu
moto (1969) sogar 3,4%. 

Zwar geht aus den Sammelstudien und den statistischen Angaben des Schrift
turns nicht hervor, wie hiiufig intrakranielle Teratome mit anderen Keimzelltu
moren kombiniert sind und wie oft ein bosartiges Wachstum vorkommt, doch ist 
aufgrund von Berichten uber gonadale Teratome anzunehmen, daB "gemischte" 
intrakranielle Keimzelltumoren (vor allem Teratome mit Germinomgewebe) und 
maligne intrakranielle Teratome keineswegs selten sind. Nach Willis (1948) 
konnte sogar die Mehrzahl der intrakraniellen Teratome maligne sein. Bei jedem 
intrakraniellen Teratom ist daher die Moglichkeit des bosartigen Wachstums zu 
bedenken. 

Lokalisation. Von intrakraniellen Teratomen ist vorwiegend - etwa in jedem 
zweiten Fall- die Pinealisregion betroffen (Hosoi 1930, Weber 1939, Sweet 1940, 
Muller u. Wohlfart 1947, Walton 1949, Herrschaft 1968, Arseni u. Mitarb. 1969, 
Russell u. Rubinstein 1977), am zweithiiufigsten die Hypothalamus- und Sell are
gion. Neben einem Teratom der Pinealisregion kann gleichzeitig ein zweites in 
einer anderen intrakraniellen Region vorkommen (Aoyama u. Mitarb. 1982). 
Nach der Zusammenstellung von Hosoi (1930) - 41 intrakranielle Teratome und 
Teratoide -liiBt sich eine Inzidenz von 46% fUr die Pinealisregion und von 24% 
fUr die Hypothalamus- und Sellaregion errechnen. Nach Weber (1939) - 58 Tu
moren - ergeben sich entsprechende Prozentzahlen von 55% und 21 %, nach 
Sweet (1940) - 94 Tumoren - 41 % und 16%. Nach Angaben von Muller u. 
Wohlfart (1947) uber 93 intrakranielle Teratome und Teratoide finden sich 55% 
in der Pinealisregion. 

Bei Japanem ist das Uberwiegen der Teratome der Pinealisregion noch deutli
cher. Nach der Statistik von Araki u. Matsumoto (1969) liegen fast zwei Drittel 
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der intrakraniellen Teratome in der Pinealisregion. Takeuchi u. Mitarb. (1975) 
geben 70% in der Pinealisregion und 17% suprasellar gelegene Teratome an. 
Wakai u. Mitarb. (1980) be rich ten iiber intrakranielle Teratome bei zwei Brii
dem: bei beiden wurde in der Pinealisregion ein Teratom mit Germinomanteilen 
nachgewiesen. 

Geschlechtsverteilung. Es besteht ein deutlicher Unterschied der Geschlechts
verteilung zwischen Teratomen der Pinealisregion und Teratomen anderer intra
kranieller Lokalisation. In der Pinealisregion kommen diese Tumoren beim 
mannlichen Geschlecht etwa zehnmal haufiger vor ~ in der Serie von Weber 
(1939) betragt die Relation 27:3, in der von Miiller u. Wohlfart (1947) 46:5, in der 
von Herrschaft (1968) 51 :5. Suprasellare Teratome scheinen beim mannlichen 
und weiblichen Geschlecht gleich haufig zu sein oder beim weiblichen gering zu 
iiberwiegen (Hosoi 1930, Weber 1939, Sweet 1940, Herrschaft 1968, Takeuchi u. 
Mitarb. 1975). 

Erkrankungsalter. Etwa zwei Drittel der intrakraniellen Teratome treten vor 
dem 20. Lebensjahr auf (Herrschaft 1968); dabei sind die intrakraniellen Tera
tome der Neugeborenen und Sauglinge (Greenhouse u. Neubuerger 1960) nicht 
beriicksichtigt ~ die keine bevorzugte Lokalisation erkennen lassen und bei Mad
chen haufiger sind. 

Nach Zusammenfassung groBerer Tumorsammlungen (Hosoi 1930, McLean 
1935, Bochner u. Scarff 1938, Weber 1939, Sweet 1940) laBt sich fiir Teratome der 
Pinealisregion beim mannlichen Geschlecht ein Durchschnittsalter von 13 lahren 
(3 ~ 321 ahre) errechnen. Es rallt auf, daB der Altersgipfel dieser Teratome dem der 
Choriokarzinome der Pinealisregion entspricht (Yamagami u. Mitarb. 1983) ~ die 
fast ausschliel3lich beim mannlichen Geschlecht vorkommen. Uber den jiingsten 
Patienten mit einem Teratom der Pinealisregion, einen fiinfWochen alten Saug
ling, berichten Takaku u. Mitarb. (1973). 

Soweit die geringe Fallzahl schlieBen laBt, treten beim weiblichen Geschlecht 
Teratome der Pinealisregion meist vor dem zehnten Lebensjahr auf. Das von 
McCormack u. Mitarb. (1978) bei einer 18jahrigen Patientin festgestellte Tera
tom muB als Ausnahme gel ten. 

Miiller u. Wohlfart (1947) weisen darauf hin, daB nicht in der Pinealisregion 
gelegene intrakranielle Teratome in jedem Alter vorkommen. Dementsprechend 
laBt sich fiir suprasellare Teratome kein Altersgipfel feststellen ~ nach den Anga
ben im Schrifttum besteht eine breit gestreute Altersverteilung und kein bevor
zugtes Erkrankungsalter. Der jiingste Patient, bei dem ein supra sella res Teratom 
nachgewiesen wurde, war ein neun Monate altes Madchen (Gautier 1916), der 
alteste eine 74jahrige Frau (Beck 1883). 

Tumorwachstum. Eine allgemeine Aussage iiber die Dignitat der Teratome ist 
nicht moglich, wenn man sich der Definition von Mostofi u. Price (1973) an
schlieBt, die eine Tumorgruppe von breiter morphologischer Variation umfaBt. 
Das biologische Verhalten eines Teratoms hangt vom Differenzierungsgrad und 
von der Dignitat der einzelnen histologisch verschiedenen Tumoranteile ab, fer
ner davon, ob das Teratom Gewebe anderer ~ insbesondere hochmaligner ~ 
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Keimzelltumoren enthalt oder nicht. Der Differenzierungsgrad allein laBt keinen 
sicheren SchluB auf das Wachstum des Teratoms zu - unreife Teratome konnen 
benigne sein (Nishiyama u. Mitarb. 1966), reife Teratome konnen maligne entar
ten (Muller u. Wohlfart 1947, Wurtman u. Mitarb. 1968). 

1) Benigne Teratome. "Die gutartigen Teratome zeichnen sich ... durch voll 
ausdifferenziertes Gewebe der drei Keimblatter, eine uberall gute Abgrenzung 
gegenuber dem Gehirn und ein relativ langsames Wachstum aus" (Herrschaft 
1968). Ausfiihrlich beschreibt Weber (1939) solche Teratome der Pinealisregion: 
die Tumoren sind gut abgegrenzt, manchmal durch eine Bindegewebskapsel. 
Entsprechende Befunde erheben DeGirolami u. Schmidek (1973) und weisen auf 
die Kompression der angrenzenden Hirnstrukturen hin, wobei keine Tumorinfil
tration und keine subarachnoidale Tumorausbreitung besteht. Manche Teratome 
enthalten sowohl expansiv wachsende als auch infiltrierende Tumoranteile 
(Boehm 1919). Ingraham u. Bailey (1946) berichten uber ein Teratom im 
3.Ventrikel mit einem gutartigen, abgekapselten Anteil (der exstirpiert wurde) 
und einem infiltrierenden Anteil (der einige Monate spater autoptisch nachgewie
sen wurde). 

Die histologische Vielfalt der Teratome ist aus den Befunden ersichtlich, die 
Bochner u. Scarff (1938) nach Fallberichten uber Teratome der Pinealisregion 
zusammengestellt und dem entsprechenden Keimblatt zugeordnet haben. Ebenso 
instruktiv ist die Beschreibung zahlreicher histologischer Befunde mit Literatur
angaben von Muller u. Wohlfart (1947). 

Von ektodermalen Strukturen kommen am haufigsten Plattenepithel und 
Hautanhangsgebilde vor (Weigert 1875, Gutzeit 1896, Frankl-Hochwart 1909, 
Bailey u. Jelliffe 1911, Boehm 1919, Klapproth 1922, Horrax u. Bailey 1925, 
McLean 1935, Kahn 1937, Bailey u. Mitarb. 1939, Weber 1939, Ingraham u. 
Bailey 1946, Muller u. Wohlfart 1947, Walton 1949, James u. Dudley 1957, 
Arseni u. Mitarb. 1969, Ghoshhajra u. Mitarb. 1979, Ventureyra 1981, Aoyama 
u. Mitarb. 1982). Oft sind Gewebselemente neuroektodermaler Herkunft nach
weisbar (Boehm 1919, Klapproth 1922, McLean 1935, Zeitlin 1935, Bochner u. 
Scarff 1938, Bailey u. Mitarb. 1939, Muller u. Wohlfart 1947, Rand u. Lemmen 
1953, James u. Dudley 1957, Arseni u. Mitarb. 1969, Aoyama u. Mitarb. 1982). 
Manchmal finden sich Zahnanlagen oder Zahne in Teratomen der Pinealisregion 
(Allen u. Lovell 1932, Bochneru. Scarff 1938, Mulleru. Wohlfart 1947, Davidoff 
u. Epstein 1955, Kroening 1962, Suzuki u. Mitarb. 1962; McCormack u. Mitarb. 
1978 bzw. Salazar u. Mitarb. 1979; Zimmerman u. Mitarb. 1980 bzw. Bilaniuk u. 
Mitarb. 1982; Chang u. Mitarb. 1981) und in suprasellaren Teratomen (Beck 
1883, Rigby 1932). 

Von mesodermalen Strukturen findet sich meist Knorpelgewebe verschiede
ner Reifestadien (Weigert 1875, Gutzeit 1896, Frankl-Hochwart 1909, Bailey u. 
Jelliffe 1911, Boehm 1919, Klapproth 1922, Horrax u. Bailey 1925 und 1928, 
Altmann 1930, McLean 1935, Zeitlin 1935, Kahn 1937, Bochner u. Scarff 1938, 
Bailey u. Mitarb. 1939, Ehni 1946, Muller u. Wohlfart 1947, Ventureyra 1981, 
Wood u. Mitarb. 1981). 

Entodermale Strukturen sind seltener nachweisbar (Muller u. Wohlfart 1947, 
Herrschaft 1968). Vorwiegend sind Zylinderepithel und Drusen yom gastrointe-
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stinalen oder respiratorischen Typ (Boehm 1919, Klapproth 1922, McLean 1935, 
Kahn 1937, Bochner u. Scarff 1938, Bailey u. Mitarb. 1939, Weber 1939, Miiller 
u. Wohlfart 1947, Walton 1949, Rand u. Lemmen 1953, James u. Dudley 1957, 
Arseni u. Mitarb. 1969, Aoyama u. Mitarb. 1982). 

2) Maligne Teratome. Die Kennzeichen der bosartigen intrakraniellen Tera
tome faBt Herrschaft (1968) pragnant zusammen: "Maligne Teratome sind aus 
Geweben unterschiedlicher Differenzierungshohe, teilweise oder ganz aus unrei
fen Gewebselementen aufgebaut und zeigen, als Ausdruck eines schnellen Wachs
turns, vermehrt Mitosen und BlutgefaBproliferationen, oft auch GefaBthrombo
sen, Nekrosen und Blutungen. Die bosartigen Teratome wachsen infiltrierend 
und zeigen gegeniiber dem Gehirn keine Abgrenzung." Nahere Angaben iiber die 
Histologie solcher Teratome finden sich in den Arbeiten von Oswald u. Hedinger 
(1972), Jellinger (1973) und Takeuchi u. Mitarb. (1975). 

Viele maligne Teratome enthalten Gewebe anderer, vor allem hochmaligner 
Keimzelltumoren - man hat den Eindruck, daB es nicht nur Mischformen, son
dern auch Obergangsformen gibt. Von Friedman (1947) wird ein Teratokarzi
nom der Pinealisregion mit Choriokarzinom- und Germinomanteilen erwahnt, 
von Nishiyama u. Mitarb. (1966) ein malignes Teratom mit Choriokarzinom, 
embryonalem Karzinom und Germinom. Auch Bruton u. Mitarb. (1961) berich
ten iiber ein malignes Teratom mit Choriokarzinom, embryonalem Karzinom 
und Germinom. 

Zysten. Zysten sind in fastjedem - benignen oder malignen - Teratom enthal
ten. Meist handelt es sich urn multiple Dermoidzysten (Russell u. Rubinstein 
1977), auch von entodermalen Gewebselementen begrenzte Zysten mit mukosem 
oder serosem Inhalt kommen vor. Manchmal findet sich eine Zystenblutung mit 
entsprechender Verfarbung des Zysteninhalts. Ober Zystenrupturen von Terato
men der Pinealisregion berichten McCormack u. Mitarb. (1978) und Ghoshhajra 
u. Mitarb. (1979). 

Blutungen. Blutungen scheinen bei malignen Teratomen zu iiberwiegen (Herr
schaft 1968, Smith u. Estridge 1974, Russell u. Rubinstein 1977), werden aber 
auch in benignen Teratomen gefunden (Walton 1949, Arseni u. Mitarb. 1969, 
Rubinstein 1972). 

Verkalkungen. Kalkeinlagerungen sind haufig. Nach Hosoi (1930), Bochner 
u. Scarff (1938) und Miiller u. Wohlfart (1947) enthalt etwajedes zweite intrakra
nielle Teratom ossares Gewebe. Ferner kommen Kalkkonkremente im Stroma 
vor (Boehm 1919), auch Verkalkungen nach Tumorblutung sind moglich. Ab
norme Kalkschatten in Schadeliibersichtsaufnahmen stellen DeGirolami u. 
Schmidek (1973) bei zwei von drei Teratomen der Pinealisregion fest. 

Metastasen. Maligne intrakranielle Teratome konnen metastasieren (Jenkin 
u. Mitarb. 1978), doch liegen dariiber keine ausfiihrlichen Mitteilungen vor. In 
den Metastasen intrakranieller Teratome, die mit anderen Keimzelltumoren 
kombiniert waren, wurden keine Teratomelemente, sondern Zellen der anderen 
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Keimzelltumoren nachgewiesen (Tompkins u. Mitarb. 1950, Kageyama u. Belsky 
1961, Sakata u. Mitarb. 1975). 

Strahlenempfindlichkeit. Die Strahlenempfindlichkeit der Teratome ist sehr 
gering. Uber eine erfolgreiche Strahlentherapie eines malignen Teratoms der 
Pinealisregion liegt nur eine Mitteilung vor (Pecker u. Mitarb. 1978). 

3. Hochmaligne Keimzellentumoren 

Embryonale Karzinome, entodermale Sinustumoren und Choriokarzinome kom
men in der Pinealisregion selten vor, noch seltener in anderen intrakraniellen 
Regionen. Die von Albrechtsen u. Mitarb. (1972) fUr entodermale Sinustumoren 
geschatzte Inzidenz von 0,1 % aller intrakraniellen und 10% der Mittellinientu
moren (der Pinealis- und Hypothalamusregion) erscheint relativ hoch. Chorio
karzinome diirften etwas haufiger sein als embryonale Karzinome und entoder
male Sinustumoren. 

Auf das biologische Verhalten dieser Tumoren kann nur aus wenigen Fallbe
richten geschlossen werden, ferner aus der Tumorpathologie analoger Keimzell
tumoren der Gonaden, woriiber Teilum (1971) und Mostofi u. Price (1973) in 
hervorragenden Monographien Auskunft geben (auch die Histologie der Keim
zelltumoren wird in diesen Monographien ausfUhrlich dargestellt). 

a) Embryonale Karzinome 

Fiir embryonale Karzinome typisch sind undifferenzierte, "embryonale" Tumor
zellen, die keine Entwieklungstendenz zu trophoblastischen oder embryoblasti
schen Strukturen und keine Zugehorigkeit zu einem der drei Keimblatter erken
nen lassen; die Tumorzellen sind in sehr unterschiedlichen Formationen 
angeordnet. Friedman (1951) gibt zu bedenken, daB "embryonal" eine Zuord
nung zu embryoblastischem Gewebe bedeute - diese Tumoren enthalten jedoch 
oft extraembryonale Gewebselemente - und halt die Bezeichnung "germinales 
Karzinom" fUr treffender. Wenn man bedenkt, daB die epitheliale Herkunft der 
Tumorzellen nicht sieher ist, ist aber auch der Terminus "Karzinom" nicht pas
send. Manchmal finden sieh Embryoidkorper (Zellgruppen, deren Anordnung 
die friiheste Entwicklungsphase des Embryos widerspiegelt) in intrakraniellen 
embryonalen Karzinomen (Nishiyama u. Mitarb. 1966, Borit 1969, Jellinger 
1973, Nergaard-Pedersen u. Mitarb. 1978). 

b) Entodermale Sinustumoren 

In entodermalen Sinustumoren sind charakteristische Zellmuster erkennbar, die 
extraembryonalen Strukturen entsprechen - wie im Magma reticulare des extra
embryonalen Mesoderms bilden sternfOrmige Zellen ein lockeres, weitmaschiges 
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Netz. Ebenfalls charakteristisch sind perivaskuliire Hohlriiume, die von einer 
Zellschicht umhullt sind, die dem Dottersackentoderm entspricht - Teilum (1959 
und 1965) weist auf die Ahnlichkeit dieser Hohlriiume mit den "entodermalen 
Sinus" der Rattenplazenta hin. 

c) Choriokarzinome 

Fur Choriokarzinome spezifisch sind dichte Zellverbiinde von Zytotrophoblasten 
und Synzytiotrophoblasten ohne Stroma. Manchmal finden sich zotteniihnliche 
Strukturen am Tumorrand. 

Histogenetische Beziehungen. Zwar unterscheiden sich embryonale Karzi
nome, entodermale Sinustumoren und Choriokarzinome in ihrer Morphologie, 
doch zeigen sie in vieler Hinsicht ein gleiches biologisches Verhalten. Als gemein
same Vorstufe dieser Tumoren gelten totipotente embryonale Tumorzellen (Tei
lum 1965). Daher konnen embryonale Karzinome, entodermale Sinustumoren 
und Choriokarzinome zu einer Tumorgruppe zusammengefaBt werden - man 
kann sie als "hochmaligne Keimzelltumoren" bezeichnen. Fur die nahe Ver
wandtschaft dieser Tumoren spricht auch, daB Mischformen hiiufig sind (oft 
werden embryonale Karzinome nicht als histopathologische Einheit aufgefaBt, 
sondern den entodermalen Sinustumoren zugeziihlt und umgekehrt) und daB die 
Metastasen eines solchen Tumors aus anderem Keimzelltumorgewebe bestehen 
konnen als der Primiirtumor - dieses Phiinomen ist bei gonadalen Keimzelltumo
ren bekannt (Teilum 1971, Mostofi u. Price 1973, Vugrin u. Mitarb. 1979). Ihm 
entspricht das Teratom der Pinealisregion mit Choriokarzinommetastasen (Ge
sicht, Gehirn, Lunge, Niere, Leber) bei einem achtjiihrigen Knaben mit Pubertas 
praecox, woriiber David u. Mitarb. (1957 bzw. 1963) berichten. 

Friedman (1951) nimmt an, daB aus einem Keimzelltumor ein anderer (mit 
unterschiedlicher Histologie) entstehen kann. Dafiir spricht die von Giuffre u. 
Di Lorenzo (1975) angegebene Umwandlung eines intraselliiren Teratoms mit 
Germinomanteilen in ein Choriokarzinom. An eine solche "Metamorphose" liiBt 
auch ein von Futrell u. Mitarb. (1981) erwiihnter Fall denken: bei einem 
18jiihrigen Patienten wurden ein Tumor in der Pinealisregion und ein suprasellii
rer Tumor festgestellt, aufgrund des computertomographischen Befundes und 
der deutlichen Tumorriickbildung nach Strahlentherapie wurden Germinome 
angenommen; sechs Monate spiiter ergab die Biopsie des supraselliiren Tumorre
zidivs ein malignes Teratom. 

In allen (ausfiihrlich beschriebenen) intrakraniellen embryonalen Karzino
men ist auch andersartiges Keimzelltumorgewebe nachgewiesen worden (Borit 
1969, Jellinger u. Mitarb. 1970, Jellinger 1973, Sakata u. Mitarb. 1975), "reine" 
embryonale Karzinome sind praktisch nicht zu erwarten. Selten sind Berichte 
iiber "reine" entodermale Sinustumoren (Albrechtsen u. Mitarb. 1972, Y oshiki u. 
Mitarb. 1976, Lee u. Mitarb. 1978, Takeuchi u. Mitarb. 1979a, Arita u. Mitarb. 
1980, Tavcar u. Mitarb. 1980, Murovic u. Mitarb. 1981) und uber "reine" Cho
riokarzinome (Stowell u. Mitarb. 1945, Zondek u. Mitarb. 1953, Fujii u. Mitarb. 
1981) im Intrakranium. 
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Mitosen. Bei hochmalignen Keimzelltumoren finden sich meistens zahlreiche 
Mitosen (Zondek u. Mitarb. 1953, Borit 1969, Jellinger u. Mitarb. 1970, Wilson 
u. Mitarb. 1979). 

Sekundare Veranderungen. Blutungen und Nekrosen kommen bei Choriokar
zinomen sehr oft vor (Askanazy 1906, Goldzieher 1913, Russell 1944, Stowell u. 
Mitarb. 1945, Glass u. Culbertson 1946, Zondek u. Mitarb. 1953, Bruton u. 
Mitarb. 1961, Kageyama u. Belsky 1961, Nishiyama u. Mitarb. 1966, Haase u. 
Nielsen 1979, Marquez Esteban u. Mitarb. 1979, Rao u. Govindan 1979, Kawa
kami u. Mitarb. 1980, Fujii u. Mitarb. 1981, Yamagami u. Mitarb. 1983). Auch 
bei embryonalen Karzinomen und entodermalen Sinustumoren werden Nekro
sen beschrieben (Borit 1969, Jellinger u. Mitarb. 1970, Yoshiki u. Mitarb. 1976, 
Arita u. Mitarb. 1978, Eberts u. Ransburg 1979, Ho u. Rassekh 1979, Stachura 
u. Mendelow 1980). Verkalkungen dtirften selten sein - Glass u. Culbertson 
(1946) fanden sie im hamorrhagischen Choriokarzinomanteil eines Teratoms der 
Pinealisregion, das auch Rhabdomyosarkom- und Germinomgewebe enthielt. 

Geschlechtsverteilung. Intrakranielle hochmaligne Keimzelltumoren treten 
vorwiegend beim mannlichen Geschlecht auf. Das weibliche Geschlecht ist selte
ner betroffen (Bestle 1968, Jellinger 1973; New u. Mitarb. 1974 bzw. Scully u. 
McNeely 1974, New u. Scott 1975, Chapman u. Linggood 1980 und Tavcar u. 
Mitarb. 1980; Eberts u. Ransburg 1979, Marquez Esteban u. Mitarb. 1979, Wil
son u. Mitarb. 1979, Arita u. Mitarb. 1980, Stachura u. Mendelow 1980, Chang 
u. Mitarb. 1981, Murovic u. Mitarb. 1981, Wood u. Mitarb. 1981, Hildenbrand 
u. Mitarb. 1983). 

Scully u. McNeely (1974) verOffentlichen einen Fallbericht (mit ausfiihrlicher 
Diskussion) tiber einen entodermalen Sinustumor der Pinealisregion eines 
13jahrigen Madchens - auch New u. Scott (1975) und Tavcar u. Mitarb. (1980) 
berichten diesen Fall. Eberts u. Ransburg (1979) beschreiben einen aus entoder
malem Sinustumor- und Germinomgewebe zusammengesetzten suprasellaren 
Tumor einer zehnjahrigen chinesischen Patientin und fassen die Angaben im 
Schrifttum tiber 18 embryonale Karzinome und entodermale Sinustumoren zu
sammen: 13 Tumoren (72%) gingen von der Pinealisregion aus, davon in drei 
Fallen bei Patientinnen. Ahnliche Relationen ergeben die Zusammenstellungen 
von Stachura u. Mendelow (1980) und Tavcar u. Mitarb. (1980). Ober suprasel
lare entodermale Sinustumoren bei zweijapanischen Schwestern (7 bzw. 10 Jahre 
alt) berichten Nakasu u. Mitarb. (1983). 

Marquez Esteban u. Mitarb. (1979) berichten tiber ein Choriokarzinom im 
3.Ventrikel bei einem achtjahrigen Madchen. Yamagami u. Mitarb. (1983) be
schreiben ein intra- und suprasellares Choriokarzinom bei einem zwolfjahrigen 
Madchen und fassen die Angaben im Schrifttum tiber 62 primar intrakranielle 
Choriokarzinome zusammen: 47 Tumoren (76%) gingen von der Pinealisregion 
aus, davon nur in einem Fall bei einer Patientin. 

Erkrankungsalter. Die meisten hochmalignen intrakraniellen Keimzelltumo
ren treten im zweiten Lebensjahrzehnt auf. GrenzHille sind der entodermale Si
nustumor eines 20 Monate alten Madchens, wortiber Murovic u. Mitarb. (1981) 
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berichten, und das embryonale Karzinom eines 24jahrigen Mannes in der Tumor
serie von Nishiyama u. Mitarb. (1966). Nach Yamagami u. Mitarb. (1983) betragt 
das durchschnittliche Erkrankungsalter an Choriokarzinomen der Pinealisregion 
13 Jahre, an Choriokarzinomen der Sella- und Suprasellarregion zehn Jahre. 

Tumorwachstum und Metastasen. Intrakranielle embryonale Karzinome, en
todermale Sinustumoren und Choriokarzinome haben nicht nur die gleiche 
Geschlechts- und Altersverteilung, sondern auch die gleiche, hohe Malignitat -
Grad IV (Ziilch 1979). 

Teilum (1971) gibt an, daB embryonale Karzinome und Choriokarzinome des 
Hodens weniger maligne sind, wenn sie mit Teratomgewebe kombiniert sind. 
Mostofi u. Price (1973) wei sen daraufhin, daB Choriokarzinome des Hodens eine 
giinstigere Prognose haben, wenn sie embryonales Karzinomgewebe, und eine 
noch giinstigere, wenn sie Germinom- oder Teratomgewebe enthalten - "reine" 
Choriokarzinome hatten fast immer einen rasch todlichen Verlauf; die Tumor
diagnose sollte sich daher nicht nur auf den am meisten malignen Anteil beziehen, 
sondern auf aIle im Tumor vorhandenen Komponenten. Ob diese Feststellungen 
auch fUr intrakranielle Keimzelltumoren gelten, laBt sich noch nicht beantworten. 
Es konnte aber sein, daB durch die Chemotherapie die Prognose der intrakraniel
len Choriokarzinome verbessert wird. 

Die hochmalignen intrakraniellen Keimzelltumoren wachsen infiltrierend 
und metastasieren haufig. Die meisten (etwa 80%) entwickeln sich primar in der 
Pinealisregion. Embryonale Karzinome und entoderm ale Sinustumoren metasta
sieren fast ausschlieBlich im Liquorraum (Borit 1969, Oswald u. Hedinger 1972, 
Jellinger 1973; Scully u. McNeely 1974 bzw. New u. Scott 1975, Chapman u. 
Linggood 1980 und Tavcar u. Mitarb. 1980; Yoshiki u. Mitarb. 1976, Wilson u. 
Mitarb. 1979, Ventureyra 1981, Hildenbrand u. Mitarb. 1983). Von Sakata u. 
Mitarb. (1975) wurden auBer zerebrospinalen auch hamatogene Metastasen eines 
embryonalen Karzioms der Pinealisregion (kombiniert mit Teratom und Ependy
mom) in der Lunge, im Pankreas und in der Blasenwand nachgewiesen; Nakasu 
u. Mitarb. (1983) erwahnen hiimatogene Metastasen eines entodermalen Sinus
tumors der Suprasellarregion. Peritoneale Metastasen entodermaler Sinustumo
ren und embryonaler Karzinome nach ventrikuloperitonealer Shunt-Operation 
berichten Wilson u. Mitarb. (1979) und Chang u. Mitarb. (1981) - in einem dieser 
FaIle stell ten Wilson u. Mitarb. (1979) Alpha-Fetoprotein im Aszites fest. Bei 
intrakraniellen Choriokarzinomen sind hingegen hamatogene Metastasen sehr 
haufig; meistens entwickeln sich Lungenmetastasen (Goldzieher 1913, Stowell u. 
Mitarb. 1945, Zondek u. Mitarb. 1953, Kageyama u. Belsky 1961, Nishiyama u. 
Mitarb. 1966, Giuffre u. Di Lorenzo 1975, Strand u. Mitarb. 1978, Yamagami u. 
Mitarb. 1983), am zweithaufigsten diirften Lebermetastasen sein. Sakata u. Mit
arb. (1975) finden in der Literatur keinen Bericht iiber einen "gemischten" intra
kraniellen Keimzelltumor mit Choriokarzinomanteilen, dessen Metastasen nicht 
ausschlieBlich aus Choriokarzinomgewebe bestanden haben. 

Biochemie. Bei intrakraniellen Choriokarzinomen findet sich - wie bei den 
identischen Tumoren anderer Lokalisation - ein hoher Choriongonadotropin
spiegel (Stowell u. Mitarb. 1945, Nishiyama u. Mitarb. 1966, Giuffre u. Di Lo-
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renzo 1975, Camins u. Schlesinger 1978, Allen u. Mitarb. 1979, Kawakami u. 
Mitarb. 1980). 1m Tumorgewebe wurde Choriongonadotropin nachgewiesen 
(Bruton u. Mitarb. 1961, Rao u. Govindan 1979, Fujii u. Mitarb. 1981, Yama
gami u. Mitarb. 1983). Mostofi u. Price (1973) geben an, daB der Choriongonado
tropinspiegel nicht nur bei Choriokarzinomen, sondern auch bei anderen Keim
zelltumoren des Hodens hoch sein kann. Ein solcher Befund wurde auch bei 
intrakraniellen Germinomen erhoben (Scully u. Mitarb. 1975, Takeuchi u. Mit
arb. 1978, Neuwelt u. Mitarb. 1979 und 1980, Handa u. Yamashita 1981, Jooma 
u. Kendall 1983). Choriongonadotropin wurde im Gewebe intrakranieller Germi
nome nachgewiesen (Kubo u. Mitarb. 1977, Chang u. Mitarb. 1981, Page u. 
Mitarb. 1983, Aguila u. Mitarb. 1984). Die Choriongonadotropinproduktion 
wird auf Synzytiotrophoblasten zuriickgefiihrt, die in Germinomen vorkommen 
konnen (Scully u. Mitarb. 1975, Page u. Mitarb. 1983), doch ist nicht ausgeschlos
sen, daB dieses Hormon auch von Keimzelltumoren produziert wird, die kein 
Choriokarzinomgewebe enthalten. In einem intra- und supraselliiren embryona
len Karzinom stellten N0rgaard-Pedersen u. Mitarb. (1978) eine hohe Chorion
gonadotropinkonzentration fest (der Tumor enthielt auBerdem Alpha
Fetoprotein). 

Bei embryonalen Karzinomen und entodermalen Sinustumoren kann ein ho
her Alpha-Fetoproteinspiegel im Liquor - und auch im Serum - bestehen (Scully 
u. McNeely 1974, Lee u. Mitarb. 1978, Allen u. Mitarb. 1979, Chang u. Mitarb. 
1981, Ventureyra 1981, Nakasu u. Mitarb. 1983). Alpha-Fetoprotein wurde im 
Gewebe dieser Tumoren nachgewiesen (Yoshiki u. Mitarb. 1976, Takeuchi u. 
Mitarb. 1979a, Arita u. Mitarb. 1980, Stachura u. Mendelow 1980, Murovic u. 
Mitarb. 1981). Haase u. Nielsen (1979) stellten Choriongonadotropin im Chorio
karzinomgewebe und Alpha-Fetoprotein im entodermalen Sinustumorgewebe 
eines "gemischten" Keimzelltumors der Pinealisregion fest. 

Strahlenempfindlichkeit. Aus den Mitteilungen iiber eine Strahlentherapie 
hochmaligner intrakranieller Keimzelltumoren muB man schlieBen, daB ihre 
Strahlenempfindlichkeit gering ist. Dies entspricht der Strahlenresistenz der 
histologisch identischen Keimzelltumoren der Gonaden (Teilum 1971). 

Die Strahlenresistenz intrakranieller embryonaler Karzinome wird in einem 
Fallbericht von Arita u. Mitarb. (1978) hervorgehoben. Allen u. Mitarb. (1979) 
teilen hingegen mit, daB ein Patient nach partieller Exzision und Bestrahlung 
eines embryonalen Karzinoms der Pinealisregion wiihrend einer Beobachtungs
zeit von zehn Monaten symptomfrei geblieben ist. Eberts u. Ransburg (1979) 
meinen, daB die Strahlentherapie bei entodermalen Sinustumoren Erfolg haben 
konnte, und geben als Beispiele einen von Bestle (1968) berichteten Fall- den auch 
Albrechtsen u. Mitarb. (1972) beschreiben - und eine eigene Beobachtung an (in 
beiden Fiillen handelt es sich urn supraselliire entodermale Sinustumoren mit 
Germinomanteilen bei Miidchen). Prioleau u. Wilson (1976) berichten iiber einen 
Patienten mit einem entodermalen Sinustumor der Pinealisregion, der ein Jahr 
nach partieller Tumorentfernung, Strahlen- und Chemotherapie am Leben ist -
offenbar hat nicht die Strahlentherapie allein, sondern die Kombination mit der 
Chemotherapie den Krankheitsverlauf giinstig beeinfluBt. Trotz Strahlen- und 
Chemotherapie starb ein 13jiihriges Miidchen an einem entodermalen Sinus-
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tumor der Pinealisregion 13 Monate nach Diagnosestellung (Arita u. Mitarb. 
1980). 

Strand u. Mitarb. (1978) erwahnen ein Choriokarzinom der Pinealisregion, 
das auf Strahlentherapie "lokal gut angesprochen" hat; der Patient starb jedoch 
an einer abdominalen Blutung aus Lebermetastasen. Bei dem von Rao u. Govin
dan (1979) berichteten suprasellaren Choriokarzinom hatten weder Strahlen
noch Chemotherapie Erfolg. 

VI. Gliome 

Der Begriff "Gliom" wird in der Tumorklassifikation der Weltgesundheitsorga
nisation (Zulch 1979) zwar nicht angefUhrt, doch ist es zweckmaf3ig, in der Pinea
lisregion gelegene Astrozytome, pilozytische Astrozytome (Spongioblastome), 
Oligodendrogliome und Glioblastome als Gliome der Pinealisregion zusammen
zufassen - dieser Begriff wird sowohl in Obersichtsarbeiten (Haldeman 1927, 
Kitay u. Altschule 1954, Ringertz u. Mitarb. 1954, Russell u. Bowerman 1968, 
Smith u. Estridge 1974, Obrador u. Mitarb. 1976, DeGirolami 1977, Russell u. 
Rubinstein 1977) als auch in vielen Fallberichten angewandt. Gliome der Pinea
lisregion sind als eigene Tumorgruppe aufzufassen, wei I ihre Lokalisation beson
dere diagnostische, therapeutische und prognostische Probleme mit sich bringt. 
Ihr biologisches Verhalten unterscheidet sich naturgemaB nicht von dem der 
Gliome anderer Lokalisation (und braucht daher hier nicht naher erortert zu 
werden). 

Das Tumorwachstum geht entweder von Gliazellen der Pinealis aus oder von 
ihr benachbarten Hirnstrukturen. Vor allem Vierhugelgliome, aber auch Gliome 
des dorsalen Thalamusabschnitts, des Spleniums und des Oberwurms betreffen 
die Pinealisregion. Bei ausgedehntem Wachstum ist die Herkunft des Tumors 
meist nicht mehr feststellbar. 

Von Muller u. Wohlfart (1947) erhobene Befunde sprechen fUr eine tumorge
netische Beziehung zwischen Gliomen und Teratomen der Pinealisregion - diese 
Autoren wei sen oligodendrogliomahnliche Zellareale in Teratomen der Pinealis
region nach und schlieBen daraus, daB sich Oligodendrogliome aus Teratomen 
entwickeln konnen. Auch Ringertz u. Mitarb. (1954) geben ein Teratom mit einer 
oligodendrogliomahnlichen Komponente an. Befunde einer astrozytischen Diffe
renzierung von Pinealiszelltumoren (Rubinstein u. Okazaki 1970, Borit u. Black
wood 1979, Herrick u. Rubinstein 1979, Neuwelt u. Mitarb. 1979) lassen an eine 
tumorgenetische Beziehung zwischen Gliomen der Pinealisregion und Pinealis
zelltumoren denken. 

Geschlechts- und Altersverteilung. Aus den seltenen Berichten uber Gliome der 
Pinealisregion sind ihre Geschlechts- und Altersverteilung nicht abzuleiten. In 
Analogie zu den Gliomen anderer Regionen muB man davon ausgehen, daB 
Gliome der Pinealisregion beim mannlichen Geschlecht haufiger sind und - im 
Unterschied zu Keimzelltumoren - vorwiegend im Erwachsenenalter auftreten. 
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Das Uberwiegen des miinnlichen Geschlechts ist bei Gliomen geringer als bei 
Keimzelltumoren der Pinealisregion. Nach einer Tabelle von Kitay u. Altschule 
(1954), in der Gliome und "Sarkome" der Pinealisregion zusammengefaBt sind, 
betriigt die Relation etwa 3: 1. 

Bei den primiiren Tumoren der Thalamusregion, uber die Tovi u. Mitarb. 
(1961) berichten, liegt das Erkrankungsalter zwischen drei und 69 Jahren (ein 
Drittel der Patienten war 30-40 Jahre alt). In der Serie von Greenberger u. 
Mitarb. (1977) sind die an Thalamus- oder Mittelhirngliomen Erkrankten drei bis 
52 Jahre alt (10 von 14 Patienten waren junger als 20 Jahre). 

Mitteilungen im Schrifttum. Da die Morphologie und das biologische Verhal
ten der Gliome der Pinealisregion uberaus unterschiedlich sind, lassen sich -
abgesehen von der geringen Strahlenempfindlichkeit - keine Kriterien feststellen, 
die fur aIle diese Tumoren gelten. Mitteilungen im Schrifttum informieren uber 
die Vielfalt ihrer Histologie und ihrer Wachstumsformen. 

Horrax u. Bailey (1925) beschreiben die Histologie eines gut abgegrenzten 
Tumors der Pinealisregion, den DeGirolami (1977) als niedriggradiges Astrozy
tom ohne invasives Wachstum klassifiziert. Haldeman (1927) berichtet uber zwei 
Gliome, eines teilweise gekapselt - Herrick u. Rubinstein (1979) und Borit u. 
Mitarb. (1980) klassifizieren diesen Tumor als Pineozytom -, das andere mit 
Infiltration der Vierhugelplatte und des Thalamus. Von Zeitlin (1935) wird ein 
Astroblastom beschrieben, das sich aus der Pinealis entwickelt haben k6nnte und 
in die Vierhugelplatte eingewachsen ist - dieser Fall wird auch von Gonda (1932) 
mitgeteilt, doch ohne Angabe der histologischen Tumordiagnose. Uber ein Glio
blastom des Mittelhirns mit Zysten, Blutungen und Nekrosen berichten Netsky 
u. Strobos (1952); ihre Zusammenstellung von Mittelhirntumoren enthiilt fiinf 
Astrozytome, ein Astroblastom, vier pilozytische Astrozytome, zwei Glio
blastome und vier unklassifizierte Gliome. 

Es ist anzunehmen, daB die meisten Gliome der Pinealisregion Astrozytome 
sind. In der Serie von Ringertz u. Mitarb. (1954) finden sich unter 65 raumfor
dernden Prozessen dieser Region fiinf Astrozytome (alle mit Infiltration der um
gebenden Strukturen), ein pilozytisches Astrozytom (an die intakte Pinealis gren
zend) und ein Glioblastom (mit Infiltration der Thalami). Die Tumorserie von 
Tytus (1960) enthiilt zehn Astrozytome, vier pilozytische Astrozytome, drei Glio
blastome und ein unklassifiziertes Gliom. In der Serie von DeGirolami u. Schmi
dek (1973) - 31 verifizierte Tumoren der Pinealisregion - finden sich vier Astrozy
tome (2 mit Verkalkungen), ein Oligodendrogliom und drei Glioblastome. In der 
Serie von Camins u. Schlesinger (1978) sind Astrozytome sogar die hiiufigsten 
Tumoren der Pinealisregion (21 von 57). 

Bei Gliomen, die vom Splenium ausgehen, scheinen Glioblastome zu uberwie
gen. Alle funf Spleniumtumoren, uber die Zatz u. Mitarb. (1967) berichten, sind 
Glioblastome. Die Operation eines Astrozytoms des Spleniums wird von Lazar u. 
Clark (1974) mitgeteilt. 

Page (1977) berichtet Operationen von Astrozytomen der hinteren Schiidel
grube, die durch die Tentoriuminzisur in die Pinealisregion eingewachsen sind. 
Ein zystisches Astrozytom des Oberwurms mit Ausbreitung in die Pinealisregion 
erwiihnen Reid u. Clark (1978) und Neuwelt u. Mitarb. (1979). 
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DeGirolami (1977) weist ein gekapseltes pilozytisches Astrozytom nach, das 
sich innerhalb der Pinealis entwickelt hat. Der seltene Fall eines Oligodendro
glioms der Pinealisregion mit spinalen Metastasen (2 Jahre nach Strahlenthera
pie) wird von Sung u. Mitarb. (1978) angegeben. Uber ein Glioblastom innerhalb 
der Pinealis berichtet Kalyanaraman (1979). Norbut u. Mendelow (1981) stell en 
bei einem Glioblastom, das wahrscheinlich in der Pinealis entstanden ist, eine 
diffuse Tumorinfiltration der zerebrospinalen Meningen fest. 

VII. Seltene Turnoren der Pinealisregion 

Etwa 15% der Tumoren der Pinealisregion sind weder Pinealiszelltumoren noch 
Keimzelltumoren oder Gliome, sondern Tumoren, die in anderen intrakraniellen 
Regionen hiiufiger, in der Pinealisregion jedoch selten vorkommen, oder Tumo
ren von allgemein geringer Inzidenz. Zur Erorterung dieser "seltenen Tumoren 
der Pinealisregion" miissen nach der Histologie geordnete Hinweise auf Berichte 
im Schrifttum geniigen, da ihre Seltenheit keine generellen Schliisse auf ihre 
Geschlechts- und Altersverteilung, ihre Art des Wachstums und ihre Ausbrei
tungstendenz zuliil3t. 

1. Ependymome 

Matrix der Ependymome der Pinealisregion ist das Ependym des dorsalen Ab
schnitts des 3.Ventrikels (vor allem des Recessus suprapinealis), ferner des Aquii
dukts und des 4.Ventrikels. 

Uber Ependymome im dorsalen Abschnitt des 3.Ventrikels berichten Allen u. 
Lovell (1932), Tonnis (1935) und Twining (1939). Netsky u. Strobos (1952) be
schreiben zwei Ependymome des Mittelhirns: eines fand sich bei einem zehnjiihri
gen Knaben, das andere (mit frischen Blutungen) bei einer 31jiihrigen Frau. Die 
Serie von Ringertz u. Mitarb. (1954) - 65 raumfordernde Prozesse der Pinealisre
gion - enthiilt fiinf Ependymome, davon zwei mit infiltrierendem Wachstum. 
Jooma u. Kendall (1983) berichten iiber ein Ependymom der Pinealisregion bei 
einer 31jiihrigen, Neuwelt u. Mitarb. (1979) iiber ein anaplastisches Ependymom 
dieser Region bei einer sechsjiihrigen Patientin. 

Bei sieben Ependymomen (von 37 verifizierten Tumoren der Pinealisregion) 
im Krankengut von Pia (1954) besteht eine anniihernd gleiche Geschlechtsvertei
lung. Das Krankengut von Sano (1976a), das 82 Tumoren der Pinealisregion 
umfal3t, enthiilt acht Ependymome ohne Uberwiegen eines Geschlechts. 

In einigen Arbeiten werden Ependymome der Pinealisregion ohne niihere 
Angaben erwiihnt (Lysholm u. Mitarb. 1935, Johnson u. List 1937, Torkildsen 
1948, LOfgren 1958, Heppner 1959, Cummins u. Mitarb. 1960, Jennett u. Mitarb. 
1963, Olivecrona 1967, Bradfield u. Perez 1972, DeGirolami u. Schmidek 1973, 
Lazar u. Clark 1974, Peeker u. Mitarb. 1976, Camins u. Schlesinger 1978). 

Wie die Ependymome anderer Lokalisation konnen auch die der Pinealisre
gion auf dem Liquorweg metastasieren. 
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2. Plexuspapillome 

Plexuspapillome der Pinealisregion konnen vom Plexus chorioideus des 3. oder 
des 4.Ventrikels ausgehen. Nach Van Wagenen (1930) sind Plexuspapillome des 
4.Ventrikels viermal haufiger als die des 3.Ventrikels - seine Ubersicht umfaBt 45 
Plexuspapillome aus der Literatur und zwei eigene Falle, davon sechs des 3. und 
23 des 4.Ventrikels. Rovit u. Mitarb. (1970) fassen 245 Plexuspapillome zusam
men - 11 % gehen vom 3.Ventrikel aus, 39% vom 4.Ventrikel. Bei Kindern 
uberwiegen Plexuspapillome des Seitenventrikels deutlich - in der Zusammenstel
lung von Thompson u. Mitarb. (1973) ist dieser in 79% betroffen, der 3.Ventrikel 
in 7% und der 4.Ventrikel in 14%. Die extreme Seltenheit der Plexuspapillome 
der Pinealisregion wird verstandlich, wenn man bedenkt, daB nur 0,6% aller 
intrakraniellen Tumoren Plexuspapillome sind (Zulch 1975) - bei Kindern 2,3% 
(Thompson u. Mitarb. 1973) - und daB nur wenige Plexuspapillome des 3. oder 
des 4.Ventrikels in die Pinealisregion einwachsen. 

Noodt (1925) beschreibt ein Plexuspapillom mit Ausbreitung im 3.Ventrikel, 
im Aquadukt und in der Pinealisregion bei einer 33jahrigen Frau. Ebenfalls bei 
einer 33jahrigen Frau weisen Ringertz u. Reymond (1949) ein Plexuspapillom der 
Pinealisregion mit infiltrierendem Wachs tum nacho 1m Schrifttum finden sich 
auBerdem einzelne Falle ohne nahere Angaben (Cummins u. Mitarb. 1960, She
line u. Mitarb. 1965; Olivecrona 1967 bzw. Greitz 1972). 

Zeitlin (1935) stellt Plexuspapillomgewebe in einem gekapselten Teratom der 
Pinealisregion fest - dieser Befund spricht dafiir, daB Plexuspapillome dieser 
Region nicht nur von den Plexus chorioidei der benachbarten Ventrikel ausgehen, 
sondern sich auch aus Teratomen entwickeln konnen. 

Auch bei den Plexuspapillomen der Pinealisregion kann eine Tumorabsied
lung auf dem Liquorweg erfolgen. 

3. Medulloblastome 

Die primare Entwicklung eines Medulloblastoms in der Pinealisregion ist uberaus 
selten, doch kann diese Region vom kontinuierlichen Wachstum (Zingesser u. 
Schechter 1964) oder von der Metastase (Cummins u. Mitarb. 1960) eines Medul
loblastoms betroffen sein. Die Verifizierung eines Medulloblastoms der Pinealis
region durfte schwierig sein, da die Medulloblastome den Pineoblastomen histo
logisch ahnlich sind (Rubinstein 1972, Smith u. Estridge 1974, Russell u. 
Rubinstein 1977, Tapp 1979, Borit u. Mitarb. 1980). 

1m padiatrischen Krankengut von Harwood-Nash u. Fitz (1976) finden sich 
drei (5%) von 62 Medulloblastomen im dorsalen Abschnitt des 3.Ventrikels, zwei 
im Frontallappen und eines im Temporallappen. Harwood-Nash u. Fitz (1976) 
interpretieren ihre Befunde: "Die zerebrale Lokalisation ist zweifellos auf eine 
anfangs unerkannte, von der hinteren Schadelgrube ausgegangene Tumoraus
brei tung zuriickzufiihren. Die histologische Diagnose dieser Tumoren ist oft um
stritten. Die Lokalisation im dorsalen Abschnitt des 3.Ventrikels konnte durch 
eine ahnliche, direkte oder metastatische Tumorausbreitung bedingt sein, oder 
durch Entstehen eines Medulloblastoms in undifferenziertem Pinealisgewebe. 
Das letztere kann einem Neuroblastom ahnlich sein." 
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Ein Medulloblastom der Pinealisregion bei einem 41jahrigen Patienten wird 
von Mincer u. Mitarb. (1976) angegeben; der Patient starb vier Jahre nach Strah
lentherapie an diffusen zerebrospinalen Metastasen. 

4. Neuronale Tumoren 

Horrax u. Bailey (1928) berichten iiber ein Ganglioneurom der Pinealisregion bei 
einem 40jahrigen Mann; sie nehmen an, daB sich in der Pinealisanlage Nervenzel
len ausbilden k6nnen, aus denen der Tumor entstanden sein k6nnte - Herrick u. 
Rubinstein (1979) klassifizieren diesen Tumor als Pineozytom mit neuronaler und 
astrozytischer Differenzierung. Ein "Ganglioglioneurom der Zirbel" eines 
50jahrigen Mannes beschreibt Schmincke (1929). 

In der Serie von Camins u. Schlesinger (1978) finden sich unter 57 Tumoren 
der Pinealisregion vier Ganglioneurome, davon zwei astrozytische Mischformen. 
Gangliogliome der Pinealisregion werden von Messina u. Mitarb. (1976) und 
Ventureyra (1981) angegeben. Wood u. Mitarb. (1981) erwahnen einen solchen 
Tumor mit einer spinalen Metastase bei einem siebenjahrigen Madchen. Dema
kas u. Mitarb. (1982) berichten die Operation eines Ganglioglioms der Pinealisre
gion bei einem einjahrigen Madchen. Neuroblastome der Pinealisregion werden 
selten erwahnt (Lysholm u. Mitarb. 1935 bzw. Ringertz u. Mitarb. 1954, Olive
crona 1967 und Greitz 1972; Harwood-Nash u. Fitz 1976, Abay u. Mitarb. 1981, 
Hitchon u. Mitarb. 1983). 

Das Vorkommen neuronaler Gewebselemente in Pinealiszelltumoren (Rubin
stein u. Okazaki 1970, Herrick u. Rubinstein 1979, Stefanko u. Manschot 1979, 
Borit u. Mitarb. 1980) laBt auf eine tumorgenetische Beziehung zwischen neuro
nalen Tumoren der Pinealisregion und Pinealiszelltumoren schlieBen. 

5. Meningeome 

Meningeome der Pinealisregion gehen vom Velum interpositum aus oder vom 
obersten Anteil des freien Tentoriumrandes, wo dieser in den Unterrand der Falx 
iibergeht. 1m franz6sischen Schrifttum wird der Schnittpunkt der Falx mit dem 
Tentoriumrand als "carrefour falco-tentoriel" (Talairach u. Mitarb. 1951) be
zeichnet; dieser Begriffist auch in die angloamerikanische Literatur iibernommen 
worden. Meningeome des Carrefour k6nnen sich sowohl supra- als auch infra ten
toriell ausbreiten. 

Der Anteil der Meningeome der Pinealisregion an allen intrakraniellen Me
ningeomen betragt weniger als 1 %. Nur zwei solche Tumoren find en sich unter 
20 Tentoriummeningeomen, iiber die Schechter u. Mitarb. (1968) berichten. Die 
Zusammenstellung von Weber (1974) - 202 Tumoren der Mittelhirnregion -
enthalt nur zwei Meningeome (1 %). Auffallend hoch ist der von Obrador u. 
Mitarb. (1976) angegebene Prozentsatz von 8% (21 Meningeome unter 262 raum
fordernden Prozessen der Pinealisregion). 

Zeitlin (1935) beschreibt ein verkalktes Meningeom bei einem 21jahrigen 
Mann; der Tumor k6nnte von der an die Pinealis grenzenden Pia ausgegangen 
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sein. Ober zwei Meningeome der Pinealisregion berichtet Araki (1937), iiber vier 
solche Tumoren Heppner (1954). Sachs u. Mitarb. (1962) stellen 17 im Schrifttum 
angegebene Falle zusammen und fiigen drei eigene hinzu. Je zwei Meningeome 
des Carre four werden von Ameli u. Mitarb. (1966) und von Papo u. Salvolini 
(1974) beschrieben, ein wei teres von Nishiura u. Mitarb. (1981). Rozario u. Mit
arb. (1979) berichten iiber zwei Meningeome des Velum interpositum, davon 
eines mit Tumorblutung in den Subarachnoidalraum. Meningeome des Velum 
interpositum werden auch von Ito u. Mitarb. (1981), Kameyama u. Mitarb. 
(1981) und Roda u. Mitarb. (1982) mitgeteilt. Hinweise auf Meningeome der 
Pinealisregion finden sich in vielen Obersichtsarbeiten (Cushing u. Eisenhardt 
1938, Castellano u. Ruggiero 1953, Pia 1954, Columella u. Papo 1956, Taveras 
1960, Suzuki u. Mitarb. 1962, David u. Mitarb. 1963; Zingesser u. Schechter 1964 
bzw. Schechter u. Mitarb. 1968; Greitz 1972, Lapras u. Mitarb. 1973, Huang u. 
Wolf 1974b, Lazar u. Clark 1974, Newton u. Mitarb. 1974, Taveras u. Wood 
1976, Camins u. Schlesinger 1978, Hase u. Mitarb. 1979b, Stein 1979a, Abay u. 
Mitarb. 1981, Huk u. Mitarb. 1983, Casenave u. Mitarb. 1984). 

Die Zusammenfassung von Meningeomen der Pinealisregion, iiber die nahere 
Angaben vorliegen (Sachs u. Mitarb. 1962, Ameli u. Mitarb. 1966, Papo u. 
Salvolini 1974, Rozario u. Mitarb. 1979, Ito u. Mitarb. 1981, Nishiura u. Mitarb. 
1981, Roda u. Mitarb. 1982), ergibt folgendes: Meningeome des Velum interposi
tum sind etwa so haufig wie Meningeome des Carrefour; von Meningeomen der 
Pinealisregion sind eher Frauen als Manner betroffen, die Geschlechtsverteilung 
betragt 3: 2 - eine ahnliche Relation besteht bei Meningeomen im allgemeinen 
(Ziilch 1975); das Durchschnittsalter betragt ungefahr 40 Jahre (und liegt damit 
deutlich hoher als bei den Keimzelltumoren). Meningeome der Pinealisregion 
kommen aber auch bei Kindem vor (Heppner 1954 bzw. 1955a, 1955b und 1959). 

6. Hamangioperizytome 

Olson u. Abell (1969) berichten iiber ein Hamangioperizytom der Pinealisregion 
bei einem 28jahrigen Mann. Ausfiihrlich beschreiben Stone u. Mitarb. (1983) die 
Histologie eines solchen Tumors bei einer 27jahrigen Patientin (die erfolgreich 
operiert wurde). Hamangioperizytome sind von hamangioperizytischen Menin
geomen nicht zu unterscheiden (ZUlch 1979). 

7. Melanome 

Mitteilungen iiber Melanome der Pinealisregion sind auBerst selten. Zwar ist ein 
primares Tumorwachstum nicht bewiesen, doch ist denkbar, daB Tumoren von 
melaninhaltigen Zellen der Pia ausgehen, die die Vierhiigelzisteme auskleidet und 
die Pinealis teilweise bedeckt. 

Ogle (1899) beschreibt ein pigmenthaltiges "Sarkom der Pinealis" mit diffuser 
meningealer Aussaat, das einem primaren Melanom der Pinealisregion entspre
chen diirfte. In der Literatur finden Gibson u. Mitarb. (1957) unter 18 vorwiegend 
intrakraniellen Melanomen vier Melanome der Pinealisregion und fiigen einen 
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eigenen Fall (einer 68jahrigen Frau) hinzu. Carrier u. Mitarb. (1971) berichten 
iiber ein Melanom der Pinealisregion bei einem 43jahrigen Patienten: der gekap
selte Tumor konnte exstirpiert werden, die angrenzenden Meningen waren nicht 
infiltriert; der Fall wird ausfiihrlich diskutiert. Einen autoptisch verifizierten Fall 
teilen Enriquez u. Mitarb. (1973) mit: bei einem 43jahrigen Mann fand sich ein 
Melanom der Pinealisregion mit diffuser meningealer Infiltration, auBerdem be
standen multiple Hautveranderungen (Pigmentnavi, okulodermale Melanozy
tose). Arlant u. Mitarb. (1977) beschreiben ein Melanom der Pinealisregion mit 
Tumorabsiedlung im zerebrospinalen Liquorraum bei einem 57jahrigen Mann. 

Wilske (1977) berichtet iiber einen "melaninfiihrenden Tumor des ZNS": die 
Autopsie eines dreijahrigen Knaben ergab ein bis in die Seitenventrikel ausge
dehntes Medulloblastom, der in der Pinealisregion gelegene Tumoranteil bestand 
vorwiegend aus melaninhaltigen Zellen. 

8. Lymphome 

Uber ein primares malignes Lymphom der Pinealisregion liegt eine einzige Mit
teilung vor (Salazar u. Mitarb. 1979): dieses wurde bei einer 17jahrigen Frau 
verifiziert (die im Alter von 10 lahren erkrankt war), wobei sich ausgedehnte 
Metastasen in den Meningen und ein Tumorbefall des Riickenmarks und des 
Knochenmarks der angrenzenden Wirbelk6rper fanden. Ein Befall der Pinealisre
gion bei einem 65jahrigen Mann mit Morbus Hodgkin wird von Zingesser u. 
Schechter (1964) angegeben. 

9. Hiimangioblastome 

Olivecrona (1967) erwahnt zwei Hamangioblastome in seiner Serie von 119 verifi
zierten Tumoren der Pinealisregion. 

10. Dermoide ond Epidermoide 

Dermoid- und Epidermoidzysten der Pinealisregion sind oft Bestandteile von 
Teratomen, k6nnen aber auch unabhangig von Teratomen vorkommen (Russell 
u. Rubinstein 1977). Man nimmt an, daB im Bereich der Mittellinie gelegene 
Dermoide und Epiderrmoide sich aus heterotopen kutanen Gewebselementen 
entwickeln, die beim SchluB des Neuralrohrs (zwischen der 3. und 5. Embryo
nalwoche) von der K6rperoberflache in die Tiefe verlagert worden sind (Russell 
u. Rubinstein 1977). Die Inzidenz der intrakraniellen Dermoide ist geringer als 
die der Epidermoide (ZUlch 1975), dementsprechend sind Dermoide der Pinealis
region noch seltener als Epidermoide. 

In der Zusammenstellung von Sweet (1940) findet sich unter 69 intrakraniel
len Dermoiden nur eines in der Pinealisregion - es handelt sich urn den von Giebel 
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(1921) ausfiihrlich beschriebenen Tumor eines 15jahrigen Jungen. Bei einem 
14jahrigen Jungen stellt Russell (1944) ein Dermoid der Pinealisregion als Neben
befund fest (Hauptbefund war ein ausgedehntes suprasellares Germinom). Die 
Serie von Kleefield u. Mitarb. (1977) enthalt ein Dermoid der Pinealisregion eines 
21jahrigen Patienten, die von Cummins u. Mitarb. (1960) ein Dermoid und drei 
Epidermoide dieser Region ohne nahere Angaben. Reid u. Clark (1978) berichten 
die Operation eines Dermoids der Pinealisregion bei einem 50jahrigen Patienten. 

Unter 22 intrakraniellen Epidermoiden der Tumorserie von Miiller u. Wohl
fart (1947) findet sich nur eines in der Pinealisregion. Nach Obrador u. Mitarb. 
(1976) betragt der Anteil der Epidermoide an allen raumfordernden Prozessen der 
Pinealisregion 3 % - dies entspricht etwa der Haufigkeit, die sich aus Tabellen von 
Pia (1954), Sano (1976a) und Camins u. Schlesinger (1978) ergibt. 

Das langsame Wachstum der Epidermoide bedingt eine lange Anamne
sedauer und fiihrt meist erst im Erwachsenenalter zur klinischen Manifestation 
- bei einem 26jahrigen Patienten mit einem Epidermoid der Pinealisregion gibt 
Wray (1977) eine Anamnese von 15 Jahren an. Smaltino u. Cucciniello (1968) 
berichten iiber ein Epidermoid der Pinealisregion bei einem 29jahrigen Mann, 
Kirsch u. Stears (1970) iiber einen solchen Tumor bei einer 28jahrigen, Lazar u. 
Clark (1974) bei einer 60jahrigen Patientin, Sambasivan u. Nayar (1974) bei 
einem 51jahrigen Patienten. Epidermoide der Pinealisregion k6nnen aber auch 
schon im Kindesalter auftreten (Stein 1971 bzw. Stein u. Mitarb. 1972), eben so 
Dermoide (Harwood-Nash u. Fitz 1976). 

Eine maligne Entartung intrakranieller Epidermoide kann vorkommen (Da
vidson u. Small 1960, Dubois u. Mitarb. 1981), doch ist kein Fall eines malignen 
Epidermoids der Pinealisregion bekannt. 

11. Lipome 

Uber ein Lipom der Pinealisregion bei einem 36jahrigen Mann berichten Hal
magyi u. Evans (1978); zur Tumorgenese diskutieren sie eine mesenchymale He
terotopie mit Entwicklung eines MiBbildungstumors oder eine Dysgenesie me sen
chymaler Gewebselemente der Pinealisregion. Mehrere Lipome der Pinealisre
gion enthalten die Serien von Zimmerman u. Mitarb. (1980) - beziehungsweise 
Wood u. Mitarb. (1981) - und von Kazner u. Mitarb. (1981). 

12. Chemodektome 

Bei der histologischen Untersuchung eines Tumors der Pinealisregion einer 
17jahrigen Patientin (der Tumor wurde erfolgreich operiert) stellen Smith u. 
Mitarb. (1966) fest, daB dieser Tumor einerseits einem Chemodektom, anderer
seits einem Pineozytom ahnlich ist; sie nehmen an, der Tumor sei vom Pinealis
parenchym ausgegangen. Ein ahnlicher Fall wird von Costero u. Mitarb. (1963) 
mitgeteilt. Auch Borit u. Mitarb. (1980) wei sen daraufhin, daB Pinealiszelltumo
ren vorkommen, die histologisch wie Chemodektome aussehen. 
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13. Metastasen 

Die Pinealisregion kann bei einer multiplen intrakraniellen Metastasierung oder 
von einer solitaren Metastase betroffen sein. Auch innerhalb der Pinealis lokali
sierte Metastasen kommen vor. Primartumoren sind meistens Mamma- oder 
Bronchialkarzinome. 

Ortega u. Mitarb. (1951) finden in der Literatur 16 Berichte iiber Metastasen 
in der Pinealisregion, davon sechs Falle bei Mammakarzinomen, drei bei Lungen
tumoren und drei bei Melanomen; bei sieben von acht ausreichend beschriebenen 
Fallen bestanden auch andere intrakranielle Metastasen; im eigenen Autopsiema
terial stellen die Autoren intrakranielle Metastasen bei 32 (25%) von 130 metasta
sierenden Tumoren fest, davon fiinfMetastasen in der Pinealisregion (4%) - drei 
bei Bronchial- und zwei bei Mammakarzinomen; von diesen fiinf waren drei 
Metastasen soli tar (bei einem Bronchial- und bei beiden Mammakarzinomen). 
Eine soli tare Mittelhirnmetastase eines Lungentumors beschreiben Netsky u. 
Strobos (1952). 1m Autopsiematerial maligner Lungentumoren (338 Falle) finden 
Halpert u. Mitarb. (1960) intrakranielle Metastasen in 129 Fallen (38%), davon 
drei in der Pinealisregion (in einem Fall solitar). Joyner (1962) berichtet iiber eine 
Metastase eines Magenkarzinoms in der Pinealisregion. In den beiden von 
Ouyang u. Rozdilsky (1966) mitgeteilten Fallen waren die Primartumoren ein 
Bronchial- und ein Nierenkarzinom. Vier Mammakarzinom-, zwei Melanomme
tastasen und eine Bronchialkarzinommetastase in der Pinealisregion und ihrer 
Umgebung werden von Messina u. Mitarb. (1976) angegeben. Uber eine Tumor
absiedlung in der Pinealisregion bei plasmazellularer Leukamie berichten Holness 
u. Sangalang (1976). Einzelne Falle von Metastasen in dieser Region werden in 
Ubersichtsarbeiten erwahnt (LOfgren 1958, Jennett u. Mitarb. 1963, Zingesser u. 
Schechter 1964, Di Chiro 1967, Poppen u. Marino 1968, Greitz 1972; Lazar u. 
Clark 1974 bzw. Reid u. Clark 1978 und Neuwelt u. Mitarb. 1979; Taveras u. 
Wood 1976, Chapman u. Linggood 1980, Kazner u. Mitarb. 1981, Hitchon u. 
Mitarb. 1983, Casenave u. Mitarb. 1984). 

Es konnte sein, daB maligne Erkrankungen auch nicht tumorose Veriinderun
gen der Pinealis hervorrufen. Tapp u. Blumfield (1970) untersuchten 40 Pineales 
von Malignompatienten und 107 von anderen Patienten und stellten fest, daB bei 
Malignomen die Pinealisverkalkung im Durchschnitt geringer ausgepragt war. 
Auffallend oft fanden Hajdu u. Mitarb. (1972) Zysten und degenerative Verande
rungen der Pineales von Kindern und Jugendlichen, die an Leukamie verstorben 
waren. Aufgrund der Gewichtsbestimmung von 500 Pineales kommt Tapp (1980) 
zu dem Ergebnis, daB die Pinealis bei Patienten, die an einem Mammakarzinom 
oder an einem Melanom verstorben sind, schwerer ist als bei Sarkompatienten. 

VIII. Nicht tumorose raumfordernde Prozesse der Pinealisregion 

1. Zysten 

Die Entwicklung von Zysten in der Pinealisregion geht meist von Tumoren aus, 
wobei Teratome iiberwiegen. Nicht tumorose Zysten entstehen entweder in der 
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Pinealis (Pinealiszysten) oder im parapinealen Subarachnoidalraum (Arachnoi
dalzysten). 

a) Pinealiszysten 

Marburg (1909) unterscheidet zwischen malazischen Pinealiszysten, die durch 
eine "GefliBverodung" bedingt sind und deren Haufigkeit mit dem Alter zu
nimmt, und Ependymzysten, die "abgeschnurten Taschen" des Recessus pinealis 
entsprechen. Auch Krabbe (1916) nimmt an, daB die Zystenbildung von einem 
persistierenden Cavum pineale ausgeht. Aufgrund sorgfaltiger histologischer Un
tersuchungen von zahlreichen Pineales aller Altersstufen stellt Cooper (1932) fest, 
daB das Cavum pineale meist persistiert und nicht obliteriert; sie findet die ver
bleibenden Hohlraume von Gliafasern ausgekleidet oder von einer Zellschicht, 
die sie als "Pseudo-Ependym" bezeichnet; eine sekretorische Aktivitat dieses 
Pseudo-Ependyms konnte die Zystenbildung verursachen; malazische Pinealiszy
sten kamen nicht vor; auBerdem beschreibt die Autorin vier Befunde von zysti
scher Aufweitung der Pinealis, in zwei Fallen mit Kompression der oberen Vier
hugel. Megyeri (1960) untersucht 104 Pineales und weist in 37% Zysten mit 
Gliawand nach, in 4% Zysten, die von Pinealisparenchym umgeben sind. Russell 
u. Rubinstein (1977) nehmen an, daB groBere Pinealiszysten, die im Erwachsenen
alter nachweis bar sind, durch degenerative Gliaveranderungen bedingt sein kon
nen. 

Hamby u. Gardner (1935) berichten uber eine Ependymzyste mit Mittelhirn
kompression bei einer 16jahrigen Patientin. Die Serie von Ringertz u. Mitarb. 
(1954), die 65 raumfordernde Prozesse der Pinealisregion umfaBt, enthalt zwei 
Pinealiszysten (3%) - eine mit ependymahnlicher, die andere mit fibroser Aus
kleidung. Kruyff (1965) erwahnt eine Ependymzyste bei einem drei Wochen alten 
Madchen. 

Sevitt u. Schorstein (1947) beschreiben eine Zyste, die infolge einer intrapinea
len Blutung entstanden sein konnte: bei einer 21jahrigen Frau ergab die Aut
opsie (nach erfolgloser Operation) eine Pinealiszyste; in der Zystenwand fanden 
sich neben Gliazellen Makrophagen mit braunem Pigment. 

b) Arachnoidalzysten 

Arachnoidalzysten sind die hiiufigsten nicht tumorosen raumfordernden Prozesse 
der Pinealisregion. In der Serie von Pia (1954) betragt ihr Anteil an allen histolo
gisch verifizierten Prozessen 12% (5 von 43). Die Pathogenese der Arachno
idalzysten ist nicht gesichert; zur Diskussion stehen angeborene MiBbildungen 
und meningeale Adhasionen nach umschriebener Subarachnoidalblutung (vor 
allem durch Geburtstrauma) und nach fokalen Entzundungen (Noetzel 1940, 
Lourie u. Berne 1961, Kruyff 1965). Es ist anzunehmen, daB sowohl Traumen als 
auch Entzundungen eine Zystenbildung hervorrufen konnen und daB auch ange
borene Arachnoidalzysten vorkommen. Fur das kongenitale Bestehen und fUr die 
geburtstraumatische Genese spricht, daB Arachnoidalzysten der Pinealisregion 
meist schon im Kindesalter festgestellt werden (Alexander 1953, Lourie u. Berne 
1961, Kruyff 1965, Huckman u. Mitarb. 1970; Stein 1971 bzw. Stein u. Mitarb. 
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1972; Harwood-Nash u. Fitz 1976, Hayashi u. Mitarb. 1980), wahrend sie im 
Erwachsenenalter (Noetzel1940, Katagiri 1960, Page 1977) eher selten sind. Die 
von Pussep (1914) operierte Zyste der Pinealisregion war wahrscheinlich infolge 
eines Traumas entstanden. 

Manchmal finden sich Blutungen in Zysten der Pinealisregion. Apuzzo u. 
Mitarb. (1976) berichten iiber eine solche Blutung bei einem 56jahrigen Patienten 
(unter gerinnungshemmender Medikation). Higashi u. Mitarb. (1979) teilen einen 
ahnlichen Fall mit. 

c) Andere zystische Veriinderungen 

Wenn man nicht auf die Morphologie, sondern auf die raumfordernde Wirkung 
Bezug nimmt, gehoren zu den nicht tumorosen raumfordernden Prozessen der 
Pinealisregion auch zystische Ausweitungen der Mittelhirnzisternen und der 
Cisterna veli interpositi (Kruyff 1965), ebenso ein dilatierter Recessus supra
pinealis (Lavender u. Du Boulay 1965) und ein raumforderndes Cavum Vergae 
(Scott 1945) - Liquorzirkulationsstorungen sind Ursache und oft auch Folge 
dieser raumfordernden "Zysten". Ein hoher Binnendruck kann eine Zystenrup
tur bewirken (NoetzeI1940, Scott 1945). 

Ferner sind den zystischen raumfordernden Prozessen der Pinealisregion auch 
die Zystizerkuszysten im dorsalen Abschnitt des 3.Ventrikels zuzurechnen, iiber 
die Allen u. Lovell (1932) berichten, und die Zystizerkuszyste in der Vierhiigelzi
sterne, die Reid u. Clark (1978) und Neuwelt u. Mitarb. (1979) erwahnen. 

2. Gefii8mi8bildungen 

Bei GefiiI3miI3bildungen mit arteriovenosen Fisteln, die ins AbfluI3gebiet der 
V. magna Galeni miinden, kann durch die vermehrte Stromung und den erhohten 
Druck eine erhebliche Dilatation der V. magna Galeni und somit eine Raumfor
de rung in der Pinealisregion entstehen. Diese Dilatation wird "Aneurysma der 
V. magna Galeni" genannt (Litvak u. Mitarb. 1960), nach Huber (1979) eine 
unklare Bezeichnung, weil dabei der pathogenetische Mechanismus nicht beriick
sichtigt wird. Die Zuordnung der dilatierten V. magna Galeni zu den raumfor
dernden Prozessen der Pinealisregion ist zwar pathologisch-anatomisch korrekt, 
praktisch aber insofern einzuschranken, als nicht bei allen Betroffenen klinische 
Zeichen eines solchen Prozesses im Vordergrund stehen. 

Hochgradig ausgepragte GefaI3miI3bildungen mit groI3em Shunt-Volumen 
fiihren bereits in den ersten Lebenstagen zur kardialen Dekompensation (Gomez 
u. Mitarb. 1963, Lehman u. Mitarb. 1966, Holden u. Mitarb. 1972, Clarisse u. 
Mitarb. 1978, Martelli u. Mitarb. 1980), die Prognose ist ungiinstig. Diese FaIle 
werden aus klinischer Sicht als eigene Gruppe herausgestellt (Gold u. Mitarb. 
1964, Amacher u. Shillito 1973, Harwood-Nash u. Fitz 1976), sie umfaI3t etwa ein 
Drittel der Patienten - 45 von 128 (35%) in der Zusammenstellung von Hoffman 
u. Mitarb. (1982). 

Zu einer weiteren Gruppe gehoren Kinder im Alter von sechs Monaten bis 
drei Jahren (Harwood-Nash u. Fitz 1976), Hauptsymptom ist bei diesen der 
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Hydrozephalus infolge Kompression des Aquadukts (Russell u. Nevin 1940, 
Litvak u. Mitarb. 1960, Heinz u. Mitarb. 1968, Weir u. Mitarb. 1968). 

Manchmal tritt eine GefaBmiBbildung mit dilatierter V. magna Galeni erst 
nach dem dritten Lebensjahr in Erscheinung. Zehn solche Falle (Erkrankungsal
ter: 3-49 Jahre) sind in einer Zusammenstellung von Wilson u. Roy (1964) 
angefiihrt, die insgesamt 32 GeIaBmiBbildungen umfaBt. Bei den Patienten dieser 
Gruppe konnen auch Mittelhirnsymptome auftreten (Agee u. Mitarb. 1969, 
Newton u. Troost 1974). 

GefaBmiBbildungen mit dilatierter V. magna Galeni kommen beim mannli
chen Geschlecht haufiger vor. In einer Zusammenstellung von Russell u. Newton 
(1964) betragt die Relation 23:10. 

Die zufiihrenden GefaBe stammen meist von der A. cerebri posterior (Russell 
u. Newton 1964, Amacher u. Shillito 1973, Harwood-Nash u. Fitz 1976), nicht 
selten auch von der A. cerebri anterior (Gold u. Mitarb. 1964, Harwood-Nash u. 
Fitz 1976). Manchmal besteht eine Verkalkung der dilatierten Venenwand 
(Oscherwitz u. Davidoff 1947, Poppen u. Avman 1960, Wilson u. Roy 1964, Agee 
u. Mitarb. 1969), die sich im Rontgenbild als inkompletter Ringschatten darstellt 
- Weir u. Mitarb. (1968) erheben diesen Befund bei einem erst vier Monate alten 
Knaben, Russell u. Newton (1964) bei einem vierjahrigen Madchen. Die dilatierte 
V. magna Galeni kann thrombosiert sein (Russell u. Nevin 1940, Heinz u. Mit
arb. 1968, Weir u. Mitarb. 1968, Jamieson 1971; Lazar u. Clark 1974 bzw. Reid 
u. Clark 1978 und Neuwelt u. Mitarb. 1979; Diebler u. Mitarb. 1981, Shirkhoda 
u. Mitarb. 1981). Bei einer solchen Thrombose und bei VerschluB oder Kompres
sion des Sinus rectus wurde ein abnormer venoser Umgehungskreislauf festge
stellt (Russell u. Newton 1964, Heinz u. Mitarb. 1968, Agee u. Mitarb. 1969). 

Subarachnoidalblutungen (Poppen u. Avman 1960) diirften bei GefaBmiBbil
dungen mit Dilatation der V. magna Galeni selten sein - die dilatierte Venenwand 
ist oft von derber Konsistenz (Amacher u. Shillito 1973). 

Manchmal treten Mittelhirnblutungen bei GefaBmiBbildungen der Pinealisre
gionauf (Zingesseru. Schechter 1964,Jellinger 1975). La Torreu. Mitarb. (1978) 
berichten iiber ein Hamatom in der Pinealisregion bei einer 38jahrigen Patientin: 
bei der Operation fand sich eine kleine rupturierte GefaBmiBbildung im Bereich 
der Vierhiigelplatte. Durward u. Mitarb. (1982) teilen einen ahnlichen Fall mit 
(bei einem 18jahrigen Patienten). 

Kavernose Angiome (Hechst 1932, Hubschmann u. Mitarb. 1976, Vaquero u. 
Mitarb. 1980; Sonntag u. Mitarb. 1981 bzw. Demakas u. Mitarb. 1982; Fukui u. 
Mitarb. 1983), Teleangiektasien (McCormick u. Nofzinger 1966) und venose 
MiBbildungen (Ventureyra u. Ivan 1979) kommen in der Pinealisregion sehr 
selten vor. 

3. Granulome 

a) Sarkoide 

Saltzman (1958) gibt ein Sarkoid der Pinealisregion bei einem 16jahrigen Patien
ten an (der "Tumor" wurde partiell exzidiert); ein ahnlicher Fall (13jahriger 
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Patient, Exstirpation des Sarkoids) wird von Schafer u. Mitarb. (1977) beschrie
ben; bei beiden Patienten bestand kein Hinweis auf eine Sarkoidose anderer 
Organe. In einem von Wall u. Mitarb. (1985) berichteten Fall (32jahriger Mann) 
fanden sich Granulome in der Pinealis- und in der Suprasellarregion, auBerdem 
in den Stammganglien, im Hirnstamm und im Riickenmark. 

b) Tuberkulome 

Seit langer Zeit sind Tuberkulome der Pinealisregion in unseren Breiten nicht 
mehr festgestellt worden. Erstmals beschreibt Henoch (1864) ein Tuberkulom in 
der Vierhiigelplatte (im Rahmen einer generalisierten Aussaat) bei einem 15 Mo
nate alten Madchen. Einen ahnlichen Fall (bei einem fast dreijahrigen Knaben) 
teilt Bruns (1894) mit. Dandy (1921) gibt die Exstirpation eines Tuberkuloms der 
Pinealisregion an. 

Das chilenische Krankengut von Castro u. Lepe (1963) enthalt unter 80 solita
ren intrakraniellen Tuberkulomen zwei im Mittelhirn und sechs im Kleinhirn
wurm. Selekler u. Mitarb. (1983) berichten iiber ein groBes ossifiziertes Tuberku
lorn des Mittelhirns bei einem 36jahrigen Tiirken, Whittle u. Mitarb. (1983) iiber 
ein Tuberkulom der Pinealisregion bei einer 14jahrigen melanesischen Patientin. 

c) Gummen 

Ilberg (1894) weist bei einer 43jahrigen Frau neben anderen neuroluetischen 
Veranderungen ein kirschgroBes Gumma im Mittelhirndach nacho Bei der von 
Lord (1899) beschriebenen "syphilitischen VergroBerung" der Pinealis handelt es 
sich nicht urn ein Gumma. 
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c. Klinik 

I. Vorbemerkungen 

Zwischen Pathologie und Klinik der raumfordernden Prozesse der Pinealisregion 
besteht keine artspezifische Beziehung - alle diese Prozesse k6nnen die gleichen 
neurologischen Symptome verursachen, histologisch identische Tumoren der 
Pinealisregion hingegen iiberaus unterschiedliche Symptome. Der neurologische 
Befund ermoglicht daher nicht die Artdiagnose eines raumfordernden Prozesses 
der Pinealisregion. 

Anamnestische Daten tragen wenig zur Artdiagnose bei, da die rasche Ent
wick lung neurologischer Symptome nicht zwingend fUr einen rasch wachsenden 
Tumor spricht, sondern nur dafiir, daB ein pathologischer ProzeB innerhalb 
kurzer Zeit Strukturen erreicht hat und sie schiidigt, die bestimmte neurale Funk
tionen verkorpern. Wenn Ursprungsort und Wachstumsrichtung eines Tumors 
unbekannt sind, HiBt sich klinisch seine Wachstumsgeschwindigkeit nicht ermit
teln. Ein benignes Teratom der Pinealisregion, das nach ventral wiichst, bewirkt 
Mittelhirnsymptome friiher als ein hochmaligner Keimzelltumor, der sich in der 
Vierhiigelzisterne ausbreitet. 

Die neurologischen Symptome erlauben - ohne Verlaufskontrollen - keinen 
sicheren RiickschluB auf den Schiidigungsmechanismus der betroffenen Nerven
struktur. Bei einem raumfordernden ProzeB liiBt sich nicht entscheiden, ob die 
neurale Funktion durch Kompression gestort, oder ob der Funktionstriiger durch 
Tumorinvasion zerstort ist. Ebensowenig kann festgestellt werden, ob der Funk
tionsausfall infolge direkter Tumoreinwirkung oder infolge indirekter Tumoraus
wirkung (etwa durch ein Begleitodem oder durch eine Minderdurchblutung bei 
tumorbedingter GefiiBaffektion) entstanden ist. 

Zwar erbringen Verlaufskontrollen wertvolle Hinweise auf die Dynamik eines 
raumfordernden Prozesses, doch kann die Reihenfolge des Auftretens der neuro
logischen Symptome nur mit Vorbehalt zur Bestimmung seiner Ausbreitungsten
denz herangezogen werden - es ist nicht bekannt, ob verschiedene zentralnervose 
Strukturen einer Raumforderung in gleicher Weise widerstehen oder nicht. Es ist 
denkbar, daB die Funktion einer yom raumfordernden ProzeB entfernt gelegenen 
Struktur friiher zusammenbricht, wiihrend eine ihm nahe gelegene Struktur der 
Kompression liinger Widerstand leistet und ihre Funktion noch aufrecht erhiilt; 
in einem solchen Fall wiirde der SchluB yom neurologischen Herdsymptom auf 
die Lokalisation und die Ausbreitungstendenz des Prozesses irrefUhren. 

Bei der topischen Zuordnung von Mittelhirnsymptomen (die bei raumfor
dernden Prozessen der Pinealisregion als Leitsymptome im Vordergrund stehen) 
kommen besondere Probleme hinzu, weil im Mittelhirn zahlreiche Nervenzell-
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gruppen und Nervenbahnen in enger Nachbarschaft eine Fiille unterschiedlicher 
Funktionen steuern oder iibertragen, weil das neuroanatomische Substrat man
cher Funktionen im Schrifttum uneinheitlich angegeben wird, weil es Mittelhirn
symptome gibt, deren neuropathologisches Substrat unbekannt ist, vor allem 
aber, weil komplexe Funktionen durch polytope Schaltsysteme im Mittelhirn 
repriisentiert sind, so daB ihr Ausfall nicht auf einen einzigen, umschriebenen Ort 
bezogen werden kann. 

Neben lokalisatorischen Problemen sind auch iitiologische Fragen bei der 
Beurteilung von Mittelhirnsymptomen zu bedenken. Vor allem vaskuliir be
dingte, aber auch entziindliche und traumatische Mittelhirnveriinderungen kon
nen die gleichen neurologischen Symptome hervorrufen wie raumfordernde Pro
zesse der Pinealisregion. 

Die hier angedeuteten Probleme lassen die Grenzen der neurologischen Dia
gnostik raumfordernder Prozesse der Pinealisregion erkennen: aufgrund klini
scher Befunde kann zwar eine Funktionsstorung des Mittelhirns festgestellt und 
der Verdacht auf einen raumfordernden ProzeB der Pinealisregion erhoben wer
den, doch sind die Art des Prozesses, seine Ausdehnung und der Ort der durch ihn 
verursachten Liision mit klinischen Methoden nicht oder nur anniihernd be
stimmbar. Es hat den Anschein, daB die klinische Neurologie ihre artdiagnosti
schen Grenzen erreicht hat, wiihrend die Lokalisation von Mittelhirnliisionen 
noch treffsicherer werden kann, wenn sich bisher unklare Zusammenhiinge zwi
schen Anatomie und Funktion von Mittelhirnstrukturen klarstellen und bisher 
unbekannte topische Korrelate neuraler Funktionen feststellen lassen. Entspre
chende Informationen sind von Forschungsergebnissen der experimentellen Neu
rologie zu erwarten, ebenso von der Gegeniiberstellung neuropathologischer und 
klinischer Befunde (wobei vor allem Mittelhirninfarkte aufschluBreich sind); da
bei sind allerdings methodische Probleme und sogar heuristische Grenzen zu 
bedenken. 

Der tierexperimentelle Nachweis des anatomischen Substrats einer neuralen 
Funktion ist nur iiber die Briicke der vergleichenden Anatomie auf das menschli
che Nervensystem iibertragbar. Die tierexperimentelle Erforschung komplexer 
Funktionen, etwa der Blickmotorik, kann nur an wachen Versuchstieren mit 
hochentwickeltem Zentralnervensystem durchgefiihrt werden (die Untersuchung 
von Blickzielbewegungen ist nur bei entsprechend trainierten Affen moglich). Die 
stereotaktische Liision kleiner Hirnareale eines Versuchstiers und besonders die 
Stimulation einzelner Nervenzellen durch Mikroelektroden sind zweifellos Me
thoden, die dazu beitragen, die Funktionen des menschlichen Zentralnerven
systems zu erfassen, doch sind die Ergebnisse dieser Methoden nur beschriinkt 
anwendbar zur Losung klinisch-diagnostischer Fragen - durch gezielte Eingriffe 
bewirkte Funktionsstorungen lassen sich nur mit Vorbehalt mit den vielfiiltigen 
neurologischen Symptomen vergleichen, die durch einen Tumor verursacht wer
den konnen. 

Der Korrelation neuropathologischer Befunde mit neurologischen Sym
ptomen sind Grenzen gesetzt. Man muB Unsicherheitsfaktoren in Kaufnehmen, 
wenn man aufgrund des autoptisch festgestellten Endzustands eines pathologi
schen Prozesses klinische Symptome interpretiert, die im ProzeBverlaufvor Errei
chen des Endzustands aufgetreten sind. Es scheint, daB sich ein kausaler Zusam-
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menhang zwischen dem gesamten Krankheitsbild eines Patienten und der Summe 
der pathologischen Autopsiebefunde nicht beweisen UiBt. 

Aile diese Einwande verringern nicht die iiberragende Bedeutung der neurolo
gischen Grundlagenforschung, ohne die eine Verbesserung der neurologischen 
Diagnostik nicht moglich ist; sie sollen nur den Rahmen zeigen, innerhalb dessen 
die Zusammenarbeit zwischen Grundlagenforschung und klinischer Neurologie 
intensiviert werden solI. Ohne neuroanatomische und neurophysiologische 
Grundlagen konnen neurologische Symptome nicht zugeordnet und neurologi
sche Diagnosen nicht gestellt werden. 

II. Neuroanatomie und Funktionen des Mittelhirns 

Makroskopisch werden drei Abschnitte des Mittelhirns (Abb. 2, 3, 16, 17) unter
schieden: der dorsale Abschnitt besteht aus dem von den Vierhiigeln gebildeten 
Mittelhirndach (Tectum) und dem Pratektum (Area praetectalis), das rostral der 
oberen Vierhiigel bis zur Commissura posterior reicht; den mittleren Abschnitt 
bildet die Haube (Tegmentum); ventral der Haube liegen die Substantiae nigrae 
und die Hirnschenkel (Pedunculi cerebri). 
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Abb. 16. Querschnitt durch das Mittelhirn in H6he der oberen Vierhiigel (schematische Darstel
lung nach Pernkopf und Nieuwenhuys u. Mitarb.). a Aquaeductus cerebri, ees Commissura 
colliculorum superiorum, egl Corpus genicula tum laterale, egm Corpus geniculatum mediale, ep 
Corpus pineale, es Colliculus superior, flm Fasciculus longitudinalis medialis, 1m Lemniscus 
medialis, nIII N. oculomotorius, nC Nucleus Cajal, nD Nucleus Darkschewitsch, nma Nucleus 
medianus anterior, nmn V Nucleus mesencephalicus n. trigemini, nno Nucleus n. oculomotorii 
(groJ3zelliger Lateralkern), nP Nucleus Periia, nr Nucleus ruber, nWE Nucleus Westphal
Edinger, pt Pulvinar thalami, sn Substantia nigra, teb Tractus corticobulbaris, tep Tractus 
corticopontinus, tfp Tractus frontopontinus, tmn V Tractus mesencephalicus n. trigemini, to 
Tractus optic us, tpy Tractus pyramidalis, tst Tractus spinothalamicus, Ite Tractus tegmentalis 
centralis, Its Tractus tectospinalis 
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Abb. 17. Querschnitt durch den Hirnstamm in H6he der unteren Vierhiigel (schematische Dar
stellung nach Pernkopf und Nieuwenhuys u. Mitarb.). eei Commissura colliculorum inferiorum, 
ei Colliculus inferior, dbc Decussatio brachiorum conjunctivorum,jlm Fasciculus longitudinalis 
medialis, II Lemniscus lateralis, 1m Lemniscus medialis, nlV N. trochlearis, nmn V Nucleus mes
encephalicus n. trigemini , nnt Nucleus n. trochlearis, p Pons, sn Substantia nigra, tmn V Tractus 
mesencephalicus n. trigemini, frs Tractus rubrospinalis, fsf Tractus spinothalamicus, tic Tractus 
tegmentalis centralis, tts Tractus tectospinalis, vlV Ventriculus quartus 

1. Tektum uod Pratektum 

Die oberen Vierhiigel (Abb. 3, 16) erhalten Fasern vom Tractus opticus, von 
verschiedenen Rindenarealen, vom akustischen System (iiber die unteren Vierhii
gel), vom extrapyramidal-motorischen System (iiber die Substantiae nigrae) und 
vom Riickenmark. Kommissurenfasern verbinden den oberen Vierhiigel mit dem 
der Gegenseite (Abb. 16). Efferente Fasern ziehen zum "System der konjugierten 
Augenbewegungen" (Hoffu. Osler 1957), zur Formatio reticularis und zum Riik
kenmark; iiber das Pulvinar (Abb. 3, 16) besteht eine Verbindung zu sekundaren 
Sehrindenfeldern (Nieuwenhuys u. Mitarb. 1979). An der zur primaren Sehrinde 
verlaufenden Sehbahn ist das Mittelhirn nicht beteiligt - die meisten Fasern des 
Tractus opticus (Abb. 16) erreichen das Corpus geniculatum laterale (Abb. 3, 16), 
von wo iiber die Sehstrahlung die Weiterleitung zur Fissura calcarina erfolgt. 
Eine direkte Verbindung von den oberen Vierhiigeln zu den Augenmuskelkernen 
besteht nicht, die Okulomotorik wird indirekt iiber das System der konjugierten 
Augenbewegungen beeinfluBt; Szentagothai (1950) kommt aufgrund von Tier
experimenten zu dem SchluB, daB die Impulsleitung von den oberen Vierhiigeln 
zu den Augenmuskelkernen durch eine Zwischenschaltung (im Nucleus Dark-
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schewitsch oder im Nucleus Cajal) und iiber das mediale Uingsbiindel vermittelt 
wird. 

Die Funktion der oberen Vierhiigel ist nicht endgiiltig gekUirt. Wenn man 
annimmt, daB in den oberen Vierhiigeln optisch ausgeloste Impulse durch korti
kale, akustische, subkortikale und spinale Einfliisse modifiziert und zu den Au
genmuskelkernen weitergeleitet werden, kann man die oberen Vierhiigel als 
Schaltstelle zwischen optischem und okulomotorischem System verstehen, wo 
eine reflektorische Abstimmung des Blickens auf das Sehen erfolgt; "die oberen 
beiden Hiigel dienen der Integration der Sehreflexe" (Glees 1971). Die haufig 
vertretene Auffassung, in den oberen Vierhiigeln liege das Zentrum fUr vertikale 
Blickbewegungen, erscheint widerlegt. Henn u. Mitarb. (1978) betonen, daB eine 
Zerstorung der oberen Vierhiigel die vertikalen Augenbewegungen nicht beein
trachtigt. Einerseits ergeben tierexperimentelle (Pasik u. Mitarb. 1966) und 
klinisch-neuropathologische (Balthasar 1968, Christoff 1974) Untersuchungen, 
daB Lasionen der oberen Vierhiigel nicht zu einer vertikalen Blickparese fUhren, 
andererseits wird iiber Patienten mit einer solchen Parese berichtet, bei denen 
dann autoptisch intakte obere Vierhiigel nachgewiesen worden sind (Molnar 
1959, Jacobs u. Mitarb. 1973, Christoff 1974). 

Die unteren Vierhiigel (Abb. 3, 17) sind Bestandteil des akustischen Systems. 
Sie erhalten iiber den Lemniscus lateralis (Abb. 17) Fasern von den Kochlearis
kernen beider Seiten. Ebenso wie die oberen sind auch die unteren Vierhiigel 
durch Kommissurenfasern miteinander verbunden (Abb. 17). 

Nach Hoffu. Osler (1957) liegen in den unteren Vierhiigeln die Synapsen des 
akustischen Reflexapparates - wahrend die fiir die H6rrinde bestimmten Impulse 
zum Corpus geniculatum mediale (Abb. 3,16) geleitet, dort umgeschaltet und zur 
Heschlschen Querwindung projiziert werden, verlauft die akustische Reflexbahn 
von den unteren Vierhiigeln zum okulomotorischen System, zu den Fazialisker
nen, zum Riickenmark (iiber die Formatio reticularis) und zu vegetativen Neuro
nen des Hirnstamms. Demnach erfolgt iiber die unteren Vierhiigel ein reflektori
scher EinfluB akustischer Reize auf die Okulomotorik, die Mimik, die Kopf- und 
Korperhaltung und auf das Vegetativum. 

1m Pratektum werden die Impulse zur Lichtreaktion der Pupille umgeschaltet, 
wobei die Verbindung mit beiden Nuclei Westphal-Edinger die konsensuelle 
Lichtreaktion gewahrleistet. Das Pratektum ist auBerdem eine Schaltstelle fUr 
okulomotorische Impulse: aus der Gegeniiberstellung klinischer und neuropatho
logischer Befunde geht hervor, daB die vertikale Blickmotorik yom Pratektum 
(Kerne der Commissura posterior) und von akzessorischen okulomotorischen 
Kernen der Formatio reticularis des Mittelhirns (Nuclei Darkschewitsch, Nuclei 
Cajal, rostrale Zellgruppen des medialen Langsbiindels) gesteuert wird (Henn u. 
Mitarb. 1978). Die Area praetectalis kann als Funktionszentrum fUr Blickbewe
gungen nach oben aufgefaBt werden (Wray 1977). 

2. Tegmentum 

Der komplizierte Feinbau des Tegmentums laBt sich entweder topographisch 
gliedern (wobei auf den Aquadukt bezogene Lokalisationsangaben die raum-
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liche Orientierung erleichtern) oder strukturell nach Kernen und Fasern (wobei 
man - summarisch - Zellgruppen der Zwischenneuronen und Hirnnervenkerne, 
eng vernetzte tegmenta Ie Fasern und lange "transtegmentale" Bahnen unter
scheidet). Zur Zuordnung neurologischer Symptome empfiehlt sich jedoch eine 
Gliederung nach Funktionssystemen, deren tegmentale Anteile hier beschrieben 
werden. 

a) Okulomotorisches System 

Der Funktionsablauf der Blickmotorik erfolgt - vereinfacht dargestellt - iiber 
drei Stufen: 
- kortikale Impulse erreichen iiber okulogyrische Bahnen das System der konju

gierten Augenbewegungen; 
- das System der konjugierten Augenbewegungen aktiviert iiber das mediale 

Langsbiindel die Augenmuskelkerne; 
- die Augenmuskelkerne senden iiber ihre Hirnnerven Impulse zu den entspre

chenden Muskeln. 

Die okulogyrischen Bahnen. Blickzielbewegungen (intendierte Einstellbewe
gungen) werden in einem Rindenareal der mittleren Frontalwindung (frontales 
Adversivfeld) generiert. Die Impulse fUr Folgebewegungen (visuell gesteuertes 
"Nachblicken") gehen von pimaren und sekundaren Sehrindenfeldern aus. Ge
gen ·dieses Funktionsmodell gibt es Einwande - Wray (1977) weist auf 
experimentell-neurologische Arbeiten hin, wonach es zweifelhaft sei, da/3 frontale 
Rindenfelder fUr Blickzielbewegungen verantwortlich sind; wenn eine frontale 
okulogyrische Bahn iiberhaupt existiere, kanne ihre Funktion nicht definiert 
werden. 

Nach Nieuwenhuys u. Mitarb. (1979) enden sowohl die frontale als auch die 
okzipitale okulogyrische Bahn in den oberen Vierhiigeln und im Pratektum. 
Daraus lie/3e sich schlie/3en, da/3 bei einer Lasion des dorsalen Mittelhirns eine 
Starung der Blickzielbewegungen ohne Starung der Folgebewegungen nicht vor
kommen kann. Dementsprechend stellt Wray (1977) fest, da/3 die durch einen 
Tumor der Pinealisregion verursachte Blickparese nach oben nicht nur die Blick
zielbewegung, sondern immer auch die Folgebewegung betrifft. Die Neuroanato
mie der okulogyrischen Bahnen ist jedoch nicht befriedigend geklart: wenn alle 
willkiirlich und visuell bedingten Blickimpulse ausschliel3lich zum dorsal en Mit
telhirn geleitet wiirden, mii/3ten bei einer Lasion dieser Region die Blickbewegun
gen nach allen Richtungen gestart sein - dies widerspricht der klinischen und 
neurophysiologischen Erfahrung. Man mu/3 annehmen, da/3 die okulogyrischen 
Bahnen nicht nur iiber die oberen Vierhiigel und das Pratektum, sondern auch 
durch tegmentale und pontine Synapsen mit dem System der konjugierten Augen
bewegungen verbunden sind. Von Szentagothai (1950) erhobene Befunde spre
chen fUr einen direkten kortikalen Einflu/3 auf den Nucleus Darkschewitsch; 
Henn u. Mitarb. (1978) erwahnen okulogyrische Bahnen, die das System der 
konjugierten Augenbewegungen in Hahe der Briicke erreichen (Afferenzen zur 
paramedianen pontinen retikularen Formation). 
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Das System der konjugierten Augenbewegungen. Das System der konjugierten 
Augenbewegungen (Abb. 18) wird von den Zwischenneuronen verkorpert, die 
den Augenmuskelkernen vorgeschaltet sind. Es integriert die Impulse aller Funk
tionssysteme, die die Okulomotorik beeinflussen, und koordiniert die AktiviHit 
der Augenmuskelkerne zur konjugierten Einstellung der Bulbi, wobei das Prinzip 
der reziproken Innervation eine entscheidende Rolle spielt. Uber die okulomoto
rische Innervation schreibt Schaltenbrand (1969): "Der Kontraktion jedes Au
genmuskels entspricht eine genau dosierte Erschlaffung seines Antagonisten. Iso
lierte Innervation eines einzelnen Augenmuskels gibt es iiberhaupt nicht. An jeder 
Bulbusstellung sind praktisch alle anderen Augenmuske1n beteiligt, und die Mus
keln des anderen Auges erhalten automatisch Innervationsimpulse, welche die
selbe Blickrichtung herbeifiihren. Lediglich der Vorgang der Konvergenz fiihrt zu 
diesen doppelseitigen Impulsen noch ein Inkrement oder Dekrement hinzu, durch 
welches die Sehachsen auf den fixierten Gegenstand eingestellt werden." 

Neuroanatomisch entspricht dem System der konjugierten Augenbewegun
gen eine von zahlreichen Ganglienzellgruppen gebildete Neuronenkette, die sich 
vom rostralen Mesenzephalon bis in die Medulla oblongata erstreckt. Die einzel
nen Zellgruppen sind ipsilateral durch das mediale Uingsbiinde1 (Fasciculus lon
gitudinalis medialis) verbunden, das im Tegmentum ventral des Aquiidukts ver
liiuft (Abb. 16, 17). Viele Fasern kreuzen zu den kontralateralen Zellgruppen, 
auI3erdem verbindet die Commissura posterior die medialen Liingsbiindel beider 
Seiten. 

Abb. 18. Das System der konjugierten Augen
bewegungen (nach Hoff u. Osler). 1 mediales 
Langsbiindel, 2 Commissura posterior, 3 Nu
cleus Darkschewitsch, 4 Nucleus Cajal, 5 Glo
bus pallid us, 6 Substantia nigra, 7 Okulomo
toriuskern (groBzelliger Lateralkern), 8 Nu
cleus Periia, 9 Trochleariskern, 10 tektoretiku
lare Kerne, 11 Abduzenskern, 12 Vestibularis
kerne, 13 Akzessoriuskern, 14 Afferenzen vom 
Kleinhirn, 15 okulogyrische Bahnen, 16 Af
ferenzen vom Hypothalamus 
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Die rostralen Kerne des Systems der konjugierten Augenbewegungen werden 
unter dem Begriff "rostrale mesenzephale retikuliire Formation" (Henn u. Mit
arb. 1978) zusammengefaBt. Zu dieser Formation gehoren der im zentralen Hoh
lengrau gelegene Nucleus Darkschewitsch und der ventrolateral des Aquiidukts 
auBerhalb des zentralen Hohlengraus gelegene Nucleus Cajal (Abb. 16). 

Wiihrend die rostrale mesenzephale retikuliire Formation fur vertikale Blick
bewegungen entscheidend ist, werden horizon tale Blickbewegungen von einem 
kaudalen Anteil des Systems der konjugierten Augenbewegungen gesteuert, der 
"paramedianen pontinen retikuliiren Formation" (Henn u. Mitarb. 1978). Diese 
ist der rostralen mesenzephalen retikuliiren Formation ubergeordnet, wie Henn 
u. Mitarb. (1978) erliiutern: "Schnelle Augenbewegungen werden in der PPRF 
generiert. Die vertikalen Bewegungskomponenten werden in der rostralen MRF 
und Priitectum umgeschaltet, bevor sie zu den schriigen und vertikalen Motoneu
ronen geleitet werden." Dem entsprechen klinisch-neuropathologische Befunde 
von Christoff (1974), der bei (bilateralen) pontinen Liisionen sowohl horizon tale 
als auch vertikale Blickparesen festgestellt hat. 

Die Blickmotorik hiingt nicht allein von kortikalen Impulsen abo Das System 
der konjugierten Augenbewegungen erhiilt auch Einflusse vom vestibuliiren Sy
stem, vom Kleinhirn, vom extrapyramidal-motorischen System (von den Stamm
ganglien und den Substantiae nigrae) und vom Hypothalamus (Hoff u. Osler 
1957). Uber die Formatio reticularis bestehen afferente und efferente Verbindun
gen mit den Hirnnervenkernen der Medulla oblongata und mit dem Ruckenmark 
- davon sind die Verbindungen mit den Neuronen, die die Kopfwendung steuern, 
wichtige Regelkreise fUr die Koordination von Blick- und Kopfbewegungen. 
Auch vom Nucleus Cajal verlaufen efferente Fasern zum Ruckenmark, im Trac
tus interstitiospinalis (Nieuwenhuys u. Mitarb. 1979). 

Zwar sind viele Fragen unbeantwortet, die die Funktion einzelner Afferenzen 
und Efferenzen des Systems der konjugierten Augenbewegungen betreffen, doch 
ist die Gesamtfunktion der Verbindungen erkennbar: die Integration der auf 
dieses System einwirkenden Impulse ermoglicht die Konstanz des Blickfeldes 
trotz relativer Bewegung des "Sehraums" (wozu vor allem Einflusse des vestibu
liiren Systems beitragen) - Kopf- und Korperbewegungen werden durch entge
gengesetzt gerichtete Blickbewegungen kompensiert, so daB ein erblicktes Objekt 
fixiert bleibt; vom System der konjugierten Augenbewegungen ausgehende Im
pulse bewirken reflektorische Kopf- und Korperbewegungen - die Folgebewe
gungen der Bulbi werden durch gleichgesetzt gerichtete Kopf- und Korperbewe
gungen ergiinzt, so daB ein sich bewegendes Objekt im Blickfeld bleibt. Die 
Funktion des Systems der konjugierten Augenbewegungen und seiner Verbin
dungen besteht aber nicht nur in der Koordination von Blickfeld und Sehraum; 
zweifellos werden in diesem System auch viele andere Impulse integriert, etwa 
jene, die das Zusammenspiel von Blickmotorik und Mimik beeinflussen (dabei 
durfte das extrapyramidal-motorische System eine Rolle spielen); ungekliirt ist 
der neurophysiologische Zusammenhang zwischen Emotionalitiit und Gesichts
ausdruck. 

Die Augenmuskelkerne. Die mesenzephalen Augenmuskelkerne liegen ventral 
des Aquiidukts, dem medialen Liingsbundel eng benachbart - die Okulomotorius-
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kerne in Hohe der oberen, die Trochleariskerne in Hohe der unteren Vierhiigel 
(Abb. 16, 17). Fiir die yom N. oculomotorius innervierten Augenmuskeln sind 
entsprechende Abschitte des groBzelligen Lateralkerns zustiindig (Abb. 19), wo
bei einige Augenmuskeln von ipsilateral, einige von kontralateral Fasern erhalten 
sollen (Hoff u. Osler 1957, Broser 1981). Der Faserverlauf scheint noch nicht 
endgiiltig gekliirt zu sein, ebensowenig die funktionelle Zuordnung einzelner An
teile des groBzelligen Lateralkerns - die von Warwick (1953) angegebene Topo
graphie widerspricht in vielem dem in Abb. 19 dargestellten Schema. Die yom 
Trochleariskern stammenden Fasern kreuzen im Velum medullare anterius zur 
Gegenseite und treten (zum Unterschied von allen anderen Hirnnerven) dorsal 
aus dem Hirnstamm aus (Abb. 3) - die Innervation des M. obliquus superior 
erfolgt durch den kontralateralen Trochleariskern. Vom Abduzenskern, der kau
dal des Mittelhirns in Hohe der Briicke liegt, ziehen die Fasern zum ipsilateralen 
M. rectus lateralis. 

Man kann die Motoneuronen der Augenmuskelkerne als "letzte gemeinsame 
Strecke" des okulomotorischen Systems auffassen. Von den Einfliissen dieser 
Motoneuronen auf die entsprechenden Augenmuskelfunktionen hiingen die Stel
lung und die Bewegung der Augen abo Okulomotorische Neuronen innervieren 
auch den M. levator palpebrae superioris, des sen Funktion iiber das System der 
konjugierten Augenbewegungen mit vertikalen Blickbewegungen gekoppelt ist 
(Szentagothai 1950) - beim Blick nach oben kontrahiert sich dieser Muskel, das 
Oberlid wird angehoben; beim Blick nach unten senkt sich das Oberlid. 

Oft wird die Auffassung vertreten, der Nucleus Perlia (Abb. 16,18, 19) sei fUr 
die Konvergenz der Bulbi verantwortlich; diese Auffassung ist umstritten. War
wick (1955) stellt aufgrund neuroanatomischer Untersuchungen und theoreti
scher Uberlegungen (die er iiberzeugend diskutiert) fest, daB der Nucleus Perlia 
nicht konstant vorkommt und keineswegs als Konvergenzzentrum aufgefaBt wer
den kann; es sei auch unwahrscheinlich, daB irgendeine andere topisch definierte 

7~ 
Abb. 19. Schematische Darstellung der iiuBeren Augenmuskelkerne und des proximalen Faser
verlaufs des N. oculomotorius und des N. trochlearis (nach Hoffu. Osler). 1 Nucleus Perlia; 2-6 
groBzelliger Lateralkern des N. oculomotorius mit den Anteilen fUr folgende Augenmuskeln: 
2 M. levator palpebrae superioris, 3 M. rectus superior, 4 M. rectus medialis, 5 M. obliquus 
inferior, 6 M. rectus inferior; 7 Nucleus n. trochlearis 
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Hirnstammregion als Konvergenzzentrum fungiere. Es ist denkbar, daJ3 die Kon
vergenz der Bulbi und das binokular-raumliche Sehen von zahlreichen, polytopen 
Regelkreisen abhangen, die sowohl kortikale als auch mesenzephale Impulse 
integrieren. Dieses Funktionsmodell laJ3t sich nur dann mit dem Symptom der 
Konvergenzparese bei rostralen Mittelhirnlasionen vereinbaren, wenn man an
nimmt, daJ3 die Konvergenzimpulse iiber Zwischenschaltungen im rostralen Mit
telhirn die Augenmuskelkerne erreichen. 

Funktionsstorungen des okulomotorischen Systems. Dem dreistufigen Funk
tionsablauf entsprechend lassen sich die Funktionsstorungen des okulomotori
schen Systems in drei Gruppen zusammenfassen: 
- Blickparesen und konjugierte Blickdeviationen, die bei Lasion eines okulomo

torischen Rindenareals, einer okulogyrischen Bahn oder ihrer Schaltstellen 
auftreten; 

- internukleare Ophthalmoplegien, die auf eine Schadigung des medialen Langs
biindels zuriickzufiihren sind; 

- Augenmuskelparesen, die durch Funktionsausfall der entsprechenden Augen
muskelkerne oder deren Hinnerven verursacht sind. 
Okulomotorische Funktionsstorungen, deren topisches Korrelat im Mittel

hirn weitgehend gesichert erscheint, sind vertikale Blickparesen, vordere internu
kleare Ophthalmoplegien (ein- oder beidseitig) und Paresen des 3. und des 4. 
Hirnnerven. Da die Strukturen des okulomotorischen Systems im Mittelhirn eng 
benachbart sind, kommen isolierte FunktionsstOrungen nur bei sehr kleinen Her
den vor, am ehesten bei kleinen Infarkten; bei raumfordernden Prozessen sind 
praktisch immer kombinierte Funktionsstorungen zu erwarten. 1m Hinblick auf 
die Symptomatik raumfordernder Prozesse der Mittelhirnregion ist es unwichtig, 
ob ein bestimmtes neurologisches Symptom bereits durch eine unilaterale oder 
erst durch eine bilaterale Schadigung einer bestimmten Struktur hervorgerufen 
wird - ein Tumor der Pinealisregion wird kaum eine streng halbseitige Lasion 
bewirken, sondern das Mittelhirn praktisch immer beidseits schadigen. 

Vertikale Blickparesen. Eine Blickparese nach oben entsteht durch Lasionen 
der Nuclei Darkschewitsch, der Nuclei Cajal oder des Pratektums einschlie/3lich 
der Kerne der Commissura posterior (Christoff 1974, Wray 1977, Henn u. Mit
arb. 1978). 

Blickparesen nach unten werden durch Lasionen verursacht, die am meso
dienzephalen Ubergang oder ventral in der rostralen mesenzephalen retikularen 
Formation lokalisiert sind (Jacobs u. Mitarb. 1973, Cogan 1974, Wray 1977, 
Henn u. Mitarb. 1978). 

Man nimmt an, daJ3 vertikale Blickparesen nur bei bilateralen Lasionen vor
kommen oder bei unilateral en, wenn die Commissura posterior betroffen ist 
(Bender 1960, Jacobs u. Mitarb. 1973, Christoff 1974, Wray 1977, Henn u. Mit
arb. 1978). Molnar (1959) beschreibt hingegen ausfiihrlich die Krankengeschichte 
eines 73jahrigen Mannes mit einer vertikalen Blickparese, bei dem er autoptisch 
unilaterale Infarkte mit Schadigung des Nucleus Darkschewitsch und des Nu
cleus Cajal bei intakter Commissura posterior nachgewiesen hat. 
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Internukleiire Ophthalmoplegien. Bei der internuklearen Ophthalmoplegie ist 
die fUr horizon tale Blickbewegungen erforderliche Koordination zwischen dem 
M. rectus lateralis der einen Seite und dem M. rectus medialis der Gegenseite 
gestort. Ursache der Koordinationsstorung ist eine Unterbrechung des medialen 
Langsbiindels. 

Man definiert die vordere internukleare Ophthalmoplegie als supranukleare 
Parese des M. rectus medialis bei Lasion des ipsilateralen medialen Langsbiindels 
(Henn u. Mitarb. 1978). Demnach kann bei einer rechtsseitigen vorderen internu
klearen Ophthalmoplegie beim Blick nach links zwar das linke Auge abduziert, 
das rechte aber nicht adduziert werden, weil die Impulse des medialen Langsbiin
dels die entsprechenden Motoneuronen des Okulomotoriuskerns nicht erreichen. 
Die Konvergenzfunktion des M. rectus medialis ist dabei intakt, beim Blick 
geradeaus treten keine Doppelbilder auf (Sachsenweger 1969, Schiffter 1974). Die 
zu einer vorderen internuklearen Ophthalmoplegie fUhrenden Lasionen betreffen 
das media Ie Langsbiindel zwischen Abduzens- und Okulomotoriuskern, also des
sen tegmentalen Anteil; meist handelt es sich urn kleine Erweichungs- oder Ent
markungsherde, doch auch Tumoren konnen diese Lahmung verursachen 
(Fotzsch 1971). Bei Tumoren wird oft eine beidseitige vordere internukleare 
Ophthalmoplegie zu erwarten sein (namlich Adduktionslahmung des rechten 
Auges beim Blick nach links und des linken Auges beim Blick nach rechts), meist 
iiberlagert von anderen neuroophthalmologischen Symptomen. 

Analog zur vorderen ware bei einer hinteren internuklearen Ophthalmoplegie 
die Innervation des M. rectus lateralis gestort, so daB beim Blick nach lateral zwar 
ein Auge adduziert, das andere aber nicht abduziert werden kann. Henn u. Mit
arb. (1978) lehnen den Begriff der hinteren internuklearen Ophthalmoplegie ab, 
da es kein speziell fUr die Motoneuronen des Abduzenskerns bestimmtes supra
nukleares Faserbiindel gebe - von der paramedianen pontinen retikularen For
mation verliefen alle Fasern, die Impulse fUr horizontale Blickbewegungen leiten, 
zuerst zum Abduzenskern, der nicht nur die Motoneuronen des 6. Hirnnerven, 
sondern auch die Schaltzellen fUr die Impulsweiterleitung zu den Motoneuronen 
des kontralateralen M. rectus medialis enthalte (Abb. 20); eine Lasion des Abdu
zenskerns fUhre zu einer "Abducensparese kombiniert mit einer supranuklearen 
Rectus medialis-Parese, was phanomenologisch nicht von einer Blickparese nach 
ipsilateral zu unterscheiden ist". Daraus laBt sich ableiten, daB bei rostral der 

Abb. 20. Die Steuerung der Motoneuronen des 
M. rectus medialis durch die paramediane pontine reti
kuliire Formation iiber im Abduzenskem gelegene 
Schaltzellen (nach Henn u. Mitarb.). mlb mediales 
Liingsbiindel, mmrm Motoneuronen des M. rectus me
dialis, pprfparamediane pontine retikuliire Formation 

79 



Abduzenskerne gelegenen Uisionen des medialen Liingsbiindels (konjugierte) 
horizon tale Blickparesen nicht vorkommen. 

Augenmuskelparesen. Bei Prozessen, die das Tegmentum erfassen, sind 
Okulomotorius- und Trochlearisparesen durch eine Schiidigung der entsprechen
den Augenmuskelkerne oder ihrer proximalen Faserabschnitte bedingt. Eine se
lektive Liision des groBzelligen Lateralkerns durch einen raumfordernden Pro
zeB, die zu einer iiuBeren Okulomotoriusparese fiihren wiirde, ist unwahr
scheinlich - fast immer wird auch das parasympathische Kerngebiet betroffen 
sein, so daB auch die Pupillenmotorik und die Innervation des Ziliarmuskels 
gestort sind. 

Ein raumfordernder ProzeB der Pinealisregion kann den dorsal des Mittel
hirns gelegenen Abschnitt des N. trochlearis schiidigen. Jaensch (1931) berichtet 
iiber eine beidseitige Trochlearisparese bei einem Tumor der Pinealisregion. 

b) Pupillenreaktionen 

Die Impulse fiir die Lichtreaktion der Pupille (Abb. 21) werden von der Retina 
im Nervus und Tractus opticus zum Priitektum geleitet, dort umgeschaltet und 
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Abb. 21. Die Impulsleitung der Lichtreaktion 
der Pupille (nach Hoff u. Osler). 1 Retina, 
2 Pratektum, 3 Corpus geniculatum laterale, 
4 Nucleus Westphal-Edinger, 5 Ganglion 
ciliare, 6 M. sphincter pupillae 



Abb. 22. Die Impulsleitungen der Nahein
stellungsreaktion der Pupille, der Akkom
modation der Linse und der Konvergenz 
der Bulbi (nach Hoff u. Osler). 1 Retina, 
2 Corpus genicula tum laterale, 3 Sehstrah
lung, 4 Sehrinde, 5 Nucleus Perlia, 6 Nu
cleus medianus anterior, 7 Ganglion 
ciliare, 8 M. rectus medialis, 9 M. ciliaris, 
10 M. sphincter pupillae 

+----2 
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zum ipsilateralen und - fUr die konsensuelle Lichtreaktion - zum kontralateralen 
Nucleus Westphal-Edinger weitergeleitet, der mediodorsal des groBzelligen Late
ralkerns liegt (Abb. 16). Der efferente Schenkel des Reflexbogens verUiuft vom 
Nucleus Westphal-Edinger uber den N. oculomotorius zum Ganglion ciliare und 
weiter zum M. sphincter pupillae. 

Die Verengung der Pupillen beim Fixieren eines nahen Gegenstandes (Nah
einstellungsreaktion) erfolgt uber einen Reflexbogen, in dessen afferenten Schen
kel die Sehrinde einbezogen ist (Abb. 22). Nach Gay u. Mitarb. (1974) ziehen die 
von der Sehrinde stammenden Fasern ventral des Aquadukts zu den parasympa
thischen Augenmuskelkernen. Der efferente Schenkel durfte - wie der fUr die 
Lichtreaktion - im Nucleus Westphal-Edinger beginnen. Nach Hoff u. Osler 
(1957) geht der efferente Schenkel von einem Nucleus medianus anterior 
(Abb. 16,22) aus, doch scheint dessen funktionelle Bedeutung ebenso umstritten 
zu sein wie die des Nucleus Perlia. Es wird angenommen, daB die Naheinstel-
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lungsreaktion der Pupille mit der Akkommodation der Linse (Innervation des 
Ziliarmuskels, dadurch Entspannung des Ziliarapparates und Zunahme der Lin
senkriimmung), vielleicht auch mit der Konvergenz der Bulbi gekoppelt ist. 

Wenn Licht- und Naheinstellungsreaktion auf anatomisch unterschiedlichen 
Bahnen vermittelt werden, ist es verstiindlich, daB sie voneinander unabhiingig 
gestort sein konnen - nicht selten ist bei Tumoren der Pinealisregion die Licht
reaktion beeintriichtigt, die Naheinstellungsreaktion jedoch erhalten, was dafUr 
sprechen kann, daB das Priitektum yom Tumor betroffen ist, aber nicht das 
Tegmentum. Nieuwenhuys u. Mitarb. (1979) geben hingegen an, daB die Bahnen 
fiir die Lichtreaktion und die fUr die Akkommodation im Mittelhirn nicht ge
trennt verlaufen, sondern beide im Priitektum umgeschaltet werden. Daraus 
wiirde sich ergeben, daB Liisionen des Priitektums sowohl die Lichtreaktion als 
auch die Akkommodation beeintriichtigen - Seybold u. Mitarb. (1971) untersu
chen die Pupillenreaktionen von Patienten mit Tumoren der Pinealisregion und 
stellen bei fast allen Storungen sowohl der Licht- als auch der Naheinstellungs
reaktion fest. 

Ein kleiner Herd im Priitektum kann die konsensuelle Lichtreaktion beein
triichtigen - die konsensuell reagierende Pupille verengt sich weniger als die des 
belichteten Auges, was als "Anisokorie bei alternierender Kontraktion" (Lowen
stein 1954) bezeichnet wird. 

Bei Liisionen der parasympathischen Augenmuskelkerne oder ihrer Efferen
zen sind immer sowohl die Licht- als auch die Naheinstellungsreaktion gestort. 

c) Akustisches System 

Den tegmentalen Anteil der Horbahn bildet der Lemniscus lateralis (Abb. 17). Er 
besteht aus Fasern, die von den ipsi- und kontralateralen Kochleariskernen und 
den Kernen der oberen Olive zum unteren Vierhiigel ziehen. Die Verbindung 
zwischen diesen Kernen und dem unteren Vierhiigel erfolgt teils direkt, teils iiber 
Ganglienzellen, die im Lemniscus lateralis eingelagert sind (Nieuwenhuys u. Mit
arb. 1979). 

Nach Umschaltung im unteren Vierhiigel verliiuft die Horbahn iiber das 
Brachium quadrigeminum inferius (Abb. 3) zum Corpus geniculatum mediale 
(Abb. 3, 16), das zum dorsalen Thalamusabschnitt gehort. Die Endstrecke der 
Horbahn bildet die Radiatio acustica, sie verbindet das Corpus genicula tum 
mediale mit der Heschlschen Querwindung. 

Wie aufgrund der Neuroanatomie des mesenzephalen und dienzephalen Hor
bahnanteils zu erwarten, kommen Horstorungen bei Tumoren der Pinealisregion 
oft vor. 

d) Sensibilitiit 

Der vorwiegend Schmerz- und Temperaturempfindungen leitende Tractus spi
nothalamicus verliiuft in der Haube nahe ihrer Oberfliiche lateral des Aquiidukts; 
daran schlieBt sich ventral der Lemniscus medialis an, der die iiber den Hinter
strang vermittelten Sinnesqualitiiten (propriozeptive Sensibilitiit, Vibrationsemp-
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findung, taktile Reize) weiterleitet (Abb. 16, 17). Die Fasern beider Bahnen stam
men von kontralateral. Da die entsprechenden Fasern des N. trigeminus (v om 
Nucleus spinalis und vom sensiblen Hauptkern) eng benachbart sind, konnen bei 
einer Liision der lateralen Haubenregion aIle sensiblen Qualitiiten der kontralate
ralen Kopf- und Korperseite betroffen sein. 1m Nucleus und Tractus me sen
cephalicus des N. trigeminus (Abb. 16, 17) werden die Impulse der Muskelspin
deln der Kaumuskulatur umgeschaltet, diese beiden Strukturen gehoren nicht 
zum sensiblen System. 

Bei Tumoren der Pinealisregion sind Sensibilitiitsstorungen sehr selten (Pia 
1954, Slooff u. Slooff 1974). Dies konnte durch die Lage der sensiblen Bahnen im 
Mittelhirn bedingt sein - ein von dorsomedial auf das Mittelhirn einwirkender 
raumfordernder ProzeB wird durch Schiidigung medialer Strukturen und durch 
VerschluB des Aquiidukts den Zustand des Patienten erheblich beeintriichtigen, 
noch bevor Sensibilitiitsstorungen auftreten. Bray u. Mitarb. (1958) meinen, daB 
Sensibilitiitsstorungen selten vorkommen, weil der Lemniscus medialis gegen Tu
mordruck besonders resistent zu sein scheint. 

e) Motorik 

Zerebellare Impulse beeinflussen die Motorik iiber Regelkreise, an deren Lei
tungsbahnen tegmentale Strukturen beteiligt sind. Von den zentralen Kernen des 
Kleinhirns (vorwiegend vom Nucleus dentatus) ziehen Fasern im Brachium con
junctivum (Abb. 3) zum kontralateralen Nucleus ruber (Abb. 16), sie kreuzen in 
Hohe der Trochleariskerne zur Gegenseite (Abb. 2, 17). Die Riickkopplung er
folgt vom Nucleus ruber iiber die zentrale Haubenbahn - die lateral des medialen 
Liingsbiindels verliiuft (Abb. 16, 17) - zur unteren Olive, von dort im Corpus 
restiforme (Abb. 3) zur Kleinhirnrinde (wobei die Fasern wieder zur urspriingli
chen Seite kreuzen) und weiter zu den Kernen des Kleinhirns. Ein iihnlicher 
Schaltkreis besteht iiber Synapsen der Formatio reticularis. Mit dem Riicken
mark sind diese Schaltkreise durch den Tractus rubrospinalis (Abb. 17) und den 
Tractus reticulospinalis verbunden. 

1m Brachium conjunctivum verlaufen auBerdem Fasern vom Nucleus denta
tus zum kontralateralen Thalamus. Sie lei ten Impulse, die im Thalamus umge
schaltet und zu motorischen Rindenarealen projiziert werden; die thalamokorti
kale Projektion wird vom extrapyramidal-motorischen System beeinfluBt. Den 
kortikofugalen Anteil dieser "zerebrozerebellaren Schleife" (Nieuwenhuys u. 
Mitarb. 1979) bilden der Tractus frontopontinus und die Briickenkerne, deren 
Fasern im Brachium pontis (Abb. 3) zur kontralateralen Kleinhirnrinde ziehen; 
diese ist mit dem Nucleus dentatus verbunden. 

Man nimmt an, daB das Kleinhirn das Wechselspiel zwischen Agonisten und 
Antagonisten reguliert, indem es deren Kriifteverhiiltnis modifiziert und bei pha
sischen Bewegungsabliiufen die Zeitenfolge der Innervation der Agonisten und 
Antagonisten steuert. Diese Funktion wird durch die Regelkreise gewiihrleistet, 
deren zerebellare Efferenzen in den Brachia conjunctiva verlaufen. Schaltenbrand 
(1969) erliiutert dies mit folgender Theorie: "Dabei wird offensichtlich die Liinge 
der Riickkoppelung - Olive, Kleinhirnrinde, Dentatus, Bindearm, Olive - durch 
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zahlreiche Schaltstucke verkleinert oder vergroJ3ert - je nachdem, ob die Impulse 
yom roten Kern, yom Thalamus oder sogar von der Hirnrinde aus wieder zuruck
geworfen werden. Diese ,Ruckkoppelung' kann also in unendlich feiner Weise 
modifiziert und erweitert werden. 1m Bereiche dieses Schwingungskreises greift 
auch die extra pyramidale Modifikation der Bewegungen an." 

Kleinhirnsymptome bei Tumoren der Pinealisregion sind entweder durch eine 
Schiidigung der Brachia conjunctiva bedingt oder durch einen Tumorbefall des 
Kleinhirns bei infratentoriellem Tumorwachstum. 

Smith u. Estridge (1974) erwiihnen, daJ3 bei Tumoren der Pinealisregion 
manchmal extrapyramidal-motorische Symptome vorkommen. 

Symptome einer Pyramidenbahnschiidigung lassen auf eine Kompression der 
Pedunculi cerebri schlieJ3en, also auf eine Funktionsstorung extra tegmen taler 
Strukturen. 

f) Limbisches System und aufsteigendes retikuliires System 

1m Tegmentum gelegene Kerne sind durch mehrere afferente und efferente Bah
nen in das limbische System einbezogen. Ober tegmentale Synapsen ist das limbi
sche System mit der Formatio reticularis des Mittelhirns verbunden, diese ist am 
aufsteigenden retikuliiren System beteiligt. Die Neuroanatomie des limbischen 
Systems wird von Nieuwenhuys u. Mitarb. (1979) ausfUhrlich beschrieben und 
anschaulich darggestellt, sie ist weitgehend erforscht. Die Funktion und die 
Symptome bei Storungen dieses Systems sind hingegen weitgehend unbekannt. 

Wie Weber (1974) anmerkt, konnten Personlichkeitsveriinderungen, An
triebsminderung und vermehrtes Schlafbedurfnis bei Mittelhirntumoren mit einer 
Storung des limbischen und des aufsteigenden retikuliiren Systems zusammen
hiingen, diese Symptome lieJ3en sich nicht allein als Folge eines Okklusivhydro
zephalus erkliiren. 

3. Substantiae nigrae und Pedunculi cerebri 

Die Substantiae nigrae (Abb. 16, 17) sind Bestandteil des extrapyramidal
motorischen Systems. Afferente und efferente Fasern verbinden sie mit den 
Stammganglien. Efferenzen ziehen auJ3erdem zum Thalamus, zum oberen Vier
hugel und zur Formatio reticularis. Ober den oberen Vierhugel und die Formatio 
reticularis werden Impulse der Substantia nigra im Tractus tecto spinalis 
(Abb. 16, 17) und im Tractus reticulospinalis zum Ruckenmark geleitet (Nieu
wenhuys u. Mitarb. 1979). Nach Hoffu. Osler (1957) beeinflussen die Substantiae 
nigrae auch das System der konjugierten Augenbewegungen (Abb. 18). 

In den Pedunculi cerebri ziehen die kortikofugalen Bahnen (Abb. 16) zur 
Brucke und zum Ruckenmark. Lateral veri auf en die von okzipitalen, parietalen 
und temporalen Rindenarealen stammenden kortikopontinen Bahnen. Daran 
schlieJ3en sich die Pyramidenbahn (deren Fasern fUr die Motorik des Beines 
lateral, fUr die Motorik des Armes medialliegen) und der Tractus corticobulbaris 
an. Medial des Tractus corticobulbaris zieht die frontopontine Bahn. 
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III. Symptome bei Tumoren der Pinealisregion 

Die Tumoren der Pinealisregion wachsen expansiv oder infiltrierend (Abb. 23). 
Bei expansiver Ausbreitung nach ventral w61bt sich der Tumor in den 3. Ventrikel 
vor, ein dorsal wachsender Tumor komprimiert den Oberwurm, ein nach unten 
wachsender das Mittelhirn. Die expansive Tumorausbreitung nach oben durfte 
wegen des Widerstands des Balkens und der Falx selten sein (Twining 1939, 
Wende u. Ciba 1968, Kautzky u. Mitarb. 1976). Das klinische Bild bei einem 
Tumor der Pinealisregion wird in den meisten Fallen vom kaudalen Wachs tum 
und der Affektion des Mittelhirns bestimmt (Abb. 24). Dabei lassen sich (vorwie
gend neuroophthalmologische) Herdsymptome, die meistens durch eine Schadi
gung von Mittelhirnstrukturen verursacht sind, von uncharakteristischen AlIge
meinerscheinungen unterscheiden, die infolge der intrakraniellen Drucksteige
rung (durch tumorbedingte Aquaduktstenose und Liquorabflul3behinderung) 
auftreten. Diffus infiItrierende und fruh metastasierende Tumoren der Pinealisre
gion k6nnen mannigfach kombinierte Symptome hervorrufen, die keinen Schlul3 

A 

B 

Abb.23. Wachstumsformen und Ausbreitungsrichtungen der Tumoren der Pinealisregion (aus 
Poppen JL [1966] J Neurosurg 25: 706) 
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Abb. 24a, b. Einwirkung eines Tumors der Pinealisregion auf die Strukturen des Mittelhirns: 
a Seitansicht, b Querschnitt (aus Sachsenweger R [1969] in: Vinken PJ, Bruyn GW [Hrsg] 
Handbook of clinical neurology, Bd II. North-Holland Publ Co, Amsterdam) 

86 



auf die urspriingliche Tumorlokalisation erlauben. Nicht selten sind endokrine 
Storungen bei Tumoren der Pinealisregion; deren Genese ist nicht endgiiltig ge
klart. 

1. Mittelhirnsymptome 

a) Neuroophthalmologische Symptome 

Blickparesen. Die Blickparese nach oben ist das haufigste Mittelhirnsymptom 
der Tumoren der Pinealisregion. Aus groBeren Untersuchungsserien geht hervor, 
daB dieses Symptom bei jedem zweiten bis dritten Patienten auftritt (Horrax u. 
Bailey 1925, Horrax 1927, Baggenstoss u. Love 1939, Posner u. Horrax 1946, 
Rand u. Lemmen 1953, Pia 1954, Ringertz u. Mitarb. 1954, Tytus 1960, Cole 
1971, Bradfield u. Perez 1972, Donat u. Mitarb. 1978, Hase u. Mitarb. 1979a, 
Jooma u. Kendall 1983, Rout u. Mitarb. 1984). Nach Skrzypczak (1967), Poppen 
u. Marino (1968) und Wray (1977) betragt die Haufigkeit etwa 60%. Suzuki u. 
Mitarb. (1962) stellen sogar bei 16 ihrer 24 Patienten (67%) eine Blickparese nach 
oben fest, Sung u. Mitarb. (1978) hingegen nur bei 13 von 61 Patienten (21 %). 

Die Parese betrifft sowohl Blickziel- als auch Folgebewegungen, auch der 
vertikale optokinetische Nystagmus ist gestort (Sachsenweger 1969, Wray 1977). 
Meist unbeeintrachtigt sind der vertikale okulozephale Reflex (Schuster 1921) -
das "Puppenkopfphanomen" -, die Hebung der Bulbi beim LidschluB (Bellsches 
Phiinomen) und der durch beidseitige kalorische Vestibularisreizung ausgeloste 
vertikale Nystagmus - bei Spiilung der auBeren GehOrgange mit Warmwasser 
langsame Bulbusbewegung nach oben und rasches Senken, umgekehrt bei Spii
lung mit Kaltwasser (Bender 1960, Sanders u. Bird 1970). ManchmallaBt sich ein 
blickparetischer Nystagmus nach oben feststellen, bevor die Blicklahmung mani
festwird (Huber 1971, Stern u. Mitarb.1971, Smith u. Estridge 1974, Weber 1974, 
Wray 1977). 

Die Blickparese kann seitendifferent ausgepragt sein, so daB Doppelbilder 
beim Blick nach oben gesehen werden (Globus u. Silbert 1931, Anduze-Acher u. 
Mitarb.1954, Carrieru. Mitarb.1971, Huber 1971, Stern u. Mitarb. 1971, Weber 
1974, Schindler u. Mitarb. 1977). Wray (1977) merkt an, daB eine (supranukleare) 
Blickparese nach oben vorkommen kann, die nur ein Auge betrifft; das Bellsche 
Phiinomen sei dabei auslosbar. Lessell (1975) berichtet eine solche Lahmung bei 
einer Mittelhirnmetastase eines Bronchialkarzinoms. 

Bei der neuropathologischen Untersuchung von sechs Tumoren der Pinealis
region stellt Christoff (1974) in vier Fallen eine Infiltration des Mittelhirns fest, 
in zwei Fallen groBe Tumoren mit ausgepragter Kompression, doch ohne Infiltra
tion der benachbarten Strukturen; bei allen infiltrierenden Tumoren habe eine 
Blickparese nach oben bestanden, aber keine bei den Tumoren mit Mittelhirn
kompression. Daraus laBt sich aber nicht ableiten, daB die Blickparese immer nur 
infolge einer Destruktion von Mittelhirnstrukturen auftritt - eine deutliche Besse
rung oder eine vollige Remission dieses Symptoms nach einer Shunt-Operation 
(Smith u. Estridge 1974, Wray 1977) spricht dafiir, daB es auch durch Tumor
druck auf das Mittelhirn hervorgerufen werden kann. Auf einen ahnlichen Me-
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chanismus laBt sich die Blickparese nach oben bei nicht durch einen Tumor 
bedingten Aquaduktstenosen und -okklusionen zuriickfiihren - die Liquorab
fluBbehinderung bewirkt eine Dilatation des Recessus suprapinealis, der dann auf 
das Mittelhirn driickt (Lavender u. Du Boulay 1965, Lerner u. Mitarb. 1969, 
Shallat u. Mitarb. 1973). 

Der erfolglose Versuch, nach oben zu blicken, kann mit einer Innervation des 
M. frontalis verbunden sein, erkennbar am entsprechenden Stirnrunzeln und am 
Anheben der Augenbrauen. Auch ein Retraktionsnystagmus (Nystagmus retrac
torius), ein Konvergenznystagmus oder ein Konvergenzspasmus k6nnen durch 
diesen Versuch ausgel6st werden. Ein seltenes Phanomen ist die Lidretraktion 
(Collier 1927) - beim versuchten Blick nach oben erfolgt eine Hebung der Oberli
der, doch nicht der Bulbi (die Innervation der Lidheber beim Blick nach oben ist 
physiologisch). Ein analoges Phanomen beobachtete Cogan (1974) bei einer Pa
tientin mit einer vaskular bedingten Blickparese nach unten: beim Versuch, nach 
unten zu blicken, blieben die Bulbi in Mittelstellung, wahrend sich die Oberlider 
senkten, so daB der Eindruck einer beidseitigen Ptose entstand. 

Eine Blickparese nach unten ist bei raumfordernden Prozessen der Pinealisre
gion selten und kommt nur gemeinsam mit einer Blickparese nach oben vor (Pia 
1954, Weber 1963 und 1974, Wray 1977). Einige solche Faile werden im Schrift
tum mitgeteilt (Howell 1910, De Monchy 1923, Alajouanine u. Gilbert 1927; 
Horrax 1927 bzw. Horrax u. Bailey 1928; Foerster 1928, Glass u. Culbertson 
1946, Rand u. Lemmen 1953, Ringertz u. Mitarb. 1954, Tolosa 1961, Weber 1963, 
Huber 1971, Sullivan u. Mitarb. 1976, Donat u. Mitarb. 1978, Hase u. Mitarb. 
1979a, Kawakami u. Mitarb. 1980, Fujii u. Mitarb. 1981, Ventureyra u. Badejo 
1984), es findet sich kein Hinweis auf eine Blickparese nach unten ohne Blickpa
rese nach oben bei einem Tumor der Pinealisregion. In Berichten iiber Faile, bei 
denen die Blickparese nach unten klinisch im Vordergrund steht (Jacobs u. Mit
arb. 1973, Cogan 1974), werden als haufige Ursache dieses Symptoms Mittelhirn
infarkte angegeben, jedoch keine Tumoren der Pinealisregion. 

Storungen der Konvergenz. Tumoren der Pinealisregion k6nnen einerseits eine 
Konvergenzparese verursachen, andererseits eine pathologisch gesteigerte oder 
fehlgesteuerte Konvergenz, die sich als Konvergenzspasmus oder als Konver
genznystagmus auBert. Ein Konvergenzspasmus oder ein Konvergenznystagmus 
tritt nicht selten beim Blickversuch nach oben auf. Auch ein permanenter Kon
vergenzspasmus kann vorkommen (Boehm 1919, Glass u. Culbertson 1946, Kalm 
u. Magun 1950). Es ist denkbar, daB der Konvergenzspasmus durch einen Reiz
zustand bedingt ist, der der Konvergenzlahmung vorausgeht, doch werden ent
sprechende Verlaufsbeobachtungen nicht berichtet. 

Die Konvergenzparese ist charakterisiert durch eine eingeschrankte oder feh
lende Innervation der Mm. recti mediales beim Versuch, ein nahes Objekt zu 
fixieren (so daB gekreuzte Doppelbilder gesehen werden), und durch unbeein
trachtigte Innervation dieser Muskeln beim Blick nach lateral. 

Die Haufigkeit der Konvergenzparese bei Tumoren der Pinealisregion laBt 
sich nicht ermitteln, vor allem weil der Begriff "Parinaud-Syndrom" im Schrift
tum uneinheitlich angewandt wird. Einige Autoren scheinen unter diesem Begriff 
nur die Blickparese nach oben zu verstehen und nicht auch die Konvergenzparese 
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und Storungen der Pupillenreaktion, so daB die Befundangabe "Parinaud
Syndrom" nicht dariiber informiert, ob neben der Blickparese nach oben auch 
eine Konvergenzparese bestanden hat oder nicht. Die Konvergenzparese ist je
denfalls seltener als die Blickparese nach oben. Wray (1977) gibt an, daB die 
Konvergenz oft erhalten ist, wenn eine Blickparese nach oben besteht, wah rend 
sie meist fehlt, wenn eine Blickparese nach unten hinzukommt; sie stellt nur bei 
drei ihrer 20 Patienten mit einem Tumor der Pinealisregion eine Konvergenzpa
rese fest, hingegen bei zwolf eine Blickparese nach oben. Kunicki (1960) berichtet 
eine BlickHihmung oder -schwache nach oben bei sechs seiner acht Patienten, 
doch bei keinem eine Konvergenzparese. 

Es ist fraglich, ob eine Konvergenzparese ohne Blickparese nach oben vor
kommt. Sehr selten wird eine Konvergenzstorung angegeben und keine Blicklah
mung (Horrax u. Bailey 1925, Friedman u. Plaut 1935, Kundert 1963, Wray 
1977), aber in diesen wenigen Fallmitteilungen ist nicht vermerkt, daB der Blick 
nach oben unbeeintrachtigt ist. Nur Parinaud (1883) stellt eine Konvergenzparese 
bei einem 37jahrigen Patienten fest und gibt an, daB die "parallelen Bewegungen" 
der Augen nach allen Richtungen uneingeschrankt sind - autoptisch wurde ein 
Tumor mit Kompression des Mittelhirns nachgewiesen. 

Retraktions- und Konvergenznystagmus. Der Retraktionsnystagmus wird 
durch gleichzeitige Kontraktion aller auBeren Augenmuskeln hervorgerufen 
(Korber 1903), erkennbar an raschen Riickwartsbewegungen der Bulbi in die 
Orbitae und langsamen Vorwartsbewegungen in die Ausgangsstellung (Smith u. 
Estridge 1974). Rhythmische Konvergenzbewegungen (De Monchy 1923) werden 
als Konvergenznystagmus bezeichnet, dabei folgt auf eine rasche Phase der Kon
vergenz eine langsame Riickkehr der Bulbi in die Mittelstellung. Retraktions- und 
Konvergenznystagmus konnen isoliert auftreten, haufiger sind sie miteinander 
kombiniert. Bei kombinierten Nystagmen iiberwiegt die Retraktionskompo
nente, wenn die synchrone Fehlinnervation die auBeren Augenmuskeln mit anna
hernd gleicher Intensitat betrifft, hingegen die Konvergenzkomponente, wenn die 
Innervation der Mm. recti mediales vorherrscht (Sanders u. Bird 1970, Smith u. 
Estridge 1974). Als neuropathologisches Substrat dieser Nystagmusformen wer
den Lasionen in der Umgebung des Aquadukts angegeben (Segarra u. Ojeman 
1961), ihre Pathophysiologie ist ungeklart. Gay u. Mitarb. (1963) weisen elektro
myographisch eine synchrone Aktivitat von Agonisten und Antagonisten nach, 
woraus man auf eine Storung der reziproken Augenmuskelinnervation schlieBen 
kann; sie nehmen - wie auch Segarra u. Ojeman (1961) - an, daB der Retraktions
und der Konvergenznystagmus auf der gleichen zentralnervosen Fehlsteuerung 
basieren. 

Wenn eine Mittelhirnschadigung besteht, treten Retraktions- und Konver
genznystagmus oft beim Blickversuch nach oben auf (Cogan 1959, Smith u. 
Mitarb. 1959, Gay u. Mitarb. 1963, Sanders u. Bird 1970, Stern u. Mitarb. 1971, 
Smith u. Estridge 1974, Wray 1977), manchmal beim Versuch, ein nahes Objekt 
zu fixieren (Cogan 1959, Smith u. Estridge 1974, Wray 1977), manchmal spontan 
(De Monchy 1923, Cogan 1959, Segarra u. Ojeman 1961). AuBerdem lassen sich 
diese Nystagmen bei der Priifung des optokinetischen Nystagmus mit einer ab
warts rotierenden Trommel (Smith u. Mitarb. 1959, Segarra u. Ojeman 1961, 
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Sanders u. Bird 1970, Stern u. Mitarb. 1971, Smith u. Estridge 1974, Wray 1977) 
oder durch beidseitige Vestibularisreizung mit Kaltwasser (W ray 1977) provozie
reno 

Wray (1977) gibt an, daB "der Konvergenz-Retraktionsnystagmus vielleicht 
das deutlichste Zeichen einer von einem Tumor der Pinealisregion hervorgerufe
nen Lasion des Pratektums ist"; dieses Symptom konne auftreten, noch bevor der 
Blick nach oben eingeschrankt ist. Nach Segarra u. Ojeman (1961) sind diese 
Nystagmen in uber 60% der Faile tumorbedingt. Pecker u. Mitarb. (1976) spre
chen hingegen dem Retraktionsnystagmus eine nur geringe diagnostische Bedeu
tung zu - das Symptom sei zwar von lokalisatorischem Wert, es werde jedoch nur 
in etwa einem Zehntel der Faile durch einen Tumor der Pinealisregion verursacht. 

Da in vielen Befundberichten Retraktions- und Konvergenznystagmus nicht 
erwahnt werden (und vielleicht auch nicht gezielt gepruft worden sind), kann die 
Inzidenz bei Tumoren der Pinealisregion nur mit Vorbehalt geschatzt werden. 
Nach Untersuchungsserien, in denen dieses Symptom angefUhrt ist (Sanders u. 
Bird 1970, Seybold u. Mitarb. 1971, Wray 1977, Donat u. Mitarb. 1978), konnten 
Retraktions- und Konvergenznystagmus bei bis zu 40% der Patienten mit einem 
Tumor der Pinealisregion vorkommen. 

Hertwig-Magendiesche Schielstellung. Bei der Hertwig-Magendieschen Schiel
stellung ist ein Bulbus adduziert und gesenkt, der andere abduziert und gehoben 
(Hoffu. Osler 1957, Smith u. Mitarb. 1964, Sachsenweger 1969). Das Symptom 
weist auf einen ProzeB im Hirnstamm oder im Kleinhirn hin und hat geringe 
lokalisatorische Bedeutung (Wray 1977). Sehr selten wird eine Hertwig
Magendiesche Schielstellung bei einem Tumor der Pinealisregion angegeben 
(Bailey u. lelliffe 1911, Cogan 1959, Sanders u. Bird 1970, Sullivan u. Mitarb. 
1976, Wray 1977). 

Storungen der Pupillenreaktionen und der Akkommodation. Pupillensymptome 
bei Tumoren der Pinealisregion sind die Storung der Lichtreaktion, die Storung 
der Naheinstellungsreaktion, die Pupillenerweiterung und die Anisokorie. Kom
binationen dieser Symptome sind nicht selten. 

Zwar wird oft eine fehlende oder eingeschrankte Lichtreaktion bei normaler 
Naheinstellungsreaktion beobachtet, doch ist dieser Befund durchaus nicht ty
pisch fUr einen Tumor der Pinealisregion - in vielen Fallen sind sowohl die Licht
als auch die Naheinstellungsreaktion gestort. In manchen Befundberichten uber 
Tumoren der Pinealisregion werden lichtstarre Pupillen mit erhaltener Nahein
stellungsreaktion als "Argyll-Robertson Pupillen" bezeichnet; daraus konnen 
sich MiBverstandnisse ergeben, wei I beim (Argyll) Robertson-Phanomen eine 
Miosis besteht, wah rend bei Tumoren der Pinealisregion die Pupillen oft dilatiert 
sind. 

Die Zusammenfassung groBerer Untersuchungsserien (Tabelle 5) ergibt, daB 
bei etwa der Halfte der Patienten mit einem raumfordernden ProzeB der Pinealis
region die Lichtreaktion der Pupillen beeintrachtigt ist; die Naheinstellungsreak
tion ist bei uber 40% jener Patienten beeintrachtigt, bei denen eine Storung der 
Lichtreaktion besteht. Nach Seybold u. Mitarb. (1971) durfte die Kombination 
von gestorter Licht- und gestorter Naheinstellungsreaktion noch haufiger sein -
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Tabelle 5. Storungen der Pupillenreaktionen bei raumfordernden Prozessen der Pinealis
region - Fallserien im Schrifttum 

Patientenzahl Beeintriichtigung Beeintriichtigung 
der Lichtreaktion der Licht- und der 

Naheinstellungsreaktion 

Rand u. Lemmen (1953) 32 20 14 
Pia (1954) 64 29 8 
Skrzypczak (1967) 31 27 6 
Poppen u. Marino (1968) 42 10 2 
Donat u. Mitarb. (1978) 32 24 14 
Hase u. Mitarb. (1979a) 23 9 8 

224 119 52 
53% 23% 

bei fehlender Lichtreaktion finde sich nur selten eine normale Naheinstellungs
reaktion, sofern sorgniltig untersucht wird. 

Ein Fehlen der Naheinstellungsreaktion bei normaler Lichtreaktion wird in 
einem einzigen Fallbericht angegeben (Whittle u. Mitarb. 1983). Keine Nahein
stellungsreaktion bei abgeschwachter Lichtreaktion stellen Gowers (1881) bei 
einer 23jahrigen Patientin und Parinaud (1883) bei einem 37jahrigen Patienten 
mit einem Tumor in der Mittelhirnregion fest. 

Die Kombination von gestorter Pupillenreaktion und Blickparese nach oben 
ist sehr haufig (Sachsenweger 1969, Smith u. Estridge 1974, Weber 1974, Wray 
1977). Selten sind Fallmitteilungen uber eine Pupillenmotilitatsstorung bei unein
geschranktem Blick nach oben (Hamby u. Gardner 1935, Dandy 1936, Horrax 
1936, Posner u. Horrax 1946, Fowler u. Mitarb. 1956, Skrzypczak 1967, Cole 
1971). 

Erweiterte Pupillen bestehen bei etwa einem Drittel der Patienten (Posner u. 
Horrax 1946, Rand u. Lemmen 1953, Pia 1954). Es kann vorkommen, daB die 
Pupillenreaktionen trotz Mydriasis erhalten sind (Kalm u. Magun 1950). 

Hinweise auf die Haufigkeit der Anisokorie bei Tumoren der Pinealisregion 
sind selten und unterschiedlich. Poppen u. Marino (1968) geben dieses Symptom 
bei fiinf von 42 Patienten (12%) an, Rand u. Lemmen (1953) bei neun von 32 
Patienten (28%), Skrzypczak (1967) bei 19 von 31 Patienten (61 %). In einem von 
Horrax u. Bailey (1925) berichteten Fall bestand eine Anisokorie ohne Einschran
kung der Pupillenreaktionen. 

Akkommodationsstorungen bei Tumoren der Pinealisregion werden selten 
erwahnt. Es konnte sein, daB dieses Symptom zu wenig beachtet wird. Walsh u. 
Hoyt (1969) wei sen darauf hin, daB die abnorme Akkommodation eines der 
fruhesten Symptome sein kann - einige ihrer Patienten klagten uber unscharfes 
Sehen beim Blick auf entfernte Objekte; diese "Kurzsichtigkeit" sei durch einen 
gesteigerten Tonus des Ziliarmuskels bedingt. Auch bei einem von Sanders u. 
Bird (1970) untersuchten Patienten war eine solche Kurzsichtigkeit das erste 
Anzeichen eines Tumors der Pinealisregion. Es ist denkbar, daB der Tumor in 
einem [ruhen Stadium die parasympathischen Nervenzellen irritiert, die die Ak
kommodation steuern, was eine abnorme Dauerinnervation des Ziliarmuskels 
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zur Folge hat; in einem spateren Stadium konnte eine Lahmung dieser Nervenzel
len eintreten, so daB die Naheinstellungsreaktion der Linse verlorengeht und eine 
Akkommodationsparese manifest wird. 

Augenmuskelparesen und Ptose. Die von Tumoren der Pinealisregion hervor
gerufenen Okulomotoriusparesen konnen einzelne, mehrere oder aIle Muskeln 
betreffen, die vom N. oculomotorius innerviert werden, sie k6nnen un i- oder 
bilateral sein (Huber 1971, Smith u. Estridge 1974, Weber 1974). Meist ist die 
Lahmung partiell und einseitig (Skrzypczak 1967), doch kann eine komplette 
beidseitige Okulomotoriusparese vorkommen (Weber 1963). Entsprechend der 
Auspragung der Lahmung bestehen Doppelbilder. Huber (1971) weist daraufhin, 
daB bei den meisten Patienten mit einer Blickparese nach oben keine Okulomoto
riusparese feststellbar ist; die von diesen Patienten angegebenen Doppelbilder 
seien durch eine asymmetrische supranukleare Parese bedingt. 

1m Vergleich zu supranuklearen Augenbewegungsstorungen sind Okulomo
toriusparesen bei raumfordernden Prozessen der Pinealisregion selten. Je einen 
Einzelfall erwahnen Poppen u. Marino (1968) unter 42 und Sung u. Mitarb. 
(1978) unter 61 Patienten. Nach Pia (1954) und Bradfield u. Perez (1972) betragt 
die Haufigkeit etwa 12%. Auffallend hoch ist die Inzidenz im Krankengut von 
Suzuki u. Mitarb. (1962) ~ sie stellen bei 18 von 24 Patienten (75%) Symptome 
einer Okulomotoriuslahmung fest (bei 16 Patienten bilateral). 

Trochlearisparesen kommen bei raumfordernden Prozessen der Pinealisre
gion noch seltener vor als Okulomotoriusparesen. Nach Untersuchungsserien, in 
denen dieses Symptom vermerkt ist (Pia 1954, Ringertz u. Mitarb. 1954, Suzuki 
u. Mitarb. 1962, Skrzypczak 1967, Wray 1977), besteht eine Trochlearisparese in 
6%. Ein extrem seltener Befund ist die von Jaensch (1931) bei einer 35jahrigen 
Patientin festgestellte beidseitige Trochlearisparese als einzige Augenbewegungs
storung (autoptisch wurde ein Tumor der Pinealisregion verifiziert). 

Obwohl auf die Pinealisregion beschrankte Tumoren die Abduzenskerne 
nicht schadigen, sind uni- oder bilaterale Abduzensparesen die haufigsten Augen
muskellahmungen bei Tumoren der Pinealisregion. Das Symptom wird durch 
Kompression des 6. Hirnnerven hervorgerufen, zu der es infolge der intrakraniel
len Drucksteigerung bei tumorbedingter LiquorabfluBbehinderung kommt. Die 
Abduzensparese gehort nicht zu den neuroophthalmologischen Mittelhirnsym
ptomen und laBt keinen SchluB auf die Tumorlokalisation zu. 

Aus den Befundberichten und Symptomangaben im Schrifttum ergeben sich 
sehr unterschiedliche Inzidenzen der Abduzensparese, sie schwanken zwischen 
8% (Suzuki u. Mitarb. 1962) und 50% (Horrax u. Bailey 1925, Sanders u. Bird 
1970). Poppen u. Marino (1968) geben bei sieben von 42 Patienten (17%) eine 
Abduzensparese an (davon in 4 Fallen bilateral); im Krankengut von Pia (1954) 
bestehen vorwiegend beidseitige Paresen bei 14 von 64 Patienten (22%). Da sich 
aus vielen Untersuchungsserien (Pia 1954, Kundert 1963, Poppen u. Marino 
1968, Bradfield u. Perez 1972, Donat u. Mitarb. 1978, Sung u. Mitarb. 1978, Hase 
u. Mitarb. 1979a) eine Haufigkeit von 16~22% errechnen laBt, kann man anneh
men, daB bei etwa jedem fiinften Patienten mit einem raumfordernden ProzeB der 
Pinealisregion eine uni- oder bilaterale Abduzensparese auftritt. 
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Bei Tumoren der Pinealisregion kann eine ein- oder beidseitige Ptose bestehen 
(Huber 1971, Weber 1974). Das Symptom spricht fUr eine Schiidigung des Okulo
motoriuskerns, es kommt meist gemeinsam mit Augenmuskelliihmungen vor. Oft 
ist die Ptose mit Pupillenmotilitiitsstorungen und vertikaler Blickparese kombi
niert (Sachsenweger 1969). Dandy (1936) hiilt die Ptose in Verbindung mit einer 
Blickeinschriinkung nach oben fUr ein charakteristisches Tumorzeichen. 

1m Schrifttum wird re1ativ selten auf eine Ptose bei einem raumfordernden 
ProzeB der Pinealisregion hingewiesen. Ringertz u. Mitarb. (1954) geben eine 
beidseitige Lidheberparese bei sieben von 65 Patienten (11 %) an. Haldeman 
(1927) erwiihnt bei einer 49jiihrigen Patientin eine bilaterale Ptose ohne Augen
muske1paresen. 

Das Parinaud-Syndrom. In vielen Fallberichten iiber Tumoren der Pinealisre
gion wird das Parinaud-Syndrom angegeben, seine diagnostische Bedeutung wird 
oft betont. In der Literatur besteht jedoch keine Einigkeit iiber die Definition 
dieses Syndroms. Zwar wird die Blickparese nach oben iibereinstimmend als 
Komponente angefUhrt, aber unterschiedlich sind die anderen Symptome, die 
dem Parinaud-Syndrom zugeordnet werden. Hoffu. Osler (1957) bezeichnen als 
Parinaud-Syndrom die Kombination von Blickparese nach oben, Konvergenz
storung der Bulbi und Einschriinkung der Naheinstellungsreaktion der Pupillen. 
Huber (1971) schreibt, daB "definitionsgemiiB das Parinaud-Syndrom nur aus 
einer vertikalen Blickparese, nukleiiren Okulomotoriusparesen und Pupillensto
rungen besteht". In den "Klinischen Syndromen" (Leiber u. Olbrich 1972) wer
den folgende Symptome als Parinaud-Syndrom zusammengefaBt: vertikale Blick
storung; lichtstarre, normal weite oder erweiterte Pupillen; Konvergenzreaktion 
erhalten, eventuell verzogert; nukleiire Trochlearis- und Okulomotoriusparese; 
selten Nystagmus retractorius. Fiir manche Autoren (Walsh u. Hoyt 1969, Weber 
1974) scheinen vertikale Blickparese und Parinaud-Syndrom identisch zu sein. 

Parinaud berichtet 1883 in seiner grundlegenden Arbeit - "Liihmung der 
assoziierten Augenbewegungen" - iiber zehn Patienten, wovon drei Symptome 
bieten, die man dem Parinaud-Syndrom zuordnen kann. Bei einem 67jiihrigen 
Patienten bestanden eine Blickparese nach oben und unten, eine Konvergenzpa
rese, ungleich weite, etwas enge Pupillen ohne Licht- und Naheinstellungsreak
tion - die Symptome konnten vaskuliir bedingt sein. Eine Blickparese nach oben 
und eine Konvergenzparese fanden sich bei einer 20jiihrigen Patientin (der Pupil
lenbefund ist nicht angegeben) - eine luetische Genese der Symptome wird ange
nommen. Bei einem (bereits im Zusammenhang mit Konvergenz- und Pupillen
reaktionsstorungen erwiihnten) 37jiihrigen Tumorpatienten beschreibt Parinaud 
(1883) eine Konvergenzparese, keine Einschriinkung der "parallelen" Augenbe
wegungen, seitengleich weite, etwas enge Pupillen mit schwacher Licht- und ohne 
Naheinstellungsreaktion. Bei keinem dieser Patienten wird eine Augenmuskelpa
rese berichtet. 

Sanders u. Bird (1970) und Wray (1977) geben an, Gowers (1881) habe zwei 
Jahre vor Parinaud (1883) eine Blickparese und eine Pupillenmotilitiitsstorung bei 
einem "Pinealom" beschrieben, das autoptisch verifiziert worden sei. Gowers 
(1881) stellt bei einer 23jiihrigen Patientin eine Blickparese nach oben und seiten
gleich weite Pupillen mit schwacher Licht- und fehlender Naheinstellungsreak-
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tion fest; als Ursache dieser Symptome nimmt er einen "irgendwo in der Mittel
linie" gelegenen Tumor an; der Fallbericht enthiilt keine neuropathologischen 
Angaben und schlieBt mit der Bemerkung, die Beschwerden der Patientin hiitten 
sich gebessert. 

Es fiillt schwer, die von Parinaud (1883) beschriebenen Symptome als Syn
drom zusammenzufassen; eine prazise Definition des Parinaud-Syndroms liiBt 
sich nicht ableiten. Da dieses Syndrom nicht einheitlich definiert ist, ist der Infor
mationsgehalt der Befundangabe "Parinaud-Syndrom" begrenzt - aus dieser 
Angabe geht nicht klar hervor, ob und welche Symptome zusiitzlich zur Blickpa
rese nach oben bestehen. Yom Befund eines Parinaud-Syndroms kann nicht auf 
das Vorliegen eines Tumors der Pinealisregion geschlossen werden - neben Tu
moren konnen vor allem GefaBprozesse dieses Syndrom verursachen (Sullivan u. 
Mitarb. 1976). 

In Befundberichten iiber Tumoren der Pinealisregion soli ten aile neurooph
thalmologischen Symptome mit dem Grad der Funktionsstorung einzeln ange
fUhrt werden, dies gilt besonders fUr die Dokumentation klinischer Verlaufskon
trollen. Die genaue Beschreibung der einzelnen Symptome dient der Befundaus
wertung mehr als die Angabe eines der Syndrome, die mit Tumoren der 
Pinealisregion in Zusammenhang gebracht worden sind (Aquiiduktsyndrom, 
Epiphysensyndrom, Nothnagel-Syndrom, Parinaud-Syndrom, Vierhiigelsyn
drom). 

Stauungspapillen und Gesichtsfelddefekte. Als unspezifisches Zeichen der in
trakraniellen Drucksteigerung finden sich Stauungspapillen bei einem Tumor der 
Pinealisregion in mindestens zwei Dritteln der Fiille (Rand u. Lemmen 1953, Pia 
1954, Ringertz u. Mitarb. 1954, Suzuki u. Mitarb. 1962, Kundert 1963, 
Skrzypczak 1967, Poppen u. Marino 1968, Wray 1977, Sung u. Mitarb. 1978, 
Hase u. Mitarb. 1979a, Abay u. Mitarb. 1981, Hitchon u. Mitarb. 1983, Jooma 
u. Kendall 1983, Casenave u. Mitarb. 1984, Rout u. Mitarb. 1984). Sie sind Folge 
der tumorbedingten LiquorabfluBbehinderung im Aquiidukt, meist seitengleich 
und oft hochgradig ausgepriigt (Wray 1977). Nach Rand u. Lemmen (1953) und 
Pia (1954) besteht eine sekundiire Optikusatrophie bei jedem achten Patienten mit 
einem raumfordernden ProzeB der Pinealisregion. 

Den Stauungspapillen entsprechend sind oft der blinde Fleck vergroBert und 
das periphere Gesichtsfeld eingeschrankt (Walsh u. Hoyt 1969). Selten ist hinge
gen der Befund einer homonymen Hemianopsie, der fUr ein Tumorwachstum 
nach lateral mit Lasion des Corpus geniculatum laterale (Smith u. Estridge 1974) 
oder der Sehstrahlung spricht. Huber (1971) erhebt bei keinem seiner zehn Patien
ten einen solchen Befund; Skrzypczak (1967) stelltjedoch bei fiinfvon 31 Patien
ten (16%) Gesichtsfelddefekte fest, die auf eine Funktionsstorung der Sehbahn 
hinweisen. Eine bitemporale Heminanopsie tritt auf, wenn ein Tumor der Pinea
lisregion ins Chiasma metastasiert oder das Chiasma durch eine Metastase kom
primiert wird. Diese Sehstorung kann sich auch ausbilden, wenn der Tumor den 
Aquiidukt verschlossen hat und der Boden des aufgeweiteten 3. Ventrikels das 
Chiasma komprimiert (Busch 1957, Wisoff u. Sarwar 1975). 

Nach Untersuchungsserien, die auf das Gesichtsfeld Bezug nehmen (Rand u. 
Lemmen 1953, Kundert 1963, Poppen u. Marino 1968, Sung u. Mitarb. 1978, 
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Hase u. Mitarb. 1979a, Casenave u. Mitarb. 1984), betragt die Haufigkeit der 
Gesichtsfeldeinschrankungen bei Tumoren der Pinealisregion etwa 20%. In die
sen Serien wird nicht angegeben, ob es sich urn Gesichtsfelddefekte infolge von 
Stauungspapillen, infolge einer Lasion der Sehbahn oder infolge einer Chiasma
kompression oder -infiltration handelt. 

b) Storungen des Gehors 

Tumoren der Pinealisregion konnen durch Kompression oder Infiltration der 
unteren Vierhiigel oder des Lemniscus laterlllis Storungen des Gehors verursa
chen. Erstmals erwahnt Duffin (1876) audiologische Symptome in einem Fallbe
richt. Der kausale Zusammenhang zwischen Tumorbefall der unteren Vierhiigel 
und GehOrstorung wird bereits von Weinland (1894) festgestellt. 

Schwerhorigkeit oder Tinnitus konnen ein- oder beidseitig auftreten (Gutzeit 
1896, Howell 1910, Bailey u. Jelliffe 1911, De Monchy 1923; Horrax u. Bailey 
1925 bzw. Horrax 1927; Alajouanine u. Gilbert 1927, Foerster 1928, Van Wage
nen 1931, Allen u. Lovell 1932, Harris u. Cairns 1932, Hamby u. Gardner 1935, 
Tonnis 1935, Dandy 1936, Araki 1937, Pratt u. Brooks 1938, Baggenstoss u. Love 
1939, Bailey u. Mitarb. 1939, Torkildsen 1948, Lange-Cosack 1952, Rand u. 
Lemmen 1953, Heppner 1954, Pia 1954, Ringertz u. Mitarb. 1954, Davidoff u. 
Epstein 1955; Heppner 1955a bzw.1955b; Fowleru. Mitarb. 1956, D'Errico 1961, 
Tolosa 1961, Suzuki u. Mitarb. 1962, David u. Mitarb. 1963, Kundert 1963, 
Ameli u. Mitarb. 1966, Skrzypczak 1967, Suzuki u. Hori 1969, EI-Mahdi u. 
Mitarb. 1972, DeGirolami u. Schmidek 1973, Smith u. Mitarb. 1976, Page 1977, 
Donat u. Mitarb. 1978, Kawakami u. Mitarb. 1980, Kameyama u. Mitarb. 1981, 
Nishiura u. Mitarb. 1981, Norbut u. Mendelow 1981). Horrax (1927) gibt an, bei 
Tumoren der Pinealisregion seien die audiologischen Symptome beidseits, bei 
Tumoren der Briicke eher einseitig ausgepragt. Skrzypczak (1967) stellt hingegen 
bei Tumoren der Pinealisregion ausschlieBlich eine unilaterale Schwerhorigkeit 

Tabelle 6. Storungen des Gehors bei raumfordernden Prozessen der Pineaiisregion - Fallserien 
im Schrifttum 

Horrax (1927) 
Dandy (1936) 
Rand u. Lemmen (1953) 
Pia (1954) 
Ringertz u. Mitarb. (1954) 
Suzuki u. Mitarb. (1962) 
Kundert (1963) 
Skrzypczak (1967) 
Smith u. Mitarb. (1976) 
Donat u. Mitarb. (1978) 

Patientenzahi 

15 
10 
32 
64 
65 
24 
20 
31 
20 
34 

315 

Beeintriichtigung des Gehors 
(SchwerhOrigkeit und/oder Tinnitus) 

5 (alle beidseitig) 
3 (alle einseitig) 
5 

14 (9 beidseitig) 
15 (4 beidseitig) 
9 
4 
6 (aile einseitig) 
2 
7 

70 
22% 
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fest, oft gingen uncharakteristische Ohrgerausche voraus. Die Angaben, daB die 
Beeintrachtigung des Horvermogens mit einer Hochtonschwerhorigkeit beginne 
(Walsh u. Hoyt 1969, Huber 1971) und daB die Hochtonschwerhorigkeit ein 
charakteristisches audiologisches Symptom eines Tumors der Pinealisregion sei 
(Tolosa 1961), sollten durch groBere Untersuchungsserien iiberpriift werden. 

Audiologische Symptome bestehen beijedem vierten bis fiinften Patienten mit 
einem raumfordernden ProzeB der Pinealisregion (Tabelle 6). Friiher hat man 
dies en Symptomen keine groBe diagnostische Bedeutung zugesprochen (Pia 1954) 
- wie Pecker u. Mitarb. (1976) einwenden, sind die Horstorungen meist gering 
ausgepragt und nur durch spezielle audiometrische Untersuchungsmethoden 
nachweisbar. Kiinftig kann aber von der Analyse akustisch evozierter Potentiale 
(Maurer u. Mitarb. 1980 und 1982, Lowitzsch u. Mitarb. 1983) ein Beitrag zur 
Diagnose und Verlaufskontrolle derTumoren der Pinealisregion erwartet werden. 

c) Sensibilitatsstorungen 

Bei Tumoren der Pinealisregion kommen Sensibilitatsstorungen sehr selten vor. 
Sie werden nur in wenigen Untersuchungsserien und in manchen Fallberichten 
angefiihrt (Horrax u. Bailey 1925, Alajouanine u. Gilbert 1927, Haldeman 1927, 
Horrax 1927, Foerster 1928, Heppner 1955a, Fowler u. Mitarb. 1956, Suzuki u. 
Mitarb. 1962, Kundert 1963, Ameli u. Mitarb. 1966, Skrzypczak 1967, Suzuki u. 
Hori 1969, Mincer u. Mitarb. 1976, Donat u. Mitarb. 1978, Sung u. Mitarb. 1978) 
und diirften fast immer einseitig sein - eine bilaterale Hypasthesie wird nicht 
angegeben. Sensibilitatsstorungen im Trigeminusgebiet scheinen haufiger zu sein 
als Hypasthesien des Korpers und der Extremitaten. Bei einem von Baggenstoss 
u. Love (1939) beschriebenen Fall bestand eine einseitige Verminderung der Lage
empfindung. Eine Hemianasthesie (auch im Trigeminusgebiet) fiir Schmerz und 
Temperatur wird in einem Fallbericht von Tolosa (1961) erwahnt. 

d) Zerebellare Symptome 

Auf zerebellare Symptome bei Tumoren der Pinealisregion wird bereits in Fallbe
richten des vorigen Jahrhunderts hingewiesen (Duffin 1876, Nothnagel 1888, 
Weinland 1894, Oestreich u. Slawyk 1899). Sie werden durch Kompression oder 
Infiltration der Brachia conjunctiva oder des Kleinhirns hervorgerufen. 

Zerebellare Symptome entwickeln sich bei jedem zweiten Patienten mit einem 
raumfordernden ProzeB der Pinealisregion (Tabelle 7). Ihre Auspragung reicht 
vom angedeuteten Intentionstremor bis zur hochgradigen Gangataxie. Sie kon
nen ein- oder beidseitig bestehen; Pia (1954) stellt bei seinen Patienten bilaterale 
zerebellare Symptome ebenso haufig fest wie unilaterale. Bei Kindern sind solche 
Symptome - in Verb in dung mit Zeichen der intrakraniellen Drucksteigerung - oft 
die ersten Krankheitszeichen eines Tumors der Pinealisregion (Pia 1954, Koos u. 
Miller 1971). 

Wenn Kleinhirnsymptome im Vordergrund stehen, konnen diese die richtige 
Tumorlokalisation verhindern (Horrax 1949) und zur Fehldiagnose eines Tumors 
der hinteren Schadelgrube fiihren (Davidoff 1967, Slooff u. Slooff 1974, Smith u. 

96 



TabeUe 7. Zerebellare Symptome bei raumfordemden Prozessen der Pinealisregion - Fallserien 
im Schrifttum 

Horrax (1927) 
Baggenstoss u. Love (1939) 
Rand u. Lemmen (1953) 
Pia (1954) 
Tytus (1960) 
Suzuki u. Mitarb. (1962) 
Skrzypczak (1967) 
Poppen u. Marino (1968) 
Bradfield u. Perez (1972) 
Tod u. Mitarb. (1974) 
Smith u. Mitarb. (1976) 
Donat u. Mitarb. (1978) 
Hase u. Mitarb. (1979a) 
Abay u. Mitarb. (1981) 
Rao u. Mitarb. (1981) 
Rout u. Mitarb. (1984) 

Patientenzahl 

15 
10 
32 
64 
17 
24 
31 
42 
18 
12 
20 
34 
23 
27 
17 
22 

408 

zerebellare Symptome 

11 
5 

11 
51 

3 
6 

27 
19 

3 
5 
8 

18 
12 
6 
4 
8 

197 
48% 

Estridge 1974). Die Fehlinterpretation zerebellarer Symptome bei Tumoren der 
Pinealisregion hat fruher zu erfolglosen Explorationen der hinteren Schiidelgrube 
AniaB gegeben (Horrax u. Bailey 1925 bzw. Horrax 1927; Allen u. Lovell 1932, 
Harris u. Cairns 1932, Horrax 1936; Posner u. Horrax 1946 bzw. Horrax 1950; 
McGovern 1949, Olivecrona 1967, Cole 1971, DeGirolami u. Schmidek 1973). 

e) Extrapyramidale Bewegungsstorungen 

Extrapyramidale Bewegungsstorungen sind bei Tumoren der Pinealisregion sehr 
selten. Nur wenige Hille mit solchen Symptomen werden erwahnt (De Monchy 
1923, Rand u. Lemmen 1953, Tolosa 1961, Skrzypczak 1967, DeGirolami u. 
Schmidek 1973, Hase u. Mitarb. 1979a). Uber einen Patienten mit ausgepragter 
Bewegungsstorung berichten Lins u. Mitarb. (1978): autoptisch wurde ein Germi
nom der Pinealisregion mit Tumorausbreitung in den Stammganglien nachgewie
sen. 

f) Funktionsstorungen der Pyramidenbahn 

Bei Tumoren der Pinealisregion konnen ein- oder beidseitig ausgepragte Pyrami
denzeichen, gesteigerte Reflexe und spastische Paresen vorkommen. Pyramiden
zeichen konnen sich in etwa einem Viertel bis Drittel der FaIle finden (Pia 1954, 
Tytus 1960, Rout u. Mitarb. 1984). Diese Symptome weisen auf eine Kompres
sion der Pedunculi cerebri hin; eine Infiltration der Pyramidenbahn durch einen 
Tumor der Pinealisregion ware ungewohnlich. 
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2. Atiologie mesenzephaler Symptome 

Mittelhirnsymptome werden vor all em durch Tumoren und durch zerebrale Ge
faBveranderungen verursacht. Eine vertikale Blickparese kann auch bei einem 
Tumor vorkommen, der nicht von der Pinealisregion ausgeht (Leuenberger 
1978). 

Vaskular bedingte Mittelhirnsymptome konnen im Rahmen einer vertebroba
silaren Insuffizienz oder infolge von Verschliissen mesenzephaler GefaBe auftre
ten. Durchblutungsstorungen des Mittelhirns diirften eben so haufig zu einer ver
tikalen Blickparese fiihren wie Tumoren; in manchen Untersuchungsserien 
(Sullivan u. Mitarb. 1976, Leuenberger 1978) iiberwiegen sogar die Fallzahlen der 
Blickparesen vaskularer Genese. Seltenere Ursachen mesenzephaler Symptome 
sind Einblutungen ins Mittelhirn bei Hypertonie, gerinnungshemmender Medi
kation oder aus GefaBmiBbildungen (Chambers u. McLennan 1978, Leuenberger 
1978, Durward u. Mitarb. 1982). 

Manchmal entwickeln sich Mittelhirnsymptome nach einem Trauma. Leuen
berger (1978) erwahnt drei Falle einer vertikalen Blickparese nach Hirnkontusion 
und einen Fall nach Geburtstrauma. Bodechtel u. Mitarb. (1974) haben dieses 
Symptom nach einer SchuBverletzung festgestellt. 

Ausnahmsweise kann eine vertikale Blickparese bei Encephalomyelitis disse
minata, bei Lues und bei Wernicke-Enzephalopathie im Vordergrund stehen 
(Tour 1956, Bodechtel u. Mitarb. 1974, Leuenberger 1978). Die klinische Dif
ferentialdiagnose zwischen Tumor der Pinealisregion und Wernicke-Enze
phalopathie kann schwierig sein (Erbsloh 1974). 

Mittelhirnsymptome kommen auch bei Aquaduktstenosen oder -okklusio
nen vor, die nicht durch einen Tumor bedingt sind (Lerner u. Mitarb. 1969, 
Chattha u. Delong 1975, Peeker u. Mitarb. 1976). Wie Shallat u. Mitarb. (1973) 
hervorheben, kann die Blickparese nach oben bei Patienten mit geshuntetem 
Hydrozephalus ein Friihsymptom der Shunt-Insuffizienz sein. 

Manchmal sind mesenzephale Symptome die ersten oder die auffalligsten 
Zeichen einer supratentoriellen Raumforderung, die eine Mittelhirnkompression 
in der Tentoriuminzisur bewirkt hat. Selbst bei subduralen Hamatomen kann 
eine Blickparese nach oben im Vordergrund stehen (Johnson u. Yates 1956, 
Peeker u. Mitarb. 1976). 

3. Symptome infolge intrakranieller Drucksteigerung 

Bei Tumoren der Pinealisregion besteht fast immer eine LiquorabfluBbehinde
rung mit Okklusivhydrozephalus und entsprechender Steigerung des intrakra
niellen Drucks. Ursache der LiquorabfluBbehinderung ist die Einengung - oder 
der VerschluB - des Aquadukts durch Kompression oder Infiltration des Mittel
hirns (Abb.23). Oberaus selten kann sich ein Hydrozephalus aufgrund einer 
Liquorresorptionsstorung entwickeln - diese Moglichkeit erwagen Friedman u. 
Plaut (1935) in einer Fallbeschreibung eines Tumors der Pinealisregion mit Hy
drozephalus ohne Aquaduktstenose und mit diffuser metastatischer Infiltration 
der Meningen und der Nervenwurzeln. 
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Bei AquaduktverschluB kann der hohe Druck in den supratentoriellen Ventri
keln die Ausbildung pathologischer Liquorwege bewirken. Nothnagel (1888) be
richtet iiber eine Rhinoliquorrho bei einem 20jahrigen Patienten mit einem Tu
mor der Pinealisregion: der LiquorfluB fiihrte zu einer Remission der 
Hirndrucksymptome; autoptisch konnte jedoch keine Fistel zwischen inneren 
und auBeren Liquorraumen festgestellt werden. Ein ahnlicher Fall wird von Hal
deman (1927) mitgeteilt: die Hirndruckzeichen einer 49jahrigen Patientin mit 
einem Tumor der Pinealisregion besserten sich deutlich nach einer Rhinoli
quorrhO; bei der Autopsie fanden sich eine Fistel zwischen Seitenventrikel und 
Subarachnoidalraum und ein Duradefekt an der Frontobasis. Eine Fistel zwi
schen 3. und 4. Ventrikel weisen Globus u. Silbert (1931) bei einem 17jahrigen 
Mann mit einem Tumor der Pinealisregion nach - der Entlastung des Okklusiv
hydrozephalus durch diese Fistel hatte eine Remission der Hirndrucksymptome 
entsprochen. Ein pathologischer LiquorabfluB yom Seitenventrikel durch das 
yom Tumor zerstorte Splenium in den Subarachnoidalraum konnte bei einem 
von James u. Dudley (1957) autopsierten Fall bestanden haben. Fisteln zwischen 
dem 3.Ventrikel und dem Subarachnoidalraum bei tumorbedingtem Aquadukt
verschluB stellen Jennett u. Mitarb. (1963) und Tod u. Mitarb. (1974) fest. 

Von den meisten Patienten mit einem Tumor der Pinealisregion werden durch 
intrakranielle Drucksteigerung hervorgerufene Beschwerden angegeben, vor al
lem Kopfschmerzen, Ubelkeit und Erbrechen, manchmal auch Schwindel; Be
wuBtseinsstorungen sind seltener. AufStauungspapillen und Abduzensparese als 
Folgen der intrakraniellen Drucksteigerung wurde bereits im Abschnitt iiber 
neuroophthalmologische Symptome hingewiesen. 

Uber Kopfschmerzen wechselnder Intensitat klagen fast aIle Patienten (Rin
gertz u. Mitarb. 1954, Suzuki u. Mitarb. 1962, Kundert 1963, Skrzypczak 1967, 
Poppen u. Marino 1968, Lin u. Mitarb. 1978b, Sung u. Mitarb. 1978, Hase u. 
Mitarb. 1979a, Rout u. Mitarb. 1984). Sie treten oft anfallsartig auf, im Laufe der 
Erkrankung werden die Intervalle kiirzer (Pia 1954). Anfangs sind die Kopf
schmerzen meist diffus oder frontal betont (Horrax 1949), spater werden sie eher 
im Hinterkopf empfunden (Pia 1954). 

Erbrechen - in Verbindung mit Kopfschmerzen - geben etwa zwei Drittel der 
Patienten an (Pia 1954, Ringertz u. Mitarb. 1954, Poppen u. Marino 1968, Brad
field u. Perez 1972, Lin u. Mitarb. 1978b, Sung u. Mitarb. 1978, J ooma u. Kendall 
1983). Oft bessern sich die Kopfschmerzen unmittelbar nach dem Erbrechen. 
Hase u. Mitarb. (1979a) erkaren dies damit, daB beim Brechakt infolge der 
(zusatzlichen) intrakraniellen Drucksteigerung Liquor durch die tumorbedingte 
Aquaduktstenose gepreBt wird, wodurch eine tempo rare Druckentlastung er
folgt. 

4. Psychiatrische Symptome 

Psychiatrische Symptome treten bei vielen Patienten mit einem Tumor der Pinea
lisregion auf. Der Auspragungsgrad und die Form dieser Symptome sind sehr 
unterschiedlich, sie erlauben keinen SchluB auf einen raumfordernden ProzeB der 
Pinealisregion. Die psychischen Veranderungen und die BewuBtseinsstorungen, 

99 



die bei Tumoren der Pinealisregion vorkommen, lassen sich nicht allein auf die 
intrakranielle Drucksteigerung zuriickfiihren (Weber 1963). Das BewuBtsein 
wird nicht nur durch die intrakranielle Drucksteigerung, sondern auch durch 
Kompression oder Infiltration des Mittelhirns oder des Hypothalamus beein
tdichtigt (Smith u. Estridge 1974). Es ist anzunehmen, daB dadurch auch psy
chiatrische Symptome provoziert werden, wobei eine Alteration des limbischen 
Systems in Betracht kommt (Weber 1974). Fiir die Genese mnestischer Storungen 
durch Tumoren in der Nachbarschaft des 3.Ventrikels (Tolosa 1961) sprechen die 
psychischen Veranderungen, die Ford u. Muncie (1938), Mackay (1939) und 
Dupont u. Mitarb. (1977) bei Patienten mit Germinomausbreitung in den Wan
den des 3.Ventrikels angeben. 

In vielen Fallberichten sind psychiatrische Symptome nicht erwahnt, nur in 
einigen Untersuchungsserien (Ringertz u. Mitarb. 1954, Suzuki u. Mitarb. 1962, 
Kundert 1963, Weber 1963, Skrzypczak 1967, Poppen u. Marino 1968, Sung u. 
Mitarb. 1978) werden sie angefiihrt, wobei eine genauere Symptombeschreibung 
oft fehlt. Gedachtnis- und Denkstorungen und Veranderungen der Personlichkeit 
sind relativ haufig (Bailey u. Jelliffe 1911, Horrax u. Bailey 1925, Mahaim 1953, 
Kunicki 1960, Kundert 1963, Weber 1963, Skrzypczak 1967, Poppen u. Marino 
1968, Oswald u. Hedinger 1972, Ventureyra 1981, Jooma u. Kendall 1983). Die 
Personlichkeitsveranderung beherrscht manchmal das klinische Bild (Verger 
1907, Weber 1974, Herrick u. Rubinstein 1979). Seltener sind euphorische Ver
stimmungen (Friedman u. Plaut 1935, Kundert 1963), Erregungszustande (Su
zuki u. Mitarb. 1962), Verwirrtheit (Mincer u. Mitarb. 1976) und Halluzinationen 
(Kundert 1963, Enriquez u. Mitarb. 1973). 

Booth u. Mitarb. (1963) berichten iiber einen 20jahrigen Patienten, bei dem 
man eine Erkrankung des schizophrenen Formenkreises diagnostiziert und eine 
Elektrotherapie durchgefiihrt hat; autoptisch fand sich ein Germinom mit Befall 
der Pinealisregion und diffuser periventrikularer Infiltration. Auch Symptome 
einer Katatonie konnen bei Tumoren der Pinealisregion vorkommen (Newmann 
1955, Herrick u. Rubinstein 1979). 

Bemerkenswert ist eine Fallmitteilung von Bailey u. Murray (1928) iiber einen 
Patienten, bei dem man die durch ein Germinom der Pinealisregion mit vorwie
gend periventrikularer Tumorausbreitung hervorgerufenen Symptome als 
Zwangsneurose verkannt hat. 

5. Hypothalamische Symptome und endokrine Storungen 

Unter dem Begriff "hypothalamische Symptome" werden endokrine, vegetative 
und metabolische Storungen bei Tumoren der Pinealisregion zusammengefaBt 
(Kalm u. Magun 1950, Rand u. Lemmen 1953, Pia 1954, Donat u. Mitarb. 1978, 
Salazar u. Mitarb. 1979), wobei nicht immer sicher ist, ob alle diese Symptome 
durch eine Schadigung des Hypothalamus bedingt sind. Als Ursachen einer sol
chen Lasion kommen eine kontinuierliche Tumorausbreitung in den Hypothala
mus, eine metastatische Absiedlung am Boden des 3.Ventrikels und eine Druck
schadigung hypothalamischer Zentren durch den aufgeweiteten 3.Ventrikel bei 
VerschluBhydrozephalus in Frage. Kalm u. Magun (1950) halten es zwar fiir 
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wenig wahrscheinlich, daB hypothalamische Symptome durch einen VerschluB
hydrozephalus hervorgerufen werden konnen, doch sprechen von Pia (1954) er
hobene Befunde dafiir, daB die intrakranielle Drucksteigerung solche Symptome 
zur Folge haben kann. Die endokrinen Storungen konnen nicht nur durch eine 
Uision der Bahnen zwischen Hypothalamus und Hypophyse verursacht sein, 
sondern auch durch eine Infiltration oder Druckschadigung der Hypophyse. 

Hypothalamische Symptome und endokrine Storungen treten bei etwa einem 
Drittel der Patienten mit einem Tumor der Pinealisregion auf (Russell u. Sachs 
1943, Rand u. Lemmen 1953, Pia 1954, Ringertz u. Mitarb. 1954, Poppen u. 
Marino 1968, Slooffu. Slooff 1974, Donat u. Mitarb. 1978, Clar u. Mitarb. 1979, 
Salazar u. Mitarb. 1979), wobei in der Mehrzahl der FaIle ein Diabetes insipidus 
besteht. Tod u. Mitarb. (1974) stell en diese Symptome sogar beijedem ihrer zwolf 
Patienten fest. Schlafstorungen (Hypersomnie) sind relativ haufig (Allen u. Lovell 
1932, Rand u. Lemmen 1953, Pia 1954, Kunicki 1960, Skrzypczak 1967), ebenso 
Storungen der Sexualfunktion. An weiteren Symptomen werden Stoffwechselsto
rungen (Kachexie oder Adipositas) angegeben (Russell u. Sachs 1943, Kalm u. 
Magun 1950, Pia 1954, Suzuki u. Mitarb. 1962, Kundert 1963, Poppen u. Marino 
1968, Donat u. Mitarb. 1978, Sung u. Mitarb. 1978). Ausfiihrlich schreibt Axel
rod (1977) uber Zeichen der Hypophysenvorderlappeninsuffizienz bei Tumoren 
der Pinealisregion. 

a) Diabetes insipidus 

Der Diabetes insipidus ist die haufigste endokrine Storung bei Tumoren der 
Pinealisregion. FaBt man Fallserien des Schrifttums zusammen (Russell u. Sachs 
1943, Horrax 1947, Rand u. Lemmen 1953, Pia 1954, Ringertz u. Mitarb. 1954, 
Poppen u. Marino 1968, Sung u. Mitarb. 1978, On oyama u. Mitarb. 1979), ergibt 
sich eine Inzidenz von 14%. Wie Axelrod (1977) betont, laBt sich diese Inzidenz 
jedoch nicht exakt bestimmen, weil im Schrifttum die Diagnose "Diabetes insipi
dus" meist auf klinischen und nicht auf Laboratoriumsbefunden beruht. Jeden
falls kommt ein Diabetes insipidus bei Tumorausbreitung am Boden des 
3.Ventrikels und bei suprasellaren Germinomen viel ofter vor als bei Tumoren der 
Pinealisregion (Axelrod 1977, Sung u. Mitarb. 1978, Onoyama u. Mitarb. 1979); 
nach Camins u. Mount (1974) besteht ein Diabetes insipidus in 93% der suprasel
Iaren Germinome. 

Nur selten durfte der Diabetes insipidus durch die Aufweitung des 
3.Ventrikels nach AquaduktverschluB hervorgerufen werden. 1m Krankengut 
von Pia (1954) ist dieses Symptom bei zwei Meningeomen und bei einer Arachno
idalzyste der Pinealisregion vermerkt; Fukui u. Mitarb. (1983) berichten einen 
Diabetes insipidus bei einem kavernosen Angiom der Pinealisregion. Wenn ein 
Diabetes insipidus besteht, beweist der neuroradiologische Befund eines Tumors 
der Pinealisregion mit VerschluBhydrozephalus ohne Nachweis einer Tumorab
siedlung am Boden des 3.Ventrikels nicht, daB die Ballonierung des 3.Ventrikels 
den Diabetes bedingt, da eine Tumorinfiltration des Hypothalamus oder des 
Hypophysenhinterlappens radiologisch nicht ausschlieBbar ist. Vor allem bei 
Germinomen sind Infiltrate im Hypothalamus, im Infundibulum und in der Neu-
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rohypophyse verifiziert worden (Horrax u. Bailey 1925, Stringer 1934, Baggen
stoss u. Love 1939; Horrax 1947 bzw. Horrax u. Wyatt 1947; Walton 1949, Dayan 
u. Mitarb. 1966, Philippi des u. Mitarb. 1975, Dupont u. Mitarb. 1977), die die 
Genese des Diabetes insipidus erkUiren. Unklar bleibt allerdings der Zusammen
hang zwischen Germinom und Diabetes insipidus in zwei von Booth u. Mitarb. 
(1963) autoptisch verifizierten Fallen einer diffusen intrakraniellen Germinom
ausbreitung: in einem Fall ohne Diabetes insipidus fand sich eine Infiltration des 
Infundibulums und des Hypophysenhinterlappens, wohingegen im anderen Fall 
ein Diabetes insipidus und andere endokrine Storungen bestanden hatten, aber 
die entsprechenden Strukturen intakt waren. 

Der Diabetes insipidus kann das erste Symptom eines Tumors der Pinealisre
gion sein und den neuroophthalmologischen Symptomen sogar urn Jahre voraus
gehen (Puschett u. Goldberg 1968, Axelrod 1977). 

Die klinischen Zeichen des Diabetes insipidus konnen abklingen, wenn zur 
Funktionsstorung des Hypophysenhinterlappens eine Hypophysenvorderlappen
insuffizienz hinzukommt (Dayan u. Mitarb. 1966, Puschett u. Goldberg 1968, 
Kageyama 1971, Axelrod 1977). Ein solcher Krankheitsverlaufbei einem Tumor 
der Pinealisregion mit suprasellarer Ausbreitung laBt daran denken, daB ein 
Tumorbefall der Adenohypophyse eingetreten ist. 

b) Storungen der Sexualfunktion 

Storungen der Sexualfunktion sind haufige Krankheitszeichen bei Tumoren der 
Pinealisregion; manchmal stehen sie klinisch im Vordergrund. Bei einer globalen 
Einteilung dieser Storungen lassen sich Anzeichen eines Hypogonadismus der 
Pubertas praecox gegeniiberstellen. 

Hypogonadismus. Symptome der beeintrachtigten Sexualfunktion bei erwach
senen Patienten mit einem raumfordernden ProzeB der Pinealisregion sind Hypo
genitalismus, Unterentwicklung oder Regression der sekundaren Geschlechts
merkmale (Russell u. Sachs 1943, Walton 1949, Rand u. Lemmen 1953, Booth u. 
Mitarb. 1963, David u. Mitarb. 1963, Skrzypczak 1967, Puschett u. Goldberg 
1968, Tod u. Mitarb. 1974, Mincer u. Mitarb. 1976), Potenzstorungen und Libi
doverlust (Kalm u. Magun 1950, Anduze-Acher u. Mitarb. 1954, Pia 1954, Rin
gertz u. Mitarb. 1954, Tolosa 1961, Booth u. Mitarb. 1963, Kundert 1963, Weber 
1963, Castleman u. McNeely 1971, Sung u. Mitarb. 1978), Menstruationsstorun
gen und Amenorrho (Horrax u. Bailey 1925, Hamby u. Gardner 1935, Pratt u. 
Brooks 1938; Posner u. Horrax 1946 bzw. Horrax 1950; Pia 1954, Ringertz u. 
Mitarb. 1954, Tod u. Mitarb. 1974, Mincer u. Mitarb. 1976, McCormack u. 
Mitarb. 1978, Vaquero u. Mitarb. 1980, Abay u. Mitarb. 1981). Bei Jugendlichen 
auBert sich diese Funktionsstorung in einer verzogerten oder fehlenden Pubertat. 
Diese wird beim mannlichen Geschlecht (Klapproth 1922, Kunicki 1960, David 
u. Mitarb. 1963; Cohen u. Mitarb. 1964 bzw. Wurtman u. Mitarb. 1964b; Poppen 
u. Marino 1968, Stern u. Mitarb. 1971, Backlund u. Mitarb. 1974, Philippi des u. 
Mitarb. 1975, Sones u. Hoffman 1975, Rubery u. Wheeler 1980) haufiger angege
ben als beim weiblichen (David u. Mitarb. 1963; Scully u. McNeely 1974 bzw. 
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New u. Scott 1975 und Tavcar u. Mitarb. 1980; Spiegel u. Mitarb. 1976, Sung u. 
Mitarb. 1978), entsprechend der Geschlechtsverteilung der Tumoren der Pinealis
region. 

Der Hypogonadismus ist meistens mit anderen endokrinen Storungen kombi
niert. Manchmal entwickelt sich bei einem Tumor der Pinealisregion eine Dystro
phia adiposogenitalis (De Monchy 1923, Starck 1928, Krayenbiihl u. Zollinger 
1943, Rand u. Lemmen 1953, Pia 1954, Weber 1963, Nishiyama u. Mitarb. 1966). 

Nach Axelrod (1977) kann der Hypogonadismus das einzige endokrinologi
sche Symptom eines Tumors der Pinealisregion sein. Er fiihrt drei Theorien an, 
die die Pathogenese dieses isolierten Hypogonadismus erkHiren konnen: 
- Produktion eines antigonadotropen Wirkstoffs durch einen Pinealiszelltumor; 
- tumorbedingte FunktionsstOrung des Hypothalamus durch Kompression oder 

Destruktion von Zellen, die die gonadotrope Funktion des Hypophysenvor
derlappens aktivieren; 

- Beeintrachtigung der Sexualfunktion als unspezifisches Krankheitszeichcn 
(entsprechend der verzogerten Pubertat und der sekundaren Amenorrho bei 
zahlreichen psychischen und somatischen Erkrankungen). 

Die Theorie, der Hypogonadismus werde durch einen spezifischen Wirkstoff 
eines vom Pinealisparenchym stammenden Tumors hervorgerufen, hat bisher 
wenig Unterstiitzung gefunden. Zwar finden Kitay u. Altschule (1954) in der 
Literatur 20 Falle von Hypogonadismus bei "Pinealisparenchymtumoren" und 
nur zehn Falle bei "nicht-parenchymatosen Tumoren", doch ist diese Differenz 
nicht aussagekraftig; auBerdem laBt die von diesen Autoren angewandte Nomen
klatur die Frage offen, ob es sich bei den "Pinealisparenchymtumoren" aus
schlieBlich um Pineozytome und Pineoblastome handelt. David u. Mitarb. (1963) 
meinen zwar, der Hypogonadismus konne nicht nur durch eine Lasion des Hypo
thalamus oder der Hypophyse verursacht sein, sondern auch durch einen 
"Hyperpinealismus", sie geben aber keinen autoptisch verifizierten Fall an, der 
diese Auffassung untermauern konnte. Die Angabe von Wurtman u. Mitarb. 
(1968), gonadale Veranderungen seien bei einer groBen Zahl von Patienten mit 
einem Pinealom beobachtet worden, deren Tumor weder in andere Hirnregionen 
eingewachsen sei, noch Symptome einer chronischen Liquordrucksteigerung her
vorgerufen habe (solche Beobachtungen konnten fiir einen Hyperpinealismus 
sprechen), muB nach Durchsicht der Literatur angezweifelt werden - in allen 
ausfiihrlichen Berichten iiber autopsierte Falle eines Hypogonadismus bei einem 
Tumor der Pinealisregion wird ein Tumorbefall des Hypothalamus oder der 
Hypophyse beschrieben. 

Axelrod (1977) weist aufzwei Fallmitteilungen hin, die die Theorie der Patho
genese des Hypogonadismus durch einen vom Pinealisparenchymtumor produ
zierten Wirkstoff indirekt unterstiitzen: Wurtman u. Mitarb. (1964b) stellen bei 
einem 14jahrigen Patienten mit verzogerter Pubertat HIOMT, Melatonin und 
Serotonin in den Metastasen eines Pinealisparenchymtumors fest (wobei aber 
nicht gesichert ist, ob nur die Pinealisregion oder auch der Hypothalamus vom 
Tumor betroffen ist) - dieser Fall wird auch von Cohen u. Mitarb. (1964) disku
tiert; Wurtman u. Kammer (1966) weisen eine hohe HIOMT-Aktivitat in einem 
suprasellaren "Tumor vom Zweizelltyp" bei einer 18jahrigen Frau mit sekunda
rer Amenorrho nach (wobei aber die endokrine Storung eher durch die Lokalisa-
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tion des Tumors bedingt sein kann und auBerdem nicht sicher ist, ob es sich urn 
einen Pinealiszelltumor oder urn ein Germinom handelt). 

Auch der tierexperimentelle Nachweis einer antigonadotropen Wirkung des 
Melatonin (Fraschini u. Mitarb. 1968) UiBt daran denken, daB der Hypogonadis
mus bei einem Pinealiszelltumor durch einen Hyperpinealismus bedingt sein 
kann. Der Befund eines Hypogonadismus bei einem histologisch verifizierten, 
ausschlieBlich die Pinealisregion betreffenden Pinealiszelltumor konnte der Theo
rie des Hyperpinealismus Nachdruck verleihen - ein solcher Fall ist bisher nicht 
beschrieben worden. 

In seltenen Hillen konnte die Storung der Sexualfunktion durch einen antigo
nadotropen Effekt des Tumors bedingt sein, aber in den meisten Hillen ist eine 
Uision des Hypothalamus oder der Hypophyse als Ursache des Hypogonadismus 
anzunehmen. Dabei spielen die Tumorhistologie und die primare Tumorlokalisa
tion keine Rolle (Krayenbiihl u. Zollinger 1943) - Symptome einer beeintrachtig
ten Sexualfunktion sind sowohl bei Tumoren der Pinealisregion mit Absiedlung 
am Boden des 3.Ventrikels (Krayenbiihl u. Zollinger 1943, Walton 1949; Scully 
u. McNeely 1974 bzw. Tavcar u. Mitarb. 1980) als auch bei einem diffus infiltrie
renden Germinom (Booth u. Mitarb. 1963) und bei suprasellaren Germinomen 
(Rand u. Lemmen 1953, Puschett u. Goldberg 1968, Simson u. Mitarb. 1968, 
Kageyama 1971, EI-Mahdi u. Mitarb. 1972, Riverson u. Mitarb. 1973, Cohen u. 
Mitarb. 1974, Seguy u. Mitarb. 1976, Grossman u. Gonzalez 1977, Wray 1977, 
Sung u. Mitarb. 1978, Chang u. Mitarb. 1981) festgestellt worden. 

Pubertas praecox. Seit dem ersten Hinweis von Gutzeit (1896) auf ein Sym
ptom sexueller Friihreife bei einem Tumor der Pinealisregion (bei einem sieben
jahrigen Knaben mit einem Teratom waren die "Pubes reichlich entwikkelt") sind 
zahlreiche Tumorfalle mit solchen Symptomen berichtet worden, auch schon im 
alteren Schrifttum (Heubner 1898 bzw. Oestreich u. Slawyk 1899; Ogle 1899, 
Frankl-Hochwart 1909, Goldzieher 1913, Horrax 1916, Boehm 1919). Zur Patho
genese der Pubertas praecox bei Tumoren der Pinealisregion wird in vielen Ober
sichtsarbeiten Stellung genommen (Marburg 1909, Pellizzi 1910, Krabbe 1923, 
Horrax u. Bailey 1925, Bing u. Mitarb. 1938, Berblinger 1944, Troland u. Brown 
1948, Kitay u. Altschule 1954, David u. Mitarb. 1957 und 1963, Weber 1963, 
Wurtman u. Mitarb. 1968, Koos u. Miller 1971, Smith u. Estridge 1974, Peeker 
u. Mitarb. 1976, Axelrod 1977). Dennoch ist die Frage nach dem Zusammenhang 
zwischen Tumor der Pinealisregion und Pubertas praecox nicht endgiiltig beant
wortet. Ungeklart ist die Tatsache, daB fast ausschlieBlich das mannliche Ge
schlecht betroffen ist. 

Bei Madchen mit einem Tumor der Pinealisregion ist die Pubertas praecox 
extrem selten. FaBbender (1933) berichtet iiber ein siebenjahriges Madchen mit 
einem radiologisch nachgewiesenen kalkhaltigen Tumor der Pinealisregion 
(Teratom ?), Makrosomie und Zeichen beginnender Pubertat. Skrzypczak (1967) 
gibt eine Pubertas praecox bei einem neunjahrigen Madchen an. David u. Mitarb. 
(1969) berichten dieses Krankheitsbild bei einem siebenjahrigen, Salazar u. Mit
arb. (1979) erwahnen es bei einem dreijahrigen Madchen (in beiden Fallen wurde 
der Tumor radiologisch festgestellt). Lin u. Mitarb. (1978b) erwahnen eine Puber-
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tas praecox bei einem achtjahrigen Madchen mit einem Germinom der Pinealis
region. 

Hiiufigkeit. Die Haufigkeit der Pubertas praecox bei Knaben mit einem Tu
mor der Pinealisregion kann nur mit groBer Vorsicht geschatzt werden. Nach den 
von Haldeman (1927), Bing u. Mitarb. (1938) und David u. Mitarb. (1957) aus 
der Literatur zusammengestellten Fallen liegt die Inzidenz zwischen 41 und 48% 
(bei Knaben bis zum 15. bzw. 16. Lebensjahr); Kitay u. Altschule (1954) errech
nen eine Inzidenz von 32%. Diese Prozentzahlen diirften zu hoch sein. Wie 
Axelrod (1977) bemerkt, konnte die aus Fallberichten des Schrifttums berechnete 
Haufigkeit die Tendenz widerspiegeln, vorzugsweise solche FaIle von Tumoren 
der Pinealisregion zu veroffentlichen, bei denen eine Pubertas praecox besteht. 
AuBerdem ist die in diesen Zusammenstellungen gewahlte obere Altersgrenze 
sehr hoch - bei einem Fiinfzehnjahrigen kann wohl kaum eine vorzeitige Pubertat 
diagnostiziert werden; von einer Pubertas praecox kann man nur dann sprechen, 
wenn sie vor dem zehnten Lebensjahr auftritt (David u. Mitarb. 1957, Weber 
1963). 

FaBt man groBere Fallserien zusammen (Tabelle 8), in denen die Symptome 
bei Tumoren der Pinealisregion aufgeschliisselt sind und auch auf die Pubertas 
praecox Bezug genommen wird, ergibt sich, daB diese in 3,6% alIer FaIle vor
kommt (ohne Riicksicht auf Tumorhistologie, Alter und Geschlecht). Wenn man 
davon ausgeht, daB ein Drittel der Tumoren der Pinealisregion in einem Alter 
auftritt, in dem die physiologische Pubertat nicht zu erwarten ist, kann man auf 
eine Haufigkeit der Pubertas praecox von 10,8% schlieBen (bezogen auf aIle 
Patienten vor der Pubertat). Setzt man femer voraus, daB ungefahr vier Fiinftel 
alIer Tumoren der Pinealisregion das mannliche Geschlecht betreffen und daB die 
Pubertas praecox bei Madchen mit solchen Tumoren fast nie vorkommt, dann 
konnte es sein, daB sich etwa beijedem siebenten bis achten Knaben (13,5%) mit 
einem Tumor der Pinealisregion Symptome einer Pubertas praecox entwickeln. 
Die Pubertas praecox ist demnach ein relativ seltenes Krankheitsbild bei einem 
Tumor der Pinealisregion. 

TabeUe 8. Pubertas praecox bei raumfordernden Prozessen der Pinealisregion - Fallserien im 
Schrifttum 

Rand u. Lemmen (1953) 
Ringertz u. Mitarb. (1954) 
Skrzypczak (1967) 
Poppen u. Marino (1968) 
DeGirolami u. Schmidek (1973) 
Donat u. Mitarb. (1978) 
Sung u. Mitarb. (1978) 
Hitchon u. Mitarb. (1983) 
Jooma u. Kendall (1983) 
Rout u. Mitarb. (1984) 

Patientenzahl 

32 
65 
31 
42 
49 
34 
61 
45 
33 
22 

414 

Pubertas praecox 

3 
3 
1 
1 
3 
2 
2 

15 
3,6% 
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Nach David u. Mitarb. (1963) ist die Pubertas praecox bei Knaben etwas 
seltener als bei Madchen (45% gegeniiber 55%), wobei nur in 10% aller Faile 
(bzw. nur bei 22% der Knaben) ein Tumor der Pinealisregion besteht. Bei einem 
Knaben mit einer Pubertas praecox findet sich demnach relativ selten ein Tumor 
der Pinealisregion. 

Pathogenese. Uber den Zusammenhang zwischen Tumor der Pinealisregion 
und Pubertas praecox gibt es drei Theorien (David u. Mitarb. 1963, Axelrod 
1977): 
- die Pinealis produziert einen antigonadotropen Wirkstoff; die Pubertat tritt 

vorzeitig ein, wenn Pinealisparenchym durch den Tumor zerstort wird und die 
Sekretion dieses Wirkstoffs abnimmt; 

- durch das Tumorwachstum werden Zentren im Hypothalamus komprimiert 
oder destruiert, die die in der Region des Tuber cinereum gelegenen Zentren der 
Sexualentwicklung hemmen; wenn diese Hemmung entfallt, nimmt die Gona
dotropinausschiittung zu, so daB es zur Pubertas praecox kommt; 

- der Tumor produziert einen gonadotropen Wirkstoff. 

j) Die Theorie des "Hypopinealismus ". Die Theorie, die Pubertas praecox 
konnte die Folge einer tumorbedingten Funktionseinschrankung der Pinealis 
sein, wird bereits von Marburg (1909) vertreten - er nimmt an, die "genitale 
Hypertrophie" werde "durch friihzeitige Vernichtung aktionsfahigen Zirbelgewe
bes" hervorgerufen. Diese Annahme scheint durch einen Hinweis von Foerster 
(1925) auf eine Pubertas praecox bei einer operativ festgestellten Atrophie der 
Pinealis gestiitzt zu werden, doch mangelt diesem Befund die histologische Absi
cherung. Berblinger (1944) stellt fest, daB die Pubertas praecox bei Teratomen der 
Pinealisregion viel haufiger vorkommt als bei "Pinealocytomen" und halt - neben 
der "diencephalen" - eine "pineale Unterform" der "cerebrogenen Friihreife" fiir 
moglich, die bei Teratomen durch Destruktion der Pinealis verursacht sein 
konnte. Kitay u. Altschule (1954) versuchen, die Theorie des tumorbedingten 
Hypopinealismus anhand von Fallberichten iiber Tumoren der Pinealisregion bei 
mannlichen Patienten (unter 16 Jahren) zu untermauern; sie finden unter 73 
Fallen von "nicht-parenchymatosen Tumoren" 36 (49%) mit Pubertas praecox, 
aber unter 72 Fallen von "Pinealisparenchymtumoren" nur zehn (14%) mit Pu
bertas praecox; diese Koinzidenz lasse auf eine endokrine, die Sexualentwicklung 
hemmende Funktion der Pinealis schlieBen, die eingeschrankt werde, wenn ein 
"nicht-parenchymatoser Tumor" Pinealisgewebe zerstort; manchmal komme 
eine Pubertas praecox auch bei einem "Pinealisparenchymtumor" vor, weil nicht 
jeder dieser Tumoren inkretorisch aktiv sei. Auch David u. Mitarb. (1957) stellen 
fest, daB die Pubertas praecox bei Teratomen viel haufiger ist als bei 
"Pinealomen"; sie finden in der Literatur Angaben iiber 108 Patienten (unter 15 
Jahren) mit einem Tumor der Pinealisregion - 37 Faile mit Pubertas praecox, 
davon 22 (59%) Teratome und nur sechs (16%) "Pinealome"; 71 Faile ohne 
Pubertas praecox, davon 42 (59%) "Pinealome". 

Gegen die SchluBfolgerungen aufgrund von Fallzusammenstellungen ist ein
zuwenden, daB die Nomenklatur der Tumoren der Pinealisregion iiberaus unein
heitlich ist; man muB bezweifeln, daB aile "Pinealisparenchymtumoren" und 
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"Pinealome" den Pinealiszelltumoren der neuen Nomenklatur entsprechen. Au
Berdem konnte das haufige Vorkommen der Pubertas praecox bei Teratomen mit 
einer Hormonproduktion dieser Tumoren zusammenhangen und nicht mit der 
Zerstorung der Pinealis. Letztlich laBt sich mit klinischen und pathologisch
histologischen Befunden ein Hypopinealismus nicht beweisen. Vielleicht konnten 
Bestimmungen des Melatoninspiegels im Serum und im Liquor mit Radioimmu
noassays dazu beitragen, das Problem der Pinealisfunktion aufzuhellen und der 
Losung der Frage naherzukommen, ob eine Storung dieser Funktion eine Puber
tas praecox verursachen kann oder nicht. 

2) Die Schiidigung des Hypothalamus. In vielen Fallen einer Pubertas praecox 
ist ein raumfordernder ProzeB im Hypothalamus ohne Veranderung der Pinealis 
nachgewiesen worden (Schmalz 1925, Horrax u. Bailey 1928, Driggs u. Spatz 
1939, Weinberger u. Grant 1941, Papez u. Ecker 1947, Troland u. Brown 1948; 
Ostertag 1950 bzw. Stutte 1950; Lange-Cosack 1951, List u. Mitarb. 1958, 
Schmidt u. Mitarb. 1958, Wolman u. Balmforth 1963, Northfield u. Russell 1967, 
Baraton u. Mitarb. 1976, Ferme u. Mitarb. 1977, Lin u. Mitarb. 1978a, Takeuchi 
u. Mitarb. 1979c, Mori u. Mitarb. 1981, Diebler u. Ponsot 1983). Daraus laBt sich 
schlieBen, daB die Pubertas praecox bei Tumoren der Pinealisregion durch eine 
Tumorinfiltration oder eine Kompression des Hypothalamus hervorgerufen 
wird. 

Schmalz stellt bereits 1925 (in einem Fallbericht iiber einen Tumor am Boden 
des 3.Ventrikels, die Pinealis dabei intakt) die Frage, "ob nicht durch die Zersto
rung des Zwischenhirns die genitale Friihreife bedingt sein konnte". Bing u. 
Mitarb. (1938) fassen nach Durchsicht der Literatur 21 Falle einer Pubertas 
praecox bei einem Tumor der Pinealisregion zusammen, wovon in 15 Fallen 
zusatzliche vegetative und endokrine Symptome angegeben sind, die auf eine 
Funktionsstorung des Hypothalamus hinweisen; auBerdem finden sie 17 Berichte 
iiber eine gestorte Sexualentwicklung bei intrakraniellen Prozessen mit intakter 
Pinealis; daraus folgern sie, daB die Pubertas praecox durch eine Schadigung des 
Hypothalamus (und nicht der Pinealis) verursacht wird; es konnte sein, daB 
Tumoren der Pinealisregion Funktionsstorungen des Hypothalamus provozie
reno 

Es ist bekannt, daB im Tuber cinereum gelegene Zentren die Sexualentwick
lung steuern (Broser 1981); auf diese Funktion des Tuber cinereum hat Aschner 
bereits 1912 hingewiesen. Man nimmt an, daB dem Tuber cinereum hypothalami
sche Zentren iibergeordnet sind, die dessen Funktion hemmen (Axelrod 1977). 
Eine Lasion dieser Zentren konnte demnach eine gesteigerte Aktivitat des Tuber 
cinereum und somit eine vorzeitige Pubertat auslosen. Mit dieser Theorie nicht 
vereinbar ist ein von Papez u. Ecker (1947) beschriebener Fall einer Pubertas 
praecox bei einem Infundibulom: autoptisch und histologisch wurde eine vollige 
Zerstorung des Tuber cinereum nachgewiesen. Troland u. Brown (1948) meinen, 
daB ein Tumor in der Region des Tuber cinereum die Zentren der Sexualentwick
lung stimulieren konnte (so daB eine Pubertas praecox eintritt), bevor er das 
Tuber cinereum zerstort. Eine solche Stimulation des Tuber cinereum oder des 
Hypophysenvorderlappens konnte bei hypothalamischen Hamartomen (Driggs 
u. Spatz 1939, Weinberger u. Grant 1941; Ostertag 1950 bzw. Stutte 1950; Lange-
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Co sack 1951, List u. Mitarb. 1958, Schmidt u. Mitarb. 1958, Wolman u. Balm
forth 1963, Northfield u. Russell 1967, Baraton u. Mitarb. 1976, Ferme u. Mit
arb. 1977, Lin u. Mitarb. 1978a, Takeuchi u. Mitarb. 1979c, Mori u. Mitarb. 
1981, Diebler u. Ponsot 1983) die Ursache einer Pubertas praecox sein. Driggs u. 
Spatz (1939), Schmidt u. Mitarb. (1958) und Wolman u. Balmforth (1963) neh
men eine neurosekretorische AktivWit dieser hyperplastischen MiBbildungen an. 
Northfield u. Russell (1967) vertreten hingegen die Auffassung, daB die Pubertas 
praecox bei Hamartomen durch Kompression hypothalami scher Zentren ausge
lost wird; zwischen der Histologie eines Tumors im Hypothalamus und dem 
Auftreten einer Pubertas praecox bestehe kein Zusammenhang. Fur diese Auffas
sung spricht, daB eine Pubertas praecox bei vielen supraselliiren Tumoren unter
schiedlicher Histologie vorkommen kann - bei Germinomen (Troland u. Brown 
1948, Rubin u. Kramer 1965, Camins u. Mount 1974, Baraton u. Mitarb. 1976, 
Ferme u. Mitarb. 1977, Sung u. Mitarb. 1978), Teratomen (Frazier 1932), pilozy
tischen Astrozytomen (Baraton u. Mitarb. 1976, Ferme u. Mitarb. 1977), neuro
nalen Tumoren (Horrax u. Bailey 1928, List u. Mitarb. 1958) und Kraniopharyn
geomen (Ford 1937). 

Die Pubertiit kann nicht nur bei einer tumorbedingten Schiidigung des Zwi
schenhims vorzeitig eintreten, sondem auch bei Entziindungen und bei Kompres
sion des Hypothalamus durch hydrozephale Aufweitung des 3.Ventrikels (Lange
Cosack 1951 und 1952). Ein Okklusivhydrozephalus durfte aber extrem seIten zu 
einer Pubertas praecox fiihren; nach Ferme u. Mitarb. (1977) kann nur ein Tu
morwachstum im Hypothalamus und nicht dessen Kompression eine Pubertas 
praecox auslosen. Uber eine Pubertas praecox bei einem Okklusivhydrozephalus 
infolge einer arterioven6sen MiBbildung im Gebiet der V. magna Galeni be rich
ten Ventureyra u. Badejo (1984); sie meinen, daB die Kombination von Kompres
sion und Ischiimie des Hypothalamus die endokrine St6rung bewirkt haben kann. 

Es ist anzunehmen, daB die Pubertas praecox bei Tumoren der Pinealisregion 
in vielen Fiillen durch eine Schiidigung des Hypothalamus bedingt ist. Diese kann 
durch kontinuierliches Tumorwachstum oder durch Tumorabsiedlung am Boden 
des 3.Ventrikels erfolgen; ob auch die Kompression des Hypothalamus durch den 
aufgeweiteten 3.Ventrikel bei tumorbedingtem AquiiduktverschluB eine Pubertas 
praecox hervorrufen kann, bleibt fraglich - bei den meisten Kindem mit Okklu
sivhydrozephalus besteht keine Storung der Sexualentwicklung, eine Pubertas 
praecox bei (autoptisch gesichert) nicht tumorbedingtem AquiiduktverschluB 
wird nicht berichtet. Wenn man annimmt, die Schiidigung des Hypothalamus sei 
die U rsache der Pubertas praecox bei Tumoren der Pinealisregion, kann man aber 
nicht erkliiren, weshalb sie bei diesen Tumoren fast ausschlieBlich das miinnliche 
Geschlecht betrifft, wiihrend sie bei hypothalamischen Hamartomen (Ostertag 
1950 bzw. Stutte 1950; Wolman u. Balmforth 1963, Diebler u. Ponsot 1983) nicht 
seIten auch bei Miidchen vorkommt. 

3) Hormonaktive Tumoren. Choriokarzinome rufen eine Pubertas praecox 
aufgrund ihrer Choriongonadotropinproduktion hervor, unabhiingig von ihrer 
Lokalisation. Bei Patienten mit intrakraniellem Choriokarzinom und Pubertas 
praecox wurden hohe Choriongonadotropinspiegel im Ham (Bruton u. Mitarb. 
1961, Kawakami u. Mitarb. 1980), im Serum (Romshe u. Sotos 1975 -der Tumor 
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in diesem Fall allerdings nicht histologisch verifiziert; Rao u. Govindan 1979) und 
im Liquor (Allen u. Mitarb. 1979, Kawakami u. Mitarb. 1980) festgestellt. Bei 
Pubertas praecox wurden Choriokarzinome in der Pinealisregion (Goldzieher 
1913, Zondek u. Mitarb. 1953, Kawakami u. Mitarb. 1980), im 3.Ventrikel (Bru
ton u. Mitarb. 1961, Nishiyama u. Mitarb. 1966), suprasellar (Rao u. Govindan 
1979), intrasellar (Kageyama u. Belsky 1961) und im Temporallappen (Kawa
kami u. Mitarb. 1980) nachgewiesen. 

Auch bei intrakraniellen Germinomen k6nnen hohe Choriongonadotropin
spiegel bestehen (Scully u. Mitarb. 1975, Kubo u. Mitarb. 1977, Takeuchi u. 
Mitarb. 1978, Neuwelt u. Mitarb. 1979 und 1980, Chang u. Mitarb. 1981, Handa 
u. Yamashita 1981, Jooma u. Kendall 1983, Page u. Mitarb. 1983, Aguila u. 
Mitarb. 1984). Kubo u. Mitarb. (1977) weisen bei einem fUnfjahrigen Madchen 
mit einem suprasellaren Germinom Choriongonadotropin im Serum, im Liquor 
und im exzidierten Tumorgewebe nach - dies ist der einzige in der Literatur 
angegebene Fall einer Pubertas praecox bei einem Madchen mit einem hormon
aktiven intrakraniellen Tumor. Bei anderen Madchen mit suprasellaren Germi
nomen und hohen Choriongonadotropinwerten (Scully u. Mitarb. 1975, Takeu
chi u. Mitarb. 1978) und mit intrakraniellen Choriokarzinomen (Giuffre u. Di 
Lorenzo 1975, Marquez Esteban u. Mitarb. 1979) bestand keine Pubertas prae
cox. 

Wenn man annimmt, daB nicht nur Choriokarzinome, sondern auch andere 
Keimzelltumoren Choriongonadotropin produzieren k6nnen (Mostofi u. Price 
1973), und bedenkt, daB Keimzelltumoren in der Pinealisregion haufiger vorkom
men als andere Tumoren, dann ist zu vermuten, daB die Pubertas praecox bei 
Tumoren der Pinealisregion in vielen Fallen durch die Hormonaktivitat des Tu
mors hervorgerufen wird. Damit lieBe sich auch erklaren, weshalb die Pubertas 
praecox bei diesen Tumoren fast ausschlieBlich Knaben betrifft - Choriongona
dotropin stimuliert ahnlich wie das luteinisierende Hormon die Zwischenzellen 
des Hodens, hatjedoch kaum follikelstimulierende Wirkung; wahrend die Stimu
lation der Zwischenzellen geniigt, urn mannliche Sexualhormone zu produzieren, 
ist sowohl luteinisierendes als auch follikelstimulierendes Hormon erforderlich, 
urn das Ovar zur Ostrogenproduktion anzuregen (McArthur u. Mitarb. 1973, 
Axelrod 1977). 

Die Zusammenfassung der im Schrifttum angegebenen Theorien iiber den Zu
sammenhang zwischen Tumor der Pinealisregion und Pubertas praecox laBt 
schlieBen, daB die Pubertas praecox oft durch eine tumorbedingte Schadigung des 
Hypothalamus hervorgerufen wird und daB bei hormonaktiven Keimzelltumoren 
(die in der Pinealisregion nicht selten sind) die Pubertas praecox infolge einer 
Choriongonadotropinproduktion auftritt; es ist nicht ausschlieBbar, daB durch 
die tumorbedingte Schadigung der Pinealis eine Funktion ausfallt, die die Ent
wicklung der Pubertat bremst. Sowohl fUr als auch gegen jede der in der Literatur 
vertretenen Auffassungen gibt es Argumente. Vielleicht hangt die Pubertas prae
cox bei Tumoren der Pinealisregion von einem multifaktoriellen Pathomechanis
mus ab, vielleicht spielt das Zusammentreffen von Pinealis- und Hypothalamus
schadigung bei der Entwicklung der Pubertas praecox eine Rolle. 
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IV. Die Krankheit "Tumor der Pinealisregion" 

1. Erstsymptome 

Die Erkrankung an einem Tumor der Pinealisregion beginnt meistens vollig un
charakteristisch mit Zeichen intrakranieller Drucksteigerung. Kopfschmerzen 
sind das haufigste Erstsymptom (Horrax u. Bailey 1925, Baggenstoss u. Love 
1939, Pia 1954, Ringertz u. Mitarb. 1954, Suzuki u. Mitarb. 1962, Kundert 1963, 
Bradfield u. Perez 1972, Mincer u. Mitarb. 1976, Sung u. Mitarb. 1978). Mit den 
Kopfschmerzen sind oft andere Zeichen der intrakraniellen Drucksteigerung ver
bunden, wie Ubelkeit, Erbrechen, Schwindel oder Sehstorungen ("Verschwom
mensehen" infolge Stauungspapillen). Epileptische Anfalle (Horrax u. Bailey 
1925, Kundert 1963, Kazner u. Kunze 1968) sind extrem selten. 

Einige Patienten geben als Erstbeschwerden auBer Kopfschmerzen Doppel
bilder an, die fUr eine friihe Mittelhirnschadigung durch den Tumor sprechen. Ein 
ahnlicher Pathomechanismus ist anzunehmen, wenn die Erkrankung mit Zeichen 
der intrakraniellen Drucksteigerung und Horstorungen beginnt (Kawakami u. 
Mitarb. 1980) oder mit zerebellaren Symptomen, was bei Kindern haufig vor
kommt (Pia 1954, Koos u. Miller 1971). Unwillkiirliche Blickbewegungen nach 
oben (wahrscheinlich okulogyrische Krisen) und Kopfschmerzen waren die er
sten Krankheitszeichen eines Patienten von Glass u. Culbertson (1946). 

Selten verursacht ein Tumor der Pinealisregion neuroophthalmologische oder 
endokrinologische Symptome, bevor intrakranielle Druckzeichen auftreten; nach 
Pia (1954) fiihren "nur in 5% ... bei fehlendem Hirndruck ortliche Symptome 
zur Behandlung". Doppelbilder beim Blick nach oben konnen die einzigen Erst
beschwerden sein (Weber 1963, Carrier u. Mitarb. 1971, Stern u. Mitarb. 1971). 
In einem von Anduze-Acher u. Mitarb. (1954) beschriebenen Fall vergingen diese 
Beschwerden nach kurzer Zeit, so daB der Beginn einer Encephalomyelitis disse
minata diagnostiziert wurde; auch in einem von David u. Mitarb. (1963) angege
benen Fall wurde eine Encephalomyelitis disseminata differentialdiagnostisch in 
Erwagung gezogen. Eine konstante Deviation der Bulbi nach unten war das erste 
Symptom bei einem zwei W ochen alten Madchen mit einem Hamangiom der 
Pinealisregion (Sonntag u. Mitarb. 1981 bzw. Demakas u. Mitarb. 1982). Walsh 
u. Hoyt (1969) erwahnen Akkommodationsstorungen als erste Anzeichen eines 
Tumors der Pinealisregion; dementsprechend berichten Sanders u. Bird (1970) 
iiber einen Patienten, dessen Erkrankung mit unscharfem Sehen beim Blick auf 
entfernte Objekte begonnen hat. Eine Erweiterung der Pupillen mit Verlust der 
Lichtreaktion kann allen anderen Symptomen vorausgehen (Walsh u. Hoyt 
1969). Bemerkenswert ist in diesem Zusammenhang die diskrete Storung der 
Lichtreaktion mit "Anisokorie bei alternierender Kontraktion" (Lowenstein 
1954), die Seybold u. Mitarb. (1971) bei einer sonst symptomfreien Patientin 
festgestellt haben (bei dieser wurde radiologisch der Zufallsbefund eines raumfor
dernden Prozesses der Pinealisregion erhoben); die minimale Beeintrachtigung 
der direkten und der konsensuellen Lichtreaktion konne eines der friihesten Sym
ptome eines Tumors der Pinealisregion sein. Busch (1957) meint hingegen, der 
bitemporale Gesichtsfelddefekt sei ein Friihsymptom, hervorgerufen durch Me-
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tastasierung ins Chiasma oder durch Chiasmakompression bei hydrozephaler 
Aufweitung des 3.Ventrikels - "erst in einem spaten Stadium pflegt die assoziierte 
Blicklahmung nach oben, die fiir eine Schadigung des Vierhugelgebietes so cha
rakteristisch ist, sich einzustellen". 

Endokrine Storungen treten manchmal fruher auf als neurologische Sym
ptome (Puschett u. Goldberg 1968), in solchen Fallen ist meistens der Diabetes 
insipidus das erste Anzeichen der Erkrankung (Starck 1928, Stringer 1934, Hor
rax u. Daniels 1942; Horrax 1947 bzw. Horrax u. Wyatt 1947; Walton 1949, Kalm 
u. Magun 1950, Weber 1963, Dayan u. Mitarb. 1966, Puschett u. Goldberg 1968, 
Stern u. Mitarb. 1971, Oswald u. Hedinger 1972, Wilson u. Mitarb. 1979, Chang 
u. Mitarb. 1981, Ventureyra 1981, Jooma u. Kendall 1983). Gemeinsam mit dem 
Diabetes insipidus konnen sich Symptome eines Hypogonadismus oder einer 
Hypophysenvorderlappeninsuffizienz sehr fruh entwickeln (Puschett u. Goldberg 
1968, Philippides u. Mitarb. 1975). Manche Patienten geben an, ihre Krankheit 
habe mit Potenzstorungen und Libidoverlust begonnen (Anduze-Acher u. Mit
arb. 1954, Castleman u. McNeely 1971). Ein sehr seltenes Erstsymptom ist die 
sekundare Amenorrho (Pratt u. Brooks 1938; Posner u. Horrax 1946 bzw. Hor
rax 1950; Vaquero u. Mitarb. 1980). Ebenso selten ist die Pubertas praecox das 
einzige Zeichen der beginnenden Erkrankung; ein solcher Fall wird von Horrax 
(1936 bzw. 1937) mitgeteilt, ein weiterer von Kawakami u. Mitarb. (1980) bei 
einem Choriokarzinom der Pinealisregion. 

Manchmal sind psychiatrische Symptome das erste Krankheitszeichen. Der
artige Erstsymptome konnen Gedachtnisstorungen oder Veranderungen der Per
sonlichkeit sein (Bailey u. Jelliffe 1911, Horrax u. Bailey 1925, Foerster 1928, 
Mackay 1939, Weber 1963). Booth u. Mitarb. (1963) berichten eine 
"schizophrene Reaktion" am Beginn der Erkrankung. 

Es kann sein, daB blutende Tumoren der Pinealisregion mit einer Subarachno
idalblutung ohne neurologische Herdsymptome erstmals klinisch in Erscheinung 
treten (Steinbok u. Mitarb. 1977, Rozario u. Mitarb. 1979), oder daB die Erkran
kung mit Zeichen einer Meningitis akut wird, wenn der Tumor in die Meningen 
metastasiert (Alajouanine u. Mitarb. 1950, Houdart u. Mitarb. 1953, David u. 
Mitarb. 1963, Scully u. McNeely 1974) oder eine cholesterinhaltige Tumorzyste 
rupturiert (Sweet 1940). 

2. Anamnesedauer und Krankheitsverlauf 

Die Zeitspanne zwischen dem ersten Auftreten von Symptomen und der Auf
nahme im Krankenhaus, der Diagnosestellung eines Tumors der Pinealisregion 
oder dessen Therapiebeginn betragt in den meisten Fallen nur wenige Monate 
(Baggenstoss u. Love 1939, Kunicki 1960, Suzuki u. Mitarb. 1962, Skrzypczak 
1967, Tod u. Mitarb. 1974, Smith u. Mitarb. 1976, Donat u. Mitarb. 1978, Hase 
u. Mitarb. 1979a). 1m Krankengut von Wray (1977) - 20 Patienten - betragt die 
durchschnittliche Anamnesedauer bis zur Tumordiagnose sieben Monate (6 
Wochen-4 Jahre). Bei 46 der 61 Patienten (75%) von Sung u. Mitarb. (1978) 
bestanden bis zur Diagnose etwa sechs Monate lang Symptome. Jooma u. Ken
dall (1983) und Rout u. Mitarb. (1984) geben eine mittlere Anamnesedauer von 
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acht Monaten an (bei 33 bzw. 22 Patienten). Durchschnittlich elf Monate (10 
Tage-5 Jahre) bis zur Therapie dauerte die Anamnese der 32 Patienten von Rand 
u. Lemmen (1953). Die kiirzeste Anamnese im Krankengut von Bradfield u. Perez 
(1972) betragt zwei Tage, die langste neun Jahre. 

Kundert (1963) und Tzonos (1968) geben zwar an, die Lebenserwartung der 
Patienten mit kurzer Vorgeschichte sei geringer als die der Patienten mit langdau
ernder Anamnese, doch laBt die Anamnesedauer keinen SchluB auf die Tumor
dignitat zu - in den Serien von Pia (1954) und DeGirolami u. Schmidek (1973) ist 
die Vorgeschichte bei Gliomen langer als bei Teratomen. Pia (1954) schreibt: "Es 
besteht bei den Vierhiigelgeschwiilsten im allgemeinen keine Ubereinstimmung 
zwischen der Dauer der Vorgeschichte und der biologischen Wertigkeit der Ge
schwulstart. Die Lange der Anamnese diirfte von dem Zeitpunkt abhangig sein, 
an dem es zu einer Behinderung der Liquorpassage kommt." Je rascher der 
AquaduktverschluB eintritt, desto akuter ist der Krankheitsverlauf (Weber 1974). 
Die Symptome der intrakraniellen Drucksteigerung treten in 70% der FaIle akut 
auf (Pia 1954). Zwischen der TumorgroBe und dem Auspragungsgrad des Krank
heitsbildes scheint keine Beziehung zu bestehen (Suzuki u. Iwabuchi 1965). 

In ihrer Studie iiber 42 Patienten mit Tumoren der Pinealisregion teilen Pop
pen u. Marino (1968) den Krankheitsverlauf in drei Stadien ein: das erste Stadium 
sei durch Kopfschmerzen charakterisiert, manchmal verbunden mit Schwindel 
und Erbrechen; die Symptome des zweiten Stadiums seien Verschwommensehen, 
Doppelbilder, Pupillenveranderungen, Blickparese nach oben, Ataxie und psy
chiatrische Symptome; im dritten Stadium entwickelten sich Stauungspapillen 
und mehr oder minder ausgepragte spastische Paresen, der Allgemeinzustand 
verschlechtere sich deutlich. Aus zahlreichen Fallbeschreibungen geht hervor, 
daB diese Stadieneinteilung nur selten zutrifft. Man gewinnt vielmehr den Ein
druck, daB die Symptome bei Tumoren der Pinealisregion sowohl mit unter
schiedlicher Geschwindigkeit als auch in regelloser Folge auftreten; insofern ist 
im Einzelfall die weitere Entwicklung der Krankheit nicht absehbar. Allgemeine 
nosologische Kriterien lassen sich bei Tumoren der Pinealisregion nicht feststel
len. Besonders kompliziert wird das Krankheitsbild, wenn spinale Symptome 
aufgrund von Metastasen zu den Symptomen des Primartumors hinzukommen. 

Bei unbehandelten oder erfolglos behandelten Tumoren der Pinealisregion ist 
die Prognose infaust. Die meisten Patienten sterben im Koma an den Folgen der 
Mittelhirnkompression oder -destruktion, manche am Funktionsausfall lebens
wichtiger Zentren, verursacht durch Tumormetastasen. 

3. Klinische Diagnose und Differentialdiagnose 

Eine progrediente Blickparese nach oben bei einem jugendlichen Patienten mit 
weiten, lichtstarren, bei Konvergenz reagierenden Pupillen und mit Zeichen der 
intrakraniellen Drucksteigerung ist hochverdachtig auf einen Tumor der Pinealis
region (Smith u. Estridge 1974). Praktisch kommtjedoch dieses typische klinische 
Bild - insbesondere bei der Erstuntersuchung - eher selten vor. Fiir die meisten 
FaIle gilt die Auffassung von Ringertz u. Mitarb. (1954), daB es nicht moglich ist, 
allein aufgrund von anamnestischen Daten und neurologischen Symptomen ei-
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nen Tumor der Pinealisregion mit Sicherheit zu diagnostizieren. Da Tumoren der 
Pinealisregion selten sind, wird man kaum an einen solchen Tumor denken, wenn 
nur Zeichen der intrakraniellen Drucksteigerung bestehen. Am ehesten wird man 
bei neuroophthalmologischen Mittelhirnsymptomen in Verbindung mit Zeichen 
der intrakraniellen Drucksteigerung einen Tumor der Pinealisregion vermuten. 
Wenn zerebellare Symptome im Vordergrund stehen, liegt die Fehldiagnose eines 
Kleinhirntumors nahe. 

Fur differentialdiagnostische Uberlegungen bietet sich die Blickparese nach 
oben als Leitsymptom an. Dabei ist aber zu bedenken, daB dieses Symptom 
einerseits nur bei jedem zweiten bis dritten Patienten mit einem Tumor der Pinea
lisregion vorkommt, andererseits - wenn Zeichen der intrakraniellen Druckstei
gerung fehlen - nicht nur durch einen Tumor, sondern auch vaskular (Sullivan u. 
Mitarb. 1976) bedingt sein kann. Es stellt sich die Frage, ob die Lokalisation des 
Prozesses moglich ist, wenn neben der Blickparese nach oben andere neurologi
sche Symptome bestehen - oft hangt der Therapieplan, vor aHem aber die Pro
gnose davon ab, ob ein Tumor in der Pinealisregion vorliegt, oder ob sich ein 
Tumor in einer benachbarten Hirnregion entwickelt hat. 

Tytus (1960) stellt die klinischen Befunde von 17 Patienten mit "Pinealomen" 
denen von 18 Patienten mit Gliomen im dorsalen Abschnitt des 3.Ventrikels 
gegenuber. Eine Blickparese nach oben bestand in 53% der "Pinealome" und in 
44% der Gliome. Stauungspapillen und lichtstarre Pupillen kamen in beiden 
Tumorgruppen etwa gleich oft vor (in ungefahr drei Viertel der Falle). Ein deutli
cher Unterschied fand sich in der Haufigkeit der Pyramidenzeichen, zerebellaren 
Symptome und BewuBtseinsstorungen - diese Symptome waren bei den 
"Pinealomen" viel seltener als bei den Gliomen. 

Tovi u. Mitarb. (1961) fassen die neurologischen Symptome von 49 Patienten 
mit primaren Thalamustumoren zusammen. Jeder fiinfte Patient (20%) hatte eine 
Blickparese nach oben. Stauungspapillen fanden sich in 71 %. Bei fast jedem 
dritten Patienten (29%) war die Lichtreaktion der Pupillen gestort. Motorische 
Halbseitenzeichen und Sensibilitatsstorungen bestanden in je einem Funftel der 
Falle. ElfPatienten (22%) waren ataktisch. BewuBtseinsstorungen kamen bei 14 
Patienten (29%) vor. Elf Patienten (22%) hatten epileptische Anfalle. 

Horrax (1927) vergleicht die neurologischen Befunde bei Tumoren der Pinea
lisregion (15 Falle) mit denen bei Ponstumoren (15 Falle). Eine Blickparese nach 
oben fand sich in 47% der Tumoren der Pinealisregion, hingegen bei keinem 
Ponstumor. Stauungspapillen traten bei den Tumoren der Pinealisregion friiher 
und haufiger auf (93%) als bei den Ponstumoren (60%). Beijedem dritten Patien
ten mit einem Tumor der Pinealisregion waren die Pupillen lichtstarr, wahrend 
bei keinem Patienten mit einem Ponstumor die Lichtreaktion vollig fehlte. Moto
rische Halbseitenzeichen bestanden bei 60% der Ponstumoren, aber bei keinem 
Tumor der Pinealisregion. Eine Hemihypasthesie kam bei den Ponstumoren viel 
Ofter vor. Zerebellare Symptome waren bei den Tumoren der Pinealisregion selte
ner (73%) als bei den Ponstumoren (100%). Hirnnervenausfalle - vor allem 
Fazialisparesen - fanden sich bei vielen Ponstumoren, doch nur bei sehr wenigen 
Tumoren der Pinealisregion. 

Bray u. Mitarb. (1958) berichten uber die Symptome von 48 Kindern mit 
Hirnstammtumoren. Nur in 10% bestand eine Blickparese nach oben, wahrend 
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horizontale Blickparesen in 46% der Fiille vorkamen. Stauungspapillen entwik
kelten sich bei 17 Kindern (35%), aber durchschnittlich erst fUnf Monate nach 
dem Auftreten neurologischer Symptome. Storungen der Pupillenreaktion wer
den nicht erwiihnt. In fast allen Fiillen fanden sich Pyramidenzeichen und Hirn
nervenausfiille ~ am hiiufigsten waren Fazialisparesen, oft waren mehrere Hirn
nerven betroffen. Bei sehr vielen Kindern bestanden zerebellare Symptome. 

Aus diesen klinischen Befunden lassen sich keinesfalls sichere differentialdia
gnostische Schliisse ziehen, doch konnten sich daraus ~ fUr manche Fiille ~ lokali
satorische Hinweise ableiten lassen. Ein auf die Pinealisregion beschriinkter Tu
mor ist am ehesten dann anzunehmen, wenn neben der Blickparese nach oben 
nur die Lichtreaktion der Pupillen gestort ist und intrakranielle Druckzeichen 
bestehen. Wenn auBerdem zerebellare Symptome, Pyramidenzeichen oder Sensi
bilitiitsstorungen nachweis bar sind, muB man daran denken, daB der Tumor 
benachbarte Regionen befallen hat, oder daB ein in der Umgebung entstandener 
Tumor in die Pinealisregion eingewachsen ist ~ bei Hirnnervenausfiillen ist eine 
kaudale Tumorausbreitung in den Hirnstamm zu befUrchten; ein rostrales Tu
morwachstum in den Thalamus konnte vorliegen, wenn Sensibilitiitsstorungen 
ohne Hirnnervenparesen bestehen. 

Ebenso wichtig wie die Bestimmung der Tumorausdehnung in der Pinealisre
gion und deren Umgebung ist die Abkliirung der Frage nach einer Tumorabsied
lung ~ oder nach einem Zweittumor ~ am Boden des 3.Ventrikels. Mit einer 
supraselliiren Metastase muB in vielen Fiillen gerechnet werden, in erster Linie bei 
Germinomen. Diese liiBt sich mit klinischen Untersuchungsmethoden meist fest
stellen, doch nicht immer ausschlieBen. Eine supraselliire Metastase ist anzuneh
men, wenn zu den Symptomen des Tumors der Pinealisregion die bei suprasellii
ren Germinomen bekannten Symptome hinzukommen. Bei Tumoren, die sowohl 
die Pinealisregion als auch den Boden des 3.Ventrikels betreffen, konnen diese 
Symptome im Vordergrund stehen oder so gar friiher auftreten als die Mittelhirn
symptome (Horrax 1947 bzw. Horrax u. Wyatt 1947; Swischuk u. Bryan 1974, 
Camins u. Takeuchi 1978, Chang u. Mitarb. 1981). 

V. Symptome bei supraseIHiren Germinomen 

Fiir ein supraselliires Germinom typisch ist der Diabetes insipidus in Verbindung 
mit Zeichen der Hypophysenvorderlappeninsuffizienz und Sehstorungen 
(Kageyama u. Belsky 1961, Rubin u. Kramer 1965, Simson u. Mitarb. 1968, 
Kageyama 1971, Camins u. Mount 1974, Cohen u. Mitarb. 1974, Spiegel u. 
Mitarb. 1976, Axelrod 1977, Iraci 1977, Camins u. Takeuchi 1978, Waga u. 
Mitarb. 1979). Die endokrinen Storungen werden durch Kompression oder Infil
tration des Hypothalamus oder durch Tumorbefall der Hypophyse hervorgeru
fen, die Sehstorungen durch Kompression oder Infiltration des Chiasmas oder 
durch Tumorbefall eines ~ oder beider ~ Sehnerven. 

Zeichen der intrakraniellen Drucksteigerung sind eher selten. Sie sind nicht 
typisch fUr ein supraselliires Germinom (Kageyama 1971) und treten meist spiit 
auf. Nur bei zwei von 18 Patienten (11%) in der Serie von Takeuchi u. Mitarb. 
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(1978) bestanden am Krankheitsbeginn Kopfschmerzen, Schwindel oder Erbre
chen. 

Ober die Kombination eines suprasellaren Germinoms mit dem Klinefelter
Syndrom berichten Ahagon u. Mitarb. (1983). 

1. Diabetes insipidus 

Ein Diabetes insipidus findet sich in fast allen Fallen (Rubin u. Kramer 1965, 
Simson u. Mitarb. 1968, Luccarelli 1972, Camins u. Mount 1974, Eichholtz u. 
Spaar 1974, Sano 1976b, Jenkin u. Mitarb. 1978, Takeuchi u. Mitarb. 1978, 
Chang u. Mitarb. 1981). 

In vielen Fallen - nach Takeuchi u. Mitarb. (1978) in 50% - ist der Diabetes 
insipidus das erste Symptom eines suprasellaren Germinoms (Horrax 1947 bzw. 
Horrax u. Wyatt 1947; Baker u. Rucker 1950, Rand u. Lemmen 1953, Kageyama 
u. Belsky 1961, David u. Mitarb. 1963, Weber 1963, Puschett u. Goldberg 1968, 
Simson u. Mitarb. 1968, Kageyama 1971, Luccarelli 1972, Warzok u. Arnold 
1972, Camins u. Mount 1974, Sano 1976b, Spiegel u. Mitarb. 1976, Inoue u. 
Mitarb. 1979, Chang u. Mitarb. 1981). Er kann Monate, sogar Jahre vor anderen 
Symptomen auftreten (Luccarelli 1972, Camins u. Mount 1974, Schmidek 1977b, 
Takeuchi u. Mitarb. 1978). 

2. Hypothalamische Symptome und Hypophysenvorderlappeninsuffizienz 

Bei Jugendlichen mit einem suprasellaren Germinom ist oft das Wachstum verzo
gert. Camins u. Mount (1974) geben dieses Symptom in 31 % der FaIle an, Take
uchi u. Mitarb. (1978) in 39% (in 17% als Erstsymptom). 

Symptome eines Hypogonadismus treten bei jedem sechsten Patienten auf 
(Camins u. Mount 1974, Takeuchi u. Mitarb. 1978). Eine primare oder sekundare 
Amenorrho kann bereits am Beginn der Erkrankung bestehen (Rand u. Lemmen 
1953, Simson u. Mitarb. 1968, Riverson u. Mitarb. 1973, Cohen u. Mitarb. 1974, 
Wray 1977, Chang u. Mitarb. 1981). Manchmal kommt es zu Potenzstorungen 
und Libidoverlust (Puschett u. Goldberg 1968, Kageyama 1971, EI-Mahdi u. 
Mitarb. 1972, Seguy \1. Mitarb. 1976, Grossman u. Gonzalez 1977, Sung u. 
Mitarb. 1978, Jooma u. Kendall 1983). 1m Gegensatz zum Hypogonadismus ist 
die Pubertas praecox selten (Rubin u. Kramer 1965, Camins u. Mount 1974, 
Baraton u. Mitarb. 1976, Ferme u. Mitarb. 1977, Sung u. Mitarb. 1978); im 
Schrifttum findet sich ein einziger ausfiihrlicher Fallbericht von Troland u. 
Brown (1948) liber eine Pubertas praecox als Erstsymptom eines suprasellaren 
Germinoms. 

Ober die Beeintrachtigung der thyreotropen und kortikotropen Funktion bei 
suprasellaren Germinomen berichten Spiegel u. Mitarb. (1976) und Takeuchi u. 
Mitarb. (1978). 

Bei einigen Patienten wird eine abnorme Gewichtszunahme beschrieben (Ru
bin u. Kramer 1965, Simson u. Mitarb.1968, Kageyama 1971). Andererseits kann 
eine Anorexie mit entsprechendem Gewichtsverlust ein Frlihsymptom eines su-
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praselUiren Germinoms sein (Kageyama 1971, Beeley u. Mitarb. 1973, Riverson 
u. Mitarb. 1973, Wray 1977, Dariano u. Mitarb. 1981). 

Infolge der HypothalamusHision kann der Elektrolythaushalt (Kageyama 
1971) oder die Thermoregulation (Takeuchi u. Mitarb. 1978) gestort sein. 

Anfallsartig auftretender Schlaf war das erste Symptom eines supraseWiren 
Germinoms bei einem 13jahrigen Madchen (Simson u. Mitarb. 1968). Dieses 
Symptom bestand auch bei einer Patientin von Rand u. Lemmen (1953). 

3. Ophthalmologische Symptome 

Ophthalmologische Symptome kommen ungefahr gleich hiiufig vor wie der Dia
betes insipidus (Simson u. Mitarb. 1968, Luccarelli 1972, Camins u. Mount 1974, 
Eichholtz u. Spaar 1974, Takeuchi u. Mitarb. 1978, Chang u. Mitarb. 1981). 
Nach Schmidek (1977b) sind sie eben so oft wie der Diabetes insipidus das erste 
Anzeichen eines suprasellaren Germinoms; Takeuchi u. Mitarb. (1978) berichten 
hingegen Sehstorungen am Beginn der Erkrankung in nur 17 % ihrer FaIle, 
die gleiche Prozentzahl ergibt sich aus der Zusammenstellung von Luccarelli 
(1972). 

Die haufigsten ophthalmologischen Symptome sind die bitemporale Hemi
anopsie und die Visusminderung, sie finden sich nach Eichholtz u. Spaar (1974) 
in je einem Drittel der FaIle. Nicht selten sind sowohl das Gesichtsfeld als auch 
der Visus eingeschrankt (Simson u. Mitarb. 1968, Kageyama 1971, Luccarelli 
1972, Camins u. Mount 1974, Eichholtz u. Spaar 1974, Chang u. Mitarb. 1981, 
Dariano u. Mitarb. 1981). Die bitemporale Hemianopsie liiJ3t auf eine Chiasma
kompression schlieJ3en. Die Einschrankung des Visus kann bis zur ein- oder 
beidseitigen Erblindung fortschreiten (Kageyama u. Belsky 1961, Simson u. Mit
arb. 1968); als Ursache ist eine Sehnerveninfiltration anzunehmen (Kageyama 
1971), die letztlich eine primiire Optikusatrophie zur Folge hat. Diese kann beid
seits ausgepragt sein (Kageyama u. Belsky 1961, Simson u. Mitarb. 1968, 
Kageyama 1971, Eichholtz u. Spaar 1974, Dariano u. Mitarb. 1981). Stauungspa
pillen konnen deshalb sogar bei erheblichem Okklusivhydrozephalus fehlen 
(Schmidek 1977b). Sung u. Mitarb. (1978) geben Stauungspapillen nur bei vier 
von 16 Patienten an, Eichholtz u. Spaar (1974) nur in 9%. 

Manchmal bestehen Augenmuskelparesen. Simson u. Mitarb. (1968) erwah
nen bei zwei von elf Patienten eine einseitige Ophthalmoplegie. Ein Exophthal
mus kann sich entwickeln, wenn der Tumor in die Orbita einwachst (David u. 
Mitarb. 1963, Luccarelli 1972). 

4. Differentialdiagnose 

Die bei supraselliiren Germinomen bekannten Symptome konnen auch bei Glio
men (des Hypothalamus, des Infundibulums, des Chiasmas oder des Sehnerven), 
Kraniopharyngeomen, Dermoiden und Epidermoiden, Teratomen, Hamarto
men, Meningeomen des Tuberculum sellae, Hypophysenadenomen, suprasella
ren Metastasen, bei der Histiozytosis X und bei der Arachnitis opticochiasmatica 
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vorkommen (Kageyama u. Belsky 1961, Rubin u. Kramer 1965, Luccarelli 1972, 
Camins u. Mount 1974, Slooff u. Slooff 1974, Schmidek 1977b). 

Astrozytome im vorderen Abschnitt des 3.Ventrikels verursachen meist fruh 
eine LiquorabfluBbehinderung mit entsprechenden intrakraniellen Druckzei
chen; Diabetes insipidus und Gesichtsfelddefekte sind seltene Symptome dieser 
Tumoren (Kageyama u. Belsky 1961). Bei Gliomen des Infundibulums kommt 
nach Kageyama u. Belsky (1961) und Rubin u. Kramer (1965) ein Diabetes 
insipidus nicht vor. Bei Optikusgliomen ist ein Diabetes insipidus uberaus selten 
(Rubin u. Kramer 1965, Luccarelli 1972). Bei Kraniopharyngeomen bestehen 
haufig intrakranielle Druckzeichen; Diabetes insipidus und Zeichen der Hypo
physenvorderlappeninsuffizienz am Beginn der Erkrankung sind ungewohnlich 
(Kageyama u. Belsky 1961, Rubin u. Kramer 1965, Luccarelli 1972). Menin
geome des Tuberculum sellae finden sich - im Gegensatz zu suprasellaren Germi
nomen - eher bei alteren Patienten; sie verursachen zwar oft eine bitemporale 
Hemianopsie, doch keinen Diabetes insipidus (Kageyama u. Belsky 1961, Lucca
relli 1972). Auch Hypophysenadenome kommen eher bei alteren Patienten vor; 
selten besteht dabei ein Diabetes insipidus (Rubin u. Kramer 1965, Luccarelli 
1972, Camins u. Mount 1974), eine bitemporale Hemianopsie entwickelt sich erst 
spat bei suprasellarem Wachstum. 
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D. Diagnostik 

Die Indikation zur Diagnostik der Pinealisregion besteht bei klinischen Befun
den, die den Verdacht auf einen raumfordernden ProzeB in dieser Region erge
ben, aber auch bei Zeichen der intrakraniellen Drucksteigerung ohne Herdsym
ptome, die die Folge einer tumorbedingten Aquaduktstenose oder -okklusion 
sein konnen. Ziele dieser Diagnostik sind der AusschluB oder der Nachweis des 
raumfordernden Prozesses, die Feststellung seiner Ausdehnung und die Beant
wortung der Frage, ob und in welchem AusmaB Strukturen betroffen sind, die an 
die Pinealisregion grenzen. Wenn sich ein Tumor in der Pinealisregion findet, 
stellt sich die Frage, ob er expansiv oder infiltrierend wachst, somit die Frage nach 
seiner Dignitat; bei einem malignen Tumor muB die Moglichkeit einer Tumorab
siedlung bedacht und die Frage nach Metastasen geklart werden. Das ideale 
diagnostische Ziel ist die Artdiagnose des Tumors. Zweifellos sind neuroradiolo
gische Untersuchungen die beste Methode, diesen Zielen naher zu kommen und 
sie manchmal sogar zu erreichen, wobei die Computertomographie den absoluten 
Vorrang hat. 

Die Elektroenzephalographie ermoglicht nicht die Diagnose eines Tumors der 
Pinealisregion (Smith u. Estridge 1974, Weber 1974). Zwar zeigt das Elektroenze
phalogramm in den meisten Fallen Allgemeinveranderungen (Suzuki u. Mitarb. 
1962) als Ausdruck des erhohten Hirndrucks (Skrzypczak 1967), es erbringt je
doch keine genauere Information. In seinem Bericht iiber 20 Patienten mit einem 
Tumor der Pinealisregion gibt Kundert (1963) an, daB das EEG "in keinem Fall 
auch nur annahernd Schliisse ... auf den Sitz des Tumors" zulieB. Hingegen 
konnte die Auswertung der akustisch evozierten Potentiale einen lokalisatori
schen Hinweis ergeben, wenn Horstorungen bei einem Patienten mit Tumorver
dacht bestehen. In einem von Lowitzsch u. Mitarb. (1983) erwahnten Fall lieB 
sich damit "eine Druckwirkung des Pinealoms auf die unteren Vierhiigel ... 
allerdings nicht objektivieren". 

Der Beitrag konventioneller nuklearmedizinischer Untersuchungsmethoden 
zur Diagnostik der Pinealisregion ist gering. Bei Tumoren dieser Region ist das 
Szintigramm manchmal unauffallig, manchmal zeigt sich eine Aktivitatsanreiche
rung (Witkofski u. Mitarb. 1967, Gold u. Loken 1969, El-Mahdi u. Mitarb. 1972, 
Zeidler u. Mitarb. 1972, DeGirolami u. Schmidek 1973, Hase u. Mitarb. 1979a). 
Nur bei einem der beiden Germinome im padiatrischen Krankengut von 
Harwood-Nash u. Fitz (1976) war das Szintigramm pathologisch. Die szintigra
phische Artdiagnose eines Tumors der Pinealisregion ist nicht moglich. Es ist 
anzunehmen, daB neue nuklearmedizinische Untersuchungsmethoden, namlich 
die Emissionscomputertomographie und vor allem die Computertomographie 
der emittierten Positronen (PET), die Diagnostik der Pinealisregion verbessern 
werden. Die PET konnte nicht nur zur Erforschung des Pinealisstoffwechsels 
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beitragen (die Melatoninkonzentration im Pinealisgewebe wird dabei von beson
derem Interesse sein), sondem vielleicht auch die Artdiagnose mancher Tumoren 
der Pinealisregion ermoglichen. 

Da mit der Kemspintomographie (NMR) in einem Untersuchungsgang Ab
bildungen jeder beliebigen Schichtebene hergestellt werden konnen, liegt es nahe, 
daB sich diese Methode zur Diagnostik der topographisch komplizierten Pinealis
region anbieten wird. Die Aussagekraft der NMR bei der Abklarung von Tumo
ren dieser Region (Huk u. Mitarb. 1983) werden kunftige Untersuchungsserien 
zeigen. 

Relativ gering ist die Aussagekraft der Echoenzephalographie bei Tumoren 
der Pinealisregion. Vor der Entwicklung der Computertomographie wurde sie als 
erganzende Untersuchung vorgeschlagen, urn den Tumor zu lokalisieren und das 
AusmaB des durch ihn bedingten Hydrozephalus zu bestimmen (Kazner u. Kunze 
1968). 1m Zeitalter der Computertomographie hat diese Untersuchungsmethode 
ihre Bedeutung verloren. 

UnbeeinfluBt von der Entwicklung modemer bildgebender Verfahren bleibt 
die Bedeutung der Liquorzytologie und der Serum- und Liquoranalyse fur die 
Diagnostik der Tumoren der Pinealisregion. Tumorzellen im Liquor lassen 
manchmal auf die Histologie des Tumors schlieBen. Zur Artdiagnose tragt auch 
der Nachweis von Choriongonadotropin und Alpha-Fetoprotein im Serum oder 
Liquor bei, die von manchen Tumoren produziert werden, die in der Pinealisre
gion vorkommen konnen. Eine subtile Liquordiagnostik (einschlieBlich radioim
munologischer Untersuchungsmethoden) kann bei der Abklarung von Tumoren 
dieser Region die wichtigsten Informationen zur Erganzung der neuroradiologi
schen Befunde erbringen. 

I. Neuroradiologie 

1. Schadeliibersichtsaufnahmen 

Haufige pathologische Rontgenbefunde bei Tumoren der Pinealisregion sind 
Schadelveranderungen infolge intrakranieller Drucksteigerung und abnorme 
Kalkschatten in der Pinealisregion. 

a) Zeichen intrakranieller Drucksteigerung 

Rontgenologische Zeichen der intrakraniellen Drucksteigerung finden sich in 
47-60% der Faile (Rand u. Lemmen 1953, Pia 1954, Kundert 1963, Weber 1963, 
Harwood-Nash u. Fitz 1976, Donat u. Mitarb. 1978, Hase u. Mitarb. 1979a, 
Hitchon u. Mitarb. 1983). Weber (1963) stellt solche Rontgensymptome bei sechs 
von elfPatienten fest, namlich Nahtsprengungen und vertiefte Impressiones digi
tatae bei Kindem und Sellaveranderungen bei Erwachsenen. Pia (1954) gibt 
Nahtsprengungen und vertiefte Impressionen in 56% der FaIle an, eine sekundare 
Sellaerweiterung in 42% und eine Druckatrophie des Sellaruckens in 37%. Bei 
neun von 18 Kindem im Krankengut von Harwood-Nash u. Fitz (1976) bestan
den klaffende Schadelnahte, SeUaveranderungen jedoch nur bei drei Kindem. 
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b) Verkalkungen in der Pinealisregion 

Bei der Beurteilung von Verkalkungen in der Pinealisregion sind das Alter des 
Patienten und die Konfiguration, die GroBe und die Lage der Verkalkung zu 
beriicksichtigen. Es kann sehr schwierig, manchmal unmoglich sein, zwischen 
einer Kalkeinlagerung in der Pinealis und einer Tumorverkalkung zu unterschei
den. Konfiguration, GroBe und Dichte der physiologischen Pinealisverkalkungen 
sind sehr unterschiedlich, sie "konnen vereinzelte, mehrfach geteilte inselartige bis 
erbsgroBe kompakte Kalkschatten oder eine Anhaufung kriimeliger, punktformi
ger, sandig strukturierter Konglomerate sein" (Parnitzke 1961) - ahnlich konnen 
Tumorverkalkungen aussehen. Die maximale GroBe der Pinealisverkalkung be
tragt 10 x 5 mm (Stauffer u. Mitarb. 1953); bei groBeren Kalkschatten ist der 
Verdacht auf einen Tumor durch weitere Untersuchungen abzuklaren (Lin u. 
Mitarb. 1978b). Mit verschiedenen MeBmethoden - die von Parnitzke (1961) und 
Oon (1964) ausfiihrlich beschrieben werden -laBt sich im seitlichen Schadeliiber
sichtsbild eine Verlagerung der Pinealisverkalkung ausschlieBen oder nachweisen. 
In der sagittalen Rontgenaufnahme projiziert sich diese Verkalkung normaler
weise in oder sehr nahe der Mittellinie. 

Pinealisverkalkung im Kindesalter. 1m ersten Lebensjahrzehnt kommt eine 
Pinealisverkalkung sehr selten vor, sie findet sich in 2,3 % (Macpherson u. Mathe
son 1979) bis 5,1 % (Dyke 1930) der Schadelaufnahmen. 1m zweiten Lebens
jahrzehnt betragt diese Inzidenz 12,2% (Macpherson u. Matheson 1979) bis 
28,1 % (Dyke 1930). Die Haufigkeit von Verkalkungen in der Pinealisregion bei 
Patienten unter 20 Jahren mit Tumoren in dieser Region ist deutlich hoher -
Lofgren (1958) gibt solche Verkalkungen bei neun von 13 Patienten (69%) an, Lin 
u. Mitarb. (1978b) stellen sie bei 15 von 19 Patienten (79%) fest. Daher ergibt der 
Rontgenbefund einer Verkalkung in der Pinealisregion bei einem Kind unter zehn 
Jahren den Verdacht auf einen Tumor (Dandy 1936, Camp 1950, Weber 1963, 
Harwood-Nash u. Fitz 1976). 

Hiiufigkeit. Aus der Zusammenfassung von Angaben im Schrifttum (Baggen
stoss u. Love 1939, Rand u. Lemmen 1953, Suzuki u. Mitarb. 1962, Kundert 
1963, Poppen u. Marino 1968, Donat u. Mitarb. 1978, Lin u. Mitarb.1978b, Hase 
u. Mitarb. 1979a) geht hervor, daB bei etwa 45% aller Tumoren der Pinealis
region (ohne Beriicksichtigung ihrer Histologie) Verkalkungen vorkommen. Da 
diese Angaben auch Faile mit einer physiologischen Pinealisverkalkung bei einem 
Tumor der Pinealisregion einbeziehen, laBt sich daraus nicht schlieBen, daB fast 
jeder zweite Tumor der Pinealisregion verkalkt - die Inzidenz der Tumorverkal
kungen kann nicht ermittelt werden. 

Einige Autoren geben an, daB Verkalkungen bei Germinomen und Terato
men der Pinealisregion haufig, bei Gliomenjedoch eher selten sind. Lin u. Mitarb. 
(1978b) stellen Verkalkungen bei zehn von 15 Germinomen (67%) und bei zehn 
von zwolf Teratomen (83%) fest. Chang u. Mitarb. (1981) weisen bei jedem 
Germinom der Pinealisregion (14 Faile) einen Kalkschatten nach (den sie fUr 
Pinealiskalk halten). Suprasellare Germinome zeigen hingegen iiberaus selten 
Verkalkungen (Kageyama u. Belsky 1961, Rubin u. Kramer 1965, Kageyama 
1971, Banna u. Mitarb. 1976, Lin u. Mitarb. 1978b, Takeuchi u. Mitarb. 1979b). 
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Nur bei drei von neun Gliomen der Pinealisregion stellt Greitz (1972) ab
norme Verkalkungen fest. DeGirolami u. Schmidek (1973) geben sie nur bei zwei 
von zehn Gliomen an. 

Uber Verkalkungen von Pinealiszelltumoren wird wenig mitgeteilt. Lin u. 
Mitarb. (1978b) weisen sie bei vier von fiinf Pineoblastomen nacho Da normales 
Pinealisparenchym zur Kalkeinlagerung tendiert, ist anzunehmen, daB auch 
Pinealiszelltumoren haufig verkalken. 

Bei Meningeomen der Pinealisregion diirften rontgenologisch nachweisbare 
Verkalkungen eher selten sein. Sie finden sich bei vier der elf (36%) von Roda u. 
Mitarb. (1982) zusammengefaBten Falle. 

Lokalisation. In vielen Tumorfallen liegt die Verkalkung auBerhalb des 
Areals, in dem sich der Pinealiskalk normalerweise projiziert, wobei man oft nicht 
entscheiden kann, ob eine verlagerte Pinealis- oder eine "exzentrische" Tumor
verkalkung vorliegt. Bei den von Greitz (1972) ausgewerteten Fallen fand sich die 
Verkalkung meist im Zentrum oder im unteren Anteil des Tumors, manchmal im 
oberen Tumoranteil oder an der Tumorperipherie. Lin u. Mitarb. (1978b) weisen 
bei 17 von 24 Patienten (71 %) mit einem Tumor der Pinealisregion (iiberwiegend 
nach hinten und unten) verlagerte Kalkschatten nach, wobei sie keine Beziehung 
zwischen der Lokalisation der Verkalkung und dem AusmaB des tumorbedingten 
Hydrozephalus feststellen. Eine Verlagerung nach vorne und unten kommt bei 
Spleniumgliomen vor (Schlesinger 1950). Selten ist die Verkalkung nach lateral 
disloziert (Pia 1954, Weber 1963); Pia (1954) gibt an, er habe einen solchen 
Befund nur bei infiltrierend wachsenden Tumoren erhoben. 

Konjiguration. Bei Tumoren der Pinealisregion werden sehr unterschiedlich 
konfigurierte Verkalkungen beschrieben. Bereits 1911 wei sen Bailey und Jelliffe 
bei einem Teratom mehrere Kalkschatten in der Pinealisregion nach, doch ohne 
diesen Befund als tumorverdachtig zu interpretieren. Rand u. Lemmen (1953) 
stellen in einigen Fallen eine homo gene Verkalkung fest, in anderen Fallen ver
streute Kalkinseln. Der Durchmesser der homogenen, kugeligen Kalkschatten 
kann mehrere Zentimeter betragen (Pia 1954, Parnitzke 1961). Parnitzke (1961) 
beschreibt homogen dichte und schollige, teilweise watteartig aufgelockerte, 
Weber (1963) dichte eckige, seltener rundliche Verkalkungen. Die einzelnen 
Kalkschollen sind oft eng benachbart, verschieden groB und unregelmaBig kontu
riert (Abb. 25a). Bei Germinomen und Teratomen der Pinealisregion und bei 
Pineoblastomen finden Lin u. Mitarb. (1978b) homogen dichte, kompakt kor
nige, flockige und amorphe Verkalkungen (die in ihrer Ubersichtsarbeit einzeln 
abgebildet sind) und verstreute Kalkinseln. 

c) D(fferentialdiagnostische Uberlegungen 

Zwar unterstiitzt der Rontgenbefund einer abnormen Verkalkung in der Pinealis
region den klinischen Tumorverdacht und ermoglicht die Tumorlokalisation, aus 
der Konfiguration des Kalkschattens kann jedoch nicht auf die Tumorhistologie 
geschlossen werden (Rand u. Lemmen 1953, Ozonoffu. Burrows 1971). Ebenso
wenig ergibt die abnorme Verkalkung einen Hinweis auf die Tumordignitat -
sowohl die expansiv als auch die infiltrierend wachsenden Tumoren der Pinealis
region konnen verkalken. 
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Der uberaus seltene Befund eines Zahnschattens oder des Schattens einer 
Zahnanlage in der Pinealisregion (Bochner u. Scarff 1938, Davidoff u. Epstein 
1955, Kroening 1962, Suzuki u. Mitarb. 1962; McCormack u. Mitarb. 1978 bzw. 
Salazar u. Mitarb. 1979; Chang u. Mitarb. 1981) beweist zwar, daB ein Teratom 
vorliegt, aber die Frage bleibt offen, ob dieses Teratom neben dem differenzierten 
Gewebe auch maligne Tumoranteile enthiilt oder nicht. Nur in sehr wenigen 
Fiillen durfte die Angabe von Camp (1950) zutreffen, Teratome seien an einem 
zentralen Kalkschatten mit aufgehelltem, Fettgewebe entsprechendem Saum er
kennbar. 

GroBe schalenformige, schmale sichelformige und dunne ringformige Kalk
schatten kommen bei "Aneurysmen" der V. magna Galeni vor (Oscherwitz u. 
Davidoff 1947, Poppen u. Avman 1960; Russell u. Newton 1964 bzw. Newton u. 
Troost 1974; Wilson u. Roy 1964, Weir u. Mitarb. 1968, Agee u. Mitarb. 1969; 
weitere Fiille erwiihnen Ozonoff u. Burrows 1971). Eine iihnlich konfigurierte 
Verkalkung kann sich bei einem Lipom der Pinealisregion zeigen. 

Die Frage nach einer supraselliiren Metastase eines Tumors der Pinealisregion 
liiBt sich mit Schiidelubersichtsaufnahmen nicht abkliiren. Eine aufgeweitete Sella 
spricht eher fur einen durch den Tumor verursachten Okklusivhydrozephalus als 
fUr eine supraselliire Raumforderung - bei supraselliiren Germinomen ist der 
Sellabefund oft normal (Kageyama u. Belsky 1961, Rubin u. Kramer 1965, Ka
geyama 1971, Camins u. Mount 1974, Takeuchi u. Mitarb. 1979b, Chang u. 
Mitarb. 1981). Verkalkungen supraselliirer Germinome (Sung u. Mitarb. 1978) 
sind sehr selten. Nur in einem einzigen Fall (Swischuk u. Bryan 1974) wurde bei 
einem "doppelten" Germinom eine Verkalkung in der Pinealisregion und eine 
zweite oberhalb der Sella nachgewiesen. 

2. Ventrikulographie und Pneumenzephalographie 

Vor der Entwicklung der Computertomographie (Hounsfield 1973) waren die 
Ventrikulographie und die Pneumenzephalographie bei Verdacht auf einen Tu
mor der Pinealisregion diagnostisch entscheidend. Mit diesen Untersuchungen 
liiI3t sich ein solcher Tumor zwar ebenso sicher nachweisen wie mit der Computer
tomographie (vielleicht konnten dadurch in mane hen Fiillen wichtige Informatio
nen zur Ergiinzung des computertomographischen Befundes gewonnen werden), 
sie sind jedoch heute nicht mehr - oder nur ausnahmsweise - indiziert, wei I das 
Risiko einer Komplikation und die Patientenbelastung zu hoch sind. Zur Ventri
kulographie ist ein neurochirurgischer Eingriff erforderlich; das ins Ventrikelsy
stem eingebrachte Kontrastmittel kann schiidlich sein. D'Errico (1961) macht 
darauf aufmerksam, daB die Ventrikulographie besonders bei den stark vaskula
risierten Tumoren der Pinealisregion gefiihrlich ist, weil Tumorblutungen provo
ziert werden konnen; er erwiihnt zwei bei solchen Tumoren unmittelbar nach der 
Ventrikulographie eingetretene Todesfiille. Bei Tumoren der Pinealisregion ist 
der intrakranielle Druck meistens erhoht; in einem solchen Fall ist die Pneumen
zephalographie wegen der Gefahr der Hirnherniation kontraindiziert, sie kann 
erst nach einem neurochirurgischen Eingriff zur Entlastung des intraventrikulii
ren Drucks durchgefuhrt werden. 
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Dennoch sollen die folgenden Anmerkungen nicht nur als medizinhistorische 
Reminiszenz verstanden werden, sondern auch als Hinweis darauf, welche Be
funde bei Tumoren der Pinealisregion mit der Ventrikulographie und der Pneum
enzephalographie erhoben und welche Differentialdiagnosen gestellt werden 
konnen. Der didaktische Wert vieler Beitrage zu diesem Thema im alteren Schrift
tum solI nicht verges sen werden. Sie informieren ausfUhrlich tiber die verschiede
nen Wachstumsrichtungen der Tumoren der Pinealisregion und tiber die verschie
denen tumorbedingten Veranderungen benachbarter Regionen; die darin 
abgebildeten Ventrikulogramme und Pneumenzephalogramme zeigen an schau
lich - vielleicht anschaulicher als manche Computertomogramme - die pathologi
schen Befunde der Pinealisregion. Es wird wichtig sein, aus diesen Befunden zu 
lernen und ihren Informationsgehalt zu analysieren, wenn moderne bildgebende 
Verfahren eine ebenso genaue Abbildung der Liquorraume ermoglichen werden 
wie die Pneumenzephalographie. 

a) Geschichtlicher Ruckblick 

Dandy weist bereits 1922 auf den Wert der Ventrikulographie fUr die Lokalisa
tion von Tumoren im 3.Ventrikel hin (Dandy 1922a). In einem Fallbericht von 
Van Wagenen (1931) findet sich die erste ausfUhrliche Beschreibung des charakte
ristischen Befundes eines Tumors der Pinealisregion: "Die Ventrikulogramme 
zeigen eine deutliche Erweiterung der Seitenventrikel und des 3.Ventrikels, aber 
keine Verlagerung oder Verformung, abgesehen von einem unregelmaBig abge
rundeten Gebilde ... , das sich von der Pinealisregion nach oben und vorne in den 
3.Ventrikel vorwolbt. Anscheinend verschlieBt der Tumor den Aquadukt .... Der 
Befund entspricht einem Tumor der Pinealisregion." 

Aus den dreiBiger Jahren stammen mehrere Mitteilungen tiber ventrikulogra
phisch nachgewiesene raumfordernde Prozesse der Pinealisregion mit entspre
chenden Abbildungen (Allen u. Lovell 1932, Harris u. Cairns 1932, Hamby u. 
Gardner 1935, Lysholm u. Mitarb. 1935, McLean 1935, Dandy 1936, Horrax 
1936, Araki 1937, Horrax 1937, Kahn 1937, Baggenstoss u. Love 1939, Bailey u. 
Mitarb. 1939). Zur tibersichtlichen Darstellung des 3.Ventrikels fordert Dandy 
(1936) die Entfernung des Liquors aus dem gesamten Ventrikelsystem und den 
Ersatz durch Luft; mit dieser Technik konne jeder Tumor genau lokalisiert wer
den, der intrakranielle Druckzeichen hervorruft, somit auch jeder Tumor der 
Pinealisregion. Lysholm u. Mitarb. (1935) fassen die Rontgensymptome zusam
men, die das Ventrikulogramm bei einem solchen Tumor zeigen kann: Hydroce
phalus internus, Ftillungsdefekt des dorsalen Abschnitts des 3.Ventrikels, Fiil
lungsdefekt im Dach des 3.Ventrikels, Verlagerung des oberen Aquaduktab
schnitts nach basal. Johnson u. List (1937) wei sen dar auf hin, daB bei Pinealis
tumoren die Mittellinienstrukturen nicht nach lateral verlagert sind. Ais typisches 
Tumorzeichen gibt Twining (1939) die Obliteration des Recessus suprapinealis 
an; bei kleineren Tumoren konne ein "Pseudorezessus" sichtbar sein, der einer 
Luftansammlung zwischen Tumor und Dach des 3.Ventrikels entspreche. Lys
holm (1946) und Lindgren u. Di Chiro (1953) stellen fest, daB die dorsale Kontur 
des 3.Ventrikels auch bei Tumoren der Vierhtigelplatte abnorm sein kann. 
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Die Bedeutung der Ventrikulographie fur die Diagnostik der Tumoren der 
Pinealisregion wird von vielen Autoren hervorgehoben (Horrax u. Daniels 1942; 
Horrax 1947, 1949 und 1950; Rand u. Lemmen 1953, Pia 1954, Davidoff u. 
Epstein 1955, Ruggiero 1961, Suzuki u. Mitarb. 1962, Davidoff 1967, Poppen u. 
Marino 1968). Sie bleibt bis zur Entwicklung der Computertomographie die 
wichtigste neuroradiologische Untersuchungsmethode zur Abklarung des Tu
morverdach ts. 

Die Kombination von Ventrikulographie und R6ntgentomographie und die 
Anwendung positiver Kontrastmittel erm6glichten die exakte Abbildung der dor
salen Kontur des 3.Ventrikels und somit in sehr vielen Fallen den sicheren Nach
weis oder AusschluB eines Tumors der Pinealisregion. Entsprechend der Entwick
lung geeigneter Kontrastmittel wurden anfangs nicht wasserl6sliche Kontrast
mittel verwendet (Heppner 1955a, David u. Mitarb. 1963, Jennett u. Mitarb. 
1963, Zingesser u. Schechter 1964, Suzuki u. Hori 1969, Lang u. Russell 1970, 
Cole 1971, El-Mahdi u. Mitarb. 1972, Caron u. Mitarb. 1974, Tod u. Mitarb. 
1974), spater wasserl6sliche - Megluminiocarmat (Swischuk u. Bryan 1974, 
Schindler 1976, Hase u. Mitarb. 1979a) und Metrizamid (Strand u. Mitarb. 1978, 
Casenave u. Mitarb. 1984). Einen Vorteil der Ventrikulographie mit nicht wasser
l6slichem Kontrastmittel haben Suzuki u. Hori (1969) darin gesehen, daB mit dem 
(bei AquaduktverschluB) im 3.Ventrikel verbleibenden Kontrastmittel Kontroll
untersuchungen nach Strahlentherapie durchgefiihrt werden k6nnen; damit lie Be 
sich auf einfache Weise eine Anderung der Tumorgr6Be feststellen; auBerdem 
k6nne mit dem Nachweis des Kontrastmittels im Spinalkanal bewiesen werden, 
daB der Aquadukt wieder durchgangig ist - diese Untersuchungsmethode hat 
Heppner bereits 1955 angewandt (Heppner 1955a). Mit wasserl6slichen Kon
trastmitteln lassen sich jedoch anatomische Einzelheiten und pathologische Ver
anderungen des Ventrikelsystems genauer darstellen (Strand u. Mitarb. 1978); der 
Vorteil der Resorbierbarkeit dieser Kontrastmittel ist evident. 

Die Pneumenzephalographie kann zur Diagnostik der Tumoren der Pinealis
region mehr beitragen als die Ventrikulographie, weil dabei sowohl der 
3. Ventrikel als auch die Mittelhirnzisternen abgebildet werden. Dies gilt unter der 
Voraussetzung, daB keine Zeichen der intrakraniellen Drucksteigerung die Un
tersuchung verbieten und daB der Aquadukt durchgangig ist. Bei verschlossenem 
Aquadukt wurde nicht selten die Pneumenzephalographie mit der Ventrikulogra
phie kombiniert (Ruggiero 1957, Klaus 1958, Lourie u. Berne 1961, Schindler 
1976, Strand u. Mitarb. 1978, Hase u. Mitarb. 1979a) (Abb. 26c). 

Das umfangreiche Schrifttum uber die Pneumenzephalographie enthait rela
tiv wenige Arbeiten, in denen auf pneumenzephalographische Befunde bei Tumo
ren der Pinealisregion naher eingegangen wird (Ruggiero 1957, Klaus 1958, Zin
gesser u. Schechter 1964, Wende u. Ciba 1968, Greitz 1972, Harwood-Nash u. 
Fitz 1976, Schindler 1976, Ruggiero u. Mitarb. 1977, Hase u. Mitarb. 1979a). 
Ausfiihrlich berichtet Kruyff (1965) uber pneumenzephalographische Befunde 
bei Zysten in der Nachbarschaft der Vierhugelplatte. Besondere Beachtung ver
dienen die im Atlas von Di Chiro (1967) abgebildeten Pneumenzephalogramme 
von raumfordernden Prozessen der Pinealisregion. 
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b) Befunde 

Bei Tumoren der Pinealisregion sind Verformungen und Verlagerungen der an
grenzenden inneren und iiuBeren Liquorriiume ventrikulographisch und pneum
enzephalographisch nachweisbar. AuBerdem findet sich oft eine symmetrische 
Aufweitung der Seitenventrikel und des ventralen Abschnitts des 3.Ventrikels 
aufgrund einer LiquorabfluBbehinderung infolge Aquiiduktstenose oder -okklu
sion. 

In fast allen Fiillen besteht ein Fiillungsdefekt des dorsalen Abschnitts des 
3.Ventrikels (Abb. 25a, 26c, 27, 28a). Er entspricht der Tumorvorwolbung in den 
3.Ventrikel, die sich mit ventralkonvex runder, polyzyklischer, geradliniger oder 
unregelmiiBiger Begrenzung abbildet (Twining 1939, Rand u. Lemmen 1953, 
David u. Mitarb.1963, Jennett u. Mitarb.1963, Greitz 1972, Tod u. Mitarb. 1974, 
Taveras u. Wood 1976). Zwar meint Dandy (1936), es spreche gegen einen Tumor 
der Pinealisregion, wenn sich der Recessus suprapinealis darstellt; dennoch kom
men solche Tumoren ohne Obliteration des Recessus suprapinealis vor (Rand u. 
Lemmen 1953, Jennett u. Mitarb. 1963, Greitz 1972) (Abb. 26c) - dessen Ver
schluB hiingt von der TumorgroBe ab (Twining 1939, Wende u. Ciba 1968). 

Da der Aquiidukt bei Tumoren der Pinealisregion meist verschlossen ist 
(Rand u. Lemmen 1953) (Abb. 26a und c), sind Veriinderungen des Aquiidukts 
nur selten erkennbar. Durch das Tumorwachstum wird der Aquiidukt von oben 
eingeengt, gestreckt und nach basal verlagert (David u. Mitarb. 1963, Jennett u. 
Mitarb. 1963, Greitz 1972, Tod u. Mitarb. 1974). Manchmal verliiuft er in einem 
basalkonvexen Bogen (Abb. 27); manchmal zeigt sich ein Knick in Rohe der 
unteren Vierhugel (Di Chiro 1967, Wende u. Ciba 1968, Greitz 1972, Rarwood
Nash u. Fitz 1976; Kautzky u. Mitarb. 1976 bzw. Schindler 1976 und Rase u. 
Mitarb. 1979a), so daB der rostrale Aquiiduktabschnitt nach vorne unten gerich
tet ist (Abb. 25a). UnregelmiiBige Konturen des Aquiidukts sprechen fur eine 
Tumorinfiltration (Lindgren u. Di Chiro 1953, Wende u. Ciba 1968, Kautzky u. 
Mitarb. 1976). 

Die pneumographische Darstellung der Mittelhirnzisternen kann uber die 
dorsale, seltener auch uber die laterale Tumorausdehnung informieren. Die Vier
hugelzisterne wird durch einen Tumor der Pinealisregion eingeengt oder oblite
riert (Wende u. Ciba 1968, Schindler 1976; Clar u. Mitarb. 1978 bzw. 1979) 
(Abb. 26a und b, 27). Wenn sich ein Teil der Vierhugelzisterne kontrastiert, kann 
die dorsale Tumorkontur abgegrenzt und - bei gleichzeitiger Fullung des Aqua
dukts - die Lage und Form der Vierhugelplatte beurteilt werden. Diese ist oft 
nach basal verlagert, steil aufgerichtet (Ruggiero 1957, Greitz 1972) und defor
miert; bei Gliomen des Spleniums kann sie nach basal und nach vorne disloziert 
sein (Zatz u. Mitarb. 1967). Der Befund einer verdickten Vierhugelplatte spricht 
fiir eine Tumorausbreitung im Mittelhirndach (Zingesser u. Schechter 1964, Di 
Chiro 1967, Wende u. Ciba 1968, Thiebot u. Mitarb. 1978). 

Die Cisterna veli interpositi kann aufgestaut sein (Di Chiro 1967), doch ist 
dieser Befund fast nie feststellbar, wei I die Luftfiillung dieser Zisterne bei einem 
Tumor der Pinealisregion nur selten gelingt. 

Die Ambienszisternen konnen yom Tumor auseinandergedrangt sein (Ta
veras 1960; Schindler 1976 bzw. Rase u. Mitarb. 1979a) (Abb. 29b). Klaus (1958) 
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Abb.2Sa-c. Tumor der Pinealisregion (Histologie unbekannt). 16jiihriger Patient. a Pneum
enzephalographie, Tomogramm der Medianebene: schollige Tumorverkalkung; Fiillungsdefekt 
des dorsalen Abschnitts des 3. Ventrikels; Knick des Aquiidukts. b Retrograde Brachialisangio
graphic rechts, seitliches Arteriogramm, Subtraktion: Dorsalverlagerung der A . chorioidea 
posteromedialis (-» , ihr proximaler Abschnitt projiziert sich dorsal der A. chorioidea postero
lateralis (~). c Karotisangiographie, seitliches Phlebogramm: der basalkonvexe Bogen der 
V. cerebri interna ist abgeflacht, ihr dorsaler Abschnitt und die V. magna Galeni sind angeho
ben; Verlagerung der V. basalis nach unten (Normvariante: die V. basalis miindet in den Sinus 
rectus); der Abstand zwischen V. cerebri interna und V. basalis ist vergroBert; 1 Tumorverkal
kung, 2 V. cerebri interna, 3 V. basalis, 4 V. magna Galeni, 5 Sinus rectus 
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Abb.26a-d. Tumor der Pinealisregion (Histologie unbekannt). 5jahriges Madchen. a und b 
Pneumenzephalographie, Tomogramm der Medianebene und sagittales Tomogramm (halb
axial), c Pneumenzephalographie kombiniert mit Ventrikulographie (Metrizamid), Tomogramm 
der Medianebene: Fiillungsdefekt des dorsalen Abschnitts des 3.Ventrikels; AquaduktverschluB 
(--+); Einengung und Verformung der Vierhiigelzisterne (~) durch den Tumor; der Recessus 
suprapinealis (~) ist nicht obliteriert. d Axiale Computertomographie: ventral unscharf 
begrenzter, homogen und maBig hyperdenser Tumor der Pinealisregion; die Vierhiigelzisterne 
(~) ist eingeengt; deutliche Erweiterung der supratentoriellen Ventrikel (LiquorabfluBbehinde
rung) 

weist nach, daB die im seitlichen Pneumenzephalogramm meBbare "Ventrikel
Zisternen-Distanz" bei Tumoren der Pinealisregion vergroBert ist; sie entspricht 
dem kurzesten Abstand zwischen der dorsalen Kontur des 3.Ventrikels und den 
Ambiensflugeln (in lateraler Projektion); ein Abstand von mehr als 18 mm sei 
charakteristisch fur einen Tumor der Pinealisregion. 

Wenn der raumfordernde ProzeB das Mittelhirn nach basal veriagert, ist die 
Cisterna pontis verschmiilert (Schindler 1976 bzw. Rase u. Mitarb. 1979a) 
(Abb. 29a und b). 
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Abb. 27. Glioblastom der 
Vierhiigelplatte (bioptisch 
verifiziert). 32jiihrige Patientin. 
Pneumenzephalographie, 
Tomogramm der Median
ebene. Fiillungsdefekt des 
dorsalen Abschnitts des 
3.Ventrikels; Verlagerung des 
Aquiidukts, der in einem 
basalkonvexen Bogen verliiuft. 
Oer Tumor obliteriert die 
Vierhiigelzistcrne und dc
formier! das Oach des 
4. Ventrikels 

Durch eine infratentorielle Tumorausbreitung mit Kompression des Ober
wurms wird die Oberwurmzisterne verformt und nach dorsal gekriimmt (Greitz 
1972; Schindler 1976 bzw. Hase u. Mitarb. 1979a) (Abb. 28a, 29a). 

c) Differentialdiagnostische Vberlegungen 

Die Ventrikulographie ermoglicht die Differentialdiagnose zwischen (nicht 
tumorbedingter) Aquaduktstenose und Tumor der Pinealisregion. Dieses diffe
rentialdiagnostische Problem laBt sich klinisch nicht losen - bei einer Einengung 
des Aquadukts konnen die gleichen neurologischen Symptome auftreten wie bei 
einem Tumor der Pinealisregion. Deshalb war die Ventrikulographie vor der 
Entwicklung der Computertomographie die entscheidende Untersuchung zur 
Abklarung dieser Symptome. 

In den meisten Fallen gelingt die Lokalisation, oft auch die GroBenbestim
mung des Tumors; seltener laBt sich mit der Ventrikulographie oder Pneumenze
phalographie feststellen, von welchen Strukturen der Tumor ausgegangen ist und 
welche an die Pinealisregion grenzenden Strukturen vom Tumor betroffen sind. 
Ober Fehldiagnosen berichten Cummins u. Mitarb. (1960): in 22 von 106 Fallen 
(21 %) wurde irrtiimlich ein Tumor im 3.Ventrikel angenommen; in acht Fiillen 
(8%) wurde ein raumfordernder ProzeB im 3.Ventrikel aufgrund des Rontgenbe
fundes auBerhalb dieses Ventrikels lokalisiert; wah rend fiinf Tumoren (5%) als 
"Pinealistumoren" verkannt wurden, wurde kein "Pinealistumor" radiologisch 
fehldiagnostiziert. 

Die ventrale Tumorkontur ist im Ventrikulogramm sichtbar, doch ist die 
dorsale Kontur im Pneumenzephalogramm nur dann abgrenzbar, wenn die Vier
hiigelzisterne und die Ambienszisternen dargestellt sind. Bei Obliteration dieser 
Zisternen kann nicht entschieden werden, ob der Tumor von der Pinealis oder 
vom Mittelhirndach ausgegangen ist, und sogar Tumoren des dorsalen Thala
musabschnitts, des Spleniums und Oberwurmtumoren mit supratentoriellem 
Wachs tum kommen differentialdiagnostisch in Frage. Zwar ist ein Tumor des 
Mittelhirndachs nachgewiesen, wenn sich eine verdickte Vierhiigelplatte darstellt 
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Abb. 28a, b. Tumor der Pinealisregion (Histologie unbekannt). tOjahriger Knabe. a Pneumen
zephalographie, Tomogramm der Medianebene: Fiillungsdefekt des dorsalen Abschnitts des 
3.Ventrikels (~); Verformung der Oberwurmzisterne (--+) und Kompression des Oberwurms. b 
Retrograde Brachialisangiographie rechts, seitliches Phlebogramm: der dorsale Abschnitt der 
V. cerebri interna (~) ist angehoben, ihre basalkonvexe Kriimmung ist dadurch verstarkt; Verla
gerung der V. basalis (~) nach un ten (die V. basalis miindet in den Sinus rectus); vergr6J3er
ter Abstand zwischen V. cerebri interna und V. basalis; die V. praecentralis cerebelli (--+) ist 
nach dorsal verlagert und gestreckt; I Vv. interpedunculares, 2 V. pontomesencephalica, 
3 V. mesencephalica lateralis, 4 V. thalami superior 

(Zingesser u. Schechter 1964, Di Chiro 1967, Wende u. Ciba 1968, Thiebot u. 
Mitarb. 1978) und der schmale Liquorraum zwischen Pinealis und oberen Vierhii
geln kontrastiert ist, doch ist dieser Befund praktisch kaum zu erwarten - wenn 
die klinischen Zeichen eines Vierhiigeltumors abgeklart werden, ist er meistens 
bereits so groB, daB er sich von der Pinealis nicht mehr abgrenzen laBt (Schindler 
1976). 

Es stellt sich die Frage, ob aus dem Ventrikulogramm oder Pneumenzephalo
gramm auf die Tumordignitat geschlossen werden kann. Die Befunde, die unter 
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diesem differentialdiagnostisehen Aspekt im Sehrifttum angegeben werden, be
ziehen sieh vorwiegend auf die ventrale Tumorkontur; ihre Interpretation ist 
schwierig und eingeschrankt, weil in vielen Arbeiten der Begriff "Pinealom" 
angewandt wird und Pinealome sieh der neuen Tumorklassifikation nicht sieher 
zuordnen lassen. Man kann aber annehmen, daB es sich bei den meisten 
"Pinealomen" um eher benigne Tumoren handelt. Nach Greitz (1972) haben 
diese Tumoren meist regelmaBig runde oder gelappte Konturen, das Tumorzen
trum liegt in der Mittellinie; eine unregelmaBige oder polyzyklisehe Tumorkontur 
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Abb.29a-e. Arachnoidalzyste in der Pinealisregion (computertomographisch nachgewiesen 
und operativ bestatigt). 23jahrige Patientin. a und b Pneumenzephalographie, Tomogramm der 
Medianebene und sagittales Tomogramm (halbaxial): die Ambienszisternen (~) sind auseinan
dergedrangt, die Cisterna pontis (-+) ist verschmalert; Aufweitung und abnorme Kontur der 
Vierhiigelzisterne (q); Verformung der Oberwurmzisterne (-----+) und Kompression des Ober
wurms; der Aquadukt (a) ist nach rechts verlagert. c Vertebralisangiographie, seitliches Arterio
gramm, Subtraktion: ausgepragte VerJagerung der linken A. chorioidea posteromedialis (I) 
nach dorsal, die linke A. chorioidea posterolateralis (3) ist eben falls nach dorsal verlagert 
(Seitenhinweis aufgrund des computertomographischen Befundes); die mediale (2) und die 
laterale (4) Chorioidalarterie der Gegenseite sind nur gering disloziert; Streckung und Basalver
lagerung der (linken) A. cerebri posterior ( -+); die A. vermiana superior (----» ist nach dorsal 
verdrangt und steilgestellt; Normalbefund der A. perical\osa posterior (5). d Vertebralisangio
graphie, sagittales Arteriogramm (halbaxial), Subtraktion: Verdrangung der Aa. cerebri poste
riores (~) und der Aa. cerebelli superiores (-+) nach lateral. e Axiale Computertomographie: 
Zyste in der Pinealisregion (liquordicht), vorwiegend nach links reichend; der dorsale Abschnitt 
des 3.Ventrikels (-+) ist von links eingedellt; Dilatation der supratentoriellen Ventrikel (Liquor
abfluBbehinderung) 

und eine Lateralverlagerung des dorsalen Abschnitts des 3.Ventrikels sprechen 
eher fur ein Gliom. Diese Lateralverlagerung kann auch bei Ependymomen VOf

kommen (Twining 1939). Pia (1954) stellt bei malignen Tumoren "verwaschene 
und unscharfe" Konturen fest, "die Tumoren waren, meist einseitig, weit nach 
lateral ausgedehnt"; es sei "unter UmsHinden durchaus moglich, durch das Luft
bild eine gewisse Abgrenzung der einzelnen Tumoren zu treffen, wenn sich diese 
auch im allgemeinen auf die Frage nach expansivem oder infiltrierendem Wachs
tum beschrankt". Als Zeichen eines malignen Tumors im Ventrikulogramm mit 
positivem Kontrastmittel geben Jennett u. Mitarb. (1963) eine unregelma13ige 
Tumorkontur mit "ausgefransten Divertikeln" an, die einem Kontrastmittelein
tritt in nekrotische Tumoranteile entspreche. Ruggiero u. Mitarb. (1977) stellen 
fest, da13 Pinealome glatt, Vierhugelgliome hingegen unregeima13ig begrenzt sind. 
Der differentialdiagnostische Hinweis von Lindgren u. Di Chiro (1953), der 
Aquadukt sei bei einer Verlagerung der Vierhugelplatte glatt, bei einem Vierhu
geltumor jedoch unregelma13ig konturiert, ist praktisch nur selten verwertbar, 
weil Tumoren der Pinealisregion den Aquadukt meist friihzeitig verschlie13en. 
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Aus den Berichten im Schrifttum ergibt sich, daB der ventrikulographische 
oder pneumenzephalographische Befund eines Tumors der Pinealisregion zwar 
manchmal zur Beantwortung der Frage beitragt, ob der Tumor expansiv oder 
infiltrierend wachst, aber eine sichere Diagnose der Tumordignitat nicht ermog
licht. Maligne Tumoren konnen glatt begrenzt sein (Strand u. Mitarb. 1978, 
Haase u. Nielsen 1979, Arita u. Mitarb. 1980), unregelmaBige Konturen beweisen 
nicht ein infiltrierendes Tumorwachstum. 

Der ventrikulographische oder pneumenzephalographische Befund erlaubt 
keinen sicheren SchluB auf die Histologie des raumfordernden Prozesses. Die 
GroBe des Fullungsdefektes des 3.Ventrikels hat keine differentialdiagnostische 
Bedeutung (Kruyff 1965, Wende u. Ciba 1968), zwischen der im Ventrikulo
gramm sichtbaren Konfiguration eines Tumors und seiner Histologie besteht 
keine konstante Beziehung (Rand u. Lemmen 1953, Jennett u. Mitarb. 1963). 
Greitz (1972) gibt an, es sei oft schwierig oder unmoglich, im Enzephalogramm 
zwischen einem Pinealom und einem Vierhugelgliom zu unterscheiden. Ebenso 
schwierig ist die Differentialdiagnose zwischen einem Vierhugelgliom und einem 
Meningeom des "carrefour falco-tentoriel" (Ruggiero 1957). Bei diesen Menin
geomen kann sich der gleiche Befund zeigen (Pia 1954, Taveras 1960, Zingesser 
u. Schechter 1964, Schechter u. Mitarb. 1968, Huang u. Wolf 1974b, Papo u. 
Salvolini 1974) wie bei anderen raumfordernden Prozessen der Pinealisregion. 
Dies gilt auch fur "Aneurysmen" der V. magna Galeni (Heinz u. Mitarb. 1968, 
Wende u. Ciba 1968; Harwood-Nash u. Fitz 1976 bzw. Martelli u. Mitarb. 1980; 
Kautzky u. Mitarb. 1976, Taveras u. Wood 1976) und fUr Zysten der Pinealisre
gion (Hamby u. Gardner 1935, Lourie u. Berne 1961, Kruyff 1965, Huckman u. 
Mitarb. 1970) (Abb. 29a und b). Die sichere Diagnose einer Zyste kann nur 
gestellt werden, wenn zwischen ihr und dem Liquorraum eine Kommunikation 
besteht und Kontrastmittel in der Zyste nachweis bar ist (N oetzel 1940, Greitz 
1972, Tod u. Mitarb. 1974, Thibaut u. Rumeau 1978). 

Ausnahmsweise kann der pneumographische Befund pathognomonisch sein, 
namlich bei Epidermoiden, die mit dem Liquorraum in Verbindung stehen; diese 
Tumoren zeigen ein inhomogen fleckiges Kontrastbild mit verschieden groBen 
Aufhellungen, entsprechend der zwischen die scholligen Tumormassen einge
drungenen Luft. Kirsch u. Stears (1970) erheben einen solchen Befund bei einem 
Epidermoid der Pinealisregion. 

Bei suprasellaren Germinomen ist der Boden des 3.Ventrikels angehoben, der 
Recessus opticus und der Recessus infundibuli sind obliteriert (Takeuchi u. Mit
arb. 1979b). Diese Veranderungen des basalen Abschnitts des 3.Ventrikels finden 
sich auch bei einer suprasellaren Metastase eines Tumors der Pinealisregion; in 
einem solchen Fall zeigt sich im Ventrikulogramm oder Pneumenzephalogramm 
nicht nur ein Fullungsdefekt des dorsalen Ventrikelabschnitts, sondern auch eine 
Anhebung und eine abnorme Kontur des Ventrikelbodens (Di Chiro 1967, Cast
leman u. McNeely 1971, Swischuk u. Bryan 1974, Harwood-Nash u. Fitz 1976, 
Taveras u. Wood 1976, Ruggiero u. Mitarb. 1977, Camins u. Takeuchi 1978, 
Strand u. Mitarb. 1978). Bei diesem Befund ist vor allem ein Germinom differen
tialdiagnostisch in Betracht zu ziehen, da Germinome oft in der Pinealisregion 
vorkommen und in vielen Fallen metastasieren. Der Primartumor kann so klein 
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sein, daB er pneumographisch nicht nachweisbar ist und sich nur die supraselUire 
Metastase darstellt (Tod u. Mitarb. 1974). 

Zwar konnen bei einer ausgepdigten subependymalen und intraventrikularen 
Tumorabsiedlung abnorme Ventrikelkonturen im Ventrikulogramm sichtbar 
sein (Tod u. Mitarb. 1974), doch ist die Abklarung der Frage nach Ventrikelmeta
stasen erst durch die Computertomographie moglich geworden. 

3. Angiographie 

Zur GefaBdiagnostik der Pinealisregion muB das vertebrobasilare Stromgebiet 
dargestellt werden. Die Karotisangiographie erbringt wichtige erganzende Infor
mationen, vor allem tiber den Verlauf der tie fen Hirnvenen (die bei der Vertebra
lisangiographie nur teilweise kontrastiert werden). Es empfiehlt sich daher, bei 
Verdacht auf einen Tumor der Pinealisregion sowohl eine Vertebralis- als auch 
eine Karotisangiographie durchzufUhren. 

Mit der Angiographie laBt sich ein raumfordernder ProzeB der Pinealisregion 
nachweisen, wenn sich entsprechende GefaBverlagerungen oder pathologische 
GefaBe zeigen - jedoch nicht ausschlieBen, da die Angiogramme unauffallig sein 
konnen, obwohl ein Tumor der Pinealisregion besteht. Manchmal kann aus dem 
AusmaB der GefaBverlagerung auf die TumorgroBe geschlossen werden. Oft 
weist der Verlauf der dislozierten GefaBe daraufhin, wovon der Tumor ausgegan
gen ist und in welcher Richtung er wachst. Der Befund pathologischer GefiiBe 
kann zur Differentialdiagnose des raumfordernden Prozesses beitragen. Wenn 
eine Operation in Frage kommt, ist die Angiographie erforderlich, urn die yom 
Tumor verlagerten und die zum Tumor ziehenden GefaBe darzustellen und die 
Tumorvaskularisation abzuklaren. 

Die Indikation zur Angiographie bei Tumoren der Pinealisregion hat sich mit 
der Entwicklung der Computertomographie geandert. Frtiher hat man angiogra
phiert, urn den Tumor nachzuweisen und seine Ausdehnung zu bestimmen; heute 
wird diese Untersuchung meistens deshalb durchgefUhrt, urn fUr die Operations
planung wesentliche Informationen zu erhalten. Da es der Fortschritt der Neuro
chirurgie ermoglicht hat, sich eher zur Tumoroperation als zu palliativen MaB
nahmen zu entschlieBen, ist im Zeitalter der Computertomographie die Bedeu
tung der Angiographie bei Tumoren der Pinealisregion keinesfalls geringer 
geworden. 

a) Literaturubersicht 

Zwar weist Moniz bereits 1937 eine Anhebung der V. magna Galeni bei einem 
Pineal om nach, doch hat die Angiographie fUr die Tumordiagnostik der Pinealis
region relativ spat Bedeutung erlangt. Von den 32 Tumorpatienten, tiber die 
Rand u. Lemmen (1953) berichten, ist keiner angiographiert worden. Pia (1954) 
meint, die Angiographie spiele eine der Ventrikulographie untergeordnete Rolle. 

Johanson (1953 und 1954) beschreibt abnorme phlebographische Befunde bei 
Tumoren der Pinealisregion; er gibt an, daB der dorsale Abschnitt der V. cerebri 
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interna durch den Tumor gestreckt und nach lateral verlagert sein kann. Namin 
(1954) betont ebenfalls den Wert des Phlebogramms - besonders der tiefen Hirn
venen - fUr die Beurteilung der Pinealisregion; auBerdem weist er bei einem 
Pineal om tumoreigene GefiiBe und eine Streckung und Basalverlagerung der 
A. cerebri posterior nacho Columella u. Papo (1956) stellen fest, daB die 
A. parietooccipitalis durch Tumoren der Pinealis oder angrenzender Hirnab
schnitte nach basal, durch Meningeome des freien Tentoriumrandes hingegen 
nach oben verdriingt wird. 

Die erste ausfUhrliche und systematische Beschreibung angiographischer Be
funde bei Tumoren der Pinealisregion stammt von LOfgren (1958); er weist darauf 
hin, daB die Beurteilung der Aa. chorioideae posteriores, der Vv. cerebri internae, 
der Vv. basales und der V. magna Galeni fUr die Tumordiagnose entscheidend 
ist; der Tumor konne die in einem dorsalkonvexen Bogen verlaufenden 
Aa. chorioideae posteriores nach dorsal und oben verlagern, so daB sich dieser 
Bogen im seitlichen Arteriogramm aufgeweitet und ausgespannt darstellt; die 
Vv. cerebri internae konnten durch den Tumor angehoben werden, so daB sie 
einen nach oben (statt nach unten) konvexen Bogen bilden. Galloway u. Greitz 
(1960) betonen, es mtisse zwischen Verlagerungen der Aa. chorioideae postero
mediales und Verlagerungen der Aa. chorioideae posterolaterales unterschieden 
werden; sie erliiutern die Differentialdiagnose solcher Befunde. 

Wackenheim u. Mitarb. (1968) zeigen, daB eine genauere Tumorlokalisation 
moglich ist, wenn man nicht nur die Vv. cerebri internae, die Vv. basales und die 
V. magna Galeni befundet, sondern auch Dislokationen der kleineren Venen des 
Mittelhirns und der benachbarten Regionen beachtet. Die Monographie von 
Wackenheim u. Braun (1970) enthiilt viele Abbildungen und Skizzen abnormer 
Angiogramme, in denen die Verlagerungen kleinerer GefiiBe bei Tumoren der 
Pinealisregion anschaulich dargestellt sind. Solche Befunde sind auch in der 
Ubersichtsarbeit von Greitz (1972) abgebildet und den entsprechenden Pneum
enzephalogrammen gegeniibergestellt. 

Mit einer besonderen MeBmethode bestimmen Pachtman u. Mitarb. (1974) 
die Distanz der Aa. chorioideae posteriores zur Schiidelbasis und den Abstand 
zwischen medialen und lateralen Chorioidalarterien in tiber 100 seitlichen Verte
bralisangiogrammen; diese MeBmethode ermogliche die Differentialdiagnose 
zwischen Tumoren der Pinealisregion, Hirnstammtumoren und hydrozephalus
bedingter GefiiBverlagerung. Aufgrund einer sorgfiiltigen Auswertung angiogra
phi scher Befunde bei verschiedenen Tumoren der Pinealisregion vertreten Sones 
u. Hoffman (1975) die Ansicht, daB die Vertebralisangiographie zur Differential
diagnose dieser Tumoren mehr Informationen erbringt als die Enzephalographie. 

b) Befunde 

Die pathologischen angiographischen Befunde, die bei Tumoren der Pinealis
region vorkommen, lassen sich einteilen in uncharakteristische GefiiBverlagerun
gen infolge eines VerschluBhydrozephalus und in unmittelbar durch den Tumor 
bewirkte Verlagerungen von GefiiBen der Pinealisregion. Manchmal ist der Tu
mor aufgrund pathologischer GefiiBe oder einer Tumoranfiirbung erkennbar. 
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Die hydrozephalus- und die tumorbedingten GefiiBdislokationen sind oft mit
einander kombiniert. Wenn sich ein "hydrozephales GefiiBbild" zeigt, kann es 
schwierig sein, einen Tumor der Pinealisregion als Ursache des Hydrozephalus 
nachzuweisen, und noch schwieriger, ihn auszuschlieBen, weil kleine Tumoren 
den Aquiidukt verschlieBen konnen, bevor sie benachbarte GefiiBe verdriingen. 
Ein weiteres Problem der angiographischen Tumordiagnostik besteht darin, daB 
das Identifizieren und exakte Beurteilen der GefiiBe der Pinealisregion (vor allem 
der Mittelhirnvenen) nicht gelingt, wenn sie unzureichend kontrastiert oder von 
anderen GefiiBen iiberlagert sind. Besonders schwierig ist das Befunden des sagit
talen Phlebogramms - da sich die dorsalen Abschnitte der Vv. cerebri internae, 
die V. magna Galeni und der Sinus rectus iibereinander projizieren, sind durch 
einen Tumor der Pinealisregion bedingte GefiiBverlagerungen oft nicht erkenn
bar. In seitlichen Angiogrammen lassen sich die GefiiBe der Pinealisregion besser 
identifizieren, so daB bei der Frage nach einem Tumor in dieser Region meistens 
das laterale Arteriogramm und das laterale Phlebogramm die entscheidenden 
Informationen erbringen. 

Laterales Arteriogramm. Bei einem Tumor der Pinealisregion zeigt das seitli
che Arteriogramm sehr oft eine Dorsalverlagerung und Aufweitung des dorsal
konvexen Bogens der Aa. chorioideae posteriores (Lofgren 1958) (Abb. 29c, 30a). 
Zwar konnen - bei kleineren Tumoren - nur die Aa. chorioideae posteromediales 
disloziert sein (Galloway u. Greitz 1960, David u. Mitarb. 1963) (Abb. 25b), doch 
sind in vielen Fiillen sowohl die medialen als auch die lateralen Chorioidalarterien 
betroffen (Wackenheim u. Mitarb. 1968, Wackenheim u. Braun 1970, Greitz 
1972, Peeters 1973, Newton u. Mitarb. 1974, Sones u. Hoffman 1975). Die late
rale Chorioidalarterie kann so weit disloziert sein, daB sie sich dorsal der 
A. pericallosa posterior projiziert (Wackenheim u. Mitarb. 1968 bzw. Wacken
heim u. Braun 1970). Manchmal findet sich nur eine geringe Verdriingung der 
medialen Chorioidalarterie, manchmal ist das Arteriogramm normal (Sones u. 
Hoffman 1975). In seltenen Fiillen ist die A. chorioidea posteromedialis nach 
ventral verlagert (Newton u. Mitarb. 1974, Pachtman u. Mitarb. 1974, Sones u. 
Hoffman 1975, Taveras u. Wood 1976, McDonnell 1977). 

Der Verlauf der A. cerebri posterior ist meistens normal. Bei groBeren raumfor
dernden Prozessen kann ihr zirkuliires (ambientes) Segment gestreckt oder gering 
nach basal disloziert sein (Namin 1954, Weir u. Mitarb. 1968, Newton u. Mitarb. 
1974, Hase u. Mitarb. 1979a) (Abb. 29c). 

Durch eine infratentorielle Ausdehnung des raumfordernden Prozesses mit 
Kompression des Oberwurms wird der Oberwurmast der A. cere belli superior 
(A. vermiana superior) nach dorsal verlagert und steilgestellt (Greitz 1972, 
Newton u. Margolis 1974, Sones u. Hoffman 1975, Page 1977, Thiebot u. Mitarb. 
1978) (Abb. 29c, 30a). 

Durch ein ventrales Tumorwachstum werden die Aa. thalamoperforantes po
steriores nach ventral verdriingt, so daB sie vertikal gestreckt oder in einem 
ventralkonvexen Bogen verlaufen (Wackenheim u. Braun 1970, Greitz 1972, 
Newton u. Mitarb. 1974, Sones u. Hoffman 1975, Harwood-Nash u. Fitz 1976, 
Hubschmann u. Mitarb. 1976, Thiebot u. Mitarb. 1978, Huber 1979, Ito u. 
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Abb. 30a, b. Tumor der Pinealisregion (Histologie unbekannt). 25jiihrige Patientin . a Vertebra
lisangiographie, seitliches Vergrof3erungsarteriogramm, Subtraktion: Dorsalverlagerung und 
Aufweitung des dorsalkonvexen Bogens der Aa. chorioideae posteromediales (~) (die lateralen 
Chorioidalarterien sind nicht kontrastiert); Dislokation der Aa. thalamoperforantes posteriores 
(-+) nach ventral, gestreckter Verlauf der Aa . thalamogenicula tae (-); die A. vermiana superior 
(- .......... ) ist nach dorsal verdriingt; Normalbefund der A. pericallosa posterior (~) . b Vertebralis
angiographie, seitliches Vergrof3erungsphlebogramm, Subtraktion: geringe Anhebung des dor
salen Abschnitts der V. cerebri interna (~); die V. thalami superior (-+) einer Seite ist nach oben 
verlagert , die der Gegenseite verliiuft normal; Verdriingung der V. praecentralis cerebelli (----+) 
nach dorsal; Normalbefund der V. corporis callosi dorsalis (~) 

Mitarb. 1981) (Abb. 30a). Manehmal sind im Vergrol3erungsangiogramm aueh 
verlagerte und gestreekte Aa. thalamogenieulatae siehtbar (Abb. 30a). 

Sagittales Arteriogramm. Dureh einen Tumor der Pinealisregion verursaehte 
Gefal3verlagerungen sind im sagittalen Arteriogramm selten naehweisbar. Die 
Aa. ehorioideae posteriores lassen sieh nieht sieher beurteilen, weil ihre mittel
hirnnahen Absehnitte in halbaxialer Projektion von den Aa. eerebri posteriores 
und den Aa. eerebelli superiores iiberlagert sind. In wenigen Fallen ist es gel un
gen, die vom Tumor auseinandergedrangten und naeh lateral verlagerten media-
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len Chorioidalarterien angiographisch darzustellen (Greitz 1972, Newton u. Mit
arb. 1974, Sones u. Hoffman 1975, Ito u. Mitarb. 1981). 

GroBe raumfordernde Prozesse drangen die zisternalen Segmente der 
Aa. cerebri posteriores auseinander, so daB sie nach lateral ausgespannte Bogen 
bilden (Zingesser u. Schechter 1964 bzw. Schechter u. Mitarb. 1968; Ameli u. 
Mitarb. 1966, Huckman u. Mitarb. 1970, Wackenheim u. Braun 1970, Newton u. 
Mitarb. 1974, Hase u. Mitarb. 1979a, Huber 1979, Hayashi u. Mitarb. 1980, 
Nishiura u. Mitarb. 1981, Roda u. Mitarb. 1982) (Abb. 29d). Newton u. Mitarb. 
(1974) wei sen daraufhin, daB die Aa. cerebri posteriores verlagert werden, wenn 
der Tumor die Tentoriuminzisur spreizt; bei einer nur supratentoriellen Tumor
ausbreitung seien die zisternalen Segmente dieser Arterien nicht disloziert. 

Wenn der raumfordernde ProzeB bis infratentoriell reicht, werden auch die 
mittelhirnnahen Abschnitte der Aa. cerebelli superiores auseinandergedrangt 
(Ameli u. Mitarb. 1966, Huckman u. Mitarb. 1970, Newton u. Margolis 1974, 
Sones u. Hoffman 1975, Hubschmann u. Mitarb. 1976, Hayashi u. Mitarb. 1980) 
(Abb.29d). Bei einem paramedian in der Vierhiigelzisterne gelegenen Tumor 
kann das quadrigeminale Segment der A. cerebelli superior nach medial verlagert 
sein (Newton u. Margolis 1974). 

Ein seltener Befund diirfte das von Wackenheim u. Mitarb. (1968) und Wak
kenheim u. Braun (1970) angegebene "Hangemattenzeichen" sein - als 
"Hangematte" wird eine transversal iiber die Mittellinie in einem basalkonvexen 
Bogen verlaufende Arterie bezeichnet, sie markiere den unteren Tumorrand; die 
Autoren weisen dieses GefaB in wenigen Fallen nach, ohne entscheiden zu kon
nen, ob es sich urn einen Ast der A. cerebri posterior oder der A. cerebelli superior 
handelt. 

Laterales Phlebogramm. 1m seitlichen Phlebogramm zeigt sich bei einem Tu
mor der Pinealisregion meistens ein abnormer Verlauf der V. cerebri interna. 
Lofgren (1958) gibt an, diese Vene werde durch das Tumorwachstum friiher 
verlagert als die A. chorioidea posterior. Oft ist der dorsale Abschnitt der 
V. cerebri interna nach oben verdrangt, so daB er gestreckt oder in einem nach 
oben konvexen Bogen verlauft (Johanson 1953 und 1954, Lofgren 1958, Wacken
heim u. Mitarb. 1968, Kirsch u. Stears 1970, Wackenheim u. Braun 1970, Greitz 
1972, Stein u. Mitarb. 1972, Huang u. Wolf 1974a und b, Wolpert u. Mitarb. 
1974, Sones u. Hoffman 1975, Taveras u. Wood 1976, Grossman u. Gonzalez 
1977) (Abb. 28b, 31a, 32). Manchmal ist diese GefaBverlagerung nur angedeutet 
(Abb. 30b); manchmal ist der Befund der V. cerebri interna normal, obwohl ein 
groBerer Tumor vorliegt (Taveras u. Wood 1976). Durch die Anhebung der 
V. cerebri interna wird ihre basalkonvexe Kriimmung unterhalb des Spleniums 
verstarkt (Wackenheim u. Braun 1970) (Abb. 28b, 32). Die Kriimmung kann so 
stark ausgepragt sein, daB die V. cerebri interna in einem Winkel (statt in einem 
Bogen) in die V. magna Galeni miindet (Lofgren 1958, Reschke 1968, Huang u. 
Wolf 1974a). Andererseits kann der basalkonvexe Bogen abgeflacht und zusam
men mit der V. magna Galeni nach oben disloziert sein (Lofgren 1958, Reschke 
1968, Wolpert u. Mitarb. 1974, Grossman u. Gonzalez 1977) (Abb.25c). Ein 
Tumorwachstum nach dorsal ist anzunehmen, wenn die V. magna Galeni steilge
stellt ist und mit dem Sinus rectus einen sehr spitzen Winkel bildet (Lofgren 1958, 
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Abb. 31 a, b. Tumor der Pinealisregion (Histologie unbekannt). 56jiihriger Patient. a Retrograde 
Brachialisangiographie rechts, seitliches Phlebogramm: der dorsa Ie Abschnitt der V. cerebri 
interna (~) ist angehoben, die V. basalis (~) ist nach unten verlagert; abnorme Weite des von 
der V. cerebri interna und der V. basalis gebildeten Winkels; Dislokation der V. praecentralis 
cerebelli (--» nach dorsal ; geringe Ventralverlagerung der V. mesencephalica lateralis ( - ). 
b Axiale Computertomographie, vor und nach intravenoser Kontrastmittelinjektion: unregel
miil3ig begrenzter Tumor der Pinealisregion von inhomogener Dichte mit Verkalkungen. kein 
Odem; starke Kontrastmittelanreicherung in einzelnen Tumorarealen (Teratom?); miil3ige Dila
tation der supratentoriellen Ventrikel; Zustand nach Ventrikulozisternostomie 

Hase u. Mitarb. 1979a)(Abb. 32). Taveras u. Wood (1976) wei sen daraufhin, daB 
Pinealome sich oberhalb der V. magna Galeni und des dorsalen Abschnitts der 
V. cerebri interna ausbreiten konnen, wodurch diese GefaBe nach ventrobasal 
verlagert werden und ihr basalkonvexer Bogen aufgeweitet wird. Eine hochgra
dige Dislokation der V. cerebri interna mit nach basal ausgespanntem Bogen 
kann bei Tumoren vorkommen, die von oben und dorsal in die Pinealisregion 
einwachsen (Johanson 1953 bzw. 1954; Zingesser u. Schechter 1964, Zatz u. 
Mitarb.1967, Newton u. Mitarb. 1974, Sones u . Hoffman 1975, McDonnell 1977, 
Nishiura u. Mitarb. 1981, Stone u. Mitarb. 1983) (Abb. 33a). 

Ein markanter Befund bei einem raumfordernden ProzeB der Pinealisregion 
ist die abnorme Weite des von der V. cerebri interna und der V. basalis gebildeten 
Winkels (Signorelli 1961, Caron u. Mitarb. 1974, Hase u. Mitarb. 1979a). Er ist 
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Abb. 32. Tumor der Pinealisregion (Histologie unbekannt). 23jahriger Patient. Karotisangio
graphie, seitliches Phlebogramm. Anhebung des dorsalen Abschnitts der V. cerebri interna, 
dadurch Verstarkung ihrer basalkonvexen Kriimmung; Verlagerung der V. basalis nach unten; 
abnorm weiter Winkel zwischen V. cerebri interna und V. basalis. Die V. magna Galeni ist steil
gestellt und bildet mit dem Sinus rectus einen sehr spitzen Winkel. I Tumorverkalkung, 
2 V. cerebri interna, 3 V. basalis, 4 V. magna Galeni, 5 Sinus rectus 

bedingt durch die Streckung und Dorsobasalverlagerung des Endabschnitts der 
V. basalis (Wackenheim u. Mitarb. 1968, Wackenheim u. Braun 1970, Greitz 
1972, Huang u. Wolf 1974a) oder durch die Anhebung des dorsalen Abschnitts 
der V. cerebri interna (Taveras u. Wood 1976). Besonders deutlich ist dieser 
Befund, wenn der Tumor sowohl die V. basalis nach unten als auch die V. cerebri 
interna nach oben verdrangt (Wackenheim u. Mitarb. 1968, Huang u. Wolf 
1974a, Philippi des u. Mitarb. 1975) (Abb. 25c, 28b, 31a, 32). Ahnlich wie die 
V. basalis kann die V. mesencephalica posterior nach unten (Sones u. Hoffman 
1975), ahnlich wie die V. cerebri interna kann die V. thalami superior nach oben 
(Greitz 1972) (Abb. 30b) disloziert sein. 

Bei einer infratentoriellen Ausdehnung des raumfordernden Prozesses mit 
Kompression des Oberwurms ist die V. praecentralis cerebelli nach dorsal verla
gert, so daB sie gestreckt oder in einem dorsalkonvexen Bogen verlauft (Greitz 
1972, Peeters 1973, Sones u. Hoffman 1975, Hubschmann u. Mitarb. 1976, Ta
veras u. Wood 1976, Grossman u. Gonzalez 1977, Page 1977, Stein 1979a, Roda 
u. Mitarb. 1982) (Abb. 28b, 30b, 31a). Bei einem bis infratentoriell reichenden 
Tumor kann die V. basalis angehoben sein (Lofgren 1958), die V. mesencephalica 
lateralis und die V. pontomesencephalica konnen nach vorne verdrangt sein (Ta
veras u. Wood 1976) (Abb. 31a). 

Da die angiographische Darstellung der Pinealisvenen nur selten gelingt und 
ihre sichere Beurteilung kaum moglich ist, haben die von Tamaki u. Mitarb. (1973 
und 1975) angegebenen Befunde eine sehr geringe praktische Bedeutung - die 
Autoren stellen bei Pineal omen eine Anhebung der oberen und eine Basalverlage
rung der unteren Pinealisvenen fest; dieser Befund soli dazu beitragen, Pinealis
tumoren von anderen Tumoren der Pinealisregion (bei denen die Pinealisvenen 
normal verlaufen) zu unterscheiden. 
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Abb.33a-e. Meningeom des "carrefour faIco-tentoriel" (operativ verifiziert). 59jiihrige Patien
tin. a Karotisangiographie, seitliches Phlebogramm, Subtraktion: die V. cerebri interna (.) ist 
nach unten verlagert und verliiuft in einem basalkonvexen Bogen; Steilstellung der V. magna 
Galeni (~); infolge des VerschluBhydrozephalus sind die medialen Atriumvenen (--» elongiert; 
keine Tumoranfiirbung. b Vertebralisangiographie, seitliches Arteriogramm, Subtraktion: An
hebung der A. parietooccipitalis (.) und Veri age rung der A. cere belli superior ( --» nach basal; 
die A. chorioidea posteromedial is (1) ist nach ventral verdriingt, die A. chorioidea posterolatera
lis (2) verliiuft normal; kaliberstarker meningealer Ast (~) der A. vertebralis; TumorgefiiBe (- ). 
c Vertebralisangiographie, seitliches Phlebogramm, Subtraktion: deutliche Tumoranfiirbung (im 
Gegensatz zur Karotisangiographie); Steilstellung der V. magna Galeni (~). d und e Axiale 
Computertomographie, vor und nach intravenoser Kontrastmittelinjektion: scharf begrenzter, 
inhomogen hyperdenser Tumor der Pinealisregion, kein Odem; homogene Kontrastmittelanrei
cherung; Dilatation der supratentoriellen Ventrikel (LiquorabfluBbehinderung) 

Sagittales Phlehogramm. 1m sagittalen Phlebogramm lassen sich durch einen 
Tumor der Pinealisregion verursachte Gefal3verlagerungen sehr selten feststellen. 
Manchmal zeigt sich eine Dislokation der V. cerebri interna nach lateral (Johan
son 1953 bzw. 1954; Sones u. Hoffman 1975), wenn der Tumor die Vv. cerebri 
internae auseinanderdrangt. Bei einer tumorbedingten Verbreiterung des Mittel
hirns kann der Endabschnitt der V. basalis (Greitz 1972, Huang u. Wolf 1974a, 
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Grossman u. Gonzalez 1977) oder die V. mesencephalica posterior (Huang u. 
Wolf 1974a, Sones u. Hoffman 1975) nach lateral verlagert sein. 

c) Differentialdiagnostische Oberlegungen 

GefaBe der Pinealisregion konnen bei einem ausgepragten Hydrozephalus, bei 
einem groBen Recessus suprapinealis und bei einer transtentoriellen Herniation 
nach oben ahnlich disloziert sein wie bei einem raumfordernden ProzeB in dieser 
Region (Newton u. Mitarb. 1974, Huber 1979). In manchen Fallen erlaubt das 
Angiogramm keinen sicheren SchluB auf die Ursache der GefaBverlagerung, 
manchmal ist die richtige Interpretation des abnormen GefaBbildes ohne Kennt
nis des computertomographischen Befundes nicht moglich. 

Wenn der angiographische Befund fUr einen raumfordernden ProzeB der Pi
nealisregion spricht, pathologische GefaBe aber nicht sichtbar sind, laBt sich nicht 
entscheiden, ob ein Tumor oder eine Zyste (Huckman u. Mitarb. 1970, Greitz 
1972, Newton u. Margolis 1974, Hayashi u. Mitarb. 1980) (Abb.29) vorliegt. 

Bei arteriovenosen MiBbildungen mit Dilatation der V. magna Galeni sichert 
die Angiographie fast immer die Diagnose (Litvak u. Mitarb. 1960, Poppen u. 
Avman 1960, Gomez u. Mitarb. 1963, Gold u. Mitarb. 1964, Russell u. Newton 
1964, Wilson u. Roy 1964, Lehman u. Mitarb. 1966, Agee u. Mitarb. 1969, 
O'Brien u. Schechter 1970, Amacher u. Shillito 1973, Newton u. Troost 1974, 
Harwood-Nash u. Fitz 1976, Kautzky u. Mitarb. 1976, Taveras u. Wood 1976, 
Grossman u. Gonzalez 1977, Clarisse u. Mitarb. 1978, Ventureyra u. Mitarb. 
1978, Huber 1979, Spallone 1979, Martelli u. Mitarb. 1980, Diebler u. Mitarb. 
1981, Shirkhoda u. Mitarb. 1981, Hoffman u. Mitarb. 1982) (Abb. 34, 60c und d). 
Nur in seltenen Fallen, bei einer Thrombose, stellt sich die dilatierte V. magna 
Galeni nicht dar (Heinz u. Mitarb. 1968, Weir u. Mitarb. 1968, Lazar u. Clark 
1974, Shirkhoda u. Mitarb. 1981). Wenn der AbfluB in den Sinus rectus behindert 
ist, konnen abnorme venose Kollateralen erkennbar sein (Russell u. Newton 
1964, Heinz u. Mitarb. 1968, Agee u. Mitarb. 1969). 

Kavernose Angiome der Pinealisregion (Hubschmann u. Mitarb. 1976; Sonn
tag u. Mitarb. 1981 bzw. Demakas u. Mitarb. 1982; Fukui u. Mitarb. 1983) und 
eine venose MiBbildung (Ventureyra u. Ivan 1979) konnten angiographisch nicht 
diagnostiziert werden - pathologische GefaBe kontrastierten sich nur in einem 
Fall (Fukui u. Mitarb. 1983). 

Aufgrund des abnormen GefaBverlaufs laBt sich meistens entscheiden, ob der 
Tumor in der Pinealisregion entstanden ist, oder ob er von lateral, dorsal oder 
infratentoriell in diese Region eingewachsen ist. Zu den Tumoren, die sich primar 
in der Pinealisregion entwickeln, gehoren Pinealiszelltumoren, Keimzelltumoren 
und Gliome der Vierhiigelplatte. Das Wachstum dieser Tumoren betrifft vor 
allem die Aa. chorioideae posteromediales und die dorsalen Abschnitte der 
Vv. cerebri internae - die medialen Chorioidalarterien werden nach dorsal und 
oben verdrangt und verlaufen in einem wei ten dorsalkonvexen Bogen, die 
Vv. cerebri internae werden angehoben. Bei infratentorieller Tumorausbreitung 
zeigt sich auBerdem eine Dorsalverlagerung der Aa. vermianae superiores und 
der Vv. praecentrales cerebelli. 
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Abb.34. Arteriovenose Mi13bildung. 10jiihriges Miidchen. Karotisangiographie, sagittales Arte
riogramm, Subtraktion. Dilatation der vorzeitig kontrastierten V. magna Galeni ( .... ). Dehiszenz 
der Pfeilnaht als Zeichen der intrakraniellen Drucksteigerung (Liquorabflu13behinderung infolge 
Kompression des Aquiidukts durch die dilatierte V. magna Galeni) 

Das Angiogramm ermoglicht keine sichere Differentialdiagnose zwischen ei
nem Tumor der Pinealis und einem Gliom der Vierhiigelplatte. Greitz (1972) 
findet zwar, daB bei Gliomen die OberwurmgefaBe deutlicher, die Chorioidalarte
rien und die Vv. cerebri internae hingegen geringer verlagert sind als bei Pinealo
men - eine ahnliche Meinung vertritt Peeters (1973) -, doch weisen Sones u. 
Hoffman (1975) nach, daB eine Verlagerung der OberwurmgefaBe bei Pinealo
men oft vorkommt und daB die Vv. cerebri internae auch bei Vierhiigelgliomen 
deutlich angehoben sein konnen. 

Die meisten von lateral in die Pinealisregion einwachsenden Tumoren sind 
Gliome des dorsalen Thalamusabschnitts. Bei diesen Tumoren ist die 
A. chorioidea posterolateralis verlagert, wahrend die medialen Chorioidalarte
rien normal verlaufen konnen. Die laterale Chorioidalarterie wird nach dorsal 
und oben disloziert, so daB sie einen dorsalkonvex ausgespannten Bogen bildet 
(Galloway u. Greitz 1960, Greitz 1972, Margolis u. Mitarb. 1972, Newton u. 
Mitarb. 1974). Dieser abnorme GefaBverlauf ist noch besser zu erkennen, wenn 
auch die Chorioidalarterien der nicht yom Tumor betroffenen Seite kontrastiert 
sind (Wackenheim u. Mitarb. 1968 bzw. Wackenheim u. Braun 1970). 1m sagitta
len Arteriogramm kann eine Lateralverlagerung der A. chorioidea posterolatera
lis nachweisbar sein (Galloway u. Greitz 1960); durch ein bilaterales Thalamus
gliom werden die Aa. chorioideae posterolaterales beider Seiten nach lateral 
verdrangt (Margolis u. Mitarb. 1972 bzw. Newton u. Mitarb. 1974). Die 
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Aa. thalamoperforantes posteriores sind oft dilatiert und gestreckt oder nach 
ventral verlagert (Greitz 1972, Margolis u. Mitarb. 1972, Newton u. Mitarb. 
1974). Nach Lofgren (1958) spricht eine Anhebung des dorsalen Abschnitts der 
V. cerebri interna gegen einen Thalamustumor, Wackenheim u. Braun (1970) 
wei sen jedoch bei mehreren Thalamustumoren eine solche GefaBverlagerung 
nacho In seltenen Fallen verdrangt der Tumor die V. cerebri interna zur Gegen
seite (Sones u. Hoffman 1975). Greitz (1972) stellt eine Dislokation der V. basalis 
nach unten bei einem Thalamusgliom fest; bei Mittelhirngliomen komme dieser 
Befund nicht vor; ein weiterer Hinweis auf einen Thalamustumor sei die Anhe
bung der V. thalami superior. 

Meningeome des "carrefour falco-tentoriel" und Gliome des Spleniums 
wachsen in die Pinealisregion von dorsal, Meningeome des Velum interpositum 
von oben. Durch ein supratentorielles Wachstum eines Meningeoms des Carre
four werden die Aa. parietooccipitales angehoben und auseinandergedrangt 
(Columella u. Papo 1956, Taveras 1960; Zingesser u. Schechter 1964 bzw. Schech
ter u. Mitarb. 1968; Ameli u. Mitarb. 1966, Wackenheim u. Braun 1970, Greitz 
1972, Newton u. Mitarb. 1974, Papo u. Salvolini 1974, Taveras u. Wood 1976), 
durch ein infratentorielles Wachstum werden die Aa. cerebelli superiores nach 
basal disloziert und auseinandergedrangt. Dementsprechend zeigt das seitliche 
Angiogramm eine abnorm weite Distanz zwischen der A. parietooccipitalis und 
der A. cere belli superior (Abb. 33b) und das sagittale Angiogramm eine Lateral
verlagerung der beiden Aa. parietooccipitales oder (auch) der beiden Aa. cerebelli 
superiores. Je groBer die supratentorielle Tumorausdehnung, desto ausgepragter 
ist die Dislokation der Aa. parietooccipitales. Eine Ventralverlagerung der 
Aa. chorioideae posteromediales zeigt an, daB die Pinealisregion vom Menin
geom betroffen ist (Abb. 33b). Dies ist auch am abnormen Verlauf der tiefen 
Venen erkennbar - der dorsale Abschnitt der V. cerebri interna ist nach unten 
verdrangt und die V. magna Galeni steilgestellt, sie bilden einen basalkonvexen 
Bogen (Taveras 1960) (Abb. 33 a und c). Wenn der Tumor von infratentoriell nach 
oben in die Pinealisregion wachst, wird die V. magna Galeni angehoben und nach 
ventral disloziert (Huang u. Wolf 1974b, Papo u. Salvolini 1974). Bei Tentorium
meningeomen stellt sich oft die A. tentorii (Bernasconi u. Cassinari 1956) dar, 
meningeale Aste der A. vertebralis (Abb. 33b) oder der A. occipitalis konnen 
dilatiert sein (Schechter u. Mitarb. 1968, Wackenheim u. Braun 1970, Papo u. 
Salvolini 1974). Die A. tentorii kann aber auch bei anderen Tumoren (Schechter 
u. Mitarb. 1968) und bei GefiiBmiBbildungen (Nakayama u. Mitarb. 1973) erwei
tert sein. Die flir ein Meningeom typische Tumoranfarbung (Ameli u. Mitarb. 
1966, Wackenheim u. Braun 1970, Huang u. Wolf 1974b, Papo u. Salvolini 1974, 
Nishiura u. Mitarb. 1981) (Abb. 33c) findet sich bei Meningeomen des Carrefour 
eher selten (Zingesser u. Schechter 1964). 

Die Angiogramme eines Meningeoms des Velum interpositum werden von Ito 
u. Mitarb. (1981) ausfiihrlich beschrieben: es stellte sich ein homogen kontrastier
ter Tumor dar, der die Aa. chorioideae posteromediales nach ventral und lateral, 
die Vv. cerebri internae nach oben, die V. magna Galeni nach dorsal und die 
Vv. basales nach un ten verdrangte. Eine hochgradige Ventralverlagerung der 
medialen Chorioidalarterien wiesen Kameyama u. Mitarb. (1981) bei einem sol
chen Tumor nacho Nach den von Rozario u. Mitarb. (1979) und Roda u. Mitarb. 
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(1982) aus der Literatur zusammengestellten Angaben farben sich Meningeome 
des Velum interpositum in etwa der Halfte der Falle an. 

Wenn ein Gliom des Spleniums in die Pinealisregion eingewachsen ist, sind die 
Aa. chorioideae posteromediales nach unten und ventral disloziert (Greitz 1972, 
Newton u. Mitarb. 1974, Sones u. Hoffman 1975). Ein solcher Befund kann auch 
bei einem Meningeom des Carrefour vorkommen; diese Tumoren verddingen 
aber die A. pericallosa posterior nach ventral, wahrend Spleniumgliome die 
A. pericallosa posterior nach dorsal verlagern und ihren dorsalkonvexen Bogen 
aufweiten (Zatz u. Mitarb. 1967, Greitz 1972, Sones u. Hoffman 1975). Wie bei 
Meningeomen des Carrefour (Taveras 1960) sind auch bei Spleniumgliomen 
(Johanson 1953 bzw. 1954; Zingesser u. Schechter 1964, Zatz u. Mitarb. 1967, 
Newton u. Mitarb. 1974, Sones u. Hoffman 1975) der dorsale Abschnitt der 
V. cerebri interna und die V. magna Galeni nach unten disloziert, so daB sie einen 
basalkonvexen Bogen bilden. Manchmal ist die tumorbedingte VergroBerung des 
Spleniums am abnorm wei ten Bogen der V. corporis callosi dorsalis erkennbar 
(Zatz u. Mitarb. 1967). 

Tumoren des Oberwurms konnen durch die Tentoriuminzisur bis in die Pinea
lisregion reichen. In einem solchen Fall zeigt sich eine Ventralverlagerung und 
Anhebung der A. vermiana superior. Die V. praecentralis cerebelli wird ebenfalls 
nach ventral und oben verdrangt; die V. vermiana superior wird angehoben 
(Huang u. Wolf 1974b). Bei einer durch die Tentoriuminzisur in die Pinealis
region ragenden Kleinhirnzyste stellten Galloway u. Greitz (1960) eine Disloka
tion der Aa. chorioideae posteromediales nach ventral fest, die lateralen Chorio
idalarterien verliefen normal. 

Anhand von GefaBverlagerungen laBt sich zwar die Wachstumsrichtung eines 
Tumors der Pinealisregion bestimmen, aber nicht erkennen, ob der Tumor expan
siv oder infiltrierend wachst. In den meisten Fallen stellen sich keine Tumorge
faBe dar (Greitz 1972). Selbst wenn solche GefaBe nachweisbar sind oder sich eine 
Tumoranfarbung zeigt, ergibt das abnorme GefaBbild nur selten einen Hinweis 
auf die Tumorhistologie. Das typische Kontrastbild eines Meningeoms (Ameli u. 
Mitarb. 1966, Wackenheim u. Braun 1970, Huang u. Wolf 1974b, Papo u. Salvo
lini 1974, Ito u. Mitarb. 1981) (Abb. 33c) ermoglicht zwar die Artdiagnose, doch 
in vielen Fallen farben sich Meningeome der Pinealisregion nicht an. Bei Gliomen 
hoherer Malignitat der Vierhugelplatte (Sones u. Hoffman 1975), des Thalamus 
(Greitz 1972, Sones u. Hoffman 1975) und des Spleniums (Zingesser u. Schechter 
1964, Zatz u. Mitarb. 1967) konnen sich typische "GlioblastomgeraBe" mit friiher 
Venenfiillung darstellen. Lofgren (1958) fand jedoch keinen Unterschied zwi
schen dem pathologischen GefaBbild der Glioblastome und dem der Teratome. 
Bei sechs von sieben Teratomen der Pinealisregion stell ten Chang u. Mitarb. 
(1981) TumorgefaBe mit fruher Venenfiillung fest, drei dieser Tumoren waren 
maligne. Hochmaligne Keimzelltumoren zeigen sehr oft abnorme GefaBe - solche 
Befunde wurden bei embryonalen Karzinomen (Arita u. Mitarb. 1978, Donat u. 
Mitarb. 1978, Chang u. Mitarb. 1981), entodermalen Sinustumoren (Scully u. 
McNeely 1974, Lee u. Mitarb. 1978, Ho u. Rassekh 1979, Wilson u. Mitarb. 1979, 
Stachura u. Mendelow 1980, Tavcar u. Mitarb. 1980, Murovic u. Mitarb. 1981, 
Hildenbrand u. Mitarb. 1983) und Choriokarzinomen (Pachtman u. Mitarb. 
1974, Kawakami u. Mitarb. 1980) erhoben. Auch bei Pineoblastomen wurden 
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TumorgefiiBe nachgewiesen (Wackenheim u. Mitarb. 1968, Harwood-Nash u. 
Fitz 1976, Grossman u. Gonzalez 1977, Jooma u. Kendall 1983); Pineozytome 
mit pathologischen GefiiBen (Neuwelt u. Mitarb. 1979) diirften sehr selten sein. 

Nach den in der Literatur angegebenen Befunden ist ein Tumor h6herer 
Malignitiit anzunehmen, wenn das Angiogramm TumorgefiiBe oder eine Tumor
anfiirbung zeigt. Ein solcher Tumor ist jedoch nicht ausgeschlossen, wenn sich 
keine pathologischen GefiiBe darstellen. 

Germinome fiirben sich fast nie an. Nur bei zwei von 24 intrakraniellen 
Germinomen in der Serie von Chang u. Mitarb. (1981) bestand eine Tumoranfiir
bung (in beiden Fiillen waren die Stammganglien betroffen). Eine kontrastschwa
che Anfiirbung von Germinomen der Pinealisregion wurde von Harwood-Nash 
u. Fitz (1976), ein gefiiBreiches Germinom wurde von Philippi des u. Mitarb. 
(1975) nachgewiesen. Nur bei einem von zw6lf supraselliiren Germinomen stell
ten Takeuchi u. Mitarb. (1979b) eine Anfiirbung fest, oft fanden sich Zeichen der 
supraselliiren Raumforderung, in drei Fiillen war das Angiogramm normal. 

1m Schrifttum findet sich kein Bericht iiber eine angiographisch diagnosti
zierte supraselliire Metastase eines Tumors der Pinealisregion. Mit der Angiogra
phie lassen sich Metastasen eines solchen Tumors weder nachweisen noch aus
schlieBen. 

4. Computertomographie 

Die Computertomographie ist die wertvollste Untersuchungsmethode zur Ab
kliirung raumfordernder Prozesse der Pinealisregion. Tumoren dieser Region, die 
so groB sind, daB sie klinische Symptome verursachen, lassen sich fast immer 
computertomographisch nachweisen. Wenn der Tumor abgrenzbar ist, kann 
seine Ausdehnung bestimmt und auBerdem festgestellt werden, welche Struktu
ren vom Tumor betroffen sind. Zystische Veriinderungen oder Nekrosen, Blutun
gen und Tumorverkalkungen sind im Computertomogramm gut erkennbar, 
ebenso die - bei Tumoren der Pinealisregion nicht seltenen - intrakraniellen 
Metastasen. Auch die Frage nach einem VerschluBhydrozephalus und seinem 
AusmaB liiBt sich mit der Computertomographie leicht beantworten. 

Bei Verdacht auf einen raumfordernden ProzeB der Pinealisregion ist die 
axiale Computertomographie vor und nach intraven6ser Kontrastmittelinjektion 
erforderlich. Wenn sich der Verdacht bestiitigt, doch die Lagebeziehung des 
raumfordernden Prozesses zum Tentorium nicht sicher beurteilt werden kann, ist 
auch die koronare Computertomographie indiziert. Mit der sagittal en Computer
tomographie liiBt sich die Topographie der Tumoren der Pinealisregion sehr 
anschaulich darstellen (Bliimm 1982). Die Computertomographie nach intra
thekaler Kontrastmittelinjektion kann fUr die Abkliirung von Zysten in dieser 
Region wichtige Informationen erbringen. 

a) Literaturubersicht 

In der ersten Monographie iiber Computertomographie machen New u. Scott 
(1975) auf die Bedeutung dieser Untersuchungsmethode bei Tumoren der Pine a-
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lisregion aufmerksam und betonen ihren Wert fUr Verlaufskontrollen naeh 
Shunt-Operation und Strahlentherapie. Die Autoren haben fUnf Patienten mit 
einem solchen Tumor computertomographiert und bei keinem eine Fehldiagnose 
gestellt. In ihrem Bueh sind typische Befundbeispiele abgebildet, aul3erdem die 
Computertomogramme eines Tumors der Pinealisregion mit periventrikularer 
Ausbreitung und eines suprasellaren Germinoms. 

Auf dem ersten Symposium iiber Computertomographie in Europa (Miin
chen 1976) werden eomputertomographisehe Befunde bei Tumoren der Pinealis
region mitgeteilt (Grumme u. Mitarb. 1976) und ihre Bedeutung fUr die Therapie
planung hervorgehoben (Thomalske u. Mitarb. 1976). Peeker u. Mitarb. (1976) 
geben hingegen an, dal3 sieh mit der Computertomographie der Tumor zwar in 
der Pinealisregion lokalisieren lasse, doeh k6nnten damit nieht aile Fragen des 
Neuroehirurgen oder des Strahlentherapeuten beantwortet werden. Messina u. 
Mitarb. (1976) ver6ffentliehen die erste ausfiihrliehe Arbeit iiber den eomputerto
mographisehen Normalbefund der Pinealisregion und iiber pathologisehe Be
funde und deren Differentialdiagnose bei 76 Patienten mit Veranderungen des 
dorsalen Absehnitts des 3.Ventrikels. 

Kleefield u. Mitarb. (1977) werten die Computertomogramme von aeht verifi
zierten Tumoren der Pinealisregion aus und messen deren Strahlensehwaehung 
naeh Kontrastmittelinjektion; sie kommen zu dem Ergebnis, dal3 vom Ausmal3 
der Diehtezunahme im Kontrastmittel-Computertomogramm nieht auf die Tu
morhistologie geschlossen werden kann. Aueh die von Rase u. Mitarb. (1979a 
und b) ermittelten Diehtewerte erbringen keine differentialdiagnostisehen Rin
weise - es wurde die Strahlensehwaehung von aeht Tumoren der Pinealisregion 
gemessen (4 histologiseh verifiziert: 2 Germinome, 2 Meningeome): die Messung 
der Germinome ergab 46 und 47 RU, die der Meningeome 40 und 49 RU. 

Computertomographisehe Befunde, die mit hoher Wahrseheinliehkeit fUr ein 
Germinom spreehen, geben Inoue u. Mitarb. (1979) an; sie untersuehen neun 
Patienten mit solchen Tumoren vor, im Verlaufund am Ende der Strahlenthera
pie und stellen fest, dal3 Germinome isodens oder mal3ig hyperdens sind, kein 
perifokales Odem aufweisen, eine starke, homogene Kontrastmittelanreieherung 
zeigen und unter Strahlentherapie raseh kleiner werden. 

Zimmerman u. Mitarb. (1980) besehreiben die Computertomogramme von 27 
Tumoren der Pinealisregion und vier suprasellaren Keimzelltumoren (21 histolo
giseh verifiziert, die Artdiagnose der iibrigen Tumoren stiitzt sieh vor aHem auf 
eharakteristisehe Computertomogramme) und diskutieren differentialdiagnosti
sehe Kriterien; in vielen Fallen k6nne vom eomputertomographisehen Befund 
auf die Tumorhistologie geschlossen werden, wenn man Alter und Gesehleeht des 
Patienten beriieksichtigt. Dieselbe Arbeitsgruppe (Wood u. Mitarb. 1981) berieh
tet iiber die Befunde von 24 Tumoren der Pinealisregion und fUnf suprasellaren 
Keimzelltumoren (artdiagnostisch aufgesehliisselt) und iiber die Ergebnisse eom
putertomographiseher Verlaufskontrollen; dabei wird die Bedeutung der Compu
tertomographie fUr die Beurteilung des Therapieerfolgs hervorgehoben. 

Futrell u. Mitarb. (1981) analysieren die Computertomogramme von 14 Tu
moren der Pinealisregion (8 histologiseh verifiziert) und finden, daB die Compu
tertomographie keine Artdiagnose dieser Tumoren ermoglieht. Dementspre
ehend wird in der von Kazner u. Mitarb. (1981) herausgegebenen Monographie 
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festgestellt, daB "echte Pinealistumoren ... von anderen Tumoren dieser Region 
nicht sicher zu unterscheiden" sind; die Vielfalt computertomographischer Er
scheinungsbilder der verschiedenen Tumoren der Pinealisregion ist in dieser Mo
nographie hervorragend dokumentiert. Einige Computertomogramme histolo
gisch verifizierter Tumoren der Pinealisregion von Erwachsenen (Lee u. Rao 
1983) und Kindern (Fitz u. Rao 1983) sind auch in der von Lee und Rao heraus
gegebenen Monographie abgebildet. 

b) Die Beurteilung des Computertomogramms 

Wenn das Computertomogramm einen raumfordernden ProzeB der Pinealisre
gion zeigt, ist bei der Bildauswertung zu folgenden Fragen Stellung zu nehmen: 
- Wie sieht der raumfordernde ProzeB im Computertomogramm aus ? 
- Welche topographische Beziehung besteht zwischen dem raumfordernden Pro-

zeB und den benachbarten Strukturen und welche Veranderungen dieser Struk
turen hat der ProzeB verursacht ? 

- Zeigen die Computertomogramme pathologische Befunde auch in anderen 
Regionen, hat der raumfordernde ProzeB einen VerschluBhydrozephalus be
wirkt, finden sich Tumormetastasen ? 

Befundkriterien des raumfordernden Prozesses. Fur Tumoren der Pinealis
region gelten diesel ben computertomographischen Befundkriterien wie fUr aile 
intrakraniellen Tumoren: Abgrenzbarkeit, GroBe, Form, Dichte und Dichtever
teilung des Tumors, zystische Veranderungen, Blutungen, Verkalkungen, perifo
kales Odem, Intensitat und Verteilungsmuster der Kontrastmittelanreicherung. 

Die Information uber die Abgrenzbarkeit des Tumors kann zur Beurteilung 
der Operabilitat beitragen, der Befund eines scharf begrenzten Tumors schlieBt 
jedoch ein infiltrierendes Wachstum nicht aus. Yom computertomographischen 
Befund kann auf die TumorgroBe nur dann geschlossen werden, wenn sich die 
Strahlenschwachung des Tumors deutlich von der seiner Umgebung unterschei
det. Aufgrund des Partialvolumeneffektes ist die exakte Bestimmung des Tumor
volumens - vor allem kleinerer Tumoren - nicht moglich. Die GroBe infiltrieren
der Tumoren laBt sich nur sehr ungenau ermitteln. Ebenso ungenau sind oft die 
Messung der Dichte und die Beurteilung der Dichteverteilung eines Tumors - bei 
der Bestimmung der mittleren Strahlenschwachung kleiner Tumoren ergibt sich 
meist eine hohe Standardabweichung; wegen des Partialvolumeneffektes variie
ren die MeBergebnisse betrachtlich, je nachdem, ob nur das Tumorzentrum oder 
auch die Tumorperipherie als MeBfeld gewahlt wird. Die Entscheidung, ob ein 
Tumor homogen oder inhomogen ist, hangt in vielen Fallen eher vom subjektiven 
Eindruck des Befunders ab als von objektiven MeBdaten (auBerdem bedeutet der 
Befund eines homogenen Tumors nicht unbedingt, daB der Tumor aus einheitli
chern Gewebe besteht). 

Der Nachweis einer Verkalkung in einem Tumor der Pinealisregion kann 
zweifellos fur die Differentialdiagnose wichtig sein. Es ist aber zu bedenken, daB 
das Computertomogramm eine eindeutige Unterscheidung zwischen Pinealis
und Tumorverkalkung selten - seltener als die Schadelubersichtsaufnahme -
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erlaubt, weil es die Konfiguration der Verkalkung nicht wiedergibt. Zimmerman 
u. Bilaniuk (1982) meinen, der computertomographische Befund einer Pinealis
verkalkung bei einem Kind unter sechs Jahren sei tumorverdachtig - ein solcher 
Befund kommt zwar nur ausnahmsweise vor, doch muB man sich fragen, ob sich 
daraus die Indikation zu computertomographischen Kontrolluntersuchungen 
symptomfreier Kinder ableiten laBt; diagnostisch entscheidend ist der Nachweis 
des Tumors und nicht die Verkalkung. 

Die Intensitat und das Verteilungsmuster der Kontrastmittelanreicherung in 
einem Tumor ergeben manchmal einen artdiagnostischen Hinweis, beweisen aber 
nicht die Tumorhistologie. Bei Tumoren der Pinealisregion ist die Kontrastmittel
Computertomographie vor allem deshalb indiziert, weil diese Tumoren in vielen 
Fallen isodens sind und sich erst nach Kontrastmittelanreicherung abgrenzen 
lassen und weil die Beziehung des Tumors zur V. magna Galeni, zum Sinus rectus 
und zum Tentoriumrand (Naidich u. Mitarb. 1977b) meist erst im Kontrast
mittel-Computertomogramm erkennbar ist; ferner kann ohne Kontrastmittel die 
Frage nach Metastasen eines solchen Tumors nicht geklart werden. 

Veriinderungen benachbarter Strukturen. Bei einem Tumor der Pinealisregion 
zeigt sich im Computertomogramm sehr oft eine Obliteration des dorsalen Ab
schnitts des 3.Ventrikels (Abb. 31b, 33d und e, 35, 41a und b, 47,52,53,56, 62a). 
Von einem ausgedehnten Tumorwachstum kann der gesamte 3.Ventrikel betrof
fen sein (Abb. 38). 

Die Vierhiigelzisterne ist fast immer eingeengt und verformt oder yom Tumor 
ausgefUllt (Abb. 26d, 31 b, 33d und e, 35 bis 38, 40, 41a und b, 47, 49, 50, 52, 56, 
61a und b, 62a). Wenn sich der Tumor in der Vierhiigelzisterne ausbreitet, laBt er 
sich von der Vierhiigelplatte meist nicht abgrenzen (Abb. 26d, 33d und e, 35, 36, 
40, 41a und b, 47, 49, 50, 52, 56, 61a und b, 62a), woraus sich der Verdacht auf 
einen Tumorbefall des Mittelhirndachs ergibt. Ob der Tumor das Mittelhirndach 
komprimiert oder infiltriert, kann mit der Computertomographie nicht entschie
den werden. 

Der AusschluB oder Nachweis eines Tumorbefalls des Thalamus (Abb. 38,40, 
49, 52, 53) ist fUr die Therapieplanung und die Prognose besonders wichtig. 
ManchmallaBt sich nicht beantworten, ob der Tumor in der Pinealisregion ent
standen und in den Thalamus eingewachsen ist, oder ob ein Thalamustumor 
vorliegt, der in die Pinealisregion reicht. 

Die Abgrenzung des Tumors yom Splenium kann sehr schwierig sein. Wenn 
sich ein Tumorbefall des Spleniums zeigt (Abb. 41a und b, 56), ist die Unterschei
dung zwischen Kompression und Infiltration des Spleniums nur selten moglich. 

Mit der Computertomographie kann die Frage beantwortet werden, ob sich 
ein Tumor der Pinealisregion infratentoriell ausbreitet und den Oberwurm be
trifft (Abb. 36, 41a und b), oder ob ein vorwiegend infratentorieller Tumor nach 
oben in die Pinealisregion gewachsen ist (Abb. 37, 54). Die Beziehung von in der 
Tentoriuminzisur liegenden Tumoren zum Tentoriumrand laBt sich nur im 
Kontrastmittel-Computertomogramm feststellen (Abb. 36b). 

Pathologische Befunde au,Perhalb der Pinealisregion. Raumfordernde Prozesse 
der Pinealisregion verengen oder verschlieBen oft friihzeitig den Aquadukt. Da-
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Abb. 35a, b. Tumor der Pinealisregion (Histologie unbekannt). 54jiihrige Patientin. a Nativ-CT, 
b Kontrast-CT. Homogener, isodenser Tumor mit Verkalkungen; kein Odem. Starke, homogene 
KM-Anreicherung. Der Tumor obliteriert den dorsal en Abschnitt des 3.Ventrikels und eng! die 
Vierhiigelzisterne (~) ein; von der Vierhiigelplatte ist der Tumor nicht abgrenzbar. MiiJ3ige 
Dilatation der supratentoriellen Ventrikel. (Bei Kontrolluntersuchungen nach Strahlentherapie 
zeigte sich nur eine geringe Tumorriickbildung) 

durch wird der Liquorabflu13 behindert, infolgedessen werden die supratentoriel
len Ventrikel dilatiert. Bei Tumoren der Pinealisregion finden sich daher sehr oft 
abnorm weite supratentorieHe Ventrikel (Abb. 26d, 2ge, 31 b, 33d und e, 35 bis 38, 
41a und b, 47a, 49, 52, 56, 60a und b, 61a und b, 62a). Nicht selten steHt sich eine 
periventrikulare Dichteminderung dar, die fUr einen akuten Liquorstau spricht 
(Abb. 36, 37, 41a und b, 49, 61a und b, 62a). 

Bei der Beurteilung der Computertomogramme eines Patienten mit einem 
Tumor der Pinealisregion mu13 auch zur Frage nach intrakranieHen Metastasen 
SteHung genommen werden. Metastasen solcher Tumoren finden sich meistens 
intraventrikular - vor aHem am Boden des 3.Ventrikels (Abb. 62b) oder in den 
Vorderhornern (Abb. 44) -, subependymal (Abb. 44) oder subarachnoidal. Intra
zerebrale Metastasen (Abb. 62b) sind selten. Zum Metastasennachweis ist die 

150 



Abb. 36a, b. Tumor der Pinealisregion (Histologie unbekannt). 14jiihriges Miidchen. a Nativ
CT, b Kontrast-CT. Isodenser Tumor mit hypodensem Zentrum (Tumorzyste?) und Verkalkung 
(~); dcr Tumor nicht abgrenzbar; kein Odem. Verlagerter Pinealiskalk (-». Ringformige KM
Anreicherung; im Kontrast-CT der Tumor scharfbegrenzt. Die Vierhiigelzisterne ist obliteriert; 
der Tumor wiichst in der Tentoriuminzisur - Mittelhirn und Oberwurm sind vom Tumor 
betroffen. Dilatation der supratentoriellen Ventrikel mit periventrikuliirer Dichtcminderung 
(Liquorstau) 

Computertomographie mit Kontrastmittel erforderlich, weil manche Metastasen 
isodens sind und sich nur im Kontrastmittel-Computertomogramm darstellen 
(Abb.62b). 

c) Befunde bei verifizierten raumfordernden Prozessen der Pinealisregion 

Die Computertomographie konnte den Therapieplan entscheidend beeinflussen, 
wenn sich vom computertomographischen Befund eines raumfordernden Prozes
ses der Pinealisregion auf dessen Artdiagnose schlieBen lieBe. Es fragt sich, ob sich 
aus der Auswertung computertomographischer Befunde histologisch verifizierter 
Tumoren der Pinealisregion und der Messung ihrer Strahlenschwachung und 
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Kontrastmittelanreicherung differentialdiagnostische Kriterien erarbeiten lassen, 
die die Voraussage der Tumorhistologie ermoglichen. 

Urn eine Antwort auf diese Frage zu erhalten, wurden die Computertomo
gramme von 32 artdiagnostisch gesicherten Tumoren der Pinealisregion 
(Tabelle 9) analysiert; die Computertomogramme von fUnf supraselHiren Germi
nomen und zwei supraselHiren Teratomen wurden in die Studie einbezogen. Das 
Material stammt aus der Abteilung fUr Neurochirurgie im Klinikum Charlotten
burg der Freien UniversiUit Berlin, der Abteilung fUr Neuroradiologie der Johan
nes Gutenberg-Universitat Mainz und der Neurochirurgischen Klinik im Klini
kum GroBhadern der Ludwig Maximilians-Universitat Miinchen. 

Die Analyse umfaBte die Beurteilung der Dichteverteilung im Tumorareal 
(Homogenitat) und der Abgrenzbarkeit des Tumors, den Nachweis oder Aus
schluB von Verkalkungen, zystischen Veranderungen und perifokalem Odem und 
die Messung der Strahlenschwachung des Tumors vor und nach intravenoser 
Kontrastmittelinjektion (die verabreichte Jodmenge betrug bei Erwachsenen 
30 g, bei Kindem 15-25 g). In jedem Fall wurde auBerdem die Strahlenschwa
chung normalen Hirngewebes (in einem Areal von iiberwiegend weiBer Substanz) 
gemessen, urn das Verhaltnis zwischen Tumor- und Hirngewebsdichte zu ermit
teln. 

Die computertomographischen Untersuchungen wurden mit einem "EMI CT 
1010" (Schichtdicke 10 mm, 120 kV) durchgefUhrt, in einigen Fallen mit einem 
"EMI Mark I" (Schichtdicke 13 mm, 120 kV). Zur Bestimmung der Strahlen
schwachung und der Kontrastmittelanreicherung des Tumors wurden jene Com
putertomogramme verwendet, die den Tumor in seiner groBten Ausdehnung 
zeigten. Ais MeBfelder wurden moglichst homo gene Tumorareale gewahlt; die 
Tumorperipherie wurde nicht ins MeBfeld einbezogen, urn die durch den Partial
volumeneffekt bedingte Verfalschung des MeBergebnisses zu vermeiden oder we
nigstens zu vermindern. In den meisten Fallen (wenn nicht ein deutlich hypoden
ser Tumor vorlag) wurden Dichtewerte unter 15 und iiber 75 HU ausgefiltert, so 

Tabelle 9. Verifizierte Tumoren der Pinealisregion a 

Pinealiszelltumoren 7 Pineozytome 
Pineo blastome 

Germinome 9 (in zwei Fallen auch supraresellar) 

Teratome 2 benigne 
maligne 

Gliome 4 Astrozytome 
pilozytische Astrozytome 
Glioblastome 

Ependymome 4 (1 anaplastisches Ependymom) 

Meningeome 2 

Lipome 3 

Metastasen 

4 
3 

2 
1 
1 

a CT-Untersuchungen in den Neurochirurgischen Universitatskliniken Berlin und Miinchen 
und in der Neuroradiologischen Abteilung der Universitatskliniken Mainz 
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daB der Computer bei der Berechnung der mittleren Strahlenschwachung Liquor 
und Kalk entsprechende Pixel nicht erfaBte. Bei jedem Tumor wurden vor und 
nach intravenoser Kontrastmitielinjektion je drei Dichtemessungen durchgefiihrt 
(in MeBfeldern unterschiedlicher Form und GroBe: kreisformig, rechteckig und 
unregelmaBig begrenzt), der Mittelwert der drei Messungen ergab die Tumor
dichte im Nativ- beziehungsweise im Kontrastmittel-Computertomogramm. Aus 
der Differenz zwischen der Tumordichte vor undjener nach Kontrastmittelinjek
tion wurde die prozentuale Dichtezunahme errechnet, urn die Intensitat der Kon
trastmittelanreicherung zu quantifizieren. 

Messungen der Strahlenschwachung und der Kontrastmittelanreicherung von 
Tumoren im Computertomogramm sind mit zahlreichen Unsicherheitsfaktoren 
verbunden. Die durch den Partialvolumeneffekt bedingte Ungenauigkeit der 
MeBwerte wurde bereits erwahnt. Diese Fehlerquelle spielt vor allem bei kleine
ren Tumoren eine Rolle, somit oft bei Tumoren der Pinealisregion. AuBerdem 
ergeben sich bei der Dichteberechnung kleiner Tumoren (aufgrund der geringen 
Pixelzahl im kleinen MeBfeld) praktisch immer hohe Standardabweichungen, die 
die Aussagekraft der Messung einschranken. Besonders hoch sind die Standard
abweichungen bei inhomogenen Tumoren, entsprechend unsicher ist deren Dich
tebestimmung - nicht selten ergeben die Messungen inhomogener, histologisch 
identischer rumoren auBerst unterschiedliche Resultate. Die Dichtezunahme ei
nes Tumors im Kontrastmittel-Computertomogramm hangt nicht nur von der 
Tumorvaskularisation und vom Kontrastmitteliibertritt ins Tumorgewebe ab, 
sondern auch vom Verhaltnis zwischen der Menge der injizierten kontrastgeben
den Substanz und dem Blutvolumen des Patienten und von der Zeitdifferenz 
zwischen Kontrastmittelinjektion und computertomographischer Untersuchung. 
Standardisierte Injektions- und Untersuchungsbedingungen sind erforderlich, 
urn Messungen der Kontrastmittelanreicherung statistisch auszuwerten. SoIche 
Bedingungen sind im eigenen Tumormaterial (und in fast allen Tumorserien des 
Schrifttums) nicht erfiillt. 

Die Fallzahl des eigenen Materials (39 artdiagnostisch gesicherte Tumoren) 
ist zwar hoch im Vergleich zu anderen in der Literatur angegebenen Serien com
putertomographisch untersuchter und histologisch verifizierter Tumoren der Pi
nealisregion; von den verschiedenen Tumoren - aufgeschliisselt nach ihrer Histo
logie - liegen jedoch so wenige FaIle vor, daB die Dichtemessungen keine 
statistische Aussage zur Artdiagnose erlauben. Auf statistische Berechnungen 
wurde deshalb verzichtet. Man kann also nicht erwarten, daB sich aus der Strah
lenschwachung und der Kontrastmittelanreicherung der Tumoren dieser Serie 
artdiagnostische Kriterien ableiten lassen; es konnte aber sein, daB Dichtemes
sungen zur Differentialdiagnose der Tumoren der Pinealisregion entscheidend 
beitragen, wenn man auch andere computertomographische Befundkriterien be
riicksichtigt, wie die Homogenitat und die Abgrenzbarkeit des Tumors und den 
Nachweis oder AusschluB von Tumorverkalkungen. 

Pinealisze/ltumoren. Pineozytome sind fast immer hyperdens oder isodens 
(Zimmerman u. Mitarb. 1980, Chang u. Mitarb. 1981, Futrell u. Mitarb. 1981, 
Kazner u. Mitarb. 1981, Bilaniuk u. Mitarb. 1982). Die hyperdensen Tumoren 
sind im Nativ-Computertomogramm meist gut abgrenzbar; manchmal zeigt sich 
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eine Infiltration benachbarter Strukturen (Zimmerman u. Mitarb. 1980, Wood u. 
Mitarb. 1981). Tumorverkalkungen sind haufig (Zimmerman u. Mitarb. 1980, 
Futrell u. Mitarb. 1981, Wood u. Mitarb. 1981, Bilaniuk u. Mitarb. 1982) 
(Abb. 37); nur in wenigen Fallen wurde keine Verkalkung festgestellt (Chang u. 
Mitarb. 1981, Lee u. Rao 1983). Ein perifokales Odem findet sich sehr selten; es 
kann auftreten, wenn der Tumor in angrenzendes Hirngewebe eingewachsen ist 
(Abb. 37). Die Kontrastmittelanreicherung der Pineozytome ist meistens intensiv 
und homogen (Neuwelt u. Mitarb. 1979, Zimmerman u. Mitarb. 1980, Chang u. 
Mitarb. 1981, Futrell u. Mitarb. 1981, Bilaniuk u. Mitarb. 1982, Lee u. Rao 
1983); manchmal (bei zystischen Tumoren) farbt sich nur die Tumorperipherie an 
(Jooma u. Kendall 1983). 

Pineoblastome stellen sich im Computertomogramm nicht anders dar als 
Pineozytome. Sie sind isodens oder hyperdens (Kleefield u. Mitarb. 1977, Zim
merman u. Mitarb. 1980, Kazner u. Mitarb. 1981 , Wood u. Mitarb. 1981 , Zim
merman u. Bilaniuk 1982, Jooma u. Kendall 1983). Oft finden sich Tumorverkal-

Abb. 37 a, b. Pineozytom. 15jahriger Patient. a Nativ-CT, b Kontrast-CT. Inhomogencr, hyper
denser Tumor mit Verkalkungen; der Tumor gut abgrenzbar; geringes Odem. Geringe KM
Anreichcrung. Obcrwiegend infratentorielles Tumorwachstum - 4.Ventrikel und Obcrwurm 
sind yom Tumor betroffen; Einengung und Verformung der Vierhiigelzisterne (~). Dilatation der 
supratentoriellcn Vcntrikel mit periventrikularer Dichteminderung (Liquorstau) 
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Abb. 38a, b. Pineoblastom. 41jiihriger Patient. a Nativ-CT, b Kontrast-CT. Inhomogener, hy
perdenser Tumor mit Verkalkung (~) ; der Tumor schlecht abgrenzbar; kein Odem. Inhomogene 
KM-Anreicherung. Tumorwachstum im 3.Ventrikel und in beiden Thalami; die Vierhiigelzi
sterne ist obliteriert. Miif3ige Dilatation der Seitenventrikel 

kungen (Harwood-Nash u. Fitz 1976, Grossman u. Gonzalez 1977, Kleefield u. 
Mitarb. 1977, Zimmerman u. Mitarb. 1980, Kazner u. Mitarb. 1981 , Ventureyra 
1981, Wood u. Mitarb. 1981 , Demakas u. Mitarb. 1982) (Abb. 38). Nach Kon
trastmittelinjektion zeigen Pineoblastome eine mafiige bis deutliche Dichtezu
nahme (Harwood-Nash u. Fitz 1976, Grossman u. Gonzalez 1977, Kleefield u. 
Mitarb. 1977, Zimmerman u. Mitarb. 1980, Kazner u. Mitarb. 1981 , Wood u. 
Mitarb. 1981 , Demakas u. Mitarb. 1982, Zimmerman u. Bilaniuk 1982, Case nave 
u. Mitarb. 1984); die Kontrastmittelanreicherung ist homogen (Wood u. Mitarb. 
1981 , Jooma u. Kendall 1983) oder inhomogen (Kleefield u. Mitarb. 1977) 
(Abb. 38b). Eine Tumorausbreitung im benachbarten Hirngewebe und Metasta
sen lassen sich oft nur im Kontrastmittel-Computertomogramm erkennen. Damit 
wurden Tumorinfiltrate im Thalamus und im Oberwurm (Kleefield u. Mitarb. 
1977), peri- und intraventrikulare Metastasen (Messina u. Mitarb. 1976, Gross
man u. Gonzalez 1977) und Infiltrate der Meningen (Kazner u. Mitarb. 1981) 
nachgewiesen. 
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1m eigenen Tumormaterial finden sieh sieben Pinealiszelltumoren (4 Pineozy
tome, 3 Pineoblastome). Die eomputertomographisehen Befunde dieser Tumoren 
sind in Tabelle 10 zusammengefaBt. Eine inhomogene Diehteverteilung bestand 
bei drei Pineozytomen und bei zwei Pineoblastomen. Drei Pinealiszelltumoren 
waren hyperdens (davon 2 Pineoblastome), zwei Tumoren waren isodens; ein 
Pineozytom war hypodens, bei einem anderen fand sich ein groBes hypodenses 
Areal im Tumorzentrum (Zyste). Bei allen Pineoblastomen und bei zwei Pineozy
tomen war die Tumorgrenze im Nativ-Computertomogramm nieht oder nieht 
sieher erkennbar. Drei Pineozytome und zwei Pineoblastome zeigten Verkalkun
gen. Bei einem Pineozytom (Abb. 37) und bei einem Pineoblastom bestand ein 
perifokales Odem von geringer Ausdehnung. Eine Kontrastmittelanreieherung 
war bei allen Tumoren nachweis bar (bei 2 Pineozytomen nur in der Tumorperi
pherie). Ein isodenses Pineozytom lieB sieh aufgrund der Diehtezunahme im 
Kontrastmittel-Computertomogramm gut von seiner Umgebung abgrenzen. In 
keinem Fall fand sieh eine homo gene Kontrastmittelanreieherung - in der Litera
tur wird hingegen oft eine solche Anreieherung bei Pinealiszelltumoren angege
ben. 

Die Messungen der Strahlensehwaehung und der Diehtezunahme naeh Kon
trastmittelinjektion erbraehten sehr untersehiedliche Resultate (Tabelle 10; 
Abb. 39). Das hypodense Pineozytom hatte eine Diehte von 17 HU (20 HU 
weniger als das Hirngewebe), naeh Kontrastmittelinjektion stieg die Diehte der 
Tumorperipherie urn 8% an. Die Diehtewerte der isodensen und hyperdensen 
Pinealiszelltumoren lagen zwischen 37 und 50 HU und damit urn 0-13 HU 
(0-38%) hoher als die des Hirngewebes. Die Messungen der Kontrastmittel
Computertomogramme dieser Tumoren ergaben eine Diehtezunahme von 4-18 
HU (7-47%, bezogen auf die Tumordiehte im entspreehenden Nativ-Com
putertomogramm). 

HU 

75-

• • • 
50- • • • 

25-

0~ __ ~~ __ ~_~1 ____ ~ __ __ 
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Abb. 39. Dichtewerte der Computer
tomogramme von 7 Pinealiszelltumo
ren (vgl. Tabelle 10). Tumordichte im 
Nativ-CT (..l); Tumordichte im Kon
trast-CT (_); Dichte des normalen 
Hirngewebes (.). (In einem Fall wurde 
nur eine Kontrastmittel-Computerto
mographie durchgefiihrt) 
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Keimzelltumoren: 
Germinome. Computertomographische Befunde bei Germinomen der Pinea

lisregion werden von vielen Autoren angegeben (Harwood-Nash u. Fitz 1976, 
Messina u. Mitarb. 1976, Kleefield u. Mitarb. 1977, Hase u. Mitarb. 1979b, Inoue 
u. Mitarb. 1979, Neuwelt u. Mitarb. 1979, Stein 1979a, Zimmerman u. Mitarb. 
1980, Chang u. Mitarb. 1981, Futrell u. Mitarb. 1981 , Kazner u. Mitarb. 1981 , 
Schneider u. Mitarb. 1981 , Ventureyra 1981 , Wood u. Mitarb. 1981, Bilaniuk u. 
Mitarb. 1982, Fitz u. Rao 1983, Jooma u. Kendall 1983, Lee u. Rao 1983, 
Casenave u. Mitarb. 1984). 

Germinome sind meistens mal3ig hyperdens, manchmal isodens; uberaus sel
ten sind hypodense (zystische) Germinome (Stein 1979a, Wood u. Mitarb. 1981, 
Jooma u. Kendall 1983). Das Tumorareal stellt sich fast immer homogen dar; 
selten findet sich eine inhomogene Dichteverteilung (Abb. 40a). Der Tumor ist oft 

Abb.403, b. Germinom der Pinealisregion. 13jiihriger Knabe. 3 Nativ-CT, b Kontrast-CT. 
Inhomogener, isodenser Tumor; unscharfe Tumorgrenzen; geringes Odem. Pinealiskalk (-». 
Starke, inhomogene KM-Anreicherung. Tumorwachstum in der Vierhiigelplatte und im linken 
Thalamus; Einengung der Vierhiigelzisterne, Eindellung des 3.Ventrikels von links 
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gut von seiner Umgebung abgrenzbar; in manchen Hillen ist die Grenze unscharf, 
dieser Befund spricht fUr ein infiltrierendes Tumorwachstum (Lee u. Rao 1983) 
- davon sind vor all em die Vierhtigelplatte und der Thalamus betroffen (Zimmer
man u. Mitarb. 1980, Fitz u. Rao 1983) (Abb. 40). 

Entgegen den Angaben von Harwood-Nash u. Fitz (1976) und Fitz u. Rao 
(1983) liiBt sich nach Durchsicht der Literatur feststellen, daB eine Tumorverkal
kung bei einem Germinom (Hase u. Mitarb. 1979b, Inoue u. Mitarb. 1979, 
Ventureyra 1981, Jooma u. Kendall 1983) (Abb. 41) ein sehr seltener Befund ist. 
Ebenso selten - nur wenn Hirngewebe infiltriert ist - zeigt sich bei Germinomen 
der Pinealisregion ein perifokales Odem (Abb. 40). Nach Kontrastmittelinjektion 
nimmt die Dichte der meisten Germinome intensiv und homogen zu, so daB die 
Tumorausdehnung besser erkennbar wird. Auch Germinommetastasen (oder 
Zweittumoren) am Boden des 3.Ventrikels und peri- oder intraventrikuliire Tu
morabsiedlungen zeigen fast immer eine deutliche Kontrastmittelanreicherung 
(Harwood-Nash u. Fitz 1976, Dupont u. Mitarb. 1977, Osborn u. Mitarb. 1978, 
Zimmerman u. Mitarb. 1980, Chang u. Mitarb. 1981, Kazner u. Mitarb. 1981, 
Schneideru. Mitarb.1981, Wood u. Mitarb.1981, Jooma u. Kendall 1983, Aguila 
u. Mitarb. 1984) (Abb. 44b). 

Bei supraselliiren Germinomen ergibt die Computertomographie die gleichen 
Tumorbefunde (Scully u. Mitarb. 1975, Schmidek 1977b, Takeuchi u. Mitarb. 
1978, Inoue u. Mitarb. 1979, Onoyama u. Mitarb. 1979, Zimmerman u. Mitarb. 
1980, Jooma u. Kendall 1983, Lee u. Rao 1983) wie bei Germinomen der Pinealis
region. Die meisten supraselliiren Germinome sind ebenfalls gering hyperdens, 
homogen und scharf begrenzt; im Kontrasmittel-Computertomogramm zeigen 
sie eine homogene Anreicherung (Abb. 42b). In seltenen Fiillen ist das Tumorzen
trum hypodens (Kazner u. Mitarb. 1981, Ahagon u. Mitarb. 1983) (Abb. 43), 
dieser Befund weist auf eine Tumorzyste hin. Tumorverkalkungen und perifoka
les Odem sind bei supraselliiren Germinomen nicht festgestellt worden. Manch
mal finden sich peri- oder intraventrikuliire Metastasen (New u. Scott 1975, 
Spiegel u. Mitarb. 1976, Takeuchi u. Mitarb. 1979b, Dariano u. Mitarb. 1981, 
Schneider u. Mitarb. 1981). 

Uber computertomographische Befunde bei intrazerebralen Germinomen lie
gen nur wenige Berichte vor. Bei der Computertomographie eines Patienten mit 
einem Germinom in der Stammganglienregion wiesen Futrell u. Mitarb. (1981) 
einen hyperdensen, gut abgrenzbaren Tumor mit perifokalem Odem und deutli
cher Kontrastmittelanreicherung nacho Kobayashi u. Mitarb. (1981) stellten bei 
einem solchen Germinom miil3ig hyperdense, isodense und hypodense Areale und 
eine intensive, inhomogene Dichtezunahme nach Kontrastmittelinjektion fest; in 
der Umgebung des Tumors zeigten sich hypodense Bezirke (Odem ?). Nguyen u. 
Mitarb. (1981) berichten tiber eine Patientin mit einem Germinom in der GroB
hirnhemisphiire: die Computertomographie ergab einen inhomogen hypodensen 
Tumor mit unscharfer Begrenzung und geringer Kontrastmittelanreicherung in 
der Tumorperipherie. 

Das eigene Tumormaterial enthiilt 14 intrakranielle Germinome (Tabelle 11) 
- sieben in der Pinealisregion, fUnf in der Supraselliirregion und zwei in beiden 
Regionen. Sechs Germinome der Pinealisregion, drei supraselliire Germinome 
und ein "doppeltes" Germinom zeigten eine homo gene Dichteverteilung (bei dem 
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Abb. 41 a-c. Germinom der Pinealisregion. 22jahriger Patient. a Nativ-CT, b Kontrast-CT: 
homogener, hyperdenser Tumor mit Verkalkungen; der Tumor gut abgrenzbar; kein Odem; 
homogene KM-Anreicherung; supra- und infratentorielles Tumorwachstum - Splenium, Vier
hiigelplatte und Oberwurm sind vom Tumor betroffen; der dorsale Abschnitt des 3.Ventrikels 
und die Vierhiigelzisterne sind obliteriert; Dilatation der supratentoriellen Ventrikel mit peri
ventrikularer Dichteminderung (Liquorstau). c Kontrast-CT, 30 Monate spater, nach subtotaler 
Tumorexzision (vom Splenium konnte der Tumor nicht freipriipariert werden) und Strahlenthe
rapie: kein Nachweis von Tumorgewebe, gro/3e Verkalkung in der Pinealisregion ; keine Zeichen 
eines Liquorstaus 
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Abb. 42a, b. Suprasellares Germinom. 24jahriger Patient. a Nativ-CT, b Kontrast-CT. Homo
gener, hyperdenser Tumor, gut abgrenzbar; kein Odem. Homogene KM-Anreicherung. Supra
se11iire und intrasellare ( -» Tumorausbreitung. 

Abb.43. Suprasellares Germinom. 12jahriges Madchen. Nativ-CT. Hyperdenser Tumor mit 
hypodensem Zentrum (-» - Tumorzyste; der Tumor gut abgrenzbar; kein Odem. Tumoraus
breitung im 3.Ventrikel bis in H6he der Foramina Monroi. Diskrete Zeichen der LiquorabfluB
behinderung (maBige Dilatation der Trigona und des rechten Unterhorns) 
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Abb. 44a, b. Germinome in der Pinealisregion und supraselliir, Metastasen in den Vorderhi:ir
nern. lljiihriger Knabe. a Nativ-CT, b Kontrast-CT. Die Tumoren homogen, hyperdens, gut 
abgrenzbar; kein Odem. Starke, homogene KM-Anreicherung. Tumorabsiedlung intraventriku
liir und subependymal. Dilatation des ventra1en Abschnitts des 3.Ventrikels 

anderen "doppelten" Germinom war der Tumor in der Pinealisregion inhomo
gen). Fiinf Germinome der Pinealisregion, zwei supraselliire Germinome und die 
beiden "doppelten" Germinome waren hyperdens, zwei Germinome der Pinealis
region waren isodens; ein supraselliires Germinom war isodens, bei zwei anderen 
fand sich ein hypodenses Tumorzentrum (Zyste) und eine hyperdense Peripherie. 
Wiihrend sich aile supraselliir gelegenen Tumoren im Nativ-Computer
tomogramm gut abgrenzen liel3en, waren fiinf Germinome der Pinealisregion (in 
einem Fall bei einem "doppelten" Germinom) unscharf begrenzt oder nicht ab
grenzbar. Tumorverkalkungen bestanden in einem einzigen Fall, bei einem Ger
minom der Pinealisregion (Abb. 41). Nur bei einem Germinom (der Pinealis
region) fand sich ein perifokales Odem (Abb. 40). Ein einziges Germinom (der 
Pinealisregion) zeigte keine Kontrastmittelanreicherung (eine Kontrastmittel
Computertomographie wurde bei 11 Patienten durchgefiihrt). Zwei Germinome 
der Pinealisregion (davon eines mit Zweittumor in der SupraseUiirregion) waren 
nur im Kontrastmittel-Computertomogramm von ihrer Umgebung abgrenzbar. 
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Abb.45. Dichtewerte der Computertomogramme von 14 intrakraniellen Germinomen (vgl. 
Tabelle 11). Tumordichte im Nativ-CT (A) - sie betragt in 11 Fallen 40-50 HU; Tumordichte 
im Kontrast-CT (e); Dichte des normalen Hirngewebes (.). (In 3 Fallen wurde nur eine Nativ
Computertomographie durchgefiihrt) 
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Abb. 46 a, b. Intrakranielle Germinome - relative Dichte im Nativ-CT und Dichtezunahme im 
Kontrast-CT (vgl. Tabelle 11). a Differenz zwischen Tumordichte und Hirngewebsdichte (do) im 
Nativ-CT in Prozent der Hirngewebsdichte - in 9 von 14 Fallen betragt diese Differenz 13 - 23 %. 
b Zunahme der Tumordichte nach KM-Injektion in Prozent der Tumordichte im Nativ-CT (do) 
- in 6 von 11 Fallen betragt diese Dichtezunahme 7 -17 % 
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Die Kontrastmittelanreicherung war in zehn Fallen homogen, ein Germinom der 
Pinealisregion stellte sich nach Kontrastmittelinjektion inhomogen dar 
(Abb.40b). 

Die Dichtemessung der Nativ-Computertomogramme ergab eine Tumor
dichte von 35-54 HU (0-14 HU mehr als das Hirngewebe), in elf der 14 FaIle 
lag sie zwischen 40 und 50 HU (Tabelle 11; Abb. 45). Bezogen auf die Dichtewerte 
des Hirngewebes waren die der Germinome urn 0-39% h6her (Tabelle 11; 
Abb. 46a); bei neun Germinomen betrug diese relative Dichtedifferenz 13-23%. 
Nach Kontrastmittelinjektion stieg die Tumordichte in zehn von elf Fallen urn 
3-16 HU an (Abb.45). Daraus lieB sich - in Relation zur Tumordichte im 
entsprechenden Nativ-Computertomogramm - eine Dichtezunahme von 7 - 36% 
errechnen (Tabelle 11; Abb. 46b); in sechs Fallen lag diese Dichtezunahme zwi
schen 7 und 17%. 

Teratome. Bedingt durch ihre histologisch unterschiedlichen Tumoranteile 
stellen sich Teratome im Computertomogramm fast immer inhomogen dar, wo
bei die Dichtewerte der verschiedenen Tumorareale erheblich differieren. Haufig 
finden sich sowohl Verkalkungen als auch Zonen mit negativen Dichtewerten, die 
Fettgewebs- oder Dermoidanteilen entsprechen (Till 1977, McCormack u. Mit
arb. 1978, Ghoshhajra u. Mitarb. 1979, Wakai u. Mitarb. 1980; Zimmerman u. 
Mitarb. 1980 bzw. Wood u. Mitarb. 1981 und Bilaniuk u. Mitarb. 1982; Ventu
reyra 1981, Aoyama u. Mitarb. 1982, Jooma u. Kendall 1983). In seltenen Fallen 
zeigten sich im Teratom gebildete Zahne als homo gene, scharf begrenzte Areale 
mit Kalk entsprechenden Dichtewerten (McCormack u. Mitarb. 1978 bzw. Sala
zar u. Mitarb. 1979; Zimmerman u. Mitarb. 1980 bzw. Bilaniuk u. Mitarb. 1982). 
Bei rupturierten Teratomen der Pinealisregion wurde freies Fett im Ventrikelsy
stem (McCormack u. Mitarb. 1978 bzw. Salazar u. Mitarb. 1979; Kazner u. 
Steinhoff 1979 bzw. Kazner u. Mitarb. 1981; Wakai u. Mitarb. 1980) und auch 
im Subarachnoidalraum (Ghoshhajra u. Mitarb. 1979) nachgewiesen. Nach Kon
trastmittelinjektion fiirben sich meistens nur einzelne Teratomareale an, eine 
homo gene Kontrastmittelanreicherung (Abb.47b) ist selten; in einigen Fallen 
zeigt sich keine Dichtezunahme - die Kontrastmittelanreicherung diirfte davon 
abhangen, aus welchen Gewebsanteilen das Teratom besteht. 

Man muB bezweifeln, daB sich aufgrund des computertomographischen Be
fundes entscheiden laBt, ob ein gutartiges Teratom vorliegt, oder ob der Tumor 
unreife Gewebselemente mit malignem Wachstum enthalt. Es wird zwar angege
ben, daB entartete Teratome eine deutliche Kontrastmittelanreicherung zeigen 
(Kazner u. Mitarb. 1981, Fitz u. Rao 1983), doch kann diese auch bei benignen 
Teratomen vorkommen (Donat u. Mitarb. 1978) (Abb. 47b). Chang u. Mitarb. 
(1981) und Aoyama u. Mitarb. (1982) fanden bei benignen Teratomen keine 
Dichtezunahme nach Kontrastmittelinjektion, Futrell u. Mitarb. (1981), Ventu
reyra (1981) und Wood u. Mitarb. (1981) eine geringe Anfarbung der Tumorperi
pherie. Bei einem malignen Teratom stellten Chang u. Mitarb. (1981) eine un
scharfe Begrenzung und eine maBige Kontrastmittelanreicherung in einem Teil 
des Tumors fest; Futrell u. Mitarb. (1981) wiesen bei einem solchen Tumor scharf 
gezeichnete Grenzen und eine intensive, homo gene Kontrastmittelanreicherung 
nacho Aus diesen Befunden geht zwar hervor, daB bei einem gut abgrenzbaren 
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Abb. 47 a, b. Teratom der Pinealisregion (benigne). llj iihriger Knabe. a Nativ-CT, b Kontrast
CT (eine Woche spiiter, nach Shunt-Operation). Inhomogener, isodenser Tumor mit Verkalkun
gen; der Tumor nicht abgrenzbar; kein Odem. Homogene KM-Anreicherung; im Kontrast-CT 
der Tumor abgrenzbar. Obliteration des dorsalen Abschnitts des 3.Ventrike1s, Einengung der 
Vierhiigelzisterne; die Vierhiigelplatte vom Tumor betroffen. (V or der Shunt-Operation) Dilata
tion der supratentoriellen Ventrikel 

Teratom ohne Anfarbung eher ein benigner Tumor zu erwarten ist, wahrend 
unscharfe Tumorgrenzen und deutliche Dichtezunahme nach Kontrastmittelin
jektion eher fUr ein malignes Wachstum sprechen (in solchen Fallen kann auch 
ein perifokales Odem bestehen, wenn Hirngewebe infiltriert ist); daraus lassen 
sich jedoch keine Kriterien ableiten, die die sichere Diagnose der Tumordignitat 
ermoglichen. 

1m eigenen Tumormaterial finden sich vier intrakranielle Teratome (Tabelle 
12; Abb. 48) - zwei Teratome der Pinealisregion und zwei suprasellare Teratome. 
Bei drei Tumoren wurden Zeichen der Malignitat histologisch nachgewiesen, ein 
Teratom (der Pinealisregion) war gutartig. Das benigne Teratom stellte sich im 
Nativ-Computertomogramm inhomogen, tiberwiegend isodens mit Verkalkun
gen dar (Abb. 47a) und zeigte eine homogene Kontrastmittelanreicherung 
(Abb. 47b) mit einer Dichtezunahme von 11 HU - es enthielt Plattenepithel, 
Hautanhangsgebilde, Knorpelgewebe, lymphatisches Gewebe, Zylinderepithel 
und kleine Zysten. Zwei maligne Teratome waren inhomogen und hyperdens (44 
bzw. 56 HU, die Dichtewerte urn 8 bzw. 16 HU hoher als die des Hirngewebes), 
eines war homogen und isodens; Areale mit negativen Dichtewerten fanden sich 
bei keinem Tumor. Nur bei einem der malign en Teratome bestanden Tumorver
kalkungen, dieser Tumor war von einem Odemsaum umgeben. Nach Kontrast
mittelinjektion zeigten die beiden suprasellaren Teratome eine deutliche Dichte
zunahme (12 bzw. 28 HU). 

Hochmaligne Keimzelltumoren . In der Literatur finden sich wenige Angaben 
tiber computertomographische Befunde bei embryonalen Karzinomen, entoder
malen Sinustumoren und Choriokarzinomen. Ein maligner embryonaler Misch
tumor (Kazner u. Steinhoff 1979 bzw. Kazner u. Mitarb. 1981), der von der 
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Abb.48. Dichtewerte der Computertomo- HU 
gramme von 4 intrakranicllen Teratomen (vgl. 
Tabelle 12). Tumordichte im Nativ-CT (.); 75-

Tumordichte im Kontrast-CT (e); Dichte des 
normalen Hirngewebes (_). (In einem Fall 
wurde nur eine Nativ-Computertomographie 
durchgefiihrt) 

50-

25-

• 
• • 

0 ... __ .... __ .... _ ... __ .... _ 

Pinealisregion bis in beide Vorderhorner reichte, war hyperdens, er zeigte Verkal
kungen und eine deutliche Kontrastmittelanreicherung. Ein embryonales Karzi
nom der Pinealisregion (Zimmerman u. Mitarb. 1980 bzw. Wood u. Mitarb. 1981 
und Bilaniuk u. Mitarb. 1982) war isodens und zeigte ebenfalls Verkalkungen und 
eine deutliche, homogene Dichtezunahme nach Kontrastmittelinjektion. Auch 
Fitz u. Rao (1983) stellten bei solchen Tumoren Verkalkungen und eine intensive 
Kontrastmittelanreicherung fest. 

Ein entodermaler Sinustumor eines zwolfjahrigen Madchens (New u. Mitarb. 
1974 bzw. Scully u. McNeely 1974, New u. Scott 1975 und Tavcar u. Mitarb. 
1980) stellte sich im Nativ-Computertomogramm inhomogen, fiberwiegend iso
dens und ohne Verkalkungen dar; im Kontrastmittel-Computertomogramm 
zeigte der Tumor eine intensive, homogene Anfarbung und eine scharfe Begren
zung. Kleefield u. Mitarb. (1977) erwahnen einen inhomogen hyperdensen ento
dermalen Sinustumor mit Verkalkung und intensiver, homogener Kontrastmit
telanreicherung. Auf die deutliche Dichtezunahme dieser Tumoren nach 
Kontrastmittelinjektion wird auch in den Fallberichten von Eberts u. Ransburg 
(1979), Wilson u. Mitarb. (1979), Arita u. Mitarb. (1980), Stachura u. Mendelow 
(1980), Murovic u. Mitarb. (1981), Hildenbrand u. Mitarb. (1983) und Nakasu u. 
Mitarb. (1983) hingewiesen. In einem von Lee u. Mitarb. (1978) beschriebenen 
Fall flirbte sich nur die Tumorperipherie an. In einem anderen Fall (Zimmerman 
u. Mitarb. 1980 bzw. Wood u. Mitarb. 1981) fanden sich hypodense Areale 
(Tumorzysten) und Verkalkungen; das die Zysten umgebende Tumorgewebe rei
cherte sich mit Kontrastmittel an. 

Bei zwei intrakraniellen Choriokarzinomen stellten Kawakami u. Mitarb. 
(1980) eine periphere Kontrastmittelanreicherung fest, in beiden Fallen war das 
Tumorzentrum hypodens. Eine zentrale Verkalkung und eine periphere Kon
trastmittelanreicherung wiesen Yamagami u. Mitarb. (1983) bei einem intra- und 
suprasellaren Choriokarzinom nacho Fujii u. Mitarb. (1981) berichten fiber ein 
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homogen hyperdenses Choriokarzinom der Pinealisregion mit Dichtezunahme 
im Kontrastmittel-Computertomogramm; bei einer Kontrolluntersuchung 
wurde eine Tumorblutung mit Ventrikeleinbruch nachgewiesen. Ein suprasellares 
Choriokarzinom (Rao u. Govindan 1979 bzw. Fitz u. Rao 1983) war bei der 
Erstuntersuchung isodens; spater war es hyperdens (es fand sich eine Tumorblu
tung) und farbte sich nach Kontrastmittelinjektion an. 

Gliome. Die computertomographischen Befunde bei Gliomen der Pinealisre
gion entsprechen den bei Gliomen anderer Regionen bekannten Befunden. Es ist 
nicht moglich, aufgrund des Computertomogramms zu entscheiden, ob die Pinea
lisregion von einem Astrozytom, einem pilozytischen Astrozytom oder einem 
(unverkalkten) Oligodendrogliom betroffen ist. In vielen Fallen laBt sich nicht 
feststellen, ob der Tumor vom Mittelhirndach, vom Thalamus oder vom Sple
nium ausgegangen ist. 

Gliome der Pinealisregion sind fast immer inhomogen und vom benachbarten 
Hirngewebe nicht abgrenzbar (Abb. 49,50). Oft enthalten sie hypodense Areale, 
die Zysten entsprechen (Abb. 50). Tumorverkalkungen finden sich iiberaus sel
ten. Nur in wenigen Fallen besteht ein perifokales Odem. Nach Kontrastmittelin
jektion zeigt sich haufig eine Anfarbung einzelner Tumorareale oder der Tumor
peripherie. 

Bei einem gering hypodensen Astrozytom der Pinealisregion stellten New u. 
Scott (1975) keine Kontrastmittelanreicherung fest. Ein Astrozytom in der Serie 
von Messina u. Mitarb. (1976) bestand aus einem gering hypodensen, "eher 
soliden" Anteil mit deutlicher Dichtezunahme im Kontrastmittel-Computer
tomogramm und aus einer Zyste. Die beiden Astrozytome in der Serie von Klee
field u. Mitarb. (1977) waren isodens, ein Tumor zeigte eine homo gene Kontrast
mittelanreicherung, der andere farbte sich nicht an. Ein isodenses Astrozytom 
ohne Kontrastmittelanreicherung wird auch von Zimmerman u. Mitarb. (1980) 
angegeben; die anderen sieben Astrozytome ihrer Serie waren hingegen hypodens 
und zeigten im Kontrastmittel-Computertomogramm eine maBige bis deutliche, 
oft inhomogene Dichtezunahme. Futrell u. Mitarb. (1981) beschreiben ein inho
mogen hyperdenses Astrozytom mit Verkalkung und "fleckiger" Kontrastmittel
anreicherung. Die Serie von Jooma u. Kendall (1983) enthalt ein isodenses, die 
von Casenave u. Mitarb. (1984) ein mal3ig hyperdenses Astrozytom, beide mit 
geringer, inhomogener Anfarbung nach Kontrastmittelinjektion. 

In der Monographie von Kazner u. Mitarb. (1981) finden sich die Computer
tomogramme von vier pilozytischen Astrozytomen mit Ausbreitung in der Pinea
lisregion: ein Tumor stellt sich isodens bis hypodens mit zystischen Anteilen dar, 
die Kontrastmittel-Computertomogramme zeigen eine deutliche, inhomogene 
Dichtezunahme der soliden Tumoranteile; bei einem inhomogen hypodensen 
Tumor findet sich eine ringformige Kontrastmittelanreicherung der Tumorperi
pherie; ein pilozytisches Astrozytom ist homogen hypodens und farbt sich nicht 
an; in einem Fall besteht eine intensive, homogene Kontrastmittelanreicherung 
des soliden Tumoranteils. 

Uber ein Oligodendrogliom der Pinealisregion liegt nur eine Befundangabe 
von Messina u. Mitarb. (1976) vor: im Computertomogramm zeigte sich em 
inhomogener Tumor mit Verkalkungen und mehreren zystischen Arealen. 
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Abb.49a, b. Gliom der Pinealisregion (gemistozytisehes Astrozytom). 6jiihriger Knabe. a 
Nativ-CT, b Kontrast-CT. Inhomogener, sehr gering hyperdenser Tumor; kein Odem. Starke, 
inhomogene KM-Anreieherung. Tumorwaehstum in der Vierhiigelplatte und im linken Thala
mus; Einengung der Vierhiigelzisterne, Eindellung des 3.Ventrikels von links; von der Vierhiigel
platte und vom linken Thalamus ist der Tumor nieht abgrenzbar. Dilatation der supratentoriel
len Ventrikel mit periventrikuliirer Dichteminderung (Liquorstau) 

Abb. 50. Gliom der Pinealisregion (pilozytisehes 
Astrozytom). 13jiihriges Miidehen. Nativ-CT, 
Vergrol3erung. Isodenser Tumor mit hypodensen 
Arealen ( ..... ) - Tumorzysten; kein Odem. Tumor
waehstum in der Vierhiigelplatte; Einengung der 
Vierhiigelzisterne; der Tumor von der Vierhiigel
platte nieht abgrenzbar 
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Bei Glioblastomen der Pinealisregion ergibt die Computertomographie mei
stens den typischen Befund eines inhomogenen, vorwiegend isodensen Tumors 
mit hypo dens en Bezirken (die Nekrosen oder zystischen Veriinderungen entspre
chen) und einer ring- oder girlandenformigen Kontrastmittelanreicherung (Kaz
ner u. Mitarb. 1981). Ein atypischer Befund wurde von Messina u. Mitarb. (1976) 
erhoben: ein isodenses Glioblastom der Pinealisregion fiirbte sich homogen mit 
Kontrastmittel an. Ebenso ungewohnlich ist die von Chang u. Mitarb. (1981) bei 
einem Glioblastom der Pinealisregion festgestellte Tumorverkalkung. 

Das eigene Tumormaterial enthiilt vier Gliome der Pinealisregion (Tabelle 13; 
Abb. 51) - zwei Astrozytome mit Ausbreitung im Mittelhirn und im Thalamus, 
ein pilozytisches Astrozytom des Mittelhirns und ein Glioblastom des Spleniums. 
Kein Tumor lieB sich im Nativ-Computertomogramm vom benachbarten Hirn
gewebe sicher abgrenzen. Tumorverkalkungen fanden sich in keinem Fall. Die 
beiden Astrozytome stell ten sich inhomogen dar; eines war sehr gering hyperdens 
(Abb. 49a), das andere war deutlicher hyperdens (38 bzw. 49 HU, die Dichtewerte 
urn 3 bzw. 9 HU hoher als die des Hirngewebes). Bei einem Astrozytom bestand 
ein miiBig ausgepriigtes perifokales adem. Nach Kontrastmittelinjektion zeigte 
ein Astrozytom eine intensive, inhomogene Anreicherung (Abb. 49b) mit einer 
Dichtezunahme von 11 HU, bei dem anderen fiirbte sich die Tumorperipherie 
schwach an. Das pilozytische Astrozytom (Abb. 50) war isodens und enthielt 
hypodense, Zysten entsprechende Areale; es fand sich kein perifokales adem. 
Ungewohnlich war der Befund des Glioblastoms - der Tumor war homogen 
hyperdens (44 HU), von einem sehr schmal en ademsaum umgeben; im 
Kontrastmittel-Computertomogramm war das Glioblastom scharf begrenzt und 
zeigte eine homogene Dichtezunahme von 12 HU. 

Abb. 51. Dichtewerte der Computertomo
gramme von 4 Gliomen der Pinealisregion 
(vgl. Tabelle 13). Tumordichte im Nativ-CT 
(A); Tumordichte im Kontrast-CT (_); Dichte 
des normal en Hirngewebes (.). (In einem Fall 
wurde nur eine Nativ-Computertomographie 
durchgefiihrt) 

Seltene Tumoren der Pinealisregion: 

HU 

• 
50- • 

25-

o~~--~----" __ ~ ____ ~ ___ 

Ependymome. Den computertomographischen Befund eines anaplastischen 
Ependymoms der Pinealisregion beschreiben Messina u. Mitarb. (1976): der Tu
mor, der vom Oberwurm durch die Tentoriuminzisur gewachsen war, stellte sich 
homogen hyperdens dar und war von einem schmalen hypodensen Saum 
(adem?) umgeben. Bei einem von Kazner u. Mitarb. (1981) angebenen Ependy-
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mom der Pinealisregion zeigen die Computertomogramme einen inhomogen 
hyperdensen Tumor mit in ten siver, homogener Kontrastmittelanreicherung. Die 
von Eresue u. Mitarb. (1983) publizierten Computertomogramme eines Ependy
moms dieser Region zeigen einen iihnlichen Befund. Jooma u. Kendall (1983) 
beschreiben ein inhomogenes, gut abgrenzbares Ependymom der Pinealisregion 
mit homogener Kontrastmittelanreicherung. 

1m eigenen Tumormaterial finden sich vier Ependymome der Pinealisregion 
(Tabelle 14; Abb. 57), darunter ein anaplastisches. In keinem Fall war der Tumor 
im Nativ-Computertomogramm von den umgebenden Strukturen abgrenzbar. 
Sichere Zeichen eines perifokalen Odems fanden sich nicht. Kein Tumor zeigte 
Verkalkungen. Das anaplastische Ependymom stellte sich inhomogen, vorwie
gend hypo dens dar (die durchschnittliche Tumordichte lag 5 HU unter der des 
Hirngewebes), nach Kontrastmittelinjektion nahm die Dichte in einem kleinen 
Tumorrandbezirk um 4 HU zu (Abb. 52). Ein Ependymom war homogen hypo
dens mit einer Dichte von 14 HU (24 HU weniger als das Hirngewebe) und fiirbte 
sich nicht mit Kontrastmittel an. Ein inhomogen isodenses Ependymom zeigte 
nach Kontrastmittelinjektion eine Dichtezunahme von 10 HU, der Tumor war im 
Kontrastmittel-Computertomogramm scharf begrenzt. Die Tumorgrenzen eines 
inhomogen hyperdensen Ependymoms (44 HU) mit miiBiger Kontrastmittelan
reicherung (6 HU) lie Ben sich auch im Kontrastmittel-Computertomogramm 
nicht sicher erkennen (Abb. 53). 

Medulloblastome. Kontrastmittel-Computertomogramme von Medullobla
stomen, die die Pinealisregion betreffen, sind in den Monographien von 
Harwood-Nash u. Fitz (1976) und von Kazner u. Mitarb. (1981) abgebildet. Sie 
zeigen eine deutliche Anfarbung dieser Tumoren, entsprechend der Kontrastmit
telanreicherung fast aller infratentoriell gelegenen Medulloblastome. 

Neuronale Tumoren. Ein miiBig hyperdenses, un scharf begrenztes Ganglio
gliom der Pinealisregion wird von Messina u. Mitarb. (1976) angegeben. Das 
Gangliogliom in der Serie von Wood u. Mitarb. (1981) war ebenfalls miiBig 
hyperdens und un scharf begrenzt, nach Kontrastmittelinjektion zeigte es eine 
geringe Dichtezunahme. Eine intensive Kontrastmittelanreicherung stell ten 
Demakas u. Mitarb. (1982) bei einem solchen Tumor fest. 

Meningeome. Meningeome der Pinealisregion sind - wie die Meningeome 
anderer Regionen - hyperdens oder isodens (Hase u. Mitarb. 1979b, Ito u. Mit
arb. 1981, Roda u. Mitarb. 1982). Manchmal finden sich Tumorverkalkungen 
(Hase u. Mitarb. 1979b, Stein 1979a, Kazner u. Mitarb. 1981). Bei keinem Menin
geom der Pinealisregion ist ein perifokales Odem festgestellt worden. Die Kon
trastmittelanreicherung dieser Tumoren ist fast immer homogen und intensiv 
(Hase u. Mitarb. 1979b; Rozario u. Mitarb. 1979 bzw. Stein 1979a; Ito u. Mitarb. 
1981, Kameyama u. Mitarb. 1981, Kazner u. Mitarb. 1981, Nishiura u. Mitarb. 
1981, Roda u. Mitarb. 1982) (Abb. 33e); die Tumorgrenzen sind im Kontrast
mittel-Computertomogramm scharf gezeichnet. Der computertomographische 
Befund ermoglicht nicht die Unterscheidung zwischen einem Meningeom des 
"carrefour falco-tentoriel" und einem Meningeom des Velum interpositum. 
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Abb.52. Ependymom der Pinealisregion (anaplastisch). 10jiihriger Knabe. Nativ-CT und 
Kontrast-CT. Inhomogener, vorwiegend hypodenser Tumor mit kleinem hyperdensem Areal; 
geringes Odem (?). KM-Anreicherung in einem Teil der Tumorperipherie (---» . Tumorwachstum 
in der Vierhiigelplatte und im rechten Thalamus; die Vierhiigelzisterne und der dorsale Abschnitt 
des 3.Ventrikels sind obliteriert, der ventrale Abschnitt des 3.Ventrikels ist nach links verlagert; 
von der Vierhiigelplatte und vom rechten Thalamus ist der Tumor nicht abgrenzbar. Dilatation 
der supratentoriellen Ventrikel (Liquorabflul3behinderung) 

Abb.53. Ependymom der Pinealisregion. 38jiihrige Patientin. Nativ-CT und Kontrast-CT. In
homogener, hyperdenser Tumor; geringes Odem (?). Inhomogene KM-Anreicherung. Tumor
wachstum in der Vierhiigelplatte und im rechten Thalamus; Obliteration des dorsalen Abschnitts 
des 3.Ventrikels; der Tumor ist von der Vierhiigelplatte und yom rechten Thalamus nicht 
abgrenzbar 
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Von den beiden Meningeomen der Pinealisregion des eigenen Tumormaterials 
(Tabelle 14; Abb. 57) war eines homogen isodens und lieB sich daher im Nativ
Computertomogramm yom benachbarten Hirngewebe nicht abgrenzen. Das an
dere war inhomogen hyperdens (Abb. 33d) - die durchschnittliche Tumordichte 
lag 14 HU iiber der des Hirngewebes - und zeigte Verkalkungen (oberhalb des in 
Abb. 33d dargestellten Tumorabschnitts). In keinem Fall bestand ein perifokales 
Odem. Nach Kontrastmittelinjektion fiirbten sich beide Meningeome homogen 
an (Dichtezunahme von 10 bzw. 13 HU), sie stellten sich im Kontrastmittel
Computertomogramm scharf begrenzt dar. 

Dermoide und Epidermoide. Dermoide erscheinen im Computertomogramm 
als (meist homogen) hypodense Areale mit negativen Dichtewerten (bedingt 
durch Fette und ihre Verseifungsprodukte), in deren Peripherie sich oft Verkal
kungen find en (Kalkeinlagerungen in der Tumorzystenwand); sie reichern sich 
nicht mit Kontrastmittel an. Bei Dermoiden der Pinealisregion haben Harwood
Nash u. Fitz (1976), Kleefield u. Mitarb. (1977) und Kazner u. Mitarb. (1981) 
solche Befunde erhoben. 

Epidermoidzysten stellen sich als hypo dense Areale mit liquoriihnlichen Dich
tewerten dar, manchmal zeigen sich Verkalkungen in der Zystenwand. Entspre
chende Befunde bei Epidermoiden der Pinealisregion werden von McDonnell 
(1977), Kazner u. Mitarb. (1981) und Ventureyra (1981) angegeben. Bei einem 
32jiihrigen Patienten (Zimmerman u. Mitarb. 1980 bzw. Wood u. Mitarb. 1981 
und Bilaniuk u. Mitarb. 1982) war die Tumorzyste von einem isodensen Saum 
umgeben, der sich nach Kontrastmittelinjektion anfiirbte. 

Lipome. Uber computertomographische Befunde bei Lipomen der Pinealisre
gion informieren Zimmerman u. Mitarb. (1980), Futrell u. Mitarb. (1981), Kaz
ner u. Mitarb. (1981), Nabawi u. Mitarb. (1981), Wood u. Mitarb. (1981), Bila
niuk u. Mitarb. (1982) und Lee u. Rao (1983). Diese Tumoren sind immer 
homogen hypo dens mit negativen, dem Fettgewebe entsprechenden Dichtewer
ten. Die Tumordichte kann weniger als -100 HU betragen, bei kleinen Lipomen 
ergibt die Dichtemessung aufgrund des Partialvolumeneffektes hohere Werte 
(Kazner u. Mitarb. 1981). Die Tumoren sind scharf begrenzt, ein perifokales 
Odem besteht nicht. Nach Kontrastmittelinjektion zeigt sich keine Anreicherung. 
Wiihrend bei Lipomen im vorderen Balkenabschnitt periphere Kalkschalen ty
pisch sind, diirften Verkalkungen bei Lipomen der Pinealisregion extrem selten 
sein - nur in einem einzigen Fall (Futrell u. Mitarb. 1981) werden Kalkeinlage
rungen in der Peripherie eines solchen Tumors angegeben (der iibrigens nicht 
histologisch verifiziert wurde). 

Bei den drei Lipomen der Pinealisregion des eigenen Tumormaterials (Tabelle 
14) zeigten die Computertomogramme typische Befunde - homo gene, deutlich 
hypo dense Zonen mit scharf gezeichneten Tumorgrenzen; Tumorverkalkungen 
fanden sich nicht. In einem der drei Fiille war vorwiegend die linke Cisterna 
ambiens yom Tumor betroffen. In einem anderen Fall brei tete sich das Lipom in 
der Vierhiigelzisterne und infratentoriell aus (Abb. 54). Ein kleines Lipom lag in 
der Cisterna veli interpositi (Abb. 55). Die Dichtewerte dieser Tumoren lagen 
zwischen -105 und -22 HU (Tabelle 14; Abb. 57). 
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Abb.54. Lipom der Pinealisregion. 39jiihrigcr Patient. Nativ-CT. Homogener, scharf begrenz
ter Tumor mit negativen Dichtewerten; kein Odem. Vorwiegend infratentorielle Tumorausbrei
tung; die Vierhiigelzisterne is! vom Tumor ausgefiillt 

Abb.55. Lipom der Pinealisregion. 43jiihrige Patientin. Nativ-CT und Kontrast-CT. Homoge
ner, scharf begrenzter Tumor (-» mit negativen Dichtewerten; kein Odem. Tumorausbrcitung 
in der Cisterna veli interpositi 

Metastasen. Messina u. Mitarb. (1976) besehreiben ausfiihrlieh eomputerto
mographisehe Befunde bei Metastasen in der Pinealisregion und in daran gren
zenden Regionen. Drei von vier Mammakarzinommetastasen waren inhomogen 
hyperdens und gut abgrenzbar, eine war inhomogen isodens; perifokale Odeme 
bestanden nieht oder waren gering ausgepragt; aile Mammakarzinommetastasen 
zeigten eine inhomogene Kontrastmittelanreieherung. Eine Melanommetastase 
war isodens, es fand sieh kein perifokales Odem, naeh Kontrastmittelinjektion 
farbte sieh die Tumorperipherie deutlieher an als das Tumorzentrum; eine andere 
Melanommetastase war mal3ig hyperdens und von einem Odemsaum um-
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Abb. 56a, b. Metastase eines Bronchialkarzinoms in der Pinealisregion. 42jiihriger Patient. a 
Nativ-CT, b Kontrast-CT. inhomogener, hyperdenser Tumor, un scharf begrenzt; kein Odem. 
inhomogene KM-Anreicherung. Der dorsale Abschnitt des 3.Ventrikels und die Vierhiigelzi
sterne sind obliteriert; Vierhiigelplatte und Splenium sind yom Tumor betroffen. Dilatation der 
supratentoriellen Ventrikel (LiquorabfluBbehinderung) 

geben, im Kontrastmittel-Computertomogramm stellte sich eine inhomogene, 
"fleckige" Anfarbung dar. Bei einer Bronchialkarzinommetastase bestand eine 
zentrale Tumorzyste und ein deutliches perifokales Odem, das diese Zyste umge
bende Tumorgewebe reicherte sich mit Kontrastmittel an. 

Eine Melanommetastase in der Pinealisregion wird von Kazner u. Mitarb. 
(1981) angegeben: die Kontrastmittel-Computertomogramme zeigen eine ring
formige Anf<irbung, das Tumorzentrum ist hypodens, ein perifokales Odem 
findet sich nicht. 

Das eigene Tumormaterial enthait eine (soli tare) Metastase eines Bronchial
karzinoms in der Pinealisregion. Diese war inhomogen hyperdens und unscharf 
begrenzt, von keinem Odem umgeben (Abb. 56a); der Tumor zeigte eine inhomo
gene Kontrastmittelanreicherung (Abb. 56b). Die Dichtemessungen ergaben eine 
durchschnittliche Tumordichte von 47 HU (11 HU mehr als das Hirngewebe) und 
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Abb.57. Dichtewerte der Computertomogramme von 4 Ependymomen (E), 2 Meningeomen 
(M), 3 Lipomen (L) und einer Karzinommetastase (K) in der Pinealisregion (vgl. Tabelle 14). 
Tumordichte im Nativ-CT (A); Tumordichte im Kontrast-CT (.); Dichte des normalen Hirnge
webes (_) 

eme Dichtezunahme von 6 HU nach Kontrastmittelinjektion (Tabelle 14; 
Abb.57). 

Nicht tumorose raumfordernde Prozesse der Pinealisregion: 
Zysten. Zysten der Pinealisregion erscheinen im Computertomogramm als 

homogene, liquordichte Areale mit glatter Begrenzung (Messina u. Mitarb. 1976; 
Schindler 1976 bzw. Hase u. Mitarb. 1979a; Grossman u. Gonzalez 1977, 
Hayashi u. Mitarb. 1980, Kazner u. Mitarb. 1981) (Abb. 2ge, 58, 59). Die Zysten
wand stellt sich fast nie dar. Nach intravenoser Kontrastmittelinjektion zeigt sich 
keine Anfarbung. 

Die computertomographisch nachweisbaren Zysten der Pinealisregion sind 
praktisch immer Arachnoidalzysten. Wenn sich eine sehr kleine Zyste in unmittel
barer Nachbarschaft der Pinealis findet, kann differentialdiagnostisch eine Pinea
liszyste in Frage kommen (Abb. 58). 

Mit der Computertomographie nach intrathekaler Kontrastmittelinjektion 
laBt sich feststellen, ob zwischen Liquorraum und Zyste eine Kommunikation 
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Abb. 58. Zyste in der Pinealisregion (Pinealiszyste?). 
21jiihriger Patient. Nativ-CT. Die liquordichte Zyste 
( --+) grenzt an den gering verlagerten Pinealiskalk 

Abb. 59 a, b. Arachnoidalzyste in der Pinealisregion. 26jiihriger Patient. a Nativ-CT, b CT nach 
intrathekaler KM-Injektion. Die liquordichte Zyste fiillt die Vierhiigelzisterne aus und kompri
miert die Vierhiigelplatte (~) . Kein KM-Ubertritt yom Subarachnoidalraum in die Zyste 

besteht, oder ob die Zyste verschlossen ist; auch kann mit dieser Untersuchung 
die Frage gekliirt werden, ob eine Zyste oder eine abnorm weite Zisterne vorliegt 
(Abb.59b). 

GefiifJmiflbildungen. Bei Gefiil3mil3bildungen mit dilatierter V. magna Galeni 
stellt sich das "Aneurysma" der V. magna Galeni als homogene, miil3ig hyper
dense Zone mit glatter Begrenzung dar, die sich nach Kontrastmittelinjektion 
meist homogen und intensiv anfiirbt (New u. Scott 1975 bzw. Berger u. Mitarb. 
1976 und Harwood-Nash u. Fitz 1976; Constant u. Mitarb. 1978, Ventureyra u. 
Mitarb. 1978, Macpherson u. Mitarb. 1979, Spallone 1979, Martelli u. Mitarb. 
1980, Kazner u. Mitarb. 1981); manchmal zeigen sich Aussparungen innerhalb 
des intensiv kontrastierten "Aneurysmas", die durch Thromben bedingt sind 
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(Die bier u. Mitarb. 1981, Shirkhoda u. Mitarb. 1981). 1m Kontrastmittel
Computertomogramm sind oft pathologische Gefii13e in der Umgebung der dila
tierten V. magna Galeni und eine Aufweitung des Sinus rectus erkennbar. 

Wenn bei einer arteriovenosen Mi13bildung in der Pinealisregion die Dilata
tion der V. magna Galeni gering ausgepriigt ist, kann der computertomographi-

182 



c 

Abb. 60 a -d. Arteriovenose Mil3bildung. 
54jiihrige Patientin. a Nativ-CT, b Kon
trast-CT: isodenses Areal in der Pineal is
region mit Verkalkungen; starke KM
Anreicherung (teilweise ringformig); ge
ringe Dilatation der supratentoriellen 
Ventrikel - aufgrund des computertomo
graphischen Befundes wurde ein Tu
mor der Pinealisregion angenommen. c 
und d Vertebralisangiographie, seitliches 
Vergrol3erungsarteriogramm, Subtraktion 
und sagittales Arteriogramm (halbaxial), 
Subtraktion: arteriovenose Mil3bildung 
mit eher miil3ig dilatierter V. magna Ga
leni (-»; Sinus rectus (~) 

--

d 

sche Befund einen Tumor der Pinealisregion vortauschen. Nur die Angiographie 
ergibt in einem solchen Fall die richtige Diagnose (Abb. 60). 

Uber computertomographische Befunde bei kavernosen Angiomen der 
Pinealisregion wird selten berichtet. 1m Nativ-Computertomogramm erschienen 
diese Gefa13mi13bildungen aIs scharf begrenzte hyperdense Areale (Hubschmann 
u. Mitarb. 1976, Vaquero u. Mitarb. 1980), nach Kontrastmittelinjektion zeigten 
fast alle eine ma13ige oder deutliche Anreicherung (Vaquero u. Mitarb. 1980; 
Sonntag u. Mitarb. 1981 bzw. Demakas u. Mitarb. 1982; Fukui u. Mitarb. 1983). 
Eine venose Mi13bildung der Pinealisregion (Ventureyra u. Ivan 1979) stellte sich 
im Nativ-Computertomogramm ebenfalls als gut abgrenzbares hyperdenses 
Areal dar. 

183 



Bei einer Ruptur einer kleinen Gefaf3mif3bildung der Pinealisregion kann sich 
ein Hamatom, spater eine Schokoladenzyste (Ansammlung nicht resorbierter 
Blutabbauprodukte) ausbilden. Das Computertomogramm zeigt in einem sol
chen Fall eine meist glatt begrenzte Zone erh6hter Dichte, die sich nach Kontrast
mittelinjektion nicht anfarbt (Higashi u. Mitarb. 1979, Vaquero u. Mitarb. 1980, 
Kazner u. Mitarb. 1981, Durward u. Mitarb. 1982). 

Granulome. Bei einer Sarkoidose der Pinealis- und der Suprasellarregion stell
ten Wall u. Mitarb. (1985) im Computertomogramm isodense raumfordernde 
Prozesse fest, die sich mit Kontrastmittel homogen anreicherten. Computertomo
gramme eines Tuberkuloms der Pinealisregion sind in einem Fallbericht von 
Whittle u. Mitarb. (1983) abgebildet - der raumfordernde Prozef3 ist isodens, 
jedoch von seiner Umgebung gut abgrenzbar; nach Kontrastmittelinjektion zeigt 
sich eine ringf6rmige Anreicherung der Peripherie des Tuberkuloms. 

d) D!fferentialdiagnostische Vberlegungen 

Die Angaben im Schrifttum und die Auswertung des eigenen Tumormaterials 
lassen erkennen, daf3 es computertomographische Befunde bei Tumoren der 
Pinealisregion gibt, die fUr eine bestimmte Tumorhistologie typisch sind. Dies 
bedeutetjedoch keinesfalls, daf3 ein solcher typischer Befund die Tumorhistologie 
beweist. Dieser Befund kann namlich (wenn auch seltener) ebenso bei einem 
anderen Tumor vorkommen; auf3erdem k6nnen Tumoren gleicher Histologie im 
Computertomogramm v611ig verschieden aussehen, so daf3 untypische Befunde 
die Differentialdiagnose verunsichern. Eine Gefaf3mif3bildung (Abb. 60a und b) 
oder eine Schokoladenzyste in der Pinealisregion (Kazner u. Mitarb. 1981) kann 
sich im Computertomogramm wie ein Tumor darstellen. Futrell u. Mitarb. (1981) 
finden bei Tumoren der Pinealisregion nicht nur "keine eindeutige Korrelation 
zwischen computertomographischem Erscheinungsbild und Tumortyp", sondern 
auch keine Kriterien, die zur Unterscheidung zwischen benignen und malignen 
Tumoren beitragen. Dementsprechend erschienen nicht wenige infiltrierend 
wachsende Tumoren des eigenen Materials im Computertomogramm scharf be
grenzt (Abb. 37, 41a und b, 44). Die Abgrenzbarkeit des Tumors ist daher kein 
differentialdiagnostisches Kriterium. Auch das perifokale adem erm6glicht kei
nen Schluf3 auf die Artdiagnose - bei Tumoren der Pinealisregion findet sich sehr 
selten ein solches adem, wobei sich kein Zusammenhang zwischen Tumorhistolo
gie und adem feststellen laf3t. Die Fallzahlen der verschiedenen Tumoren des 
eigenen Materials sind einerseits zu gering, urn aus den ermittelten Dichtewerten 
differentialdiagnostische Hinweise abzuleiten; andererseits zeigen sich innerhalb 
der einzelnen Tumorgruppen so hohe Streuungen (sowohl der Tumordichte als 
auch der Dichtezunahme nach Kontrastmittelinjektion), daf3 man sich fragen 
muf3, ob Dichtemessungen uberhaupt zur Differentialdiagnose der Tumoren der 
Pinealisregion beitragen. 
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Pinealiszelltumoren. Fur einen Pinealiszelltumor typisch ist der computerto
mographische Befund eines hyper- oder isodensen Tumorareals mit Verkalkun
gen und einer mehr oder minder deutlichen' Kontrastmittelanreicherung 
(Abb. 38). Bei diesem Befund kommen aber auch ein Germinom (mit Verkal
kung), ein Teratom (ohne lipomatose oder zystische Anteile), ein hochmaligner 
Keimzelltumor (embryonales Karzinom oder entodermaler Sinus tumor) und ein 
Meningeom in Frage. Da Keimzelltumoren beim miinnlichen Geschlecht wei taus 
uberwiegen und Meningeome meist erst im Erwachsenenalter auftreten, wird ein 
Pinealiszelltumor anzunehmen sein, wenn sich bei einem Miidchen ein hyperden
ser Tumor mit Verkalkungen in der Pinealisregion findet, dessen Dichte nach 
Kontrastmittelinjektion zunimmt (Zimmerman u. Mitarb. 1980, Bilaniuk u. Mit
arb. 1982). Manchmal kommen Pinealiszelltumoren ohne Verkalkung vor, aus
nahmsweise kann ein solcher Tumor hypodens sein. 

Germinome. Typisch fUr ein Germinom ist ein homogenes, hyper- oder isoden
ses Areal ohne Tumorverkalkung, das sich nach Kontrastmittelinjektion homo
gen anfiirbt. Ein solcher Befund kann sich auch bei einem unverkalkten Pinealis
zelltumor, einem Meningeom und - eher selten - einem Gliom zeigen. Germi
nome lassen sich von Ependymomen nicht differenzieren (vgl. Abb. 40 mit 
Abb. 53); iihnlich konnen pilozytische Astrozytome und Metastasen im Compu
tertomogramm aussehen, so daB in einzelnen Fiillen die sichere Unterscheidung 
dieser Tumoren nicht moglich ist (Kazner u. Mitarb. 1981). 

Die hohe Strahlenempfindlichkeit der Germinome kann einen differential
diagnostischen Hinweis ergeben. Die deutliche Ruckbildung dieser Tumoren 
wiihrend der Strahlentherapie und ihre vollige Remission nach der Therapie 
(Abb. 41c) wurde von vielen Autoren durch computertomographische Kontroll
untersuchungen nachgewiesen (Kleefield u. Mitarb. 1977, Schmidek 1977b, Ta
keuchi u. Mitarb. 1978, Inoue u. Mitarb. 1979; Zimmerman u. Mitarb. 1980 bzw. 
Wood u. Mitarb. 1981; Futrell u. Mitarb. 1981, Handa u. Yamashita 1981, 
Kazner u. Mitarb. 1981, Bilaniuk u. Mitarb. 1982). Futrell u. Mitarb. (1981) und 
Schneider u. Mitarb. (1981) stellen die Verdachtsdiagnose "Germinom" auf
grund des typischen computertomographischen Befundes und der raschen Tu
morruckbildung wiihrend der Strahlentherapie. 

1m eigenen Material finden sich sechs Tumoren der Pinealisregion, auf die 
diese Verdachtsdiagnose zutrifft (Tabelle 15). 1m Computertomogramm stellten 
sich diese Tumoren homogen dar; vier waren hyperdens - davon einer sehr gering 
(Abb. 61a) -, zwei waren isodens. Bei drei Tumoren fand sich ein kalkdichter 
Bezirk, der eher einer Pinealis- als einer Tumorverkalkung entsprach (Abb. 61). 
In keinem Fall bestand ein perifokales Odem. 1m Kontrastmittel-Computer
tomogramm zeigten aile Tumoren eine homo gene Dichtezunahme (Abb. 61 b, 
62a). In allen Fiillen konnte bereits wiihrend der Strahlentherapie eine Tumor
ruckbildung und nach AbschluB der Therapie eine vollige Remission computer
tomographisch festgestellt werden (Abb. 61c). Bei einer 21jiihrigen Patientin 
(Schindler u. Mitarb. 1977 bzw. Wende u. Mitarb. 1977 und Kazner u. Mitarb. 
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Abb. 61 a-c. Tumor der Pinealisregion (Germinom?). 12jiihriger Knabe. a Nativ-CT, b Kon
trast-CT: homogener, sehr gering hyperdenser Tumor mit zentraler Verkalkung (Pinealiskalk?); 
kein Odem; homogenc KM-Anreicherung; Einengung der Vierhiigelzisterne (~); der Tumor von 
der Vierhiigelplatte nieht abgrenzbar; Dilatation der supratentoriellen Ventrikel mit perivcntri
kuliirer Diehteminderung (Liquorstau). c Kontrast-CT, 28 Monate spiiter, naeh Vcntrikulozi
sternostomie und Strahlentherapie: kein Tumornaehweis, Normalbefund der Pinealisregion; 
regelreeh te Yen tri kel wei te 
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Abb. 62a, b. Metastasierender Tumor der Pinealisregion (Germinom?). 21jiihrige Patientin. a 
Erstuntersuchung, Nativ-CT und Kontrast-CT: homogener, isodenser Tumor; kein Odem; ho
mogene KM-Anreicherung; Obliteration des dorsalen Abschnitts des 3.Ventrikels, Einengung 
der Vierhiigelzisterne; von der Vierhiigelplatte ist der Tumor nicht abgrenzbar; Dilatation der 
supratentorielien Ventrikel mit periventrikuliirer Dichteminderung (Liquorstau). b Untersu
chung 11 Monate spiiter, Nativ-CT und Kontrast-CT: inhomogener, vorwiegend isodenser 
Tumor mit hyperdensem Areal supraseliiir; homogener, isodenser Tumor im rechten Temporal
lappen (nicht abgrenzbar); kein Odem; homogene KM-Anreicherung in beiden Tumoren -
Metastasen im 3. Ventrikel und im rechten Temporaliappen. (Sei Kontroliuntersuchungen nach 
Strahlentherapie hatte sich eine v6liige Riickbildung des Primiirtumors in der Pinealisregion 
gezeigt) 

1981) war der Tumor in der Pinealisregion (Abb. 62a) nach Strahlentherapie 
nicht mehr nachweisbar, doch fand sich nach wenigen Monaten eine intraventri
kuUire Tumorabsiedlung und nach fast einem Jahr auch eine intrazerebrale Meta
stase (Abb. 62b). 

Die Dichtemessungen der sechs Tumoren mit der Verdachtsdiagnose 
"Germinom der Pinealisregion" erbrachten folgende Resultate (Tabelle 15; 
Abb. 63, 64): in einem Fall war die Tumordichte etwas geringer als die des Hirn
gewebes, nach Kontrastmittelinjektion stieg sie urn 22 HU (64%) an; fiinfTumo-
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ren hatten im Nativ-Computertomogramm Dichtewerte von 35 - 52 HU, sie lagen 
urn 0-16 HU (0-44%) h6her als die des Hirngewebes; im Kontrastmittel-Com
putertomogramm zeigten diese Tumoren eine Dichtezunahme von 8 -14 HU 
(19-31 %). Die Messungen der intrazerebralen Metastase (Abb. 62b) erga
ben fast die gleichen Resultate wie die des Primartumors (Abb. 62a). Vergleicht 
man die Dichtewerte der Tumoren mit der Verdachtsdiagnose "Germinom" (Ta
belle 15) mit jenen der verifizierten Germinome (Tabelle 11), so findet man MeJ3-
ergebnisse, die auf eine gewisse Ubereinstimmung hindeuten: die Dichtewerte der 
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Abb. 63. Dichtewerte der Computertomogramme von 6 homogenen Tumoren der Pinealisre
gion (vgl. Tabelle 15), die sich wiihrend der Strahlentherapie deutlich zuriickbildeten (Germi
nome?). Tumordichte im Nativ-CT (.a.); Tumordichte im Kontrast-CT (e); Dichte des normalen 
Hirngewebes (.). (In einem Fall bestand eine intrazerebrale Metastase, die Dichtemessungen 
diescr Mctastasc ergaben fast die gleichen Werte wie die des Primiirtumors) 
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Abb. 64a, b. Tumoren der Pinealisregion, die sich im Computertomogramm wie Germinome 
darstellten - relative Dichte im Nativ-CT und Dichtezunahme im Kontrast-CT (vgl. Tabelle 15). 
a Differenz zwischen Tumordichte und Hirngewebsdichte (do) im Nativ-CT in Prozent der 
Hirngewebsdichte. b Zunahme der Tumordichte nach KM-Injektion in Prozent der Tumor
dichte im Nativ-CT (do) 
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verifizierten Germinome liegen zwischen 35 und 54 HU, die der unverifizierten 
Tumoren zwischen 35 und 52 HU; im Durchschnitt betdigt die Dichtezunahme 
nach Kontrastmittelinjektion bei zehn von elf Germinomen 9 HU, bei fUnf der 
sechs unverifizierten Tumoren 11 HU. 

Wenn sich also im Computertomogramm ein homogener, Kontrastmittel an
reichernder Tumor zeigt und bei Kontrollunersuchungen wiihrend der Strahlen
therapie eine Tumorverkleinerung erkennbar ist, kann man ziemlich sicher sein, 
daB ein Germinom vorliegt. Obwohl das Kriterium der Tumorverkleinerung fUr 
die Differentialdiagnose bei der Erstuntersuchung irrelevant ist, verdient es Be
achtung, wei I es fUr die Planung der weiteren Therapie und fUr die Prognose sehr 
wichtig ist. 

Der computertomographische Befund periventrikuliirer Metastasen triigt hin
gegen zur Differentialdiagnose wenig bei. Es wird zwar angegeben, eine solche 
Ausbreitungsform sei typisch fUr ein Germinom (Dupont u. Mitarb. 1977, 
Schneider u. Mitarb. 1981), doch kann eine periventrikuliire Tumorabsiedlung 
auch bei Pinealiszelltumoren (Messina u. Mitarb. 1976, Herrick u. Rubinstein 
1979), hochmalignen Keimzelltumoren, anaplastischen Astrozytomen (Kazner u. 
Mitarb. 1981), Glioblastomen (McGeachie u. Mitarb. 1977, Osborn u. Mitarb. 
1978, Norbut u. Mendelow 1981), Ependymomen, Plexuspapillomen, Medullo
blastomen (Osborn u. Mitarb. 1978) und malignen Lymphomen (Dubois u. Mit
arb. 1978; Kazner u. Mitarb. 1978 bzw. 1981; Palacios u. Mitarb. 1982, HoWis u. 
Mitarb. 1984) vorkommen. 1m Computertomogramm haben McGeachie u. Mit
arb. (1977) ein periventrikuliires Tumorwachstum bei einem Melanom festge
stellt. 

Verkalkungen von Germinomen sind ein ungewohnlicher Befund. Die Dich
teverteilung dieser Tumoren ist nicht immer homogen; manchmal finden sich 
hypodense Zonen im Tumorareal, die Zysten oder Nekrosen entsprechen. Aus
nahmsweise kann ein Germinom hypodens sein - Wood u. Mitarb. (1981) geben 
einen solchen Befund an und wei sen darauf hin, daB zystische Germinome im 
Computertomogramm wie Epidermoide aussehen konnen. 

Teratome. Beim typischen computertomographischen Befund eines Teratoms 
(Verkalkungen, Areale unterschiedlicher Dichte - darunter auch Zonen mit nega
tiven Dichtewerten -, inhomogene Kontrastmittelanreicherung) bestehen keine 
differentialdiagnostischen Probleme. Ein Teratom ohne Fettgewebsanteil und 
ohne groBere Zysten (Abb. 47) wird sich nicht immer von einem Pinealiszelltumor 
unterscheiden lassen. Wenn ein Teratom tiberwiegend aus Fettgewebe besteht, 
kann es mit einem Dermoid verwechselt werden; auch ein Lipom kommt differen
tialdiagnostisch in Frage, doch sind Verkalkungen bei Lipomen der Pinealisre
gion tiberaus selten. 

Wie bereits erwiihnt, ermoglicht die Computertomographie keine sichere Dif
ferentialdiagnose zwischen benignen und malignen Teratomen. Ebensowenig liiBt 
sich computertomographisch abkliiren, ob ein Teratom Anteile eines anderen 
Keimzelltumors enthiiit oder nicht. Ghoshhajra u. Mitarb. (1979) berichten tiber 
ein Teratom der Pinealisregion mit Germinomgewebe: auch retrospektiv ist der 
Germinomanteil im Computertomogramm nicht erkennbar. Bei einem iihnli
chen, von Wakai u. Mitarb. (1980) mitgeteiiten Fall konnte ein homogenes, 

190 



isodenses Tumorareal mit Dichtezunahme nach Kontrastmittelinjektion dem 
Germinomanteil entsprechen. 

Gliome. Wenn sich im Nativ-Computertomogramm ein inhomogener, vorwie
gend hypo denser Tumor der Pinealisregion ohne Verkalkung und im 
Kontrastmitte1-Computertomogramm eine inhomogene Tumoranfarbung zeigt, 
kommt differentialdiagnostisch in erster Linie ein Gliom in Betracht. Dieser 
typische Befund ist jedoch selten - die eindeutige computertomographische Dia
gnose eines Glioms der Pinealisregion ist meist nicht moglich. Astrozytome lassen 
sich nicht sicher von Ependymomen differenzieren (vgl. Abb. 49 mit Abb. 53), sie 
konnen ahnlich aussehen wie Germinome (vgl. Abb. 49 mit Abb. 40). Oft kann 
zwischen einem pilozytischen Astrozytom der Vierhiige1platte und einem Epen
dymom des dorsalen Abschnitts des 3.Ventrikels nicht unterschieden werden; ein 
pilozytisches Astrozytom ist eher anzunehmen, wenn sich Tumorzysten finden 
(Kazner u. Mitarb. 1981) (Abb. 50). Messina u. Mitarb. (1976) wei sen daraufhin, 
daB die Differentialdiagnose zwischen einem Tumor der Vierhiigelplatte und 
einem "primaren unverkalkten Pinealistumor" schwierig sein kann. Bei einem 
kleinen Gliom des Mittelhirndachs ist vielleicht eine abnorme Form und GroBe 
der Vierhiigelplatte und eine Ventralverlagerung des Pinealiskalks nachweisbar 
(Zimmerman u. Mitarb. 1980); bei einem groBeren Tumor laBt sich nicht mehr 
feststellen, ob er von der Vierhiigelplatte oder von der Pinealis ausgegangen ist. 

Hypodense raumfordernde Prozesse. Eine homogen liquordichte Zone in der 
Pinealisregion mit Zeichen der Raumforderung entspricht fast immer einer 
Arachnoidalzyste (Abb. 2ge, 59). In seltenen Fallen kann nicht entschieden wer
den, ob eine Zyste oder ein Epidermoid vorliegt (Kazner u. Mitarb. 1981). Zur 
Differentialdiagnose zwischen einer Arachnoidalzyste in der Pinealisregion und 
einer abnorm wei ten Vierhiigelzisterne ist die Computertomographie nach intra
thekaler Kontrastmitte1injektion indiziert (Abb. 59b). 

Ein scharf begrenztes Areal mit negativen Dichtewerten ist typisch fUr ein 
Lipom (Abb. 54, 55). Ahnlich wie ein Lipom kann ein Dermoid im Computerto
mogramm aussehen, auch ein iiberwiegend lipomatoses Teratom kommt diffe
rentialdiagnostisch in Frage. Wahrend die Dichteverteilung groBerer Lipome 
homogen ist (kleinere Lipome erscheinen aufgrund des Partialvolumeneffektes 
inhomogen), ist die der Teratome inhomogen (Kazner u. Mitarb. 1981). Verkal
kungen finden sich bei Dermoiden und Teratomen haufig, bei Lipomen der 
Pinealisregion hingegen sehr se1ten. 1m Kontrastmitte1-Computertomogramm 
zeigen Lipome und Dermoide keine Dichtezunahme, wahrend sich bei Teratomen 
meist einze1ne Tumorareale anfarben. 
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II. Laboratoriumsmedizin 

1. Tumorzellen im Liquor 

Tumorzellen im Liquor konnen beijedem Tumor der Pinealisregion vorkommen, 
der auf dem Liquorweg metastasiert, vor allem bei Pinealiszelltumoren, Germino
men und hochmalignen Keimzelltumoren. Sayk (1974) stellte bei Pineoblasto
men Pleozytosen mit bis zu 90% Tumorzellen fest. Chapman u. Linggood (1980) 
erhoben hingegen bei zwei Pineoblastomen, einem Germinom und einem ento
dermalen Sinus tumor negative liquorzytologische Befunde. Wenn sich Tumorzel
len im Liquor finden, muD man mit der Entwicklung zerebrospinaler Metastasen 
rechnen (Peeker u. Mitarb. 1976); ein negativer zytologischer Befund schlieDt 
jedoch solche Metastasen keineswegs aus ~ bei zwolf Germinomen mit spinalen 
Metastasen wiesen Sung u. Mitarb. (1978) nur in drei Fallen Tumorzellen im 
Liquor nacho 

Bei Germinomen der Pinealisregion und bei suprasellaren Germinomen ist 
der liquorzytologische Befund oft positiv (Weber 1963, Castleman u. McNeely 
1971, Stein 1971, DeGirolami u. Schmidek 1973, Spiegel u. Mitarb. 1976, Wray 
1977, Takeuchi u. Mitarb. 1978, Inoue u. Mitarb. 1979, Waga u. Mitarb. 1979, 
Jooma u. Kendall 1983). Handa u. Yamashita (1981) fanden im Liquor patholo
gische Zellen bei 62% der Germinome, doch bei keinem Teratom der Pinealisre
gion. Die zytologische Untersuchung des Liquors ist daher besonders wichtig, 
wenn der Verdacht auf ein intrakranielles Germinom besteht (Schmidek 1977b). 
Dieser Verdacht wird durch den Nachweis von Germinomzellen und Lymphozy
ten (Takeuchi u. Mitarb. 1978) bestatigt ~ in einem solchen Fall ermoglicht die 
Liquorzytologie die Artdiagnose. Sano (1976a und b) verbessert die diagnostische 
Aussagekraft der Liquorzytologie, indem er nach Filtrieren des Liquors eine 
Zellkultur der im Mikrofilter haftenden Tumorzellen anlegt und diese mikrosko
pisch untersucht; mit dieser Methode gelingt ihm die Artdiagnose in etwa der 
Halfte seiner Germinomfalle. 

Uber liquorzytologische Befunde bei seltenen Tumoren der Pinealisregion 
liegen sehr wenige Angaben vor. Wood u. Mitarb. (1981) erwahnen einen positi
yen Befund bei einem Gangliogliom. Bei einem Melanom der Pinealisregion mit 
meningealer Aussaat wiesen Enriquez u. Mitarb. (1973) melaninhaltige Zellen 
im Liquor nacho 

Da im Ventrikelliquor eher Tumorzellen zu erwarten sind als im Spinalliquor 
(Burgmann 1966), sollte die zytologische Untersuchung des Ventrikelliquors bei 
keinem Tumor der Pinealisregion versaumt werden, bei dem eine Ventrikeldrai
nage erforderlich ist. 

2. Choriongonadotropin und Alpha-Fetoprotein 

Bei sehr seltenen Tumoren der Pinealisregion, namlich bei hochmalignen Keim
zelltumoren, spielen Choriongonadotropin und Alpha-Fetoprotein eine wichtige 
Rolle als "Tumormarker". Durch die Entwicklung radioimmunologischer Me
thoden (Radioimmunoassays) ist es moglich geworden, diese Substanzen qualita-
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tiv und quantitativ zu bestimmen. 1m Serum betragt der Choriongonadotropin
spiegel normalerweise weniger als 2 ng/ml, der Alpha-Fetoproteinspiegel weniger 
als 40 ng/ml (Allen u. Mitarb. 1979). 

Hohe Choriongonadotropinkonzentrationen im Ham, Serum oder Liquor 
wurden bei intrakraniellen Choriokarzinomen nachgewiesen (Stowell u. Mitarb. 
1945, Bruton u. Mitarb. 1961, Nishiyama u. Mitarb. 1966, Giuffre u. Di Lorenzo 
1975, Camins u. Schlesinger 1978, Allen u. Mitarb. 1979, Rao u. Govindan 1979, 
Kawakami u. Mitarb. 1980, Fujii u. Mitarb. 1981, Yamagami u. Mitarb. 1983). 
Dieser Nachweis kann zur Differentialdiagnose entscheidend beitragen - wenn 
sich im Computertomogramm ein intrakranieller Tumor zeigt, ist bei einem ho
hen Choriongonadotropinspiegel in erster Linie ein Choriokarzinom (primar 
oder intrakranielle Metastase) anzunehmen; femer kommt ein anderer Keimzell
tumor in Frage, der Choriokarzinomgewebe enthalt. Nicht selten findet sich ein 
hoher Choriongonadotropinspiegel bei Germinomen (Scully u. Mitarb. 1975, 
Kubo u. Mitarb. 1977, Takeuchi u. Mitarb. 1978, Neuwelt u. Mitarb. 1979 und 
1980, Chang u. Mitarb. 1981, Jooma u. Kendall 1983, Page u. Mitarb. 1983, 
Aguila u. Mitarb. 1984); Handa u. Yamashita (1981) wiesen bei sieben von 14 
Germinomen Choriongonadotropin im Serum nacho Auch bei embryonalen Kar
zinomen kann die Choriongonadotropinkonzentration im Serum oder Liquor 
hoch sein (Allen u. Mitarb. 1979). 

Ein hoher Alpha-Fetoproteinspiegel im Serum oder Liquor wurde bei intra
kraniellen entodermalen Sinustumoren und embryonalen Karzinomen festge
stellt (Scully u. McNeely 1974, Y oshiki u. Mitarb. 1976, Lee u. Mitarb. 1978, 
Allen u. Mitarb. 1979, Takeuchi u. Mitarb. 1979a, Arita u. Mitarb. 1980, Sta
chura u. Mendelow 1980, Chang u. Mitarb. 1981, Ventureyra 1981, Nakasu u. 
Mitarb. 1983). Der Nachweis von Alpha-Fetoprotein ermoglicht die Artdiagnose 
dieser Tumoren - wenn sich bei einem intrakraniellen Tumor Alpha-Fetoprotein 
im Liquor findet, muB man annehmen, daB ein hochmaligner Keimzelltumor 
oder ein malignes Teratom (Takeuchi u. Mitarb. 1979a, Futrell u. Mitarb. 1981, 
Handa u. Yamashita 1981) mit Gewebsanteilen eines entodermalen Sinustumors 
vorliegt (auch eine Metastase eines extrakraniellen entodermalen Sinustumors 
kommt in Frage). Bei Keimzelltumoren, die entodermales Sinus tumor- und Cho
riokarzinomgewebe enthalten, kann sowohl der Alpha-Fetoprotein- als auch der 
Choriongonadotropinspiegel hoch sein (Nergaard-Pedersen u. Mitarb. 1978, 
Haase u. Nielsen 1979). Bei "reinen" Germinomen ist Alpha-Fetoprotein nicht 
nachweisbar (Kurman u. Mitarb. 1977, Allen u. Mitarb. 1979, Takeuchi u. Mit
arb. 1979a, Handa u. Yamashita 1981). 

Nach Therapie von Tumoren, die Choriongonadotropin oder Alpha
Fetoprotein produzieren, ergeben quantitative Bestimmungen dieser Tumormar
ker wertvolle Informationen, die den Therapieerfolg beurteilen lassen. Ein deutli
ches Sinken oder eine Normalisierung des Choriongonadotropinspiegels wurde 
nach Strahlentherapie, Chemotherapie, Operation oder kombinierter Therapie 
von intrakraniellen Choriokarzinomen (Romshe u. Sotos 1975 - dieser Tumor 
allerdings nicht histologisch verifiziert; Allen u. Mitarb. 1979, Rao u. Govindan 
1979, Kawakami u. Mitarb. 1980) und Germinomen (Scully u. Mitarb. 1975, 
Kubo u. Mitarb. 1977, Neuwelt u. Mitarb. 1979 und 1980, Chang u. Mitarb. 
1981, Jooma u. Kendall 1983, Page u. Mitarb. 1983) festgestellt. Bei intrakraniel-
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len entodermalen Sinustumoren und bei embryonalen Karzinomen mit primiir 
hohen Alpha-Fetoproteinwerten ergaben Kontrolluntersuchungen nach wirksa
mer Therapie einen deutlichen Konzentrationsabfall (Lee u. Mitarb. 1978, Allen 
u. Mitarb. 1979, Takeuchi u. Mitarb. 1979a, Chang u. Mitarb. 1981); bei neuer
lichem Wachstum solcher Tumoren stieg diese Konzentration an (Yoshiki u. 
Mitarb. 1976, Allen u. Mitarb. 1979, Arita u. Mitarb. 1980, Ventureyra 1981). 
Arita u. Mitarb. (1980) haben nachgewiesen, daB die Zunahme der Alpha
Fetoproteinkonzentration den klinischen Zeichen des Tumorrezidivs vorausgeht. 
Bei den Patienten mit "gemischten" intrakraniellen Keimzelltumoren, die von 
N0rgaard-Pedersen u. Mitarb. (1978) und Haase u. Nielsen (1979) untersucht 
wurden, normalisierten sich nach erfolgreicher Therapie sowohl die 
Choriongonadotropin- als auch die Alpha-Fetoproteinwerte. 

Bei intrakraniellen Keimzelltumoren k6nnen Tumormarker im Liquor nach
weisbar sein, wiihrend der Serumbefund normal ist (Allen u. Mitarb. 1979, Sta
chura u. Mendelow 1980). In vielen Fiillen diirften diagnostisch aussagekriiftige 
Informationen eher von der Liquor- als von der Serumanalyse zu erwarten sein. 
Allen u. Mitarb. (1979) stellten bei Patienten mit intrakraniellen Keimzelltumo
ren ohne spinale Metastasen im lumbalen Liquor h6here Tumormarkerkonzen
trationen fest als im Ventrikelliquor; ein deutlicher Anstieg der Konzentration im 
Serum k6nne auf eine hiimatogene Tumoraussaat hinweisen. 

Choriongonadotropin- und Alpha-Fetoproteinbestimmungen bei Tumoren 
der Pinealisregion werden in den meisten Fiillen normale Befunde erbringen, wei I 
die Tumoren, die diese Tumormarker produzieren, sehr selten sind. Wenn sich 
jedoch ein pathologischer Befund ergibt, bedeutet dies eine wertvolle diagnosti
sche Information - in einem solchen Fall muB man davon ausgehen, daB ein 
hochmaligner Keimzelltumor vorliegt oder ein Tumor, der teilweise aus derarti
gem Keimzelltumorgewebe besteht. Intrakranielle hochmaligne Keimzelltumo
ren kommen fast ausschliel3lich im Kindes- und Jugendalter vor, sie finden sich 
meistens in der Pinealisregion. Daher sollten bei allen Kindern und Jugendlichen 
mit einem Tumor der Pinealisregion die Choriongonadotropinkonzentration 
(auch wenn keine Pubertas praecox besteht) und die Alpha-Fetoprotein
konzentration im Serum und im Liquor bestimmt werden. Wenn die quantitati
yen Analysen pathologische Werte ergeben, sind Kontrolluntersuchungen nach 
der Therapie indiziert, wei I eine Anderung der Tumormarkerkonzentration auf 
den Therapieerfolg und auf die Prognose schlieBen liiBt. 

3. Melatonin 

Durch zahlreiche tierexperimentelle und klinische Untersuchungen - deren Er
gebnisse Wurtman u. Moskowitz (1977a und b) zusammenfassen - ist nachgewie
sen worden, daB die normale Pinealis Melatonin produziert und sezerniert, wobei 
die Melatoninsekretion yom Tag-Nacht-Rhythmus abhiingt und wiihrend des 
Tages geringer ist als in der Nacht. Dementsprechend iindert sich rhythmisch die 
Melatoninkonzentration im Serum und im Liquor. M6glicherweise erfolgt die 
Melatoninsekretion direkt in den Liquor. Nach Arendt (1978) betriigt die nor
male Melatoninkonzentration im Serum urn die Mittagszeit etwa 14 pg/ml. 
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Es fragt sich, ob yom Pinealisparenchym stammende Tumoren ebenfalls Me
latonin produzieren (so daB Melatonin bei Pineozytomen und Pineoblastomen 
als Tumormarker aufzufassen ware). In einem solchen Fall muBte die Melatonin
konzentration erhoht sein, wobei keine yom Tag-Nacht-Rhythmus abhangigen 
Schwankungen auftreten durften, wei I nicht anzunehmen ist, daB die Enzym
systeme der entarteten Pinealiszellen an den vegetativ gesteuerten Regelkreis 
gekoppelt sind, der den Rhythmus der normalen Pinealisfunktion bedingt. 

Bisher ist ungeklart, ob Melatonin bei Pinealiszelltumoren eine diagnostische 
Bedeutung als Tumormarker hat oder nicht. Barber u. Mitarb. (1978a) be rich ten 
uber "Melatonin als Tumormarker bei einem Patienten mit einem Pinealistu
mor", nachdem sie bei einem Pineozytom eine fUnffach erhohte Melatoninkon
zentration im Serum festgestellt haben; auch bei funf anderen Patienten mit 
radiologisch diagnostizierten Tumoren der Pinealisregion war der Melatoninspie
gel im Serum deutlich erhoht (Barber u. Mitarb. 1978b). Zum Bericht von Barber 
u. Mitarb. (1978a) nehmen Arendt (1978) und Tapp (1978) mit Skepsis Stellung. 
Tapp (1978) gibt an, ein hoher Melatoninspiegel sei kein sicheres Zeichen eines 
Pinealiszelltumors, er habe einen solchen Befund bei einem Germinom der Pinea
lisregion erhoben. Bei einem von Kennaway u. Mitarb. (1979) untersuchten Pa
tienten mit einem Pineoblastom lieB sich kein Melatonin im Serum nachweisen. 

Es wird sehr schwierig sein, den Beitrag quantitativer Melatoninbestimmun
gen zur Differentialdiagnose der Tumoren der Pinealisregion zu bewerten. Theo
retisch konnte ein konstant abnorm hoher Melatoninspiegel fUr einen Pinealis
zelltumor sprechen, wah rend bei einem nicht von der Pinealis stammenden 
Tumor ein Normalbefund zu erwarten ware (oder Melatonin nicht mehr nach
weisbar ware, weil der Tumor die Pinealis zerstort hat). Zur Unterstutzung dieser 
Theorie waren groBere Tumorserien mit statistisch aussagekraftigen Untersu
chungsergebnissen erforderlich. Da Pinealiszelltumoren selten sind, ist zu bezwei
feIn, daB sich solche Tumorserien zusammenstellen lassen. 

Es ist einerseits denkbar, daB auch ein nicht von der Pinealis stammender 
Tumor einen erhohten Melatoninspiegel bedingen konnte - ein solcher Tumor 
konnte die vegetativen Afferenzen der Pinealis auBer Funktion setzen, so daB 
diese ungebremst Melatonin produziert; "extrapineale Melatoninquellen" (Ken
naway u. Mitarb. 1979) sind ein zusatzlicher Unsicherheitsfaktor. Andererseits ist 
denkbar, daB Tumoren vorkommen konnten, die zwar yom Pinealisparenchym 
ausgehen, doch keine Erhohung des Melatoninspiegels bewirken - von vollig 
entdifferenzierten Zellen eines Pineoblastoms ist eher keine Melatoninproduktion 
zu erwarten. 

Erst nach standardisierten Untersuchungen und Verlaufskontrollen zahlrei
cher Patienten mit einem Tumor der Pinealisregion und nach systematischer 
Auswertung der U ntersuchungsergebnisse mit Berucksichtigung der Tumorhisto
logie wird sich die Frage beantworten lassen, ob und in welchen Fallen Melatonin 
als Tumormarker fUr die Differentialdiagnose wertvoll ist. Vielleicht gelingt es, 
durch quantitative Liquoranalysen (unter konstanten Bedingungen entnomme
ner Liquores) einer Losung dieser Frage naherzukommen. Bei Tumorpatienten 
mit einem primar erhohten Melatoninspiegel konnten wiederholte Melatoninbe
stimmungen zur Kontrolle des Therapieerfolgs oder zum Nachweis eines Tumor
rezidivs beitragen (Tapp 1978). 
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III. Das diagnostische Vorgehen 

Es braucht nicht erlautert zu werden, daB ohne Beriicksichtigung der Anamnese 
und ohne sorgfaltige und umfassende klinisch-neurologische Untersuchung eine 
konsequente und gezielte Diagnostik nicht moglich ist. Dies gilt auch im Zeitalter 
der Computertomographie und wird sich nicht andern, wenn bildgebende Ver
fahren zur Verfiigung stehen werden, die pathologische Prozesse vielleicht noch 
besser erkennen lassen als die Computertomographie. Der neurologische Erstbe
fund ist nicht nur die Ausgangsbasis fUr alle weiteren diagnostischen Schritte, 
sondern auch die Vergleichsgrundlage fUr die bei Kontrolluntersuchungen erho
benen Befunde. 

Bei klinischem Verdacht auf einen Tumor der Pinealisregion ist zunachst eine 
Computertomographie indiziert, weil sie die sicherste Untersuchungsmethode ist, 
entweder den Tumor nachzuweisen und seine Ausdehnung zu bestimmen oder 
den Tumorverdacht zu entkraften. Bei der Abklarung von Symptomen einer 
intrakraniellen Drucksteigerung ohne neurologische Herdzeichen wird die Com
putertomographie nicht selten den unvermuteten Befund eines Tumors der Pinea
lisregion erbringen. 

Verglichen mit der Computertomographie ist die diagnostische Aussagekraft 
der konventionellen neuroradiologischen Untersuchungsmethoden eher gering. 
Dennoch sind Schadeliibersichtsaufnahmen injedem Fall indiziert, urn zu klaren, 
ob eine tumorbedingte intrakranielle Drucksteigerung das Schadelskelett veran
dert hat. Manchmal zeigen sich Verkalkungen, deren Ausdehnung auf die Tu
morgroBe schlieBen laBt; sehr selten sind Verkalkungen, deren Konfiguration 
einen artdiagnostischen Hinweis ergibt. 

Bei computertomographisch gesicherter Diagnose eines Tumors der Pinealis
region ist von der Ventrikulographie keine wichtige Zusatzinformation zu erwar
ten, sie ist daher nicht indiziert (Wende u. Mitarb. 1982a bzw. 1982b). Nur in 
seltenen Fallen wird diese Untersuchung zu erwagen sein, namlich dann, wenn 
neurologische Herdzeichen und Symptome einer intrakraniellen Drucksteigerung 
den hochgradigen Verdacht auf einen raumfordernden ProzeB in der Pinealisre
gion ergeben, das Computertomogramm jedoch keine pathologischen Verande
rungen dieser Region erkennen laBt. In einem solchen Fall wird auch die Darstel
lung der Vierhiigelzisterne mit wasserloslichem Kontrastmittel (nach lateraler 
Punktion des zervikalen Liquorraums und Kontrastmittelinjektion bei extremer 
Kopftieflage des auf dem Riicken liegenden Patienten) zur Abklarung des Tu
morverdachts beitragen. 

Jeder Patient mit einem Tumor der Pinealisregion sollte angiographiert wer
den, es sei denn, man verzichtet von vornherein darauf, eine Operation in Be
tracht zu ziehen. Zur Operationsplanung ist die Kenntnis der tumorbedingten 
GefaBverlagerungen erforderlich, bei Tumoren der Pinealisregion ist die praope
rative Information iiber den Verlauf und die Durchgangigkeit der tiefen Hirnve
nen besonders wichtig. Daher besteht bei diesen Tumoren die Indikation sowohl 
zur Vertebralis- als auch zur Karotisangiographie mit Darstellung der venosen 
Phasen. AuBerdem ist die Angiographie deshalb indiziert, wei I der Nachweis oder 
AusschluB pathologischer GefaBe von differentialdiagnostischem Wert sein 
kann. 
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Manchmal tragt auch die Myelographie zur neuroradiologischen AbkHirung 
eines Tumors der Pinealisregion bei. Man wird diese Untersuchung durchfiihren, 
wenn aufgrund spinaler oder radikularer Symptome der Verdacht auf Abtropf
metastasen besteht. 

Bei jedem intrakraniellen Tumor stellt sich einerseits die Frage nach Art und 
AusmaB der tumorbedingten Funktionsst6rungen, andererseits die Frage nach 
der Tumorhistologie. Da bei Tumoren der Pinealisregion vor allem mit St6run
gen des visuellen Systems und der endokrinen Funktionen gerechnet werden muB, 
sind umfassende ophthalmologische und endokrinologische Untersuchungen 
(Axelrod 1977) erforderlich; Kontrolluntersuchungen und Vergleiche der dabei 
erhobenen Befunde k6nnen zur Beurteilung des Krankheitsverlaufs entscheidend 
beitragen. In jedem Fall ist die Frage nach Stauungspapillen zu klaren und die 
Augenbeweglichkeit zu priifen; auBerdem sollten der Visus und das Gesichtsfeld 
bestimmt werden; in manchen Fallen werden die Nystagmographie und die Pupil
lometrie wichtige Zusatzinformationen erbringen. Die endokrinologische Unter
suchung wird nicht selten einen klinisch stummen Diabetes insipidus aufdecken, 
der auf eine Schiidigung des Hypothalamus oder der Hypophyse schlieBen laBt. 
Wenn St6rungen des Geh6rs bestehen, sollten die akustisch evozierten Potentiale 
ausgewertet werden, wei I sich daraus ein Hinweis auf eine Schadigung des Mittel
hims ergeben kann. 

Die zytologische Untersuchung des Liquors sollte bei jedem Patienten mit 
einem Tumor der Pinealisregion durchgefiihrt werden, bei Kindem und Jugendli
chen ist die Bestimmung der Choriongonadotropin- und der Alpha-Fetoprotein
konzentration im Liquor und im Serum indiziert, obwohl es nur in wenigen 
Fallen gelingen wird, aufgrund des liquorzytologischen Befundes oder des Nach
weises eines Tumormarkers die Frage nach der Tumorhistologie zu klaren. Von 
diesen Ausnahmefallen abgesehen ist eine sichere praoperative Artdiagnose der 
Tumoren der Pinealisregion nicht m6glich. Auswertungen der neuroradiologi
schen Befunde - insbesondere Analysen der Computertomogramme - ergeben 
zwar nicht selten "Artdiagnosen von hoher Wahrscheinlichkeit", erlauben jedoch 
keine zweifelsfreie Aussage iiber die Tumorhistologie des einzelnen Falles. Neu
welt u. Mitarb. (1979) weisen daraufhin, daB neuroradiologische Untersuchungs
methoden weder die Dignitat noch die Operabilitat eines Tumors der Pinealisre
gion feststellen lassen. Fiir einen Patienten, der von einem solchen Tumor 
betroffen ist, ist die Information, sein Tumor sei wahrscheinlich gutartig oder 
wahrscheinlich strahlenempfindlich, von geringer Bedeutung. 

Voraussetzung einer gezielten Tumortherapie ist die sichere Diagnose der 
Tumorhistologie. Diese laBt sich bei Tumoren der Pinealisregion nur durch die 
Biopsie feststellen (Weber 1963, Wood u. Mitarb. 1981). Die Biopsie solcher 
Tumoren kann stereotaktisch (Conway 1973, Backlund u. Mitarb. 1974, Sugita 
u. Mitarb. 1975, Pecker u. Mitarb. 1976 und 1978, Scarabin u. Mitarb. 1978, 
Rekate u. Mitarb. 1981), unter Verwendung eines Ventrikuloskops (Fukushima 
u. Mitarb. 1973, Sano 1976a und b, Fukushima 1978) oder nach explorativer 
Freilegung der Pinealisregion (Olivecrona 1967, Kempe 1968, Stein 1971, Obra
dor u. Mitarb. 1976, Neuwelt u. Mitarb. 1979, Stein 1979a und b, Chapman u. 
Linggood 1980) durchgefiihrt werden. Da bei diesen Eingriffen Komplikationen 
auftreten k6nnen, ist bei der Indikation zur Biopsie in jedem Fall zu bedenken, 
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ob man von der histologischen Tumordiagnose erfolgversprechende therapeuti
sche Konsequenzen erwarten kann, die das Komplikationsrisiko rechtfertigen. 

Nur wenn aile Befunde darauf hinweisen, daB ein Germinom der Pinealisre
gion vorliegt (jugendlicher mannlicher Patient; im Computertomogramm homo
gener, hyper- oder isodenser Tumor ohne Verkalkung mit intensiver, homogener 
Dichtezunahme nach Kontrastmittelinjektion; keine Tumoranfarbung im Angio
gramm; bereits wah rend der Strahlentherapie computertomographisch nach
weisbare Tumorriickbildung), kann mit einiger Zuversicht und ohne prognosti
sche Sorge das Ergebnis der Strahlentherapie abgewartet werden. In allen 
anderen Hillen wird man mit dem belastenden Problem konfrontiert sein, sich 
entweder zu einem neurochirurgischen Eingriff zu entschliel3en, der operations
technisch schwierig ist und ernste Komplikationen zur Folge haben kann, oder 
sich fUr die Bestrahlung eines Tumors zu entscheiden, dessen Histologie unbe
kannt und des sen Strahlenempfindlichkeit daher ungewil3 ist. 
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E. Therapie 

Das therapeutische Ziel bei Tumoren der Pinealisregion ist die Exstirpation des 
Tumors oder seine Zerstorung durch energiereiche Strahlen mit moglichst gerin
ger Schadigung der umgebenden Strukturen; die Chemotherapie kann zur Riick
bildung mancher Tumoren der Pinealisregion beitragen. In den meisten Fallen 
besteht eine intrakranielle Drucksteigerung aufgrund einer LiquorabfluBbehin
derung, die eine Entlastungsoperation zur Ableitung des Ventrikelliquors erfor
dert. Bei vielen Patienten mit einem Tumor der Pinealisregion ist eine zusatzliche 
medikamentose Behandlung indiziert (Steroide, hormonelle Substitution, Anti
konvulsiva), worauf hier nicht naher eingegangen wird. Ein ideales Ziel ware die 
vollige Wiederherstellung der durch den Tumor gestorten neuralen Funktionen -
dieses Ziel wird nur in Ausnahmefallen erreichbar sein, selbst wenn der Tumor 
das benachbarte Nervengewebe nur komprimiert oder noch nicht infiltriert hat. 

I. Literaturiibersicht 

Immer wieder wird im Schrifttum die Frage diskutiert und unterschiedlich beant
wortet, ob bei einem Tumor der Pinealisregion der Versuch der Exstirpation 
indiziert ist oder ob von der Strahlentherapie (ohne Kenntnis der Tumorhistolo
gie) ein giinstigeres Behandlungsergebnis erwartet werden kann. Einerseits wird 
argumentiert, daB in vielen Fallen ein gutartiger oder ein strahlenresistenter Tu
mor vorliege, weshalb die Pinealisregion exploriert werden sollte; andererseits 
wird auf das hohe Risiko einer Freilegung dieser Region hingewiesen und die 
Strahlentherapie (nach Shunt-Operation) empfohlen, da strahlenempfindliche 
Tumoren in der Pinealisregion haufig vorkamen. 

Die folgende Zusammenfassung der vor 1970 veroffentlichten Arbeiten in 
einem "geschichtlichen Riickblick" und die Zuordnung der danach erschienenen 
Berichte zur "neueren Literatur" sind zwar willkiirlich, doch insofern begriindet, 
als von den siebziger Jahren an erfolgreiche Operationen von Tumoren der Pinea
lisregion haufiger rnitgeteilt werden und die Exzision - oder zumindest die kon
trollierte Biopsie - dieser Tumoren zunehmend befiirwortet wird. 

1. GeschichtIicher Riickblick 

a) Freilegung der Pinealisregion und Tumorexstirpation 

1m Februar 1910 halt Howell einen Vortrag iiber Pinealistumoren (die ausfiihr
lich beschriebenen histologischen Befunde lassen schlieBen, daB es sich bei den 
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drei berichteten Fallen urn Germinome handelt). In der Diskussion des Vortrags 
nimmt Horsley zur Chirurgie dieser Tumoren Stellung und meint, seine bisheri
gen MiBerfolge seien darauf zuriickzufiihren, daB er von infratentoriell vorgegan
gen sei; kiinftige Operationen zur Tumorentfernung sollten von supratentoriell 
durchgefiihrt werden. 

Pussep operiert im November 1910 eine Zyste in der Pinealisregion nach 
okzipitaler Trepanation, Unterbindung des Sinus occipitalis und des rechten 
Sinus transversus und Inzision des Tentoriums neben dem Sinus rectus; der zehn
jahrige Patient iiberlebt den Eingriff nur drei Tage (Pussep 1914). 

Brunner versucht 1912, bei einem 27jahrigen Patienten mit Tumorverdacht 
die Pinealisregion von oben zu erreichen, woriiber Rorschach (1913) berichtet. Er 
geht rechts entlang der Falx vor, indem er den Parietallappen zur Seite drangt; 
dabei reiBt der Balken ein, die Operation wird abgebrochen. Der Patient toleriert 
den Eingriff. 

Die erste Exstirpation eines Tumors der Pinealisregion gelingt Krause 1913 
bei einem zehnjahrigen Patienten (Oppenheim u. Krause 1913). Er fiihrt eine 
groBe, beidseitige Trepanation der hinteren Schadelgrube durch. "Die hintere 
Umrandung des Foramen occipitale magnum befand sich mit in der Knochen
platte. Die Trepanationsoffnung reichte also von der Gegend oberhalb beider 
Sinus transversi bis zum oberen Rande des hinteren Atlasbogens herab, rechts 
und links nahe bis zum Sinus mastoideus heran .... Nach Vollendung wurde der 
Hautknochenlappen wieder eingenaht." Neun Tage spater erfolgt die Freilegung 
der Pinealisregion auf infratentoriell-suprazerebellarem Weg. "Am 27. Septem
ber folgte in leichter Narkose und in sitzender Stellung des Kranken die zweite 
Zeit. Bei der typischen Unterbindung und Durchschneidung der Falx cerebelli 
samt dem Sinus occipitalis entleerte sich aus den kleinen dazu erforderlichen 
Duraschnitten bereits eine erhebliche Menge klaren Liquors und zwar iiber bei
den Kleinhirnhemispharen gleichmassig. Nach Vollendung der Schnittfiihrung 
wurde die gesamte Durabedeckung des Kleinhirns als ein Lappen herabgeschla
gen, was fiir die spatere Deckung des Kleinhirns am Schlusse der Operation von 
Wichtigkeit ist. ... Nun wurde die obere Flache der Kleinhirnhemispharen und 
des Oberwurmes dadurch zuganglich gemacht, dass ich das Tentorium mit dem 
Spatel emporhob. Hierbei spannte sich eine ziemlich starke Vene zwischen Ober
wurm und unterer Tentoriumflache an, sie wurde doppelt unterbunden und 
durchschnitten .... Der Raum zwischen dem Kleinhirn und dem Tentorium ... 
bildete einen Trichter, dessen Spitze nach vorn lag, und der einen platt-ovalen 
Querschnitt dar bot. In der aussersten Tiefe dieses Trichters, breit nach vorn vom 
Oberwurm, kam nun, genau in der Mittellinie, eine kleinfingernagelgrosse Flache 
zum Vorschein, die durch ihre gelbrotliche Farbe von der umgebenden Substanz 
des Wurmes und des Kleinhirns ein wenig, aber deutlich abstach .... Da ... die 
normale Kleinhirn- und Wurmstreifung fehlte, die Farbe auch entschieden anders 
war, so erklarte ich das sichtbare Gebilde Oppenheim gegeniiber sofort als den 
von ihm diagnostizierten Tumor. Urn seine Auslosung in dieser ausserordentli
chen Tiefe zu versuchen, riss ich zunachst die bedeckende Arachnoidea-Pia mit 
der anatomischen Pinzette an seinem hintern Rande ein und drang mit der ge
schlossenen Schere zwischen dem Oberwurm und der Geschwulstmasse vorsich
tig in die Tiefe .... es war wegen der Unzulanglichkeit in der gewaltigen Tiefe 
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ganz unmoglich, die Ausschalung der offen bar abgekapselten Geschwulst mit 
dem Finger auch nur zu versuchen. Mit diesem liess sich bloss der hintere Pol des 
Tumors, der etwa die Dicke einer Zeigefingerspitze besass, aus der Umgebung 
ausschalen. Nachdem dies geschehen, gelang es, mit einem halbscharfen, mitte1-
grossen Loffel zu beiden Seiten der Geschwulst dank ihrer harteren Konsistenz 
und ebenso oben und unten an ihr entlang zu gleiten und sie allmahlich in ihrem 
ganzen Umfange auszuschalen .... Die mikroskopische Untersuchung ergab ein 
vollkommen abgekapseltes gemischtzelliges Sarkom." Zwei Monate nach dieser 
Operation bestehen nur noch gering ausgepragte neurologische Symptome, der 
Patient ist beschwerdefrei. Krause (1926) gibt an, er habe diesen Patienten etwa 
ein Jahr lang kontrolliert "und seine Genesung bestatigen konnen"; bei drei 
Patienten habe er die Pinealisregion (auf infratentoriell-suprazerebellarem Weg) 
freigelegt, doch sei nur bei diesem Patienten die Tumorexstirpation gelungen. 

Dandy beschreibt 1921 den Zugang zur Pinealisregion von oben (den Brunner 
erfolglos versucht hat). Nach parietookzipitaler Trepanation, die oben fast bis zur 
Pfeilnaht reicht, wird die Dura erOffnet und nach unten geklappt. Zur Entlastung 
der Hemisphare wird der durch den Liquorstau aufgeweitete Seitenventrikel 
punktiert. Dann werden die von der parietookzipitalen Mantelkante zum Sinus 
sagittalis superior verlaufenden Venen unterbunden und durchtrennt. Der 
Parietal- und der Okzipitallappen werden nach lateral gedrangt, bis der Balken 
sichtbar wird. Dessen dorsaler Anteil wird in der Mittellinie gespalten, urn die 
Pinealisregion zu erreichen. Mit dieser Methode exstirpiert Dandy (1921) ein 
Tuberkulom - der Patient erholt sich von der Operation, stirbt aber nach acht 
Monaten vermutlich an den Folgen anderer zerebraler Tuberkulome. Urn einen 
groBen Tumor exstirpieren zu konnen, inzidiert Dandy (1921) die Falx nach 
Unterbindung des Sinus sagittalis inferior und reseziert beide Vv. cerebri internae 
und die V. magna Galeni - da der Patient zwei Tage spater stirbt, stellt Dandy die 
Frage, "ob die Resektion aller Hauptstamme des intrakraniellen Venensystems-
V. magna Galeni und beide Vv. cerebri internae - mit dem Leben vereinbar sei". 

Foerster (1928) betont, daB die V. magna Galeni "unter keinen Umstanden 
verletzt werden darf'. Er berichtet uber zwei Tumoroperationen nach parietook
zipitaler Freilegung der Pinealisregion (wobei nach Spaltung des Spleniums das 
Tentorium parallel zum Sinus rectus inzidiert wird). Bei einem 25jahrigen Patien
ten gelingt ihm 1927 die Exstirpation eines Tumors der Pinealisregion; nach fiinf 
Monaten kann der Patient entlassen werden. Bei einem 17jahrigen Patienten 
findet er einen zystischen Tumor, der sich nur teilweise entfernen laBt, weil er yom 
Mittelhirn nicht freiprapariert werden kann (Operation 1923); ein halbes Jahr 
spater entwickeln sich wieder Tumorsymptome, der Patient stirbt nach der Ope
ration des Tumorrezidivs. In bezug auf diesen Fall nimmt Foerster (1928) zu einer 
entscheidenden Frage der Operabilitat Stellung: "Die Frage, ob der Tumor von 
seiner Basis ablosbar ist, hangt davon ab, ob er aus der Substanz der Vierhugel 
selbst hervorgeht, oder ob er von der Nachbarschaft ausgeht und nur von oben 
her auf die Vierhugel druckt." 

Peet entfernt 1929 ein "Pinealom" bei einem 13jahrigen Patienten (parietook
zipitaler Zugang) - uber diesen Fall berichten Allen u. Lovell (1932) und Kahn 
(1937). Bei einer Kontrolluntersuchung sieben Jahre nach der Operation - und 
nach Strahlentherapie - finden sich nur angedeutete neuroophthalmologische 
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Symptome. Auch 31 Jahre nach der Operation ist der Patient beschwerdefrei 
(Smith 1961). 

Eine neue Operationsmethode, den transventrikuliiren Zugang zur Pinealisre
gion, beschreibt Van Wagenen 1931. Damit gelingt ihm 1930 die subtotale Tu
morentfernung bei einer 34jiihrigen Patientin. Nach rechts parietookzipitaler Tre
panation und parietaler Rindeninzision eroffnet er das Trigonum und erreicht 
den Tumor nach Inzision der medial en Wand des Seitenventrikels und ErOffnung 
des 3.Ventrikels. Postoperativ besteht eine linksseitige homonyme Hemianopsie. 
Wiihrend einer Beobachtungszeit von 15 Monaten ist die Patientin "vollig frei 
von Beschwerden eines Hydrozephalus" (prii- und postoperativ wurde eine Strah
lentherapie durchgefiihrt). 

Bei einem 20jiihrigen Patienten operiert Cairns 1930 ein Germinom der Pinea
lisregion nach parietookzipitaler Freilegung (Harris u. Cairns 1932). Der Tumor 
liil3t sich erst nach Inzision des Tentoriums und Durchtrennung der rechten 
V. occipitalis interna entfernen. Nach der Operation sind die Pupillen lichtstarr, 
der Blick nach oben und die Konvergenz sind geliihmt; es besteht eine linksseitige 
homonyme Hemianopsie, "fast sicher aufgrund der Durchtrennung der 
V. occipitalis interna". Acht Monate spiiter entwickeln sich Symptome eines Tu
morrezidivs, nach Strahlentherapie bessert sich der Zustand des Patienten. 
31 Monate nach der Operation stirbt er an einem neuerlichen Rezidiv (Horrax 
1950). 

Die erste erfolgreiche Tumorexstirpation nach okzipitaler (supratentorieller) 
Freilegung der Pinealisregion durfte von Pratt 1934 durchgefiihrt worden sein; er 
entfernt den Tumor einer 25jiihrigen Patientin nach links parietookzipitaler Tre
panation, Anheben des Okzipitallappens und Priiparation entlang der Tento
riumoberfliiche (Pratt u. Brooks 1938). Die Patientin wurde durch diesen Eingriff 
geheilt, sie gebar mehrere Kinder (vor der Operation bestand eine sekundiire 
Amenorrho) und starb im 39. Lebensjahr ohne Anzeichen eines Tumorrezidivs 
(Horrax 1950). 

Tonnis berichtet 1935 uber zwei erfolgreiche Tumoroperationen nach parieto
okzipitaler Freilegung (ein Ependymom und ein Teratom der Pinealisregion). 
Nach seinen Erfahrungen "darf der Dandysche Zugang zur Vierhugelgegend 
heute wohl als der beste und gefahrloseste angesehen werden". 

Dandy (1936) schreibt 15 Jahre nach seiner ersten Mitteilung uber die Neuro
chirurgie der Pinealisregion (Dandy 1921), er habe seitdem nach einem 
"schrecklichen Tribut von sieben todlichen Ausgiingen" drei erfolgreiche Tumor
exstirpationen durchgefiihrt. Ein zehnjiihriger Patient erscheint durch die Opera
tion geheilt, doch treten nach 27 Monaten Rezidivsymptome auf, er stirbt bei der 
Operation des Tumorrezidivs. Zur Freilegung des Tumors einer 28jiihrigen Pa
tientin reseziert Dandy (1936) die rechte V. cerebri interna, die V. magna Galeni, 
den rechten Okzipitallappen (mit einem Teil des Parietallappens) und Anteile des 
Tentoriums; die Falx wird inzidiert, der Sinus rectus ligiert; die Patientin uberlebt 
diese Operation drei Monate lang. Bei dem dritten (15jiihrigen) Patienten wird 
der Balken "praktisch in seiner ganzen Liinge" gespaJten und die rechte V. cerebri 
interna reseziert; neun Wochen nach der Tumorentfernung bestehen neurooph
thalmologische Symptome (Storungen der Augenbewegungen und der Pupillen
motilitiit, linksseitige homonyme Hemianopsie), sonst keine Beschwerden. 
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Dandy (1936) gibt an, man solle sich injedem Fall bemiihen, die V. magna Galeni 
und die Vv. cerebri internae zu schonen; wenn sie aber innerhalb des Tumors 
verliefen, hatte "der Operateur keine andere Wahl als die Ligatur oder Thrombo
sierung und Durchtrennung" dieser GefaBe. Er meint, die Resektion dieser Venen 
miisse keinen Funktionsverlust bewirken; das schwierigste Problem sei das Frei
praparieren des Tumors von der Vierhiige1platte. 

Uber zwei Tumorpatienten berichtet Horrax 1936. Bei einer 42jahrigen Pa
tientin reseziert er einen Teil des Tumors nach transventrikularer Freilegung; 
danach ist sie sieben W ochen lang bewuBtlos, es wird eine Strahlentherapie 
durchgefiihrt; nach Erlangen des BewuBtseins stellt man eine hochgradige Visus
minderung fest; 30 Monate nach der Operation bestehen keine neurologischen 
Symptome, das Sehvermogen ist uneingeschriinkt (Horrax 1937); die Patientin ist 
acht Jahre nach der Operation am Leben (Horrax u. Daniels 1942). Der Zustand 
eines zehnjiihrigen Patienten mit Symptomen eines Tumors der Pinealisregion 
und einer Pubertas praecox bessert sich nach Entlastungstrepanation und Strah
lentherapie nur fiir kurze Zeit. Ein Jahr danach wird der Tumor operiert (Horrax 
1937); da der transventrikulare Zugang (von rechts) zur Entfernung des sehr 
groBen Tumors nicht ausreicht, wird "ein groBer Block der Parietalregion" rese
ziert, dadurch werden die Falx, der Balken und das Tentorium freigelegt; die 
rechte V. cerebri interna wird koaguliert und durchtrennt; acht Tage spiiter er
folgt eine zweite Operation, wobei der rechte Okzipitalpol entfernt wird (so daB 
der gesamte Okzipitallappen und Teile des Parietal- und des Temporallappens 
reseziert sind); die Falx wird inzidiert, das Splenium gespalten und die linke 
V. cerebri interna koaguliert; nach Spaltung des Tentoriums gelingt die Tumorex
stirpation; der Patient erholt sich nicht und stirbt nach drei Monaten. 

Kahn exstirpiert 1935 bei einem neunjahrigen Patienten nach parietookzipita
ler Freilegung der Pinealisregion ein Teratom (Kahn 1937). Die rechte V. cerebri 
interna wird geklippt; postoperativ besteht eine linksseitige homonyme Hemian
opsie, deren Ursache unklar bleibt. Der Patient wird weitgehend beschwerdefrei. 
Er stirbt nach zehn Jahren an Herzversagen (Horrax 1950). 

Ein Teratom der Pinealisregion mit Germinomanteilen exzidiert Ehni (1946) 
bei einem 18jahrigen Patienten (parietookzipitaler Zugang). Postoperativ tritt 
eine deutliche Besserung ein, doch entwickeln sich nach vier Monaten Rezidiv
symptome, worauf eine Strahlentherapie durchgefiihrt wird. Der Patient stirbt 
neun Monate nach der Operation. 

Horrax berichtet 1950 iiber erfolgreiche Operationen von "Pinealomen" bei 
einer 35jahrigen und bei einer 25jahrigen Patientin (parietookzipitaler Zugang 
mit Resektion des Okzipitallappens, infolgedessen homonyme Hemianopsie). In 
beiden Fallen erfolgt eine postoperative Strahlentherapie. Die iiltere Patientin 
bleibt wiihrend einer Beobachtungszeit von fast zwolf Jahren "in ausgezeichneter 
Gesundheit". Bei der 25jiihrigen Patientin wird zur Tumorfreilegung die rechte 
V. cerebri interna durchtrennt; zehn Wochen spiiter wird die Patientin in gutem 
Zustand entlassen; bei einer Kontrolluntersuchung fiinfeinhalb Jahre nach der 
Operation ist sie gesund - dieser Fall wird auch von Posner u. Horrax (1946) 
mitgeteilt. 

Negrin (1950) schlagt zur Entfernung von Tumoren der Pinealisregion die 
beidseitige parietookzipitale Trepanation vor. Abgesehen vom gleichzeitig bilate-
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ralen Vorgehen unterscheidet sich seine Operationsmethode nicht vom parieto
okzipitalen Zugang nach Dandy (1921). 

Nach Tumoroperation bleiben fiinf von 17 Patienten des Krankengutes von 
Rand u. Lemmen (1953) am Leben. Die Oberlebenszeiten von vier Patienten 
betragen vier bis 151 Monate. Bei einem 14jiihrigen Patienten entwickelt sich 
16 Monate nach Exzision eines Germinoms (parietookzipitale Freilegung) ein 
Rezidiv, worauf eine Strahlentherapie erfolgt; elf Jahre nach der Operation beste
hen gering ausgepriigte neurologische Symptome. 

Den okzipital-transtentoriellen Zugang zur Pinealisregion beschreibt Hepp
ner 1959; diese Methode wendet er bei sieben von neun Tumorpatienten mit 
Erfolg an - iiber zwei dieser Patienten berichtet er bereits 1955 (Heppner 1955a 
bzw. 1955b). "Am sitzend gelagerten und intubierten Patienten wird iiber dem 
einen Okzipitalpol ein osteoplastischer Lappen gebildet, der iiber das hintere 
Sinusdrittel nach der anderen Seite reicht und auch das Confluens sinuum freilegt. 
Dadurch hiilt man sich im Bedarfsfalle die Moglichkeit offen, auch jenseits der 
Falx, d.h. von der anderen Seite her, schwer erreichbare Tumorabschnitte anzu
gehen .... Die Dura wird kreuzformig gespalten und aufgeklappt, wonach sich 
der Okzipitalpol (ohne Opferung von Briickenvenen) nach lateral driingen und 
der Winkel zwischen Falx und Tentorium ohne wei teres darstellen liiBt. Diesem 
entlang erreicht man frontalwiirts den vorderen Tentoriumrand und die (meist 
ziihe) Leptomeninx der Cisterna ambiens. 1 cm lateral des Sinus rectus wird das 
Kleinhirnzelt in sagittaler Richtung gespalten und durch Auseinanderhalten von 
dessen angeschlungenen Riindern die Vierhiigelgegend und der Oberwurm zur 
Ansicht gebracht. Nach Offnung der Arachnoides iiber den Zisternen liiBt sich 
nunmehr das gesamte Gebiet breit iiberblicken und die Beziehung des Blastoms 
zum 3.Ventrike1 und zur GroBen Vene untersuchen." Die Entwicklung der Me
thode, die Pinealisregion von okzipital freizulegen, wird von manchen Autoren 
(McLean 1935, Guleke 1950, Heppner 1959) Brunner - wobei man sich auf die 
Mitteilung von Rorschach (1913) bezieht - und Tandler u. Ranzi (1920) zuge
schrieben. Rorschach (1913) gibt zwar an, Brunner sei nach Versuchen an Lei
chen zu dem SchluB gekommen, "der Weg zwischen Kleinhirn und Hemisphiire, 
dem Tentorium cere belli entlang" sei ein moglicher Zugang zur Pinealisregion, er 
berichtet jedoch keine von Brunner auf diese Weise durchgefiihrte Operation. In 
bezug auf die Entwicklung des okzipital-transtentoriellen Zugangs muB an Pus
sep (eher als an Brunner) erinnert werden, weil er nach okzipitaler Trepanation 
und transtentorieller Freilegung eine Zyste in der Pinealisregion eroffnet hat 
(Pussep 1914). Tandler u. Ranzi (1920) beschreiben zwar die Operationstechnik 
der Freilegung der Pinealisregion von okzipital, erwiihnenjedoch keine mit dieser 
Technik durchgefiihrte Tumorentfernung. 1m iilteren Schrifttum findet sich nur 
ein Bericht iiber eine erfolgreiche Exstirpation eines Tumors der Pinealisregion 
nach okzipitaler Freilegung (Pratt u. Brooks 1938). McLean entfernte auf diese 
Weise ein Teratom, doch starb der sechsjiihrige Patient wenige Stunden nach dem 
Eingriff (McLean 1935). Heppner ist zwar nicht der erste Neurochirurg, dem eine 
Tumorexstirpation nach okzipitaler Freilegung der Pinealisregion ge1ungen ist, 
aber es ist sein Verdienst, den okzipital-transtentoriellen Zugang in den fiinfziger 
Jahren wieder bekannt gemacht zu haben. Die danach beschriebenen Operations
methoden zur Freilegung der Pinealisregion von okzipital (Poppen 1960 und 
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1966, Kempe 1968, Glasauer 1970, Jamieson 1971, Lazar u. Clark 1974) entspre
chen im wesentlichen der von Heppner (1955a und 1959) angegebenen Technik. 

Kunicki teilt 1960 seine Operationsergebnisse bei acht Tumorpatienten mit 
(parietookzipitaler Zugang; in den meisten Hillen Durchtrennung der rechten 
V. cerebri interna; 6 Patienten wurden in Hypothermie operiert). Zwei Patienten 
sterben an den Folgen des Eingriffs, einer stirbt nach sechs Monaten aus unge
kUirter Ursache, ein anderer nach zwei Jahren in einem psychiatrischen Kranken
haus. Die iibrigen vier Patienten sind 25 bis 70 Monate nach der Operation am 
Leben, davon zwei ohne Beschwerden (bei 3 dieser Patienten wurde eine postope
rative Strahlentherapie durchgefiihrt). 

Suzuki und Mitarbeiter berichten 1962 iiber 19 wegen eines Tumors der Pinea
lisregion operierte Patienten (parietookzipitaler Zugang in 12, transventrikularer 
Zugang in 6 Fallen, in einem Fall Kombination dieser beiden Methoden). Zw6lf 
Patienten - darunter alle vor 1955 operierten - iiberleben den Eingriff nicht 
(Ligatur einer V. cerebri interna oder der V. magna Galeni bei 9 dieser Patienten); 
die Operationsletalitat betragt somit 63%. Ein Patient stirbt sieben Monate spa
ter, nach der Operation eines Tumorrezidivs; ein anderer stirbt nach 20 Monaten 
an einem Rezidiv. FiinfPatienten sind zwei bis 18 Monate nach der Operation am 
Leben. In den folgenden Jahren operiert Suzuki neun weitere Patienten mit 
"Pinealomen", wovon nur einer den Eingriff nicht toleriert (Suzuki u. Iwabuchi 
1965); die Exstirpation dieser Tumoren sei weniger gefahrlich als allgemein ange
nommen wird. 

Olivecrona faBt 1967 die Ergebnisse seiner Operationen von Tumoren der 
Pinealisregion zusammen (parietookzipitaler Zugang). 45 von 90 Patienten ster
ben nach partieller oder to taler Tumorentfernung, neun von 18 nach Exploration 
der Pinealisregion und Biopsie. Nur in zehn von 24 Fallen wird die Ligatur einer 
oder mehrerer tiefer Hirnvenen (V. cerebri interna, V. basalis, V. magna Galeni) 
toleriert. Von den 90 Patienten, deren Tumor partiell oder total entfernt worden 
ist, iiberleben 22 langer als fiinf Jahre, davon 19 (also nur 21 %) in gutem 
Zustand. 

Vor 1970 wurden bei Tumoren der Pinealisregion zwar in einzelnen Fallen 
beachtliche neurochirurgische Erfolge erzielt, doch war die Chirurgie der Pinea
lisregion insgesamt enttauschend. Cushing (1932) gibt an, es sei ihm niemals 
gelungen, einen Pinealistumor so ausreichend freizupraparieren, daB ein Versuch 
der Tumorentfernung gerechtfertigt gewesen ware. Die Operationsletalitat war 
sehr hoch (Tabelle 16); man muBte befiirchten, daB jeder zweite Patient die Tu
moroperation nicht iiberleben wiirde. Selbst von der Freilegung der Pinealis
region zur Biopsie wurde wegen des hohen Risikos abgeraten (Fowler u. Mitarb. 
1956, Sheline u. Mitarb. 1965, Davidoff 1967, Poppen u. Marino 1968). Haufig 
trat eine homonyme Hemianopsie nach parietookzipitaler oder nach transventri
kularer Freilegung der Pinealisregion auf. Beeindruckt von zahlreichen MiBerfol
gen empfahlen viele Neurochirurgen - auch die, denen Exstirpationen von Tumo
ren der Pinealisregion gelungen waren - die Strahlentherapie nach operativer 
Entlastung des erh6hten intrakraniellen Drucks; die Tumorentfernung sollte nur 
dann versucht werden, wenn durch die konservativen MaBnahmen keine Remis
sion erreicht wird (Van Wagenen 1931, Horrax u. Daniels 1942, Ward u. Spurling 
1948, Horrax 1949 und 1950, Rand u. Lemmen 1953, Pia 1954, Fowler u. Mitarb. 
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Tabelle 16. Operationsletalitat bei raumfordernden Prozessen der Pinealisregion (vor 1970) 

Dandy (1921 und 1936) 
Rand u. Lemmen (1953) 
Pia (1954) 
Grant (1956) 
Kunicki (1960) 
Suzuki u. Mitarb. (1962) 
Olivecrona (1967) 
Poppen u. Marino (1968) 

operierte Patienten 

12 
17 
26 
10 
8 

19 
108 

17 

227 

Todesfa\le 

8 
12 
16 
8 
2 

12 
54 

8 

120 
53% 

1956, Cummins u. Mitarb. 1960, D'Errico 1961, Sheline u. Mitarb. 1965, Davi
doff 1967, Olivecrona 1967, Poppen u. Marino 1968, Tzonos 1968). 

b) Entlastungsoperation 

Die alteste effiziente Operationsmethode zur Behandlung der intrakraniellen 
Drucksteigerung ist die (ein- oder beidseitige) subtemporale Entlastungstrepana
tion. Cushing hat diese Methode entwickelt und beschreibt sie 1905, wobei er 
einen 28jahrigen Patienten mit einem Tumor der Pinealisregion erwahnt, dessen 
Zustand sich nach bilateraler Dekompression gebessert hat (der Patient stirbt 
9 Monate nach der Operation) ~ tiber diesen Fall berichten auch Horrax u. Bailey 
(1925). Die sub temp orale Trepanation wird noch in den vierziger J ahren zur 
Entlastung der intrakraniellen Drucksteigerung angewandt. Bei Tumorpatienten, 
bei denen eine Strahlentherapie durchgefUhrt werden soli, halten Ward u. Spur
ling (1948) diese Operation fUr eher indiziert als die Ventrikulozisternostomie, 
wei I man yom Palpationsbefund der Schlafenregion auf die Wirkung der Strah
lentherapie schlieBen konne ~ ein trotz dieser Therapie tastbarer Hirnprolaps 
zeige einen MiBerfolg an. 

Durch die Entlastungstrepanation und den damit ermoglichten Hirnprolaps 
konnte zwar der intrakranielle Druck reduziert werden, doch war diese MaB
nahme bei einem VerschluBhydrozephalus letztlich insuffizient, weil sie keine 
Dekompression des gesteigerten intraventrikularen Drucks erbrachte. Urn den 
gestauten Ventrikelliquor abzuleiten, eroffnete Dandy (1922b) den Boden des 
3.Ventrikels nach frontaler Trepanation und (in den meisten Fallen) Durchtren
nung eines Sehnerven. Mixter (1923) punktierte den Boden des 3.Ventrikels unter 
endoskopischer Kontrolle nach EinfUhren eines Urethroskops in den dilatierten 
Seitenventrikel. Zur Therapie des VerschluBhydrozephalus empfehlen Stookey u. 
Scarff (1936), die Lamina terminalis nach frontaler Trepanation und Anheben 
des Frontallappens zu eroffnen, dann in den 3.Ventrikel einzugehen und des sen 
Boden zu perforieren, wodurch der Liquor yom 3.Ventrikel in die Cisterna lami
nae terminalis und in die Cisterna interpeduncularis abflieBen konne. Davidoff 
(1967) zieht diesen Eingriff der Ventrikulozisternostomie vor, meint aber, die 
Eroffnung der Lamina terminalis reiche zur Ableitung des Ventrikelliquors aus, 
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die Perforation des Bodens des 3.Ventrikels sei nicht notwendig. Dandy (1945) 
empfiehlt zur Entlastung des intraventrikularen Drucks die Eroffnung des Bo
dens des 3.Ventrikels nach temporaler Trepanation. 

"Eine neue palliative Operation in Fallen einer inoperablen Aquaduktokklu
sion" beschreibt Torkildsen 1939. "Sie besteht in Einfiihrung eines Katheterendes 
in den Seitenventrikel und des anderen Endes in die Cisterna magna. Der Kathe
ter wird durch das fiir die Ventrikulographie gebrauchte Bohrloch in den Seiten
ventrikel eingefiihrt, und dieses Katheterende wird in eine extrakraniale Grube 
unter der Kopfbaut und den subokzipitalen Muskeln versenkt. Das andere Ende 
des Katheters wird durch Suturen an die Dorsalwand der Cisterna magna be fe
stigt." Diese Ventrikulozisternostomie, die den LiquorabfluB yom Hinterhorn in 
die Cisterna magna ermoglicht, fiihrt Torkildsen 1938 bei einem 23jahrigen Pa
tienten mit einem (ventrikulographisch festgestellten) Tumor der Pinealisregion 
durch, worauf dessen Symptome der intrakraniellen Drucksteigerung rasch ab
klingen (Torkildsen 1939); der Patient bleibt wahrend einer Beobachtungszeit von 
mehr als neun Jahren beschwerdefrei (Torkildsen 1948). Uber sieben weitere 
Patienten mit einem Tumor der Pinealisregion und Ventrikulozisternostomie be
richtet Torkildsen 1948: eine Patientin stirbt wenige Tage, eine andere ein halbes 
Jahr nach der Operation; zwei Patienten iiberleben nur zwei Monate, einer stirbt 
46 Monate nach Operation und Strahlentherapie; weitgehend beschwerdefrei 
sind ein Patient drei Jahre und eine Patientin sieben Jahre nach der Ventrikulozi
sternostomie. Torkildsen (1948) kommt zu dem SchluB, daB diese Operation bei 
jedem Tumor der Pinealisregion indiziert ist; yom Versuch der Tumorexstirpation 
sollte man wegen der hohen Letalitat absehen. 

Die Ventrikulozisternostomie ist auch heute in vielen Fallen indiziert. Bei 
einer LiquorabfluBbehinderung durch einen Tumor der Pinealisregion wird ent
weder eine bilaterale Ventrikulozisternostomie oder eine ventrikuloperitoneale 
(manchmal ventrikuloatriale) Shunt-Operation durchgefiihrt. Wenn Metastasen 
in den auBeren Liquorraumen bestehen, kann von der Ventrikulozisternostomie 
keine dauerhafte Entlastung der inneren Liquorraume erwartet werden. Die (ein
seitige) Shunt-Operation ist nicht indiziert, wenn der Tumor die Foramina Mon
roi verschlossen hat oder ein VerschluB zu befiirchten ist. Bei Germinomen, 
embryonalen Karzinomen und entodermalen Sinustumoren der Pinealisregion 
haben sich in einigen Fallen abdominale Metastasen nach ventrikuloperitonealer 
Shunt-Operation entwickelt (Lin u. Mitarb. 1978b, Neuwelt u. Mitarb. 1979, 
Salazar u. Mitarb. 1979, Wilson u. Mitarb. 1979, Wood u. Mitarb. 1979, Triolo 
u. Schulz 1980, Chang u. Mitarb. 1981, Hitchon u. Mitarb. 1983); die prophylak
tische Anwendung eines Mikrofilters wird in Erwagung gezogen (Wilson u. Mit
arb. 1979, Triolo u. Schulz 1980), doch wegen der Gefahr eines durch den Filter 
bedingten Katheterverschlusses skeptisch beurteilt (Neuwelt u. Mitarb. 1979). 

c) Strahlentherapie 

Cushing verweist 1932 auf die Strahlentherapie zur Behandlung der Tumoren der 
Pinealisregion - nachdem mehrere Tumoroperationen letal ausgegangen sind, 
wird bei seinen Patienten die Pinealisregion nicht mehr freigelegt, sondern eine 
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Strahlentherapie nach subtemporaler Entlastungstrepanation durchgefiihrt. Die
ses Vorgehen sei "zweifellos ein therapeutischer SchuB im Dunkeln, solange die 
Tumorhistologie unbekannt ist; es mag aber entschuldigt werden mit der Begrun
dung, daB man zumindest die Pineoblastome fur wahrscheinlich ebenso strahlen
empfindliche Tumoren halten kann wie die Medulloblastome des Kleinhirns". 

Bereits 1927 wird von Alajouanine und Gilbert die erfolgreiche Strahlenthera
pie eines Tumors der Pinealisregion mitgeteilt: bei einem Patienten mit Sym
ptomen der intrakraniellen Drucksteigerung, Blickparese nach oben und unten, 
lichtstarren Pupillen und Storungen des Gehors wird eine beidseitige subtempo
rale Dekompression und eine Rontgentherapie durchgefiihrt (2 Bestrahlungs
serien); 14 Monate nach Beginn der Behandlung ist der Patient beschwerdefrei, 
nur die Blickparese und die Storung der Pupillenmotilitat sind unverandert. Hei
nismann u. Czerny (1931) berichten uber einen 22jahrigen Patienten mit einem 
"Pinealblastom", dessen Krankheitsbild sich nach Entlastungtrepanation und 
Strahlentherapie gebessert hat; der Patient stirbt jedoch nach wenigen Monaten. 

Dyke u. Davidoff (1942) empfehlen bei Tumoren der Pinealisregion eine 
fraktionierte Bestrahlung mit funf bis sieben Stehfeldern (7 - 9 em Durchmesser) 
in einer Gesamtdosis von 3000 bis 4000 R. Sie erwahnen zwei Patienten, die nach 
der Strahlentherapie gestorben sind - in beiden Fallen war Tumorgewebe in der 
Pinealisregion autoptisch nicht mehr nachweisbar. 

Horrax u. Daniels (1942) pladieren fur die subtemporale Entlastungstrepana
tion vor Beginn der Strahlentherapie, urn Symptome der intrakraniellen Druck
steigerung zu verhindern, die sich entwickeln konnen, wenn der Tumor durch die 
Bestrahlung anschwillt und den Aquadukt verschlieBt. Drei trepanierte Patienten 
erholen sich bereits wahrend oder bald nach der Strahlentherapie (ihre Beobach
tungszeiten sind relativ kurz: 14-21 Monate); der Zustand eines nicht operierten 
Patienten verschlechtert sich hingegen deutlich nach den ersten Bestrahlungen -
dennoch hat die Behandlung Erfolg, der Patient fuhlt sich zehn Jahre spater vollig 
gesund (Horrax 1950). 

1m Krankengut von Ward u. Spurling (1948) finden sich funf Patienten mit 
ventrikulographisch festgestellten Tumoren der Pinealisregion. Nach subtempo
raler Dekompression und Strahlentherapie sterben zwei Patienten im ersten 
Halbjahr. Ein Patient bleibt zehn Jahre, einer 13 Jahre beschwerdefrei. Die Beob
achtungszeit des funften Patienten betragt nur 18 Monate. 

Engeset (1949) erwahnt sechs Patienten mit einem Tumor der Pinealisregion, 
bei denen eine Strahlentherapie nach Ventrikulozisternostomie durchgefuhrt 
worden ist. Ihre Uberlebenszeiten liegen zwischen vier Monaten und neun Jahren. 

Die Ergebnisse der Strahlentherapie von neun Tumorpatienten teilt Horrax 
(1950) mit. Bei acht Patienten erfolgt diese Behandlung nach Entlastungstrepana
tion, bei einem Patienten (Horrax u. Daniels 1942) wird nur bestrahlt. Drei 
Patienten sterben innerhalb von zwei Jahren, die anderen leben zwei bis 17 Jahre 
nach der Therapie und sind gesund. Uber den Patienten mit der langsten Beob
achtungszeit wird von Horrax (1947 bzw. 1950) ausfuhrlich berichtet: bei dem 
31jahrigen Patienten wird 1932 ein Tumor der Pinealisregion ventrikulographisch 
festgestellt, deshalb rechts parietookzipitale Dekompression und Bestrahlung der 
Pinealisregion (2 Stehfelder, Gesamteinfallsdosis 15000 R, Behandlungszeit 16 
Monate); siebeneinhalb Jahre nach AbschluB der Strahlentherapie entwickelt sich 
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ein Diabetes insipidus, daraufhin Bestrahlung der Suprasellar- und der Pinealis
region Ge 1000 R); der Diabetes insipidus bleibt unverandert; 27 Monate spater 
nochmals Strahlentherapie (Bestrahlung der Suprasellarregion mit insgesamt 
1800 R); fUnf Jahre danach (16 Jahre und 9 Monate nach Diagnosestellung) ist 
der Patient - abgesehen yom Diabetes insipidus - beschwerdefrei. 

Von zwOlfPatienten des Krankengutes von Rand u. Lemmen (1953) bleiben 
nach Entlastungsoperation (Eroffnung der Lamina terminalis und des Bodens 
des 3.Ventrikels oder Ventrikulozisternostomie) und Strahlentherapie neun am 
Leben (Beobachtungszeiten: 23-139 Monate). Die anderen drei iiberleben weni
ger als eineinhalb Jahre; bei zwei dieser Patienten wurde wegen des Verdachts auf 
spinale Metastasen auch das Riickenmark bestrahlt. 

Ennuyer u. Mitarb. (1956) empfehlen die Pendel- oder die Pendelkonvergenz
bestrahlung der Pinealisregion, wodurch die Oberflachenbelastung erheblich re
duziert werde. Wenn eine spinale Metastase besteht, miisse das gesamte Riicken
mark bestrahlt werden. 

Zum Problem der Riickenmarkbestrahlung bei Tumoren der Pinealisregion 
nehmen Fowler u. Mitarb. (1956) Stellung. Sie berichten iiber einen 19jahrigen 
Patienten mit einem Germinom, bei dem 22 Monate nach Ventrikulozisternosto
mie und Bestrahlung der Pinealisregion eine lumbale Metastase nachgewiesen 
wird; nach Teilexzision der Metastaseund Bestrahlung des unteren Wirbelsaulen
abschnitts wird eine Remission der spinalen Symptome erreicht, doch entwickeln 
sich neun Monate spater Symptome einer zervikalen Metastase; der Zustand des 
Patienten bessert sich nach zervikaler Laminektomie und Bestrahlung der gesam
ten Wirbelsaule; sieben Monate danach tritt ein Diabetes insipidus auf, worauf 
die Suprasellarregion bestrahlt wird. Mit Bezug auf diesen Fall empfehlen Fowler 
u. Mitarb. (1956) die Bestrahlung des gesamten Zentralnervensystems bei jedem 
Tumor der Pinealisregion, da viele histologisch unterschiedliche Tumoren dieser 
Region auf dem Liquorweg metastasieren konnten. AuBerdem sei es "durchaus 
moglich", daB sich Zellen einer klinisch stummen, unbestrahlten Metastase 
ablosen, so daB sich in einer bestrahlten Region ein Tumorrezidiv ausbilden 
kann. 

Uber vier Patienten mit einem Tumor der Pinealisregion berichtet Cocchi 
(1957). Bei einem Patienten werden 20 Monate nach kranialer Bestrahlung spi
nale Metastasen festgestellt, er stirbt sieben Monate spater. Zwei Patienten sind 
nach mehr als sieben Jahren am Leben und weitgehend beschwerdefrei. Der vierte 
Patient stirbt schon wenige Tage nach Therapiebeginn. 

Cummins u. Mitarb. (1960) meinen, eine Riickenmarkbestrahlung sei bei 
Tumoren der Pinealisregion nicht indiziert, da nur bei zwei ihrer 31 Patienten 
spinale Metastasen aufgetreten sind (daran sterben die beiden Patienten 5 bzw. 6 
Jahre nach Teilresektion und Bestrahlung des Primartumors). Auch Sheline u. 
Mitarb. (1965) fUhren bei Tumoren der Pinealisregion keine Bestrahlung der 
Wirbelsaule durch; sie werten die Ergebnisse der Strahlentherapie von 17 Tumo
ren der Pinealisregion und des 3.Ventrikels aus, spinale Metastasen werden nicht 
erwahnt. Maier u. Dejong (1967) halten die Wirbelsaulenbestrahlung bei Tumo
ren der Pinealisregion fUr nicht gerechtfertigt, wei I spinale Metastasen dieser 
Tumoren selten vorkamen und bei der Bestrahlung des gesamten Zentralnerven
systems Komplikationen moglich seien. 
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Kundert (1963) verOffentlieht eine ausfUhrliehe katamnestisehe Studie iiber 
die Riiekbildung der Symptome, das Wiedererlangen der Leistungsfahigkeit und 
die Dberlebenszeit von 20 Patienten mit Tumoren in der Pinealisregion oder im 
3.Ventrikel. Bei 18 Patienten wird eine Strahlentherapie naeh Entlastungsopera
tion durehgefiihrt (relativ hohe Gesamtherddosis von durehsehnittlieh iiber 
7000 R, keine Wirbelsaulenbestrahlung). Drei dieser Patienten sterben innerhalb 
von 13 Monaten. Aile sieben Patienten mit einer Beobaehtungszeit von mehr als 
fiinf Jahren werden naeh der Behandlung uneingesehrankt leistungsfahig (3 von 
diesen sterben 6-9 Jahre naeh der palliativen Operation), ebenso aile vier Patien
ten mit einer Beobaehtungszeit von mehr als zehn Jahren. Aus den Katamnesen 
seiner Patienten erreehnet Kundert (1963) eine durehsehnittliehe Dberlebens
dauer von knapp seehs Jahren. 

Hervorragende strahlentherapeutisehe Ergebnisse werden von Davidoff 
(1967) mitgeteilt. Naeh Entlastungsoperation und Bestrahlung der Pinealisregion 
leben von elfPatienten aeht ohne Besehwerden zehn bis 24 Jahre (bei dem Patien
ten mit der Beobaehtungszeit von 24 Jahren wurde die Strahlentherapie naeh 
2 Jahren wiederholt). Ein Patient stirbt dreieinhalb Jahre naeh der Therapie an 
einem Rezidiv mit spinalen Metastasen, ein anderer naeh 16 J ahren. Bei einer 
Patientin entwiekelt sieh zweimal ein Tumorrezidiv, das jedesmal bestrahlt wird -
sie iiberlebt neun Jahre und stirbt naeh einer wegen eines dritten Rezidivs ver
suehten Tumorexstirpation. 

Das Krankengut von Poppen u. Marino (1968) enthalt 42 Patienten mit einem 
Tumor der Pinealisregion. Bei 30 Patienten wird eine Strahlentherapie ohne Tu
moroperation durehgefUhrt, nur in drei Fallen erfolgt keine Entlastungsopera
tion. Drei Patienten sterben wahrend der Behandlung, die Beobaehtungszeiten 
von drei anderen sind kiirzer als seehs Monate. Von 24 Patienten mit abgesehlos
sener Strahlentherapie sterben zwei innerhalb von zehn Monaten, aile anderen 
sind zwei Jahre naeh der Behandlung am Leben - was einer Zweijahres-Dber
lebensrate von 92% entsprieht. 

Wenn man vor 1970 mitgeteilte strahlentherapeutisehe Ergebnisse bei (nieht 
operierten) Tumoren der Pinealisregion zusammenfaBt (Tabelle 17), ohne die 
Bestrahlungsteehnik, die TumorgroBe und die Tumorhistologie zu beriieksiehti
gen, kiirzer als zwei Jahre beobaehtete Faile jedoeh nieht einbezieht, laBt sieh eine 
Zweijahres-Dberlebensrate von 82% erreehnen. AuBerdem zeigt diese Zusam
menfassung, daB mindestens 62% der Patienten mehr als fiinf Jahre iiberlebt 
haben. Daraus kann man sehlieBen, daB bei zwei von drei Patienten eine kurative 
Bestrahlung erzielt worden ist. Aufgrund der strahlentherapeutisehen Erfolge bei 
Tumoren der Pinealisregion wurde friiher in fast allen Fallen von vornherein die 
Indikation zu dieser Therapie gestellt, ohne die Artdiagnose des raumfordernden 
Prozesses zu klaren (dieses Behandlungskonzept hatte zur Folge, daB nieht nur 
Tumoren, sondern manehmal aueh Zysten der Pinealisregion bestrahlt wurden). 
In seiner wegen ihrer spraehliehen Lebendigkeit und Prazision vorbildliehen Ru
dolf Virehow-Vorlesung vertritt Davidoff (1967) die Ansieht, daB "derzeit und 
in absehbarer Zukunft die meistverspreehende Behandlung der Tumoren der 
Pinealisregion die Strahlentherapie ist"; zum Problem der Tumorbestrahlung 
ohne Kenntnis der Histologie sagt er folgendes: "Strahlentherapeuten sind nieht 
erfreut iiber die Behandlung nieht verifizierter Prozesse, besonders wenn sie gebe-
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Tabelle 17. Strahlentherapeutische Ergebnisse bei raumfordemden Prozessen der Pinealisregion 
(vor 1970) 

Patientenzahl a Patienten, die Patienten mit einer 
2 Jahre iiberleben Beobachtungszeit von 

mehr als 5 Jahren 

Ward u. Spurling (1948) 4 2 2 
Rand u. Lemmen (1953) 11 8 7 
Cummins u. Mitarb. (1960) 14 9 3 
Kundert (1963) 16 13 11 
Bouchard (1966) 5 4 4 
Davidoff (1967) 11 11 10 
Maier u. Dejong (1967) 8 7 5 
Poppen u. Marino (1968) 24 22 16 

93 76 58 
82% (62%) 

a Nach abgeschlossener Strahlentherapie verstorbene Patienten und Patienten mit einer Beob
achtungszeit von mindestens 2 Jahren 

ten werden, ihre Strahlen gegen Tumoren der Pinealisregion zu rich ten, die alles 
mogliche sein konnen - von Teratomen, Germinomen, Gliomen und Pineal omen 
bis zu Tuberkulomen, Karzinommetastasen oder gutartigen Zysten. In Anbe
tracht der beangstigenden Gefahr, der man den Patienten beim Versuch einer 
Biopsie aussetzt, habe ich jedoch bei allen Strahlentherapeuten, mit denen ich 
gearbeitet habe, Verstandnis und Hilfsbereitschaft gefunden. SchlieBlich ist es 
besser, einen lebenden, wieder gesund gewordenen Patienten zu haben, dessen 
Diagnose nicht den Stempel der mikroskopischen Absicherung tragt, als schone 
Photos postmortaler mikroskopischer Praparate zu besitzen." 

2. Neuere Literatur 

a) Neurochirurgie 

Stein macht 1971 den infratentoriell-suprazerebellaren Zugang zur Pinealisregion 
wieder bekannt, den Krause als erster mit Erfolg angewandt hat (Oppenheim u. 
Krause 1913) und der dann lange Zeit nicht mehr versucht worden ist. Er be rich
tet iiber sechs Patienten, bei denen er mit Hilfe des Operationsmikroskops Ein
griffe in der Pinealisregion nach infratentoriell-suprazerebellarer Freilegung 
durchgefiihrt hat, wobei keine Komplikationen aufgetreten sind; der Vorteil die
ser Operationsmethode sei die Schonung der tiefen Hirnvenen. Drei Patienten 
hatten gutartige Prozesse (Teratom, Epidermoid, Arachnoidalzysten); sie sind 
zwei bis vier Jahre nach der Operation gesund (Stein u. Mitarb. 1972). Die 
neurologischen Symptome eines Patienten mit einem fiinf Jahre zuvor bestrahlten 
Teratom bleiben nach Exzision eines kleinen Tumoranteils unverandert (bei der 
Operation wurden narbige Verwachsungen festgestellt, wahrscheinlich durch die 
Strahlentherapie bedingt). Eine Patientin stirbt ein Jahr nach der Operation eines 
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zystischen Astrozytoms. Ein Patient ist ein Jahr nach Biopsie eines Germinoms 
und Bestrahlung des gesamten Zentralnervensystems beschwerdefrei. Stein 
(1971) gibt zu bedenken, daB die Moglichkeit der Exstirpation eines gutartigen 
Tumors auBer acht gelassen wird, wenn man die Pinealisregion bestrahlt, ohne 
tiber die Tumorhistologie informiert zu sein. 

Erfolgreiche Operationen nach okzipital-transtentorieller Freilegung der Pi
nealisregion bei acht Patienten werden von Jamieson (1971) mitgeteilt. Die liing
ste postoperative Beobachtungszeit betriigt sieben Jahre. Ein Patient ist vier Jahre 
nach Exstirpation eines Germinoms ohne Stahlentherapie beschwerdefrei. Wenn 
kein klinischer oder radiologischer Hinweis auf eine Tumorausbreitung auBer
halb der Pinealisregion besteht, empfiehlt Jamieson (1971) die Tumoroperation, 
weil die Diagnose ohne histologische Bestiitigung immer unsicher bleibe und weil 
raumfordernde Prozesse in der Pinealisregion vorkommen konnten, die nicht 
strahlenempfindlich sind. 

Stern u. Mitarb. (1971) be rich ten tiber zwei Patienten, die nach der von Dandy 
(1921) angegebenen Methode (parietookzipitale Trepanation, Inzision des Sple
niums) operiert worden sind. Zur Exstirpation eines (priioperativ bestrahlten) 
Teratoms eines 16jiihrigen Patienten wird der linke Okzipitalpol reseziert, beide 
Vv. cerebri internae werden durchtrennt; postoperativ bestehen schwere Storun
gen der hoheren optischen Leistungen, die sich im Laufe eines Jahres bessern. Ein 
15jiihriger Patient ist neun Monate nach Entfernung eines Germinoms (der Okzi
pitallappen und die tiefen Hirnvenen bleiben intakt) und Strahlentherapie fast 
beschwerdefrei. Die Autoren diskutieren die klinischen Folgen der Okklusion der 
tiefen Hirnvenen und der Durchtrennung von Balkenfasern und meinen, die 
Schonung der Vv. cerebri internae sei nicht unbedingt erforderlich, ihre Unter
bindung rufe keine permanenten Symptome hervor. 

Auch Caron u. Mitarb. (1974) weisen darauf hin, daB die Unterbindung der 
Vv. cerebri internae keine klinischen Folgen haben muB. Bei einem 24jiihrigen 
Patienten mtissen zur Exzision eine Pineozytoms (okzipital-transtentorielle Frei
legung) beide Vv. cerebri internae ligiert werden, ebenfalls bei einer achtjiihrigen 
Patientin zur Exzision eines Pineoblastoms (infratentoriell-suprazerebellare Frei
legung) - der Eingriff wird von beiden Patienten sehr gut toleriert. 

Lazar u. Clark (1974) geben an, aile Tumoren der Pinealisregion seien auf dem 
"relativ einfachen" okzipitalen Weg erreichbar. Bei sechs Patienten haben sie 
nach okzipital-transtentorieller Freilegung der Pinealisregion mit Hilfe des Ope
rationsmikroskops raumfordernde Prozesse operiert. Eine Patientin stirbt zwei 
Tage nach der Exzision einer Karzinommetastase, eine tiberlebt die Exzision eines 
Epidermoids nur ftinf Monate; die neurologischen Symptome der anderen bes
sern sich wiihrend der postoperativen Beobachtungszeit. Da viele raumfordernde 
Prozesse der Pinealisregion gutartig und nicht strahlenempfindlich sind, raten 
Lazar u. Clark (1974) von einer Strahlentherapie ab, solange die histologische 
Diagnose nicht gesichert ist; diese Diagnose werde durch die Freilegung der 
Pinealisregion ermoglicht. 

Page (1977) stellt fest, daB die infratentoriell-suprazerebellare Freilegung der 
Pinealisregion sich zur Operation median gelegener Tumoren hervorragend eig
net; die zur V. magna Galeni verlaufenden groBeren Venen seien dabei weniger 
hinderlich als bei supratentoriellen Eingriffen. Diese Operationsmethode hat bei 
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acht seiner neun Patienten Erfolg (nur eine Patientin mit einem Glioblastom stirbt 
nach 2 Tagen). Ein Patient erholt sich nach der Resektion eines Germinoms, 
stirbt jedoch 26 Monate spater an einem Rezidiv mit Metastasen (in diesem Fall 
wurde keine postoperative Bestrahlung der Wirbelsaule durchgefiihrt, weil der 
liquorzytologische Befund negativ war). Sieben Patienten sind drei bis 48 Monate 
nach der Operation beschwerdefrei - dazu gehoren vier, bei denen ein Astrozytom 
(Grad I) entfernt worden ist (eine Strahlentherapie dieser Patienten wird nicht 
angegeben). 

Zur Frage, ob der infratentoriell-suprazerebellare oder der okzipital-transten
torielle Zugang zur Pinealisregion mehr V orteile bietet, nehmen Reid u. Clark 
(1978) Stellung, indem sie sich auf 15 Operationen und deren Ergebnisse bezie
hen. Die infratentoriell-suprazerebellare Freilegung ist bei vier Patienten durch
gefiihrt worden, die okzipital-transtentorielle bei elfPatienten - iiber einige dieser 
Falle berichten bereits Lazar u. Clark (1974). Reid u. Clark (1978) ziehen den Zu
gang von okzipital vor aHem deshalb vor, weil er es ermoglicht, oberhalb der Tento
riuminzisur gelegene Strukturen mit groBerer Sicherheit freizupraparieren; ein 
enger Abstand zwischen Vierhiigelplatte und Tentoriumrand behindere die Frei
legung dieser Strukturen von infratentoriell. 

Neuwelt u. Mitarb. (1979) berichten iiber die Therapie und den Krankheits
verlauf von acht Patienten mit malignen Tumoren - aus einem Krankengut von 
23 Patienten mit raumfordernden Prozessen der Pinealisregion, das auch die von 
Reid u. Clark (1978) angegebenen Falle enthalt. Bei zwei Patienten wurde keine 
Tumoroperation durchgefiihrt: eine Patientin stirbt zehn Monate nach kranialer 
Bestrahlung an einem Pineoblastom mit spinalen Metastasen; bei einem Patienten 
finden sich 30 Monate nach ventrikuloperitonealer Shunt-Operation und Be
strahlung des gesamten Zentralnervensystems thorakale und abdominale Germi
nommetastasen, worauf eine Chemotherapie durchgefiihrt wird, ein Jahr danach 
bestehen keine Tumorsymptome. Bei sechs Patienten wurde die Pinealisregion 
okzipital-transtentoriell freigelegt: zwei Pineozytome, ein Pineoblastom und ein 
anaplastisches Ependymom wurden total, zwei Germinome partiell exzidiert; von 
diesen sind vier Patienten sechs bis 72 Monate nach der Operation und nach 
Strahlentherapie beschwerdefrei (die Beobachtungszeiten der beiden iibrigen Pa
tienten sind sehr kurz). Neuwelt u. Mitarb. (1979) wei sen darauf hin, daB viele 
maligne Tumoren der Pinealisregion gut abgegrenzt und daher total entfernbar 
sind; auch die Exstirpation eines embryonalen Karzinoms sei ihnen gelungen. Am 
Beginn der Therapie sollte die Tumoroperation stehen; bei malignen Tumoren sei 
eine postoperative Strahlentherapie indiziert, unabhiingig davon, ob der Tumor 
total oder partiell exzidiert worden ist. 

Gegen eine praoperative Strahlentherapie argumentiert Stein (1979a). Er hat 
den deutlichen Eindruck, daB die Bestrahlung Verwachsungen des Tumors mit 
seiner Nachbarschaft hervorruft, wodurch das Operieren in der Pinealisregion 
erheblich schwieriger und gefahrlich wird. Bei sieben seiner 20 Patienten mit 
raumfordernden Prozessen der Pinealisregion wurde eine praoperative Strahlen
therapie durchgefiihrt, davon hatten drei Patienten gutartige Prozesse. Stein 
(1979a) unterstreicht die Bedeutung der histologischen Diagnose als Vorausset
zung einer gezielten Therapie infiltrierender Tumoren (Strahlen-, Chemothera
pie); da radiologische Methoden eine eindeutige Diagnose der Tumorhistologie 
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nicht ermoglichen, sei es notwendig, jeden raumfordernden Prozel3 der Pinealis
region - von seltenen Fiillen abgesehen - neurochirurgisch zu explorieren. Er 
bevorzugt den infratentoriell-suprazerebellaren Zugang (den er ausfUhrlich be
schreibt); von seinen 20 Patienten stirbt ein einziger (mit einem Glioblastom) kurz 
nach der Operation. Zur Frage nach dem operativen Vorgehen bemerkt Stein 
(1979b), die Anwendung des Operationsmikroskops und die mikrochirurgische 
Technik seien wichtiger als der Weg, auf dem die Pinealisregion freigelegt wird -
dieser hiinge oft von der Erfahrung und Vorliebe des Neurochirurgen ab; von 
entscheidender Bedeutung fUr die Wahl des Zugangs sei die exakte priioperative 
Diagnose der Lokalisation des Tumors und seiner Beziehung zum 3.Ventrikel 
und zum Aquiidukt. 

Auch Ventureyra (1981) empfiehlt die Exploration und histologische Verifi
zierung jedes raumfordernden Prozesses der Pinealisregion. Aufgrund des com
putertomographischen Befundes entscheidet er sich zu folgenden Operationsme
thoden: Zugang von oben durch den Balken bei Prozessen, die im dorsalen 
Abschnitt des 3.Ventrikels lokalisiert sind; infratentoriell-suprazerebellare Freile
gung jener Prozesse, die innerhalb oder kaudal der Vierhugelzisterne liegen; 
okzipital-trantentorieller Zugang bei Prozessen, die sich oberhalb der Vierhugel
zisterne und im dorsalen Abschnitt des 3.Ventrikels ausbreiten; wenn Zeichen 
der intrakraniellen Drucksteigerung bestehen, wird ungefiihr zwei Wochen vor 
dem Eingriff ein ventrikuloperitonealer Shunt angelegt. Bei zehn Patienten mit 
Tumoren und vier mit Gefiil3mil3bildungen der Pinealisregion hat Ventureyra 
(1981) nur einen Todesfall - ein Kleinkind stirbt nach der Operation eines 
"Aneurysmas" der V. magna Galeni (Ventureyra u. Mitarb. 1978). 

Erfolgreiche Operationen von drei Kleinkindern nach infratentoriell-supra
zerebellarer Freilegung der Pinealisregion berichten Demakas u. Mitarb. (1982). 
Bei einem vier Wochen alten Miidchen wird ein kavernoses, teilweise kapillares 
Angiom exstirpiert; das Kind ist zwei Jahre danach gesund - dieser Fall wird auch 
von Sonntag u. Mitarb. (1981) beschrieben. Bei einem einjiihrigen Miidchen wird 
ein Gangliogliom partiell exzidiert und eine Strahlentherapie durchgefUhrt; wiih
rend einer postoperativen Beobachtungszeit von 19 Monaten entwickelt sich das 
Kind normal. Bei einem dreieinhalbjiihrigen Miidchen wird ein Pineoblastom 
operiert und bestrahlt; sechs Monate danach zeigen sich Symptome spinaler 
Metastasen, worauf das Ruckenmark bestrahlt wird; 15 Monate spiiter ergibt die 
Kontrolluntersuchung keinen pathologischen Befund. Demakas u. Mitarb. 
(1982) betonen das erhebliche Risiko der Schiidigung des kind lichen Gehirns 
durch die Strahlentherapie; deshalb sei die Bestrahlung eines Tumors der Pinea
lisregion im Kindesalter ohne histologische Bestiitigung seiner Strahlenempfind
lichkeit nicht gerechtfertigt. 

In der Chirurgie der Pinealisregion ist in neuerer Zeit ein erheblicher Fort
schritt erzielt worden. Die Ergebnisse der Tumoroperationen sind wesentlich 
besser als fruher, die Operationsletalitiit ist betriichtlich gesunken (Tabelle 18). 
Sano (1976a) hat bei Operationen von 29 Patienten (23 "Pinealome", 4 Teratome, 
2 Epidermoide) keinen einzigen Todesfall. Auch Jooma u. Kendall (1983) be rich
ten keinen postoperativen Todesfall bei 20 Patienten (8 Germinome, 5 Teratome, 
4 Pinealiszelltumoren, 2 Astrozytome, 1 Ependymom). Die bei Tumoren der 
Pinealisregion erreichten neurochirurgischen Erfolge sind bedingt durch die An-
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TabeUe 18. Operationsietaiitiit bei raumfordernden Prozessen der Pineaiisregion (nach 1970) 

Lapras u. Mitarb. (1973) 
Sano (1976a) 
Page (1977) 
Neuweit u. Mitarb. (1979) 
Stein (1979a) 
Chapman u. Linggood (1980) 
Ventureyra (1981) 
Jooma u. Kendall (1983) 
Rout u. Mitarb. (1984) 

operierte Patienten 

17 
29 
9 

20 
20 

8 
14 
20 
27 

164 

Todesfalle 

2 

7 
4% 

wendung schonender Narkoseverfahren, den Einsatz des Operationsmikroskops, 
die Ableitung des Ventrikelliquors zur Druckentlastung vor der Tumoroperation 
und durch die postoperative Intensivtherapie (Obrador u. Mitarb. 1976). 

Zur Operation der Tumoren der Pinelisregion eignen sich am besten der 
infratentoriell-suprazerebellare und der okzipital-transtentorielle Zugang; nach 
Obrador u. Mitarb. (1976) ist die Letalitiit dieser beiden Operationsmethoden nur 
etwa halb so hoch wie die des parietookzipitalen Zugangs. Die Entscheidung des 
operativen Vorgehens hiingt in erster Linie von der Tumorlokalisation ab -
manche Tumoren sind besser von infratentoriell, manche besser von supratento
riell erreichbar; zweifellos wird der Neurochirurg bei dieser Entscheidung von 
seiner personlichen Erfahrung beeinfluBt sein. Sowohl nach infratentoriell
suprazerebellarer als auch nach okzipital-transtentorieller Freilegung der Pinea
lisregion kann sogleich ein Shunt zwischen inneren und iiuBeren Liquorriiumen 
angelegt werden, wenn nicht zu erwarten ist, daB der Aquiidukt wieder durchgiin
gig wird - nach Priiparation von infratentoriellliiBt sich ein Katheter einlegen, der 
vom 3.Ventrikel oberhalb des Kleinhirns zur Cisterna magna verliiuft (Page 
1977, Stein 1979b); nach Priiparation von okzipital kann der Liquor vom Hinter
horn durch einen Katheter in die Cisterna magna abgeleitet werden (Lazar u. 
Clark 1974). 

Nachdem das Operationsrisiko sehr gering geworden ist, empfehlen viele 
Autoren die Freilegung raumfordernder Prozesse der Pinealisregion aus folgen
den Grunden: oft findet sich ein gutartiger ProzeJ3, durch dessen Exstirpation der 
Patient geheilt werden kann, wiihrend eine Strahlentherapie keinen Erfolg ver
spricht; auch maligne Tumoren sind manchmal total entfernbar; wenn ein infil
trierender Tumor vorliegt, ermoglicht die Operation eine Verkleinerung seines 
Volumens und eine gezielte Biopsie, so daB aufgrund der histologischen Diagnose 
eine adiiquate onkologische Therapie geplant und durchgefuhrt werden kann 
(Jamieson 1971, Stein 1971, Stein u. Mitarb. 1972, Lapras u. Mitarb. 1973, Lazar 
u. Clark 1974, Sambasivan u. Nayar 1974, Obrador u. Mitarb. 1976, Herrick u. 
Rubinstein 1979, Neuwelt u. Mitarb. 1979, Stein 1979a und b, Ventureyra u. Ivan 
1979, Chapman u. Linggood 1980, Vaquero u. Mitarb. 1980, Futrell u. Mitarb. 
1981, Sonntag u. Mitarb. 1981, Ventureyra 1981, Demakas u. Mitarb. 1982, 
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Rout u. Mitarb. 1984). Nur wenige Neurochirurgen vertreten noch die Auffas
sung, Tumoren der Pinealisregion sollten zuniichst ohne histologische Verifizie
rung bestrahlt werden (DeGirolami u. Schmidek 1973, Smith u. Estridge 1974, 
Hubschmann u. Mitarb. 1976, Pertuiset u. Mitarb. 1976, Schmidek 1977a, Ca
mins u. Schlesinger 1978, Clar u. Mitarb. 1979, Waga u. Mitarb. 1979, Abay u. 
Mitarb. 1981). 

Stereotaktische Therapie. Uber stereotaktische Behandlungen von Tumoren 
der Pinealisregion und benachbarter Regionen liegen nicht viele Angaben vor. 
Erstmals beriehten Talairaeh u. Mitarb. (1955) einen Therapieerfolg dureh 
stereotaktisehe Implantation von radioaktivem Gold in einen Tumor der Pinea
lisregion eines 21jiihrigen Patienten. Walsh (1960) gibt an, bei einigen Patienten 
mit "Pinealomen" sei naeh einer solchen Implantation eine deutliehe klinisehe 
Besserung eingetreten. Bei einem siebenjiihrigen Patienten von David u. Mitarb. 
(1957 bzw. 1963) konnte dureh Implantation von radioaktivem Gold in ein Tera
tom der Pinealisregion nur eine kurzfristige Besserung erzielt werden. Uber die 
stereotaktisehe Therapie von Zwisehenhirntumoren mit radioaktivem Iridium 
beriehten Mundinger u. Metzel (1968). 

Peeker u. Mitarb. (1978) - beziehungsweise Searabin u. Mitarb. (1978) -
planen die Therapie der Tumoren der Pinealisregion entsprechend dem Ergebnis 
der stereotaktisehen Biopsie. Bei zwei Patienten mit Germinomen wurde radioak
tives Iridium implantiert und aul3erdem eine (iiul3ere) Strahlentherapie durehge
fUhrt (Peeker u. Mitarb. 1978): ein Patient ist elf Monate spiiter in sehr gutem 
Zustand, der andere stirbt naeh einem halben Jahr mit Tumormetastasen. AUS7 
fuhrlieh besehreibt Mundinger (1984) die Teehnik und die Indikation der stereo
taktisehen Bestrahlung intrakranieller Tumoren mit Radioisotopen, wobei er 
aueh die erfolgreiehe Therapie eines Germinoms der Pinealisregion als Beispiel 
anfUhrt. 

Beaehtung verdient das von Conway (1973) bei zwei Patienten mit bioptiseh 
gesieherten "Pinealistumoren" angewandte kryotherapeutisehe Verfahren. Bei 
beiden Patienten hatten sieh trotz Strahlentherapie Rezidivsymptome entwiekelt, 
weshalb noehmals ein stereotaktiseher Eingriff erfolgte - eine Gefriersonde 
wurde mehrmals in den Tumor eingefUhrt (niedrigste Temperatur: - 80°C) und 
dann das zerstorte Gewebe abgesaugt. Daraufhin bessern sieh die Symptome; ein 
Patient ist zwei Jahre, der andere fUnf Jahre naeh dieser Behandlung am Leben. 

Die sehwerste Komplikation der stereotaktisehen Biopsie und Therapie eines 
Tumors der Pinealisregion ist die Blutung. Zwar tragt die Stereoangiographie 
dazu bei, eine Verletzung grol3er - dureh den Tumor verlagerter - Gefiil3e zu 
vermeiden (Peeker u. Mitarb. 1978), doeh ist die Gefahr einer Tumorblutung nie 
ganz ausgesehlossen; dies gilt aueh fUr stereotaktisehe Eingriffe unter Kontrolle 
der hoehauflosenden Computertomographie. Jamieson (1971) erwahnt eine todli
ehe Tumorblutung naeh Biopsie eines malignen Teratoms der Pinealisregion. Der 
unerwartete Operationsbefund einer angiographiseh nieht naehweisbaren veno
sen Mil3bildung (Ventureyra u. I van 1979) "sollte jenen zur Warnung dienen, die 
stereotaktisehe Biopsien raumfordernder Prozesse der Pinealisregion befUrwor
ten" (Ventureyra 1981). 
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b) Strahlentherapie 

Cole berichtet 1971 die strahlentherapeutischen Ergebnisse bei 16 Patienten mit 
Tumoren der Pinealisregion. Ein Patient stirbt neun Monate spiiter, ein anderer 
nach mehr als elf Jahren an einem Tumorrezidiv. Zehn Patienten bleiben vier bis 
17 Jahre nach Ventrikulozisternostomie oder ventrikuloperitonealer Shunt
Operation und Strahlentherapie am Leben (Beobachtungszeiten der ubrigen 
4 Patienten: 3-12 Monate). Bei einem Tumor der Pinealisregion sollte ein relativ 
groBer Bezirk bestrahlt werden; da Metastasen selten vorkiimen, sei die Bestrah
lung des gesamten Zentralnervensystems nicht gerechtfertigt. 

Fur die Bestrahlung groBerer Felder sprechen auch die von Bradfield u. Perez 
(1972) veroffentlichten Ergebnisse: mehr als drei Jahre leben fiinf von sieben 
Patienten (ohne Tumoroperation), bei denen auch das Ventrikelsystem und die 
basalen Zisternen bestrahlt worden sind (ein Patient lebt 18 Monate nach dieser 
Therapie mit spinalen Metastasen, eine Patientin stirbt nach 27 Monaten an 
einem Rezidiv), hingegen nur zwei von funf Patienten nach lokaler Bestrahlung 
der Pinealisregion. Sechs der sieben Patienten, die drei Jahre uberleben, sind frei 
von Tumorsymptomen (Beobachtungszeiten: 46 Monate-16 Jahre); bei einem 
bestehen 48 Monate nach Bestrahlung der intrakraniellen Liquorriiume spinale 
Metastasen. Bradfield u. Perez (1972) halten es - wie Fowler u. Mitarb. (1956) -
fur moglich, daB sich ein Tumorrezidiv aus Zellen entwickelt, die in einem unbe
strahlten Liquorraum verblieben und spiiter in eine bereits bestrahlte Region 
gelangt sind; urn eine unnotige Strahlenbelastung zu vermeiden, sollte jedoch der 
spinale Liquorraum nur bei einem ausgedehnten Tumorbefall des Ventrikelsy
stems oder bei undifferenzierten Tumoren prophylaktisch bestrahlt werden. 

Wegen der langen Latenz zwischen Therapie und neuerlicher Tumormanife
station sind zwei von El-Mahdi u. Mitarb. (1972) beschriebene Fiille bemerkens
wert (in beiden Fiillen wurde nur die Pinealisregion bestrahlt). Bei einer 
41jiihrigen Patientin entwickelt sich elf Jahre nach Ventrikulozisternostomie und 
Strahlentherapie (35 Gy) ein Rezidiv, worauf die Pinealisregion nochmals be
strahlt wird (30 Gy); eineinhalb Jahre spiiter ist die Patientin symptomfrei. Bei 
einem 22jiihrigen Patienten treten 15 Jahre nach Ventrikulozisternostomie wieder 
Tumorsymptome auf, nach Bestrahlung der Pinealisregion (50 Gy) wird eine 
vollige Remission erreicht; sechs Jahre spiiter wird eine zervikale Metastase nach
gewiesen und die Halswirbelsiiule bestrahlt (40 Gy); der Patient ist vier Monate 
danach weitgehend beschwerdefrei. 

Ein sehr spiites Rezidiv wird auch von Mincer u. Mitarb. (1976) angegeben: 
dieses entwickelt sich bei einer 27jiihrigen Patientin elf Jahre nach Bestrahlung der 
Tumorregion (51 Gy); trotz nochmaliger Bestrahlung dieser Region (45 Gy) 
bleibt ein schwerer Defektzustand. 

Die ersten Erfolge der "Radiochirurgie" (LekseIl1952) bei der Therapie von 
Tumoren der Pinealisregion berichten Backlund u. Mitarb. (1974). Bei dieser 
Methode werden die kollimierten Strahlen von 179 Kobaltquellen auf einen intra
kraniellen Zielpunkt (oder auf mehrere Zielpunkte) gerichtet; die Bestrahlung 
erfolgt in einem Akt, wiihrend der Kopf des Patienten in einem Helm fixiert ist; 
die Raumkoordinaten des Zielpunktes werden vorher genau bestimmt, wie zur 
Planung eines stereotaktischen Eingriffs (Leksell 1968). Das Verfahren ermog-
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licht die Einstrahlung sehr hoher Dosen in eine umschriebene Region bei geringer 
Strahlenbelastung der Umgebung. Eine 13jahrige Patientin und ein 21jahriger 
Patient wurden auf diese Weise behandelt (Backlund u. Mitarb. 1974) - in beiden 
Fallen wurde jeder von vier Zielpunkten eines durch stereotaktische Biopsie dia
gnostizierten Pineozytoms mit 50 Gy bestrahlt. Die Patientin ist drei Jahre da
nach vollig gesund, bei dem Patienten besteht elf Monate nach der Behandlung 
nur eine leichte Blickparese nach oben. 

Die strahlentherapeutischen Ergebnisse von Wara u. Mitarb. (1977) sind 
schwer zu interpretieren, weil die Autoren bioptisch verifizierte Germinome ohne 
Angabe der Lokalisation (6 FaIle) und Tumoren der Pinealisregion ohne histolo
gische Diagnose (13 FaIle) zusammenfassen. Von den Germinompatienten stirbt 
einer nach zehn Monaten, von den Patienten mit nicht verifizierten Tumoren 
sterben drei innerhalb von drei Jahren. Wara u. Mitarb. (1977) empfehlen die 
Bestrahlung des Ventrikelsystems, doch nicht die des Riickenmarks (bei keinem 
ihrer Patienten entwickelten sich spinale Metastasen). 

Auch Jenkin u. Mitarb. (1978) fassen verifizierte und nicht verifizierte Tumo
ren der Pinealisregion (46 FaIle, darunter 11 Germinome) und suprasellare Ger
min orne (6 FaIle) zusammen. 36 Patienten sind jiinger als 25 Jahre, zu diesen 
gehoren aIle Germinompatienten. Bei sechs Patienten mit einem Germinom der 
Pinealisregion wurde eine kraniale Strahlentherapie durchgefiihrt: einer stirbt 
nach mehr als zwei Jahren mit spinalen Metastasen; die anderen sind 16 bis 
121 Monate nach Diagnosestellung am Leben; bei zwei dieser Patienten treten 
schon nach wenigen Monaten spinale Metastasen auf (bei einem auBerdem eine 
Fazialisparese, die durch eine Absiedlung von Tumorzellen aus dem spinalen 
Liquorraum in bereits bestrahlte zerebrale Meningen verursacht sein kann), in 
beiden Fallen kommt es nach Strahlen- und Chemotherapie zu einer volligen 
Remission. Bei den iibrigen fiinf Patienten mit einem Germinom der Pinealis
region wurde das gesamte Zentralnervensystem bestrahlt: sie sind aIle sym
ptomfrei (allerdings sind die Beobachtungszeiten relativ kurz: 2-23 Monate). Die 
Ergebnisse der Bestrahlung von Tumoren der Pinealisregion unbekannter Histo
logie sind bei den weniger als 25 Jahre alten Patienten deutlich besser als bei den 
alteren - mit Bezug auf die Altersverteilung verifizierter Tumoren dieser Region 
nehmen Jenkin u. Mitarb. (1978) an, daB die meisten ihrer jiingeren Patienten ein 
Germinom gehabt haben; Patienten mit einem solchen Tumor seien durch Strah
lentherapie heilbar. 

Aus dem Bericht von Sung u. Mitarb. (1978) geht hingegen hervor, daB die 
Strahlentherapie bei Germinomen keineswegs immer Erfolg hat: von 14 Patienten 
mit diesen Tumoren (4 der Pinealis-, 10 der Suprasellarregion) sterben vier mit 
spinalen Metastasen innerhalb von zwei Jahren; ein Germinom der Pinealisregion 
rezidiviert nach vier Jahren und wird nochmals bestrahlt - der Patient stirbt 
19 Jahre spater an zerebrospinalen Metastasen; ein suprasellares Germinom rezi
diviert nach zwei Jahren, auBerdem finden sich Tumorzellen im Liquor, worauf 
das gesamte Zentralnervensystem bestrahlt wird - die Patientin ist fiinf Jahre 
danach am Leben; vier Jahre nach der Therapie eines suprasellaren Germinoms 
entwickeln sich bei einer Patientin intrakranielle Metastasen und bei einem Pa
tienten spinale Metastasen - in beiden Fallen wird durch nochmalige Strahlenthe
rapie eine Remission erreicht (18 bzw. 24 Monate Beobachtungszeit). Da sich 
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acht von 14 Germinomen (57%) im Liquorraum ausgebreitet haben, empfehlen 
Sung u. Mitarb. (1978) die Bestrahlung des gesamten Zentralnervensystems bei 
jedem histologisch gesicherten Germinom, bei ausgedehnten Tumoren der 
Pinealis- oder der SupraseiUirregion mit infiltrierendem Wachstum und bei 
gleichzeitigem Vorliegen von Tumoren in den beiden Regionen. Trotz dieser 
Therapie konnen sich spinale Germinommetastasen ausbilden - Waga u. Mitarb. 
(1979) berichten solche Metastasen bei drei von acht Patienten nach spinaler 
Bestrahlung; ein weiterer Fall wird von On oyama u. Mitarb. (1979) angegeben. 

Inoue u. Mitarb. (1979) stellen durch computertomographische Kontrollen 
fest, wie rasch sich Germinome bereits wiihrend der Strahlentherapie zuruckbil
den. Bei ihren neun Patienten mit computertomographisch und liquorzytologisch 
nachgewiesenen Germinomen (7 der Pinealis-, 2 der Supraselliirregion) waren die 
Tumoren nach Einstrahlung von 18-33 Gy (durchschnittlich 23 Gy) im Compu
tertomogramm nicht mehr erkennbar. Ein so rasches Ansprechen auf die Bestrah
lung ist praktisch spezifisch fur ein Germinom (Jenkin u. Mitarb. 1978, Inoue u. 
Mitarb. 1979, Waga u. Mitarb. 1979, Jooma u. Kendall 1983). 

Das Krankengut von Salazar u. Mitarb. (1979) enthiilt 17 Patienten, bei denen 
wegen eines Tumors der Pinealisregion eine Strahlentherapie durchgefUhrt wor
den ist. Von diesen sterben zwei innerhalb eines J ahres und fUnf nach mehr als vier 
Jahren (nach 56-128 Monaten) - in keinem der autopsierten Fiille wurde ein 
Germinom nachgewiesen. Nach Analyse ihrer eigenen und der im Schrifttum 
angegebenen Bestrahlungsdaten stellen Salazar u. Mitarb. (1979) fest, daB bei 
Tumoren der Pinealis- und der Supraselliirregion die besten therapeutischen Er
gebnisse erzielt werden, wenn man den Tumor mit einer Gesamtdosis von mehr 
als 50 Gy und auBerdem das ganze Intrakranium bestrahlt; die Inzidenz spinaler 
Metastasen sei so niedrig, daB die prophylaktische Wirbelsiiulenbestrahlung 
"nicht erforderlich und wahrscheinlich nicht gerechtfertigt ist". 

Bei sechs von 17 Patienten mit einem Tumor der Pinealisregion im Kranken
gut von Rao u. Mitarb. (1981) wurde nur die Tumorregion bestrahlt (durch
schnittlich 48 Gy): ein Patient stirbt nach drei Jahren; die anderen leben liinger als 
zehn Jahre (iiingste Beobachtungszeit: 35 Jahre). Bei acht Patienten erfolgte eine 
Bestrahlung des gesamten Intrakraniums (durchschnittlich 40 Gy) und eine zu
siitzliche Bestrahlung der Tumorregion (durchschnittlich 12 Gy): ein Patient 
stirbt nach drei Jahren, die anderen bleiben vier bis zwolf Jahre nach der Therapie 
am Leben. Diese Ergebnisse sprechen weder fUr noch gegen die Indikation zur 
Bestrahlung des gesamten Intrakraniums bei Tumoren der Pinealisregion; sie 
lassen eher daran denken, daB eine Korrelation von Bestrahlungsplan und Thera
pieerfolg unmoglich ist, wenn man die Tumorhistologie nicht kennt. Dennoch 
vertreten Rao u. Mitarb. (1981) den Standpunkt, daB bei einem Tumor der 
Pinealisregion die chirurgische Exploration nicht notig ist; in erster Linie sollte 
eine Strahlentherapie (mit oder ohne Entlastungsoperation) erfolgen. 

Zur Strahlentherapie der Tumoren der Pinealisregion werden in der neueren 
Literatur Gesamtherddosen von 45-60 Gy (Kobalt-60 oder beschleunigte Elek
tronen) angegeben, fraktioniert in Einzeldosen von 1,6-3 Gy (Bradfield u. Perez 
1972, El-Mahdi u. Mitarb.1972, Dietz 1976, Mincer u. Mitarb. 1976, Brady 1977, 
Wara u. Mitarb. 1977, Jenkin u. Mitarb. 1978, Sung u. Mitarb. 1978, Inoue u. 
Mitarb. 1979, Onoyama u. Mitarb. 1979, Salazar u. Mitarb. 1979, Waga u. 
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Mitarb. 1979, Rao u. Mitarb. 1981). Die Behandlung dauert dementspreehend 
vier bis sieben Woehen. Meistens wird mit opponierenden Stehfeldern bestrahlt. 
Manehe Autoren (Wara u. Mitarb. 1977, Jenkin u. Mitarb. 1978, Wara u. Mitarb. 
1979) halten es fUr moglieh, daB zur erfolgreiehen Strahlentherapie der Germi
nome der Pinealisregion eine geringere Gesamtherddosis geniigt, da die histolo
giseh identisehen Germinome der Gonaden (Seminome, Dysgerminome) eben
falls sehr strahlenempfindlieh sind. Naeh Wara u. Mitarb. (1977) konnte die 
Dosis reduziert werden, wenn das Computertomogramm eine rasehe Tumorriiek
bildung zeigt, die fiir ein Germinom sprieht. Inoue u. Mitarb. (1979) betonen 
hingegen, daB Tumorzellen vorhanden sein konnen, obwohl der Tumor im Com
putertomogramm nieht mehr naehweisbar ist; deshalb seien aueh bei Germino
men Gesamtherddosen von 45-55 Gy indiziert. 

Da man in mehr als der Halfte der Faile mit einem infiltrierenden, diffus 
waehsenden oder metastasierenden Tumor reehnen muB (Salazar u. Mitarb. 
1979), werden Bestrahlungsfelder empfohlen, die groBer sind als die Pinealisre
gion. Bradfield u. Perez (1972) bestrahlen Felder, die das Ventrikelsystem und die 
basalen Zisternen umfassen, mit einer Gesamtdosis von 40-45 Gy, ansehlieBend 
die Pinealisregion mit zusatzlieh 5-10 Gy. Bessere Ergebnisse sind zu erwarten, 
wenn das gesamte Intrakranium mit 40-45 Gy und dann die Tumorregion mit 
10-15 Gy bestrahlt wird (Brady 1977, Salazar u. Mitarb. 1979, Rao u. Mitarb. 
1981 ). 

Die prophylaktisehe Bestrahlung des spinalen Liquorraums wird von den 
meisten Autoren abgelehnt (Cole 1971, Bradfield u. Perez 1972, EI-Mahdi u. 
Mitarb. 1972, Sheline 1975, Smith u. Mitarb. 1976, Wara u. Mitarb. 1977, 
Onoyama u. Mitarb.1979, Salazaru. Mitarb.1979, Waga u. Mitarb. 1979, Wara 
u. Mitarb. 1979, Rao u. Mitarb. 1981) - das Risiko eines Strahlensehadens sei zu 
groB (bei Kindern vor allem die Gefahr einer Waehstumsstorung der Wirbel
saule), spinale Metastasen von Tumoren der Pinealisregion seien sehr selten; die 
Wirbelsaule sollte nur bei einem positiven liquorzytologisehen Befund bestrahlt 
werden (Wara u. Mitarb. 1977, On oyama u. Mitarb. 1979, Salazar u. Mitarb. 
1979, Rao u. Mitarb. 1981). Waga u. Mitarb. (1979) bezweifeln die Indikation 
zur Riiekenmarkbestrahlung selbst dann, wenn sieh Germinomzellen im Liquor 
finden. Hingegen halten Sung u. Mitarb. (1978) bei Tumoren der Pinealisregion 
die Bestrahlung des gesamten Zentralnervensystems fiir indiziert - naeh kranialer 
Strahlentherapie (40 Gy) bestrahlen sie die Tumorregion mit zusatzlieh 10-15 Gy 
und die Wirbelsaule mit 35 Gy. Brady (1977) empfiehlt die spinale Bestrahlung 
(35-40 Gy), wenn wahrend der kranialen Strahlentherapie eine Tumorriiekbil
dung im Computertomogramm erkennbar ist. 

Die Argumente gegen die Bestrahlung des Riiekenmarks eines Patienten mit 
einem Tumor der Pinealisregion sind bereehtigt, wenn die Tumorhistologie unbe
kannt ist. Es ist jedoeh zu bedenken, daB in dieser Region in der Mehrzahl der 
Faile Tumoren vorkommen, die haufig auf dem Liquorweg metastasieren (vor
wiegend Germinome, aber aueh andere Keimzelltumoren und Pinealiszelltumo
ren). In der Serie von Jenkin u. Mitarb. (1978) finden sieh elf, in der von Sung u. 
Mitarb. (1978) 14 intrakranielle Germinome - davon sind in neun Fallen (36%) 
spinale Metastasen aufgetreten; in der Sammelstudie von Wara u. Mitarb. (1979) 
betragt die Haufigkeit spinaler Germinommetastasen 14% (5 von 36 Fallen). 
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Man muB sieh fragen, ob es nieht besser ware, bei einem Germinom von vornher
ein das gesamte Zentralnervensystem zu bestrahlen. Fur dieses Therapiekonzept 
sprieht aueh, daB in unbestrahlten Regionen verbliebene Tumorzellen sich spater 
in einem bereits bestrahlten Gebiet absiedeln und dort ein Rezidiv ausbilden 
k6nnen (Fowler u. Mitarb. 1956, Bradfield u. Perez 1972, Jenkin u. Mitarb. 1978). 
AuBerdem ist zu bedenken, daB die spinale Strahlentherapie miBlingen kann, 
wenn man sie erst dann durehfiihrt, naehdem eine spinale Metastase kliniseh 
manifest geworden ist - entspreehende FaIle werden von Bradfield u. Perez (1972) 
und Salazar u. Mitarb. (1979) beriehtet. Die Bestrahlung des gesamten Zentral
nervensystems erseheint indiziert, wenn ein Tumor gesiehert ist, bei dem oft 
spinale Metastasen vorkommen. Die Planung dieser Therapie setzt eine Biopsie 
oder eine Tumoroperation voraus (es sei denn, man kann aufgrund eomputerto
mographiseher Kontrollen davon ausgehen, daB ein Germinom vorliegt). Einige 
Autoren wei sen daraufhin, daB dureh solche Eingriffe eine Tumoraussaat provo
ziert werden k6nnte (Jenkin u. Mitarb. 1978, Sung u. Mitarb. 1978, Waga u. 
Mitarb. 1979, Wara u. Mitarb. 1979, Rao u. Mitarb. 1981). Wenn man wegen 
dieses Risikos auf eine Biopsie und somit auf die histologische Diagnose verzieh
tet und nur die Tumorregion (oder aueh das Intrakranium) bestrahlt, wird man 
nieht selten in Kauf nehmen mussen, daB die Strahlentherapie erfolglos bleibt, 
weil spinale Metastasen auftreten oder sieh ein Rezidiv entwiekelt oder weil ein 
strahlenresistenter Tumor besteht. 

In der neueren Literatur betragen die statistisch erreehneten Funfjahres
Oberlebensraten naeh Strahlentherapie von Tumoren der Pinealisregion - ohne 
Beriieksiehtigung der Tumorhistologie und des Patientenalters - 59% (Jenkin u. 
Mitarb. 1978) bis 88% (Rao u. Mitarb. 1981). Die Zusammenfassung der Anga
ben von Jenkin u. Mitarb. (1978), Sung u. Mitarb. (1978), Onoyama u. Mitarb. 
(1979), Wara u. Mitarb. (1979) , Abay u. Mitarb. (1981) und Rao u. Mitarb. 
(1981) ergibt eine durehsehnittliehe Funfjahres-Oberlebensrate von 67% (es kann 
sein, daB sie etwas geringer ist, da fast aIle Autoren die strahlentherapeutisehen 
Ergebnisse bei suprasellaren Germinomen in ihre Bereehnungen einbezogen ha-

Tabelle 19. Strahlentherapeutische Ergebnisse bei raumfordernden Prozessen der Pinealisregion 
(nach 1970) 

Patientenzahl a Patienten, die Patienten mit einer 
2 lahre iiberleben Beobachtungszeit von 

mehr als 51ahren 

Cole (1971) 12 11 9 
Bradfield u. Perez (1972) 11 9 3 
El-Mahdi u. Mitarb. (1972) 4 3 2 
Sheline (1975) 10 8 6 
Mincer u. Mitarb. (1976) 9 7 5 
Salazar u. Mitarb. (1979) 13 11 6 
Rao u. Mitarb. (1981) 16 16 13 

75 65 44 
87% (59%) 

a Nach abgeschlossener Strahlentherapie verstorbene Patienten und Patienten mit einer Beob
achtungszeit von mindestens 2 lahren 
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ben). Die Zweijahres-Uberlebensrate betragt 87% (Tabelle 19), bezogen auf be
strahlte Tumoren der Pinealisregion (suprasellare Germinome sind nicht beriick
sichtigt), die nicht operiert und daher in den meisten Fallen nicht verifiziert 
worden sind. Der Vergleich dieser Uberlebensraten mit jenen, die sich aus dem 
alteren Schrifttum ergeben (Tabelle 17), laBt keinen wesentlichen U nterschied 
erkennen. Man hat den Eindruck, daB die durchschnittliche Uberlebenszeit der 
Patienten mit einem Tumor der Pinealisregion nach Strahlentherapie ohne Tu
moroperation heute nicht langer ist als friiher; und man muB zur Kenntnis neh
men, daB trotz des Fortschritts der Bestrahlungstechnik (Kobalt-60, beschleu
nigte Elektronen; Bestrahlungsplanung mit Hilfe des Computers) die Strah
lentherapie bei einem von drei Patienten erfolglos ist oder nur eine kurzzeitige 
Besserung bewirkt. Zu den 33% der Patienten, die innerhalb von fiinf Jahren 
sterben, gehoren zweifellos jene mit infiltrierenden Tumoren von geringer Strah
lenempfindlichkeit (maligne Teratome, hochmaligne Keimzelltumoren, Gliome), 
bei denen weder die Operation noch die Bestrahlung die Prognose erheblich 
verbessert. Zu diesen 33% konnten aber auch Patienten gehoren, bei denen die 
Kombination von Tumorexzision, Strahlentherapie und ~ in manchen Fallen ~ 
Chemotherapie Aussicht auf Erfolg haben kann. 

c) Chemotherapie 

Die Erfahrungen mit der Chemotherapie von Tumoren der Pinealisregion sind 
noch gering. Nur wenige Faile werden berichtet, deren Behandlungsergebnisse 
sind unterschiedlich. Meistens wurde eine kombinierte Chemotherapie (Polyche
motherapie) als Erganzung der Strahlentherapie durchgefiihrt. Die Tumordia
gnose war in allen Fallen histologisch verifiziert, mit einer Ausnahme: De Tribo
let u. Barrelet (1977) behandelten einen 27jahrigen Patienten, bei dem nach Be
strahlung der Pinealisregion und der Wirbelsaule computertomographisch ein 
Tumorrezidiv nachgewiesen worden war, mit Zytostatika, worauf sich die neuro
logischen Symptome zuriickbildeten und das Computertomogramm eine deutli
che Tumorverkleinerung zeigte; die Autoren stellen zur Diskussion, ob die Be
handlung der Tumoren der Pinealisregion nicht mit der Chemotherapie statt der 
Strahlentherapie begonnen werden sollte. 

Borden u. Mitarb. (1973) berichten als erste ausfiihrlich iiber eine erfolgreiche 
Anwendung von Zytostatika bei einem metastasierenden Germinom der Pinealis
region: ein Jahr nach Bestrahlung des Primartumors entwickelt sich bei einem 
zehnjahrigen Patienten eine Metastase im Oberschenkel, die auf Actinomycin und 
Strahlentherapie gut anspricht; auch eine drei Jahre spater festgestellte Lungen
metastase bildet sich nach Chemotherapie (Actinomycin, Cyclophosphamid, Me
thotrexat) zuriick; der Patient ist elf Jahre nach Diagnosestellung symptomfrei. 
Neuwelt u. Mitarb. (1979) erreichen ebenfalls bei Germinommetastasen eine vol
lige Remission durch Polychemotherapie: bei einem 18jahrigen Patienten finden 
sich 30 Monate nach Anlage eines ventrikuloperitonealen Shunts und kraniospi
naler Bestrahlung Metastasen im Thorax und im Abdomen; nach vier Behand
lungszyklen mit Cisplatin, Bleomycin und Vinblastin sind keine Tumoren mehr 
nachweisbar; wahrend einer zweijahrigen Beobachtungzeit bestehen keine Rezi-
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divzeichen (Neuwelt u. Mitarb. 1980). Zwei iihnliche Fiille einer Tumorabsied
lung tiber den ventrikuloperitonealen Shunt werden von Wood u. Mitarb. (1979) 
angegeben (bei beiden Patienten traten die Germinommetastasen drei Jahre nach 
Shunt-Operation und kraniospinaler Bestrahlung klinisch in Erscheinung): ein 
Patient bleibt nach Chemotherapie und abdominaler Bestrahlung zwei Jahre 
beschwerdefrei, der Zustand des anderen bessert sich durch die Chemotherapie. 
Jenkin u. Mitarb. (1978) berichten, daB zwei ihrer Patienten mit spinalen Germi
nommetastasen nach Strahlen- und Polychemotherapie vollig symptomfrei ge
worden sind; sie gebenjedoch zu bedenken, daB eine so intensive Therapie schiid
liche Folgen haben konnte. Dementsprechend geben Neuwelt u. Mitarb. (1980) 
an, daB ein 22jiihriger Patient mit einem supraselliiren Germinom und intrakra
niellen Metastasen nach drei Behandlungszyklen (Cisplatin, Bleomycin, Vinbla
stin) an einer "fast sicher" durch Bleomycin bedingten Lungenfibrose gestorben 
ist. 

Bei embryonalen Karzinomen und entodermalen Sinustumoren der Pinealis
region wurde eine adjuvante Chemotherapie relativ oft durchgeftihrt. Sakata u. 
Mitarb. (1975) haben damit bei einem embryonal en Karzinom keinen Erfolg -
trotz Strahle nth era pie und Behandlung mit Bleomycin stirbt ein achtjiihriger 
Patient nach wenigen Monaten an zerebrospinalen und hiimatogenen Metasta
sen. Ein achtjiihriger Patient mit einem embryonal en Karzinom (kombiniert mit 
malignem Teratom), tiber den Arita u. Mitarb. (1978) berichten, stirbt trotz 
Strahlentherapie, Chemotherapie (Bleomycin) und partieller Tumorexzision 
16 Monate nach Krankheitsbeginn. Bei einem 13jiihrigen Patienten mit einem 
embryonalen Karzinom (kombiniert mit entodermalem Sinustumor) wird vier 
Monate nach kraniospinaler Bestrahlung ein Rezidiv festgestellt, woran er trotz 
Chemotherapie (Cyclophosphamid, Methotrexat) vier Monate spiiter stirbt (Al
len u. Mitarb. 1979). Ein vierjiihriger Patient mit einem entodermalen Sinustumor 
(Wilson u. Mitarb. 1979) stirbt nach ventrikuloperitonealer Shunt-Operation, 
Strahlen- und Chemotherapie an spinalen und peritonealen Metastasen zehn 
Monate nach Krankheitsbeginn. Auch bei einer zwolfjiihrigen Patientin mit ei
nem solchen Tumor (Arita u. Mitarb. 1980) hat die Kombination von Strahlen
und Chemotherapie keinen Erfolg - sie erhiilt Methotrexat, spiiter Vincristin und 
Bleomycin, stirbt jedoch 14 Monate nach Krankheitsbeginn. Eine 20jiihrige Pa
tientin mit einem entodermalen Sinus tumor (Stachura u. Mendelow 1980) stirbt 
trotz Strahlentherapie, partieller Tumorexzision und Chemotherapie (Carmu
stin) eben falls 14 Monate nach Beginn der Erkrankung. Ventureyra (1981) er
wiihnt einen zwolfjiihrigen Patienten mit einem entodermalen Sinustumor (kom
biniert mit Germinom), bei dem sich zehn Monate nach partieller Tumorexzision 
trotz Strahl en- und Chemotherapie ein Rezidiv entwickelt; autoptisch wird eine 
diffuse zerebrospinale Tumorabsiedlung nachgewiesen. Prioleau u. Wilson (1976) 
be rich ten hingegen die erfolgreiche Therapie eines entodermalen Sinustumors: 
bei einem zwolfjiihrigen Patienten wird ein Teil des Tumors entfernt, danach das 
gesamte Zentralnervensystem bestrahlt und eine Chemotherapie (Vincristin, Ac
tinomycin, Cyclophosphamid) durchgefUhrt; innerhalb von drei Wochen tritt 
eine deutliche Remission ein, die auch nach einem Jahr konstant bleibt. Von 
Haase u. Nielsen (1979) wird eben falls die erfolgreiche Behandlung eines 
17jiihrigen Patienten mit einem entodermalen Sinus tumor (kombiniert mit Cho-
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riokarzinom) mitgeteilt: nach Tumorexzision erfolgt eine kraniospinale Bestrah
lung, wahrend der Strahlentherapie erhalt der Patient Methotrexat intrathekal; 
dann wird ein Jahr lang eine Polychemotherapie (Vinblastin, Actinomycin, Me
thotrexat, Bleomycin) durchgeftihrt; 20 Monate nach der Operation ist der Pa
tient weitgehend beschwerdefrei, es finden sich keine Zeichen eines Rezidivs. Das 
Krankengut von Wood u. Mitarb. (1981) enthalt einen Patienten mit einem 
embryonalen Karzinom und einen mit einem entodermalen Sinustumor; bei bei
den Patienten ist wenige Monate nach partieller Tumorexzision, kraniospinaler 
Bestrahlung und Chemotherapie (Vincristin, Actinomycin, Cyclophosphamid) 
computertomographisch kein Tumor mehr nachweisbar; schon drei Monate spa
ter zeigt jedoch das Computertomogramm ein Rezidiv des embryonalen Karzi
noms, die neurologischen Symptome dieses Patienten verschlechtern sich trotz 
weiterer Chemotherapie. 

Uber die Chemotherapie intrakranieller Choriokarzinome liegen nur wenige 
Angaben vor. Rao u. Govindan (1979) berichten tiber eine erfolglose Behandlung 
eines neunjahrigen Patienten mit einem suprasellaren Choriokarzinom (kombi
niert mit Germinom, embryonalem Karzinom und entodermalem Sinustumor): 
er erhalt zuerst Methotrexat, dann wird eine Polychemotherapie (Vincristin, Acti
nomycin, Cyclophosphamid) und eine kraniale Strahlentherapie (50 Gy) durch
geftihrt; trotzdem ergibt die computertomographische Kontrolle eine Tumorpro
gredienz, die auch durch Adriamycin nicht beeinfluBt wird; der Patient stirbt ein 
Jahr nach Therapiebeginn. Bei einem achtjahrigen Patienten mit einem Chorio
karzinom in den Seitenventrikeln, im Balken und im Hypothalamus (Allen u. 
Mitarb. 1979) erfolgt eine Chemotherapie (Methotrexat, Vincristin, Carmustin) 
und eine Strahlentherapie (Intrakranium: 24 Gy, Tumorregion: zusatzlich 6 Gy), 
worauf der Patient zwei Jahre symptomfrei bleibt. Kawakami u. Mitarb. (1980) 
berichten tiber zwei Patienten mit einem Choriokarzinom (kombiniert mit Tera
tom) der Pinealisregion, die naeh Tumorexzision mit Zytostatika behandelt wor
den sind: bei einem 22jahrigen Patienten - bei dem die praoperative Bestrahlung 
keinen Erfolg hatte - muB die Chemotherapie (Methotrexat intramuskular und 
intrathekal) wegen einer Panzytopenie abgebroehen werden, er stirbt drei Monate 
naeh der Operation; ein elfjahriger Patient erhalt Methotrexat (intramuskular) 
und Actinomycin, die Pinealisregion wird bestrahlt (40 Gy) - vier Jahre naeh der 
Operation ist der Patient weitgehend beschwerde- und symptomfrei, das Compu
tertomogramm zeigt kein Rezidiv. Bei einem anderen (zwolfjahrigen) Patienten 
von Kawakami u. Mitarb. (1980) wird naeh Exzision eines Choriokarzinoms aus 
dem Temporallappen eine Chemotherapie (Methotrexat intramuskular) und eine 
Strahlentherapie (40 Gy) durehgefiihrt; 17 Monate naeh der Operation wird ein 
Rezidiv im Frontallappen festgestellt; aeht Monate naeh der Rezidivoperation 
und naeh Behandlung mit Methotrexat (intrathekal) sind die neurologischen 
Symptome unverandert. 

Der Beitrag der Zytostatika zur Therapie der Tumoren der Pinealisregion 
kann noeh nieht endgtiltig bewertet werden. Man gewinnt jedoch den Eindruek, 
daB bei bestimmten Tumoren dieser Region dureh die Chemotherapie eine Re
mission erzielt und ein Rezidiv verhindert werden kann. Zweifellos kommt eine 
Chemotherapie nur dann in Frage, wenn die Diagnose des Tumors histologiseh 
verifiziert ist (Neuwelt u. Mitarb. 1979, Chapman u. Linggood 1980). 
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Seit langem ist bekannt, daB Keimzelltumoren der Genitalorgane sich durch 
Zytostatika zuriickbilden. Dementsprechend kann auch bei primar intrakraniel
len Keimzelltumoren von der Behandlung mit Zytostatika eine therapeutische 
Wirkung erwartet werden, besonders wenn nach der Tumoroperation eine Poly
chemotherapie (einschlieBlich intrathekaler Methotrexat-Injektionen) die Strah
lentherapie erganzt. Daraus laBt sich die Indikation zur adjuvanten Chemothe
rapie bei embryonalen Karzinomen, entodermalen Sinustumoren und Chorio
karzinomen der Pinealisregion ableiten. Bei metastasierenden intrakraniellen 
Germinomen sollte diese Therapie ebenfalls durchgefiihrt werden, vor allem 
dann, wenn sich auBerhalb des Zentralnervensystems Metastasen entwickelt ha
ben. Vielleicht k6nnte eine adjuvante Chemotherapie auch zur wirksamen Be
handlung maligner intrakranieller Teratome beitragen (Marshall u. Mitarb. 
1979). 

Ob Pinealiszelltumoren auf Zytostatika ansprechen, ist ungeklart. Chapman 
u. Linggood (1980) meinen, bei Pineoblastomen sollte die Kombination von 
Strahlen- und Chemotherapie erwogen werden. Bei einem von Wood u. Mitarb. 
(1981) angegebenen Pineoblastom einer vierjahrigen Patientin war die Wirkung 
dieser Therapie allerdings sehr gering - nach partieller Exzision, kraniospinaler 
Bestrahlung und Chemotherapie (Vincristin, Adriamycin, Cyclophosphamid, 
Cytarabin; Methotrexat intrathekal) war zwar der Tumor im Computertomo
gramm fast nicht mehr erkennbar, doch bildete sich bereits drei Monate spater ein 
Rezidiv, woran das Madchen starb. Dieser Einzelfall beweist nicht, daB Pineobla
stome gegen Zytostatika resistent sind. Die histologische Ahnlichkeit zwischen 
diesen Tumoren und den Medulloblastomen (Rubinstein 1972, Smith u. Estridge 
1974, Russell u. Rubinstein 1977, Tapp 1979, Borit u. Mitarb. 1980) laBt eher 
daran denken, daB die (adjuvante) Chemotherapie bei Pineoblastomen wirksam 
sein k6nnte - vielleicht sind Pineoblastome auch biologisch den Medulloblasto
men ahnlich und sprechen wie diese (Venes u. Mitarb. 1979) auf Zytostatika an. 

Bei Gliomen der Pinealisregion scheint die Chemotherapie wenig Erfolg zu 
versprechen. Neuwelt u. Mitarb. (1979) merken an, daB es keinen Beweis einer 
chemotherapeutischen Wirkung auf Gliome der Pinealisregion gibt. In den weni
gen von Wood u. Mitarb. (1981) erwahnten Fallen (Astrozytome niedriger Malig
nitat) haben Zytostatika den Krankheitsverlauf nicht beeinfluBt. Da es ebenso 
unklar wie umstritten ist, ob bei Gliomen iiberhaupt (gleichgiiltig welcher Lokali
sation und Gewebsdifferenzierung) durch Chemotherapie eine klinische Besse
rung erreicht werden kann, muB die Indikation zu dieser Therapie bei Gliomen 
der Pinealisregion sehr skeptisch beurteilt werden. Man wird sehr oft enttauscht 
sein, wenn man von der Chemotherapie dieser Tumoren entscheidende Erfolge 
erwartet. 

Es ist denkbar, daB durch kiinftig entwickelte Zytostatika die Chemotherapie 
bei der Behandlung von Patienten mit einem Tumor der Pinealisregion eine 
wichtigere Rolle spielen wird als jetzt. Derzeit erscheint ihre Bedeutung gering, 
wenn man sie an der Seltenheit jener Tumoren miBt, die auf Zytostatika - aber 
nicht auf eine Bestrahlung ohne adjuvante Chemotherapie - ansprechen. Bezogen 
auf solche seltenen Falle ist sie jedoch iiberaus wertvoll, weil sie entscheidend zu 
einer erfolgreichen Therapie der von diesen Tumoren Betroffenen beitragen und 
deren Prognose verbessern kann. 
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II. Therapeutische und prognostische Uberlegungen 

Bei der Planung einer Tumortherapie muB in erster Linie die Histologie des 
Tumors berucksichtigt werden; ferner ist zu bedenken, ob und welche Komplika
tionen und Spatschaden durch die geplante Behandlung bewirkt werden konnen. 
Die Entscheidung des therapeutischen V orgehens bei Tumoren der Pinealisregion 
ist dadurch erschwert, daB die Artdiagnose des Tumors meist erst bei der Opera
tion oder postoperativ gestellt werden kann. Daher wird in vielen Fallen ein 
neurochirurgischer Eingriff nicht zur Entfernung eines bestimmten Tumors indi
ziert sein, sondern zur Verifizierung seiner Histologie. In manchen Fallen wird 
man mit einer Strahlentherapie beginnen und die weitere Behandlung daran 
orientieren, ob der unverifizierte Tumor auf die Bestrahlung anspricht oder nicht. 
Man ist also bei Tumoren der Pinealisregion fast immer mit dem Problem kon
frontiert, therapeutische Schritte zu unternehmen, noch bevor man die endgultige 
Tumordiagnose kennt. AuBerdem muB man in Betracht ziehen, daB durch die 
Therapie normale Strukturen der Pinealisregion geschadigt werden konnen, so 
daB der klinische Zustand sich verschlechtert oder zusatzliche neurologische Sym
ptome auftreten. Diese Gefahr besteht sowohl bei Tumoroperationen als auch 
nach Strahlentherapie. 

Bereits bei der Therapieplanung ist die Prognose des Patienten zu erwagen. 
Als prognostisches Kriterium fallt zwar auch die Uberlebensdauer ins Gewicht, 
vor allem aber die sogenannte Lebensqualitat, die der Patient nach der Behand
lung erwarten kann. Die radikale Exzision eines Tumors der Pinealisregion mag 
als erfolgreiche Operation gelten, jedoch nicht als erfolgreiche Therapie, wenn 
postoperativ ein schwerer Defekt besteht. Eine vollige Restitution ist von der 
Therapie nicht zu erwarten ~ einzelne durch den Tumor hervorgerufene Sym
ptome werden in den meisten Fallen irreversibel sein. Von entscheidender Bedeu
tung fUr die Prognose eines Tumorpatienten ist die Histologie des Tumors. Bei 
einem Patienten mit einem Tumor der Pinealisregion sind prognostische Aussa
gen vor Therapiebeginn oft schwierig und unsicher, weil die Artdiagnose des 
Tumors unbekannt ist. Ob ein Rezidiv zu befUrchten ist oder mit Metastasen 
gerechnet werden muB, wird man meistens erst dann abschatzen konnen, wenn 
der Operationsbericht und der histologische Befund vorliegen. Bei allen Patienten 
mit einem Tumor der Pinealisregion sind nach der Therapie klinische und compu
tertomographische Kontrollen erforderlich. Wenn eine totale Tumorentfernung 
nicht moglich gewesen ist oder wenn die histologische Untersuchung einen infil
trierenden oder einen haufig metastasierenden Tumor ergeben hat, werden diese 
Kontrollen regelmaBig und besonders sorgfaltig sein mussen. 

1. Das Operationsrisiko 

Es ist nicht allein die ~ vor allem yom Zustand des Patienten und von der Erfah
rung des Neurochirurgen abhangige ~ Operationsletalitat, die die Entscheidung 
zur Freilegung und Exzision eines Tumors der Pinealisregion belastet. Bei dieser 
Entscheidung muB auch daran gedacht werden, daB die oft unvermeidbare Ver-
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letzung von Nervengewebe und die manehmal notwendige Unterbindung gr6Be
rer Venen sieh kliniseh auswirken k6nnen. 

Hirnverletzung. Der parietookzipitale Zugang zur Pinealisregion erfordert die 
Spaltung des dorsalen Balkenabsehnitts. Aueh beim okzipital-transtentoriellen 
Zugang kann eine Inzision des Spleniums n6tig sein, urn den Tumor freizulegen 
(Reid u. Clark 1978). Die Funktion der Kommissurenfasern des dorsalen Balken
absehnitts ist zwar nieht endgiiltig gekUirt, es ist aber sehr wahrseheinlieh, daB 
eine Lasion dieser Fasern die h6heren optisehen Leistungen beeintraehtigt - dafiir 
spreehen die Symptome, die Stern u. Mitarb. (1971) bei einem 16jahrigen Patien
ten naeh Spaltung des Spleniums (zur Exstirpation eines Teratoms) festgestellt 
haben. Jedenfalls muB man die Meinung von Dandy (1936) bezweifeln, daB die 
Durehtrennung des Balkens keine klinisehen Folgen habe und daB dureh seine 
Operationsergebnisse die "iibertriebenen Behauptungen, der Balken habe eine 
Funktion", entkraftet seien. 

Naeh infratentoriell-suprazerebellarer Freilegung der Pinealisregion muB 
man manehmal den Oberwurm spalten, damit der kaudale Tumoranteil darge
stellt und prapariert werden kann (Page 1977, Reid u. Clark 1978, Stein 1979a 
und b). Neurologisehe Symptome naeh Inzision des Oberwurms werden nieht 
beriehtet. Reid u. Clark (1978) wei sen darauf hin, daB dureh die Spaltung des 
Wurms ein ausgepragtes Odem hervorgerufen werden kann und das Risiko einer 
postoperativen Blutung erh6ht wird; deshalb sollte man diesen Eingriff vermei
den. 

Venenligatur. Bei jeder Tumoroperation in der Pinealisregion besteht das 
Problem, ob der Tumor von den tiefen Hirnvenen (Vv. eerebri internae, 
Vv. basales, V. magna Galeni) freiprapariert werden kann oder nieht - davon 
hangt der Operationserfolg abo Diese Venen miissen injedem Fall intakt bleiben 
(Foerster 1928, Harris u. Cairns 1932, Jamieson 1971, Stein 1979a, Ventureyra 
1981), weil naeh Unterbindung einer tiefen Hirnvene erhebliehe und sogar t6dli
ehe Komplikationen oder sehwere Defekte zu befiirehten sind. Suzuki u. Mitarb. 
(1962) geben an, daB naeh Verletzung und Ligatur der V. magna Galeni oder 
einer V. eerebri interna neun von elf Patienten gestorben sind. Naeh Unterbin
dung einer oder mehrerer tiefer Hirnvenen hat Oliveerona (1967) bei 24 Patienten 
14 Todesfalle. Nur wenige Falle werden beriehtet, in denen die operative Okklu
sion tiefer Hirnvenen toleriert worden ist (Dandy 1936, Araki 1937, Kahn 1937, 
Horrax 1950, Kunieki 1960, Oliveerona 1967, Stern u. Mitarb. 1971, Caron u. 
Mitarb. 1974, Aoyama u. Mitarb. 1982). Vielleieht sind in diesen Fallen sehwere 
Komplikationen deshalb nieht aufgetreten, weil transzerebrale Venen (Kaplan 
1959, Huang u. Wolf 1964, Caron u. Mitarb. 1974), die das subependymale mit 
dem kortikalen Venensystem verbinden, einen ven6sen AbfluB erm6glieht haben. 
Diese Anastomosen werden eher funktionstiiehtig sein, wenn seit langerer Zeit 
eine tumorbedingte Kompression einer tiefen Hirnvene mit entspreehender Ab
fluBbehinderung besteht; damit kann jedoeh nieht gereehnet werden, wenn das 
GefaB operativ versehlossen wird. 

Von der medialen Flaehe des Okzipitalpols zum Sinus transversus verlaufen 
keine Venen, so daB der Okzipitalpol zur okzipital-transtentoriellen Freilegung 
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der Pinealisregion ohne Durchtrennung medialer Venen mobilisiert werden kann 
(Reid u. Clark 1978). Die V. occipitalis interna ist gefahrdet, wenn der Okzipital
lappen zu weit nach oben und lateral gedrangt wird (Jamieson 1971). Harris u. 
Cairns (1932) stellen nach Unterbindung dieser Vene eine kontralaterale homo
nyme Hemianopsie fest. In einem von Jamieson (1971) erwahnten Fall hat die 
Ausschaltung der V. occipitalis interna keine klinischen Folgen. 

Zur infratentoriell-suprazerebellaren Freilegung der Pinealisregion mussen 
die Venen durchtrennt werden, die vom Oberwurm und von der oberen Klein
hirnkonvexitat zum Tentorium ziehen (Stein 1971, Page 1977, Reid u. Clark 1978, 
Stein 1979a und b). Bei einer von Page (1977) operierten Patientin entwickelt sich 
nach Durchtrennung lateraler Venen ein betrachtliches Odem einer Kleinhirnhe
misphare, so daB ihre Teilresektion erforderlich ist. Stein (1979b) gibt an, man 
konne aIle Venen der oberen Kleinhirnkonvexitat "ungestraft" ausschalten. Die 
Ligatur der V. praecentralis cerebelli ist meistens notwendig, urn einen Tumor der 
Pinealisregion von infratentoriell zu exzidieren (Page 1977, Stein 1979a und b, 
Demakas u. Mitarb. 1982). Funktionsstorungen nach Unterbindung dieser Vene 
werden nicht beschrieben. Reid u. Clark (1978) berichten, sie hatten - falls notig 
- die V. praecentralis cerebelli sowohl nach infratentoriell-suprazerebellarer als 
auch nach okzipital-transtentorieller Freilegung durchtrennt; neurologische 
Symptome seien danach nicht aufgetreten. 

2. Die Gefahr des Strahlenschadens 

Limitierender Faktor der Strahlentherapie intrakranieller Tumoren ist die Strah
lentoleranz des Hirngewebes (Lindgren 1958). Die groBte Gefahr dieser Therapie 
ist die Strahlenspatnekrose (Zulch 1969), die sich mehrere Monate bis Jahre nach 
der Bestrahlung ausbilden kann (Martins u. Mitarb. 1977, Mikhael1980, Sheline 
1980). Durch die Strahlentherapie eines Tumors der Pinealisregion werden vor 
allem der Hirnstamm und der Hypothalamus gefahrdet, da sie strahlenempfindli
cher sind als die Hirnrinde (Arnold u. Mitarb. 1954) und bei der Bestrahlung der 
Pinealisregion mit einer hohen Dosis bela stet werden. 

Uber Strahlenspatnekrosen des Hirnstamms und des Hypothalamus berich
ten Holdorffu. Schiffter (1971). Bei einem 57jahrigen Mann finden sich 31 Mo
nate nach Bestrahlung eines infratentoriellen Hamangioblastoms (53 Gy) Erwei
chungsherde im Kleinhirn und in der Medulla. Bei einem 39jahrigen Patienten 
wird wegen klinischer und neuroradiologischer Zeichen eines Tumors der Pinea
lisregion eine Ventrikulozisternostomie durchgefiihrt und die Pinealisregion mit 
insgesamt 89 Gy bestrahlt; der Patient bleibt mehr als elf Jahre weitgehend be
schwerdefrei; danach wird ein Gehorgangskarzinom festgestellt und mit insge
samt 56 Gy bestrahlt; 26 Monate spater entwickelt sich ein schweres neurologi
sches Krankheitsbild, der Patient stirbt nach sechs Wochen; die histologische 
Untersuchung ergibt herdformige Nekrosen mit perifokalem Odem im Mittel
hirn, Tumorgewebe ist nicht nachweisbar. In zwei weiteren Fallen werden nach 
Hypophysenbestrahlung (43 bzw. 90 Gy) ausgedehnte Erweichungsherde im Hy
pothalamus, im Thalamus und in beiden Temporallappen nachgewiesen. Auf
grund ihrer Untersuchungsergebnisse nehmen Holdorff u. Schiffter (1971) fol-
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gende Stellung zur Strahlentoleranz des Hirnstamms und des Hypothalamus: 
"Eine besondere gewebliche Strahlenempfindlichkeit des Hirnstammes scheint 
nur durch den Reichtum an mye1inhaltigen Fasern und durch die se1ektive Radio
vulnerabiliHi.t der Markscheidenglia gegeben zu sein. Eine spezifische Strahlen
empfindlichkeit der Hypothalamuskerne scheint nicht vorzuliegen. 1m wesentli
chen diirfte die geringere Strahlentoleranz des Hirnstammes auf anatomische 
Tatsachen zuriickzufUhren sein: Einerseits ist der Entwicklung von Nekrosen im 
Hirnstamm durch seinen kleinen Querschnitt, andererseits durch die lebens
wichtige Funktion der hypothalamischen, mesenzephalen und bulbaren Kerne 
eine friihe Grenze gesetzt. Eine gezie1te Bestrahlung eng umschriebener intrakra
nieller, besonders hirnstammnaher oder im Hirnstamm selbst gelegener Struktu
ren kann ohne Mitschadigung benachbarter Bezirke mit der externen Strahlen
therapie kaum erreicht werden." 

Das Risiko einer zerebralen Schadigung diirfte hoher sein, wenn die Strahlen
therapie mit einer Chemotherapie kombiniert wird (Price u. Jamieson 1975, Ru
binstein u. Mitarb. 1975, Pratt u. Mitarb. 1977). Nach kranialer Bestrahlung und 
Chemotherapie stellen Breuer u. Mitarb. (1978) in vier Fallen vorwiegend in der 
Briicke lokalisierte Veranderungen fest - es fanden sich multiple Herde mit Un
tergang der Markscheiden und Achsenzylinder, umgeben von zahlreichen Mikro
vakuolen. 

Bei Kindern kann die kraniale Strahlentherapie eine Wachstumsstorung zur 
Folge haben. Dieses Risiko besteht vor allem nach der Bestrahlung von Tumoren 
der Sella- und Suprasellarregion, aber auch nach der Strahlentherapie von Tumo
ren anderer Lokalisation. Onoyama u. Mitarb. (1975) berichten einen deutlichen 
Minderwuchs bei 15 von 42 Kindern (36%), die nach Bestrahlung verschiedener 
intrakranieller Tumoren langer als drei Jahre am Leben sind; zu diesen gehort 
auch ein 15jahriger Patient mit Wachstumsriickstand sieben Jahre nach lokaler 
Tumorbestrahlung (51 Gy) der Pinealisregion. 

Wegen der Gefahr eines Strahlenschadens funktionell wichtiger Zentren muB 
die Indikation zur Strahlentherapie eines Tumors der Pinealisregion streng ge
stellt werden; dies gilt besonders fUr die Therapieplanung bei Kindern. In den 
meisten Fallen sollte die Strahlentherapie erst dann erfolgen, wenn man aufgrund 
des histologischen Befundes erwarten kann, daB der Tumor darauf ansprechen 
wird. Die Bestrahlung eines unbekannten Tumors der Pinealisregion wird nicht 
nur erfolglos sein, sondern auch den Patienten unnotig gefahrden, falls ein strah
lenresistenter Tumor vorliegt. Wenn man einen unbekannten Tumor der Pinealis
region zunachst bestrahlt und sich spater zur neurochirurgischen Exploration 
entschlieBt, weil der Tumor nicht angesprochen hat, wird man ein Risiko einge
hen, da sich infolge der Bestrahlung Verwachsungen des Tumors mit seiner Um
gebung ausbilden konnen, die seine Freilegung behindern (Stein 1979a und b). 

3. Irreversible Symptome 

Allgemein gilt, daB die Krankheitszeichen eines Tumors urn so besser beherrscht 
werden konnen und die Prognose urn so giinstiger ist, je friiher der Tumor diagno
stiziert und die entsprechende Therapie eingeleitet wird. 1m Einze1fall kann man 
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jedoch nicht sicher voraussagen, ob und welche Symptome trotz ada quater The
rapie persistieren werden. Die durch einen Tumor der Pinealisregion verursachten 
Symptome der intrakraniellen Drucksteigerung werden sich nach Ableitung des 
Ventrikelliquors fast immer bessern; wenn sich aber mesenzephale oder zerebel
lare Symptome entwickelt haben oder endokrine Storungen bestehen, ist zu be
fiirchten, daB nicht aIle Krankheitszeichen reversibel sind. 

Neuroophthalmologische Symptome eines Tumors der Pinealisregion sind oft 
irreversibel - die Lichtreaktion der Pupillen und die Blickbewegung nach oben 
bleiben in den meisten Fallen eingeschrankt. Ein Persistieren dieser Pupillenmoti
litatsstorung oder (auch) der Blickparese nach oben wird - oft als einziges Resi
duum - sowohl nach der Strahlentherapie (Alajouanine u. Gilbert 1927, Horrax 
1950, Rand u. Lemmen 1953, Ennuyer u. Mitarb. 1956, Kundert 1963, Smith u. 
Mitarb. 1976) als auch nach der Tumoroperation (Kahn 1937, Rand u. Lemmen 
1953, Kirsch u. Stears 1970, Lapras u. Mitarb. 1973, Hubschmann u. Mitarb. 
1976, Wray 1977, Wood u. Mitarb. 1981) angegeben. Bei keinem der 15 Patienten 
des Krankengutes von Rand u. Lemmen (1953) hat sich die vertikale Blickparese 
nach Tumoroperation oder -bestrahlung vollig zuriickgebildet. Bei allen fiinf 
Patienten des Krankengutes von Smith u. Mitarb. (1976) ist das Parinaud
Syndrom nach Strahlentherapie unverandert geblieben. Nach Tumorbestrahlung 
stellt Kundert (1963) eine Riickbildung der Blickparese nach oben nur bei einem 
von vier Patienten fest; die Pupillenmotilitat hat sich in keinem Fall gebessert -
die Lichtreaktion ist bei vier Patienten vor und nach Therapie gestort. 

Wray (1977) berichtet iiber eine Patientin, deren neuroophthalmologische 
Symptome vier Jahre nach partieller Exzision eines Astrozytoms (Grad III) der 
Pinealisregion unverandert sind - davon abgesehen ist die Patientin beschwerde
frei; bei einer anderen Patientin mit einem Astrozytom (Grad I) bildet sich die 
Blickparese nach oben postoperativ vollig zuriick; die Autorin weist darauf hin, 
daB eine Blickparese nach oben bei einem Tumor der Pinealisregion nicht irrever
sibel sein muB - es sei moglich, daB die Blickfunktion nach einer Shunt-Operation 
wieder normal wird. 

Keine Besserung neuroophthalmologischer Symptome ist zu erwarten, wenn 
der Tumor das Mittelhirn infiltriert hat. Auch bei expansiv wachsenden Tumoren 
konnen diese Symptome irreversibel sein, vor allem wenn die Kompression des 
Mittelhirns seit langerer Zeit besteht. Bei einem 26jahrigen Patienten mit einer 
Anamnese von 15 Jahren (Wray 1977) bleiben nach Exstirpation eines Epidermo
ids die Pupillen lichtstarr und der Blick nach oben paretisch. Auch bei einer 
28jahrigen Patientin mit einer Anamnese von vier Jahren (Kirsch u. Stears 1970) 
persistiert die Blickparese nach oben nach Exzision eines Epidermoids der Pine a
lisregion. 

Zerebellare Symptome eines Tumors der Pinealisregion verschlechtern die 
Prognose (Lapras u. Mitarb. 1973, Smith u. Mitarb. 1976). Sie zeigen an, daB das 
Tegmentum bereits vom Tumor betroffen ist oder daB eine infratentorielle Tu
morausbreitung mit Kompression oder Infiltration des Kleinhirns besteht. Das 
Krankengut von Smith u. Mitarb. (1976) enthalt acht Tumorpatienten mit zere
bellaren Symptomen; nur bei drei von dies en erlaubt der klinische Zustand eine 
Strahlentherapie - zwei Patienten sterben innerhalb von drei Jahren nach der 
Behandlung, eine Patientin iiberlebt elf Jahre mit einer leichten Ataxie. 
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Bei ausgepragten endokrinen St6rungen muB man damit rechnen, daB auch 
nach der Tumortherapie eine standige hormonelle Substitution erforderlich sein 
wird. Ein Diabetes insipidus als erstes Krankheitszeichen wird selten reversibel 
sein. Horrax u. Daniels (1942) berichten tiber einen 24jahrigen und tiber einen 
20jahrigen Patienten mit ventrikulographisch festgestellten Tumoren der Pinea
lisregion: bei beiden sind Polydipsie und Polyurie die ersten Beschwerden, auBer
dem bestehen neuroophthalmologische Symptome; der Diabetes insipidus des 
alteren Patienten ist ein Jahr nach Strahlentherapie unverandert, die neurooph
thalmologischen Symptome sind nicht mehr nachweisbar; bei dem anderen Pa
tienten ist 32 Monate nach Strahlentherapie der Diabetes insipidus eben falls 
unverandert, die Blickbewegung nach oben bleibt beeintrachtigt. 

Nach der Operation eines raumfordernden Prozesses der Pinealisregion auf
getretene (oder deutlicher als praoperativ ausgepragte) Pupillenmotilitatsst6run
gen und Blicklahmungen (Allen u. Lovell 1932 bzw. Kahn 1937; Harris u. Cairns 
1932, Heppner 1955a, Lapras u. Mitarb. 1973, Caron u. Mitarb. 1974, McDon
nell 1977, Schafer u. Mitarb. 1977, Hase u. Mitarb. 1979b, Higashi u. Mitarb. 
1979, Neuwelt u. Mitarb. 1979) werden sich nicht andern, wenn Mittelhirnstruk
turen verletzt worden sind; wenn sie durch ein Mittelhirn6dem hervorgerufen 
werden, kann man eine Symptomrtickbildung erwarten. Die Ausbildung mesen
zephaler Symptome in der Aufwachphase ist ein wichtiger Indikator postopera
tiver Komplikationen. Wenn solche Symptome langere Zeit nach der Operation 
oder nach der Strahlentherapie auftreten, wird man oft nicht entscheiden k6nnen, 
ob sie durch narbige Veranderungen oder durch Strahlennekrosen bedingt sind 
oder ob sich ein Tumorrezidiv entwickelt. 

III. Die Therapie uoter Berucksichtiguog der Artdiagoose 

Bei jedem raumfordernden ProzeB der Pinealisregion ist eine Operation zur Ab
lei tung des Ventrikelliquors erforderlich, wenn klinische oder computertomogra
phische Zeichen der intrakraniellen Drucksteigerung bestehen. 

Durch neuroradiologische Untersuchungen wird fast immer geklart werden 
k6nnen, ob ein Tumor oder ein nicht tumor6ser raumfordernder ProzeB vorliegt. 
Bei einer Arachnoidalzyste zeigt das Computertomogramm einen typischen Be
fund. Bei einer GefaBmiBbildung mit Dilatation der V. magna Galeni ist das 
Angiogramm beweisend, sofern die dilatierte Vene nicht thrombosiert ist. 

1. Zysten 

Die Therapie einer Zyste der Pinealisregion besteht in der Ableitung des Zystenin
halts in den Liquorraum. Bereits 1935 berichten Hamby und Gardner tiber eine 
erfolgreiche Zystenoperation: bei einer 16jahrigen Patientin mit der ventrikulo
graphischen Diagnose eines Tumors der Pinealisregion wird nach subokzipitaler 
Trepanation eine Zyste festgestellt; das Velum medullare anterius wird inzidiert 
und ein Teil der Zystenwand entfernt, so daB eine Kommunikation zwischen 

231 



Zyste und 4.Ventrikel entsteht. Eine ahnliche Operation beschreiben Huckman u. 
Mitarb. (1970). Der Zysteninhalt kann auch in den 3.Ventrikel abgeleitet werden 
(Alexander 1953, Page 1977) und auBerdem in die Cisterna ambiens (Hayashi u. 
Mitarb. 1980) oder ins Hinterhorn (Lourie u. Berne 1961). Apuzzo u. Mitarb. 
(1976) berichten die Totalexzision einer hiimorrhagischen Zyste der Pinealis
region (infratentorieIl-suprazerebeIlare Freilegung) bei einem 56jahrigen Patien
ten, der mit Gerinnungshemmern behandelt worden ist. Eine iihnliche Zyste 
exstirpieren Higashi u. Mitarb. (1979) nach parietookzipitaler Freilegung. Eine 
stereotaktisch erzielte Kommunikation zwischen Zyste und Seitenventrikel er
wiihnen Peeker u. Mitarb. (1978) und Scarabin u. Mitarb. (1978). 

2. Gefii8mi8bildungen 

Zur Ausschaltung eines "Aneurysmas" der V. magna Galeni miissen aIle an der 
MiBbildung beteiligten GefiiBe geklippt werden. Die Ligatur groBerer zufiihren
der Arterien (Boldrey u. Miller 1949) hat meistens keine therapeutische Wirkung, 
weil danach ein ZufluB iiber Kollateralen anderer Arterien erfolgt. Das Opera
tionsrisiko bei GefiiBmiBbildungen der Pinealisregion ist hoch, besonders fiir 
Siiuglinge und Kleinkinder mit groBem arteriovenosem Shunt-Volumen. Ama
cher u. Shillito (1973) fassen die Operationsergebnisse von zwolf im Schrifttum 
mitgeteilten und fiinf eigenen Fiillen zusammen ~ von 17 Patienten (aller Alters
gruppen) iiberlebten zwolf (71 %) die "direkte" Operation der dilatierten 
V. magna Galeni, nur bei acht Patienten (47%) war dieser Eingriffklinisch erfolg
reich. Bei fiinf von sechs Kleinkindern (im Alter von 3 Wochen bis 11 Monaten) 
des Krankengutes von Hoffman u. Mitarb. (1982) war die Operation erfolgreich, 
jedoch nur bei einem von sieben Neugeborenen. 

Bei einem 16jiihrigen Patienten gelingt Poppen u. Avman (1960) die Exstirpa
tion eines Aneurysmas der V. magna Galeni nach Teilresektion des OkzipitaIlap
pens und Durchtrennung des Sinus rectus; der Patient erholt sich vollig, als 
einziges Residuum bleibt eine homonyme Hemianopsie. Auch Litvak u. Mitarb. 
(1969) berichten einen Therapieerfolg: bei einer sieben Monate alten Patientin 
werden die zum Aneurysma verlaufenden Arterien geklippt, zwei Monate spiiter 
wird das Aneurysma exstirpiert; die Autoren vertreten die Auffassung, man sollte 
versuchen, Aneurysmen der V. magna Galeni total zu exzidieren. Eine erfolgrei
che Operation eines elf Monate alten Patienten wird von Gold u. Mitarb. (1964) 
angegeben: Unterbindung der zufiihrenden Arterien und Plikatur des Aneurys
mas. Amacher u. Shillito (1973) operieren diese Aneurysmen nach parietookzipi
taler Trepanation und Spaltung des Spleniums; sie ligieren und durchtrennen aIle 
zufiihrenden Arterien, belassen aber den Aneurysmasack, urn den AbfluB der 
tiefen Hirnvenen nicht zu behindern. 

Wenn die dilatierte V. magna Galeni thrombosiert ist und der venose AbfluB 
iiber Kollateralen erfolgt, diirfte das Operationsrisiko geringer sein. Uber die 
Exstirpation eines thrombosierten Aneurysmas der V. magna Galeni bei einem 
sechs Monate alten Patienten (mit der neuroradiologischen Diagnose eines Tu
mors der Pinealisregion) berichten Heinz u. Mitarb. (1968). Weir u. Mitarb. 
(1968) beschreiben einen iihnlichen Fall. Operationen thrombosierter Aneurys-
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men der V. magna Galeni werden auch von Jamieson (1971) und von Lazar u. 
Clark (1974) angegeben. 

In der Literatur finden sich wenige Mitteilungen von Operationen kavernoser 
Angiome der Pinealisregion (Hubschmann u. Mitarb. 1976, Vaquero u. Mitarb. 
1980; Sonntag u. Mitarb. 1981 bzw. Demakas u. Mitarb. 1982; Fukui u. Mitarb. 
1983). In keinem Fall ist diese GefaBmiBbildung priioperativ diagnostiziert wor
den. Ein unerwarteter Operationsbefund war auch das venose Angiom der Pine a
lisregion bei einer sechsjiihrigen Patientin (Ventureyra u. Ivan 1979) - wegen einer 
starken Blutung wird die GefiiBmiBbildung intraoperativ thrombosiert; sechs 
Monate nach der Operation ist das Miidchen gesund. 

Die Bestrahlung der Pinealisregion - als erster therapeutischer Schritt - ist indi
ziert, wenn der hochgradige Verdacht auf ein Germinom besteht. 1st dies nicht der 
Fall, dann ist die Freilegung der Pinealisregion zur Exzision des Tumors oder zur 
Abkliirung seiner Histologie zu erwiigen. 

3. Germinome 

Ein Germinom der Pinealisregion muB angenommen werden, wenn sich bei einem 
jugendlichen miinnlichen Patienten im Computertomogramm ein homogener, 
hyper- oder isodenser Tumor darstellt, dessen Dichte nach Kontrastmittelinjek
tion deutlich und homogen zunimmt. Eine Tumoranfiirbung im Angiogramm 
spricht gegen ein Germinom. Ein hoher Choriongonadotropinspiegel kann zwar 
bei Germinomen vorkommen, ergibt aber den dringenden Verdacht auf ein Cho
riokarzinom; Alpha-Fetoprotein ist bei Germinomen nicht nachweisbar. Die 
Strahlenempfindlichkeit der Germinome ist sehr hoch, sie sprechen rasch auf die 
Bestrahlung an. 

Bei hochgradigem Verdacht auf ein Germinom der Pinealisregion wird man 
also zuniichst den Tumor bestrahlen und bald nach Therapiebeginn eine compu
tertomographische Kontrolle durchfiihren. Wenn nach Einstrahlung von 20 Gy 
der Tumorbefund unveriindert ist, dann ist der Tumor wahrscheinlich kein Ger
minom, seine Exzision sollte in Betracht gezogen werden (Handa u. Yamashita 
1981); zeigt sich hingegen eine Tumorriickbildung, kann man praktisch sicher 
sein, daB ein Germinom vorliegt, und die weitere Therapie entsprechend planen. 
In einem solchen Fall wird man das Bestrahlungsfeld vergroBern und nicht nur 
die Tumorregion bestrahlen, sondern - auch bei negativem liquorzytologischem 
Befund - das gesamte Zentralnervensystem (Fowler u. Mitarb. 1956, Brady 1977, 
Sung u. Mitarb. 1978, Handa u. Yamashita 1981), urn die bei Germinomen 
hiiufige Entwicklung zerebrospinaler Metastasen zu verhindern. 

Germinome der Pinealisregion haben eine relativ gute Prognose, jedenfalls 
eine bessere als Pinealiszelltumoren, Teratome und Gliome (On oyama u. Mitarb. 
1979, Wara u. Mitarb. 1979). Durch die Strahlentherapie kann in vielen Fiillen 
eine lange anhaltende Remission oder sogar eine Heilung erreicht werden. In der 
neueren Literatur mitgeteilte Bestrahlungsergebnisse (Jenkin u. Mitarb. 1978, 
Sung u. Mitarb. 1978, Onoyama u. Mitarb. 1979, Wara u. Mitarb. 1979) lassen 
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auf eine Fiinfjahres-Oberlebensrate von etwa 80% schlieBen. Ob die Prognose 
durch eine adjuvante Chemotherapie signifikant verbessert werden kann, ist noch 
unbekannt. Es scheint aber, daB bei "reinen" Germinomen die Strahlentherapie 
geniigt. Wenn ein Germinom auf die Bestrahlung nur gering anspricht oder bald 
danach rezidiviert, wird man den Verdacht haben, daB es Gewebe eines anderen 
Keimzelltumors enthalt. 

Sehr effektiv und daher absolut indiziert ist die Strahlentherapie auch bei supra
sellaren Germinomen (Horrax 1947 bzw. Horrax u. Wyatt 1947; Troland u. 
Brown 1948, Kageyama u. Belsky 1961, Rubin u. Kramer 1965, Simson u. Mit
arb. 1968, Kageyama 1971, Luccarelli 1972, Spiegel u. Mitarb. 1976, lraci 1977, 
Schmidek 1977b, Sung u. Mitarb. 1978, Takeuchi u. Mitarb. 1978, Waga u. Mit
arb. 1979, Chang u. Mitarb. 1981) und bei "doppelten Germinomen der Mittellinie" 
(Swischuk u. Bryan 1974, Camins u. Takeuchi 1978, Steimle u. Mitarb. 1979, Waga 
u. Mitarb. 1979, Chang u. Mitarb. 1981). Wie bei Germinomen der Pinealisregion 
sollte auch bei suprasellaren und "doppelten" Germinomen das gesamte Zentralner
vensystem bestrahlt werden (Sung u. Mitarb. 1978, Takeuchi u. Mitarb. 1978). Eine 
hormonelle Substitution wird in den meisten Fallen notwendig sein. 

Fast aile Autoren betonen, daB vor der Strahlentherapie eines suprasellaren 
Germinoms eine Operation erforderlich ist, urn die Artdiagnose bioptisch zu 
sichern und das Chiasma zu entlasten. Schmidek (1977b) halt die Bestrahlung 
eines suprasellaren Tumors unbekannter Histologie fiir wenig gerechtfertigt. Iraci 
(1977) gibt an, die Biopsie geniige nicht, moglichst viel Tumorgewebe sollte ent
fernt werden. Der gleichen Meinung sind Kageyama u. Belsky (1961), wenn 
vorwiegend das Chiasma yom Germinom betroffen ist; zehn Jahre spater emp
fiehlt Kageyama (1971) jedoch, in solchen Fallen die Behandlung mit einer Tu
morbestrahlung zu beginnen, weil das Chiasma meistens infiltriert (nicht kompri
miert) sei. Spiegel u. Mitarb. (1976) vertreten die Ansicht, daB die Strahlenthera
pie sofort begonnen werden kann, ohne vorher den Tumor histologisch zu verifi
zieren, wenn neuroradiologische Untersuchungen (insbesondere die Computerto
mographie) den typischen Befund eines suprasellaren Germinoms ergeben. Bei 
Verdacht auf ein suprasellares Germinom untersuchen Takeuchi u. Mitarb. 
(1978) zuerst den Liquor und fiihren nur bei negativem zytologischem Befund 
eine chirurgische Tumorexploration durch; nach Strahlentherapie bleiben zwolf 
ihrer 15 Patienten am Leben (Beobachtungszeiten: 2-16,7 Jahre); eine Patientin 
stirbt nach neun Monaten; eine andere stirbt ein Jahr nach kranialer Bestrahlung 
an einer spinalen Metastase (die ohne Erfolg bestrahlt wurde); ein Patient stirbt 
nach mehr als elf Jahren an einer Strahlenspatnekrose des Hypothalamus (in 
diesem Fall wurden zwei kraniale Bestrahlungsserien mit insgesamt 110 Gy 
durchgefiihrt). Chang u. Mitarb. (1981) berichten folgende Ergebnisse der Thera
pie supraselIarer und "doppelter" Germinome: nach partieller Tumorexzision 
und Strahlentherapie leben drei von sechs Patienten mit einem suprasellaren 
Germinom (Beobachtungszeiten: 2-8 Jahre); ein Patient stirbt nach einem Jahr, 
eine Patientin nach drei Jahren; eine Patientin stirbt fiinfeinhalb Jahre nach 
kranialer Bestrahlung (50 Gy) an einer Strahlenspatnekrose des Hypothalamus; 
aile fiinfPatienten mit einem "doppelten" Germinom sind sechs Monate bis sechs 
Jahre nach der Strahlentherapie am Leben. 
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Sofern es der klinische Zustand des Patienten erlaubt, wird ein neurochirurgischer 
EingrifT zur Exzision oder zur Biopsie eines Tumors der Pinealisregion in folgen
den Hillen indiziert sein: . 
- wenn neuroradiologische Befunde darauf hinweisen, daB ein gutartiger oder 

ein strahlenresistenter Tumor vorliegt - durch Computertomographie und An
giographie sind Meningeome oft praoperativ erkennbar, bei einem Epidermoid 
zeigt sich im Computertomogramm meistens ein typisches Bild, der Befund 
eines inhomogenen Tumors mit Verkalkungen und Zonen negativer Dichte 
spricht fiir ein Teratom; 

- bei hohem Choriongonadotropin- oder Alpha-Fetoproteinspiegel - in einem 
solchen Fall muB man mit einem Choriokarzinom oder mit einem entoderma
len Sinus tumor rechnen; 

- bei jedem "untypischen" computertomographischen Befund - also bei allen 
Tumoren mit v611ig unklarer Artdiagnose; 

- wenn man aufgrund des computertomographischen Befundes ein Germinom 
angenommen und deshalb die Strahlentherapie begonnen hat, der Tumor je
doch keine Riickbildungstendenz zeigt. 

4. Meningeome 

Therapieerfolg und Prognose bei Meningeomen der Pinealisregion hangen in 
erster Linie davon ab, ob die Totalexzision des Tumors gelingt. Bereits in den 
dreiBiger Jahren wurden solche Tumoren von Bailey (Araki 1937) und von Hor
rax (Cushing u. Eisenhardt 1938) operiert - eine 57jahrige Patientin Baileys erholt 
sich nach der Operation, stirbtjedoch 15 Monate spater, die postoperative Beob
achtungszeit seines 44jahrigen Patienten betragt nur drei Monate; iiber Horrax' 
Patientin fehlen katamnestische Angaben. 

Heppner berichtet 1954 iiber drei Patienten mit Meningeomen der Pinealisre
gion, die Olivecrona operiert hat (parietookzipita1er Zugang), und iiber einen 
eigenen Fall: bei zwei Patienten Olivecronas ist nach der Operation der klinische 
Befund (etwas) besser, einer stirbt nach wenigen Tagen; Heppner (1954 bzw. 
1955a) exzidiert bei einem achtjahrigen Patienten ein Meningeom des Velum 
interpositum nach transventrikularer Freilegung; der Patient wird weitgehend 
beschwerdefrei, doch treten 30 Monate spater wieder neurologische Symptome 
auf, die sich nach Entfernung eines Rezidivs (okzipital-transtentorieller Zugang) 
zuriickbilden (Heppner 1955b). Bei einer 14jahrigen Patientin exstirpiert Heppner 
(1955a bzw. 1955b) ein Meningeom des Velum interpositum nach okzipital
transtentorieller Freilegung; sie erholt sich rasch und ist auch 18 Monate nach der 
Operation beschwerdefrei. 

Eine von Poppen nach Resektion des Okzipitallappens durchgefiihrte Exzi
sion eines Meningeoms des Carrefour wird von Sachs u. Mitarb. (1962) angege
ben: die 50jahrige Patientin toleriert den Eingriff, stirbt aber 15 Wochen danach 
an einer Lungenembolie. Ameli u. Mitarb. (1966) berichten die erfolgreiche Ope
ration eines Meningeoms des Carrefour (okzipital-transtentorieller Zugang) bei 
einer 45jahrigen Patientin. Uber zwei Patienten mit Meningeomen des Carrefour 
berichten Papo u. Salvolini (1974): bei einer 56jahrigen Patientin raBt sich der 
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Tumor von infratentoriell nicht erreichen, worauf er nach okzipital-transtento
rieller Freilegung exzidiert wird, die Patientin stirbt nach einem Monat; bei einem 
35jahrigen Patienten besteht ein Jahr nach der Meningeomoperation (okzipital
transtentorieller Zugang) nur eine gering ausgepragte Gleichgewichts- und Gang
storung. Nishiura u. Mitarb. (1981) verwenden Laserstrahlen bei der Operation 
eines Meningeoms des Carrefour; 15 Monate spater ist die 50jahrige Patientin 
weitgehend beschwerdefrei. 

Von Rozario u. Mitarb. (1979) werden Operationen von Meningeomen des 
Velum interpositum nach infratentoriell-suprazerebellarer Freilegung mitgeteilt: 
ein 28jahriger Patient (bei dem nach einer Subarachnoidalblutung ein Tumor der 
Pinealisregion neuroradiologisch festgestellt wurde) ist eine Woche nach der 
Meningeomexstirpation symptomfrei; bei einem 24jahrigen Patienten wird wegen 
eines Tumors der Pinealisregion eine Strahlentherapie (nach Shunt-Operation) 
erfolglos durchgefiihrt, 15 Monate spater ein Meningeom exzidiert - dies en Fall 
gibt auch Stein (1979a) an, wobei er darauf hinweist, daB sich bei der Operation 
Verwachsungen des Tumors mit umgebenden Strukturen gefunden haben, die 
vielleicht infolge der Bestrahlung entstanden sind. Bei einer 59jahrigen Patientin, 
tiber die Roda u. Mitarb. (1982) berichten, wird ein Meningeom des Velum 
interpositum ebenfalls nach infratentoriell-suprazerebellarer Freilegung entfernt; 
18 Monate danach bestehen keine neurologischen Symptome. Kameyama u. 
Mitarb. (1981) beschreiben die subtotale Exzision eines solchen Tumors nach 
bifrontaler Trepanation und Balkeninzision; der klinische Zustand der 48jahrigen 
Patientin bessert sich postoperativ. 

5. Epidermoide 

Kirsch u. Stears (1970) be rich ten tiber eine 28jahrige Patientin, bei der vier Jahre 
nach Strahlentherapie ein Epidermoid der Pinealisregion (nach Teilresektion des 
Okzipitallappens) entfernt wird; 16 Monate spater bestehen als einzige Symptome 
eine homonyme Hemianopsie und eine Blickparese nach oben. Einen ahnlichen 
Fall teilt McDonnell (1977) mit: er operiert einen solchen Tumor (okzipital
transtentorielle Freilegung, Entleerung der Tumorzyste und Teilresektion der 
Zystenwand) bei einem 27jahrigen Patienten sieben Jahre nach Bestrahlung der 
Pinealisregion; der Patient ist sechs Monate nach der Operation beschwerdefrei. 
Bei einem 21jahrigen Patienten von Chapman u. Linggood (1980) hat man 
16 Jahre vor der Epidermoidoperation eine Strahlentherapie durchgefiihrt. 

Seit die Computertomographie zur Verfiigung steht, ist es vermeidbar, daB ein 
Patient mit einem Epidermoid einer unwirksamen Strahlentherapie unterzogen 
und unnotig mit Strahlen belastet wird - beim typischen Befund eines solchen 
Tumors wird man sich von vornherein fiir eine Operation entscheiden. Berichte 
tiber erfolgreiche Operationen von Epidermoiden der Pinealisregion (Kirsch u. 
Stears 1970; Stein 1971 bzw. Stein u. Mitarb. 1972; Sambasivan u. Nayar 1974, 
McDonnell 1977, Wray 1977) lassen darauf schlieBen, daB die Prognose dieser 
Tumoren sehr gtinstig ist. Zwei Patienten von Heppner (1959) bleiben nach 
okzipital-transtentorieller Epidermoidoperation langer als vier Jahre gesund. Ein 
Patient von Sano (1976a) lebt vier Jahre, der andere sieben Jahre nach der Tumor-
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entfernung in gutem Zustand. Ein Patient von Chang u. Mitarb. (1981) bleibt 
naeh der Exstirpation eines Epidermoids (parietookzipitaler Zugang) zehn Jahre 
besehwerdefrei. 

Wenn es nieht gelingt, das Epidermoid total zu entfernen, kann - meist naeh 
h'ingerem Intervall- ein Rezidiv auftreten. Ein 17jahriger Patient von Ventureyra 
(1981) stirbt 15 Monate naeh partieller Exzision eines Epidermoids der Pinealisre
gion an einem Rezidiv. 

Eine sorgfaltige histologisehe Untersuehung des exzidierten Tumors ist erfor
derlieh - die Epidermoidzyste kann Bestandteil eines Teratoms sein; wenn dieses 
maligne Komponenten enthalt, wird eine postoperative Strahlentherapie in Be
traeht kommen. 

6. Teratome 

Das wiehtigste Kriterium fUr die Therapieplanung und die Prognose intrakraniel
ler Teratome ist die Tumordignitat. Dureh die Exstirpation eines benignen Tera
toms kann eine vallige Restitution erzielt werden; wird nur ein Teil des Tumors 
entfernt, kann sieh ein Rezidiv entwiekeln, vielleieht kann - in seltenen Fallen -
der Resttumor maligne entarten. Wenn ein malignes Teratom vorliegt, ist die 
Prognose ernst; in diesem Fall sollte magliehst viel Tumorgewebe exzidiert wer
den; ansehlieBend wird man versuehen, dureh eine kraniospinale Bestrahlung - in 
manehen Hillen mit adjuvanter Chemotherapie - eine Remission zu erreiehen 
und die Tumorausbreitung zu verhindern. Die adjuvante Chemotherapie wird 
vor allem dann indiziert sein, wenn sieh im Teratom Gewebe eines hoehmalignen 
Keimzelltumors findet. Die sehwierigsten therapeutisehen Probleme bestehen 
darin, daB die Tumordignitat intraoperativ oft nieht erkennbar ist (die genaue 
histologisehe Durehuntersuehung des Operationspraparates ist entseheidend) 
und daB die Strahlenempfindliehkeit der Teratome sehr gering ist - bei malign en 
Teratomen kann nieht mit einer kurativen Strahlentherapie gereehnet werden 
(Wara u. Mitarb. 1979). Onoyama u. Mitarb. (1979) geben an, daB aile ihre seehs 
Patienten mit Teratomen der Pinealisregion innerhalb von zwei Jahren naeh der 
Strahlentherapie gestorben sind. Nur Sung u. Mitarb. (1978) beriehten strahl en
therapeutisehe Erfolge bei solchen Tumoren: ihre drei Patienten sind sieben bis 
14 Jahre naeh Bestrahlung der Pinealisregion (40-50 Gy) am Leben und be
sehwerdefrei. 

1m alteren Sehrifttum werden zwar einzelne erfolgreiehe Operationen von 
Teratomen der Pinealisregion mitgeteilt (Tannis 1935, Kahn 1937, Ehni 1946, 
Heppner 1959), das Operationsrisiko ist bei diesen Tumoren jedoeh sehr hoeh 
gewesen; nur drei der elf Patienten von Oliveerona (1967) haben den Eingriff 
iiberlebt. 

In der neueren Literatur werden solche Operationen after angegeben (Stein 
1971 bzw. Stein u. Mitarb. 1972; Stern u. Mitarb. 1971, Sano 1976a, Peeker u. 
Mitarb. 1978, Stein 1979a, Wakai u. Mitarb. 1980, Chang u. Mitarb. 1981, 
Ventureryra 1981, Wood u. Mitarb. 1981, Aoyama u. Mitarb. 1982), aber nur in 
wenigen Fallen sind die postoperativen Beobaehtungszeiten langer als zwei Jahre. 
Bei einem aehtjahrigen Patienten entfernt Stein (1971) ein Teratom naeh 

237 



infratentoriell-suprazerebellarer Freilegung der Pinealisregion; der Patient ist vier 
Jahre spiiter beschwerdefrei (Stein u. Mitarb. 1972). Drei der vier Patienten von 
Sano (1976a) leben fiinf bis neun Jahre nach der Operation in gutem Zustand, 
einer stirbt nach 21 Monaten. Wood u. Mitarb. (1981) berichten tiber einen 
vierjiihrigen Patienten, bei dem ein benignes Teratom der Pinealisregion partiell 
exzidiert wird; 30 Monate spiiter wird der Tumor total entfernt; drei Jahre danach 
bestehen nur gering ausgepriigte Symptome. Aoyama u. Mitarb. (1982) teilen die 
Exstirpation eines benignen Teratoms der Pinealisregion bei einem zweijiihrigen 
Patienten mit; nach zwei Jahren wird ein zweites Teratom aus dem 4.Ventrike1 
exstirpiert; 15 Monate spiiter finden sich keine Zeichen eines Rezidivs. 

Ober Therapieergebnisse bei malignen Teratomen liegen sehr wenige Anga
ben vor. Ein zehnjiihriger Patient mit einem solchen Tumor (kombiniert mit 
Germinom) stirbt sieben Woe hen nach der Tumorexzision trotz Strahlentherapie 
(Nishiyama u. Mitarb. 1966). Bei einem 17jiihrigen Patienten, tiber den Peeker u. 
Mitarb. (1978) und Scarabin u. Mitarb. (1978) berichten, ergibt die stereotakti
sche Biopsie eine Epidermoidzyste; die histologische Untersuchung des exzidier
ten Tumors ergibt hingegen ein malignes Teratom, worauf eine Strahlentherapie 
durchgefiihrt wird; 14 Monate danach lebt der Patient in gutem Zustand (Peeker 
u. Mitarb. 1978). 1m Krankengut von Chang u. Mitarb. (1981) finden sich drei 
Patienten mit einem malignen Teratom der Pinealisregion; zwei Patienten sterben 
nach subtotaler Tumorexzision (parietookzipitaler Zugang) und Strahlentherapie 
(40 bzw. 42 Gy) innerhalb von 30 Monaten; die Beobachtungszeit des dritten 
Patienten ist sehr kurz - er ist drei Monate nach der Tumorexstirpation (infra
tentoriell-suprazerebellarer Zugang) am Leben. 

7. Hochmaligne Keimzelltumoren 

Embryonale Karzinome, entodermale Sinustumoren und Choriokarzinome der 
Pinealisregion haben eine schlechte Prognose. Fast alle Patienten mit solchen 
Tumoren sind trotz Strahlentherapie, Tumoroperation, Chemotherapie oder ei
ner Kombination dieser Behandlungsmethoden innerhalb von zwei Jahren nach 
Krankheitsbeginn gestorben, davon die meisten im ersten Jahr (Nishiyama u. 
Mitarb. 1966, Borit 1969, Jellinger u. Mitarb. 1970, Oswald u. Hedinger 1972; 
Scully u. McNeely 1974 bzw. New u. Scott 1975, Chapman u. Linggood 1980 und 
Tavcar u. Mitarb. 1980; Sakata u. Mitarb. 1975, Yoshiki u. Mitarb. 1976, Arita 
u. Mitarb. 1978, Allen u. Mitarb. 1979, Ho u. Rassekh 1979, Wilson u. Mitarb. 
1979, Arita u. Mitarb. 1980; Chapman u. Linggood 1980 bzw. Tavcar u. Mitarb. 
1980; Kawakami u. Mitarb. 1980, Stachura u. Mendelow 1980, Chang u. Mitarb. 
1981, Fujii u. Mitarb. 1981, Ventureyra 1981). Ein Patient von Chang u. Mitarb. 
(1981) stirbt an einem embryonalen Karzinom 30 Monate nach ventrikuloperito
nealer Shunt-Operation, Strahlentherapie und Operation einer Frontallappenme
tastase; bei der Autopsie werden peritoneale Metastasen festgestellt; ein anderer 
Patient von Chang u. Mitarb. (1981) stirbt 56 Monate nach subtotaler Exzision 
eines embryonalen Karzinoms (kombiniert mit Teratom) trotz Strahlentherapie. 

In der Literatur finden sich nur wenige Mitteilungen tiber Patienten mit hoch
malignen Keimzelltumoren der Pinealisregion, die ein Jahr nach der Behandlung 
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noch am Leben sind. Prioleau u. Wilson (1976) berichten iiber einen zwelfjiihri
gen Patienten, bei dem nach partieller Exzision eines entodermalen Sinustumors 
eine kraniospinale Bestrahlung (Intrakranium: 45 Gy, Pinealisregion: zusiitzlich 
11 Gy, Wirbelsiiule: 39 Gy) und eine Chemotherapie (Vincristin, Actinomycin, 
Cyclophosphamid) erfolgt; die Besserung des klinischen Zustands hiilt ein Jahr 
lang an. Bei einem 17jiihrigen Patienten von Haase u. Nielsen (1979) wird ein 
entodermaler Sinustumor (kombiniert mit Choriokarzinom) exzidiert, anschlie
Bend eine Strahlentherapie (Intrakranium: 42 Gy, Wirbelsiiule: 39 Gy) und eine 
Chemotherapie (Methotrexat intrathekal; dann Vinblastin, Actinomycin, Me
thotrexat und Bleomycin) durchgefiihrt; der Patient ist 20 Monate nach der 
Operation weitgehend beschwerdefrei. Die erfolgreiche Behandlung eines 20 Mo
nate alten Miidchens mit einem entodermalen Sinustumor berichten Murovic u. 
Mitarb. (1981): nach subtotaler Tumorexzision wird das gesamte Zentralnerven
system mit 26 Gy und die Pinealisregion mit zusiitzlich 20 Gy bestrahlt; 
42 Monate nach der Operation bestehen keine neurologischen Symptome. Bei 
einem elfjiihrigen Patienten von Kawakami u. Mitarb. (1980) erfolgt nach Exzi
sion eines Choriokarzinoms (kombiniert mit Teratom) eine Chemotherapie (Me
thotrexat, Actinomycin) und eine Bestrahlung der Pinealisregion (40 Gy); der 
Patient ist vier Jahre nach der Operation weitgehend beschwerde- und sym
ptomfrei. 

Die Prognose der hochmalignen Keimzelltumoren der Pinealisregion kennte 
vielleicht verbessert werden, wenn man versucht, moglichst viel Tumorgewebe zu 
entfernen - von Neuwelt u. Mitarb. (1979) wird die totale Exzision eines embryo
nalen Karzinoms mitgeteilt -, postoperativ das gesamte Zentralnervensystem 
bestrahlt und eine Polychemotherapie durchfiihrt. 

8. Pinealiszelltumoren 

Jamieson (1971) exzidiert bei einer 35jiihrigen Patientin (bei der sich 2 Jahre nach 
Bestrahlung der Pinealisregion Rezidivsymptome entwickelt hatten) ein Pineozy
tom nach okzipital-transtentorieller Freilegung und Resektion des Okzipitallap
pens; sie stirbt sechs Jahre spiiter ohne Zeichen eines Rezidivs. Bei einem 
25jiihrigen Patienten von Caron u. Mitarb. (1974) bestehen 13 Monate nach 
Exstirpation eines Pineozytoms (okzipital-transtentorieller Zugang) nur gering 
ausgepriigte neuroophthalmologische Symptome. Nielsen u. Wilson (1975) be
richten iiber eine 32jiihrige Patientin, bei der ein Pineozytom nach infratentoriell
suprazerebellarer Freilegung subtotal entfernt und eine postoperative Strahlen
therapie (50 Gy) durchgefiihrt wird; bereits drei Monate nach der Operation 
besteht ein Rezidiv, worauf ein zweiter Eingriff erfolgt (okzipital-transtentorieller 
Zugang); von diesem erholt sich die Patientin nicht und stirbt nach wenigen 
Monaten. Ein 18jiihriger Patient von Peeker u. Mitarb. (1978) lebt 27 Monate 
nach Bestrahlung eines stereotaktisch verifizierten Pineozytoms in sehr gutem 
Zustand. Bei einem 58jiihrigen Patienten, iiber den Neuwelt u. Mitarb. (1979) 
berichten, wird ein Pineozytom exstirpiert, danach das Intrakranium (40 Gy; 
Pinealisregion: zusiitzlich 10 Gy) und die Halswirbelsiiule (43 Gy) bestrahlt; der 
Patient bleibt zwei Jahre rezidiv- und beschwerdefrei. Eine 28jiihrige Patientin 
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von Chang u. Mitarb. (1981) stirbt an einem Pineozytom vier Jahre nach subtota
ler Tumorexzision und Strahlentherapie (58 Gy). 

Die Bestrahlung eines stereotaktisch verifizierten Pineoblastoms hat bei einem 
fiinfjiihrigen Patienten von Peeker u. Mitarb. (1978) ein "exzellentes Resultat" 
(Beobachtungszeit: 14 Monate). Das Krankengut von Sung u. Mitarb. (1978) 
enthiilt einen einjiihrigen Patienten mit einem Pineoblastom und einen zweijiihri
gen mit einem solchen Tumor (kombiniert mit Pineozytom); der Patient mit dem 
"gemischten" Pinealiszelltumor ist drei Jahre, der andere sechs Jahre nach Be
strahlung der Tumorregion (50 Gy) beschwerdefrei. Uber zwei Patientinnen mit 
Pineoblastomen berichten Neuwelt u. Mitarb. (1979): eine 24jiihrige Frau, bei der 
ein J ahr nach kranialer Bestrahlung (40 Gy; Pinealisregion: zusiitzlich 15 Gy) eine 
spinale Metastase festgestellt wird, stirbt kurze Zeit nach Beginn der spinalen 
Bestrahlung; bei einer 38jiihrigen Patientin wird der Tumor (kombiniert mit 
pilozytischem Astrozytom) nach okzipital-transtentorieller Freilegung exstirpiert 
und das Zentralnervensystem bestrahlt (Intrakranium: 50 Gy, Wirbelsiiule: 
34 Gy), sechs Monate spiiter bestehen keine Zeichen eines Rezidivs. Aile drei 
Pineoblastompatienten von Chapman u. Linggood (1980) sterben trotz Strahlen
therapie innerhalb von zweieinhalb Jahren - ein vierjiihriges Miidchen stirbt 
16 Monate, ein 37jiihriger Mann 27 Monate nach Tumoroperation und kranio
spinaler Bestrahlung; ein neunjiihriges Miidchen stirbt 28 Monate nach Tumorbe
strahlung mit Protonen. Bei einer vierjiihrigen Patientin von Wood u. Mitarb. 
(1981) entwickelt sich wenige Monate nach partieller Exzision eines Pineobla
stoms trotz kraniospinaler Bestrahlung und Polychemotherapie ein letales Rezi
div. Demakas u. Mitarb. (1982) berichten tiber eine vierjiihrige Patientin mit 
einem Pineoblastom (nach infratentoriell-suprazerebellarer Freilegung verifi
ziert), bei der sich wenige Monate nach kranialer Strahlentherapie (50 Gy) eine 
spinale Metastase entwickelt; ein Jahr nach spinaler Strahlentherapie geht es dem 
Miidchen gut. 

Aus den in der Literatur angegebenen Fiillen liiBt sich kein einheitliches Kon
zept einer bei Pinealiszelltumoren wirksamen Therapie ableiten. Die Prognose 
scheint jedenfalls ernst zu sein. Die therapeutische Unsicherheit besteht vor allem 
deshalb, weil weder Pineozytome noch Pineoblastome zu einer histologisch ein
heitlichen Tumorgruppe zusammengefaBt werden konnen, sondern mehreren 
Untergruppen unterschiedlicher Differenzierung zuzuordnen sind (Herrick u. 
Rubinstein 1979, Borit u. Mitarb. 1980), tiber deren biologisches Verhalten noch 
wenig bekannt ist. Herrick u. Rubinstein (1979) geben an, man konne nicht 
erwarten, daB Pineozytome mit neuronaler oder mit neuronaler und astrozyti
scher Differenzierung auf eine Bestrahlung ansprechen; Borit u. Mitarb. (1980) 
stellen fest, daB Pineoblastome "vortibergehend" darauf ansprechen. Die histolo
gische Ahnlichkeit zwischen Pineoblastomen und Medulloblastomen liiBt daran 
denken, daB auch Pineoblastome strahlenempfindlich sein konnen. 

Ein entscheidender Therapieerfolg bei einem Pinealiszelltumor dtirfte nur 
dann zu erwarten sein, wenn der Tumor total oder subtotal exzidiert wird. In 
jedem Fall ist eine postoperative Strahlentherapie indiziert, da durch die histolo
gische Untersuchung des Operationspriiparates wohl kaum bewiesen werden 
kann, daB der Tumor kein undifferenziertes Gewebe enthiilt. Die prophylaktische 
Bestrahlung des gesamten Zentralnervensystems ist erforderlich, weil Pinealiszell-
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tumoren haufig metastasieren. Eine Strahlentherapie ohne Tumoroperation ge
nugt nicht - die Sammelstudie von Wara u. Mitarb. (1979) zeigt, daB diese 
Behandlung bei sechs von sieben Patienten erfolglos gewesen ist. Vielleicht sollte 
man eine adjuvante Chemotherapie bei Patienten mit Pineoblastomen versuchen. 

Die Erforschung der Pinealisphysiologie konnte dazu beitragen, das biologi
sche Verhalten der Pinealiszelltumoren zu klaren. Vielleicht wird es dann moglich 
sein, bei diesen Tumoren bessere Therapieergebnisse zu erzielen. 

9. Gliome 

Bei der Therapie der Gliome der Pinealisregion verketten sich die Probleme, die 
bei jedem gliomatosen Tumor - unabhangig von seiner Lokalisation - bestehen, 
mit den Problemen, die dadurch bedingt sind, daB der Tumor funktionell wichtige 
Strukturen - vor allem des Mittelhirns - zu schadigen droht oder bereits gescha
digt hat. Das gleiche gilt fUr die Prognose; nicht allein der Malignitatsgrad ist 
entscheidend, sondern ebenso der Auspragungsgrad des Tumorwachstums in der 
Pinealisregion und des Befalls angrenzender Strukturen. 

In einigen Fallen wird die Computertomographie daruber informieren, daB 
ein Gliom vorliegt; in anderen Fallen wird die Diagnose erst nach Freilegung des 
Tumors moglich sein. Das Operationsziel wird in den meisten Fallen darin beste
hen, durch Verringerung des Tumorvolumens das Mittelhirn zu entlasten; 
manchmal wird die totale Exzision eines Glioms der Pinealisregion gelingen. Die 
Strahlensensibilitat der Gliome ist gering (Zulch 1969). Bei Gliomen hoherer 
Malignitat wird man dennoch versuchen, durch eine postoperative Bestrahlung 
der Pinealisregion die Prognose (etwas) zu bessen. 

Die Strahlentherapie ohne Exzision des Glioms wird nur ausnahmsweise Er
folg haben. Zwar geben Greenberger u. Mitarb. (1977) an, daB acht von 
13 Patienten mit einem Thalamus- oder einem Mittelhirngliom zwolf bis 65 Mo
nate nach AbschluB der Strahlentherapie (lokale Bestrahlung: 50-55 Gy) am 
Leben und symptomfrei sind, und errechnen daraus eine Dreijahres-Uberlebens
rate von 58%, doch hat man nur bei einem der Uberlebenden die Tumorhistolo
gie bioptisch verifiziert (Astrozytom III; Beobachtungszeit: 65 Monate). Ein 
65jahriger Patient von Sung u. Mitarb. (1978) stirbt drei Jahre nach Bestrahlung 
eines Astrozytoms der Pinealisregion (40 Gy) an einem Rezidiv; bei einem 
20jahrigen Patienten von Sung u. Mitarb. (1978) entwickeln sich zwei Jahre nach 
Bestrahlung eines Oligodendroglioms (50 Gy) spinale Metastasen, der Patient 
lebt ein Jahr nach Laminektomie und spinaler Bestrahlung. Das strahlenthera
peutische Krankengut von Onoyama u. Mitarb. (1979) enthalt fUnfPatienten mit 
einem Gliom der Pinealisregion; von diesen sterben vier innerhalb von zwei Jah
ren, nur ein Patient ist nach vier Jahren am Leben. Alle drei Gliompatienten von 
Salazar u. Mitarb. (1979) sterben vier bis 82 Monate nach der Strahlentherapie 
an einem Rezidiv. 

Bei manchen Patienten mit einem Gliom der Pinealisregion kann durch die 
Tumorexzision eine lange andauernde Remission erreicht werden. Bemerkens
wert sind zwei Angaben im alteren Schrifttum: Cummins u. Mitarb. (1960) er
wahnen, daB ein Patient 19 Jahre nach Exstirpation eines Oligodendroglioms 
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("wahrscheinlich eine Art Teratom der Pinealis") ohne Strahlentherapie am Le
ben ist; Olivecrona (1967) teilt mit, er habe bei einer 22jahrigen Patientin ein 
Glioblastom ("wahrscheinliche Diagnose") der Pinealisregion nach parietookzi
pitaler Freilegung entfernt, sie sei fiinf Jahre danach beschwerdefrei. 

Einen entscheidenden Erfolg darfman von der Operation erwarten, wenn sich 
ein Astrozytom niedriger Malignitat (Grad I oder II) in der Pinealisregion findet. 
Page (1977) berichtet fiinf Operationen solcher Tumoren (infratentoriell
suprazerebellarer Zugang): er exstirpiert ein Astrozytom (Grad I) bei einem drei
jahrigen Patienten, 20 Monate danach bestehen keine neurologischen Symptome; 
bei einer elfjahrigen Patientin erfolgt nach Exzision eines Astrozytoms (Grad II) 
eine kraniale Strahlentherapie (50 Gy), drei Jahre spater ist der neurologische 
Befund normal; ein fiinfjahriger Knabe und ein zehnjiihriges Miidchen sind vier 
Jahre nach Astrozytomexzision (Grad I) symptomfrei; ein 37jiihriger Patient ist 
drei Monate nach Exstirpation eines Astrozytoms (Grad I) wieder arbeitsfiihig. 
Drei Patientinnen mit solchen Astrozytomen finden sich im Krankengut von 
Chapman u. Linggood (1980); eine 28jahrige Patientin ist drei Jahre nach der 
Operation beschwerdefrei; bei den beiden anderen hat man praoperativ eine 
Strahlentherapie durchgefiihrt, sie sind vier Jahre nach der Operation ebenfalls 
beschwerdefrei. Erfolgreiche Operationen von Astrozytomen der Pinealisregion 
werden auch von Lazar u. Clark (1974), Wray (1977), Reid u. Clark (1978) und 
Ventureyra (1981) mitgeteilt, die postoperativen Beobachtungszeiten sind entwe
der nicht angegeben oder sehr kurz. 

Wray (1977) berichtet uber eine 20jiihrige Patientin, die vier Jahre nach Teil
exzision eines Astrozytoms (Grad III) der Pinealisregion in gutem Zustand lebt 
(nur die neuroophthalmologischen Symptome haben sich nicht gebessert). Ein 
Patient von Wood u. Mitarb. (1981) stirbt an einem malignen Astrozytom der 
Pinealisregion ein Jahr nach partieller Tumorexzision trotz kranialer Bestrahlung 
(60 Gy) unter strahlensensibilisierender Medikation. 

Glioblastome der Pinealisregion haben eine sehr schlechte Prognose. Wenn 
das Computertomogramm eindeutig zeigt, daB das Mittelhirn von einem hoch
malignen Gliom betroffen ist, muB man sich fragen, ob nicht eine Shunt-Opera
tion der einzige therapeutische Schritt sein sollte. Jeder Therapie sind Grenzen 
gesetzt. 
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F. Ausblick 

Raumfordernde Prozesse der Pinealisregion sind selten. Wenn sich aber ein sol
cher ProzeB entwickelt hat, leidet der Patient an einer ernsten Krankheit, die sein 
Leben bedroht; der Arzt wird vor schwierige Probleme gestellt. Man wird diese 
Krankheit urn so eher beherrschen konnen, je friiher man sie erkennt. Die Anzahl 
"zu spiit diagnostizierter Fiille" wird sinken, wenn man auch bei uncharakteristi
schen Symptomen daran denkt, daB ein raumfordernder ProzeB in der Pinealis
region vorliegen konnte. 

Zur gezielten Therapie eines Tumors der Pinealisregion ist seine Artdiagnose 
erforderlich. Die Artdiagnose konnte genauer und die Therapie zielsicherer sein, 
wenn man mehr iiber das biologische Verhalten der verschiedenen Tumoren 
dieser Region wiiBte. Es ist zu erwarten, daB eine intensive Forschung unsere 
Kenntnis der Tumorbiologie erweitern wird; vor allem histochemische und radio
immunologische Untersuchungen werden dazu beitragen. Mit der Kernspinto
mographie und der Computertomographie der emittierten Positronen lassen sich 
vielleicht Informationen iiber die Histologie und den Stoffwechsel der Tumoren 
gewinnen. Vielleicht finden sich Tumormarker nicht nur bei entodermalen Sinus
tumoren und Choriokarzinomen, sondern auch bei anderen Tumoren, die in der 
Pinealisregion vorkommen. Ob Melatonin der Tumormarker von Tumoren ist, 
die vom Pinealisparenchym stammen, wird man erst nach Auswertung groBer 
Untersuchungsserien beantworten konnen. Zur Losung diagnostischer und the
rapeutischer Probleme bei Pinealiszelltumoren wird auch die Erforschung der 
Physiologie und der endokrinen Funktion der menschlichen Pinealis beitragen; 
vielleicht gelingt es, die Pathogenese der Pubertas praecox bei Tumoren der 
Pinealisregion endgiiltig zu kliiren. Es konnte sein, daB Germinome eine Immun
reaktion provozieren; der Beweis einer solchen Reaktion, der Nachweis spezifi
scher Antikorper und vor allem die Aufschliisselung der vom Germinom produ
zierten Antigene hiitte erhebliche Konsequenzen fUr die Diagnose und die 
Therapie der hiiufigsten Tumoren der Pinealisregion. 

Von Forschungsergebnissen der experimentellen Neurologie, der Neurophy
siologie und der Neuropathologie sind Informationen iiber die Funktionen der 
neuralen Strukturen zu erwarten, die die Pinealisregion umgeben. Diese Informa
tionen werden es ermoglichen, die durch Tumoren der Pinealisregion hervorgeru
fenen Symptome genauer topisch zuzuordnen, die noch unbekannte Pathogenese 
mancher Symptome zu kUiren und die klinische Diagnostik zu verbessern. 

Ob sich die Diagnostik der Tumoren der Pinealisregion entscheidend verbes
sern liiBt, hiingt weniger von der neurologischen Grundlagenforschung ab als von 
der technischen Weiterentwicklung moderner bildgebender Verfahren. Eine ent
scheidende diagnostische Frage ist die nach der Tumorhistologie; ebenso wichtig 
ist die Frage, ob die dem Tumor benachbarten Strukturen durch Kompression 

243 



oder dureh Infiltration gesehadigt sind - die Kenntnis der Tumorhistologie und 
des Tumorwaehstums ist fUr die Therapieplanung und aueh fUr prognostisehe 
Oberlegungen von dominantem Wert. Diese beiden Fragen konnen mit den heute 
verfUgbarcn bildgebenden Geraten nicht oder nur ungenau beantwortet werden. 
Die Computertomographie ermoglicht keine sichere Artdiagnose eines Tumors 
der Pinealisregion, selbst wenn man seine Dichte und seine Kontrastmittelanrei
cherung in die Befundauswertung einbezieht; nur in manchen Fallen erlaubt das 
Computertomogramm die Differentialdiagnose zwischen expansivem und invasi
vern Tumorwachstum. Vielleicht wird die Kernspintomographie zur Losung die
ser schwierigen diagnostischen Probleme beitragen. Derzeit ist die einzige sichere 
Methode, die Artdiagnose eines Tumors der Pinealisregion zu verifizieren, die 
histologisehe Untersuchung nach Tumorbiopsie oder -operation; man hat den 
Eindruek, daB sieh daran in absehbarer Zeit niehts andern wird. 

Bei der Therapie eines Tumors der Pinealisregion steht man vor dem Problem, 
den Tumor zu eliminieren ohne den Patienten zu sehadigen. Es wird aber nur 
selten gelingen, aile funktionell wiehtigen Strukturen der Pinealisregion und ihrer 
Umgebung zu sehonen. Die Neuroehirurgie der Pinealisregion hat in letzter Zeit 
einen erhebliehen Fortsehritt und beaehtliehe Erfolge erzielt. Die kommenden 
Jahre werden zeigen, ob diese Entwieklung ebenso dynamiseh weitergeht - mogli
eherweise werden sieh mane he Tumoren mit Hilfe von Laserstrahlen oder Ultra
sehallwellen besser praparieren und leiehter entfernen lassen. Jedenfalls ist fUr die 
dem heutigen Wissen entspreehende Behandlung der Patienten mit Tumoren der 
Pinealisregion zu fordern, daB die Anzahl der Neuroehirurgisehen Kliniken zu
nimmt, in denen solche Tumoren operiert werden; damit ist verbunden, daB die 
Zahl der Neuroehirurgen, die diese Operationen beherrsehen, groBer werden 
muB. Zur Verbesserung der strahlentherapeutisehen Ergebnisse bei Tumoren der 
Pinealisregion ist eine strenge Indikation erforderlieh, die sieh an der Strahlen
empfindliehkeit des Tumors orientiert; dies setzt seine Artdiagnose voraus. Die 
Strahlentherapie wird desto erfolgreieher sein, je praziser man die Bestrahlung 
mit Hilfe des Computers geplant hat. Aueh von der Radioehirurgie (gezielte 
Einstrahlung sehr hoher Dosen in eine umsehriebene Region bei geringer Strah
lenbelastung der Umgebung) und von der stereotaktisehen Implantation radioak
tiver Substanzen sind Erfolge zu erwarten. Vielleieht lassen sieh manehe Tumo
ren, die gegen Gammastrahlen relativ resistent sind, mit besehleunigten Teilchen 
von hoher Energie zerstoren. We Ie he Rolle die Chemotherapie bei der Behand
lung von Patienten mit Tumoren der Pinealisregion spielen wird, ist noeh unge
wiB. Es hat sieh gezeigt, daB einige dieser Tumoren auf Zytostatika anspreehen. 
Wenn man mehr tiber die Tumorbiologie und den Tumorstoffweehsel wissen 
wird, lassen sieh vielleieht Zytostatika entwiekeln, die eine adaquate onkologisehe 
Therapie bestimmter Tumoren der Pinealisregion ermogliehen. 

Obwohl der Fortsehritt der Medizin - besonders in den letzten Jahren - unser 
Wissen tiber Pathologie, Diagnostik und Therapie raumfordernder Prozesse der 
Pinealisregion betraehtlieh erweitert hat, stehen wir vor einer Ftille noeh ungelo
ster Probleme. Eine intensive Zusammenarbeit von Klinikern, Pathologen und 
medizinisehen Grundlagenforsehern ist notwendig, urn einer Losung dieser Pro
bleme naherzukommen. Nieht aile Fragen werden sieh klaren lassen. Ihre Beant
wortung ist aueh dadureh ersehwert, daB raumfordernde Prozesse der Pinealisre-
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gion selten vorkommen und die Erfahrung des einzelnen daher begrenzt bleibt. 
Deshab sind Sammelstudien iiber Patienten mehrerer Kliniken und ein kooperati
ver Erfahrungsaustauseh wiehtig und wiinsehenswert. V oraussetzung eines sol
chen gemeinsamen Vorgehens ist eine einheitliehe Tumorklassifikation und 
-nomenklatur. 

Zwar wird man nieht die Prognose alIer Tumorpatienten wesentlieh verbes
sem konnen. Das Zie1, jeden Patienten mit einem Tumor der Pinealisregion zu 
heilen, wird sieh nieht erreiehen lassen. Aber man wird sieh diesem Ziel niihem. 
Moge dieses Bueh dazu beitragen. 
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- - au13erhalb des Zentralnervensystems 31 
- Nekrosen 29 
- Strahlenempfindlichkeit 31, 240 
- Tumorwachstum 30 ff 
- Verkalkungen 29,121, 154ff 
- Zysten 29, 156 
Pinealiszyste 2, 65, 180 
- nach intrapinealer Blutung 65 
Pinealoblastom s. Pineoblastom 
Pinealom 19 ff, 25 ff, 31, 34 
- ektopisches 37 ff, 44 ff 
- - Genese 38 ff 
Pinealozyt 2 ff, 39 
Pinealozytom s. Pineozytom 
Pineoblastom 20 ff, 28 ff, 145, 154 ff, 195, 

212 ff, 240 ff 
- Differenzierung s. Pinealiszelltumoren, 

Differenzierung 
Malignitiitsgrad 30 

- Metastasen s. Pinealiszelltumoren, 
Metastasen 

- Mitosen 29 
- Operation 212 ff, 240 
Pineozytom 21 ff, 28ff, 57,60,146, 153ff, 

195, 218, 239 ff 
- Differenzierung s. Pinealiszelltumoren, 

Differenzierung 
- Malignitiitsgrad 30 
- Metastasen s. Pinealiszelltumoren, 

Metastasen 
- Mitosen 29 
- Operation 212 ff, 239 ff 
- Subarachnoidalblutung 29 
Plexuspapillom, Hiiufigkeit 59 
- Metastasen 59, 190 
- Pinealisregion 59 



Potenzstorung 102, 111, 115 
Priitektum 71 ff, 76, 78, 80, 82, 90 
Ptose 92ff 
Pubertas praecox 104 ff, 111, 115 
- Geschlechtsverteilung 104, 108 
- Hiiufigkeit 105 ff 
- hormonaktive Tumoren 108 ff 
- Pathogenese 104, 106 ff 
Pubertiit, verzogerte 102 ff 
Pulvinar thalami 6 ff, 72 
Pupille, Anisokorie 90 ff 
- - bei alternierender Kontraktion 82, 110 
- Lichtreaktion 73, 80 ff 
- - konsensuell 73, 81 ff 
- Motilitiitsstorung 90 ff, 93, 110, 113 ff, 

230ff 
- Mydriasis 90 ff, 110 
- Naheinstellungsreaktion 82 
Puppenkopfphiinomen s. okulozephaler 

Reflex, vertikaler 
Pyramidenbahn s. Tractus pyramidalis 

Recessus pinealis 2 ff, 8, 65 
- suprapinealis 3 ff, 8, 17, 66, 88, 123, 125, 

142 
Retinoblastom 29 ff 
Retraktionsnystagmus 88 ff 
rostrale mesenzephale retikuliire 

Formation 76, 78 

Sarkoid, Pinealisregion 67 ff, 184 
- - computertomographische Befunde 184 
Schlafstorung 84, 101, 116 
Schokoladenzyste, Pinealisregion 184 
- - computertomographische Befunde 184 
Sehrinde 72, 74, 81 
Seminom 22, 35, 39 ff, 220 
Sensibilitiit s. System, sensibles 
Sexualfunktionsstorung 101 ff 
Sinus rectus 8, 15, 18,67, 135, 137, 142, 

149, 182 
Splenium corporis callosi 8, 14 ff, 18, 31, 40, 

99, 137, 149, 227 
- Gliome 56 ff, 121, 125, 128, 144 ff, 173 
Spongioblastom s. pilozytisches Astrozytom 
Stammganglien 37, 68, 76, 84, 97, 146, 159 
Stauungspapillen 94ff, 99,113,116,197 
Strahlenspiitnekrose s. Strahlentherapie, 

Gefahr des Strahlenschadens, 
Strahlenspiitnekrose 

Strahlentherapie 207 ff, 217 ff 
- Bestrahlungsfelder 217 ff, 220, 233 
- Choriokarzinom 224, 238 ff 
- embryonales Karzinom 223 ff, 238 ff 
- entodermaler Sinustumor 223 ff, 238 ff 
- Gefahr des Strahlenschadens 228 ff 
- - Strahlenspiitnekrose 228 ff, 231, 234 

- - Wachstumsstorung 229 
- Germinom 212, 218 ff, 233 ff 
- Gliome 241 ff 
- Herddosen 219 ff 
- Indikation 229, 233, 244 
- malignes Teratom 237 ff 
- Pinealiszelltumoren 239 ff 
- postoperativ 202 ff, 205, 212 ff, 237 ff 
- Radiochirurgie 217 ff, 244 
- spinale Bestrahlung 209, 217 ff, 233, 239 ff 
- Uberlebensraten 210, 221 ff, 234, 241 
Substantia nigra 71, 76, 84 
System, akustisches 82 
- aufsteigendes retikuliires 84 
- extrapyramidal-motorisches 72, 76, 83 ff 
- der konjugierten Augenbewegungen 72, 

74ff, 77, 84 
- limbisches 84, 100 
- motorisches 83 ff 
- okulomotorisches 74 ff 
- - Funktionsstorungen 78 ff 
- sensibles 82 ff 
- vestibuliires 76 

Tegmentum 8, 71, 73 ff 
Tektum s. Vierhiigelplatte 
Tela chorioidea des 3.Ventrikels s. Velum 

interpositum 
Teleangiektasien, Pinealisregion 67 
Tentorium 9, 16, 18, 60, 149 
Tentoriuminzisur 9, 17, 98, 137, 145, 149, 

173, 213 
Teratoid 20, 46 ff 
Teratom 20, 22 ff, 33 ff, 46 ff 
- atypisches s. Germinom 
- benignes 49 ff, 166 ff, 237 ff 
- Blutungen 50 
- computertomographische Befunde 166 ff 
- - Differentialdiagnose 190 ff 
- - Fett im Liquorraum 166 
- - Tumordichte 167 
- Histologie 49 ff, 167 
- - Ziihne 49, 122, 166 
- intrakraniell, Erkrankungsalter 48 
- - Geschlechtsverteilung 45, 48 
- - Hiiufigkeit 47 
- - Lokalisation 47 ff 
- malignes 47,50,52, 166ff,216, 237ff 
- - Metastasen 50 ff 
- Pinealisregion 20, 22 ff, 33 ff, 47ff, 51ff, 

145, 166ff 
- - Hiiufigkeit 26 ff, 47 ff 
- - Operation 202ff, 211 ff, 214, 237ff 
- Strahlenempfindlichkeit 51, 237 
- supraselliir 44, 47 ff, 108, 116, 167 
- tumorgenetische Beziehung 

zu Gliomen 56 

279 



Teratom 
- Verkalkungen 50, 120, 166 ff 
- Zysten 50 
- - Ruptur 50, 111, 166 
Thalamus 8,17,31,40,57, 82ff, 114, 149, 

155,159 
- Gliome 56, 113, 128, 143 ff, 149, 173, 241 
Tractus corticobulbaris 84 
- corticopontinus 84 
- frontopontinus 83 ff 
- interstitiospinalis 76 
- opticus 72, 80 
- pyramidalis 84 
- reticulospinalis 83 ff 
- rubrospinalis 83 
- spinothalamicus 82 
- tectospinalis 84 
- tegmentalis centralis 83 
Tuber cinereum 106 ff 
Tuberkulom, Pinealisregion 68, 184, 201 
- - computertomographische Befunde 184 
Tumormarker 192ff, 197,243 

Velum interpositum 8, 60ff, 144ff, 174, 
235ff 

- medullare anterius 8, 77, 231 
Vena basalis 9,15,134, 138ff, 144 
- cerebri interna 8, 15, 133 ff, 137ff, 227 
- - Ligatur s. Neurochirurgie, Operations-

risiko, Venenligatur, Vena cerebri interna 
- cerebri magna s. Vena magna Galeni 
- corporis callosi dorsalis 145 
- magna Galeni 8, 15, 18, 134 ff, 137 ff, 

144 ff, 149, 227 
- - "Aneurysma" 66 ff, 132, 142, 181 ff, 

214, 232 ff 
- - - computertomographische 

Befunde 181 ff 
- - - Erkrankungsalter 66 ff 
- - - Geschlechtsverteilung 67 
- - - Operation 214, 232 ff 
- - - Subarachnoidalblutung 67 

280 

- - - Thrombose 67,142,181, 232ff 
- - - Verkalkungen 67, 122 
- - Ligatur s. Neurochirurgie, Operationsri-

siko, Venenligatur, Vena magna Galeni 
- - VerschluB, venose Kollateraleralen 67, 

142, 227, 232 
- mesencephalica lateralis 139 
- - posterior 139 
- occipitalis interna 202, 228 
Venae pineales 4, 15, 139 
Vena pontomesencephalica 139 
- praecentralis cerebelli 139, 142, 145, 228 
- thalami superior 139, 144 
- vermiana superior 145 
Venen, transzerebrale s. Vena magna 

Galeni, VerschluB, venose Kollateralen 
venoses Angiom, Pinealisregion 67, 142, 

183,216,233 
- - computertomographische Befunde 183 
- - Operation 216, 233 
Ventrikel, dritter 1 ff, 4, 6 ff, 11, 13, 15, 17, 

123ff, 127, 131 ff, 147, 149ff, 159 
VerschluBhydrozephalus s. Okklusiv-

hydrozephalus 
Vierhiigel, oberer 1, 8, 72ff, 77, 84, 129 
- unterer 1, 8, 73, 77, 82, 95 
Vierhiigelplatte 8, 11, 15 ff, 38, 57, 67 ff, 

72ff, 124ff, 128, 131, 149, 159,201,213 
- Gliome 56, 123, 128, 131 ff, 142 ff, 145, 

191 
Vierhiigelzisterne 8 ff, 13, 17, 125, 128, 149, 

177, 191, 196 

Zweizelltyp s. Pinealom 
Zysten, Pinealisregion 64ff, 124, 132, 142, 

180ff, 200, 204, 210ff, 231 ff 
- - Blutungen 66, 232 
- - computertomographische 

Befunde 180 ff 
- - Operation 200,204,211,231 
- - Ruptur 66 
Zystizerkuszyste, Pinealisregion 66 
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