24

Tumoren
24.1  Allgemeines
24.1.1 Ursachen intrakranieller

Raumforderungen

Zu einer Einengung des Gehirns und unter-

schiedlich hoher Steigerung des Hirndrucks

konnen sehr verschiedenartige Krankheits-

prozesse im Endokranium fiihren. Neben pri-

madren und metastatischen Hirntumoren sind

dies:

» Fehlbildungen,

* Aneurysmen,

* Zysten,

o parasitdre Erkrankungen,

» Abszesse,

o Zirkulationsstorungen,

o traumatische und nichttraumatische Ha-
matome,

o entziindliche Granulome (z.B. Tuberkulo-
me und luische Gummen),

o leukdmische Infiltrate,

» Hirnédeme mannigfacher Genese.

Diese Aufzdhlung macht deutlich, in wie viele
Richtungen differenzialdiagnostische Uber-
legungen bei klinischem Verdacht auf einen

raumfordernden intrakraniellen Prozess

gehen miissen.

24.1.2 Klassifizierung von
Hirntumoren

Die Hirntumoren, die unter den Ursachen fiir
eine intrakranielle Raumforderung eine zen-
trale Stellung einnehmen, werden nach sehr
verschiedenen Gesichtspunkten eingeteilt.
Man differenziert sie nach histologisch-mor-
phologischem Bild, nach Lokalisation (z.B.
supra- oder infratentoriell [supratentoriell
vorwiegend bei Erwachsenen, infratentoriell
gehduft bei Kindern], intra- oder extrazere-
bral) und unter prognostischen Aspekten
(z.B. Malignitdtsgrad, Operabilitdt, Strahlen-
empfindlichkeit).

Die WHO hat die Hirntumoren nach der
Lokalisation des Ursprungsgewebes eingeteilt
(WHO-Klassifikation von 2007, in Tab.24.1
verkiirzt aufgefiihrt (vgl. auch www.brain-
life.org).
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Tab. 24.1 Einteilung der Tumoren des ZNS
(verkiirzte WHO-Klassifikation 2007)

neuroepitheliale Tumoren

e astrozytdre Tumoren

« oligodendrogliale Tumoren

¢ oligoastrozytare Tumoren

¢ ependymale Tumoren

e Plexus-choroideus-Tumoren

¢ andere neuroepitheliale Tumoren

¢ neuronale und gemischt neuronal-gliale
Tumoren

e Tumoren der Pinealisregion

e embryonale Tumoren

Tumoren der Hirnnerven und der paraspi-

nalen Nerven

e Schwannome

¢ Neurofibrome

o Akustikusneurinome

¢ Perineurinome

¢ maligne Tumoren der periphere Nerven-
scheiden

Tumoren der Meningen

e Tumoren der meningothelialen Zellen

e mesenchymale Tumoren

e primar melanozytische Lisionen

o andere Neoplasmen mit Verbindung zu
den Meningen

Lymphome und hdmapoetische Neoplas-
men

Keimzelltumoren

Tumoren der Sella

Metastasen

24.1.3 Aligemeine klinische
Symptomatik von
Hirntumoren

In der klinischen Symptomatik wird haufig
die Trias: Kopfschmerz-Erbrechen-Stauungs-
papille als Kardinalbefund herausgestellt.
Das Vollbild dieser Trias ist jedoch nicht fiir
das Initialstadium, sondern eher fiir das Spat-
stadium der Hirntumoren typisch.

Frithsymptome. Im Allgemeinen sind dies:

» Kopfschmerzen, meist dumpf, anhaltend
und lageabhdngig;

« epileptische Anfdlle, besonders bei Grof-
hirntumoren (rund 15% der Fille) ein
recht hdufiges Intitialsymptom;

o psychische Verdanderungen in Form von
Antriebsminderung, affektiver Abstump-
fung und Personlichkeitsvergroberung, die
vom Patienten selbst fast nie wahrgenom-
men und von der Umwelt hdufig lange
iibersehen werden.

Spatere Symptome. Zu den Frithsymptomen

treten spdter meist hinzu:

» progrediente Hirndruckerscheinungen mit
Ubelkeit, Erbrechen, Stauungspapille, Dop-
pelbildersehen, zunehmender Aufmerk-
samkeits- und Bewusstseinseinengung
und schlielich Einklemmungserscheinun-
gen,

» zerebrale Herdsymptome, welche die spe-
zielle Symptomatik hervorrufen (s.u.) und
weitgehend vom Sitz des Tumors abhédngig
sind.

Differenzialdiagnostischen Abgrenzung
gegeniiber vaskuldren Prozessen. Weg-
weisend ist, dass die Symptomatik der Hirn-
tumoren in der Regel eine stetige Progre-
dienz, ein ,Crescendo" aufweist.
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24.1.4 Spezielle klinische
Symptomatik von
Hirntumoren

Supratentorielle Prozesse. Unter den spe-
ziellen neurologischen Befunden finden sich
bei Grohirntumoren v. a.:

o kontralaterale Paresen,

« Kkontralaterale Sensibilitdtsausfalle,

» epileptische Anfille,

» Hemianopsien,

* Aphasien.

Infratentorielle Prozesse. Hier finden sich:
» basale Hirnnervenstérungen.

» Kleinhirnsymptome.

o Hirnstammsymptome.

AuBerdem entwickeln die Tumoren in der
hinteren Schadelgrube meist recht frithzeitig
eine intrakranielle Drucksteigerung mit Stau-
ungspapillen.

Hypophysenadenome und Kraniopharyn-
geome. Kennzeichnend hierfiir sind Chias-
masyndrome und/oder endokrine Stérungen.

24.1.5 Diagnostik von
Hirntumoren

Bei Verdacht auf einen raumfordernden in-
trakraniellen Prozess sind zundchst folgende
Untersuchungen indiziert:

» EEG mit Suche nach Herd- und Allgemein-
veranderungen;

» Computertomografie, neben der Kernspin-
tomografie die schonendste und treff-
sicherste Methode, insbesondere mit Kon-
trastmittel, zur Erfassung von Hirntumo-
ren;

24.2 Neuroepitheliale Tumoren

» Kernspintomografie, besonders bei Tumor-
verdacht im Hirnstammbereich und zur
Abgrenzung von Tumor und Begleitédem.

Als weitere Untersuchungen kénnen im Ein-

zelfall in Betracht kommen:

» Angiografie des Karotis- oder Vertebralis-
kreislaufs je nach Lokalisationsverdacht;

» Hirnszintigrafie mit Suche nach Aktivitéts-
anreicherung im Tumorgewebe;

o Liquoruntersuchung zum Nachweis von Ei-
weiRvermehrung (z. B. bei Akustikusneuri-
nomen) oder auch Tumorzellen (Cave:
Hirndruck!);

» Nativ-Rontgenaufnahmen des Schddels,
evtl. auch Spezialeinstellungen der Schad-
delbasis oder der Felsenbeine, falls kein
CCT oder MRT verfiigbar.

24.2  Neuroepitheliale

Tumoren

Unter den art- und lokalspezifischen Beson-
derheiten der verschiedenen Hirntumoren
sind die nachfolgend aufgefiihrten Tumoren
hervorzuheben.

24.2.1 Astrozytome

Astrozytome sind gliomatése Tumoren, die
nach ihrem biologischen Verhalten vier ver-
schiedenen Graden zugeordnet werden. So
entspricht z.B. das pilozytdre Astrozytom
einem Atrozytom von Grad I, das mulitforme
Glioblastom einem Astrozytom von Grad IV.

Pilozytdre Astrozytome
(Astrozytome Grad )

Sie kommen vorwiegend im Kindes- und Ju-
gendalter vor und sind im Kleinhirn und
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Hirnstamm, dariiber hinaus in den Stamm-
ganglien, im Chiasmabereich und im Riicken-
mark anzutreffen. Sie neigen zur Zystenbil-
dung, wachsen als gut abgrenzbare Tumoren

Abb. 24.1
lappen. Histologisch Oligoastrozytom Grad Il.
a T 2-betonte MRT-Aufnahme, transversal.

b T 1-betonte MRT-Aufnahme mit Kontrastmit-
tel (KM), koronar.

GroRes Astrozytom im Schldfen-

langsam und vorwiegend verdrangend und
sind daher haufig operabel.

Klinisch verursachen diese zundchst oft
lange stumm bleibenden Geschwiilste (ohne
Malignitdtskriterien) Hirndruckerscheinun-
gen durch ihr Wachstum oder durch Ver-
legung der Liquorwege.

Differenzierte und anaplastische
Astrozytome (Astrozytome
Grad IHII)

Astrozytome ab dem Grad II treten meist im
mittleren Lebensalter auf mit chronisch-pro-
gredientem Verlauf.

Sie sind v.a. im GroRhirn (Abb.24.1 u.
Abb. 24.2), seltener im Mittelhirn und in der
Briicke lokalisiert.

Abb. 24.2 Astrozytom Grad Ill (z.T. zystisch)
der rechten Parietotemporalregion des GroR-
hirns im MRT (aus Mumenthaler M, Mattle H.
Kurzlehrbuch Neurologie. Stuttgart: Thieme;
2006)
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Symptomatik. Die Vorgeschichte ist hdufig
lang und die Patienten klagen z.B. zundchst
ausschlieBlich tiber fokale oder generalisierte
Anfille. Andere Lokalsymptome oder intra-
kranielle Druckerscheinungen folgen oft erst
nach Jahren.

Diagnostik. Da Astrozytome gefdRarm sind
und hdufig Zystenbildung aufweisen, stellen
sie sich im Angiogramm meist nur mit Ver-
drdangungserscheinungen und kaum durch
pathologische GefdRRe oder diffuse Anfarbun-
gen dar. Im CCT gibt sich ein Astrozytom vom
Grad I (entspricht dem pilozytdren Astrozy-
tom) mit einer umschriebenen Zone vermin-
derter Dichte zu erkennen. Dabei ist eine Ab-
grenzung des Tumors gegeniiber einem peri-
fokalen Odem meist nicht sicher moglich.
Wesentlich besser gelingt die Trennung zwi-
schen Tumorgewebe und Odem bei der MRI-
Untersuchung.

Therapie. Ziel muss die moglichst vollstandi-
ge operative Entfernung der nicht nur ver-
drdngend, sondern auch infiltrativ wachsen-
den Geschwiilste sein.

Prognose. Etwa 10% der Astrozytome Grad |
(pilozystisches Astrozytom) und Grad II (dif-
ferenziertes Astrozytom) entarten maligne.

Multiforme Glioblastome
(Astrozytome Grad IV)

Diese hdufigsten und bosartigsten Ge-
schwiilste des GroBhirns treten hauptsdch-
lich im mittleren und spateren Lebensalter
auf (Maximum 5. und 6. Jahrzehnt). Ihre Bos-
artigkeit duBert sich in kurzen Krankheits-
verldufen. Gelegentlich kommt es zu einem
Tumorwachstum von einer Hemisphdre
durch den Balken zur anderen Seite (sog.
Schmetterlingsgliom).

24.2 Neuroepitheliale Tumoren

Symptomatik. Das klinische Erscheinungs-
bild, das von der Tumorlokalisation und der
rasch fortschreitenden Hirndrucksteigerung
gepragt wird, verlduft kontinuierlich progre-
dient oder aber apoplektiform infolge spon-
taner Blutungen in den Tumor durch Arrosio-
nen von Tumorgefdf3en.

Diagnostik. Die Artdiagnose des infiltrierend
wachsenden Glioblastoms ldsst sich aus dem
Angiogramm mit groBer Sicherheit durch
pinsel- oder besenreiserartige GefdRzeich-
nungen und Auftreten ,frither* Venen herlei-
ten. Im CCT/MRT stellt sich das Glioblastom
mit einer zentralen hypodensen Zone (Ne-
krosezone) und einem meist ausgedehnten
perifokalen Odem dar, das zu ausgeprigten
Mittellinienverlagerungen  fithren  kann
(Abb.24.3). Nach Kontrastmittelgabe zeigt
sich ein unregelmaRiges, oft ringformiges En-
hancement (Abb. 24.4).

Abb. 24.3 Raumforderndes

Astrozytom
Grad lIJIV mit Mittellinienverlagerung und
perifokalem Odem. T2-betonte MRT-Aufnah-
me, transversal.
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g .

Abb. 24.4 Glioblastom mit zentraler Nekro-
se, perifokalem Odem und ringformigem
Kontrastmittel-Enhancement. CCT mit KM.

» Eine ringférmige KM-Anreicherung ist ty-
pisch bei:

» Hirnabszessen,

¢ Glioblastomen und

e Hirnmetastasen.

Therapie und Prognose. Eine operative Ra-
dikalentfernung gelingt nur selten. Die Uber-
lebenszeit betrdgt meist nur Monate, allen-
falls wenige Jahre. Rontgenbestrahlungen, zy-
tostatische Chemotherapie und Isotopen-
implantationen in den Tumor kénnen die
Prognose oft verbessern.

24.2.2 Oligodendrogliome
Oligodendrogliome treten als bedingt gut-

artige GroBhirntumoren, bevorzugt mit ini-
tialen Krampfanfillen zwischen dem 35.

und 45. Lebensjahr in Erscheinung. Sie neigen
zu Verkalkungen (typische kleine Kalkschol-
len kennzeichnen den CCT-Befund) und
wachsen langsam. Da sie jedoch oft gefdR3-
reich sind, neigen sie zu Tumorblutungen
mit apoplektiformen Verldufen. Die Behand-
lung dieser weitgehend strahlenresistenten
Geschwiilste entspricht der Therapie der As-
trozytome.

24.2.3 Pinealistumoren

Die in der Pinealisregion auftretenden Tumo-
ren (Abb.24.5) sind meist Keimzelltumoren
(Germinom, Teratom), seltener pinealiseige-
ne Tumoren (Pineozytome und die infiltrie-
rend wachsenden, dem Medulloblastom dhn-
lichen Pineoblastome). Typisch fiir diese Tu-
moren ist eine Tumorabsiedlung auf dem
Liquorweg — meningeal, spinal und intraven-
trikuldr.

Die klinische Symptomatik entwickelt sich
durch Druck auf die Vierhiigelplatte (vertika-

Abb. 24.5 GroRes Pinealom, cCT-Aufnahme
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le Blickparese, Konvergenzschwdche und
evtl. fehlende Lichtreaktion der Pupillen =
Parinaud-Syndrom) sowie aus einem Ver-
schluss des Aquddukts mit der Folge eines
Okklusionshydrozephalus.

24.2.4 Medulloblastome

Medulloblastome (Abb.24.6) sind hochmali-
gne Tumoren des Kindes- und Jugendalters,
wo sie etwa 1/s aller Tumoren ausmachen.

24.2 Neuroepitheliale Tumoren

Sie sind vorzugsweise in der Mittellinie des
Kleinhirns, seltener in der Briicke lokalisiert
und wachsen rasch in Richtung auf den 4.
Ventrikel bzw. den Aquddukt bis in den Spi-
nalkanal vor. Eine Metastasierung kann tiber
den Liquorweg erfolgen - sog. Abtropfmetas-
tasen, die dann spinale Symptome oder Kau-
da-Symptome verursachen konnen.

Histologische Charakteristika sind kleine
Tumorzellen mit breitem Zytoplasmasaum
sowie Rosettenbildungen.

Abb. 24.6 Fortgeschrittenes Medulloblastom mit Hydrocephalus occlusus des 1. und Ill. Ven-

trikels.

a T2-gewichtete Spinechosequenz. Der Tumor
stellt sich signalreich dar. Er hat zu einer Kom-
pression des IV. Ventrikels gefiihrt.

b Sagittale T1-gewichtete Spinechosequenz
nach intravendser Gabe von Gadolinium-DTPA.
Der Tumor zeigt eine deutliche Kontrastmittel-

anreicherung. Seine raumfordernde Wirkung
auf die Ponsregion, die Medulla oblongata und
das Tentorium sind gut erkennbar. (Aufnahmen:
Prof. Dr. U. Médder, Institut fir diagnostische
Radiologie der Universitdt Diisseldorf).
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Der Krankheitsverlauf, der durch rasch pro-
grediente Hirndrucksymptomatik mit Kopf-
schmerzen und Erbrechen sowie durch
Rumpfataxie mit Gang- und Standunsicher-
heit geprdgt wird, ist kurz und fiihrt oft
schon in wenigen Monaten zum Tode.

Auch nach Operation, intrathekaler Appli-
kation von Chemotherapeutika und Strahlen-
therapie - Medulloblastome sind strahlen-
sensibel — kommt es meist schon nach Mo-
naten oder wenigen Jahren zum Tumorrezi-
div.

24.3  Akustikusneurinome
Neurinome sind benigne Neubildungen der
Schwann-Zellen. Sie treten v.a. am 8. Hirn-
nerven und an den spinalen Wurzeln auf
(5.136). Unter den kraniellen Neurinomen
hat das Akustikusneurinom als weitaus hdu-
figster Kleinhirnbriickenwinkeltumor die
grofte klinische Bedeutung. Von diesem
Tumor sind bevorzugt Menschen in héheren
Lebensjahrzehnten betroffen.

Symptomatik. Die klinische Symptomatik
beginnt meist mit Ohrgerduschen und einsei-
tiger Horminderung. Bei fortschreitendem
Tumorwachstum - nicht selten erst nach Jah-
ren - treten weitere Hirnnervensymptome
(zuerst Symptome des N. facialis, spater des
N. trigeminus und auch des N. abducens)
sowie Allgemeinsymptome wie Hinterkopf-
schmerzen, Schwindel, koordinative Stérun-
gen, Nystagmus und Brechneigung hinzu.

Diagnostik. Wegweisende Bedeutung haben

neben der Innenohrschwerhorigkeit mit Un-

ter- oder Unerregbarkeit des N. vestibularis

insbesondere:

« pathologischer AEP-Befund,

o die fast regelhaft anzutreffende deutliche
EiweilRvermehrung im Liquor sowie

« Erweiterung des Porus acusticus internus
auf den Rontgenaufnahmen nach Stenvers,

» gelegentlich seine rontgenologisch fass-
bare Entkalkung der Felsenbeinspitze.

Im Hirnszintigramm und auch im Vertrebra-
lisangiogramm stellten sich frither meist nur
grofBere Kleinhirnbriickenwinkeltumoren
dar; ergiebiger sind Computertomografie
und Kernspintomografie. Die sensitivste di-
agnostische Methode ist die Kernspintomo-
grafie, insbesondere auch zur Erfassung klei-
nerer Akustikusneurinome und einer evtl.
intrameatalen Tumorausdehnung (Abb. 24.7).

Therapie. Die alleinige Behandlungsmaglich-
keit ist die operative Entfernung des Tumors.
Das Operationsrisiko nimmt mit der GroRe
der Geschwiilste zu.

Abb. 24.7 Akustikusneurinom mit intramea-
talem Wachstum und groBer extrameataler
Ausdehnung, die zur Kompression des Hirn-
stammes fiihrt. T 1-betonte MRT-Aufnahme mit
KM, koronar.
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