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SpinaleTumoren

Teil 2: Intradural-extramedullare Tumoren

Michael Payer
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Quintessenz

® Intradurale Tumoren sind selten. Aufgrund ihrer engen Nachbarschaft zum
Riickenmark und zu den Nervenwurzeln verursachen sie aber oft eine erhebliche
Morbiditdt und sollten daher in der Differentialdiagnose von Wirbelsdulenleiden
mitberticksichtigt werden.

® Extramedulldre Tumoren machen rund 90% aller spinalen intraduralen Tumo-
ren aus. Histologisch handelt es sich meistens um gutartige Schwannome/Neuro-
fibrome, Meningeome, oder — in der IWS — Filum-terminale Ependymome.

® Sie manifestieren sich durch progrediente lokale und/oder radikuldre
Schmerzen sowie senso-motorische Ausfille. Die Diagnose wird mit Hilfe der
Magnetresonanz-Tomographie gestellt.

® Die Therapie der Wahl ist die komplette chirurgische Entfernung, welche
meistens ohne relevante Manipulation von neurologischen Strukturen gelingt.

® Die Prognose ist giinstig und hingt in erster Linie vom Schweregrad der
praoperativen neurologischen Ausfille ab. Die rechtzeitige Diagnosestellung ist
eminent wichtig, denn schon vorhandene Ausfille erholen sich auch nach voll-
stdndiger Tumorentfernung nicht oder nur zogerlich.

Summary
Spinal tumours

Part 2: Intradural-extramedullary tumours

® [ntradural tumours are rare, but in view of their close anatomical relation-
ship to the spinal cord and nerve roots they cause appreciable morbidity and
should be considered in the differential diagnosis of spinal disorders.

® Extramedullary tumours account for some 90% of all spinal intradural tumours.
Histologically they largely consist of benign schwannomas/neurofibromas,
meningiomas or, in the lumbar spine, filum terminal ependymomas.

® They are manifested by progressive local and/or radicular pain and sensory-
motor deficit. The diagnosis is established by magnetic resonance imaging.

® The therapy of choice is radical surgical removal, which is usually successful
without significant manipulation of neurological structures.

® The prognosis is favourable and depends mainly on the severity of preopera-
tive neurological deficits. Early diagnosis is crucial, since even after complete
tumour removal preexisting neurological deficits recover not at all or only slowly.

Einleitung

Extramedulldre Tumoren machen rund 90% aller
intraduralen spinalen Tumoren aus. Histologisch
handelt es sich fast ausschliesslich um Nerven-
hiillentumoren oder Meningeome. Im Bereich
der Cauda equina kommen Filum-terminale
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Tabelle 1. Gerundete prozentuale Haufigkeit der
verschiedenen intradural-extramedulldaren Tumoren.

Nervenhillentumoren 45%
Meningeome 40%
Filum-terminale Ependymome 10%
Seltene (Lipom, Dermoid, Epidermoid, 5%
Abtropfmetastasen)

Ependymome dazu (Tab. 1 &) [1]. Sie manifestie-
ren sich durch lokale oder radikuldre Schmerzen,
progrediente sensomotorische Ausfille, selten
durch eine Sphinkterstorung oder Subarach-
noidalblutung. Wichtig ist eine frithe Diagnose
mittels MRI, mit und ohne Kontrastmittel. Die
moglichst umgehende chirurgische Entfernung
ist die Therapie der Wahl; sie liefert die histologi-
sche Diagnose und entlastet das vom Tumor kom-
primierte Riickenmark und die Nervenwurzeln.
Eine tabellarische Ubersicht gibt Tabelle 2 &.

Nervenhiillentumoren

Charakteristika

Sie sind mit den Meningeomen die haufigsten
intraduralen Tumoren [2]. Es handelt sich fast
immer um gutartige Tumoren, ausgehend von
Schwannschen Scheidezellen der sensiblen Hin-
terwurzeln. 80-90% liegen intradural, 10-20%
(intra- und) extradural (sogenannte «Sanduhr-
neurinome») [2, 3]. Die gesamte Wirbelsaule ist
gleichméssig betroffen [3]. Histologisch gibt es
die abgekapselten, den Nerven umwachsenden
Schwannome (Synonym Neurinome) und die die
Nervenfaszikel durchwachsenden Neurofibrome
[4]. Ausserst selten kénnen Neurofibrome zu
sogenannten malignen peripheren Nervenhiillen-
tumoren entarten [4]. Spinale Nervenhiillen-
tumoren konnen im Rahmen einer Neurofibro-
matose (NF) auftreten, wobei sie dann durch ein
invasiveres Wachstum, multiple Lokalisationen
und gehéufte maligne Entartung gekennzeichnet
sind [3, 4]. Sie manifestieren sich vorzugsweise
im 3. bis 5. Lebensjahrzehnt, bei Frauen und
Miénnern gleich haufig [2-4]. Nervenhiillentumo-
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ren zeichnen sich typischerweise durch zuneh-
mende radikulire Schmerzen und sensible
Ausfille aus; motorische Ausfille und Riicken-
mark-Kompressionssymptome sind selten und
spét im Verlauf [2, 3].

Radiologische Darstellung

Das MRI zeigt einen scharf begrenzten, regel-
méssig Kontrast anreichernden Tumor mit gele-
gentlich zystischen Anteilen (Abb. 1 E1); bei in-
traduraler Lage kommt es zur Aufweitung des
Subarachnoidalraumes kranial und kaudal vom
Tumor [4]. Foraminale Nervenhiillentumoren
fithren ab einer gewissen Grisse zur Aufweitung
des Foramen intervertebrale durch Erosion von
Pedikel-, Facettengelenks-, oder Wirbelkorper-
anteilen [5].

Therapie und Outcome

Die Therapie der Wahl bei symptomatischen
spinalen Nervenhiillentumoren ist die komplette
operative Entfernung, in der Regel iiber einen
posterioren Zugang mit — bei lateraler Tumor-
lage — partieller Facettengelenks-Resektion [4].

Abbildung 1

57jahrige Patientin mit progredienten lumbalen Ricken-
schmerzen und Ausstrahlung in die Beine; koronares T1-MRI
der LWS nach Kontrastgabe zeigt einen scharf begrenzten
intra-extraduralen Tumor mit kugeligem Anteil auf Héhe
LWK 3 intradural mit Durchtritt durch das Foramen L3/4 und
Ausdehnung nach extraforaminal links bis auf Hohe Pedikel
L4. Das Bild ist suggestiv fur ein «Sanduhrneurinom», welches
sich auch histologisch bestétigte.
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Eine vollstindige Tumorentfernung gelingt in
knapp iiber 90% der Fille ohne Neurofibromatose
und in iiber 70% bei NF-2 [3, 4]. Rezidive werden
vor allem bei inkompletter Tumorresektion be-
obachtet, NF-2 (stdrkere Tumoradhdrenzen zu
den Nervenwurzeln und multiple Entstehungsorte)
und bei Rezidiv-Operationen [3].

In der Regel kommt es nach foraminalen Nerven-
hiillentumoren zu zwei bis drei Wochen dauern-
den voriibergehenden neurogenen Schmerzen
im betreffenden Dermatom; permanente neu-
rogene Schmerzen werden interessanterweise
nicht beobachtet [4, 6]. Neue persistierende mo-
torische Defizite sind nach Resektion eines Ner-
venhiillentumors an einer motorisch relevanten
Nervenwurzel nur in wenigen Prozenten zu er-
warten, mehr in der HWS als in der LWS [3, 6].
Positive Préddiktoren fiir eine erhaltene postope-
rative motorische Nervenfunktion sind der histo-
logische Typ des Neurofibroms im Gegensatz
zum Schwannom, eine intra- und nicht extra-
radikuldre Tumorlokalisation, ein Tumordurch-
messer von mehr als 2 cm und das Vorhanden-
sein einer normalen motorischen Funktion vor
der Operation [6]. Bei diesen Konstellationen ist
aufgrund der Tumordurchsetzung oder chroni-
schen Verdrangung des Nervs eine «Kollatera-
lisierung» der befallenen Nervenwurzel durch
benachbarte Wurzeln anzunehmen [6].
Insgesamt verschwinden die prioperativen radi-
kuldren Schmerzen bei vollstindiger Tumor-
entfernung nachhaltig, allerdings persistiert
meistens eine Hyposensibilitdt im betreffenden
Dermatom [5, 7].

Meningeome

Charakteristika

Meningeome entstehen aus Zellen der Arachnoi-
dea und machen etwas mehr als ein Drittel aller
priméren intraduralen Tumoren der Wirbelsédule
aus; etwa 90% liegen intradural-extramedullér,
etwa 10% sind (intra- und) extradural [8, 9]. Wah-
rend die intraduralen Meningeome gutartige
abgekapselte Tumoren sind, sind die intra- und
extraduralen oft «infiltrierende Meningeome»
(Synonym «en plaque Meningeome»), die histo-
logisch zwar meistens ebenfalls gutartig sind, je-
doch eine breite Tumorbasis mit Infiltration der
Nachbargewebe sowie Ossifikationen aufweisen;
maligne Meningeome sind selten [8, 9].

Spinale Meningeome treten gehauft bei Frauen in
der 5. und 6. Lebensdekade auf, am hdufigsten in
der BWS (rund 80%), gefolgt von der HWS (rund
15%) und schliesslich IWS (rund 5%) [8, 9]. Die
meisten spinalen Meningeome liegen (antero-/
postero-)lateral vom Riickenmark [9]. Typischer-
weise manifestieren sie sich mit lokalen oder
radikuldren Schmerzen sowie sensiblen oder
motorischen Stérungen, eine Sphinkter-Dysfunk-
tion dagegen ist aussergewohnlich [9, 10].
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Radiologische Darstellung

Die Diagnose wird mittels MRI gestellt, wo sich
das Meningeom als zum Riickenmark isointense
Raumforderung in den T1- und T2-Aufnahmen
darstellt und eine deutlich homogene Kontrast-
mittelaufnahme zeigt (Abb. 2 1) [9].

Therapie und Outcome

Die Therapie der Wahl bei symptomatischen
spinalen Meningeomen ist die komplette opera-
tive Tumorentfernung von posterior her mit
Resektion oder Koagulation der duralen Basis
[10-12]. Je nach anteriorer Ausdehnung des
Tumors wird der posteriore Zugang durch eine
Facettengelenksresektion oder — in der BWS -
durch eine Costo-Transversektomie ergdnzt. An-
teriore Zugénge werden dusserst selten bei rein
anteriorer Lokalisation verwendet [10, 12, 13].
Problematisch sind infiltrierende Meningeome
und Rezidiv-Meningeome: Im Gegensatz zu den
abgekapselten Meningeomen, welche Riicken-
mark und Nervenwurzeln «nur» komprimieren
und verlagern, respektieren sie die anatomi-
schen Barrieren nicht und infiltrieren oft die
Arachnoidea, ummauern Riickenmark und Ner-
venwurzeln mit Adhdrenzen, und tendieren zu
Ossifikationen [10]. Uberdies haben sie allge-
mein eine breitere durale Implantationsbasis.
Aus diesen Griinden beschridnkt sich bei infil-
trierenden und rezidivierenden Meningeomen
die Resektion oft auf ein ausgiebiges Debulking.
Vernarbungen respektive Adhdrenzen miissen
oft zuriickgelassen werden, um zusétzliche neu-
rologische Ausfélle postoperativ zu verhindern
[101.

Eine komplette Entfernung gelingt in iiber 90%
der abgekapselten spinalen Meningeome [10,

Tabelle 2. Vergleich der drei haufigsten intradural-extramedullaren Tumoren.

12, 131, und in etwa 50% der infiltrierenden
oder rezidivierenden Meningeome [10]. Da-
durch werden funktionelle Verbesserungen in
iiber 50% der Patienten erzielt [13]. Komplika-
tionen treten hauptsédchlich in Form von Li-
quorfisteln und Infekten in weniger als 10% auf
[10, 12]. Wédhrend neurologische Verschlechte-
rungen nach der Operation von abgekapselten
Meningeomen kaum beschrieben sind, treten
solche bei infiltrierenden oder rezidivierenden
Meningeomen in etwa 5% der Fille auf [10, 12].
Die Rezidivquote von gutartigen abgekapselten
Meningeomen betrdgt 0-15% [12, 13], diejenige
von infiltrierenden oder rezidivierenden Menin-
geomen um 50% nach einem und 80% nach fiinf
Jahren [10]. Resttumoren und seltene maligne
Meningeome werden in der Regel mit Radiothe-
rapie oder Radiochirurgie nachbehandelt und
dadurch meistens «stabilisiert» [8, 13]. Chemo-
therapie fiir maligne Meningeome ist wenig
wirksam [12].

Insgesamt liefert die chirurgisch komplette Ent-
fernung der typisch gutartigen abgekapselten
spinalen Meningeome sehr gute Langzeitresul-
tate mit einer niedrigen Komplikationsrate,
wihrend die selteneren infiltrativen oder rezi-
divierenden Meningeome meist nur subtotal
entfernt werden konnen und nachbestrahlt
werden.

Filum-terminale Ependymome

Charakteristika

Im Gegensatz zu den intramedulliren Ependy-
momen der HWS und BWS liegen Filum-ter-
minale Ependymome in der IWS intradural-

Spinaler Nervenhillentumor

Spinales Meningeom

Filum-terminales Ependymom

Ursprung Schwannsche Scheidezellen Arachnoidea-Zellen Ependymzellen

Histologie Schwannom (umwachst Nerven) Abgekapseltes Meningeom fast immer myxopapilldres Ependymom
Neurofibrom (durchwéchst Nerven) Infiltrierendes Meningeom («en plaque»)
Selten: maligner peripherer Nerventumor Selten: malignes Meningeom

Lokalisation 80-90% intradural, 90% intradural (abgekapseltes Meningeom) intradural-extramedullar

10-20% (intra- und) extradural
Ganze WS gleichméssig

10% (intra- und) extradural (infiltr. Meningeom)
BWS — HWS — LWS

LWS (Conus-Cauda-Region)

Klinischer Befund

Manifestation oft 3.-5. Dekade
Lokale und/oder radikulédre Sz,
neurologische Ausfélle

Manifestation oft 5.—6. Dekade
Lokale und/oder radikulédre Sz,
neurologische Ausfélle

Manifestation oft 3.-5. Dekade
Lokale und/oder radikulare Sz,
neurologische Ausfélle,

selten spinale Subarachnoidalblutung

MRI-Befund scharf begrenzter, zum Riickenmark scharf begrenzter, zum RM isointenser, scharf begrenzter, zum RM isointenser,
isointenser, regelmassig KM-anreichernder  regelmassig KM-anreichernder Tumor, regelmassig KM-anreichernder Tumor
Tumor, gelegentlich zystische Anteile gelegentlich duraler Auslaufer («dural tail sign»)

Therapie der Wahl  komplette chirurgische Entfernung komplette chirurgische Entfernung komplette chirurgische Entfernung

Outcome komplette Entfernung Ublich; Abgekapseltes Meningeom: komplette Entfernung dblich;

Outcome sehr gut

komplette Entfernung utblich,
sehr gutes Outcome
Infiltrierendes Meningeom:

inkomplette Entfernung tblich, Outcome massig

Outcome sehr gut;
Tendenz zu Dissemination und Rezidiv

Sz = Schmerzen

RM = Rickenmark KM = Kontrastmittel
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extramedulldr. Es handelt sich um gutartige Tu-
moren (WHO Grad I), die histologisch meistens
dem myxopapilliren Typ entsprechen und von
residuellen Ependymzellen der Conusspitze oder
des Filum terminale ausgehen [1]. Klinisch mani-
festieren sich Filum-terminale Ependymome oft
im 3.-5. Lebensjahrzehnt mit lokalen oder radi-
kuldren Schmerzen, neurologischen Ausfillen
lumbosakral, und gelegentlich mit einer spinalen
Subarachnoidalblutung [1, 14].

Radiologische Darstellung

Im MRI (Abb. 3 EX) stellt sich ein scharf be-
grenzter, abgekapselter, Kontrast aufnehmender
Tumor dar, der nicht von Nervenhiillentumoren
unterschieden werden kann; Meningeome kénnen
ebenfalls nur selten durch das «dural tail sign»
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(Tumor-Ausldufer entlang der Dura) differenziert
werden [1].

Therapie und Outcome

Die Therapie der Wahl bei symptomatischen
Féllen ist die komplette chirurgische Tumorent-
fernung durch einen posterioren Zugang [14, 15].
Wenn immer moglich sollten solche Ependymo-
me en bloc entfernt werden, um Liquorabtropf-
Metastasen, zu denen diese Tumore neigen, zu
vermeiden [1].

In iiber 90% der Félle gelingt die komplette Entfer-
nung mit entsprechend giinstiger Prognose, wobei
die Rezidivquote statistisch wenig erfasst ist [16].
Myxopapilldre Ependymome tragen ein betracht-
liches Rezidiv- und Disseminationspotential, mei-
stens lokal im Resektionsgebiet, seltener an ande-

Abbildung 2

b6jahrige Patientin mit progredientem senso-motorischem
Ausfallssyndrom unterhalb Th7 links; sagittales T2-MRI

der BWS zeigt einen intradural-extramedullaren Tumor auf
Hohe BWK 6/7 mit Verlagerung und Kompression des
Ruckenmarks nach anterior und Aufweitung des Subarach-
noidalraumes kranial und kaudal vom Tumor. Eine breit-
flachige Tumorbasis an der Dura posterior ist suggestiv fur
ein Meningeom, welches sich histologisch bestatigte.

Abbildung 3

23jahrige Patientin mit progredienten lumbalen Ricken-
schmerzen und Ausstrahlungen in beide Beine. Sagittales T2
MRI der LWS zeigt einen ovaldren scharf begrenzten intradu-
ralen Tumor auf Héhe LWK 4, der den Spinalkanal praktisch
komplett ausfullt. Histologie: Myxopapillares Ependymom.
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ren Lokalisationen im ZNS und ausnahmsweise ex-
traneural [15]. Aus diesem Grund wird von gewis-
sen Autoren selbst nach vollstindiger Ependy-
momentfernung eine lokale Radiotherapie
befiirwortet [16], wihrend andere eine solche nur
nach unvollstindiger Resektion anwenden; Epen-
dymome gelten als radiosensibel [15].

Insgesamt fiihrt die komplette Resektion von
Filum-terminale Ependymomen zu guten Lang-
zeitresultaten mit einer niedrigen Komplika-
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