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VHL-Rundbrief Dez./2011; Heft 3; Jahrgang 12
Vortr�ge Informationsveranstaltung Stuttgart 2011
Herr PD Dr. Gl�sker, Neurochirurgische Klinik des Universit�tsklinikum Freiburg
Thema: Die Behandlung von H�mangioblastomen bei VHL-Betroffenen

Herr PD Dr. Gl�sker ist Facharzt f�r Neurochirurgie an der neurochirurgischen Klinik der Universit�t 
Freiburg. Er ist durch seine Promotion und sp�tere Habilitation �ber die VHL-Erkrankung mit dem 
VHL-Verein sehr verbunden. Nach seiner Promotion war er f�r zwei Jahre am National Institut of 
Health in den USA und hat dort ebenfalls an VHL geforscht. Seit einigen Jahren leitet er die VHL-
Sprechstunde an der neurochirurgischen Klinik.

Der Augenarzt Eugen von Hippel berichtete 1904 als erster von famili�rem Auftreten von retinalen 
Angiomen auf der Netzhaut. Im Jahr 1926 beschrieb der schwedische Pathologe Arvid Lindau zysti-
sche, blasige L�sionen im Kleinhirn und erkannte den Zusammenhang zwischen retinalen Angiomen 
und den zystischen Tumoren des Kleinhirns, den H�mangioblastomen (H�B).
Bei den H�B handelt es sich um gutartige, stark durchblutete Tumoren des Zentralnervensystems, 
die in der Regel im Kleinhirn, dem Hirnstamm und dem R�ckenmark vorkommen k�nnen. Sie beste-
hen aus einem soliden und einem zystischen Anteil.

Fr�her ging man davon aus, dass die H�B aus Gef��zellen entstehen und die gleichzeitig dabei beo-
bachteten St�tzzellen (Stromazellen) wurden keine Bedeutung beigemessen. Durch die Untersu-
chungen von Vortmeyer vor knapp zehn Jahren, wei� man heute, dass die Stromazellen der Aus-
gangspunkt f�r die Entstehung von H�B sind. Sie sind am 8. Tag der embryonalen Entwicklung ste-
cken geblieben und haben sich nicht weiterentwickelt. Diese Vorstufe der H�B wird als Pr�neoplasie 
bezeichnet.

Im Gegensatz zu nicht-erblichen (sporadischen) H�B ist bei VHL-Betroffenen das gesamte R�cken-
mark an den Nervenwurzeln mit diesen Pr�neoplasien durchsetzt. Wie es dazu kommt, dass aus ei-
ner Pr�neoplasie ein H�B entsteht, ist bislang nicht bekannt.

Je nach Lage der H�B verursachen sie unterschiedliche Symptome. Im R�ckenmark kann zwischen 
zwei verschiedenen Gruppen von Symptomen unterschieden werden: den Radikulopathien und den 
Myelopathien. Erstere verursachen zun�chst Schmerzen, dann Gef�hlsst�rungen auf der Haut und 
schlie�lich schlaffe L�hmungen. W�hrend Myelopathien Gangst�rungen, spastische Spannungen 
und Blasen- und Mastdarmst�rungen verursachen.

Im Kleinhirn k�nnen ebenfalls zwei Symptomgruppen unterschieden werden. Zum einen gibt es Aus-
f�lle wie Schwindel, Koordinierungsst�rungen und Gangst�rungen, wenn das Kleinhirn seine Funktion 
nicht mehr richtig wahrnehmen kann. Zum anderen durch Druck, weil die Gehirnfl�ssigkeit nicht mehr 
richtig abgef�hrt werden kann. Der Mensch produziert t�glich ca. einen halben Liter Hirnfl�ssigkeit, 
die �ber ein Gangsystem zwischen Kleinhirn und Hirnstamm in die sogenannten Zisternen au�erhalb 
des Gehirns abgeleitet wird, wo sie der K�rper wieder aufnimmt. Kann die Fl�ssigkeit nicht mehr rich-
tig abflie�en, steigt der Druck im Gehirn (Hydrocephalus). Dies f�hrt zu starken Kopfschmerzen, �-
belkeit und Erbrechen bis hin zu Bewusstseinsst�rungen und Koma, wenn der Druck die arterielle 
Blutversorgung behindert.
Die Symptome von H�B im Hirnstamm k�nnen Sprech- und Schluckst�rungen sowie Gangst�rungen 
sein.

Die Diagnostik / Kontrollen sollten durch MRT erfolgen, da sich dort der solide und der zystische An-
teil des H�B besser darstellen als bei einem CT. Zur Beurteilung der H�B werden �blicherweise nur 
kontrastmittelgest�tzte Aufnahmen gemacht. Es wird vor allem geschaut, ob neue H�B aufgetreten 
sind und wie sich die bereits bekannten H�B (Tumor und Zyste) gegen�ber der Voruntersuchung 
entwickelt haben. Des Weiteren wird gepr�ft, ob das Risiko von einem Hirndruckanstieg gegeben ist.

Bis vor zwei Jahren war es am Freiburger Klinikum �blich die Kontrollen j�hrlich durchf�hren zu las-
sen. Mittlerweile wird der Untersuchungsintervall auf zwei Jahre verl�ngert, wenn kein Tumorwachs-



tum zu beobachten ist und keine Ausf�lle vorliegen. Dies ist jedoch eine ganz individuelle Entschei-
dung, die zwischen Prof. Neumann und Dr. Gl�sker besprochen wird.
Alle Operationen haben Risiken und Nebenwirkungen. Eine Operation ist im Allgemeinen dann ange-
zeigt, wenn die Risiken abzuwarten gr��er sind, als zu operieren.
Eine Operation ist bei symptomatischen Tumoren angezeigt, da die Erfahrung zeigt, dass bereits vor 
der Operation aufgetretene Symptome nach der OP bestehen bleiben, je l�nger diese Symptome be-
stehen. Ein drohender Hydrocephalus sollte immer zeitnah operiert werden, weil es riskant ist abzu-
warten, denn der Abfluss kann sich ganz pl�tzlich verschlie�en. Unter Neurochirurgen wird kontrovers 
diskutiert, ob H�B operiert werden sollten, obwohl sie noch keine Symptome verursachen. In Freiburg 
werden H�B operiert, wenn diese wachsen, weil - wie oben beschrieben - Symptome auch nach einer 
Operation oftmals bestehen bleiben, es aber nur in seltenen F�llen zu einer Verschlechterung kommt.

Gegen eine Operation kann sprechen, wenn zum einen der Patient in einem allgemein schlechten 
Gesundheitszustand ist oder er ein Ph�ochromozytom (Nebennierentumor) hat. In diesen F�llen soll-
te das Ph�ochromozytom als erstes behandelt werden. Zum anderen k�nnen die Lage des Tumors, 
eine nicht komplette Entfernung des Tumors sowie ein diffuses Wachstum gegen eine Operation 
sprechen.

Als Alternativen zu einer Operation k�nnen genannt werden: nichts zu machen, eine Embolisation 
(Verschluss) der Gef��e, die den Tumor mit Blut versorgen, eine Erweiterung der Hirnhaut, sowie ei-
ne Strahlentherapie, die jedoch sehr kontrovers diskutiert wird. Eine medikament�se Behandlung von 
H�B gibt es bislang nicht.
Die Operation dauert je nach Lage des H�B zwischen 2-5 Stunden. Etwa zwei Drittel der Zeit wird 
ben�tigt, um zum Tumor zu gelangen. Die Entfernung des H�B ist im Vergleich dazu recht schnell 
durchgef�hrt und das anschlie�ende Verschlie�en dauert in etwa 45 Minuten. Bei der Operation von 
H�B im R�ckenmark ist es besonders wichtig, dass in der Ebene zwischen Tumor und R�ckenmark 
operiert wird. Der Operation schlie�t sich in der Regel eine Reha an, nach drei Monaten sollte ein 
Kontroll-MRT gemacht werden und nach einem Jahr sollte sich der Patient erneut vor-stellen.

Von Teilnehmern der Informationsveranstaltung wurde berichtet, dass sie starke Schmerzen auf 
Grund von Vernarbungen nach einer H�B Operation im R�ckenmark haben. Dr. Gl�sker kennt diese 
Komplikation und berichtete, dass dann die R�ckenmarkshaut mit dem R�ckenmark verwachsen sei. 
Es besteht dann die M�glichkeit diese Verklebung zu l�sen und zwischen Haut und Narbe eine Art 
Schlauch oder St�ck Stoff (Goretex) zu legen. Die Ergebnisse sind jedoch oftmals langfristig nicht 
sehr zufriedenstellend. Die Verwachsungen sind im MRT nicht wirklich zu sehen, sie k�nnen eher 
vermutet werden. Deshalb ist eine Myelographie mit Kontrastmittel (Art R�ntgen des R�ckenmarks) 
vor der Operation notwendig. Die Erfahrungen aus Freiburg lassen vermuten, dass diese Komplikati-
on h�ufiger auftritt, wenn der Patient an gleicher Stelle schon voroperiert ist bzw. generell am R�-
ckenmark schon h�ufiger operiert wurde.



VHL-Rundbrief Februar/2011; Heft 1; Jahrgang 12
Nat�rliche Wachstumsrate von im Gro�hirn gelegenen H�mangioblastomen
Natural History of Supratentorial Hemangioblastomas in von Hippel-Lindau Di-
sease 
aus der Zeitschrift Neurosurgery, Ausgabe September 2010, Volume 67, Nummer 3, Seite 577-587

Zusammenfassung und �bersetzung des Artikels durch:
PD Dr. M. Nakamura, Stellvertr. Direktor, Klinik f�r Neurochirurgie, Mediz. Hochschule Hannover
nakamura.makoto@mh-hannover.de

In dem von Peyre et al. publizierten Artikel handelt es sich um eine retrospektive (zur�ck schauende) 
Analyse der nat�rlichen Wachstumsrate von insgesamt 18 supratentoriell, d.h. im Gro�hirn gelegenen 
H�mangioblastomen bei 13 Patienten mit von Hippel-Lindau Syndrom. Die supratentorielle Lokalisati-
on ist extrem selten, bisher wurden 152 F�lle in der Literatur publiziert. Ziel der retrospektiven Analy-
se in dieser Arbeit war es die nat�rliche Wachstumsrate von H�mangioblastomen speziell in der 
supratentoriellen Lokalisation mit anderen Lokalisationen zu vergleichen und festzustellen, ob ein an-
deres Wachstumsverhalten bei dieser Untergruppe von H�mangioblastomen zu beobachten ist. 

Die untersuchten Patienten wurden aus der franz�sischsprachigen VHL-Study-Group-Datenbank zwi-
schen 1981 und 2008 selektiert. Unter insgesamt 409 Patienten, bei denen aufeinander folgende 
bildgebende Kontrolluntersuchungen zwischen 1981 und 2008 durchgef�hrt wurden, waren 13 Pati-
enten mit insgesamt 18 supratentoriellen H�mangioblastomen. Somit lag die Inzidenz (H�ufigkeit) von 
supratentoriellen H�mangioblastomen bei 3,2 %. Das mittlere Lebensalter dieser Patienten war 29 
Jahre (zwischen 14 und 48 Jahren). Im Mittel wurden die bildgebenden Verlaufskontrollen �ber einen 
Zeitraum von 29 Monaten (0-160 Monaten) durchgef�hrt und die klinische Nachbeobachtungszeit be-
trug im Mittel 9 Jahre (0-20 Jahre). Am H�ufigsten traten die supratentoriellen H�mangioblastome im 
Temporallappen und in der sogenannten Hippocampus-Region auf (7 Tumore). Jeweils 2 Tumoren 
waren am Hypophysenstiel, am Corpus callosum (Hirnbalken) und anderen Lokalisationen.

Insgesamt wurde in dieser Studie festgestellt, dass das Wachstumsmuster bei supratentoriellen H�-
mangioblastomen sehr variabel sein kann. Eine Gr��enzunahme war jedoch bis auf eine Ausnahme 
im Verlauf bei fast allen Patienten zu beobachten. Hier ist zu erw�hnen, dass in der vorliegenden 
Studie eher eine konstante Gr��enzunahme �ber den Zeitverlauf sowohl bei schnell wachsenden als 
auch bei langsam wachsenden Tumoren gefunden wurde. Anders als bei cerebell�ren (im Kleinhirn 
liegenden) oder spinalen H�mangioblastomen beschrieben, war hier kein Wachstum in zwei unter-
schiedlichen Phasen zu beobachten. (Bei H�mangioblastomen im Kleinhirn und R�ckenmark kann es 
vorkommen, dass diese kein Gr��enwachstum �ber einen gewissen Zeitraum zeigen, um dann wie-
der zu wachsen.) Das Ausma� des �dems war nicht mit der Gr��e des Tumors assoziiert. Aufgrund 
der hier in dieser Studie bez�glich der Gr��e und Lokalisation heterogenen Tumoren konnte die H�u-
figkeit der Zystenbildung bei den Tumoren zwischen der supratentoriellen Region mit anderen Lokali-
sationen nicht verglichen werden. 

Zusammenfassend k�nnen supratentorielle H�mangioblastome in unterschiedlichen Bereichen des 
Gro�hirns auftreten, sind jedoch am H�ufigsten im Temporallappen sowie in der sell�ren Region (in 
der N�he der Hypophyse) anzutreffen. Wie bei anderen Lokalisationen kann das Wachstumsverhal-
ten auch bei H�mangioblastomen, die im Gro�hirnbereich auftreten, nicht vorhergesagt werden. 
Grunds�tzlich muss jedoch bei den meisten Tumoren mit einer stetigen Gr��enzunahme des Tumors 
im Zeitverlauf gerechnet werden.



VHL-Rundbrief August./2010; Heft 3; Jahrgang 11
Prinzipien und Fallgruben bei der Behandlung von H�mangioblastomen

Von PD Dr. Sven Gl�sker, Neurochirurgische Universit�tsklinik Freiburg

Eine Zusammenfassung des Artikels: Essentials and pitfalls in the treatment of CNS hemangi-
oblastomas and von Hippel-Lindau disease. GlÄsker S, Klingler JH, MÅller K, WÅrtenberger C, Hader 
C, Zentner J, Neumann HP, Velthoven VV. Cen Eur Neurosurg. 2010 May;71(2):80-7.

Wir hatten in der aktuellen Ausgabe des Zentralblatts f�r Neurochirurgie eine �bersichtsarbeit �ber 
die Prinzipien der Behandlung von H�mangioblastomen des ZNS sowie �ber typische Fallgruben 
ver�ffentlicht. Das Zentralblatt f�r Neurochirurgie erh�lt jeder Deutsche Neurochirurg automatisch per 
Post. Es war hierbei unser Ziel, das Bewusstsein �ber die Komplexit�t dieses Krankheitsbildes inner-
halb der Gruppe der Deutschen Neurochirurgie zu verbessern. Wir haben in der Vergangenheit die 
Erfahrung gemacht, dass es aufgrund mangelnder Bekanntheit dieses f�r die meisten Neurochirurgen 
seltenen Krankheitsbildes zu einer Verz�gerung der optimalen Therapie kommen kann. Hierdurch 
k�nnen den betroffenen Patienten bleibende Sch�den entstehen. 
Der Artikel hat den Charakter einer umfassenden �bersichtsarbeit und enth�lt daher sehr viele Infor-
mationen, welche den Lesern des von Hippel-Lindau-Rundbriefes bereits ausreichend bekannt sind. 
In dieser Zusammenfassung unserer Arbeit m�chte ich mich auf die neueren Aspekte konzentrieren.

Klinisches Erscheinungsbild:
In gr��eren aktuellen Serien kommen H�mangioblastome in �ber der H�lfte der F�lle (63%) im Klein-
hirn vor. Die H�ufigkeit des Auftretens der Tumoren im Spinalkanal liegt bei 30 bis 35%. Etwa 5% der 
Tumoren sind im Hirnstamm lokalisiert. In seltenen F�llen kann auch eine leptomeningeale H�mangi-
oblastomatose auftreten. Hierbei kann das gesamte R�ckenmark von Tumormasse eingemauert wer-
den. H�mangioblastome im Gro�hirn treten nur in seltenen Ausnahmen auf. 

Die durch die Tumoren verursachten Symptome werden meist weniger durch den soliden Tumoran-
teil, sondern eher durch die zystischen Komponenten hervorgerufen. Im R�ckenmark stehen meis-
tens Gangst�rungen und Schmerzen, sp�ter unter Umst�nden auch L�hmungserscheinungen im 
Vordergrund. Die Tumoren im Kleinhirn verursachen meistens Koordinationsst�rungen. Durch die 
Raumforderung im Bereich der hinteren Sch�delgrube kann es zu einer Zirkulationsst�rung des Ner-
venwassers kommen. Hierdurch kann es zu akuten Hirndruckzeichen mit Kopfschmerzen, �belkeit 
und Erbrechen sowie Bewusstseinsst�rungen kommen. In solchen F�llen ist eine notfallm��ige Ein-
weisung in die n�chstgelegene neurochirurgische Klinik notwendig.

Pathologie: 
H�mangioblastome sind nach der aktuellen Klassifikation der WHO als Tumoren unbekannter Her-
kunft klassifiziert. Aktuellere Arbeiten zeigen, dass die Tumoren vermutlich aus embryonalen Zellen 
hervorgehen, welche an der Entwicklung des Blut- u. Gef��systems beteiligt sind. Das Zellbild der 
Tumoren ist meistens typisch. Es kann jedoch nach der Entfernung beim Pathologen zu Verwechs-
lungen mit metastatischen Nierenzellkarzinomen kommen. Hier kann eine Spezialf�rbung mit EMA 
oder CD10 dem diagnostizierenden Pathologen Klarheit verschaffen. 

Radiologie:
H�mangioblastome stellen sich typischerweise als ein stark Kontrastmittel-aufnehmender Tumorkno-
ten dar. Ferner k�nnen kernspintomografisch h�ufig gr��ere Gef��e in der Nachbarschaft des Tu-
mors oder innerhalb des Tumors gesehen werden. Im Bereich des Kleinhirns stellen sich die Tumo-
ren meistens als kleine KM-aufnehmende Knoten mit einer gro�en Zyste (mit Fl�ssigkeit gef�llte Bla-
se) dar. 

Bei Patienten mit von Hippel-Lindau-Krankheit und H�mangio-blastomen ist es unbedingt notwendig, 
das gesamte ZNS kernspintomographisch zu untersuchen, da mit dem Auftreten multipler Tumoren 
zu rechnen ist. 

http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/20229452


Bei von Hippel-Lindau-Patienten wird daher ein j�hrliches kernspintomographisches Screening-
Programm bez�glich des ZNS empfohlen. Wir haben ein reduziertes Kernspinprogramm zur Identifi-
kation der relevanten L�sionen etabliert. Die Untersuchung vor KM-Gabe ist im R�ckenmark auf eine 
sagittale (seitliche) Ansicht limitiert. Axiale Ansichten werden auf H�hen der evtl. identifizierten Tumo-
ren erg�nzt. Ferner ist eine T2-gewichtete Aufnahme entscheidend, um eine eventuelle Syringomye-
lie (fl�ssigkeitsgef�llter Hohlraum im R�ckenmark) oder �deme (Schwellung) als Aktivit�tszeichen f�r 
die Tumoren zu identifizieren. 
Die Durchf�hrung einer Angiographie (Gef��darstellung) ist unserer Ansicht nach im Allgemeinen 
nicht mehr notwendig. Lediglich bei gro�en Tumoren, bei denen sich eine pr�operative Embolisation 
(Verschluss der zuf�hrenden Gef��e) empfiehlt, f�hren wir eine solche Angiographie durch. Hier-
durch kann das Blutungsrisiko w�hrend und nach der OP deutlich verbessert werden. 

Verwechslungsm�glichkeiten f�r den Radiologen bieten das juvenile pilozytische Astrozytom oder 
metastatische Tumoren. Ferner gibt es in der Literatur F�lle, bei denen H�mangioblastome mit Glio-
men des Nervus opticus, zerebellaren Astrozytomen und Meningeomen verwechselt wurden. 
Eine weitere radiologische Fallgrube besteht bei H�mangioblastomen, die sich als klassische Sand-
uhrgeschwulst der Nervenscheide pr�sentieren. Hier besteht eine Verwechslungsgefahr zum Neuri-
nom. Eine solche Verwechslung kann f�r die OP fatale Folgen haben, da bei einem Neurinom �bli-
cherweise der Tumor er�ffnet wird. Ein solches Vorgehen w�rde bei der OP eines H�mangioblastoms 
m�glicherweise zu unkontrollierbaren Blutungen f�hren. In solchen F�llen empfehlen wir im Zweifels-
fall die Durchf�hrung einer Angio-graphie. Hierdurch kann definitiv ein Neurinom von einem H�man-
gioblastom unterschieden werden. 

OP-Technik: 
Bei der Operationstechnik gibt es einige Fallgruben. Im Unterschied zu anderen Tumoren d�rfen H�-
mangioblastome nicht ausgeh�hlt werden. Eine Er�ffnung des Tumors durch den Operateur muss 
unbedingt vermieden werden. Es kommt sonst zu schwer kontrollierbaren Blutungen, die die OP un-
�bersichtlich machen und eine Verletzung wichtiger Nervenbahnen provozieren. Ferner kann dies da-
zu f�hren, dass Teile des Tumors zur�ckgelassen werden. Durch sorgf�ltige Koagulation der zuf�h-
renden kleinen Gef��e wird der Tumor vorsichtig aus dem umgebenden Nervengewebe herausge-
l�st. Ringsherum werden in die Resektionsh�hle kleine Hirnwatten eingelegt. Die Strompinzette sollte 
auf eine niedrige St�rke eingestellt werden und regelm��ig gesp�lt werden. Dadurch wird ein Anhaf-
ten und Aufrei�en des Tumors oder der Gef��e verhindert. Ein blutfreies und �bersichtliches OP-Feld 
ist entscheidend, um eine Verletzung der Nervenbahnen zu vermeiden und eine vollst�ndige Entfer-
nung des oft sehr kleinen Tumors zu gew�hrleisten.
Das nicht unerhebliche Risiko intraoperativer Blutungen oder postoperativer Nachblutungen bei gro-
�en H�mangioblastomen kann durch pr�operative Embolisation (Gef��verschluss �ber einen Kathe-
ter) vermieden werden. Nach Embolisation k�nnen die Tumoren anschwellen, so dass die operative 
Entfernung dann innerhalb von 1-2 Tagen erfolgen sollte. 
Die h�ufig in Verbindung mit H�mangioblastomen auftretenden wassergef�llten Blasen im Kleinhirn 
(Zysten) und R�ckenmark (Syrinx) k�nnen nicht durch eine einfache Er�ffnung der Blase behandelt 
werden. Es muss der f�r die Blase urs�chliche Tumor gefunden und entfernt werden. Ansonsten wird
sich die Blase wieder neu bilden. 

OP-Indikationen: 
Bis heute ist die operative Entfernung die einzige wirksame Therapie bei H�mangioblastomen. Medi-
kament�se und strahlentherapeutische Alternativen konnten bisher keine klare Wirksamkeit nachwei-
sen und sind daher nur dem Ausnahmefall vorbehalten.
H�mangioblastome haben die besondere Eigenart, dass ihre Wachstumskurve nicht wie bei den 
meisten Tumoren konstant verl�uft. H�mangioblastome k�nnen Phasen von Wachstum aufweisen 
und dann aus unerkl�rlichen Gr�nden von selbst in eine Ruhephase �bergehen. Ferner entwickeln 
Patienten mit von Hippel-Lindau-Krankheit meistens multiple H�mangioblastome und k�nnen somit 
durch die operative Entfernung eines Tumors auch nicht definitiv geheilt werden. Unter Ber�cksichti-
gung dieser Aspekte muss der behandelnde Chirurg im Einzelfall mit dem Patienten den Sinn, die 
Chancen und Risiken der OP zusammen mit dem Patienten abw�gen und eine Entscheidung finden.

Es  herrscht ein grunds�tzlicher Konsens, dass alle symptoma-tischen H�mangioblastome entfernt 



werden sollten. H�mangio-blastome, die durch eine Zirkulationsst�rung des Nervenwassers auff�llig 
werden, sollten dringend zeitnah entfernt werden. Bei Patienten mit asymptomatischen Tumoren wird 
der Tumor im Verlauf beobachtet. Kommt es dann zum Wachstum des Tumors, ohne dass dieser 
Symptome verursacht, gehen die Meinungen der Chirurgen auseinander. Einige empfehlen, diese 
Tumoren weiter zu beobachten, bis Symptome auftreten und dann zu operieren. Die andere Gruppe, 
zu der auch wir in Freiburg z�hlen, empfiehlt die Entfernung der wachsenden Tumoren bereits im a-
symptomatischen Stadium. Der Hintergrund ist der, dass wir beobachtet haben, dass einmal aufgetre-
tene Symptome bzw. neurologische Ausfallserscheinungen durch die OP nicht mehr r�ckg�ngig ge-
macht werden k�nnen. Unserer Ansicht nach ist es daher nicht sinnvoll auf das Auftreten von Sym-
ptomen zu warten. 

Bei regelm��igem Kernspin-Screening und rechtzeitiger Operation durch einen erfahrenen Chirurgen 
haben Patienten mit H�mangioblastomen grunds�tzlich eine g�nstige Prognose. 
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Zusammenfassung
H�mangioblastome sind gutartige Tumoren des Zentralen Nervensystems (ZNS), die haupts�chlich in 
der hinteren Sch�delgrube (Kleinhirn und Hirnstamm) und im R�ckenmark auftreten. Sie geh�ren zu 
den h�ufigsten Tumoren des VHL-Spektrums. Bei Kleinhirntumoren stehen Koordinationsst�rungen 
und Hirndrucksymptomatik (Kopfschmerzen, �belkeit, Erbrechen, Bewusstseinsst�rungen) im Vor-
dergrund. R�ckenmarkstumoren verursachen h�ufig zun�chst Gangst�rungen, sp�ter L�hmungser-
scheinungen. H�ufig bilden die Tumoren zystische Formationen (fl�ssigkeitsgef�llte Hohlr�ume) aus. 
Durch die kr�ftige Kontrastmittelaufnahme sind die Tumoren in der Kernspintomographie (MRT) meist 
gut zu erkennen. 
Asymptomatische gr��enkonstante Tumoren sollten j�hrlich kontrolliert werden, wohingegen sym-
ptomatische oder wachsende Tumoren operativ entfernt werden sollten. Beim Auftreten von Hirn-
druckzeichen ist eine dringliche Operation erforderlich. Die Kernspintomographie ist am besten f�r die 
Verlaufskontrollen geeignet.

Definition
H�mangioblastome sind gutartige Tumoren des Zentralen Nervensystems (Welt-
gesundheitsorganisation, WHO Grad I) und treten zumeist im Bereich der hinteren Sch�delgrube und 
des R�ckenmarks auf. Die Tumoren bestehen aus einem dichten Netzwerk kleinster Gef��e und da-
zwischen liegenden �Stromazellen�, welche die eigentlichen Tumorzellen darstellen. Nach der WHO-
Klassifikation sind H�mangioblastome als �Tumoren ungekl�rten Ursprungs� eingestuft, obgleich sich 
in den letzten Jahren Hinweise h�ufen, dass sie von embryonalen H�mangioblasten abstammen. Da-
bei handelt es sich um unreife embryonale Zellen, die sich in Gef��zellen oder Blutzellen entwickeln 
k�nnen. Beide Differenzierungsprozesse sind auch im Tumorgewebe von H�mangioblastomen zu 
finden.

H�ufigkeit
H�mangioblastome im zentralen Nervensystem treten bei 60-80 Prozent aller VHL-Betroffenen auf. 
Sie sind somit f�r VHL-Betroffene eine h�ufige Erscheinung. In der Allgemeinbev�lkerung sind sie je-
doch selten, da sie nur 1-2 Prozent aller Tumoren des Zentralen Nervensystems ausmachen. 
7-10 Prozent aller Tumore, die im Kleinhirn entstehen, sind H�mangioblastome; im R�ckenmark sind 
es nur 2-3 Prozent aller prim�ren R�ckenmarkstumore. Mit 44-72 Prozent ist das Kleinhirn am h�u-
figsten betroffen. Im R�ckenmark sind sie mit 13-50 Prozent und im Hirnstamm mit 10-20 Prozent 
vertreten. Im Gro�hirn kommen sie deutlich seltener vor (unter 1 Prozent in fr�heren Untersuchun-
gen).  Durch die modernen diagnostischen Verfahren werden diese jedoch zunehmend h�ufiger er-
kannt (11 Prozent in einer k�rzlich publizierten US-amerikanischen Serie). Dabei ist der Hypophysen-
stil, also die Verbindung zwischen der Hirnanhangsdr�se und dem Gehirn, unter den H�mangi-
oblastomen im Gro�hirn am h�ufigsten betroffen.
H�mangioblastome treten mit bis zu 80 Prozent sporadisch (nicht erblich) auf; nur 20 Prozent sind 
VHL bedingt. Sporadische H�mangioblastome treten ca. 10-15 Jahre sp�ter auf. M�nner und Frauen 
sind gleich h�ufig betroffen. Bei den sporadischen H�mangioblastomen handelt es sich meist um ein-
zelne Tumoren w�hrend bei VHL-Betroffenen oft mehrere Tumoren vorkommen.

Symptome
Die Symptome oder Krankheitszeichen bei H�mangioblastomen k�nnen grunds�tzlich durch Druck 
auf das umliegende Gehirn- oder R�ckenmarksgewebe oder durch Behinderung der Zirkulation des 
Nervenwassers (Liquor) hervorgerufen werden. Dabei k�nnen nicht selten bereits kleine H�mangi-
oblastome aufgrund einer gr��er werdenden Zyste, die mit dem Tumor h�ufig zusammen auftritt, Be-
schwerden verursachen. Wachsen die H�mangioblastome im Kleinhirn, treten Kopfschmerzen, 
Gleichgewichtsst�rungen und Ataxie (St�rung der Bewegungskoordination) auf. Bei gr��eren Tumo-



ren oder Zysten kann es zum Stau von Nervenwasser (Liquor) im Kleinhirn kommen, welches dann 
zu einem Hydrozephalus (Wasserkopf) f�hrt. H�ufige Symptome sind dann �belkeit und Erbrechen. 
Im Hirnstamm k�nnen bereits kleine H�mangioblastome Probleme verursachen. Das H�mangi-
oblastom kann auf die Nervenbahnen dr�cken und zu Hirnnervenst�rungen, Schluckst�rungen sowie 
L�hmungen an Arm und/oder Bein sowie zu Husten und Schluckauf f�hren. Auch hier k�nnen Gang-
st�rungen und Ataxie auftreten.
H�mangioblastome im R�ckenmark k�nnen, auch gelegentlich bedingt durch eine zus�tzliche Aufwei-
tung des Zentralkanals (Syrinx), Beschwerden wie z.B. Gef�hlsst�rungen und Hautempfindlichkeits-
st�rungen verursachen. Durch St�rung des Informationsflusses innerhalb des R�ckenmarkes kann es 
zu Gangst�rungen oder L�hmungen und zu Schw�che in der Muskulatur kommen.

Diagnostik
F�r die Diagnostik kommen entweder die Computertomographie (CT) oder die Kernspintomographie 
(Magnetresonanztomographie abgek�rzt MRT oder MRI) in Frage. Die beste Nachweismethode ist 
die Kernspintomographie unter Verwendung des Kontrastmittels Gadolinium (Abb. 5 und 6). Mit der 
Kernspintomographie k�nnen Bilder in mehreren Schnittebenen erstellt werden, die eine genaue Be-
urteilung erm�glichen. Eine Darstellung der Gehirngef��e mittels Kontrastmittel ist mit der cerebralen 
Katheterangiographie m�glich. Diese ist jedoch bei H�mangioblastomen nur selten notwendig.

Verlauf
H�mangioblastome zeigen einen f�r Tumoren ungew�hnlichen Spontanverlauf. Es wechseln sich 
Phasen von Wachstum mit Ruhephasen ab. H�mangioblastome haben eine starke Neigung, Zysten 
auszubilden. Die Zysten werden dabei meist gr��er als der eigentliche Tumor. Sie sind meist f�r das 
Auftreten von Symptomen verantwortlich. In seltenen F�llen k�nnen sich H�mangioblastome diffus 
�ber das gesamte R�ckenmark ausbreiten, ein Ph�nomen, das als H�mangioblastomatose bezeich-
net wird.

Therapie
Die beste verf�gbare Therapie ist die mikrochirurgische Tumorentfernung. Die
Operation hat die geringste Rezidivrate, d.h. Tumore treten nach einer Operation am wenigsten h�u-
fig an dieser Stelle wieder auf und verursachen selten bleibende Behinderungen. F�r inoperable Tu-
moren oder Patienten in schlechtem Allgemeinzustand kann die Strahlentherapie (z.B. �Gamma-
Knife�) eine Alternative darstellen. Anhand der aktuellen Studienlage ist jedoch unklar, inwieweit diese 
Behandlungsform tats�chlich f�r H�mangioblastome wirksam ist. In den ver�ffentlichten Studien stel-
len einige behandelte Tumoren das Wachstum ein, w�hrend andere weiter wachsen. Ferner ist zu 
beachten, dass durch die Strahlentherapie nur der solide Tumor und nicht die zystische Komponente 
behandelt werden kann. Medikament�se Therapiealternativen befinden sich im experimentellen Sta-
dium. 

OP-Indikation
Alle symptomatischen H�mangioblastome sowie alle Tumoren, die einen deutlichen raumfordernden 
Effekt im Bereich der hinteren Sch�delgrube haben, sollten operativ entfernt werden. 
Wie jedoch mit Tumoren verfahren werden soll, die ein Gr��enwachstum zeigen, jedoch noch keine 
Symptome hervorrufen, wird kontrovers diskutiert. Einige Autoren empfehlen abzuwarten, bis Sym-
ptome entstehen, und erst dann zu operieren, w�hrend andere Autoren die Operation wachsender 
Tumoren vor der Entwicklung von Symptomen empfehlen. Dies wird damit begr�ndet, dass einerseits 
die Operationen im Allgemeinen ohne bleibende Sch�den durchf�hrbar sind und andererseits die 
durch einen wachsenden Tumor verursachten Behinderungen durch eine OP nicht mehr r�ckg�ngig 
gemacht werden k�nnen. Die Entscheidung zur Operation sollte individuell in Abh�ngigkeit von der 
speziellen Situation des Patienten und der Erfahrung des Operateurs erfolgen.
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Abb. 6: A, B) Klassisches H�mangioblastom im 
R�ckenmark (langer Pfeil) mit assoziierter Zyste 
(kurze Pfeile). (A L�ngsschnitt, B Querschnitt). 
C, D) Nach operativer Entfernung des Tumor-
knotens verschwindet die Zyste von selbst.
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Abb. 5: Klassische H�mangioblastome im Hirnstamm (links) und Kleinhirn (rechts). In der Kernspintomographie 
stellen sich die Tumoren als eine zystische Formation (kurze Pfeile) mit soliden kr�ftig Kontrastmittel aufneh-
mendem Tumorknoten in der Zystenwand (lange Pfeile) dar.
















































































