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(E ingegangen  a m  7. J u l i  1962)

Die Virilisierung von Mädchen ist 
in der Mehrzahl der Fälle suprarenal 
bedingt. Am häufigsten kommt das 
von der Nebennierenhyperplasie ver­
ursachte adrenogenitale Syndrom, 
nicht selten aber auch eine Neben­
nierengeschwulst vor. Wesentlich sel­
tener sind virilisierende Eierstockge­
schwülste zu beobachten, bei denen 
es sich meistens um hypernephroide 
(das Gewebsbild der Nebenniere 
nachahmende) Tumoren handelt (Lé ­
v e s q u e , 10; J o n e s , 7; Br ig a ir e , 3).

Die von den undifferenzierten Ova- 
rialmesenchymzellen ausgehende, den 
geweblichen Aufbau des Hodens nach­
ahmende, Androgen erzeugende und 
virilisierende Geschwulst ha t R o b e r t  
M e y e r  [11] 1925 Arrhenoblastom ge­

nannt. Dem Differenzierungsgrad ent­
sprechend unterscheidet m an histo­
logisch drei Formen: 1. Adenoma
tubuläre  testiculare ( P i c k ), 2. die 
interm ediäre Mischform und 3. die 
sarkomatöse undifferenzierte Form. 
Die Malignität steht im Verhältnis 
zur Undifferenziertheit.

Das Arrhenoblastom stellt eine 
ziemlich seltene Tumorform dar. P e - 
d o w it z  und O ’b r i e n  [14] haben bis 
1960 in der W eltliteratur 240 Fälle 
gefunden. In Ungarn h a t als erster 
S z a t m á r i  [15] einen Fall beschrieben, 
und  bis heute wurden weitere 5 Fälle 
bei Erwachsenen [5, 6, 2, 13, 1] fest­
gestellt. In  der Regel wird der Tumor 
bei sexuell reifen Frauen, in  der K ind­
heit jedoch seltener beobachtet. Die

A utor Ja h r
A lter der 
K ranken Seite, Größe Histologie Epikrise

1. E v a n s  P. R. 
J o n e s  R . 0 .

1955 löjährig links, tenn is­
ballgroß

in term ed. 3 Jah re  
sym ptom frei

2. T h o m a s  C. Y. 
F i s c h e r  E. R.

1960 11% jährig ? ? ?

3. K r o n e  H. А. 
K ü b l e r  W.

1961 14jährig links, männer- 
faustgroß

intermed. M etastasen,
Ascites

4. Unser Fall 1962 l-tjährig links, hühner­
eigroß

intermed. 1 y 2 Jah re  
sym ptom  frei
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Ü bersicht der zur Verfügung stehen­
den L ite ra tu r ergab drei 15jährige 
oder jüngere K inder m it Arrheno­
blastom . Ein vierter Fall, der von uns 
beobachtet wurde, soll weiter unten 
m itgeteilt werden.

Das Arrhenoblastom erscheint mei­
stens unilateral, bisweilen auch bilate­
ral. U n ter den von P e d o w i t z  und 
O ’b r i e n  [14] zusammengestellten 240 
Fällen waren 8 bilateral und 51 (21%) 
bösartig. Das stim m t m it der Auf­
fassung von J o h n s t o n  [8 ]  überein, 
nach dessen Angaben in 20% der 
Fälle Rezidive bzw. M etastasen nach 
Entfernung der Geschwulst auftreten.

L au t N o v a k  [17] wurden bei % der 
operierten Fälle M etastasen und  Rezi­
dive beobachtet, weshalb er die E n t­
fernung des tumorosén Ovariums nicht 
für ausreichend hält und  die radikale 
Operation empfiehlt.

Das Arrhenoblastom fü h rt zu cha­
rakteristischen klinischen Sym pto­
men. E rst verblassen die weiblichen 
Eigenschaften (Defeminisierung). Das 
weibliche Fettpolster verschwindet, 
die Stim me wird tiefer, der Adams­
apfel ausgeprägter, die Brüste ent­
wickeln sich zurück, dann erscheinen 
die Virilisierungssymptome: H yper­
trichose, die Pubesbehaarung nimmt 
virilen Charakter an, die Klitoris 
wächst, es tre ten  K ahlheit und  Aknen 
auf. N ach Exstirpation der Geschwulst 
entw ickeln sich die Begleiterscheinun­
gen m it Ausnahme der Hypertrichose 
und  der Klitorisvergrößerung ver­
hältnism äßig rasch zurück.

N ach K r o n e  [9 ] steh t die Horm on­
produktion im um gekehrten Verhält­
nis zur Differenziertheit der Ge­

schwulst, d. h. die differenzierteste 
Form erzeugt die geringste H orm on­
menge, w ährend die am wenigsten 
differenzierten malignen Formen die 
größte Horm onproduktion aufweisen. 
Von den Hormonbestimmungen wird 
am häufigsten die Untersuchung der 
17-Ketosteroidausscheidung vorge­
nommen. Bei Nebennierenhyperplasie 
und Adenom ist die 17-Ketosteroid- 
ausscheidung in gleicher Weise erhöht.

W ird indessen Cortison verabreicht , 
so läß t die 17-Ketosteroidausschei- 
dung bei Nebennierenhyperplasie 
stark  nach (Cortison-Hemmung); liegt 
ein Tum or vor, bleibt sie unverändert . 
Diese einfache Methode bietet som it 
einen A nhaltspunkt bei der Differen­
tialdiagnose.

B e s c h r e i b u n g  e i n e s  F a l l e s

Im  Dezember 1960 wurde wegen 
anderthalbjähriger Menopause ein 14- 
jähriges M ädchen in die I. K inder­
klinik aufgenommen (Reg. Nr. 3190/ 
960).

F am ilien an am n ese  negativ . G u t e n t ­
w icke ltes  M ädchen , das frü h e r M orbilli, 
V arize llen , P e rtu ss is  u n d  P a ro tit is  ü b e r ­
s ta n d e n  h a t ,  sonst ab er n ich t k ra n k  w ar. 
D ie e rs te  M en s tru a tio n  t r a t  im  A lte r  v o n  
11 J a h r e n  a u f , von  den e rs ten  3 M o n a ten  
abg eseh en  im m e r regelm äßig, d e r P u b e r tä t  
des g e su n d en  M ädchens en tsp rechend . D ie 
sich  i y 2 J a h r e  p ü n k tlich  w iederho lenden  
M enses b lie b e n  im  J u l i  1969 aus. W egen  
»H orm onstö rung«  vero rdnete  d e r  A rz t 
S tilb ö s tro l, Ö stro n aze ta t u n d  V ita m in  E , 
die k e in en  E rfo lg  b rach ten . N ach  6 M o n a­
te n , se it J a n u a r  1960 w urde d ie  S tim m e 
des M äd ch en s im m er tiefer, a m  g an zen  
K ö rp e r, in sbesondere  am  G esicht, w a r  z u ­
n e h m e n d e r H aarw u ch s  zu b eo b ach ten . Im
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S om m er 1960 gesellten  sich  H aarau sfa ll 
u n d  A kne zu  d iesen  B eschw erden.

Bei d e r  A ufnahm e w ar bei dem  160 cm  
g ro ß en , 53 k g  schw eren  M ädchen  m it 
m än n lich e r S ta tu r  (b re ite  S chu ltern , 
schm ale  H üften ) (A bb. 1) a m  ganzen 
K ö rp er, h au p tsäch lich  a b e r  a m  G esicht, 
v e rm e h rte r  H aarw u ch s  bzw . S ch n u rrb a rt-  
u n d  B artw uchs zu  sehen  (A bb. 2 u n d  3). 
D ie S cham behaarung  ze ig te  m änn lichen  
C h a rak te r. Die physika lische  U n te rsu ch u n g  
e rg a b  keine A bw eichungen . T h o rax d u rch ­
leu ch tu n g , E kg , SG, B lu tb ild , H a rn , A ugen­
h in te rg ru n d  w a ren  n o rm al, B lu td ruck  
115/80 m m  H g , S erum cho leste rin  190 
m g % .

Psychologische U n te rsu ch u n g : Ü ber 
re c h t g u te  in te llek tue lle  F äh ig k e iten  v e r­
fügendes, p rak tisch  e ingeste lltes, e tw as 
gefühlsarm es M ädchen m it m asku liner 
G ru n de in s te llung , d a s  die w eiblichen R eak ­
tionsfo rm en  ab leh n t.

H o rm onbestim m ung : 17-K etostero id  im  
24stünd igen  H a m  23 bzw . 21 m g. Die 
C ortison-H em m ungsprobe (w ir gaben  6 
T age  h in d u rch  30 m g  P redn iso lon  p ro  die) 
fie l n eg a tiv  aus, die 17-K etosteroidm enge 
w a r n ic h t v e rm in d e rt (22,6 m g). Infolge­
dessen  w urde d e r  V erd ach t a u f  N eben­
n ierenhyperp lasie  h in fä llig , h ingegen  schien 
d ie  W ahrschein lichkeit e in e r an d ro g en ­
erzeugenden  N ebenn ieren - o d e r O varialge- 
sch w u ls t b e s tä rk t.

L aparoskopie: D as Unke O v ariu m  ist 
hühnere ig roß , g rau b läu lich , seine K apse l ist 
v e rd ick t, es s in d  A nzeichen  d e r  Fo llikel­
re ifu n g  w ah rn eh m b ar. D as U n te rsu ch u n g s­
ergebn is b e s tä tig te  u n se ren  V erd ach t a u f  
e in en  O v aria ltu m o r, doch  k a m  au ch  die 
M öglichkeit des S te in - L ev en th a lsch en  S yn­
d ro m s in  F rage  (bei d em  alle rd ings der 
17-K etostero idw ert n ic h t so hoch  zu  sein 
p fleg t).

W enn sich d ie V erän d e ru n g  a ls tum oros 
erw iese, w ollten- w ir den  E ie rs to ck  e n t­
fe rnen , falls es sich  u m  d as  S tein-L even- 
th a lseh e  S yndrom  hande le , e ine T eilresek­
tio n  au s  dem  O v a riu m  v o rnehm en , die w ir 
f rü h e r  bere its  m eh rm als  erfo lgreich  au s­
g e fü h r t h a tte n .

O p era tio n  am  8. F e b ru a r  1961: W ir 
e n tfe rn te n  d a s  linksseitige A d en o m  un d  
ließen  die rech tse itige , in ta k t  scheinende 
T ube  u n d  d a s  O varium  zurück .

A b b . I

P a tho log isch -anatom ische  B esch re ibun  g 
des U nksseitigen A dnexes: N r. 251/61. D er 
E ie rs to ck  h a t  sich zu  e inem  k le in e ren , 
e ig roßen  G eb ilde  u m g e s ta lte t (A bb. 4). 
A n  se iner S ch n ittf läch e  sieh t m a n  eine 
w a ln u ß g ro ß e  m assive G eschw ulst, d ie  1— 2
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A b b . 2

m m  d ic k  kapse la rtig  von  E ie rs to ck su b s tan z  
u m g e b e n  is t (Abb. 5). V on g rauw eiß lichen  
F a se rn  w ird  die S c h n ittf lä c h e  d e r G e­
sc h w u ls t in  d u n k e lb rau n e  u n d  gelbliche 
F e ld e r  ge te ilt . Die T ube is t b le is tiftd ick .

M ikroskopischer B e fu n d : D ie  K apsel 
d e r  G eschw ulst b es teh t a u s  faserigem

abb . 3

A b b . 2a

B indegew ebe, in  dem  die G ew ebselem en te  
des a tro p h isc h e n  E ie rs to ck p aren ch y m s m it 
w enigen P rim ord ia lfo llike ln  zu  erkennen  
sind . V on den  aus faserigem  B indegew ebe 
b e s teh en d en  Septen  w ird  d ie  G eschw ulst 
in  K a m m e rn  geteilt, in  d en en  d as T u m o r­
gew ebe n ischenartige  A n o rd n u n g  ze ig t.

a b b . 3a
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D ie H au p tm asse  des P aren ch y m s b e s teh t 
a u s  ch rom atin re ichen  Zellen m it ovalen  
o d e r sp indelförm igen K ern en  u n d  schm alem  
P ro to p lasm a. Sie b ilden  a n  einzelnen  S te l­
len  tu b u lä re  D rüsen lum ina  (A bb. 6), die 
a n  a n d e ren  S tellen  jedoch  in  para lle len  
R eihen  an g eo rd n e t sind  (A bb. 7). In  e in ­
ze lnen  G esch w u lstab sch n itten  s in d  d ie  Zel­
len n ic h t ty p isch  an g eo rd n e t, v ie lm eh r sin d  
h ie r au sg ep räg te  A ty p ie  und  P o lym orphis-

se it d e r  O pera tion  v e rs trichenen  11/2 J a h r e n  
sin d  die V irilisierungssym ptom e v e rs c h w u n ­
den , d ie H ypertrichosis h a t sich  b e d e u te n d  
zu rü ck en tw ick e lt, jedoch  is t in  d e r  p sy c h i­
schen  E in s te llu n g  noch k e in  W echsel e in ­
g e tre ten .

Es wurde keine radikale Operation 
durchgeführt, weil das M ädchen da­
durch asexuell geworden wäre. Da

A b b . 4 A b b . 5

m u s m it zah lreichen  anom alen  K e rn te ilu n ­
gen  zu beobach ten . Zw ischen diesen Zellen 
s ieh t m an  größere, den  L eydigschen  in te r ­
s titie llen  H odenzellen  ähn liche  Z ellg ruppen  
m it ru n d em  K ern  u n d  re ichhaltigerem  P ro ­
to p la sm a  (A bb. 8), in  denen  die F e ttfä rb u n g  
viele L ipo idg ranu la  zeigt. D ie T ube is t i n t a k t .

D iagnose: A rrh en o b las to m a  ovarii si- 
n is tr i  (In te rm ed iä r ty p ).

P o s to p e ra tiv  t r a t  u n g e s tö rte  H eilung  
e in ; schon 7 T age sp ä te r  ersch ien  w ieder 
d ie  M enstrua tion , die se ith e r 28 täg lieh  
w ied e rk eh rt u n d  4— 5 T age a n h ä lt .  In  den

jedoch das Adenom auch im in tak t 
scheinenden Ovarium zutage treten 
kann und auch die Rezidiv- und P ro­
pagationsmöglichkeit (wie in dem von 
K r o n e  und K ü b l e r  [9] m itgeteilten 
Fall) gegeben ist, muß das K ind  regel­
mäßig nachuntersucht werden. Ein 
neuerliches längeres Ausbleiben der 
M enstruation und die verm ehrte 17-Ke- 
tosteroidausscheidung würde die R adi­
kaloperation unvermeidlich machen.
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Z u s a m m e n f a s s u n g

Bei einem seit 1% Jah ren  m enstru­
ierenden 13jährigen Mädchen tra ten  
Amenorrhoe, Defeminisierung und 
Virilisierung auf. Die nach einjähriger 
Amenorrhoe im Alter von 14 Jahren 
ausgeführte Hormonbestimmung, pe­
rirenale Insufflation und Laparo­
skopie erweckten V erdacht auf Ova­
rialtum or bzw. Arrhenoblastom. Die 
histologische Untersuchung des lin­
ken Adnexes ergab ein Arrhenobla­
stom von Interm ediärtyp. Im Hinblick

auf das jugendliche Alter der K ran­
ken wurde von der radikalen Opera­
tion abgesehen, d. h. die rechte Tube 
und das Ovarium, die in tak t schienen, 
zurückgelassen. Die M enstruation 
setzte am 7. Tage nach der Operation 
ein; P a t. ist seit 1% Jahren beschwer­
defrei. Die Virilisierungssymptome 
haben sich größtenteils zurückent­
wickelt.

Der Pall stellt das vierte juvenile 
Arrhenoblastom  dar. Die bisher m it­
geteilten juvenilen Fälle werden kurz 
besprochen.
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