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Die Virilisierung von Mé&dchen ist
in der Mehrzahl der Félle suprarenal
bedingt. Am hé&ufigsten kommt das
von der Nebennierenhyperplasie ver-
ursachte adrenogenitale Syndrom,
nicht selten aber auch eine Neben-
nierengeschwulst vor. Wesentlich sel-
tener sind virilisierende Eierstockge-
schwiilste zu beobachten, bei denen
es sich meistens um hypernephroide
(das Gewebsbild der Nebenniere
nachahmende) Tumoren handelt (Lé-
vesque, 10; Jones, 7; Bl’igail’e,3).

Die von den undifferenzierten Ova-
rialmesenchymzellen ausgehende, den
geweblichen Aufbau des Hodens nach-
ahmende, Androgen erzeugende und
virilisierende Geschwulst hat Robert
Meyer [11] 1925 Arrhenoblastom ge-
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nannt. Dem Differenzierungsgrad ent-
sprechend unterscheidet man histo-
logisch drei Formen: 1. Adenoma
tubulédre testiculare (Pick), 2. die
intermedidre Mischform und 3. die
sarkomatdse undifferenzierte Form.
Die Malignitat steht im Verhéaltnis
zur Undifferenziertheit.

Das Arrhenoblastom stellt eine
ziemlich seltene Tumorform dar. Pe-
dowitz UNd O’brien [14] haben bis
1960 in der Weltliteratur 240 Félle
gefunden. In Ungarn hat als erster
Szatmari [15] einen Fall beschrieben,
und bis heute wurden weitere 5 Félle
bei Erwachsenen [5, 6, 2, 13, 1] fest-
gestellt. In der Regel wird der Tumor
bei sexuell reifen Frauen, in der Kind-
heit jedoch seltener beobachtet. Die
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Ubersicht der zur Verfiigung stehen-
den Literatur ergab drei 15jahrige
oder jiungere Kinder mit Arrheno-
blastom. Ein vierter Fall, der von uns
beobachtet wurde, soll weiter unten
mitgeteilt werden.

Das Arrhenoblastom erscheint mei-
stens unilateral, bisweilen auch bilate-
ral. Unter den von Pedowitz und
O’brien [14] zusammengestellten 240
Fallen waren 8 bilateral und 51 (21%)
bdsartig. Das stimmt mit der Auf-
fassung von Johnston [8] Uberein,
nach dessen Angaben in 20% der
Félle Rezidive bzw. Metastasen nach
Entfernung der Geschwulst auftreten.

Laut Novak [17] wurden bei % der
operierten Félle Metastasen und Rezi-
dive beobachtet, weshalb er die Ent-
fernung destumorosén Ovariums nicht
far ausreichend hé&lt und die radikale
Operation empfiehlt.

Das Arrhenoblastom fiihrt zu cha-
rakteristischen Kklinischen Sympto-
men. Erst verblassen die weiblichen
Eigenschaften (Defeminisierung). Das
weibliche Fettpolster verschwindet,
die Stimme wird tiefer, der Adams-
apfel ausgepréagter, die Briste ent-
wickeln sich zuriick, dann erscheinen
die Virilisierungssymptome: Hyper-
trichose, die Pubesbehaarung nimmt
virilen Charakter an, die KiIitoris
wiéchst, es treten Kahlheit und Aknen
auf. Nach Exstirpation der Geschwulst
entwickeln sich die Begleiterscheinun-
gen mit Ausnahme der Hypertrichose
und der KlitorisvergroBerung ver-
haltnismé&Rig rasch zurick.

Nach K rone [9] steht die Hormon-
produktion im umgekehrten Verhélt-
nis zur Differenziertheit der Ge-
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schwulst, d. h. die differenzierteste
Form erzeugt die geringste Hormon-
menge, wéhrend die am wenigsten
differenzierten malignen Formen die
groRte Hormonproduktion aufweisen.
Von den Hormonbestimmungen wird
am haufigsten die Untersuchung der
17-Ketosteroidausscheidung  vorge-
nommen. Bei Nebennierenhyperplasie
und Adenom ist die 17-Ketosteroid-
ausscheidung in gleicher Weise erhdht.

Wird indessen Cortison verabreicht,
so la4Bt die 17-Ketosteroidausschei-
dung bei Nebennierenhyperplasie
stark nach (Cortison-Hemmung); liegt
ein Tumor vor, bleibt sie unverdndert.
Diese einfache Methode bietet somit
einen Anhaltspunkt bei der Differen-
tialdiagnose.

Beschreibung eines Falles

Im Dezember 1960 wurde wegen
anderthalbjahriger Menopause ein 14-
jahriges Madchen in die I. Kinder-
klinik aufgenommen (Reg. Nr. 3190/
960).

Familienanamnese negativ.
wickeltes Maéadchen, das fruher Morbilli,
Varizellen, Pertussis und Parotitis Uber-
standen hat, sonst aber nicht krank war
Die erste Menstruation trat im Alter von
11 Jahren auf, von den ersten 3 Monaten
abgesehen immer regelméRig, der Pubertat
des gesunden Mddchens entsprechend. Die
sich iy2 Jahre punktlich wiederholenden
Menses blieben im Juli 1969 aus. Wegen
»Hormonstérung« verordnete der Arzt
Stilbgstrol, Ostronazetat und Vitamin E,
die keinen Erfolg brachten. Nach 6 Mona-
ten, seit Januar 1960 wurde die Stimme
des Mé&dchens immer tiefer, am ganzen
Kdrper, insbesondere am Gesicht, war zu-
nehmender Haarwuchs zu beobachten. Im
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Sommer 1960 gesellten sich Haarausfall
und Akne zu diesen Beschwerden.

Bei der Aufnahme war bei dem 160 cm
groen, 53 kg schweren Mddchen mit
maéannlicher Statur  (breite  Schultern,
schmale Huften) (Abb. 1) am ganzen
Kdrper, hauptsdchlich aber am Gesicht,
vermehrter Haarwuchs bzw. Schnurrbart-
und Bartwuchs zu sehen (Abb. 2 und 3).
Die Schambehaarung zeigte ménnlichen
Charakter. Die physikalische Untersuchung
ergab keine Abweichungen. Thoraxdurch-
leuchtung, Ekg, SG, Blutbild, Harn, Augen-
hintergrund waren normal, Blutdruck
115/80 mm Hg, Serumcholesterin 190
mg% .

Psychologische Untersuchung: Uber
recht gute intellektuelle F&higkeiten ver-
fugendes, praktisch eingestelltes, etwas
gefihlsarmes Maéadchen mit maskuliner
Grundeinstellung, das die weiblichen Reak-
tionsformen ablehnt.

Hormonbestimmung: 17-Ketosteroid im
24stiindigen Ham 23 bzw. 21 mg. Die
Cortison-Hemmungsprobe (wir gaben 6
Tage hindurch 30 mg Prednisolon pro die)
fiel negativ aus, die 17-Ketosteroidmenge
war nicht vermindert (22,6 mg). Infolge-
dessen wurde der Verdacht auf Neben-
nierenhyperplasie hinfallig, hingegen schien
die Wahrscheinlichkeit einer androgen-
erzeugenden Nebennieren- oder Ovarialge-
schwulst bestéarkt.

Laparoskopie: Das Unke Ovarium ist
hihnereigrof3, graubldulich, seine Kapsel ist
verdickt, es sind Anzeichen der Follikel-
reifung wahrnehmbar. Das Untersuchungs-
ergebnis bestatigte unseren Verdacht auf
einen Ovarialtumor, doch kam auch die
Mdglichkeit des Stein- Leventhalschen Syn-
droms in Frage (bei dem allerdings der
17-Ketosteroidwert nicht so hoch zu sein
pflegt).

Wenn sich die Verédnderung als tumoros
erwiese, wollten- wir den Eierstock ent-
fernen, falls es sich um das Stein-Leven-
thalsehe Syndrom handele, eine Teilresek-
tion aus dem Ovarium vornehmen, die wir
friher bereits mehrmals erfolgreich aus-
gefihrt hatten.
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Operation am 8. Februar 1961: Wir
entfernten das linksseitige Adenom und
lieBen die rechtseitige, intakt scheinende
Tube und das Ovarium zuriick.

Pathologisch-anatomische Beschreibung
des Unksseitigen Adnexes: Nr. 251/61. Der
Eierstock hat sich zu einem Kkleineren,
eigrofen Gebilde umgestaltet (Abb. 4).
An seiner Schnittfliche sieht man eine
walnulRgroBe massive Geschwulst, die 1—2
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Abb. 2

mm dick kapselartig von Eierstocksubstanz
umgeben ist (Abb. 5). Von grauwei8lichen
Fasern wird die Schnittfliche der Ge-
schwulst in dunkelbraune und gelbliche
Felder geteilt. Die Tube ist bleistiftdick.
Mikroskopischer Befund: Die Kapsel

der Geschwulst besteht aus faserigem

abb. 3
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Abb. 2a

Bindegewebe, in dem die Gewebselemente
des atrophischen Eierstockparenchyms mit
wenigen Primordialfollikeln zu erkennen
sind. Von den aus faserigem Bindegewebe
bestehenden Septen wird die Geschwulst
in Kammern geteilt, in denen das Tumor-
gewebe nischenartige Anordnung zeigt.

abb. 3a
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Die Hauptmasse des Parenchyms besteht
aus chromatinreichen Zellen mit ovalen
oderspindelférmigen Kernen und schmalem
Protoplasma. Sie bilden an einzelnen Stel-
len tubuldre Drisenlumina (Abb. 6), die
an anderen Stellen jedoch in parallelen
Reihen angeordnet sind (Abb. 7). In ein-
zelnen Geschwulstabschnitten sind die Zel-
len nicht typisch angeordnet, vielmehr sind
hier ausgepragte Atypie und Polymorphis-

Abb. 4

mus mit zahlreichen anomalen Kernteilun-
gen zu beobachten. Zwischen diesen Zellen
sieht man grdRere, den Leydigschen inter-
stitiellen Hodenzellen &hnliche Zellgruppen
mit rundem Kern und reichhaltigerem Pro-
toplasma (Abb. 8),in denen die Fettfarbung

viele Lipoidgranulazeigt. Die Tube istintakt.

Diagnose: Arrhenoblastoma ovarii si-
nistri (Intermediartyp).

Postoperativ trat ungestdrte Heilung
ein; schon 7 Tage spéter erschien wieder
die Menstruation, die seither 28tdglieh
wiederkehrt und 4—5 Tage anhdlt. In den
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seit der Operation verstrichenen 112 Jahren
sind die Virilisierungssymptome verschwun-
den, die Hypertrichosis hat sich bedeutend
zuriuckentwickelt, jedoch ist in der psychi-
schen Einstellung noch kein Wechsel ein-
getreten.

Es wurde keine radikale Operation
durchgefiihrt, weil das Mdadchen da-
durch asexuell geworden wadre. Da

Abb. 5

jedoch das Adenom auch im intakt
scheinenden Ovarium zutage treten
kann und auch die Rezidiv- und Pro-
pagationsmdglichkeit (wie in dem von
Krone uUnd Kabter [9] mitgeteilten
Fall) gegeben ist, mufl das Kind regel-
mé&Rig nachuntersucht werden. Ein
neuerliches langeres Ausbleiben der
Menstruation und die vermehrte 17-Ke-
tosteroidausscheidung wirde die Radi-
kaloperation unvermeidlich machen.
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Zusammenfassung

Bei einem seit 1% Jahren menstru-
ierenden 13j&hrigen Madchen traten
Amenorrhoe, Defeminisierung und
Virilisierung auf. Die nach einjahriger
Amenorrhoe im Alter von 14 Jahren
ausgefiihrte Hormonbestimmung, pe-
rirenale Insufflation und Laparo-
skopie erweckten Verdacht auf Ova-
rialtumor bzw. Arrhenoblastom. Die
histologische Untersuchung des lin-
ken Adnexes ergab ein Arrhenobla-
stom von Intermedidrtyp. Im Hinblick
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auf das jugendliche Alter der Kran-
ken wurde von der radikalen Opera-
tion abgesehen, d. h. die rechte Tube
und das Ovarium, die intakt schienen,
zuriickgelassen. Die Menstruation
setzte am 7. Tage nach der Operation
ein; Pat. ist seit 1% Jahren beschwer-

defrei. Die Virilisierungssymptome
haben sich grof3tenteils zuruckent-
wickelt.

Der Pall stellt das vierte juvenile
Arrhenoblastom dar. Die bisher mit-
geteilten juvenilen Falle werden kurz
besprochen.
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