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Das Wesen der Recklinghausenschen Krankheit aufzukliren ist an
Hand einer recht zahlreichen Kasuistik auf den verschiedensten Wegen
versucht worden und hat zur Aufstellung einer Reihe betrichtlich von-
einander abweichender Theorien gefiihrt, als deren gemeinsames Frgebnis
die Annahme gelten kann, daB es sich bei der Recklinghausenschen Krank-
heit um eine viel allgemeinere Erkrankung handelt, als man nach den
Kardinalsymptomen Tumoren und Pigmentationen zunichst annehmen
mochte.

Siemens, der wohl tiber die grofite Zahl eigener Beobachtungen ver-
fiugt, sagt, das Wesen der Recklinghausenschen Krankheit liegt in der
Entwicklung klinisch und histologisch typischer Neubildungen. Er
bewegt sich dabei in der gleichen Richtung wie Verocay, der in ihr eine
systematisierte Blastomatose auf Grund einer kongenitalen Entwick-
lungsanomalie sieht. Vogt spricht unter Betonung der Grenzschwierig-
keit zwischen MiBbildung und blastomatéser Wucherung von Neubil-
dungen, deren embryonal ausgeschaltetes Bildungsmaterial bei der
spéteren Wucherung einen Abweg der Reifungsbahn einschlagt. ». Orze-
chowski und Nowichi machen fir die Neubildungen eine Noxe verant-
wortlich, die die Anlage des Nervensystems trifft, ehe es zu einer Dif-
ferenzierung in Spongioblasten und Neuroblasten gekommen ist. Adrian,
der sich als erster eingehend mit den Komplikationen der Neurofibroma-
tose beschaftigt hat, sagt, dal die Recklinghausensche Krankheit auf
kongenitaler Anlage beruht und als MiBbildung im weitesten Sinne
aufzufassen ist. Fir die Entwicklungsstorung sprichen die vielfach
beobachteten Mif- und Hemimungsbildungen. Pick und Bielschowsky,
die die Recklinghausensche Krankheit und die tuberése Sklerose unter
einen Begriff zusammenfassen, sprechen von einer Systemerkrankung.

Wihrend nun von pathologischer Seite vor allem die blastomatdsen
Veréinderungen studiert worden sind, ist das Problem in letzter Zeit
in ganz anderer Weise im Zusammenhang mit endokrinen Stérungen,
auf die schon Oppenheim hingewiesen hat, angegangen worden.
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Bielschowsky und Gallus sahen bei der Recklinghausenschen Krank-
heit Keimdriisenstorungen, Atrophie und Aplasie der Hoden und Ovarien,
Curschmann eine nicht puerperale Osteomalacie, wihrend Zondek vor
allem in den Féllen mit vornehmlich diffuser Pigmentierung, die nach
Leschke mit einer Adrenaliniiberempfindlichkeit einhergehen, eine Be-
teiligung der Nebenmnieren annimmt. Bohn teilt einen Fall von Neuro-
fibromatosis mit gleichzeitiger Hypophysenerkrankung mit und auf der
letzten Tagung der stidwestdeutschen Neurologen und Psychiater hat
Starck eine durch viele Jahre hindurch beobachtete Kranke mit Neuro-
fibromatose und Dystrophia pluriglandularis neurofibromatosa vor-
gestellt. Starck sieht in der Recklinghausenschen Krankheit eine Ent-
wicklungshemmung und Stérung. die bauptsécblich das Ektoderm
betrifft und spricht sich dahin aus, daf die Dystrophia pluriglandularis
neurofibromatosa ein einheitliches Krankheitsbild ist.

Er und Westphal fordern dazu auf, dem Zusammentreffen der
Recklinghausenschen Krankheit mit endokrinen Stérungen besondere
Aufmerksamkeit zuzuwenden. Hierzu soll der folgende Fall einen Bei-
trag liefern.

H. G., 27jahriger lediger Dekorateur. Aufgenommen am 11. 8. 28 wegen Er-
schopfung nach Rontgentiefenbestrahlung.

Familienanamnese: Vater Kaufmann, starb 36jihrig an ,,Riickenmarkstuber-
kulose®, soll wihrend seiner Krankheit tiefe Lécher in der Brust gehabt haben.
Mutter jetzt 54jahrig, gesund, lustige Frau. Ein 28jahriger Bruder leicht akro-
megal, sehr reizbar, hatte noch nie ein Verhiltnis, ein Bruder nervds, zwei
weitere Briider gesund. Canze miitterliche Familie nervds, ein Bruder der Mutter
erhingte sich im Kriege wegen Malaria. Zwei Kinder der Schwester der GroBmutter
(miitterlicherseits) abnorm (idiotisch, geisteskrank). KEigenanamnese: Normale
Geburt, Entwicklung zunichst ohne Besonderheiten. Besuchte 6 Klassen die
Oberrealschule, bis zur 4. Klasse sehr guter Schiiler, liefl dann stark nach, beschaf-
tigte sich mit anderen Dingen, trieb ,,geistige Onanie®, war dann Bureauangestellter.
Da ihm das Sitzen nicht behagte, wurde er Dekorateur, leistet scheinbar Gutes in
seinem Beruf. Wurde bei Verwandten sehr streng erzogen, durfte mit niemand ver-
kehren, wurde mit 25 Jahren noch geohrfeigt, wenn er widersprach. Nie ernstlich
krank gewesen, trinkt und raucht nicht.

Seit dem 18. Lebensjahre (er war bis dahin unter 36 Schiilern der 25 grofite ge-
wesen) gewaltiges Lingenwachstum. Besondere GroBenzunahme der Hénde und
FiiBe. Patient entwickelte einen ungeheuren Appetit. Verénderte sich auch psychisch,
war im 24. Lebensjahr stark melancholisch (Mangel an Lebensfreude, zog sich zuriick,
hatte Selbstmordgedanken). Besserung als er seinen Beruf wechselte. Onanierte
damals bis zum 25. Lebensjahre sehr stark. Hatte bis jetzt nie den Mut, geschlecht-
lich zu verkehren, obwohl er sich viel mit diesen Dingen beschiftigte und wohl
einsah, daB andere junge Menschen, die fest darauf losleben, heiter und lustig sind,
wahrend er sich bei seiner Zuriickhaltung krank filhlt. Seit 11/, Jahren Aufhéren
des Wachstums, dafiir Gewichtszunahme.

Die Hauptsorgen machen ihm jetzt die psychischen Erscheinungen: Mangel
an Konzentrationsfahigkeit, Flatterhaftigkeit, Ungeduld, Zappeligkeit und Auf-
geregtheit. Korperlich bestehen dauernd dumpfe Schmerzen in der Nierengegend
und Kopfschmerzen. Héufig prickelndes Gefiihl in der Stirn und in den Fingerspitzen.

Schiaf wechselnd, triumt viel von beruflichen und sexuellen Dingen, Appetit sehr
gut, braucht im Gasthaus doppelte Portionen. Stuhlgang unregelméfig und trége,



Recklinghausensche Krankheit und pluriglandulire Stérungen. 165

mu8 sehr haufig und viel urinieren, niBt die Kleider. Viel Kopfschmerzen, bisweilen
Schwindel, starkes Schwitzen, hiufige Pollutionen.

Seit 2 Monaten in 3 wichigen Abstdnden im ganzen 3 mal mit Rontgenstrahlen
behandelt, seitdem starker Haarausfall. Kérperlicher Befund: 186 cm grofler
Patient mit Zeichen der Akromegalie. Prognathie, riesige Hinde (Handschuhgrofie 13)
und groBe Fiifle (SchuhgroBe 48). In sehr gutem Ernahrungszustand, Gewicht
96,5 kg, kraftigem Knochenbau und kriftiger Muskulatur. Haut feucht, von
dunklem Kolorit. Sichtbare Schleimhiute mittelmaBig durchblutet. Barthaare
fehlen, Achselbehaarung gering, Schamhaare normal entwickelt. Grofe Nase.
Zunge sehr groB, belegt. Diffuse weiche Struma. Herz und innere Organe o. B.
Blutdruck 145/95. Extremitéten: feinschligiger Tremor der Hande, sehr kréiftige
Waden. An der Streckseite des linken Unterarmes ein kirschkerngroBes, am Unter-
bauch rechts vom Nabel 2 etwas groBere derbe Knodtchen in der Subcutis. Haut
dariiber verschieblich, nicht alteriert. Nervensystem o. B. Psychisch: Gerades
offenes Wesen, erscheint jiinger als seinem Alter entspricht. Er ist langsam, etwas
umstdndlich, teilweise iibertrieben devot. Die Intelligenz ist mittelmaBig, Merk-
fahigkeit und Gedéchtnis normal, die Sprache ist schwerfillig. Die Aufgeregtheit,
die er anamnestisch angegeben hatte, ist bei der Exploration nicht feststellbar.

Rontgenuntersuchung im Stadbischen Krankenhaus Frankfurt a. M.-Sachsen-
hausen (Prof. Hohlfelder) : Befund von 23. 8. 28: Rontgenuntersuchung des Schidels
in zwei Ebenen zeigt eine Kalotte, deren Dicke und AusmaB die Norm nicht sehr
iiberschreitet. Die Diploestruktur ist geniigend, der Kalkreichtum erscheint etwas
vermindert, das Innenrelief ist einwandfrei. An der mittleren Schadelgrube, Gegend
der Felsenbeine keine Besonderheiten. Dagegen zeigt das seitliche Bild eine abnorm
grofle, aber scharf umgrenzte liickenlos dargestellte Hypophysengrube mit ziemlich
flach verlaufendem Clivus Blumenbachi. Auf einer Blendenaufnahme ist die
Hypophyse und Sella turcica genau dargestellt, ihre Grofle ist etwa auf HaselnuB-
grofle zu schitzen. Ferner zeigte die Schidelaufnahme auffallend weite Luft-
raume, sehr groBe und vielfach gekammerte Stirnhéhlen, groBe Oberkieferhohlen.
Auffallend ist ferner die stark vorspringende Hirnprotuberanz unmittelbar oberhalb
der Nasenwurzel, wahrend das knécherne Nagenskelet und das Kinn die Grenzen
des Normalen nicht iiberschreiten.

Rontgenuntersuchung des rechten Fules zeigh enorm groBes Fufigelenk. Die
Fufwurzelknochen sind zwar etwas plump, aber nicht iibertrieben groB, so daf sich
das abnorme Langenwachstum auf die Mittelfufknochen und Zehen beschrankt hat.

Aufnahmen beider Hande zeigen das auffallende Spitzenwachstum der Finger
bei einer gewissen Plumpheit und bei vermehrtem Dickenwachstum der Mittel-
handknochen. Auch die Handwurzelknochen sind ziemlich groB, die Hand ist aber
im ganzen doch gut proportioniert. Gelenke alle 0. B. Die Linge des Mittel-
fingers betragt einschlieflich seines Mittelhandknochens 18/, cm gegeniiber einer
normalen Linge von 16 cm bei der ménnlichen Hand.

Typisches akromegales Spitzenwachstum, auffallend groBe Nebenhohlen,
sehr groBe erweiterte Sella turcica (HypophysenvergroBerung), eosinophiler Vorder-
lappentumor ? Befund vom 3I. 8. 28: Réntgenuntersuchung der Lendenwirbel-
sdule einschlieBlich des Kreuz- und Steilbeines in zwei Ebenen zeigt an den Wirbel-
korpernnormale Kontur-, Struktur- und Kontrastverhiltnisse. Zwischenwirbelschei-
ben frei. Dorn- und Querfortsitze o. B. An Kreuz und SteiBbein keinerlei Besonder-
heiten. Ileosakralgelenke einwandfrei. Der Bau der Wirbelkirper ist sehr grob und
massig.

Seitliche Kontrollaufnahme der Hypophysenregion zeight die Sella turcica ver-
groBert, aber regelmafBig glatt begrenzt. Auch am Clivus und den Felsenbeinen
keine Usuren nachweishar. Grofiter Flichendurchmesser der Hypophysengrube
23 mm, Tiefe 17 mm.
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R.-D.: Fiir krankhafte Knochenverinderungen der Lendenwirbelsiule und des
SteiBbeines rontgenologisch zur Zeit kein Anhalt. Auffallend grober massiger
Knochenbau. Nebennierentumoren sind rontgenologisch nicht nachweisbar.
Grundumsatzbestimmungen mit dem groBen Benedictapparat:

am 30. 8. am 31. 8. (gestern viel
Fleisch gegessen)

0,-Verbrauch p.m. . . . . . . . 350 380
CO,-Ausscheidung p.m. . . . . 0,73 ¢ 0,72 ¢g
RQ oo 1,08 0,95
Cal. pom. . . . . . .. ... 1745 1925
Grundumsatz . . . . . . . .. 2513 2169
Sollumsatz . . . . . . . . .. 2169} +16% 2772} - 28%

Der Gasstoffwechesl spricht fiir eine erhebliche Stérung des gesamten endokrinen
Systems — im Vordergrund steht eine Hyperfunktion des Hypophysenvorderlappens
und der Thyreoidea.

Wasser-Trockenversuch 21.8.28 ergibt normale Ausscheidung undKonzentrations-
fahigkeit. Patient nahm sonst téglich 4—6 Liter Flissigkeit zu sich, schied einen
Harn von geringem spezifischen Gewicht von 1005—1012 aus.

Der mikroskopische Befund (Prosektor Dr. Neubiirger-Eglfing) des am 18. 8. 28
excidierten kleinen Tumors am linken Unterarm lautet folgendermafien: Ziemlich
zell- und gefifireiches bindegewebiges Geschwiilstchen aus spindligen Zellen auf-
gebaut von reichlich fibrésen Septen durchzogen, mit einigen hyalinen Partien:
Die Anordnung des Tumors aus vielfach sich verflechtenden Ziigen, sowie das
farberische Verhalten der Grundsubstanz, die sich teilweise nach van Gieson gelb
bis gelbbraun farbt, sprechen dafiir, daB es sich um ein Neurofibrom (mit starker
Beteiligung von kollagenem Bindegewebe) handelt.

Es handelt sich also bei unserem Kranken um eine Neurofibromatose
mit erheblichen Stérungen des innersekretorischen Systems. Von Reck-
linghausenzeichen fanden sich — Naevi Recklinghausen fehlen — nur
Tumoren, deren Natur als echte Neurofibrome durch die histologische
Untersuchung sichergestellt wurde. Von Stérungen innersekretorischen
Ursprungs war am auffallendsten das gesteigerte Wachstum des Unter-
kiefers, der Zunge, der Hande und Fiile. Wir beziehen die Akromegalie
auf eine Hypophysenhyperfunktion, die hier auch durch die Stofi-
wechselpriifung nachgewiesen wurde. Nach dem Réntgenbild wurde
der Verdacht auf eosinophilen Vorderlappentumor ausgesprochen. Die
diabetischen Erscheinungen Polydipsie und Polyurie entstehen ebenfalls
auf hypophysirer Grundlage. Der Stoffwechselversuch sprach auch
im Sinne einer Hyperfunktion der Thyreoidea, die eine diffuse Vergréfe-

‘rung zeigte. Die geringe Ausbildung der sekundiren Geschlechts-
merkmale (Fehlen des Bartes, geringe Achselbehaarung) weist auf eine
Mitbeteiligung der Keimdriisen hin und endlich lieB die diffuse Pigmen-
tierung der Haut an die Moglichkeit einer Mitbeteiligung der Nebenniere
denken. Welchem Syndrom man die leichten psychischen Stérungen
zuschreiben will, ist bei einer so allgemeinen Dysfunktion des endokrinen
Apparates wohl kaum entscheidbar, auch darf bei ihrer Betrachtung
die starke erbliche Belastung mit Geisteskrankheiten nicht aufler acht
gelassen werden.
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Wir sehen also im vorliegenden Falle viel Gleichformiges mit der
von Starck mitgeteilten Beobachtung. Das gleichzeitige Vorkommen
von Recklinghausenscher Krankheit und pluriglanduléren Stérungen
scheint auch uns kein rein zufalliges, sondern man wird eben auch diese
den zahlreichen Krankheitserscheinungen zurechnen miissen, die sich
in den meisten Féllen mit der Neurofibromatose zusammen finden.
Dal manifeste Storungen von seiten innerer Driisen bei der Reckling-
hausenschen Krankheit hiufig vorkommen, beweist auch die in vielen
Krankengeschichten angefithrte geringe Libido sexualis der mit diesem
Leiden Behafteten. Auch die psychischen Stérungen, so vor allem die
mehreren Beobachtern aufgefallene Schlifrigkeit und geringe geistige
Regsamkeit der Recklinghausenkranken, lassen an solche Zusammen-
hange denken.

Es fragt sich nun, welche Stellung wir den endokrinen Stérungen
bei der Neurofibromatose einrdumen wollen. Sie als das Primire auf-
zufassen und alle {ibrigen Erscheinungen davon abzuleiten erscheint uns
selbst dann, wenn, wiein dem Starckschen Falle, die endokrinen Stérungen
lange vor dem Auftreten der Neurofibromatose bestanden haben, mangels
eines sonstigen Beweises nicht gerechtfertigt. Reihen wir sie neben den
anderen Symptomen ein, so zeigen sie, dafl wir den Begriff der Reck-
linghausenschen Krankheit weiter ausdehnen miissen. Vielleicht werden
wir, wenn wir erst einmal darauf achten, sie als regelméflige Erschei-
nungen dieser heredodegenerativen Allgemeinerkrankung finden und jene
Formen, bei denen sie fehlen, als Abortivformen bezeichnen.
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