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Das Wesen der Rec/~linghausenschen Krankheit aufzukl~ren ist an 
Hand einer recht zahlreichen Kasuistik auf den verschiedensten Wegen 
versucht worden und hat zur Aufstellung einer Reihe betr~chtlich von- 
einander abweichender Theorien geffihrt, als deren gemeinsames Ergebnis 
die Aimahme gelten kann, da~ es sich bei der Rec/clinghausensehen Krank- 
heir um eine viel ~llgemeinere Erlcr~nkung h~ndelt, als man nach den 
Kardinalsymptomen Tumoren und Pigmentationen zun~chst annehmen 
m5chte. 

Siemens, der ~vohl fiber die gr58te Zahl eigener Beobachtungen ver- 
ffigt, sagt, das Wesen der Rec]clinghausensehen Krunkheit liegt in der 
Entwieklm~g kliniseh und histologisch typischer l~eubildungen. Er 
bewegt sich dabei in der gleiehen lgichtung wie Vero~y, der in ihr eine 
systematisierte Blastomatose auf Grund einer kongenitalen Entwick- 
lungsanomalie sieht. Vogt sprieht unter Betonung der Grenzschwierig- 
keit z~visehen MiSbildung und blastomatSser Wucherung yon l~eubil- 
dungen, deren embryonal ausgeschaltetes Bildungsmaterial bei der 
spgteren Wucherung einen Abweg der Reifungsbahn einschlggt, v. Orze- 
chowski und Nowichi machei~ ffir die Neubildungen eine Noxe verant- 
wortlich, die die Anlage des Nervensystems triff$, ehe es zu einer Dif- 
ferenzierung in Spongioblasten und l~euroblasten gekommen ist. Adrian, 
der sich als erster eingehend mit den Komplikationen der Neurofibroma- 
rose besch~ftigt hat, sagt, d~8 die Recl~linghausensche Krankheit auf 
kongenitaler Anlage beruht und als MiSbildung im weitesten Sinne 
aufzufassen ist. Ffir die EntwieklungsstSrung spr~chen die vielf~ch 
beobaehteten MiS- und ttemmungsbildungen. Pick und Bielschowsky, 
die die Rec/clinghausensche Krankheit und die tuberSse Sklerose unter 
einen Begriff zusammenfassen, sprechen yon einer Systemerkrankung. 

W~brend nun yon pathologiseher Seite vor allem die blastomatSsen 
Ver~nderungen studiert worden sind, ist das Problem in letzter Zeit 
in ganz anderer Weise im Zusammenhang mit endokrinen StSrungen, 
auf die schon Oppenheim hingewiesen hat, angegangen worden. 
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Bielschowsky und Gallu8 sahen bei der  Recklinghausenschen K r a n k -  
heir Keimdr/ isens tSrungen,  At rophie  und  Aplasie  der  Hioden und Ovarien,  
Curschmann eine n ich t  puerpera le  Osteomalacie,  w/ihrend Zondek vor  
al lem in den F~l len  mi t  vornehml ich  diffuser P igment ierung,  die nach  
Leschke mi t  einer Adrena lmi ibe rempf ind l i chke i t  einhergehen,  eine Be- 
tei l igmlg der Nebennieren  aml immt .  Bohn teil~ einen Fa l l  yon ~eu ro -  
f ibromatosis  mi t  gleichzeit iger H y p o p h y s e n e r k r a n k u n g  m i t  und  auf der  
le tz ten  Tagung der s i idwestdeutschen Neurologen und Psych ia te r  h a t  
Starck eine du tch  viele J ah re  h indurch  beobach te te  K r a ~ k e  mi t  ~ewro- 
f ibromatose  mid  Dys t roph i a  p lur ig landular i s  neurof ib romatosa  vor-  
gestel l t .  Starck sieht  in der  Recklinghausenschen K r a ~ k h e i t  eine En t -  
wick lungshemmung und StSrung.  die haupts/~chlich das  E k t o d e r m  
bet r i f f t  und spr icht  sich dah in  aus, dal] die Dys t roph ia  plur igl~ndular is  
neurof ib romatosa  ein einheit l iches Kran ld le i t sb i ld  ist. 

E r  und  Westphal fordern  dazu  auf ,  dem Zusamment re f fen  der  
Recklinghausenschen K r a n k h e i t  mi t  endokr inen  StSrungen besondere 
Aufmerksamke i t  zuzuwenden.  Hierzu  soll der  folgende Fa l l  einen Bei- 
t rag  liefern. 

H. G., 27j/~hriger lediger Dekorateur. Aufgenommert am 11.8. 28 wegen Er- 
schOpfung nach 1%5ntgentiefenbestrahlung. 

Fairfilienanamnese: Va~er Kaufmann, starb 36j/~hrig an ,,Rilekenmarks~uber- 
kulose", soll w/~hrend seiner Krankheit tiefe L6cher in der Brusf~ gehabt haben. 
Muller jetzt 54j/~hrig, gesund, lustige Frau. Ein 28jahriger Bruder leicht akro- 
megal, sehr reizbar, hatte noch nie ein Verh~ltnis, ein Bruder nerv6s, zwei 
weitere Brilder gesund. Ganze miltterliche Familie nerv~is, ei~ Bruder der ~u t te r  
erhiingte sich im Kriege wegen Malaria. Zwei Kinder der Schwester der GroSmutter 
(miltterlieherseits) ab~orm (idiotiseh, geistes!~'ank). Eigenanamnese: Normale 
Geburt, Entwicklung zun~chst ohne Besonderheiten. Besuchte 6 Klassen die 
OberreMsehule, his zur 4. Klasse sehr guter Schiller, liel~ dann stark naeh, besch~f- 
tigte sich mit anderen Dingen, trieb ,,geistige 0nanie", war dann Bureauangestellter. 
Da ihm das Sitzen nicht behagte, wurde er Dekorateur, leistet seheinbar Gutes in 
seinem Beruf. Wurde bei Verwandte~ sehr streng erzogen, durfte mit niemand ver- 
kehren, wurde mit 25 Jahren noch geohrfeigt, wenn er widersprach. Nie ernstlich 
krank gewesen, trink$ und raucht nicht. 

Seit dem 18. Lebensjahre (er war bis damn unter 36 Schillern der 25grO$te ge- 
wesen) gcwaltiges Li~ngenwachstum. Besondere Gr613enzunahme der I-I&nde und 
Ftil~e. Patient entwickelte einen ungeheuren Appeti~. Ver~nderte sich auch psychisch, 
war im 24. Lebensjahr stark melancholisch (Mangel an Lebensfreude, zog sich zurfick, 
hatte Selbstmordgedanken). Besserung Ms er seinen Beruf weehselSe. Onanierte 
datums bis zum 25. Lebensjahre sehr stark. Hatte bis jetzt nie den Mut, geschleeht- 
]ich zu verkehren, obwohl er sich viel mi~ diesen Dingen beseh~ftlgte und wohl 
einsah, dab andere junge Menschea, die lest darauf losleben, heifer und lustig sind, 
wghrend er sieh bei seiner ZurilckhMtung krank ffihlt. Seit 11/2 Jahren Aufh6rea 
des Wachs~ums, dafilr Gewiehtszunahme. 

Die Hauptsorgen machen ihm jetzt die psychischen Erscheinungen: Mangel 
an Koazentrationsf~higkei~, Flatterhaftigkeit, Ungeduld, Zappeligkeit und Auf- 
gereg~heit. KOrperlich bestehen dauernd dumpfe Sehmerzen in der l~ierengegend 
undKopfschmerzen. I-I/~ufig prickelndes Gefilhl inder Stirn und in den Fingerspitzen. 

Schlaf wechseInd, tr/~umt viel yon berufliehen ur~d sexuellen Dingen, Appe~it sehr 
gu~, braucht im Gasthaus doppelte Portionen. Stuhlgang unregelm/~Big und trage, 
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mu• sehr haufig und viel urinieren, n~Bt die Kleider. Viel Kopfschmerzen, bisweilen 
Schwindel, starkes Schwitzen, hgufige Pollutionen. 

Seit 2 Monaten in 3 wSehigen Abst/~nden ira ganzen 3 real mit l~Sntgens~rahlen 
behandelt, seitdem starker tIaarausfall. K6rperlicher Befund- 186 cm grofier 
Patient mit Zeichen der Akromegalie. Prognathie, riesigeH/~nde (gandschuhgr6Be 13) 
nnd grebe FaDe (Schuhgr6Be 48). In sehr gutem Ernahrungsznstand, Gewieht 
96,5 kg, kr/~ftigem Knoehenbau und kraftiger Muskulatur. Haut feueht, yon 
dunldem Kolori~. Siehtbare Sehleimh/~ute mittelm/~Big durchblutet. Barthaare 
fehlen, Aehselbehaarung gering, Sehamhaare normal entwickelt. GreBe Nase. 
Znnge sehr groB, beleg~. Diffuse weiehe Struma. Herz und innere Organe o. B. 
]31utdruek 145/95. Extremitgten: feinsehl/~giger Tremor der HI/~nde, sehr krgftige 
Waden. An der 8treekseite des linken Un~erarmes ein kirschkerngroBes, am Unter- 
baueh rechts vom Nabel 2 etwas gr6Bere derbe X_n6tehen in der Subcutis. I-Iaut 
dariiber verschieblich, nieht alteriert. Nervensystem o. ]3. Psyehiseh: Gerades 
ofienes Wesen, erseheint jiinger als seinem Alter entspricht. Er ist langsam, etwas 
umst~ndlieh, teilweise fibertrieben devot. Die Intelligelxz ist mittelm/~Big, Merk- 
f~higkeit und Ged~ehtnis normal, die 8prache ist sehwerf~llig. Die Aufgeregtheit, 
die er anamnestisch angegeben hatte, is~ bei der Exploration nieht feststellbar. 

RSntgenuntersuchung im Stgdtischen Krankenhaus Frankfurt a. M.-Saehsen- 
hansen (Prof. Hohl#lder) : Befund vor~ 23.8. 28: l~6ntgenuntersuchung des Seh/~dels 
in zwei Ebenen zeigt eine Kalotte, deren Dicke und AusmaB die Norm nicht sehr 
tiberschreitet. Die Diploestrnktur ist geniigend, der Kalkreichtum ersehein~ etwas 
vermindert, das Innenrelief ist einwandfrei. An der mittleren Seh/~delgrube, Gegend 
der Felsenbeine keine Besonderheiten. Dagegen zeigt das seitliche Bild eine abnorm 
grebe, aber seharf umgrenzte 1/ickenlos dargestellte Hypophysengrube mit ziemlich 
flach verlaufendem Clivus Blumenbachi. Auf einer ]31endenaufnahme ist die 
tIypophyse und Sella turciea genau darges~ellt, ihre GrSl~e ist etwa auf HaselnuB- 
gr6Be zu schgtzen. Ferner zeigte die Schgdelaufnahme auffallend weite Luft- 
r/~nme, sehr grebe und vielfaeh gekammerte StirnhShlen, grebe Oberkieferh6Men. 
Auffallend ist ferner die stark vorspringende Hirnprotuberanz unmittelbar oberhalb 
der Nasenwurzel, w/~hrend das knScherne Nasenskelet und das Kinn die Grenzen 
des I%rmalen nieht iibersehreiten. 

FoSntgenuntersuehung des reehten FuBes zeigt enorm grebes FuBgelenk. Die 
~uBwurzelknochen sind zwar etwas plump, abet nieht tibertrieben groB, so dab sich 
das abnorme L~ngenwachstum auf die MittelfuBknoehen nnd Zehen besehr/~nkt hat. 

Aufnahmen beider I-I/~nde zeigen das auffallende 8pitzenwachstum der Finger 
bei einer gewissen Plumpheit und bei vermehrtem Dickenwachstum der Mit~el- 
handknoehen. Auch die Handwurzelknochen sind ziemlich groB, die Hand ist abet 
im ganzen doch gut proportioniert. Gelenke alle o. 13. Die L/inge des Mittel- 
fingers betr&gt einschliel~lieh seines Mittelhandknoehens 18~/~ em gegenfiber einer 
norma!en Lgnge yon 16 em bei der m/innliehen Hand. 

Typisches akromegales Spitzenwachstum, auffallend grebe NebenhShlen, 
sehr grebe erweRerte Sella tureiea (I-IypophysenvergrSBerung), eosinophiler Vorder- 
lappentumor ? ]~efund veto 31.8.28: l~6ntgenuntersuchung der Lendenwirbel- 
s/iule einsehlieBlieh des Kreuz- ur~d SteiBbeines in zwei Ebenen zeigt an den Wirbel- 
k6rpernnormaleKontur-, Struktur- und Kontrastverhgltnisse. Zwisehenwirbelsehei- 
ben frei. Dorn- und Querforts/itze o. B. An Kreuz und SteiBbein keinerlei ]3esonder- 
heiten. Ileosakralgelenke einwandfrei. Der Bau der WirbelkSrper ist sehr grob und 
massig. 

Seitliche Kontrollaufnahme der Hypophysenregion zeigf~ die Sella turcica ver- 
gr6Bert, aber regelm/~Big glatt begrenzt. Auch am Clivus und den Felsenbeinen 
keine Usuren nachweisbar. GrSBter F1/~ehendurchmesser der Hypophysengrube 
23 ram, Tiefe 17 ram. 
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R.-D. : Ffir krankhafte Knochenver~nderungen der Lendenwirbels~ule und des 
SteiBbeines r6ntgenologiseh zur Zeit kein Anhalt. Auffallend grober massiger 
Knochenbau. Nebennierentumoren sind rSntgenologiseh nieht naehweisbax. 
Grundumsatzbest, immungen mit dem groBen Benedictapparat: 

am 30. 8. 

O.~-Verbrauch p. m . . . . . . . .  350 
C02-Ausscheidung p. m . . . . .  0,73 g 
l~.- Q . . . . . . . . . . . . .  1,08 
Cal. p. m . . . . . . . . . . .  1745 
Grundumsatz . . . . . . . . .  2513 I 
So]lumsatz . . . . . . . . . .  2169 ~ + 16~176 

am 31.8. (gestern viel 
Fleisch gegessen) 

38O 
0,72 g 
0,95 

1925 
2169 
2772 ~ -]- 28% 

Der Gasstoffwechesl spricht ffir eine erhebliche St6rung des gesamten endokrinen 
Systems - -  im Vordergrund steht eine Hyperfunktion des tIypophysenvorderlappens 
und der Thyreoidea. 

Wasser-Trockenversuch 21.8.28 ergibt normale Ausseheidung undKonzentrations- 
f~higkeit. Patient nahm sonst ~glieh 4--6 Liter F1/issigkeit zu sich, schied ellen 
Ham yon geringem spezifischen Gewieht yon 1005--1012 aus. 

Der mikroskopische ]Befund (Frosektor Dr. Neubi~rger-Eglfing) des am 18. 8. 28 
excidierten kIeinen Tumors am lh~ken Unterarm lanier folgendermaBen: Ziemlich 
zell- und gef~Breiches bindegewebiges Geschwiilstehen aus spindligen Zellen auf- 
gebaut yon reiehlieh fibrSsen Septen durchzogen, mit einigen hyalinen Partien: 
Die Anordnung des Tumors aus vielfach sich verflechtenden Ziigen, sowie das 
farberische Verhalten der Grundsubstanz, die sich teilweise naeh van Gieson gelb 
bis gelbbraun f~rb$, spreehen dafiir, dab es sich um ein Neurofibrom (mit starker 
Beteiligung yon kollagenem Bindegewebe) handelt. 

Es handel t  sich also bei unserem Kranken  um eine Neurofibromatose 
mit  erheblichen StSrungen des innersekretorischen Systems. Von Reck- 
linghausenzeichen fanden sieh - -  Naevi  Recklinghausen fehlen - -  nu t  
Tumoren,  deren N a t u r a l s  eehte Neurofibrome (lurch die histologische 
Untersuchung sichergesteIlt wurde. Von StSrungen innersekretorischen 
Ursprungs war am auffallendsten das gesteigei~e Wachs tum des Unter- 
kiefers, der Zunge, der t t~nde and  Ffil3e. Wir  beziehen die Akromegalie 
auf eine Hypophysenhyper funkt ion ,  die bier auch dutch die Stoff- 
weehselpriifung naehgewiesen wurde. Naeh dem ]~Sntgenbild wurde 
der Verdaeht  auf eosinophilen Vorder lappentumor ausgesprochen. Die 
diabetischen Erscheinungen Polydipsie und Polyurie entstehen ebenfalls 
auf hypophys~rer  Grundlage. Der Stoffwechselversuch spraeh auch 
im Sinne einer Hyperfunkt ion  der Thyreoidea,  die eine diffuse Vergr6Be- 
rung zeigte. Die geringe Ausbildung der sekund~ren Geschlechts- 
merkmale (Fehlen des Bartes, geringe Achselbehaarung) weist auf eine 
Mitbeteiligung der Keimdrfisen hin trod endlieh lieB die diffuse Pigmen- 
tierung der H a u t  an die MSglichkeit einer Mitbeteiligung der Nebermiere 
denken. Welchem Syndrom m a n  die ]eichten psychischen StSrungen 
zusehreiben will, ist bei einer so allgemeinen Dysfunkt ion  des endokrinen 
Apparates wohl kaum entseheidbar, auch daf t  bei ihrer Betraehtung 
die starke erbliche Belastung mit  Geisteskrankheiten n ieht  auBer acht  
gelassen werden. 
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Wir  sehen also im vorliegenden Falle viel Gleichf5rmiges mit  der 
yon  Starclc mitgeteilten Beobachtung.  Das gleichzeitige Vorkommen 
yon Rec/clinghausenscher Krankhei t  und pluriglandul~ren StSrungen 
seheint auch nns kein rein zuf~lliges, sondern man  wird eben auch diese 
den zahlreiehen Krankhei tserscheinungen zurechnen miissen, die sich 
in den meisten F~llen mi t  der ~eurof ibromatose  zusammen linden. 
D~{~ manifeste StSrungen yon  seiten innerer Drfisen bei der Reckling- 
hausenschen Krankhe i t  h~ufig vorkommen,  beweist aueh die in vielen 
Krankengeschichten ange~iihrte geringe Libido sexualis d e r m i t  diesem 
Leiden Behafteten.  Auch die psyehischen StSrtmgen, so vor allem die 
mehreren Beobachtern  aufgefallene Sehl~frigkeit und geringe geistige 
l~egsamkeit der Recldinghausenkranken,  lassen an solche Zusammen- 
h~nge denken. 

Es fragt  sich nun,  welche Stellung wit den endokrinen StSrungen 
bei der Neurofibromatose einr~umen wollen. Sie als das Primgre attf- 
zufassen und  alle iibrigen Erseheinungen davon abzuleiten erseheint uns 
selbst dann, wenn, wie in dem Starc/cschen Falle, die endokrinen StSrungen 
lange vor  dem Auftreten der Neurofibromatose bestanden haben, mangels 
eines sonstigen Beweises nicht  gereehtfertigt.  Reihen wir sie neben den 
anderen Symptomen  ein, so zeigen sie, dab wit den Begriff der Reds- 
linghausenschen Krankhe i t  weiter ausdehnen miissen. Vielleieht werden 
wit, wenn wir erst einmal darauf  aehten, sie als r ege lm~ige  Erschei- 
nungen dieser heredodegenerativen Allgemeinerkrankung linden und jene 
Formen,  bei denen sie fehlen, als Abort ivformen bezeichnen. 
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