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Noch im Jahre  1908 schrieb Bruns  in seinem Buche fiber die Geschwfil- 
ste des Nervensystems: ,Eine  direkte Vererbung einer Hirngesehwulst 
ist, soviel ich weil~, bisher hock nicht beobachtet worden; - -  ich wiirde 
eine solche Beobachtang anch nur ~fir einen eigentfimlichen Zufall an- 
sehen kSnnen, - -  ebensowenig ist bier etwas mit  dem vagen Begri:ffe 
der a]lgemeinen nervSsen Belastung anzufangen; dagegen hat  Besold 
aus der Striimpellschen Klinik fiber eine Beobachtung eigentfimlicher 
wohl angeborener Gesehwfilste bei 2 Geschwistern beriehtet".  

E. Redlich spricht sick sogar noch im Jahre 1912 fast im gleichen 
Sinne wie Bruns  aus: ,,Wghrend sonst in der Gesehwulstlehre, speziell 
ffir das Carcinom, zum mindesten nach dem Daffirkalten einer ]~eihe 
yon Autoren, die Hereditgt eine gewisse Rolle zu spielen scheint, hat  sie 
bei den eigentlichen Hirntumoren keine besondere Bedeutung. Ein ganz 
vereinzeltes Fak tum stellt z. B. das yon BesoId beschriebene Yorkommen 
yon Hirntumoren bei 2 Geschwistern dar. Mi~ller sieht zwar in manchen 
t I i rntumoren eine Art  Veranlagungszeichen, ein Signum degenerationis, 
jedoch ist diese Anschauung sicher nieht allgemein gfiltig, nm: bei der 
multiplen Neurofibromatosis (z. B. Recklinghausenschen Krankheit)  lii]t 
sick hgufig eine schwere, degenerative, neuropathische Veranlagung nach- 
w e i s e n " .  

Man ersieht daraus, wie goring vor kaum mehr als 2 Jahrzehnten 
selbst yon namhaften Autoren die Bedeutung der Erblichkeit der Ge- 
schwfilste im a]lgemeinen und der Hirngeschwiilste im besonderen er- 
achtet  wurde. Wghrend sie beim Carcinom nach dem D~ffirhalten einer 
]~eihe yon Autoren ,,eine gewisse Rolle" spielen sollte, mall man ihr bei 
den Hirntumoren keine besondere Bedeutung bei; ja, man sah sie als ein 
,,ganz veveinzeltes F ~ k t u m  ", als einen ,,eigentfimliehen Zufall" an ! Immer-  
kin erscheint es beachtlich, da~ m~n trotz dieser geringen Einschgtzung 
der Bedeutung erblicher Faktoren ffir die Tumor entstehung wenigstens 
mit  einem Seitenblick der ,,allgemeinen ner vSsen Belastung und Veran- 
lagung" gedachte, wobei man sick zwar eingestand, daft dies ein ganz 
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vager Begriff sei, unter dem man wohl mehr geffihlsm/i$ig eine Reihe 
ungekl/~rter Krankheitserscheinungen zusammenfassen konnte, der aber 
keineswegs hinreichte, um das Dunkel unerforschter Krankheitsursaehen 
auch nur einigermal~en aufzuhellen. 

Es erscheint uns heute nahezu unverst/~ndlich, wie selbst ernsthafte 
Forseher vor 2--3 Jahrzehnten einen Ursaehenkomplex noch aul3er 
acht lassen konnten, dem wir jetzt  im Zeitalter der bewuSt-/~tiologischen 
Forschung (F. Kehrer) die allergrSSte Bedeutung gerade hinsiehtlich 
der Verursaehung des Geschwulstwachstums beimessen. Da$ uns dabei 
der Vorwurf der Laien zu l~echt treffen kSnne, wir litten sozusagen an 
der iiberwertigen Idee, alles als erblich, d. h. sehicksalm~$ig ~estzulegen, 
dfirfte bei einigermaSen kritischer Abw/~gung der Erbfaktoren gegeniiber 
den erworbenen wold kaum zu beffirchten sein. 

Zu den erworbenen tumor/~hnlichen Neubildungen des Gehirns, die 
bei genealogisehen Untersuchungen unbedingt ausgeschlossen werden 
miissen, sind in erster Linie das Tuberkulom und das Syphilom zu rechnen. 
W/s das erstere, wie HS/ingho]] nachwies, klinisch nie sicher diagnosti- 
ziert werden kann und somit nicht gegen ein echtes Neoplasma abzu- 
grenzen ist, dfirfte das letztere wohl stets durch den positiven Blur- und 
Liquorbefund eruiert werden kSnnen. Selbst histologisch bereitet die 
Unterseheidung yon Syphilom und Solit/~rtuberkel einige Sehwierig- 
keiten und erst der bakteriologische Nachweis yon Spiroch/~ten im einen 
und yon Tuberkelbacillen im anderen Falle sichert die endgfiltige Dia- 
gnose. Immerhin vermag der khnische Naehweis des Tumorsitzes fiber 
die Art dieser infektiSsen Granulationsgeschwfilste etwas auszusagen: 
das Tuberkulom hat seinen Sitz vorwiegend im Kleinhirn und an den 
Gehirnteilen, die der Seh~delbasis aufliegen, das Gumma dagegen ist 
zumeist an der Konvexit~t des Gehirns lokalisiert. Da die Syphilome 
in der Mehrzahl der F/~lle auf den Meningen entstehen, ist eine Verweehs- 
lung mit einer alten Meningoeneephalitis tuberculosa circumscripta denk- 
bar. Bei den durch bakterielle Infektion erzeug~en Gesehwulstarten 
w/~ren noeh die dureh Aktinomykose beding~en zu nennen, wenngleieh sie 
enorm selten sind, ebenso wie die durch grSSere Parasiten hervorgerufenen 
Cystengeschwfilste Cysticerken und Echinokokken, sowie die in Japan 
vorkommenden Distomumarten). Es seien schliel~lich noch die trau- 
matisehen H/~matome erw/s die eb2nso wie der Hirnabsee$, falls er 
niCht offensichtlieh otogenen oder traumatischen Ursprungs ist, nicht 
in allen F/~llen kliniseh ganz sieher gegen das eehte Neoplasma abzugrenzen 
sind, zumal wenn der Liquorbefund und evtl. das Blutbild fiber die Art 
und Genese dieser Pseudogeschw/ilste keine hinl/~ngliehe Auskunft geben. 
AuSerdem gibt es noeh einen sog. ,Pseudotumor cerebri" (Nonne, 1904), 
fiir dessen Entstehung infolge Hirnsehwellung auf dem Boden einer 
schweren Hemikranie H. Cordel vor kurzem an Hand yon 3 F/~llen aus 
der hiesigen Klinik ausreiehende Beweise zu lie~ern vermoehte. 
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Nack Aussehlul3 all dieser rein exogenen geschwulstgknlichen Neu- 
bildungen infekti6sen oder traumatischen Ursprungs wenden wit uns 
dec Betrachtung der eehten endogenen, dutch Erbanlage odor sonstige 
erbliehe Entwieklungsst6rungenbedingten Neoplasmen des Gehirns zu, 
wobei es die ganzheitliehe Betraehtung des jeweiligen Ph~notypus er- 
heiseht, neben dem bei ihm zur Beobaehtung gelangenden Hirntumor 
aueh jene polyph~tnen Manifestationen ('Siemens) dec blastomat6sen An- 
lage in die Er6rterung einzubeziehen, die im I~ahmen des ektodermalen 
und zum Toil aueh mesodermalen Ursprungs all dieser Neubildungen 
einen grol3en Formenkreis bilden. Unser diagnostisehes Bliekfeld bei 
dec Betraehtung dec Hirngesehwiilste (und zumal ihrer Vererbung) ist 
heute nieht mehr derart eingeengt wie etwa vor 20--30 Jahren, da man 
nut den Tumor selbst und seine ldinisehen Symptome in die Betraehtung 
einbezog. AuGGer dec fast- und siehtbaren Aul3enseite des K6r,pers ver- 
dient aueh dec, ,,innere" Menseh, psychiseh und somatiseh (letzteres 
physikaliseh-chemiseh) die eingehendste Untersuehung. Man wird bei 
dieser ganzheitlichen psycho-somatisehen Betr,achtungsweise oft fiber- 
raseht sein, wie mannigfaltig naeh auGen hin das in nuoe verborgene 
Leiden sich dem Bliek des Diagnostikers kundgibt. Da finder man neben 
dem ausgelor/igten Vollsyndrom oft zahlreiehe Mikro- und Abortiv- 
formen (formes frustes), die frfiher entweder keinerlei Beaehtung fanden 
oder nieht in den Formenkreis des gesamten Krankheitsbildes mit ein- 
bezogen wurden (F. Kehrer). Was kier fiir den zuerst zur Beobaehtung 
gelangenden Einzelfall gilt, tier zum Probanden der genealogisek welter 
zu durchforsehenden Sippschaft wird, hat such mutatis mutandis seine 
Bedeutung bei allen Einzelmitgliedern der betreffenden Familie. Man 
wird dabei hs auf eine star,ke intrafamili/~re Variabilitgt (Curtius) 
stogen, die neben dem Vollsyndrom und den Mikroformen such nook 
eine famili/ire Neuropathie und mancher,lei Korrelationen zu zahlreichen 
anderen Entwieklungsst6rungen und Degenerationszeiehen zu erkennen 
gibt. AuBer dieser intrafamili/iren gibt es noeh eine interfamiliiir`e Varia- 
bilitgt (F. Kehrer, Curtius und Strempel), die sich entweder nut dureh 
l%udiment/~rformen bei den einzelnen Familienmitgliedern offenbart, 
oder die wiederum nut dutch alleinige Ausprggung des Vollsyndroms 
tells durch periphere, teils dureh zentr,ale Manifestation charakterisiert 
ist. Neben dem Kernsyndrom, z.B. dem Aeustieusneurinom und den 
Fibromata mollusea der I-Iaut bei der zentralen nnd peripher,en Neurino- 
matose, k6nnen bei eingehender Untersuehung zumeist nook zahlreiehe 
Nebenbefunde beim Probanden selbst und seiner Sippe erhoben werden 
wie Kyphoskoliose, Seh/~delasymmetrien, Hypogenitalismus, Hypo- 
physenst6rungen mit akromegalen Symptomen odor auek mit Zwerg- 
wuehs, Hyperthyreoidismus bis zum Basedow, Myx6dem, Nebennieren- 
symptome his zum Morbus Addison, Nebennierentumoren, Ver,/tnderungen 
am Augenhintergrund und pluriglanduls StSrungen aller Art. Hinzu 
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kommen noch die fast stets zu beobachtenden Hautpigmentnaevi ,  die 
ihrer Farbe wegen auch caf6-au-lMt-Flecke genannt werden und die ent- 
weder sehr zahlreich am Kopf, Rumpf  und Extremit~ten zu finden sind 
oder in Form yon vereinzelten grol~en Naevi teilweise crier ganz mit  Haaren 
bedeckt (Tierfellnaevi) in die Erscheinung treten. Aul~er den Pigment- 
naevi wurden auch ausgebreitete Stellen mit  Chagrinlederhaut, ferner 
2qaevi vasculosi und Naevi anaemici (VSrner) mit  zentrMer und peripher.er 
Lokalisation beobachtet,  wofiir die Kasuistik welter unten einige Beispiele 
bietet. SchlieBlich seien noch die elephantiastischen Bildungen besonders 
an Kopf, Rumpf  und Beinen (Elephantiasis neurinomatosa) erw~hnt. 

Einhergehend mit  diesen naevoiden Systemerkrankungen des Zentral- 
nervensystems und der Hant ,  - -  dem Syndrome neurocutan6 oder den 
Dysplasies neuro-ectodermiques cong6nitales (Bogaert), wie es die Fran- 
zosen nennen, - -  linden sick bei den verschiedensten Erbtr~igern der 
Tumorenfamilien zahlreiche psychische Abweichungen yon der einfachen 
Psychopathic bis zur Psychose und veto geringgradigen Sehwachsinn 
bis zur vollausgepragten Idiotie. Eine Zwischenstellung n immt alas 
Adenoma sebaceum, (yon dem englischen Dermatologen John James 
Pringle so benannt), insofern ein, a]s es sowohl beim Morbus Reckling- 
hausen als auch bei der tuber6sen Sklerose beobachtet  wurde. Das 
gleiche gilt yon den gestielten Fibromen. Bei der nahen Verwandtschaft 
dieser beiden Kranldmiten ist es daher nicht welter verwunderlich, wenn 
eine familis Alternanz beider Leiden wiederholt in einer Sippschaft 
festgestellt werden konnte, was fiir die engen Beziehungen im Entste- 
hungsmodus dieser Krankheitsformen zu sprechen seheint. Nur dab 
das Adenoma sebaceum bei der tuberSsen Slderose im Vordergrund 
steht mi tsamt  den epileptiformen Anf~llen, die fiir diese Krankhei t  
pathognomonisch sind, w~ihrend sie beim Morbus Recklinghausen ein 
selteneres Nebensymptom darstellen. Denn die letztere Kranldleit  bildet 
nur ganz vereinzelt epilepsiebedingende zentrale Geschwiilste, w~hrend 
sieh bei der tuber6sen Sklerose stets sklerotische Tumor en besonders in 
der Frontal- und ZentrMgegend des Gehirns linden, abgesehen yon den 
gelegentlich auftretenden Kleinhirn-, Ventrikel-, Oblongata- und Rticken- 
markstumoren. Sehr bemerkenswert ist das gleichzeitige Auftreten yon 
I~ierenmischgesehwiilsten in etwa 40 % der F~lle (Bielschowsky, Curtius) 
und yon seltener zu beobachtenden Herzmuskeltumoren (I~habdomyome). 
Neben den Gliagesehwiilsten bei der tuber6sen Sklerose, die als diffuse 
Gliose ausgebreitete Gehirnabsehnitte befallen kSnnen und die sich aus 
abnorm groBen und eigenartig geformten Glia- und Ganglienzellen 
zusammensetzen, linden sick auch stets Abweichungen im Aufbau der 
GroBhirnrinde, die den fast immer zu beobachtenden Sehwaehsinn be- 
dingen m6gen. 

Bei beiden Leiden handelt es sick zweifellos um dysontogenetisehe 
StSrungen des Zentralnervensystems (Bielschowsky), auf die intra vi tam 
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neoplastische Wucherungen in Form yon Glia- bzw. Nervenfasergesehwiil- 
sten gleichsam aufgepfropft werden, wahrscheinlich infolge einer Ent- 
hemmung und Fehlleitung der Wachstumsvorg~nge. Keineswegs be- 
schr~nken sich diese dysontogenetischen Ver~nderungen einzig und allein 
auf die AbkSmmlinge des s Keimblattes. Wie H. Korbsch 1930 
in seiner Monographie fiber die Morphologie und Genese des Nenrinoms 
durch elektive F~Lrbemethoden naehweisen konnte, ist das neurinomatSse 
plasmatische syneytiale Spongium yon einem Faserwerk durehwuehert, 
das mesodermaler Natar  ist. Dieses bindegewebige Netz hat das gleiehe 
Aussehen und die gleiehe Struktur wie das yon den Gef~wandungen 
ausgehende Faserwerk. Mithin sind die oben erwghnten heredofamili~ren 
Systemerkrankungen nicht als reine Ektodermatosen anzuspreohen, wie 
es bisher hgufig gesehah, sondern als ekto-mesodcrmale dysontogenetiseh 
blastomatSse erbliche Erkrankungen. Hierffir sprieht einerseits die ge- 
legentliche oss~re Dystrophie bei der Recklinghausensehen Kr~nkheit - -  
(falls sie nicht auf dem Umwege fiber die pluriglandul~ren StSrungen 
entstanden sein so]lte) - -  und ein Fall yon famili~rer IXTeurofibromatose 
mit Periarteriitis nodosa (Brocher), bei der die KnStchen der letzteren 
eine Fibromatose der perivascul/~ren l~erven vort~uschten, in Wirklichkeit 
abet dem mesodermalen Gef~LI3bindegewebe angehSrten. 

Aul3er den bisher besprochenen erblichen Dysplasien mit blasto- 
matSsem Einsch]ag, der Recklinghausenschen Nearofibromatose und der 
tubcr Ssen Sklerose (Bournevillesche Kranldleit) gib~ es noch einige andere 
seltene Krankheitsformen, die mit den beiden erstgenannten gemeinsam 
unter dem Namen der erblichen Phakomatosen (van der Hoeve) zusammen- 
geraint werden. Van der Hoeve hat diescn Begriff geschaffen, nm die 
Bezeiehnung Naevus nar ffir die entspreehenden Hautver~nderungen vor- 
zubehalten, w~thrend er mit Phakos, (obschon es dasselbe bedeutet wie 
Naevns), jeden mehr oder minder erhabenen, kongenitalen, heredit~ren 
Flecken bezeichnet haben m5chte, der entweder seine konnata]e GrSl~e 
alm~hernd beh~lt oder blastomatSs entartet, zu einem ,,Phakom" werden 
kann und je nach tier 2qatar seines Gewebes zu einem Adenophakom, 
Fibrophakom, Angiophakom usw. wird. I)er Begriff Naevus sell dagegen 
nur fiir jene Gebilde angewandt werden, in denen Naevuszellen histo- 
logisch nachweisbar sind. 

Van der Hoeve hat den Begriff ,,Phakos" aber auch vor allem deswegen 
eingefiihrt, weft er aus den soeben genannten Grfinden die ]3ezeichnungen 
,,Naevus der Iris", ,,Naevus der Chorioidea", ,,1Xaevus der Retina" und 
,,Naevus des Nervensystems" vermieden sehen mSchte. Als dr itte erbliche 
Phakomatose w~re noch die Angiomatose der Haut  und Netzhaut zu 
bezeichnen (v. Hippelsehe Krankheit) und als vierte die Angiomat.ose 
des Zentralnervensystems (Lindausche Krankheit). Beide werden auch 
als Hippel-Lindausehe Phakomatose zusammengefal3t. Da bei den 
Netzhautangiomen auch gleiehzeitig eine Gliawucherung in der Netzhaut 
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gefunden wurde, nannte man diese Neubildungen auch ,,Angiogliome" 
(Roussy-Oberling). In einer Zusammenstellung yon zahlreichen F/~llen 
von Angiomatosis retinae konnte Lindau den Beweis erbringen, dab 
25% der F/~lle mit Affektionen des Gehirns einhergingen. In 16 F/~llen 
land er immer angioblastische Tumoren im Kleinhir`n kombiniert mit 
/~hnlichen Neubildungen in anderen Organen (Hypernephrome, Neben- 
nierenadenome, Pankreascysten, Leberkavernome usw.). In einem Fall 
yon Lindauschcr Krankheit  konnte M61ler (s. unten) einen dominanten 
Erbgang, der sick tiber 3 Generationen er`streckte, festste]len. Auch bei 
diesen zentr`alen und periphcren Angiomatosen handelt es sich um eine 
erb]iche dysontogenetische St6rung zwischen nervSsem Gewebe und dem 
Mesenchym. 

Pathogenetisch stellen die bisher erw/s erblichen zentralen und 
peripheren Blastomatosen zweifellos eine EntwicldungsstSrung (Dysonto- 
genese) dar`, die offenbar in einem ganz friihen Stadium der Entwicklung 
einsetzt und die die noch undifferenzierten Neuroepithelialzellen betrifft 
(Curtius). Nur so ist die pleiotrope Affektion verschiedenartiger Ekto- 
dermabk6mmlinge (Nervensystem und Haut) zu erkl/s Mit Recht 
weist H. Vogt daraui hin, dal~ diese polytope Manifestierung der mendeln- 
den Gene sicherlich eine viel h/s Erscheinung ist, als bisher ange- 
nommen wurde. Die Heterotopie, d. h. in diesem Fal]e die atypische 
Lagerung der` Elemente des Nervensystems, dtirfte daher als Auscb:uck 
einer` Entwick]ungsst6rung und somit einer gewissen Minderwertigkeit 
aufgefal~t wcr`den (J. Bauer). Auffallend ist jedenfa]ls, dal~ h6her- 
gradige Heterotopien vor allem bei Idiotcn und Epileptikcrn, aber auch 
bei Para]yse, progressiver Muskelatrophie und Syringomyelie gefunden 
werden (Piclc), w/s sie bei normalen Individuen doch nur seltene 
Ausnahmen darste]len (Oseki). "H. Vogt, der besonders die Histogenese 
derar`tiger t tetcrotopien studiert hat, weist ausdrficklich auf ihre nahen 
Beziehungen zur Geschwulstbildung him ,,A]le Heterotopien tragen den 
Keim des Tumors in sich; sie stehen an der Grenze yon Mil~bildung und 
Tumor"  (H. Vogt und Astwazaturow). 

Wie weitgehend die famili/~re Homotopie, Homodromie und Homo- 
histie (F. Kehrer) gerade im Aufbau des normalen Gehirns und giicken- 
mar`kes ausgepr/~gt ist, dartiber vermochten die inter`essanten Familien- 
forschungen am Zentralnervensystem von J. P. Karplus Aufschlu6 zu 
geben. Er  wies bei Mitgliedern ein und derselben FamiHe nicht nur 
Ahnlichkeit im l%rchenbilde der Gchirnoberfl/~che nach, sondern konnte 
auch zeigen, dal3 gewisse Merkmale und Besonderheiten er`blich itbertragen 
wurden. Insbesondere kom~te er eine Regel ftir die gleichseitige 1Jbcr- 
tragung aufstellen, d. h. es linden sick Eigentiimlichkeiten der rechten 
Hemisphs eines Familienmitgliedes bei den anderen wieder auf der 
r echten ttemisph/~re; Besonderheiten der linken ttemisphs wieder in 
der ]inken..Morawski konnte diese Ahnlichkeiten der Hirnfurchenbildung 
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aueh an jungen Hunden und Katzen einer Familie naehweisen. Dabei 
war es ganz gleichgiiltig, ob es sich um/~uBerlieh ~hnliehe oder un/~hnliche 
Mitglieder der betreffenden Hunde- bzw. Katzenfamilie handelte. Zudem 
konnte Karplus auch im Bereiehe des Hirnstammes und Rfickenmarkes 
weitgehende Familien/~hnlichkeit feststellen. 

DaB diese Homotopien, Homodromien und Homohistien nun auch 
bei den pathologisehen, heredit/iren MiBbildungen und Neoplasmen t a r  
nieht so selten anzutreffen sind, wie unsere Kasuistik zeigen wird, ist 
kein geringer Beweis ffir die Erbliehkeit der Gesehwulstkeimanlage, die 
neben der erblichen Allgemeindisposition yon Fischer-Wasels ftir die 
Gesehwulstvererbung und -entstehung fiberhaupt zur Voraussetzung ge- 
macht  wird. Ohne auf die interessante Polemik fiber den vermeintlich 
verschiedenartigen Vererbungsmodus der Geschwfilste zwisehen Fischer- 
Wasels einerseits und O. Koehler (aus der R. Hertwigsehen Schule) anderer- 
seits ansffihrlieh einzugehen, sollen bier nur ihre Forsehungsergebnisse 
wiedergegeben werden. W/~hrend Koehler und mit  ihm die amerikanischen 
Erbforseher Bittner und Strong bewiesen und als riehtig erkannt zu haben 
glauben, dab das Gesehwulstwaehstum seine Entstehung einer somatisehen 
Mutation verdanke - -  d. h. die krebsstiftende Mutation finder nicht im 
Keimplasma, sondern in einer KSrperzelle s tar t  - - ,  lehnt Fischer-Wasels 
ganz entsehieden diese Anschauung ab. Er  sagt: ,,Als Mutation wollen 
wir nnr die Verankerung, wenn ieh so sagen darf, der Krebserbanlage, 
des Krebs-Gens in der Keimzelle bezeichnen, nieht das ph/~notypische 
Auftreten der Krebszelle selbst; denn das ist ebenso wie bei allen anderen 
Anlagen: Das In-die-Erseheinung-Treten der Erbanlage gehfr t  zu den 
ph/inotypisehen Entwicklungen. Trotzdem haben viele Forseher den 
Vorgang der Umwandlung einer KSrpe.rzelle in eine Gesehwulstzelle als 
Mutation bezeichnet nnd haben zum Unterschied gegenfiber der Ver- 
/~nderung d.er Erbmasse bei der Mutation der Keimzellen hier von einer 
somatischen Mutation gesprochen (K. H. Bauer, Bittner, Strong). Meiner 
Ansicht naeh werden bier sehr versehiedene Dinge mit  dem gleiehen 
Namen belegt, und das seheint mir ffir die Aufdeekung der wirkliehen 
Vorg/~nge eine grebe Gefahr, eine Hemmnng zu bedeuten." 

Naeh R. Goldschmidt (1922) gibt es 3 versehiedene Arten von Mu- 
tationen: 

1. Die Ver/~nderung eines einzelnen Erbfaktors:  Faktormutat ionen 
des Mendelismus. Ihre Existenz allein ermfglieht den Naehweis der 
Erbfaktoren;  nur dadurch, dab sie mutieren, werden sie nns bekannt. 

2. Die Yer~nderungen einer Gruploe yon Erbfaktoren in einem be- 
s t immten Kernschleifenabs chnitt. 

3. Die Ver/~nderungen ganzer Kernsehleifen, beginnend mit  einer 
einzigen, sei es dureh ihren Ausfall (Versehleppungen bei asymmetrisehen 
Mitosen; so macht  Wegfall eines X-Chromosoms das Taufliegenweibehen 
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znm M~nnchen) oder ihre Verdoppelung (Nichtauseinanderweichen der 
beiden X in der Reduktionsteilung des Tauffiegeneies), bis zur Verviel- 
faehung ganzer Kernschleifens~tze (partielle bis totale Polyploidie). 
(Zitiert naeh O. KoehIer). 

Den letzteren Mutationsmodus hat  schon Boveri 1924 bei den ab- 
normen Mitosen festgestellt, die yon ihm, O. Koehler, K. H. Bauer, Bittner 
und Strong als Ursache der Umwandlung einer Gewebszelle in die Ur- 
krebszelle angesehen werden. 

Allerdings hat  diese somatische Mutation, wie sie spgter genannt 
wurde, nichts mit der Mutation der Keimzellen gemein, weshalb Fischer- 
Wasels sie als Erkl~rung der Geschwulstvererbung ablehnt. 

Wi~hrend nach Fischer-Wasels der Krebs unmittelbar vererbt wird, 
beruht seine Erblichkeit naeh Boveri, O. Koehler, Bittner und Strong 
also ,,h6ehstens auf der Disposition, somatisch zu mutieren" (0. Koehler). 
Allerdings ffigt Koehler noeh hinzu : ,,Die Disposition zur Krebserkrankung, 
die Wahrseheinlichkeit ~tes Eintretens einer somatisehen Mutation, die 
eine bisher normale Gewebszelle zur Urgeschwulstzelle macht, h~ngt ab 
yon Erbfaktoren, entwieklungsphysiologischen Bedingungen und AnBen- 
faktoren; der Erbanteil ist manehmal sehr gro8. So versehiebt sich das 
Problem der sog. Vererbung des Krebses bzw. es mfindet ein in das der 
gerichteten Mutation." Uber die Art der Erbfaktoren selbst wird jedoch 
wenig verlautbart.  

Nach Fischer-Wasels geht jede Geschwulst aus einer Geschwulst]ceim- 
anlage hervor und diese ist zusammen mit der f/Jr die Geschwulstent- 
stehung erforderlichen Allgemeinan]age erblich. 

In wie hohem )/[aBe aueh ffir diese erbliche Keimanlage die oben er- 
ws Gesetzm/~Bigkeiten der Homotopie und Homohistie Geltung 
haben, dafiir sprechen zur Genfige die yon Fischer-Wasels angef/ihrten 
]3eispiele. l~ieht nur Tumorempf~nglichkeit und Tumorresistenz sind ver- 
erblich, sondern auch die Lokalisation des Prim/~rtumors einerseits und 
der Sitz der Tumormetastasen andererseits. Aber aueh F/~]le yon erbliehem 
Auftreten der gleiehen Geschwulstart am gleichen e r r  im gleichen Lebens- 
alter werden berichtet, so dab man auBer yon Homotopie und ttomo- 
histie noeh yon einer Homoehronie (Bing, Jendrassilc) bei der ph/ino- 
typischen Manifestation swechen k6nnte. Ffir alle 3 Itomologien werden 
wir in unserer Kasuistik Beispiele anffihren, so dab die Anschauung der 
erblichen Geschwulstkeimanlage (Fischer.Wasels) weitgehend gestfitzt 
wird. 

SehlieBlich w/~re noeh die Art des Erbganges zu erSrtern. Hieriiber 
gehen die Meinungen noeh ziemlich welt auseinander. 

Maud Slye stellte fiir die Spontantumoren bei M~usen einen mono- 
hybrid-reeessiven Erbgang lest, w/~hrend die l~esistenz gegen die Uber- 
tragung yon Tumoren yon ihr als dominant erblich angesehen wird. 
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Clara Lynch fund bei ihren M~usest~mmen, dal] tier erbliche Faktor  
,,Lungentumor" sowohl dominant wie recessiv vererblieh sein kann. 
Beide Forscherinnen sind sich darfiber einig, dM] der ,,potentielle Krebs" 
durch Generationen vererbt werden kann, ohne dal3 je eine derartige 
Geschwulst auftritt. Wurden aber 2 Tier e m i t  gleicher. Belastung ge- 
kreuzt,  so erkrankten die direkten Naehkommen an Krebs. K.H.  Bauer, 
Bittner und Little nehmen einen dihybriden Erbgang an mit Genen, die 
die Allgemeindisposition einerseits und die Lokalisation der Geschwulst 
andererseits beeinflussen. 

Der Mathematiker Bernstein hat  durch reehnerische Auswertung der 
yon den verschiedensten Forschern aufgestellten Stammb~ume ~est- 
gestellt, dM~ sowohl der Krebsprozentsatz der einzelnen St~mme Ms aueh 
das AusbruchsMter erbbedingt sind. Anteposition und Postposition sollen 
reine ZufMlsergebnisse sein. Er  kommt auf Grund Mler Beobachtungen 
zu dem Schlul~, dal] hSehstwahrscheinlich der Krebs bei allen Tieren 
monohybrid verursacht wird. 

Besonders wertvoll sind die Forschungen ~iber die Geschwulst- 
sterblichkeit bei Zwfllingen, die Kranz angestellt hat. Er  kam zu dem 
Ergebnis, da~ die Erblichkeit bei der Verursachung der Geschwiilste 
wohl eine grol~e Rolle spiele, da~ sie aber nieht die einzige Ursache sei. 
Bei zweieiigen verschieden- und gleichgesehlechtlichen Zwillingen fund 
er alle Stufen der Diskordanz. VSllige Konkordanz hat er nut  in einem 
Fall yon Uterusmyom beobachtet. Aueh bei eineiigen, erbgleichen 
Zwillingen trifft man hs vSllige Diskordanz an. Haben aber beide 
Zwillinge einen Tumor, so ist stets ein Tumor der gleichen Art und am 
gleichen Organ, oder er ist zum mindesten im ontogenetiseh gleiehen 
Organsystem lokalisiert. Von dieser Regel gibt es bisher keine Ausnahme. 
Gerade diese vSllige Konkordanz des Manifestationsortes bei den ein- 
eiigen Zwillingen deutet nach Kranz mit Mler Schs auf iiber~ndividuelle 
erbliche Unterlagen der Tumorbildung hin (zitiert naeh F. Meggendor]er 
in Ri~dins ,,Erblehre"). 

Auf Grund der Beobachtungen des norwegischen Krebskomitees kam 
Waaler zu folgenden Ergebnissen: Es gibt zwar zwei voneinander un- 
abh/~ngige erbliche Krebsfaktoren, deren jeder die allgemeine H ~ i g k e i t  
yon 16% besitzt. Die eine Anlage bef~tllt beide Geschleehter in gleieher 
Hs die andere vorwiegend das weibliche Geschleeht. 

l~ach dieser kurzen Darstellung der zu beobachtenden blastomatSsen 
I~eubildungen am zentralen und peripheren Nervensystem und an den 
~ibrigen Ekto- und lViesodermabkSmmlingen, sofern sie entweder yore 
Kernsyndrom der betreffenden Krankheiten in Mitleidensehaft gezogen 
oder zumindest yon deren polyphanen Manifestationen in Gestalt der 
formes frustes befallen werden, - -  ferner nach einer kurzen ErSrterung 
der das Gesehwulstwachstum betreffenden Erbfragen wenden ~4r uns 



unter besonderer Beriicksiehtigung der ~mili~ren I-Iirntumoren. ~33 

nunmehr der Besprechung der in der Literatur  zur VerSffentlichung 
gelangten Fglle yon familigr`em Auftreten der in Frage stehenden Erb- 
krankheiten zu. Leider mfissen wi re s  uns dabei versagen, auf die vielen 
in der Literatur  ohne Erbangaben verSffentlichten Einzelf/~lle n~her ein- 
zugehen, so sehr sic auch zur Illustrierung und zur Bereicherung der 
Kenntnisse yon den betreffenden Krankhei ten beitragen wfirden. 

Schon Hoelcstra klagt 1921 in seiner Ar.beit fiber die famili~re Neuro- 
fibromatose darfiber, d~l~ seine Naehforschungen kein abschliel~endes 
Urteil zulassen, weil viele Autoren niemals die Frage der Neurofibro- 
matose unter dem Gesichtswinkel der Erblichkeit behandclt and ihre 
Fglle darau~hin untersucht haben. I m  neuen Deutschland, da bewui3te 
Erbforschung und Erbpflege aus bev51kerungs- und r~ssepolitischen 
Gesichtspunkten heraus getrieben und ge~ordert wird, dfirfte d~her kein 
Fall einer zur Erblichkeit neigenden Kr`ankheit verSffentlicht werden, 
dessen ~tiologie nicht in genealogischer Hinsicht durchforscht ware. 
Es miil~te dies ebenso selbstverst~ndlich sein wie die yon vielen Seiten 
als selbstversts geforderte Autopsie. Seit seinem Vortrag fiber die 
erblichen Nervenkr~nkheiten auf der 14. J~hresversammlung der Ge- 
sellsehaft Deutscher Nervens in Innsbruck 1924 hat  F. Kehrer immer 
wieder n~chdrficklichst auf die Bedeutung der Erb~orschung gerade auf 
dem Gebiete der Nervenkr~nkheiten (aber nicht nur dieser) hingewiesen. 
D~m~ls war es iiberh~upt d~s erstem~l, da~ dieser ~r`agenkomplex den 
Gegenst~nd eines Referates auf einer` Tagung dieser Gesellschaft bildete. 
Kehrer sprach den Wunsch aus, d~l~ durch Aufstellung einer psycho- 
somatischen Biographic jeder nervSs erkrankten Person und ihrer Familie 
erst die Grundlage einer richtig erfa~ten Nosologie und damit  einer n~tfir- 
lichen System~tik der Krankheiten gesch~ffen werden mSchte, eine For- 
derung, die dutch den jetzt  zur Einfiihrung gelangenden Gesundheits- 
p~l~ wenigstens zum Tell erfiillt werden wird. 

,,Der T~tsache, da~ die bisherige K~suistik der Literatur  nur 3 Grup- 
penfglle mit  ~amilis H~tu~ung yon Hirntumor und keine solche yon 
Riiekenmarkstumor ~u~weist, stehen wit noch ziemlich verst~ndnislos 
gegenfiber" (F. Kehrer, 1924). 

In  der Tat  waren bis zu jenem Zeitpunkt nur 3 der~rtige F/~lle ver- 
5ffentlicht worden nnd zwar handelt es sich dabei um die yon Besold (1896) 
B6hmig (1918) und Ho]]mann (1919). 

~Besold beriehtet ~us der Stri~r~pellschen Klinik yon einem Gesehwisterp~r, 
d~s im jugendlichen Alter von 16. bzw. 14 J~hren infolge Hirntumor ~d exitum 
k~m, ohne d ~  in der Aszendenz derartige oder ~hnliche Leiden beob~ehtet worden 
waren. Bei beiden h~ndelte es sieh urn eine Gesehwulst, die yon der linken W~n- 
dung des 3. Ventrikels ~usging und deren histologisehe Untersuchung in beiden 
F~llen ein ge~l~reiehes ,,H~m~ngios~rkom" (Ependymom) erg~b. Bei beiden 
Sehwestern w~ren geh~ufte epileptiforme Anfalle, starker I-Iydroceph~lus internus, 
Ab~sie und Am~urose infolge Opticus~trophie beob~ehtet worden. Bei der ~lteren 
Schwester wurde noch ~ls wesentlieher Nebenbefund ~estgestellt; o~fenes foremen 
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ovale, kleine Cystenbildung in der Sehilddriise, Pankreash~morrhagien und links- 
sMtiger (!) doppelter Ureter. Es wurde ein gewisser indirekter Zusammenhang 
zwisehen diesen Anomalien und zu der abnormen Veranlagung der Gesehwulst- 
bildung im Gehirn vermutet  und auf embryonale St6rungen zurfickgeffihrt in An- 
lehnung an die Gohnheimsche Theorie. 

])ieses erste in der Literatur auffindbare Beispiel ffir das familiare Auftreten 
yon Hirntumoren kSnnte gleichzeitig Ms .Schulfa l l"  ffir die in der Einleitung be- 
sprochenen Tatsachen der Homotopie, Homodromie, Homohistie und Homochronie 
angesehen werden. Die bei der alteren Schwester als R%benbefund festgestellten 
Ham~rtien bzw. Hamartome (Albrecht) kSnnen als polyph~ne Manifestationen der 
zu dysontogenetisehen St6rungen Anla8 gebenden krankhaften Erbanlagen be- 
wertet werden. 

Bei dem zweiten yon BdTimig 1918 berichteten Fal l  "con Hirntumor bei 2 Ge- 
schwistern handelte es sieh in beiden F~illen um ein Gliom des Stirnhh'ns. Der 
Bruder starb im Alter yon 24 Jahren in einem schweren Krampfanfall,  nachdem er 
schon seit einem Jahr  an derartigen Anf~llen und heftigen Kopfsehmerzen gelitten 
hatte. Es land sich ein linksseitiges Stirnhirngliom, dem sieh naeh hinten eine 
Cyste yon 4 cm Durchmesser ansehloB. Bei der Schwester, die mit  38 Jahren starb, 
nachdem sie vorher aueh etwa 1 Jahr  lang an ,,wahnsinnigen Kopfschmerzen" 
mit  Erbreehen, aber ohne Krampfanf~lle, gelitten hatte,  land sieh im rechten 
Stirnhirn ein g~nseeigrol]es, 6dematSses Gliom, das bis in den Xopf des rechten 
Streifenhfigels hineinreiehte. 

Aus der Vorgesehichte des Bruders ist bemerkenswert, dM3 er im Alter yon 3 Mop 
naten 14 Tage lang an schweren Gehirnkri~mpfen gelitten hat, welche Strabismus 
und eine L~hmung des reehten FuBes zurticklieBen. Der Vater starb an ParMyse 
in einer IrrenanstMt. Bei Vater und Sohn l~l~t sieh also eine erbliche ,,Resistenz- 
schwiiche" des Gehirns gegeniiber Infektionen im weitesten Sinne vermuten. 

Bei diesem Geschwisterpaar handelte es sieh auch wieder um das Auftreten 
einer gleiehartigen Gesehwulst in derselben, wenn auch nicht seitengleichen Hirn- 
region. Da der Bruder sehon als Kind eine Gehirnaffektion (eerebrale Xinderl~h- 
mung) durchgemacht hatte, mag sieh daraus evtl. das friihzeitigere Auftreten der 
Gesehwulst bei ihm erklaren. 

Im Jahre 1919 konnte HoHmann aus der Gauppschen Klinik fiber ein Brfiderpaar 
berichten, yon dem der eine im Alter yon 33 Jahren an einem zellreichen Gliom des 
linken Gyrus hippocampi und oceipito-temporalis starb, der andere im Alter yon 
48 Jahren an einer gleichartigen Geschwulst, die sich auf den reehten Gyrus hippo- 
eampi besehr~nkte. Irgendein ausl6sendes Moment oder voraufgegangene Krank- 
heiten liel3en sich nicht feststellen. Beim Vater dieser beiden Brfider bestand in 
den letzten Jahren Altersepilepsie mit  schweren Krampfanfi~llen. Er  starb an 
einem SehlaganfM1 im Alter yon 74 Jahren. Eine der 3 Schwestern war debil 
und versehroben und soil an hysterisehen ( ? ) Anf~tllen gelitten haben. Die Brfider 
sahen sieh ~uBerlieh sehr ~hnlich und gliehen dem Vater. Von den Kindern der 
Brtider starben je 2 im frfihesten Kindesalter (Ursaehe unbekannt), die iibrigen 5 
waren gesund und wiesen keine Besonderheiten auf. 

Es scheint sieh hier um eine erbliehe Belastung yon seiten des Vaters zu handeln, 
dem die beiden Brfider auch ~ul~erlich ~hnlieh gesehen haben sollen. Homotopie 
(wenn auch nieht seitengleiehe), sowie Homohistie war wiederum nachweisbar. 

Ho//mann l~lfipft an die Besehreibung der beiden Falle Betrachtungen fiber die 
Erblichkeit der Geschwfilste an, wobei er sich auf die Ansehauungen yon JBorst 
(erbliche Dbertragung der Neigung zu Entwicklungsst6rungen) beruft. 

In  seiner Arbeit ,,(~ber die familii~re Neurofibromatose mit  Untersuchungen 
fiber die H~ufigkeit yon Heredit~t und MMignitat der t~ec/clinghausenschen Ki'ank- 
heir" kommt Hoelcstra (1921) an Hand yon 122 in der Literatur berichteten FMlen 
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zu folgendem Ergebnis: Die •eurofibromatose ist eine auf kongenitaler Anlage 
beruhende Systemerkrankung, die gelegentlich fiber 4 Generationen hindurch zu 
verfolgen ist und bei diesem Erbgang an Schwere und Ausdehnung fast immer 
zunimmt. Sie ist oft kombiniert mit  andersartigen Degenerationszeiehen und Ano- 
malien, yon denen die abnorme Pigmentation am meisten verbreitet  ist und in mehr 
als der ttMfte der F~lle gefunden wird. Letztere kann auch bei Erbfgllen die 
Neurofibromatose quasi vertreten. Solche Individuen kSnnen Nachkommen mit  
ausgesprochener Neurofibromatose erzeugen. Die ]~olle des Traumas t r i t t  bei der 
Entstehung der Gesehwfilste ziemlich zurtiCk. Es hat jedenfalls nicht entfernt die 
Bedeutung, die man ihm vielfaeh beigemessen hat. 

Hoekstra wurde durch die Beobaehtung eines Falles yon Neurofibromatosis 
bei Vater und Sohn, bei denen beiden diese Krankheit  dutch ein akutes Trauma 
sarkomatSs entartet  war, zu seinen weiteren Untersuchungen angeregt. Die Schwe- 
ster des Vaters starb an Brustkrebs. Sonstige erbliche Belastung liel] sich nicht 
naehweisen. Die Kopfsektion sowie die Untersuehung des peripheren Nervensystems 
bei dem Vater mul3te aus aul~eren Grfinden unterbleiben. Neurologische Abwei- 
ehungen, insbesondere solche, die auf einen Hirntumor hat ten sehliel~en ]assen 
k6nnen, wurden klinisch nieht nachgewiesen. 

Der Sohn war yon Geburt an sehwaehlich und maehte die englische Krankheit  
und Masern durch. Mit 16 Jahren waren bei ihm noeh nicht die Zeiehen der 
Geschlechtsreife festzustellen. Mit 14 Jahren t ra t  bei ihm 5 Wochen nach einem 
Unfall  (Sturz auf die rechte GesaBhMfte) die erste Geschwulst auf, an der er 2 Jahre 
sparer trotz wiederholter Operation und RSntgenbestrahlung starb. 17 Monate 
nach dem Unfall  wurden bei ihm erst die aul~eren Zeichen der Neurofibromatose 
sichtbar (Pigmentilecke und Neurofibrome an der ganzen KSrperoberflache). Die 
Kopfsektion ergab bis auf eine leiehte Auftreibung des Nervus optieus keinen krank- 
haften Befund, AnBerhalb der Dura des Rfickenmarkes fanden sich an den Nerven 
des Lendenteils kleine Xnotenbildungen bis zu ErbsengrSl]e. Im fibrigen war das 
Rfickenmark frei. 

Von den 278 Krankheitsfallen, die Hoekstra gesammelt hat, waren 116 Frauen 
und 150 Manner. Es bestand also ein Morbidits yon 3: 4. Bei 84 yon 
den 152 Literaturfallen wurden abnorme Pigmentierungen erwahnt. Geschwiilste 
des Zentralnervensystems wurden nur in 7 Fallen vermerkt.  Wegen der mangelnden 
Erblichkeitsangaben in der Literatur konnte fiber die Art  des Erbganges kein ab- 
schlie~endes Urtei l  abgegeben werden. 

Tucker berichtet 1924 fiber 6 Fglle yon Recklinghausenscher Krankheit,  bei denen 
nnr einer mit  erblieher Belastung angefiihrt wird. Es handelt sich dabei um einen 
43jahrigen Mann, der auBer Bronzefarbung der Haut  an Dystrophia sexualis l i t t  
und deswegen impotent,  sehlgfrig und energielos war. Die Sella turcica war bei 
ihm welt und tier. Seine ~V[utter, 2 Brfider und eine Schwester l i t ten ebenfalls an 
Neurofibromatose. Es wird yon Tucker anf den Zusammenhang zwisehen Neuro- 
fibromatose und endokrinen StSrungen hingewiesen, insbesondere auf Dysfunk- 
tionen der Hypophyse und ~ebennieren. - -  Die VergrSl3erung der Sella beim Pro- 
banden laBt auf einen intrasellaren Tumor schlieBen, woffir aueh seine sexuelle 
Dystrophie spricht. 

Hirota und Yamaguchi teilen 1925 6 Falle yon Morbus Recklinghausen mit,  
yon denen 3 einerFamilie angehSren. Bei den letzteren wurde stets der sog. Naevus 
anaemicus (V6rner) beobachtet. In  2 Fallen wurde ein soleherNaevus mikroskopiseh 
untersueht. Es wurden jedoch keine tumorSsen Ver~nderungen der betreffenden 
ttautstellen naehgewiesen. Angaben fiber den Erbgang fehlen. 

Schi// teil t  1926 einen Fall  yon famili~rer Neurofibromatose mit, bei dem yon 
13 lebenden Mitgliedern einer Familie 7 mehr oder minder ausgesprochene Zeichen 
der Krankheit  darboten. In  der Aszendenz und in den Seitenlinien lieBen sich 
noeh 43 Falle naehweisen, die einer Untersuchung jedoeh nicht zuganglieh waren. 



336 Franz Oehler: Die Erbliehkeit der ekto-mesodermalen Blastomatosen 

Die Frauen waren h/iufiger befallen als die M~nner. Eine 44j~hrige Frau dieser 
Familie wies zahlreiehe deutliche Zfige yon Virilismus auf. ])as letztere I/iBt wieder 
auf eine innersekretorische StSrung sehlieBen. Angaben fiber den Erbgang fehlen. 

Bazan berichtet fiber einen heredit~ren Fall yon •eclclinghausenseher Krank- 
heir, der sieh fiber 3 Generationen erstreekt. Es waren eine Tochter, deren Vater 
und Groltvater stark befallen. Sie hatten zahlreiehe Pigmentfleeke und Haut- 
gesehwfilste, die Tochter aul]erdem noeh Nervengeschwfilste. Ihre beiden Schwestern 
wiesen nur die Arbortivform auf in Gestalt yon Pigmentflecken. 

Dieser dominante Erbgang la8t neben der Auspr~tgung des Vollsyndroms in der 
gleichen Generation auSerdem noeh die Mikroform manifest werden. 

Heine berichtet fiber einen Fall yon famili/~rem Kleinhirnbrfickenwinkeltumor 
bei Mutter und Sohn. Bei letzterem wurde nur die klinische Diagnose gestellt, 
da der ProzeB zum Stillstand kam, w~hrend die Mutter daran starb. Es wurde bei 
ihr ein reehtsseitiger Kleinhirnbrfickenwinkeltumor gefunden, der in den Meatus 
acusticus internus hineinwuehs und Pens, Kleinhirn und Medulla abgeplattet hatte. 
Mutter und Sohn wiesen die gleiehen Symptome auf: doppelseitige Papillenscbwel- 
lung, Abducensparese, Nystagmus, rechtsseitige Ataxie, taumelnder Gang, Kopf- 
sehmerzen . -  In der Aszendenz w~rde niehts Belastendes nachgewiesen. Bei 
diesen Fallen ist ,,ein gewisser Turnus yon Pr/idilektionsstellen" zu beobachten, 
schreibt Heine. Die Homotopie und die fibereinstimmende Symptomatik ist be- 
merkenswert. 

Roehat berichtet fiber eine Familie, in der 2 Brfider an Angiomatosis retinae 
erkrankten. Der eine starb an einer Kleinhirneyste, die sich als Angiom erwies, 
der andere litt  dauernd an Kopfschmerzen. Ein dritter Bruder wurde wegen Klein- 
birntumor trepaniert. Bei ihm bestand keine Angiomatosis retinae, jedoeh war er 
infolge yon Stauungspapille erblindet. Die 16j/~hrige Tochter einer Sehwester, 
welch letztere im fibrigen gesund war, hatte ebenfalls eine Angiomatosis retinae. 
Die Mutter der 3 obengenannten Brfider starb in jugendlichem Alter an einem un- 
bekannten Gehirnleiden. Der Vater war bis ins hohe Alter gesund. Die 7 Kinder 
des an einem Angiom des Kleinhirns verstorbenen Sohnes batten alle eine sehr 
helle Haarfarbe, ihr Fundus war semialbinotisch, es bestanden bei ihnen siehtbare 
hintere Vortexvenen und Hypermetropie. 

Arton berichtet 1927 yon 2 T6ehtern gesunder Eltern, die mit 6 bzw. 4 Jahren 
an Morbus Recklinghausen erkrankten. Whhrend die ~ltere nut die Arbortivform 
(sp/~rliche Pigmentflecken an Rumpf und Hals) aufwies, zeigte die jfingere auBerdem 
auch Dermatofibrome verschiedenster Lokalisation. Nervensystem und Psyche 
waren intakt. 

Guinon berichtet fiber einen Fall yon heredit/trer Neurofibromatose bei einem 
Vater und seinen 3 Kindern. Es werden Knoehendystrophien d~bei erw/~hnt. 

Dombrowsky beschreibt eine Familie, in der der Vater, 2 T6ehter und ein Sohn 
an Neurofibromatose erkrankt waren. Die eine Tochter butte elephantiastische 
Wucherungen im Gesicht. Eine dritte Tochter und die Mutter sollen gesund sein. 
Von 5 verstorbenen Geschwistern ist nichts bekannt. In der Aszendenz wurde 
Alkoholismus, Tuberkulose und wahrseheinlieh Lues naehgewiesen. 

.Laignel-Lavastine und .Ravier berichten fiber eine Familie mit Recklinghausen- 
scher Krankheit, in der sowohl Psychosen wie Nanosomie vorkamen. Eine 37j/~hrige 
wies angeborene Hauttumoren auf, fcrner waren vorhanden Neurome am Plexus 
brachialis, Pigment~tionen am Rumpf, Abschw~chung eines Achillesph/~nomens, 
Papillenveranderungen am linken Auge, starke Deformit/~ten der Wirbels/~ule mit 
Gehst6rungen, multiple KnoehenmiBbildungen, schwere Beekenverunstaltungen 
(wie bei Osteomalaeie), geringgradige Deformierungen am Seh/idel, der ~uffallend 
groB ist und eine vergrSl]erte Sella mit verwaschenen Grenzen hat. Die K6rper- 
gr61le betrug 130 cm. 
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Die polytope Manifestierung des Leidens in diesem Falle dfirfte vor allem auf 
die pluriglandulare Insuffizienz (Zwergwuchs, Knoehendystrophien und -deformi- 
taten) zurfickzufiihren sein. Die neurologisehen Symptome und die Papillen- 
sehwellung weisen auf einen intrakraniellen Tumor hin. Der Erbgang wurde nicht 
mitgeteilt. 

Curtius und Strem~gel berichten fiber gleichzeitiges Vorkommen yon Morbus 
l~eeklinghausen und Epidermolysis bullosa traumatica hereditaria dystrophica in 
einer ~amilie, in der die letztere Krankheit bei der Gro~mutter mfitterlicherseits 
zuerst beobachtet wurde. Diese gab die Krankheit an 3 T6ehter welter, yon denen 
die eine mit einem Manne sieh verheiratete, der ebenso wie seine Sehwester und 
vielleieht deren 2 SShne (~qaevi !) an Recklinghausenscher Krankheit litten. Aus 
dieser Ehe gingen 6 Kinder hervor, yon denen ein Knabe nur yon Epidermolysis 
bullosa, ein aaderer Knabe nut yore Morbus Reeklinghausen befallen wurde. Die 
4 fibrigen Kinder litten an beiden Krankheiten. Von diesen vieren haste eines eine 
ausgesproehene Leukopenie und Monoeytose, 2 andere deutliche Lymphocytose, 
der m~nnliche yon diesen letzteren eine MilzvergrSl3erung und beide gelblieh- 
br~unliche Pigmentierungen der Iris. Bei den am Morbus Recklinghausen Er- 
krankten land sieh eine betr/~chtliche Herabsetzung der Sehnenreflexe, bei dem 
mit MilzvergrSl~erung und einem Bruder yon ihm Gesichtsasymmetrien und doppel- 
seitige Scapula scaphoidea. 

Bei dieser polyph~nen Manifestation des Leidens ist besonders beachtlieh, daI~ 
aul~er den oss/~ren Dysplasien aueh H/~matoblastosen mit ~VIilzvergr61lerung auf- 
traten, die sozusagen als Tumor/~quivalent aufgefaBt werden kSnnen, /ihnlich wie 
die Leuk~mie. Fischer-Wasels ffihrt eine Beobachtung yon Da~neshek, Savitz und 
Arbor an, die yon Zwillingsbriidern beriehten, die beide zu gleicher Zeit im Alter 
yon 56 Jahren an ]ymphatischer Leuk/~mie zugrunde gingen. 

~Leavitt beobaehtete 2 eineiige Zwillingsbrfider, yon denen der eine mit 61/2 J~hren 
starb, der andere 2 Jahre sp~ter. ~ur  der erstere wurde obduziert. Dabei land sich 
ein yore Daeh des 4. Ventrikels ausgehendes Gliom des Wurms. Bei dem anderen 
Zwilling bestanden die typisehen Symptome eines Kleinhirntumors. Leavitt erbliekt 
in dieser Beobachtung eine Best~tigung der Cohnheimschen Theorie. 

Ku/s teilt einen Tall yon erblicher Angiomatose des Gehirns mit, yon der Vater 
und Tochter befallen waren. Der Vater starb mit 81 Jahren mit den Zeichen einer 
senilen Demenz ohne neurologisehe Abweiehungen. Bei der Sektion fanden sieh 
multiple kavernSse Angiome an verschiedenen Stellen des Gehirns, auBerdem ein 
gliomatSser Ventrikeltumor, dem ein Angiom mit reaktiver Gliose zugrunde lag. 
Au~erdem fanden sich Naevi vaseu]osi des Gesichtes. Die Tochter erlitt mit 17 Jah~ 
ren einen Schlaganfall mit Hemiplegia alternans yore Typus Foville. Da keine 
andere Hirnaffektion vorlag, mul3te eine Blutung aus dem Tumor, der naeh Lage 
des Falles genau denselben Sitz wie beim Vater hatte, n~mlich in der linken Brficken- 
halfte, erfolgt sein. - -  Ku# nimmt bei dieser Art yon erblieher Blastomatose einen 
dominanten Erbgang an. 

.Brocher und ~rommel beriehten fiber eine Familie mit Reeklinghausenscher 
Krankheit, in der ein Mitglied neben dem Erbleiden eine ausgedehnte aber in Ab- 
hei]ung begriffene Periarteriitis nodosa an den GefaBen der Leber, der ~iere, des 
Mesenteriums, der Coronararterien, der Ovarien, :qebennieren und des Pankreas 
au~wies. Makroskopiseh hatte man zuerst diese KnStehen als eine Fibromatose 
der perivaseul~ren Nerven angesehen. Uber Erblichkeit wird niehts angegeben. 

~ber 2 F/~lle yon Exophthalmus bei der Recklinghausensehen Krankheit be- 
richter Holmstr6m. Es handelte sieh um 2 Schwestern ira Alter yon 4 und 5 Jahren, 
die beide die Krankheit yon ihrem Vater geerbt hatten und beide reehts einen zu- 
nehmenden Exophthalmus zeigten. Es wurde in beiden Fallen eine Erweiterung 
des reehten Canalis optiens durch RSntgenaufnahmen festgestellt, wahrscheinlich 

Archly fiir Psychiatrie. Bd. 105. 23 



338 Franz Oehler: Die Erblichkeit der ekto-mesodermalen Blastomatosen 

infolge Auftreibung des Nervus opticus. HolmstrSm diskutiert die Frage, ob es sich 
bei diesen Geschwfilsten des Optieus bei Recklinghausenscher Krankheit  um Neu- 
rinome oder Gliome handle. - -  Die Homotopie und tIomochronie ist bei diesem Falle 
wieder sehr evident. 

Melcer und Trusik teilen einen Fall  yon Recl~linghausenscher Krankheit  bei 
Vater und Tochter mit. Es wird dabei yon stark ausgepr~gten Intelligenzdefekten 
berichtet. 

Achermann konnte fiber einen Fall  berichten, der eine betr~ehtliehe Elephan- 
tiasis des rechten oberen Augenlides aufwies. Sein rechtes Auge wurde im 6. Lebens- 
jahre wegen Buphthalmos enueleiert. Sein Sohn hat  seit dem 10. Lebensjahre 
bl~uliche Kn6tchen und Pigmentflecke am ganzen K6rper; seit dem 34. Lebens- 
jahre leidet dieser Sohn an Glaukom, das er yon der Mutter geerbt hat, die an 
demselben Leiden erkrankt war. Eine Tochter hat te  ebenfalls Kn6tchen im Gesicht 
mid am K6rper. - -  Es wird auf das schon h~ufigere Zusammentreffen yon Buph- 
thalmos und Neurofibrom des Lides hingewiesen. 

Urbach und Wiedmann konnten 1929 einen famili~ren Fall  yon .Recklinghausen- 
scher Krankheit  mitteilen, d e r m i t  Morbus Pringle kombiniert  war. Sie weisen 
darauf hin, d~B so etwas bisher noch nieht besehrieben worden sei. Ein Vater und 
6 yon 11 Kindern hatten das typische Adenoma sebaceum im Gesicht und ver- 
schiedene andere naevoide Hauterscheinungen: braune, alabasterwei/~e, rotviolette, 
pflastersteinnaevusartige Erhabenheiten, kleine gestielte Tumoren und Vitiligo- 
flecken. 5 yon diesen 6 erkrankten Kindern wiesen Zeichen yon tuber6ser Hirn- 
slderose auf (Intelligenzdefekte und epileptisehe Anf~lle). Ein Kind hatte in der 
rechten Bauchgegend im subcutanen Fettgewebe eine doppelmannsfaustgro13e 
weiche Gesehwulst, die zum Teil operativ entfernt werden konnte und sich ~ls 
Verocaysches Neurinom erwies. 

Die Autoren erblieken hierin einen Fall  yon Kombination der beiden obenge- 
nannten Krankheiten, weisen aber daraufhin, daI~ die meisten Beobachtungen 
dieser Art  falsch waren, da naeh ihrer Meinung die cutanen Naevi des Morbus Pringle 
nichts mit  denen der abortiven Formen der Reclclinghausenschen Krankheit  ge- 
mein haben. Beim Morbus Pringle kommen die bl~ulich durchseheinenden, einstfilp- 
baren Hauts~ckchen und caf~-au-lait-Flecke der letzteren tCrankheit nicht v o r . -  
Die Autoren kommen zu dem Sehlul~, dal] zwisehen dem Morbus Pringle und der 
tuberSsen Sklerose einerseits und dem Morbus .Recklinghausen andererseits in patho- 
genetischer Hinsicht Analogien bestehen. Es seien 2 versehiedene Krankheits- 
gruppen yon Systemcharakter auf ektomesodermaler Grundlage und wahrschein- 
lieh durch ~riihembryonale Entwicklungsst6rungen bedingt. 

M611er berichtet fiber Camiliare Angiomatose der Netzhaut und des Kleinhirns 
(L/ndausche Krankheit).  

Ein  Mann erkrankte mi t  32 Jahren an Sehst6rungen des linken Auges, mi t  
43 Jahren traten akute Kopfschmerzen, Erbreehen und Gleichgewichtsst6rungen 
hinzu. Es land sictl auf dem linken Auge eine Angiomatosis retinae, w~hrend rechts 
nur Papillensehwellung bestand. Neurologisch konnte durch leichte linksseitige 
Paresen sowie Aeusticus- und Glossopharyngeusbeteiligung reehts die Diagnose 
auf einen reehtsseitigen Kleinhirntumor gestellt werden. Dutch Operation, die die 
volle Arbeitsf~higkeit wieder herstellte, wurde ein cystischer Tumor entfernt. Die 
yon Lindau selbst gestellte mikroskopische Diagnose lautete:  hyperplastisches 
capill~res H~mangiom. 

Der Vater des Pat. war an einem Tumor der hinteren Seh~delgrube gestorben; 
der i~lteste Bruder starb an einem durch Autopsie festgestellten Tumor des Klein- 
hirns und der Oblongata, der 3. Bruder an einem autoptiseh festgestellten Klein- 
hirnh~mangiom. Auch wurde bei beiden aus der vorhandenen Stauungspapille 
auf ein nieht erkanntes tt~mangiom der ]~etina geschlossen. Der drit te Bruder 
hatte auiterdem noeh einen Nebennierentumor, eine Kombination, die Lindau 
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schon bei einem anderen  Fal l  sah. Von 4 weiteren Gesehwistern s ta rben  3 an un-  
hekann te r  Ursache;  in der  d r i t t en  Generat ion s ta rben  2 TSchter des ~ltesten Bruders  
ebenfalls an  Hirn tumoren ,  die jfingere in Verbindung mi t  einem •ierentumor.  

Es hande l t  sich also um einen ausgesprochen dominanten  Erbgang bei der 
JLindauschen Krankhei t .  

Gardner und JFrazier ber ichten fiber 217 Mitglieder einer sich fiber 5 Generat ionen 
erstreckenden Familie,  in  der  doppelseitige Taubhei t  dominan t  erbl ich ist  und bei 
38 Mitgliedern festgestell t  werden konnte.  Von diesen erbl indeten 15 allm~hlich. 
Bei vieren der  le tz te ten  land  sich eine Stauungspapil le m i t  Atrophie.  Bei 5 yon 7 
durch  die Autoren untersuchten  e r t aub ten  Pa t i en ten  war der  Vestibularis  vSllig, 
bei den anderen zum Teil unerregbar.  Dies war auch bei 4 nichtschwerhSrigen 
Famil ienmitgl iedern der  Fall .  Es wurde die Diagnose gestell t :  doppelseitige Aeusti- 
custumoren, die in  2 F~llen durch  Autopsie best~t igt  werden konnten.  

Das Lebensal ter  verkfirzte sich yon 72 J a h r e n  in der  zweiten, 63 Jah ren  in der  
dr i t ten,  42 J a h r e n  in der  v ier ten  bis auf 28 Jahre  in der 5. Generat ion herab,  so dab 
auf fortsehrei tende BSsart igkeit  des Erbfaktors  gesehlossen werden kann :  Ein  
sehSnes Beispiel ffir die yon .Bernstein (s. oben) angezweifelte Anteposit ion.  

Castellino te i l t  einen Fal l  yon Reclclinghausenscher Krankhe i t  bei Bruder  und  
Schwester mit .  Dureh  Diskussion yon 150 F~llen der  L i te ra tur  sucht  er die Auf- 
fassung zu stfitzen, dab es sich bei dieser K r a n k h e i t  um eine , ,Ektodermo-Mesen- 
chymopath ie"  handel t ,  da beide Keimbl~t te r  befallen seien, n~mlich auger dem 
Nervensystem und  der  Hau t  auch Knochen,  Gef~Be und  Drfisen. 

Struwe und Steuer ber ichten fiber eine Recklinghausen-Familie ,  in der  die Mut ter  
und  4 Kinder  yon der zent ra len  Form dieser Krankhe i t  befallen waren, 2 wiesen 
abort ive  Formen  auf, der  Vater  und  1 Kind  waren gesund. Die Mutter,  welche zu- 
le tzt  t aub  und  bl ind war, s ta rb  m i t  35 Jahren .  An ihrer  t t i rnbasis  fanden sich 
5 walnul~- bis taubeneigrol3e Tumoren an den t i i rnnerven ,  mul t iple  Knoten  an  den 
hinteren Wurzeln  yon Brust-  und  Lendenmark ,  sowie KnStchen  am Halssympa-  
thieus und  an  den peripheren 2~erven. Ein  Sohn, der  bald bl ind und  taub  wurde, 
s ta rb  mi t  20 Jahren .  Er  ha t t e  Exophtha lmus .  E in  anderer  Sohn wurde mi t  16 Jah-  
ten  taub,  bekam Kr~mpfe,  Exophtha lmus  links und  s ta rb  mi t  29 Jahren .  Die Kopf- 
sektion ergab Gesehwulstknoten an  der Sch~del- und  Gehirnbasis,  ferner am Plexus 
chorioideus, sowie an  den Hirn-  und  Riiekenmarksnerven.  Es fanden sich t t e rde  
won grol~en Zellen im Grol3hirn, Bindegewebsknoten in der  Hirnr inde,  Gliose mi t  
zentraler  Ve~kalkung im Kleinhirn,  2 Fibroendothe]iome der Meningen und  peri- 
phere Neurofibrome, ferner HShlenbi ldung im Cervical- und  D o r s a l m a r k . -  Eine 
Toehter  is t  rechts  b l ind und  wurde m i t  17 J a h r e n  sehwerhSrig. Bei einem dr i t t en  
Sohne schwand vom 22. J a h r  ab das Seh- und  HSrvermSgen, die Spraehe wurde 
ganz undeutl ieh.  Er  s ta rb  an  Decubitus.  Es fanden sich bei ihm 2 bohnengrol]e 
Dura tumoren  und  2 hfihnereigrol]e ]3rfiekenwinkeltumoren aui3er den peripheren 
2 % u r o f i b r o m e n . -  Eine zweite Tochter  weist nur  einen kleinen ICuoten am l inken 
StirnhScker auf. Eine dr i t te  dunkelbraune Pigment ierung in der  reehten  Lenden- 
g e g e n d . -  Es hande l t  sich um einen typisch dominan ten  Erbgang von zentra ler  
2%urofibromatose; daneben 2 F~lle won Mikroformen. Die Autoren vermuten ,  
dal] die famili~re zentrale sowie die maligne Form eine besondere Stellung ein- 
nehmen.  

Apert und Abricoso/] her iehten fiber eine familii~re Recklinghausensche Krank-  
heir, bei der  ein 5ji~hriges Kind  Lymphangiome der Zunge und  des Halses, starke 
Gesichtsasymmetrien,  abgepla t te ten  lf ickenhaften SehAdel und  einen s ta rk  de- 
formierten Thorax aufwies. Die Mut ter  ha t t e  Pigmentfleeke am ganzen KSrper, 
zahlreiehe eutane und  subcutane Neurofibrome, sehr defektes GebiB und  s tark  
deformierten Thorax. Die Geschwister des Probanden  wiesen aul3er Pigment-  
flecken auch Knochendeformit~ten auf. 

23* 
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Andreev te i l t  einen Fal l  yon J~ecklinghausenscher Krankhe i t  bei Mutter,  Soha 
und  Tochter mit .  Die Mut ter  l i t t  an  mul t ip len  1Neurofibromen der Hau t  m i t  Pig- 
mentflecken, welch letztere sich am Oberschenkel zu einer sackart igea Geschwulst 
entwickelten. Diese Geschwulst ha t t e  gegenfiber der  iibrigen Hau t  eine um 3,40 C 
hShere Temperatur .  Die Tochter  und  der Sohn h a t t e n  zahlreiche Pigmentflecken,  
erstere auch noch kleinere Hautgesehwiilste. Dominante r  Erbgang.  

Gerli besehreibt  eine famili/~re .Reclclinghausensehe Krankhei t ,  bei der  die 
Mutter  und  2 S6hne befallen waren. Die erstere ha t t e  nur  abnorme Hautpigmen-  
t ierungen, die beiden le tz teren auBerdem noch Hau t tumoren ,  aber keine solehe 
an den l~erven. 

Der Autor  d iskut ier t  die Frage der vollst~ndigen und  der  monosymptomat ischen 
Formen des Leidens. Die vollst~ndigen seien dureh  abnorme Pigmentierungen,  
Hau t tumoren  und  Tumoren der  Nervenst~mme charakteris ier t .  

Koenen te i l t  einen Fal l  yon hereditgrer  tuber6ser Sklerose mit ,  bei dem sowohl 
der GroBvater, ferner 3 yon seinen 6 Kindern  sowie 2 Enkels6hne teils ro l l  aus- 
gebildete Formen, tells Formes frustes dieser Krankhe i t  aufwiesen. - -  Dominan te r  
Erbgang.  

Mulcai verSffentlieht einen famili/~ren Fal l  yon Adenoma sebaeeum bei tuber6ser 
Hirnsklerose. Die Sehwester der Proband in  leidet  ebenfalls an  Adenoma sebaceum 
und an  epileptischen Anf/~llen. Der Vater  und  2 Brfider desselben sind s tarke 
Trinker. Die Probandin  ha t  seit dem 7. Lebcnsjahre epileptische Anf~lle, sei tdem 
ist  sie geistig zurfick und  s tammel t .  ])as Adenoma sebaceum t r a t  bei ihr  im 3. Lebens- 
j ahr  an Gesicht, Rumpf  und  Armen auL Seit dem 4. Lebensjahr  bestehen links- 
seitige Motili t~tsst6rungen. 

Thoma refit  einen famil iaren Fal l  yon diffuser Pigmentierung der Hau t  als 
Abort ivform der .Reclclinghausensehen Krankhe i t  mit .  Von 4 Gcschwistern war ein 
Bruder  und  eine Schwester yon Gebur t  an bronzefarben pigmentier t ,  desgleichen 
ha t te  eine Cousine (Vaters-Bruders-Tochter) gelbbraune Haut .  Die Proband in  l i t t  
an  der vollentwiekelten Krankhei t .  

Sehaltenbrand ber iehte t  fiber eine famili/~re Neurofibromatose,  yon der GroB- 
mutter ,  Mut ter  und  Tochter  befallen waren. Die erstere s ta rb  an Jae]csonscher Epi-  
lepsie, die Mut ter  an  doppelseitigem Acusticusneurinom. Die Tochter  ging an  einem 
faustgroBen Meningeom zwisehen den beiden Hemisph/~ren, an  2 grogen Neuri- 
nomen des Vagus und  Gliatumor des t t a l smarks  zugrunde. Auflerdem ha t t en  
Mutter  und  Tochter  zahllose Geschwfilste an  s~mtl ichen Nerven. Dominante r  
Erbgang dureh  3 Generat ionen hindureh.  

Mins]ci ber ichte t  fiber 3 Gesehwister der gleichen Generation,  yon denen 2 im 
Alter  yon 41 bzw. 34 J a h r e n  an  doppelseitigem Acust icusneurinom starben.  Beide 
ha t t en  auch Hauterscheinungen.  Der dr i t te  Bruder  s ta rb  mi t  15 J a h r e n  un te r  
dem Bride eines Querschnit tsyndroms.  Es fund sieh bei ihm eine diffuse Geschwulst- 
bi ldung vorwiegend im Gebiet  der  vorderen Wurzeln zwischen dem 3. Hals- bis 
7. Brustwirbel,  die die Dura  mi t  dem l~fickenmark verbaeken ha t te .  Die mikro- 
skopische Diagnose wurde leider n ieht  gestellt.  

Babonneix und .Riom beschreiben eine famili/~re t~eclclinghausensche Krankhei t ,  
yon der der Vater  und  sein einziges Kind  (Toehter, 12 Jahre)  befallen waren. Die 
letztere wies eine linksseitige spastische Hemiplegie auf und  braune Flecken auf der  
l inken K6rperhalfte.  Der Liquor but te  ve rmehr te  Zellzahl und  eine geringe Zacke 
der  Kolloidkurve; naeh der Punkt ion  Erbreehen.  Der Verdacht  auf Hi rn tumor  
scheint  berechtigt,  wurde aber nicht  ausgesprochen. 

Harbitz te i l t  einen Fal l  yon l~eelclinghausenseher Krankhe i t  mit ,  bei dem eine 
diffuse Gliomatose der Gehirn- und  l%fiekenmarksh~ute gefunden wurde. Von den 
fibrigen 8 Geschwistern waren nur  3 frei. 5 ha t t en  mult iple Geschw~lste an  den 
Nervenst~mmen,  Pigment-  und  Angiombildungen der Haut .  Die Mut ter  ha t te  das 
gleiehe periphere Leiden. Bei der Proband in  waren Rfickenmark und  Medulla 
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oblongata  yon Geschwulstmassen eingehfillt, Es bes tand  ein Hydrocephalus in- 
ternus mi t  Ventrikelgeschwulstmassen. Auf die Ahnl ichkei t  mi t  dem Medullo- 
b las tom der weichen t I i rnh~u te  (Cushing) und  dem ~eurospongiom (ttoussy- 
Oberling) wird hingewiesen, doch seien diese yon dem hier  beschriebenen streng 
zu t rennen.  

t~ender und  Panse ber ichten yon 3 Briidern,  die alle an Gliom erkrank t  sein 
sollen. Anatomisch ist  erst  ein Fal l  verifiziert .  Alle 3 haben  Naevi und  Hohlfiil3c. 
2 Schwestern sind schwachsinnig. Eine  yon ihnen  ha t  auch Naevi und  Hohlfiil3e. 
In  der  folgenden Generat ion sind einige Falle yon Schwachsinn und  Epilepsi e vor- 
gekommen. Die Beobachtungen werden un te r  dem Gesichtspunkte  der Pleiotropie 
erblicher dysontogenetischer St6rungen zusammengefa~t.  (Weitere Einzelhei ten 
fiber diesen Fal l  bei Hallervorden, s. un t en  !) 

Ulbmo beobaehtete  bei einer Mut ter  die vollausgepragte Recklinghausensche 
Krankhei t ,  wahrend  2 Kinder  bisher nur  Abort ivformen aufwiescn. 

Kern ber iehte t  fiber ein Bri iderpaar,  das yon 1N~eurofibromatose befallen ist; 
Der eine erkrankte  mater den Erscheinungen eines Ileus. Er  wurde innerhalb  yon 
5 J a h r e n  dreimal  wegen Dfinndarmcarcinom operiert .  Die Knochenveranderungen,  
I-I~mangiom- und  Carcinombildungen,  welch letztere beim Morbus Recklinghausen 
garnicht  so selten sein sollen, sieht  der  Autor  als Zeichen einer Minderwert igkeit  
yon Mesenehymder ivaten  an. 

Christolghe beschreibt  eine familiare Neurofibromatose,  die sich fiber 3 Genera- 
t ionen ers t reckt  und  die bei der  GroBmutter  mfitterlicherseits,  bei dcr  Mut ter  und  
beim Probanden  selbst zu t t au t tumorenb i ldung  geffihrt ha t te .  Bei le tz terem 
wurden elephantiast ische Geschwfilste am rechten  Ges~B, Bein und  FuB festgestellt .  
Aul~erdem fanden sieh Spontanluxat ion  des rechten tt i lf tgelenkes bei enormen 
Knochendeformit~ten und  -rarifizierungen an  Becken, Femur,  Tibia und  Ful3. - -  
Dominan te r  Erbgang.  

~Roger, Alliez und  Sarradon ber ichten  fiber einen 53jahrigen Kranken,  der  seit 
20 J a h r e n  taub  war und  geringe Zeichen der  ~eurof ibromatose  aufwies. E r  s ta rb  
an  doppe!seitigem Acusticusneurinom. 3 Gesehwister yon ihm sowie der  Vater  
und  die Grol3mutter s ta rben  an  t t irngeschwiilsten.  Bei allen Fal len lag zule tz t  
Taubhei t  und  Bl indhei t  vor. Bei 2 yon diesen le tz teren Fal len ergab die Sektion 
e inmal  ein einseitiges, das andere Mal ein doppelseitiges A c u s t i c u s n e u r i n o m . -  
Dominan te r  Erbgang.  

Bogaert te i l t  2 F~lle yon famili~rer ~qeurofibromatose mit .  In  dem einen Falle 
zeigten beide E l te rn  abort ive Krankhei tserseheinungen,  in dem anderen Falle 
nur  ein Elter .  I m  ersteren Falle wurde auf die homozygote Paarung  hingewiesen. 

Ferner  konnten  Duwe und  Bogaert fiber eine Famil ie  m i t  tuber6ser  Sklerose 
berichten,  in der geh~ufte Epilepsie, einma] auch ein Hi rn tumor  und  ein anderes 
Mal eine Cystenniere vorgekommen sein sell. Der Proband  ha t t e  eine spastische 
Hypertonie  der  Muskulatur,  war geistig etwas zuriiekgeblieben und  be t  Zeichen 
des Adenoma seldaeeum im Gesieht,  an  t ta l s  und  Brus t  und  in der  reehten  Kniekehle 
(an letzteren Stellen in Form der chagrinlederar t igen Haut) .  

Yama~noto te i l t  die Befunde bei einer Familie,  die yon tuber6ser  t t i rnsklerose 
befallen war, mit .  In  3 Generat ionen fanden sich 5 ausgepr~gte F~lle. Bei mehreren  
Personen waren verdachtige Zeichen dieser Krankhe i t  vorhanden.  Aus der  Ehe  
eines Sklerotikers m i t  einer verd~eht igen Frau  gingen neben einem gesunden 
4 kranke Kinder  hervor.  

Copeland, Craver und l~eese beschrieben einen Fal l  yon famili~rer .Recklinghausen- 
scher Krankhei t ,  bei dem der Vater  und  die Tante  des Vaters  einen kaffecbraunen 
Fleck in der  Lumbalgegend bzw. an  der  rechten Schul ter  aufwiesen. Proband  
selbst ha t t e  aul3er don typischen Hauterscheinungen eine Kyphoskoliose, einen 
kielfSrmigvn Thorax und  bciderseits markhal t ige  Nerverdasern im Augenhinter-  
grund.  
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Gagel berichtet fiber ein Rankenneurom bei 2 Geschwistern (Bruder und Schwa- 
star, die nieht Zwillinge waren). ]3ei dam ersteren entwickel~e sich mit  14 Jahren 
eine Gesehwulst in der Nackengegend, die im Laura der Jahre immer gr01~er wurde 
und schliel~lieh wegen ihrer Sehmerzhaftigkeit eutfernt warden muBte. Die Ge- 
schwfilste hatten bei beiden enge Beziehungen zu den Oceipitalnerven und waren 
histologiseh vSllig identisch. Naeh ihrem Aufbau waren sie als RankeImeurome 
zu bezeiehnen (,,perineurale Fibrome") und hat ten ihren Ausgang yon dam Binde- 
gewebe der Nervenscheide genommen. 

Tome Bona und Marquez besehreiben ein Geschwisterpaar, das an Reckling- 
hausenseher Krankheit  l i t t .  W/~hrend die eine Schwester nur die Abortivform mit  
Pigmentanomalien aufwies, die schon in der weibliehen Aszendenz beobaehtet 
worden waren, machten sich bei der anderen die ausgesprochenen Zeiehen airier 
multiplen Sklerose bemerkbar. Man hatte  die Symptome der letzteren erst als 
Folgeerseheinungen eines das Rfickenmark komprimierenden t~ecklinghausenschen 
Tumors angesehen, bis die hSher lokalisierten Symptome die multiple Sklerose 
zur Gewil~heit maehten. 

~leiseher waist auf die Bedeutung der Sehnerventumoren bei Beeklinghausen- 
scher Krankheit  hin, die aueh rSntgenologiseh durch SellavergrSl3erung (Chiasma- 
tumoren) und Erweiterung des Foramen optieum zu diagnostizieren sind. Er  
beriehtet dann fiber einen Fal l  mit  doppelseitiger Sehnervengeschwulst, gliomatSsen 
Harden im Zentralnervensystem und zahlreichen Hautfibromen. Der Vater sell 
aueh an letzteren gelitten haben, die Mutter des Vaters ist an FIirnabscel~ (.9) 
gestorben. 

Grenet, Ducroquet, Isaac-Georges und Mace berichten fiber 2 erblieh belastete 
Reeklinghausen-Familien: Ein 3j/~hriger Knabe hatte  neben einer angeborenen 
Tibiadeformit/~t zahlreiehe kleine Pigmentfleeke. Sein 4j~hriger Bruder hat  nur 
Pigment- und caf6-au-lait-Flecke. Die Mutter wies das Vollsyndrom auf. 

In  einer anderen Familie hatte ein 5t/2j~hriger Knabe mit  Triehterbrust zahL 
reiche Pigmentfleeke, der Vater wies die komplette Neurofibromatose mi t  Haut- 
fleeken und Tumoren, partieller Taubheit und Kyphose auf. Der /~ltere Bruder 
des Knaben leidet seit den ersten Lebensjahren an Hirntumor und hat  einige Haut-  
flecke. Die Grol3mutter v~terlicherseits l i t t  an der vollausgepr~gten Form der 
K r a n k h e i t . -  Dominanter Erbgang. 

Hallervorden konnte vor kurzem auf der 1. Jahresversammlnng der Gesellschaft 
Deutseher Neurologen und Psyehiater im Jahre 1935 fiber das Sektionsergebnis 
bei dam jfingsten der 3 an Gliom erkrankten Brfider des yon Bender und Panse 
im Jahre 1932 mitgeteilten Falles yon famili/irem Gliom (s. oben) beriehten. W/~h- 
rend bei dem ~ltesten Bruder t Iermann G. (gest. 20. 1.30 im Alter yon 60 Jahren 
im Status epilepticus) ein im vorderen Tail des Balkans infi l trativ wachsendes 
zellreiehes Gliom mit  erheblichen Zelldystopien im Grol3- und Kleinhirn zum Tode 
ffihrte, land sich bei dam am 3 .5 .34  im Alter yon 46 Jahren verstorbenen jfingsten 
Bruder Reinhold G. auBer einer kirschgrol~en derben Geschwulst an der rechten 
Stirn und aul3er kleinen pendelnden Fibroepitheliomen im Naeken eine aus un- 
differenzierten kleinen Gliazellen bestehende Geschwulst im rechten Schl/~fenlappen, 
ebenfalls mit  zahlreichen Zelldystopien im ganzen Gehirn einhergehend. Haller- 
vorden bezeichnet diese Ausbrei~ungsform als,,diffuse Glioblastomatose mit  6rtlieher 
Verst/~rkung im Schl/tfenlappen", die als dysontogenetische St6rung anzusehen 
sei, als ,,Dysplasie mit  blastomat6sem Einschlag". 

Ferner beriehtet Hallervorden fiber erbliches Auftreten yon tI irntumoren in 
der Famitie eines Kollegen. Letzterer starb an einem Gliom des Schliffenlappens. 
Seine Schwester und Mutter sollen ebenfalls naeh Angabe des tIausarztes an einer 
ttirngeschwulst gestorben sein. 

Schliel31ich teil t  Hallervorden noah einen drit ten Fall  yon erbliehen Hirn- 
geschwfilsten mit,  bei dam das Gehirn des Probanden, der im Alter yon 47 Jahren 
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starb, gleiehfalls eine diffuse Glioblastomatose aufwies mit kompakten Zellansamm- 
lungen mit Riesenzellbildung besonders in den ventrikelnahen Gebieten, ferner 
im Bereich des Balkens, der Stammganglien, des HypothMamus und der Ammons- 
h6rner. AuBerdem fanden sich einige pendelnde Fibrome am Rficken. In seinen 
letzten 5 Lebensjahren hatte er epileptiforme AnfMle gehabt. Er starb w/s 
eines Anfalles. 

Eine Schwester yon ihm starb mit 42 Jahren ebenfMls an Hirntumor, der Vater 
in den Ftinfzigern angeblich an den Folgen eines SehlaganfMles, die Mutter mit 
70 Jahren an Darmkrebs. 

Die im folgenden geschilderten 2 F~lle von famili/~ren H i r n t umor e n  
kamen  in  der Psychiatr ischen und  Nervenkl in ik  der Universit/~t M/inster 
i. Westf. zur Beobachtung und  warden  mir  yon Her rn  Prof. Dr. Kehrer 
gtitigst zur Bearbei tung iiberl~ssen. 

1. Pall. Es h~ndelt sieh um das Brtiderpaar Heinrieh und Alois X1.-V., der 
erstere am 23.7.96, der letz~ere am 22.4.05 geboren. 

1. Krankengeschichte: Erste Aufnahme des It. K1.-V. in die hiesige Klinik am 
2.7.31. 

Vorgesehichte naeh Angaben des Patienten: 
tteinrieh K1.-V. hat als Kind Lungenentziindung gehabt. Sonst war er stets 

gesund. Im Kriege, den er 21/2 Jahre lung mitmachte, wurde er nieht verwundet. 
~qur stiirzte er einmal yore Pferde und fiel dabei auf die Stirn, war deswegen aber 
nich~ im Lazarett, sondern nur einige Tage im •evier. Er hatte hinterher nur einige 
Tage Kopfschmerzen, sp/s jedoch keinerlei Besehwerden mehr. 1925 wurde er 
am Blinddarm operiert. Ende Oktober 1928 bemerkte er pl6tzlieh, dub er nicht 
raehr die Zeitung lesen konnte, dagegen erkannte er wohl noeh die Gegenst/~nde 
im Zimmer. Zugleich sehwand sein DenkvermOgen, und nach Ablauf yon 2 Stunden 
war er vSllig bewuBtlos. Die BewuBtlosigkeit dauerte 2 Tage. Hinterher hatte er 
heftige Kopfsehmerzen besonders in der Seheite]gegend. Der Mund war nach links 
verzogen. Die Sprache war nicht gest6rt. Die Kopfsehmerzen lieSen im Laufe 
der !Vfonate etwas nach, blieben aber in einer gewissen St~rke immer bestehen. Die 
Mundverziehung nach links bildete sich im Verlauf yon mehreren Woehen zuriick. 
Xl.-V. hat datums 8 Monate mit der Arbeit ausgesetzt. Dann hat er erst wieder 
leiehtere und sparer schwerere Arbeit aufgenommen. Ende April 1931 trat plStzlieh 
eine vOllige BewnBtlosigkeit bei ihm auf, die etwa 1 Stunde dauerte. Vorzeiehen 
hat er nieht bemerkt. Kein ZungenbiB. ~achher vermehrte Kopfschmerzen, 
jedoeh kein Sehwindelgeffihl. 

Jetzige ]s Dauernde Kopfschmerzen, die vornehmlieh unter dem Sch/~del- 
daeh angegeben werden. Ged~chtnisschw~che und erschwertes DenkvermSgen. 
Appetit gut, Stuhlgang regelm/tBig. Wasserlassen o. B. 

Seit 1928 starke Gewichtszunahme. Kein Alkohol- und NicotinmiBbraueh. 
Am 5. 5.31 wurde er in die hiesige Medizinische Universit~tsklinik aufgenommen 

(damMiger Direktor Geh. Med.-l~at Prof. Dr. Paul Krause). 
Am 2.7.31 wurde er in die Psyehiatrisehe und Nervenldinik verlegt. 
Be]und. Kr~ftiger Kfrperbau. Sehr guter Ern~hrungszustand. Gerfitetes 

Gesicht. Gewieht 89,5 kg. Zunge, GebiB und gaehen o. B. Am HMs keine Struma, 
keine sonstigen Drfisensehwellungen. Thorax gut gewflbt. Atemger~usch blaschen- 
f6rmig und rein. Keinerlei SchMlverkfirzung fiber beiden Lungen. 

I-Ierz: etwas nach links verbreitert. 1. Ton fiber der Spitze mit leisem Ger~useh 
verbunden. 2. Aortenton akzentuiert. Aktion regelm/~Big. Puls 76 Schl~ge pro 
Minute. Blutdruck 170/90 mm Hg. 

Leib mit reizloser Appendektomienarbe reehts. Kein Drucksehmerz. Leber 
und Milz nieht naehweislich vergrfiBert. 
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Neurologischer Befund: Kopf nicht klopfempfindlich. Xeine Druckschmerz- 
haftigkeit der Nervenaustrittsstellen am Sch~del. Die Zunge wird gerade, nicht 
zitternd herausgestreckt. Der linke Mundwinkel wird etwas sehwgcher irmerviert 
als der rechte. Augenbewegungen frei. Kein Nystagmus. Pupillen weir und rund, 
rechts gleich links. Reaktion auf Liehteinfall und beim Konvergenzsynergismus 
prompt und ausgiebig. Cornealreflex beiderseits positiv. Beiderseits beginnende 
Stauungspapille, rechts mehr als links. Xeine Gesiehtsfeldeinschrgnkung (Prof. 
Dr. Aurel v. Szily). 

Die in der hiesigen Universit~tsklinik fiir I-lals-Nasen-Ohrenkranke (Direktor 
Prof. Dr. Herzog) angefertigten StereorSntgenbilder de r  Sella tureiea ergaben 
scharfe Konturierung bei allgemeiner Erweiternng derselben (Kirschgr6Be). Von 
seiten der Ohren und der gleiehgewiehtsregulierenden Apparate der Innenohren 
wurde kein krankhafter Befund erhoben. 

Extremit~ten: Motilit~t, Lageempfindung und Diadochokinese int~kt. Periost- 
und Sehnenreflexe seitengleich und regelreeht auslSsbar. Muskelspannung normal. 
Keine pathologischen Reflexe, keine Kloni. Zielversuche sicher. Gang normal. 
Keine Atrophien. Beim Rombergschen Versuch leiehtes Schwanken nach links. 
Sensibilitat, Gerueh, Geschmack fiir alle Qualitgten intakt.  

Psychisch etwas gehemmt. Gib~ auf Fragen zwar richtige und prompte Ant- 
worten, versinkt aber dann sofort in einen etwas stuporghnlichen Zustand, indem 
er den Kopf auf die Brust geneigt hglt  und im ganzen in sieh zusammensinkt. 

Nach 2 Tagen wurde der Patient,  ohne dab etwas Auffglliges an ihm beobaehte~ 
worden ware, nach Hause entlassen. 

Bei seiner 2. Aufnahme in die hiesige Klinik am 12.8.31 machte seine Frau, 
die seit 1924 mit  ihm verheiratet  ist, folgende Angaben: 

Im November 1925 wurde er am Blinddarm operiert. Vorher war er nie krank 
gewesen. Naeh der Operation ftthlte er sich kerngesund. Am 12. Oktober 1928 bekam 
er, nachdem er sehon 16 Tage vorher 8 Tage Kopfsehmerzen gehabt hatte,  den ersten 
Anfall. Es wurde ihm nachmittags bei der Arbeit  allm&hlieh so ,,komisch", als ob er 
ohnm&chtig werden wfirde. Er  ging an die frisehe Luft, wo ibm jedoch nicht besser 
wurde. Er  setzte sich dann an einen Tisch und wollte die Zeitung lesen, konnte 
aber nichts mehr erkennen. Dann war es ihm so, ,,als ob der Verstand immer mehr 
wegginge". Er  ging dann mi t  einem Arbeitskameraden zum Bahnhof, weiB abet 
nicht mehr, wie er dort angekommen ist. Vom' Bahnhof hut man ihn ins Kranken- 
haus naeh D. gebraeht, wo er fast 2 Tage bewuBtlos gelegen hat. Dort  hat  man bei 
ihm wegen des erhSh~en Blutdruekes einen AderlaB gemaeht. Er blieb noeh l0 Tage 
im Krankenhause und hat  sparer noch 10 Wochen in ~rztlicher Behandlung ge- 
standen. Wghrend seines K~ankenhansaufenthaltes hat te  er in den ersten Tagen 
,,rasende Kopfschmerzen"; er lief mit  den Hgnden am Xopf herum und konnte 
gar nicht auf dem Kopfe liegen. Seitdem sind die Kopfschmerzen nie ganz ver- 
schwunden. Vom 28.5. 28 bis zum 30.4. 31 hat  er t rotzdem wieder bei der Reiehs- 
bahn gearbeitet. Am 30.4.31 bekam er den 2. Anfall, der plStzlieher einsetzte. 
Er  saB auf einem Stuhl und konnte beim Erzghlen einen Namen nicht mehr linden, 
s~ierte vor sieh hin, sehlug mit  den Hgnden um sich und sehleuderte den Kopf 
hin und her. Der Mund war dabei verzogen (naeh welcher Seite, kann die Ref. 
nicht mehr angeben). Man legte ihm kalte Tfieher um den Kopf. Der Anfall 
soll 1/~ Stunde gedauert haben. Hinterher war er wieder bei BewuB~sein, ,,aber 
so ganz riehtig war er nieht".  Er  hat  danach 4 Tage zu Bert  gelegen, war am 
liebsten allein und klagte dauernd fiber Rfiekenschmerzen. Am 5.5 .31 wnrde er 
dann in die hiesige Medizinisehe Klinik eingeliefert, wo er bis zum 2.7. 31 nur einen 
ganz leiehten Anfall gehabt haben soll. Vom 7. 7.31 ab hat  er wieder trotz seiner 
Besehwerden gearbeitet und zwar bis zum 30. 7. 31. An diesem Tage bekam er den 
3. groBen Anfall: er lag stark schnaufend im Bet~, hatte einen stieren Blick, war 
ganz rot im Gesicht und schlug mi~ Armen and mit  dem Kopfe um sieh. Der Anfall 
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dauerte 20 Minuten. Hinterher klagte er wieder fiber Rfickensehmerzen. Seitdem 
hat  er nieht mehr gearbeitet. In  der Zwisehenzeit war er manchmal ,,wie weg". 
Er  hSrte dann alles wle aus weiter Ferne. Die Gedanken seien ihm dureh den Kopf 
gejagt, wie er naehher angab. 

8 Geschwister des Pat.  sollen gesund sein. Seine 2 Kinder ebenfalls. Die Mutter 
des Pat. starb mit  52 Jahren an Geb/~rmutterkrebs. I)er Vater lebt und ist gesund. 

Bei der 2. Au/nahme in die hiesige Klinik am 12.8.31 war das linke Jochbein 
und die linke Sehl/ifengegend etwas druckempfindlieh. Die Nervenaustrittsstellen 
am Kopfe waren nicht druekschmerzhaft. Kein Zittern der ausgestreckten Zunge, 
kein Schwindelgefiihl bei Kopfbewegungen. Geringe Lidspaltendifferenz, links enger 
als rechts. Kniesehnenreflex beiderseits sehr lebhaft auslSsbar. Links positiver 
Babinski andeutungsweise vorhanden. Bestreiehen der Wade beiderseits sehmerz- 
haft mit  Zurfickziehen der Beine. l%ossolimo links positiv, rechts nicht ganz sicher 
auslSsbar. Romberg negativ. 

Das Blut  hatte eine normale Zusammensetzung und einen I-I/~moglobingehalt 
yon 84%. Die Wa.R. im Liquor war negativ. Der dureh Occipitalpunktion gewon- 
nene Liqor zeigte eine normale Zusammensetzung. Im Liegen liel3 sich eine starke 
Liquordruckerh6hung yon 245 mm Wassers/~ule naehweisen. Die Goldsolkurve 
war normal. 

Die Nachuntersuchung in der hiesigen Universit/its-Augenklinik am 15.8. 31 
ergab beiderseits verwasehene Papillengrenzen, aber keine deutliche Stauungs- 
papille mehr. Keine Funktionsbeeintr/~ehtigung. Gesichtsfeld ftir well3 und Farben 
normal. Befund im tibrigen unver/~ndert. 

Ab 31. 8. bekam der P~t. abends um 9z]~ Uhr einen grol3en epileptiformen 
Anfall mit  tonischen Streckkri~mpfen im Beginn; dann traten klonische Zuekungen 
der Arme auf, wobei er den Kopf bin und her waft. Das Gesicht war gerStet. Der 
Atem schnaufend, die Pupillen reaktionslos; blutig gefarbter Speichel vorm Munde. 
Puls 100 pro Minute. Dauer des Anfalls 3 Minuten. 

W/~hrend seines 2. Aufenthaltes in der hiesigen Klinik vom 12. 8. his 12. 9.31 
erhielt er RSntgentiefenbestrahlungen in 4 Sitzungen. Bei seiner En~lassung 
fiihlte er sich bis auf seine m~13igen Kopfsehmerzen wohl. 

Der 3. Aufenthalt  in der hiesigen Klinik war vom 13.10. bis 29. 10. 31 zwecks 
RSntgennachbestrahlung. Befund gegenfiber frfiher im wesentlichen unverimdert. 
Sehmerzhaftes Zusammenzueken der Augenlider beim Beklopfen des Supra- 
orbitalrandes. Bei extremer Endstellung der Bulbi traten einzelne rotatorisehe 
Zuekungen auf. Linke Nasolabialfalte deutlicher als die rechte ausgepr/~gt. Gerueh 
intakt.  

Am 23.10.31 t ra t  gegen Mittag ein kleiner Anfall auf, bei dem der Pat. plStzlich 
eine zitternde extreme Kopfbewegung naeh links maehte. Er  reagierte dabei nicht 
auf Anruf. Dauer des Anfalles etwa 1/2 Minute. 

�9 Die 3. Entlassung erfolgte am 29. 10. 31. 
Bei der 4. Aufnahme in die hiesige Klinik  am 19. 9. 32 machte die Frau folgende 

Angaben: 
Se i t  seiner Entlassung im Oktober 1931 hat  der Pat. wiederholt sehr sehwere 

Anf/~lle gehabt. Zuerst sehwankt er immer, dann verzieht sieh der Mund, wobei ibm 
der Speichel aus dem Munde 1/~uft. Dabei ist er stets bewul3tlos. Die Anf~lle sind 
meistens nur yon sehr kurzer Bauer und treten manehmal 2--3mal  am Tage auf. 
Aueh haben sie sehon einmal 8 Tage ganz ausgesetzt. Bei den sehweren Anf~llen 
hat  er sich auf die Zunge gebissen. Er  klagt noch viel fiber Kopfschmerzen und ist 
innerlich so aufgeregt. Manchmal sagte er auch: , ,Ieh babe einen so komischen 
Geschmaek." i3ber Geruchsst6rungen hat  er nie geklagt. Wenn es ihm gut ging, 
hat  er leichte Gartenarbeit gemaeht. Im tibrigen ist er sehr niedergeschlagen und 
hat  garkeinen L~bensmut mehr. Seit 1--2 Jahren ist die Gesehlechtskraft vSllig 
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erloschen. Das Ged/ichtnis hat sich ganz wesentlich verschlechtert. Er kann gar- 
nicht mehr nachdenken. ]3as Einschlafen ist erschwert, die Nahrungsaufnahme gut. 

Die neurologische Uatersuchung ergab: Babinski links positiv, rechts an- 
gedeutet. Beiderseits Spontanbabinski. Rossolimo und Mendel-Bechterew rechts 
positiv, links wegen der dauernd auftretenden Spontanbabinskistellung nieht ein- 
wandfrei zu beurteilen. Marie-Foix beiderseits positiv. Kniesehnen- und Achilles- 
sehnenreflexe beiderseits sehr lebhaft auslSsbar, jedoch rechts gleich links. Kopf 
nirgends ausgesprochen druekempfindlich. Kein Wadendruckschmerz. Sensibilit/it 
ffir a]le Qualititen intakt. Ubriger Befund unver/~ndert. 

Bei der Geruchsprfifung nimmt er woh] noch die verschiedenen Diifte wahr, kann 
sic aber (auGer Petroleum und Kaffee) nicht mehr benennen. Bei der Geschmaeks- 
prfifung weiB er bitter und salzig nieht mehr zu benennen, wohl noeh siiB und sauer. 

Das Blutbild ist unver/~ndert normal. 
Der Liquordruek ist yon 245 mm bei der letzten Untersuchung auf 330 mm 

Wassers/iule angestiegen (ira Liegen gemessen bei Oecipitalpunktion). Die Liquor- 
zusammensetzung ebenso wie die Zellzahl ist naeh wie vor normal. 

Die Naehuntersuchung in der Augenklinik ergab keine wesentlichen Ver/~nde- 
rungen gegenfiber der letzten Untersuchung. Papillengrenzen beiderseits ver- 
waschen. Keine ausgesprochene Prominenz, nur im unteren Abschnitt der rechten 
und im nasalen Teil der linken Papille besteht eine leichte Erhabenheit. Gesichts- 
feld v611ig frei. Der Befund lieferte keinen einwandfreien Anhalt mehr ffir die 
Diagnose ,,Hirntumor". 

W~hrend seines 4. Aufenthaltes in der hiesigen Klinik bekam der Pat. am 22. 9., 
am 29. 9. und am 2.10.32 wieder epileptiforme Anf/~lle der schon besehriebenen 
Art. 

Am 3.10.32 wurde er ungebessert nach Hause entlassen. 

Epikrise. Bei der l .  Aufnahme des Bruders  Alois in die hiesige Kl in ik  

am 2 . 1 . 3 5  tei l te  dessen Schwester  Maria K1.-V. mit ,  dab der obenge- 
nann te  Heinr ich  K1.-V. Ende  November  1934 an seiner` Hirngeschwuls t  
vers torben ist. Es war en bei ibm noch zahlreiche epileptische Anfi~lle, 

Gehst6rungen und zunehmende  Sehschw/~che aufgetreten.  Das Gehirn 
wurde leider nicht  untersucht ,  sodal] nur  die klinische Diagnose Hypo-  
10hysentumor angegeben werden kann. 

1. Fall. 2. ](ranlcengeschichte des Bruders Alois K1.-V., geb. am 22. 4.05. 
1. Aufnahme in dis hiesige Klinik am 2.1.35. 
Vorgeschiehte nach Angabe der Sehwester Maria KI.-V.: Alois IG.-V. soll bis 

1932 stets gesund gewesen sein. Die geistige und kSrperliche Entwicklung verlief 
ohne Besonderheiten. Er war ein mittelm/~Biger Schiller. Von Kindheit an war er 
Linkshi~nder, lernte abet rechts schreiben, da er dazu angehalten worden war. 
1930 wurde er bei einer Schl~gerei am Kopfe verletzt und trug eine stark blutende 
Kopiwunde davon; er blutete jedoch nicht aus Nase und Ohren und war nicht 
bewuBtlos. Am I~eujahrstage 1932 hatte er den ersten epileptischen Anfall, wobei 
er hinstfirzte, sich auf die Zunge bib und Schaum vorm l~unde hatte. Der Anfall 
dauerte 2--3 Minuten. Zuekungen des K6rpers wurden dabei nieht beobachtet. 
Nach dem Aniall klagte er fiber lange anhaltendes Schwindelgeffihl und fiber ~bel- 
keit. Trotz /~rztlicher Behandlung besserten sich diese Beschwerden nicht. Die 
AngehSrigen stellten lest, dab er bei Unterhaltungen oit geistig abwesend war und 
den Inhalt ihrer Reden nicht mehr verstand. Aui~erdem machte sich allm/~hlich 
eine Unsicherheit beim Gehen und bei lLIandbewegungen bemerkbar. Manchmal 
taumelte er richtig. Seit 1933 klagt er auch fiber Verschlechterung des SehvermSgens 
und fiber StSrungen der Geruchswahrnehmung. Das KSrpergewicht nahm ab. 
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Im Dezember 1933 traten verst/irkte Schwindelanf/ille mit gelegentlichem ttin- 
fallen auf. Im Wesen wurde er sehr unruhig, 

Zur Familienvorgeschichte gab die l~ef. noch an, daB der Vater zu Anfang des 
Krieges und vordcm auch schon einmal cinen Verwirrtheitszustand gehabt hat. 
Er war deswegen im Krankenhaus in B. Eine Schwester des Vaters war 1/~ngere 
Zeit in einer Heilanstalt und ist auch dort verstorben. Ein Bruder des Vaters hat 
in einem I)epressionszustand Selbstmord verfibt. Die Ref. selbst leidct hin und 
wieder an Sehwindelanf~llen und taumelt dann. Auch hat sic Beschwerden yon seiten 
der Niere. Seit dem 25. Jahre klag t sic fiber monatelang anhaltcnde Kopfsehmerzen. 
Die/ilteste Schwester ist gesund. Der zweitjfingste Bruder war vor einigen Jahren 
wegen Verbrennungen an der Hand in der hiesigen Chirurgischen Universit/itsklinik. 
Der jfingste Bruder hat viel unter Magenbeschwerden zu leiden. Die jfingste Sehwe- 
ster war stets sehr aufgeregt. 

Be]und. Bei der I. Aufnahme am 2. I. 35: GroBer, kr~iftig gebauter Mann in 
gutem Ern~hrungszustande. Gewicht 89 kg. Haut und siehtbare Schleimh/~ute 
gut durchblutet. Am K6rper zahlreiehe verstreute Pigmentnaevi. Am unteren 
l~ande der Zungenspitze befindet sieh eine kleine runde, gelbliehe Gesehwulst, 
deren mikroskopisehe Untersuchung ein Papillom ergab. Am linken Zungem'ande 
frischer ZungenbiB. An der rechten Kniescheibe befindet sich eine alte reizlose 
I~arbe, yon einer Verletzung hcrrfihrend. An beiden Oberschenkeln mehrere Furun- 
kelnarben. Thorax gut gew61bt. Lungen beiderseits ohne nachweisbaren krank- 
haften Befund. 

Herz: nicht vergr61]ert. T5ne laut und rein. Aktion regelmaBig. Puls 80 pro 
Minute. Blutdruck 145/75 mm Hg. Leib und innere Organe ohne naehweisbaren 
krankhaften Befund. Blutbild yon normaler Zusammensetzung. H/imoglobin- 
gehalt 89 %. BlutkSrperchensenkungsgesehwindigkeit nieht beschleunigt. Wasser- 
mann und Meinicke in Blut und Liquor negativ. Bei der ersten Occipitalpunktion 
am 4 .1 .35  bestand ein Liquordruck yon 190 mm Wassers~ule ~m Liegen. Die 
Farbe des Liquors war klar. Pandy q-, Nonne negativ. Zellzahl nicht vermehrt. 
Leiehte Albuminvermehrung (28,8 rag-%) mit geringer Rechtsverschiebung der 
Goldsolkurve. Im Urin wurden keine krankhaiten Bestandtcile nachgewiesen. 

1%urologischer Befund: Der Kopf wird dauernd in einer nach rechts gedrehten 
und vorn gebeugten Stellung gehalten. Klopfschmerzhaftigkeit des gesamten 
Sch/ideldaches, insbesondere fiber der rechten Stirn und fiber dem rechten Scheitel- 
bein. ])eutliche Drueksehmerzhaftigkeit s/~mtlieher l~ervenaustrittspunkte am 
Sch/~del, besonders des 1. und 2. Astes des Trigeminus rechts und des rechten 
Hinterhauptsnerven. Augenbewegungen naeh allen Richtungen frei. Leichte 
Strabismusdivergenzstellung des !inken Bulbus. Pupillen gleichweit und rund. 
Reaktion auf Liehteinfall und beim Konvergenzsynergismus prompt und ausgiebig. 
Cornealreflex beiderseits positiv. 

:Die Untersuchung in der hiesigen Universit/~ts-Augenklinik (Direktor Prof. Dr. 
A. v. Szily) durch Herrn Dr. Gaus am 4. 1.35 ergab: Beiderseits i~ltere Stauungs- 
papille yon 1--11/2 Dioptrien Prominenz. Keine tIamorrhagien. Blinder Fleck 
beiderseits vcrgrSBert. Keine Gesichtsfeldeinsehr~nkung fth" weft]. Farbenwahr- 
nehmung, besonders ffir blau, konzentrisch eingeengt. 

Die Untersuehung in der hiesigen Universit/~tsklinik ffir Hals-Nasen-Ohren- 
kranke (Direktor: Prof. Dr. Herzog) durch Herrn Doz. Oberarzt Dr. Knapp ergab: 
Unter der Leuehtbrille ein feiner Spontannystagmus in Mittelstellung. Beim Bliek 
naeh oben und naeh der linken Seite etwas deutlicher. Zeigeversuche nicht sicher. 
Die ca]orisehe Erregbarkeit ist beiderseits vorhanden: Im fibrigcn keine krank- 
haften Abweichungen. Der Befund kSnnte fiir einen ProzeB in der linken hinteren 
Seh/idelgrube spreohen. 
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Die iibrige neurologische Untersuchung des Kopfes ergab: Parese des rechten 
mittleren und unteren Faeialisastes. Leichte Ptosis rechts. Die rechte Naso- 
labialfalte ist v611ig verstrichen. Die Zunge weicht beim Herausstrecken nach 
reehts ab. Gaumensegelinnervation links besser als rechts. Der Sternocleidomasto- 
ideus wird beiderseits gleichmal~ig innerviert. Deutliche Druck- und Dehnungs- 
schmerzhaftigkeit des rechten Plexus brachialis. 

Obere Extremit~ten: Tonus rechts gegentiber links erh6ht. Beim Fingernasen- 
versuch erfolgt rechts Vorbeizeigen. Radiusperiostreflex rechts gegeniiber links 
gesteigert. Biceps- und Trieepssehnenreflexe rechts lebhafter als links ausl6sbar. 
Die rechte Sehulter steht h6her als die linke. Einschr/~nkung tier Bewegungen 
rechts mit ])ysdiadochokinese und ])ystaxie. Leichter Tremor der ausgestreckten 
rechten Hand und Finger, links nicht. 

Bauchdecken- und Cremasterreflexe seitengleich und regelrecht ausl6sbar. 
Untere Extremit/~ten: Kniesehnenreflex rechts lebhafter als links. Achilles- 

sehnen- und FuSsohlenreflexe seitengleich ausl6sbar. Tonus beiderseits regelrecht. 
Ersch6pflieher Fu~klonus rechts. Keine pathologischen Reflexe. Las~gue beider- 
seits positiv, reehts mehr als links. Beim Kniehackenversueh rechts leichte Dystaxie. 
Sensibilit~tt ftir alle Qualit/~ten intakt. Gang, besonders beim Gehen auf einem 
vorgezeichneten Strich, leicht ataktisch und ,,breitbeinig". Retro- und Propulsion 
angedeutet vorhanden. Beim JRombergsehen Versuch besteht leichte Fallneigung 
nach reehts. Gerueh und Gesehmaek f~r alle Qualit~ten intakt. 

In psychischer Hinsicht ausgesprochen kritiklos und euphorlsch. Pat. zeigt 
eine gewisse Klebrigkeit bei der Unterhaltung und bei gestellten Fragen. Deutliehe 
allgemeine Verlangsamung und Sehwerbesinnlichkeit. Keine Zeiehen f~r Aphasic. 

Bei tier am 15. 1.85 vorgenommenen Ventrikulographie bestand ein Liquor- 
druck (rechts) yon 330 mm Wassersaule. Der Liquor war klar. Nonne und Pandy 
negativ. Keine Vermehrung tier Zellzahl. Leiehte EiweiSvermehrung. 

Bei tier Ventrikulographie wurden durch reehtsseitigen Kammerstieh 31 ccm 
Liquor dutch 23 ccm Luft ersetzt. Es ergab sich eine einseitige Fiillung; nur tier 
reehte Ventrikel war gefiillt. Das reehte Hinterhorn war mittelstark vergr6]3ert 
Und der reehte Ventrikel yon links her insgesamt nach rechts verdr~ngt. Diese 
Rechtsverdr~ngung betraf vor allem das Vorderhorn und den Mittelteil. Die Sella 
war m/t$ig vergr6$ert und arrodiert. Im tibrigen bestanden keine krankhaften 
Knochenvergnderungen. 

Nach dem r6ntgenologischen Befund wurde folgende Diagnose gestellt: Es 
handelt sich um einen linksseitigen frontal und temporal sitzenden, in die Tiefe 
gehenden, nach rechts verdrangenden Prozel3 (Tumor ?) yon erheblicher Gr6$e. 

Zur Sicherung der Lokaldiagnose wurde noch eine Arteriographie empfohlen. 
Am 19.1.35, d. h. 4 Tage nach der rechtsseitigen Ventriculographie wurde 

ein wesentliehes Zuriiekgehen der linksseitigen Faeialisparese beobaehtet. 
Am 2.Tage seines Aufenthaltes in der hiesigen Klinik bekam der Pat. einen kurzen 

Anfall mit Linksverdrehung des Oberk6rpers. Im tibrigen klagte er tiber standige 
heftige Kopfsehmerzen. 

Am 7.1.35 war er gegen Mittag ziemlich verwirrt uric1 a$ die 4faehe Portion. 
Am 8.1.35 bekam er wieder einen kurzen Anfall, bei dem er nut in die Knie 

sank. ])ann war der Anfall schon vortiber. 
Am 10.1.35 al~ er wieder die 3faehe Portion zu Mittag. 
Am 11.1.35 wieder ein kurzer Anfall. Wegen der Kiirze dieser Anf~lle konnten 

bisher noch keine Untersuehungen w~thrend derselben angestellt werden. 
Am 15.1.35 hatte tier Pat. nach der Ventrikulographie h~ufiger Erbreehen. 
Am 16.1.35 ~uBerte er, da$ die Kopfschmerzen naehgelassen h~ttten. Aueh 

k6nne er seine Gedanken besser zusammenhalten. 
Am 21.1.35 war er einmal einen halben Tag auBer Bert gewesen und ftihlte 

sich relativ wohl. 
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Am 23.1.35 wurde er zur hiesigen Chirurgischen Universitatsklinik (Prof. Dr, 
Coenen) verlegt zweeks Durchffihrung einer Arteriographie. Letztere hatte kein 
entscheidendes Ergebnis. Es ergab sich kein wesentlicher Unterschied in der 
Gef~Bzeichnung zwischen der linken und rechten Seite. Rechts verlauft die Arteria 
pericallosa marginalis etwas hSher als links. 

Am 5. 2. 35 wurde er yon der Chirurgischen Klinik wieder in die hiesige Klinik 
zurfickverlegt. Er zeigte immer noch ~eigung zur Polyphagie und aB oft 2--3 Por- 
tionen, um sich hinterher noch zu beklagen, dab er nicht satt zu essen bekame. 

10.2.35. Die Naehuntersuchung in der Augenklinik ergibt eine Zunahme 
der Stauungspapille, welehe jetzt reehts 4 und links 3 Dioptrien betragt. An beiden 
Papillen wurden kleine strichfSrmige ttamorrhagien festgestellt. 

Am 11., 13. und 14. 2. 35 hatte der Pat. je einen grol~eja epileptiformen Anfall 
mit starker Verziehung des Mundwinkels naeh links, positivem Babinski, PupilIen- 
starre, Verdrehnng der Augen extrem nach oben, Zungenbfl], blutigem Schaum 
vorm Munde, mit Streckstelhng des linken Armes und Beines und Beugestellung 
und klonisehen Zuckungen der rechten Extremitaten. Nach den Anf~llen war 
er stets noeh l~ngere Zeit stark benommen und klagte fiber heftige Kopfschmerzen. 

15.2. 35. Pat. verfallt zusehends. Der Gang ist sehr unsicher. Bei Tage schl~ft 
er sehr viel oder sitzt teilnahmslos in einer Ecke. Er ist vSllig urteilslos, h~It sich 
ffir absolut gesund und halt eine Operation f fir fiberflfissig. I-Iin und wieder zeigt 
er ~Teigung zur Konfabulation. So behauptete er gestern, sein Vater habe ihn be- 
sueht und babe sich gegen eine Operation ausgesprochen, obgleich dies garnieht 
den Tatsaehen entsprieht. 

25. 2.35. Der Pat. ist sehr bettlagerig geworden und klagt fiber dauerllde 
heftige Kopfschmerzen. 

2.3.35. Weiterer geistiger und kSrperlieher Verfall. Der P~t. ist zeitweilig 
desorientiert und schwer besinnlieh. Es besteht eine typische Tumorpsyehose bei 
ihm. 6. 3.35. Verlegung zur Chirurgisehen Klinik zwecks Operation. 

8.3.35. Operation in Lokalanasthesie (Prof. Dr. Coenen). Gro~er Schnitt 
fiber der linken Seheitel-Schlafenseite. ErSffnung des Sch~dels und der Dura. Im 
vorderen Sehlafenpol ist eine graurStliche Stelle sichtbar, die sieh als Tumorgewebe 
erweist. Von hier aus wird der Tumor angegangen. Die Gyri sind in der Umgebung 
etwas abgeflaeht. Die Gesehwulst ist yon weicher Konsistenz und zeigt ein diffuses 
Wachstum mit l]bergreifen auf das benachb~rte Stirnhirn. Radikale Entfernung 
ist nicht mSglieh; es werden aber groBe Teile mit der Diathermieschlinge heraus- 
genommen. Dabei entstehen in der Tiefe st~rkere, nur schwer stillbare Blutungen. 
Bei der tterausnahme des Tumors treten zunehmende Bewul3tlosigkeit, langsame 
und tiefe Atmung, sowie kleiner und schneller Puls auf. Es wird sicher ein klein- 
apfelgro~es Stfick der Geschwulst stfickweise entfernt. Das Gehirn fallt danach 
zusammen, so dal~ sieh die Dura teilweise bis auf ein Fenster vernahen lgl~t. 

Im Verlaufe des Zunahens zunehmende Herz- und Atemlahmung. W~hrend 
der Operation hochprozentige TraubenzuckerlSsung intravenSs, ferner Cardiazol 
und Coramin. Danaeh leiehte Besserung des Pulses und der Atmung. Bewul~t- 
losigkeit bleibt jedoeh bestehen. Bluttransfusion yon 350 ccm. 

Am 10. 3.35 effolgte der Exitus letalis infolge yon tterz- und Atemlahmung. 
Se]ctionsbe/und (Prof. Dr. Klinge). Zustand nach operativer Entfernung eines 

linksseitigen diffusen Hirntumors im Bereich des Stirn- und Schlafenlappens. 
Blutsenkung in den Lungenunterlappen. Parenehymdegeneration der Leber. 

Die histologische Untersuchung des Tumormaterials durch Herrn Prof. Dr. 
I~orbsch hatte folgendes Ergebnis: 

Es handelt sich um ein gefal~- und zellreiches Gliom ohne F~serentwicklung. 
Die Kerne sind im groBen und ganzen rundlich-ovalar gestaltet und klein. Ein- 
gestreut kommen abet auch erheblich gr6Bere Typen vor, die zum Teil in Teilung 
begriffen sind. Ferner sieht man monstr6se und bizarre Kernformen. Die Zelleiber 
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stehen durch eine feinmaschige netzige protoplasmatische Struktur miteinander 
in Verbindung. Stellenweise sind sie ira Sinne gem~steter Elemente hypertrophiert. 

Diagnose. Welches Gliom (Glioblastoma multiforme). 

2. Fall. Hierbei handelt es sich um ein Gesehwisterpaar Frau Anna T., geb. L., 
geb. am 7.7.09 und ihre Schwester, die ebenfalls eine Hirngeschwulst gehabt haben 
und im Ansehlu$ an eine Punktion mit 21 Jahren verstorben sein soll. Uber den 
Krankheitsverlauf bei der letzteren war niehts in Erfahrung zu bringen, da an 
dem betreffenden Krankenha~s keine Krankenbl~tter geftihrt wurden. 

Krankengeschichte. Bei der Aufnahme tier Frau Anna T. geb. L. in die hiesige 
Klinik am 6.5.33 machte deren Ehemann, der sie seit dem 15. Lebensjahre kennt, 
folgende Angaben: 

Vor dem 18. Lebensjahre soll sie Anf~lle gehabt haben, bei denen sie mit den 
Armen um sich sehlug. Ref. selbst hat hie derartige Anf~lle bei ihr beobachtet. 
Sie war allerdings immer sehr leieht aufgeregt. Im Jahre 1927 wurde sie an der 
Nase operiert (wegen Septumdeviation laut ~rztlicher Auskunft). Heirat 1929. 
Im Jahre 1930 machte sie die erste normale Geburt dureh. Das Kind soll angeblich 
gesund sein. 1931 hatte sie eine Fehlgeburt. Letztere soll dadureh zustande gekom- 
men sein, da$ sie infolge eines plStzlich auftretenden Sehwindelan~alles die Treppe 
hinunterstfirzte. Seitdem hat sie sich nie wieder ganz gesund geffihlt und hat immer 
fiber Kopfsehmerzen und tiber Unsicherheit auf den Beinen geklagt. Im Sommer 
1932 stellten sieh auch ttSr- und SehstSrungen bei ihr ein. Sie begab sich damals 
in Behandlung eines Nervenarztes, der ihr antler, sich in der hiesigen Klinik ge- 
nauer untersuehen zu lassen, was sie jedoch nicht tat. Des Naehts triturate sie sehr 
viel und schimpfte laut dabei. ~berhaupt ist sie in den letzten Wochen sehr auf- 
geregt geworden; hatte auch mehrfaeh Erbreehen. I-Iin und wieder hat sie auch 
,,durcheinander geredet". 

Eine ihrer Sehwestern starb im Alter yon 21 Jahren im Krankenhaus zu H. an 
einer Hirngesehwulst, nachdem der Kopf punktiert worden war. 

Von den tibrigen 5 Gesehwistern soll eine 17j~hrige Schwester ,,etwas im Kopfe 
haben". Die anderen sind angeblich gesund. 

Der Vater (Trinker) ist leieht aufgeregt. Die Mutter soll sehr j~hzornig sein. 
Im iibrigen sind beide gesund. 

Vorgesehiehte naeh Angabe der Patientin: 
Sie ffihlt sieh seit Februar 1932 krank. Damals hat sie angeblich eine Kopf- 

grippe mit starken Kopfsehmerzen durchgemacht. Sie hat 2 [[age im Krankenhaus 
zu It. gelegen, ist abet dort fortgegangen, da sie punktiert werden sollte. (Ihre 
Schwester ist dort, wie oben berichtet, anl~81ieh einer Punktion gestorben.) Seit 
April 1933 hat sie dauernd driiekende Kopfschmerzen, aber nut im Hinterkopf. 
Seit 2 Jahren wird es ihr leieht schwindelig, zumal wenn sie nach drauSen in die 
frisehe Luft kommt. Dann dreht sich alles vor ihren Augen yon links naeh rechts 
in die l~unde. Sie ist dann zu/~ngstlich um aufzutreten, da sie bei jedem Schritt 
beftirchtet hinzufallen. Vor den Augen hat sie dann ,,einen Sehleier". Der Gang 
ist sehon seit Monaten unsicher. Sie hat das Geffihl, als ob ihr OberkSrper zu 
schwer w~re. Etwa seit einem Jahre ist das GehSr auf dem linken Ohre schlechter 
geworden. Sie hat dauernd ein Klingen im linken Ohr wie ~usik. Rechts hSrt 
sie gut. Mit 17 Jahren hat sie auf diesem Ohr Mittelohrentztindung und gleieh- 
zeitig einen Stirnh6hlenkatarrh gehabt. Die stSrenden Ger~usche und die HOr- 
verschleehterung sollen abet erst seit einem Jahr aufgetreten sein. Mit dem reehten 
Auge sehielt sie yon Kindheit an, ebenso ist sie immer auf diesem Auge kurzsiehtig 
gewesen. Links sieht sie angeblieh normal. Gerueh und Geschmack sind gut. Seit 
14 Tagen bekommt sie t~glieh einmal Erbreehen meistens morgens naeh dem Frfih- 
sttiek, tagstiber sonst nie. ~ber Geffihlsst6rungen hat sie nieht zu klagen. Im Dun- 
keln ftihlt sie sich v611ig unsicher auf den Beinen. Wasserlassen und Stuhlgang 
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normal. GedachtnisstSrungen hat sie bis jetzt noch nieht bemerkt. Der Schlaf 
ist schleeht. Die Regel ist in Ordnung. Seit 1929 ist sie verheiratet. Sie hat eine 
normale Geburt und eine Fehlgeburt durchgemaeht. Die letztere war dadureh 
zustande gekommen, dab sie mit einem Eimer in der Hand die Treppe hinunter- 
gefallen ist. 

Familienvorgeschiehte wie naeh Angabe des Mannes. 
Be]und. Kleine, zart gebaute Frau yon 51 kg KSrpergewieht. Schleimh~ute 

m ~ i g  gut durehblutet. Bl~liche Gesichtsfarbe. tt~moglobingehalt im Blute 
76%. Im fibrigen normales Blutbild. Wa.R. im Blute negativ. Im Urin keine 
krankhaften Bestandteile. Lungen ohne naehweisbaren krankhaften Befund. 

Herz: nicht vergr6Bert. Aktion regelm~l~ig. T6ne leise, abet rein. Blutdruck 
115/75 mm Hg. Puls klein und weieh, 88 Sehlage pro Minute. Leib weieh und nieht 
druckempfindlich. Innere Organe nicht nachweislich ver~ndert. 

~Veurologischer Be]~nd. Kopf fiber der linken H~lfte, besonders fiber dem linken 
Hinterkopf ausgesprochen klopfempfindlich. Linker Jochbogen sowie s~mtliche 
Austrittspunkte der l%rven am Schhdel, besonders aber des Hinterhauptsnerven 
und des 2. Astes des Trigeminus auf der linken Seite stark druekschmerzhaft. Sehr 
ausgepragte Hyperasthesie im Bereiehe des 2. Trigeminusastes rechts. Die Inner- 
ration der Gesiehts-, Kiefer-, Zungen:, Gaumen- und Halsmuskulatur erfolgt 
symmetriseh. 

Der Befund der hiesigen Universithtsaugenklinik lautete: Beiderseits besteht 
eine postneuritische Optieusatrophie. Die Prominenz der Papillen betr~gt beider- 
seits etwa 3 Dioptrien. Die Stauungserscheinungen an den Gef~Ben sind relativ 
gering. Die Papillen sind wefl31ich verf~rbt und zeigen unscharfe Grenzen. Das 
Gesichtsfeld wird beiderseits peripher ffei angegeben. ])as reehte Auge steht in 
Sehielstellung naeh auBen und unten. Augenbewegungen frei, jedoch untereinander 
unkoordiniert. In horizontaler Endstellung zeigt sich eiu grobschl~giger Nystag- 
mus. Die rechte Pupille ist weiter als die linke und entrundet. Auf Lichteinfall 
vSllig starr, auch bei Belichtung des anderen Auges. Die linke Pupille ist rund und 
reagiert prompt und ausgiebig auf Liehteinfall und bei derEinstellung auf Nahsehen. 

Die Untersuchung in der Hals-Nasen-Ohrenklinik ergab: Calorisehe und rota- 
torische ~bererregbarkeit beiderseits. Ferner Spontannystagmus naeh rechts beim 
Geradeausbliek. Beim Seitenblick kein riehtungsbestimmter, sondern Blick- 
riehtungsnystagmus, der zentral bedingt ist. Links Taubheit, reehts kombinierte 
SchwerhSrigkeit. Der Befund sprieht f fir Vestibulariskernseh~digung beiderseits 
und Cochlearisausschaltung links. Wahrseheinlieh handelt es sich um einen Klein- 
hirnbrfiekenwinkeltumor links eher als r e e h t s . -  

Obere Extremit~ten: Motilitgt intakt. Tonus rechts etwas erhSht, links normal. 
Periost-und Sehnenreflexe reehts gegenfiber links gesteigert. Finger-Nasenversuch 
beiderseits sicher. Diadocllokinese intakt. 

Bauehdeekenreflexe beiderseits lebhaft ausl6sbar. 
Untere Extremit~ten: Tonus beiderseits konstitutionell schlaff. Motilit~t intakt. 

Periost- und Sehnenreflexe links nur schwach, rechts dagegen lebhaft auslSsbar. 
Keine pathologisehen Reflexe. ]~eine Kloni. Kniehaekenversuch beiderseits sicher. 
Sensibilit~t f fir alle Qu~litgten intakt. ~ombergscher Versuch stark positiv. Gang 
breitbeinig und unsieher mit Kopfneigung naeh reehts. GeruehsvermSgen auf- 
gehoben. Geschmaek intakt. 

In psyehiseher Hinsieht handelt es sich um eine hypomanisehe Patientin, die 
mit dem einen Auge laeht und mit dem anderen weint. Sie halt ihre Krankheit 
ffir eine Folge des schleehten Benehmens ihres M~nnes ihr gegenfiber. Es besteht 
nut eine geringe Krankheitseinsieht bei ihr. Am liebsten mSehte sie g]eieh wieder 
naeh Hause zu ihrem Kinde. 

Am 8.5.33 hatte die Pat. um Mitternacht ein Zueken in beiden Armen und~Bei- 
nen und wurde dabei unruhig und stShnte einige Male laut, sehlief dann aber ruhig 
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weiter. Wie die Nachtwache berichtet, trgumt sie oft sehr lebhaft und sehimpft 
laut dabei. Gelegentlieh hat sie eine Unsicherheit in der rechten Hand, so dab 
sie nur besehwerlieh XnSpfe zuknSpfen kann. 

15.5.33. Befund unvergndert. Sie klagt nie fiber Sehmerzen und ist stets 
taunter und vergniigt. Oft lacht und spielt sie wie ein Kind, schfittelt dem Arzt 
vor Dankbarkeit die tt/~nde und tanzt dabei vor Vergntigen. 

18.5. 33. Die RSntgenaufnahmen, die in der Ohrenklinik gemacht wurden, 
ergaben folgenden Befund: Bei der Pyramidenaufnahme nach Stenvers zeigte sich 
rechts eine erbsengrol]e, scharf abgegrenzte Aufhellung, welche den Porus acusticus 
internus sowie die darfiber gelegene Partie fast bis zur oberen Pyramidenkante 
umfaBt. Links finder sieh in derselben Weise eine gro~e Aufhellung, welehe vom 
Porus acusticus internus nach oben und lateralw/~rts verlguft. Die obere Pyramiden- 
kante kommt hicr nieht zur Darstellung. Lateralw~rts erstreckt sich die Aufhellung 
bis ins Vestibulum, wahrseheinlich auch bis in die Sehnecke. Links ist auch die 
/~ul3erste Spitze der Pyramide auffallend gut strahlendurchl~ssig. Der Befund 
spricht ffir einen Acusticustumor links (vielleieht auch auBerdem noch ffir einen 
solchen reehts). 

29. 5.33. Ffihlt sieh sehr wohl. Hat reeht guten Appetit und keine Kopfschmer- 
zen. Sie glaubt, sie sei nur zur Erholung bier. 

Die am 2. 6. 33 in der Chirurgischcn Klinik durchgeffihrte Ventrikulographie 
hatte folgendes Ergebnis: 

Beide Seitenventrikel sind geffillt, reohts starker ats links und beide erweitert. 
Links besteht aueh eine leiehte Verschiebung naeh oben nnd auBen. Bei der Seiten- 
aufnahme ist auff~llig, dal~ in den Luftschatten des linken Hinterhornes eine Ver- 
kalkung fallt, die ihrer Lage nach dem Plexus ehorioideus entspricht. Aul3erdem 
besteht noeh eine Erweiterung des 3. Ventrikels. 

5.6. 33. In der letzten I\Taeht spraeh sic im Traume wieder sehr laut und klagte, 
als sie erwaehte, fiber Breehreiz und Kopfsehmerzen. 

Am 10. 6. 33. wurde einc weitere Abnahme des HSrvermSgens festgestellt. 
Die Patientin ist nieht welter traurig darfiber, sondern singt und spielt mit den 
Kindern und bietet zeitweise ein ausgesprochen manisehes Bild. 

13.6.33. Pat. klagt fiber Mfidigkeit bei Tage und schl~ft oft im Garten sitzend 
ein. Zeitweise ist sie dagegen wieder sehr lebhaft. 

5.7. 33. Pat. klagt fiber weitere Abnahme des Seh- und H5rvermSgens. Sie 
hat anscheinend jedoch nie starke Kopfschmerzen, wenigstens klagt sie nicht 
darfiber. Die Gehunf~higkeit hat weiter zugenommen. Auf Treppen mull sie 
geffihrt werden. Wegen der Unsieherheit der rechten Hand kann sic nicht mehr 
schreiben. 

30. 7. 33. Die Pat. weint hin und wieder, weft sie nicht mehr hSren k~nn. Einc 
Verst~ndigung ist mit ihr nicht mehr mSglieh. 

3.8.33. Die Patientin klagt fiber Schmerzen in der Analgegend und fiber 
sehmerzhaften Stuhlgang. 

4. 8.33. Es wird heute ein periproktitischer Abscel~ bei ihr festgestellt. 
6. 8.33. Die Abendtemperatur betr~gt heute 39,5 ~ Puls 105 pro Minute. 

Starke Schmerzen. Verlegung zur Chirurgischen t~linik. 
7.8.33. In der Chirurgischen Klinik wurde heutc der periproktitische Absee~ 

erSffnet. Temperatur f~llt nicht ab. Abends 40 0 Fieber. 
9.8.33. Temperatur sehwankt immer noeh zwischen 39 und 40 0. Die Pat. 

ist vSllig somnolent; sie reagiert nicht mehr auf ~uSere Reize. P15tzliches Nach- 
lassen dcr Herztatigkeit ffihrt um 8 Uhr zum Exitus letalis. 

Eine Kopfsektion konnte aus ~tuBeren Grfinden nieht gemaeht werden. 
]Jber die Art des tCrankheitsverlaufes bei der Sehwester der Pat., wclehe im 

Alter yon 21 Jahren im Krankenhaus zu N. im AnsehluB an eine Oeeipitalpunktion 
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gestorben sein soil, war nichts in Erfahrung zu bringen, da an dem betreffenden 
Krankenhaus keine Krankenbl~tter gefiihrt werden. 

(Jber die jfingere Schwester, die auch ,,etwas im Kopfe haben soll", war nichts 
zu erfahren, da die Familie nicht mehr ausfindig zu machen war. 

Von diesen beiden aus der hiesigen Klinik mitgeteilten F/illen yon 
famili/~ren Hirngeschwtilsten ist der erstere zweifellos der bemerkens- 
wertere und der am meisten gesicherte, insofern n~mlich als beide Brfider 
tteinrich und Alois KI.-V. fiber lgngere Zeit hindureh bei uns in statio- 
n~rer Behandlung und Beobachtung gestanden haben und beim letzteren 
yon beiden durch die Operation und post mortem dutch die Antopsie 
die Hirngeschwulst sowohl lokalisatorisch als auch histologisch verifiziert 
werden konnte. Hervorzuheben ist noch, da~ die Schwester der beiden 
an einer Hirngeschwulst verstorbenen Brfider w/ihrend ihrer Angaben 
zu deren Vorgeschichte bereits fiber monatelang anhaltende Kopfschmer- 
zen und fiber gelegentlichen Schwindel mit  taumelndem Gang klagte, 
ferner fiber ein schon l~nger bestehendes Nierenleiden uribekannter 
Natur.  Die Mutter soll am Uteruscarcinom gestorben sein. Aus der 
Familienvorgeschichte ist weiterhin eine starke erbliche psychische Be- 
lastung bemerkenswert: Der Vater hat  zu Beginn des Krieges und auch 
schon einmal vorher einen Verwirrtheitszustand durchgemaeht;  ein 
Bruder yon ibm beging in einem Depressionszustand Selbstmord und eine 
Schwester war l~ngere Zeit in einer tieilanstalt ,  wo sie auch verstorben ist. 

Dieser erste aus unserer Klinik mitgeteilte Fall weist also neben der 
erblichen blastomatSsen Anlage auch noch eine erbliche Disposition zu 
abnor men seelichen Zustgnden auf. Er  ist beweisend fiir die im ersten 
Tell dieser Arbeit festgestellte und aueh in der Kasuistik gelegentlieh 
anzutreffende Erscheinung der miteinander parallel gehenden intra- 
lamiliaren somatischen und psychischen Heredodegeneration. 

Das letztere gilt aueh ffir den an zweiter Stelle mitgeteilten Fall: 
Die Eltern sollen beide sehr leicht aufgeregt sein. Der Vater ist Trinket, 
die Mutter neigt zu Zornesausbrfichen. Die Probandin wies neben ihrem 
organischen ttirnleiden, ihrem kleinen und zarten KSrperbau End anl3er 
der yon klein auf bei ihr bestehenden Strabismus divergens-Stellung 
des rechten Auges aueh noch in ihrem Wesen tells hypomanische, teils 
infantile Zfige auf. Leider war fiber die psycho-somatische Konsti tut ion 
der gleichfalls an einer ttirngeschwulst verstorbenen iflteren Schwester 
nichts zu erfahren. 

Es wurden im obigen 52 F~lle (einsehlieBlieh der eigenen) yon fami- 
lii~rem bzw. erbliehem Auftreten der in Frage stehenden keredit~tren ekto- 
mesodermalen Blastomatosen zusammengestellt. 

Davon entfielen auf die erbliche Neuro/ibromatose insgesamt 36 F/~lle 
(das sind fast 75%), von denen wiederum in 5 Familien die klinisehen 
Zeichen yon zentralen Aeustieusneurinomen festgestellt werden konnten. 
(Heine, Gardner, Schaltenbrand, Minslci, Roger). Autoptiseh verifiziert 

A r c h i v  fOr P s y c h i a t r i e .  Bd .  105. 2 4  
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wurden in diesen letztgenannten 5 Familien insgesamt 9 Fglle mit  Acusti- 
ousneurinomen, yon denen 6 doppelseitige und 3 einseitige waren. 

In  weitem Abstand hinsichtlich ihrer Anzahl folgen dann 2.) die fami- 
lis Gliome, von denen in 7 Fi~llen berichtet wurde (BShmig, Hoffmann, 
Leavitt, Bender und Panse, Hallervorden [2 Fs und unser eigener Fall 
KI.-V.). Bei BShmig handelte es sick um Bruder und Schwester, bei 
Hoffmann um 2 Brfider, bei Leavitt um eineiige Zwi]linge, bei Bender 
und Panse um 3 Brfider, bei Hallervorden um Mutter, Bruder und Schwe- 
ster im einen und um Br.uder und Schwester im anderen Falle und schlie6- 
lick in dem yon uns berichteten Falle um 2 Brfider. - -  Da bei dem ersten 
yon Hallervorden mitgeteilten Falle die Geschwulst, an der die Mutter 
starb, nicht autoptisch verifiziert worden ist, bleibt auch weiterhin seine 
Behanptung zn Recht bestehen, dab bei den Gliomen des Gehirns bisher 
der exakte Nachweis der Vererbung fehle, wenngleich sehon einige Male 
familiiires Vorkommen beschrieben worden sei. 

An die familis Gliome schlie6en sick zahlenm/~13ig dann 3.)die 
F~tlle yon erblicher tuberSser Sklerose an, yon denen 5 Familien in der 
Literatur zu linden waren (Urbach, Koenen, Mukai, Duwd und Bogaert, 
Yamamoto). 

Es folgen schlieBlich 4.) noch die Fglle yon Hippel-Lindauscher Krank- 
heit, yon denen 3 yon diesem Erbleiden befallene Familien angeffihrt 
worden sind (MSlIer, Rochat, Ku/s). 

Wie schon bei den Gliomen bemerkt  wurde, handelt es sick zumeist 
um famili~res Au~treten yon Glioblastomatose bei mehreren Gesokwistern 
ein und derselben Generation. Eine Vererbung dutch 2 odor mehr 
Generationen hindurch, wie sic in einigen F~llen sowohl bei der Reclcling- 
hausenschen Neurofibromatose als auch b e i d e r  tuberSsen Sklerose und 
der Hippel-Lindauschen Krankheit  borichtet worden ist, konnte bei don 
Gliomen bisher nicht in zuverlgssiger Weise festgestellt werden (Haller- 
vorden). Somit mul3 die Frage nach der Erblichkeit der Gliome des 
Gehirns nock weiterhin offengelasson werden. Da ira fibrigen erst seit 
rund 4 Jahrzehnten der gesamte Fragenkomplex der erblichen Itirn- 
geschwfilste zur E~'6rterung steht nnd erst in den letzten 15--20 Jahren 
durch mehrere zur Beobachtung und Ver6ffentlichung gelangte F/~lle 
eingehender bearbeitet wurde, kann noch kein endgfiltiges Urteil fiber 
die Art des Erbganges abgegeben werden, zumal in zahlreichen F~llen 
die Mitteilungen fiber das Befallensein der Einzelmitglieder der yon den 
obe~genannten Erbleiden betroffenen Sippen oft recht dfirftig sind, 
worfiber schon Hoelcstra im Jahre 1921 Klage ffihrte. Es mul3 daher 
spgteren genealogischen Untersuchungen fiberlassen bleiben, die Frage 
nach dem Vererbungsmodus dieser erblichen ekto-mesodermalen Blasto- 
matosen endgfiltig zu klgren. 

Immerhin 1/~13t sich sowohl beim Morbus Recklinghausen als auch 
bei der tuberSsen Sklerose und der Hippel-Lindauschen Krankheit  in 
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einer gewissen Anzahl yon F/illen ein dominanter Erbgang nachweisen. 
Viele der hierffir sprechenden Angaben sind jedoeh mit einer gewissen 
Vorsicht hinznnehmen, da beim Zurfickgreifen auf die dritte bis Ifinfte 
voranfgegangene Generation die Zuverl~ssigkeit der betreffenden An- 
gaben stark abnimmt. Wir mfissen es uns daher vorls versagen, aus 
genealogischen Mutmal3ungen heraus endgiiltige Urteile fiber den ver- 
meintlichen Erbgang dieser Erbleiden abzuleiten, wenn anders wir 
nicht den Wert der Ergebnisse unserer erbbiologischen Forscknngs- 
bemfihungen in ein mehr als fragwfirdiges Licht rficken wollen. 

Zusammenfassung. 
Es wurde in der vorliegenden Arbeit der Versuch gemacht, durck 

tIeranziehung yon 50 F/~llen aus der Literatur sowie durch Mitteilung 
je zweier eigener Fs die Erblichkeit bzw. das famili/~re Auftreten der 
3 ekto-mesodermalen Blastomatosen (der Reclclinghausenschen Neuro- 
fibromatose, der tuber6sea Hirnsklerose oder Bournevilleschen Krankheit 
und der Angiomatosis retinae et cerebelli oder Hippel-Lindausehen 
Krankheit) nachzuweisen, und zwar unter besonderer Berficksiektigung 
der bei diesen Erbleiden in einem gewissen Prozentsatz auftretenden 
zentralen Gesehwii]ste (Neurinome, Gliome, Angiome). 

Nach einem k~rzen geschichtlichen Rfickbiick un4 nack ErSrterung 
der bei solchen genealogisehen Untersuchungen unbedingt auszuschlie- 
Benden, intra vitam erworbenen tumor/ihnlichen Neubildungen des Zen- 
trMnervensystems wurde das gesamte Gebiet dieser dutch zahlreiche 
po]yph~ne Manifestationsarten gekennzeichneten ErbMden durchstreift, 
wobei die Feststellung gemacht ~vurde, dab diese 3 an und ffir sick ge- 
trennten Krankheitskreise hinsichtlich ihrer Erscheinungsformen sick 
gelegentlieh fiberschneiden info]ge ihrer gemeinsamen Bindung an die 
ekto-mesodermalen Organsysteme und wegen ihrer einheitlichen Ver- 
ursaehnng durch erbliche dysontogenetische StSrungen. Die Zusammen- 
fassung dieser erblichen Dysplasien mit blastomat6sem Einsehlag unter 
dem Begriff der naevoiden Systemerkrankungen bzw. erblichen Phako- 
matosen (van der Hoeve) wurde diskutiert. Sodann erfo]gte eine Wfirdi- 
gung der gerade ffir die Verursachung dieser Erbleiden so charakteristi- 
schen Erscheinungen der Heterotopien und Pleiotropien einerseits nnd 
der bei ihrem familigren Auftreten zu beobachtenden Homotopie, Homo- 
chronie, Homodromie und Homohistie andererseits. Beschlossen wurden 
diese al]gemeinen Betrachtungen dureh einen kurzen ~)berblick fiber die 
derzeitigen Anschaunngen yon der Entstehung des Geschwulstwachstums 
und dessert Vererbungsmodus. An die Kasuistik und an die ausffihrliehe 
Beschreibung der beiden in der hiesigen Klinik zur Beobaehtung gelangten 
F~lle yon famili~rem Hirntnmor wurde dann eine kurze zusammenfassende 
Betrachtung fiber die Hs der in Frage stehenden Erbleiden sowie 
fiber den bei ihnen anzutreffenden Erbgang angeschlossen, wobei sich 
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e rgab ,  dab  info lge  de r  e r s t  r e l a t i v  k u r z e n  Z e i t d a u e r  de r  e rbb io log i schen  

F o r s c h u n g e n  a u i  d i e sem Geb ie t e  e in  endgf i l t iges  U r t e i l  f iber  den  Ver-  
e r b u n g s m o d u s  d ieser  E r b l e i d e n  sieh vo re r s t  n o c h  n i c h t  a b g e b e n  l~Bt. 

A m  SchluB dieser  A r b e i t  m 6 c h t e  ich  m e i n e m  h o c h v e r e h r t e n  L e h r e r  

u n d  Chef,  H e r r n  Professor  Dr .  F. Kehrer, fiir  die f r eund l i che  U b e r l a s s u n g  
des T h e m a s  u n d  der  be iden  Krankhe i t s f / i l l e ,  sowie fiir  die m a n c h e r l e i  
A n r e g u n g e n  u n d  I-Iinweise bei  de r  Z u s a m m e n s t e l l u n g  de r  A r b e i t  m e i n e n  
ganz  b e s o n d e r e n  D a n k  aussprechen .  
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