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Einleitung. 
Die mit zerstreuter Sklerose der ttirnwindungen einhergehende and 

haupts~chlich im Kindesalter vorkommende Krankheit  wurde im Jahre 
1880 yon Bourneville mit dem Namen tuberose Sklerose bezeichnet. 
Nach seinen Angaben solt sich diese Krankheit  klinisch im allgemeinen 
hn :Bride des Schwachsinns und der Epilepsie offenbaren. Es konnte 
bereits Bourneville feststellen, dab im Gesicht solcher Kranken oft 
Adenome der Talgdriisen vorkommen, die zuerst yon Pringle einem ein- 
gehenden Studium unterworfen und sp~iter nach diesem l~orscher be- 
nannt wurden. Die Benennung yon Bourneville bezieht sich nur auf die 
knotige Verhitrtung der Hirnwindungen, das klinische Syndrom des 
Schwachsinns, der Epilepsie und des Adenoma sebaceum bezeiehnete 
Sherlock als Epiloia. Weitere Beobachtungen haben gezeigt, dab bei 
dieser Krankheit  auch Ver/tnderungen anderer Art vorkommen zu pflegen. 
Mit dem Hartwerden der Gyri k6nnen gleichzeitig in die Hirnkammer 
vorgew61bte Gliome vorkommen, die gewShnlich als Spongioblastome 
beschrieben werden. Kombinationen der tuber6sen Sklerose mit Gliomen 
warden yon Kau/mann, Schuster, Meduna, Creutz]eldt, Globus, Strauss 
und Selinsky, van Bogaert, Cook und Meyer verSffentlicht. ~Sreitere 
begleitende Veritnderungen k0nnen lghabdomyome des Herzens sein. 
Recklinghausen land 1863 ira Gehirn eines Nengeborenen sklerotische 
Hirnwindungen und l~habdomyome im Herzen. Es hat im Jahre 1901 
Pon/ick als erster auf das gemeinschaftliche Vorkommen der Rhubdo- 
myome des Herzens mit tuber6ser Sklerose aufmerksam gemacht. Farber 
hat  1931 neben seinem eigenen Falle 48 Falle aus dem Schrifttum ge- 
sammel~, in welchen im Herzen ein oder mehrere Rbabdomyomherde 
gefunden warden. Bei etwa der H~tlfte der F/ille lag auch tuberSse 
Sklerose vor. Dal~ Rhabdomyome des Herzens scheinbar auch allein- 
stehend vorkomrnen, soil sich nach Steinbiss dadurch erkl~ren, dal~ in 
mehreren Fallen, in welchen Rhabdomyome im Herzen gefunden ~-arden, 
das Gehirn nicht seziert oder histologisch nicht untersucht wurde. Nach 
Steinbiss sollen die l~habdomyome des Herzens beinahe immer mit 
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tuber6ser  Sklerose zusammen  vorkommen,  so dag  R h a b d o m y o m e  ohne 
Sclerosis tuberosa  nur  ganz ausnahmsweise  beobaeh te t  werden.  Sel tener  
werden auch andere  Ver~tnderungen a m  Herzen  angetroffen.  So haben  
Norman und  Taylor in e inem Fal le  yon  Sclerosis t ube rosa  ein ange- 
borenes Diver t ike l  der  l inken H e r z k a m m e r  beschrieben.  Bei  Sclerosis 
tube rosa  k o m m e n  gew6hnlich aueh Nierengeschwfils te  vor.  Solche 
wurden  berei ts  auch yon Bourneville beobachte t .  1911 ha t  W. Fischer 
zum Tell auf  Grund  e igener  Beobachtungen ,  zum Tail auf  Grund  lite- 
ra r i scher  Angaben  festgestel l t ,  dab  die Nierengeschwiflste  meis tens  
Mischgeschwii ls te ,  F ib romyol ipome ,  Angiof ibrome,  Liposarkome,  Adene-  
sarkome,  Cysten  oder  ausnahmsweise  H y p e r n e p h r o m e  sein k6nnen:  
Weniger  bes tandige  Ver~Lnderungen sind die yon Koenen besehr iebenen;  
an  der  Basis der  F inger-  und  Zehenns ~-orkommenden subungua len  
F ibrome,  ferner  die am Zahnfleisch beobach te t en  F ib rome  und  die a m  
Halse  v o r k o m m e n d e n  ges t ie l ten  F ib rome .  

Van der Hoeve konnte nachweisen, dag in Fallen yon tuber6ser Sklerose im 
Augenspiegelbild erkennbare Tumoren, Phakome auf der Netzhaut vorkommen 
k6nnen. Er halt die am Augenhintergrund beobaehteten Erscheinungen mit den 
an anderen Orten gefundenen Ver~inderungen fiir gleichwertig und bezeiehnet die 
ganze Erkrankung als ,,Phakomatose". In seiner ersten Arbeit berichtet er fiber 
kleinere-grS~ere Tumoren der Retina. Spi~ter konnte er in famili~ren FMlen yon 
tuber6ser Sklerose Netzhauttumoren beobaehten. Van der Hoeve untersuehte 
diese Gesehwfilste aueh histologisch und stellte rest, dag sie gli6sen Geschwiilsten 
en~spreehen. ~hnliehe Netzhautgesehwiilste haben aueh Schob, v. Herrenschwand, 
Creutz]eldt, Bau-Prussak, Bloch und Grove besehrieben. 

Der Zusammenhang yon Neurofibromatose und tuberSser Sklerose wurde 
mehrererseits betont. Oczechowslci und Nowicki haben einen Fall beobaehtet, bei 
welehem Erseheinungen der tuber6sen Sklerose mit Reeklinghausenseher Krankheit 
zusammen vorgekommen sin& Ihrer Auffassung.nach sollen die beiden Vor~i~n~e 
identisch sein. Aueh die Beobachtung yon Gamp~, sprieht in diesem Sinne. E r fa  
n~mlieh bei generalisierter Neurofibromatose Neurinome, gli6se ventrikuli~re Tu- 
moren und eerebrale IIerde. Urbach und Wiedmann glaubten eine Kombination 
yon Morbus Pringle und Morbus Recklinghausen best~tigen zu k6nnen. Die Unter- 
suehungen yon Ku[s, ferner yon Carol und van Heusdr scheinen darauf hinzu- 
weisen, dab das gemeinsehaftliche Vorkommen der Bourneville-Pringleschen 
Krankheit mit der Becklinghausensehen Krankheit vorl~iufig nicht sieher bewiesen 
ist bzw. dal3 diese beiden Krankheiten voneinander getrennt werden k6nnten. 
Eine Identifizierung yon Sclerosis tuberosa und Recklinghausenseher Krankheit 
scheint jedenfalls iibertrieben, wie aueh Critchley und Earl nachdriieklieh betonen. 

Knochenver~nderungen  neben tuberSser  Sklerose. 

I m  folgenden m6chten  wi t  ehlen FM1 yon  tuberSser  Sklerose mi t  
auffa l lenden Veranderungen  am Knochensys~em besehreiben.  

Der 4jghrige, yon Kecskem6t stammende Knabe Franz Cs. wurde am 22.6.31 
auf die Kinderklinik der Universiti~t in Szeged (Direktor: Prof. Kramdr) aufge- 
nommen. 

Das Kind hatte sieh bisher normal entwickelt und aus den anamnestisehen 
Angaben konnten keine Schlfisse yon Bedeutung abgeleitet werden. Die Eltern 
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sagten aus, dab das Kind seit 4 Woehen h~ufig Krampfanf~lle habe. Das Knoehen-, 
MuskeL und Nervensystem des gut entwiekelten und gut ern~hrten Knaben wurde 
damals ftir normal gefunden, bei der Untersuehung der inneren Organe, des Urins 
und des Btutes konnte keine krankhafte Ver~inderung nachgewiesen werden. In 
der Klinik ~arden mehrere eloileptisehe Anf~lle beobaehtet. Naeh Luminalgaben 
hSrten die Anf~lle auf und das Kind verlieB die Klinik nach einer Woche. 

Am 18.2. 36 wurde der nun bereits 9 
Jahre alte Knabe yon seinen Eltern wieder 
auf die Klinik gebracht. Naeh Angabe der 
Eltern so]] der Knabe sich im Jabre 193[ 
naeh dem Verlassen der Klinik eine l~ngere 
Zeit wohl gefiih]t haben. Seit 4 Wochen 
seien wieder immer h~ufiger Krampfanf~lle 
aufgetreten. Diese ersehienen anfanglieh 
naehts, sp~ter auch am Tage und dauerten 
eine kurze Zeit. Bei ihrem Auftreten be- 
kommt das Kind einen Schwindelanfall, 
verliert das BewuBtsein jedoeh nieht. Die 
klinisehe Untersuchung zeigte damals, dab 
das mittelmiiBig entwiekelte und etwas 
fette Kind einen verMltnism~Big grol3en, 
etwas eekigen Seh~del habe; die Fontanellen 
waren gesehlossen. Am unteren Tell des 
reehten Obersehenkelknoehens, oberhalb des 
]ateralen Condylus des linken Oberseheilkel- 
knochens und am K6pfchen der linken 
Fibula sind haselnuB- his nuBgroBe Exo- 
stosen aufgefallen. Ahnliehe Exostosen 
wurden aueb fiber dem inneren KnSehel des 
reehten und fiber dem ~uBeren KnSehel 
des linken FuBea beobaehtet (Abb. 1). 
Kleinere Exostosen wurden aueh an beiden 
Sehliisselbeinen in der N~he des Sterno- 
elavieulargelenks, an den Ripioen in der 
Nahe des knorpeligen Teiles und in der 
Gegend beider Proe. styloidei der Ulnae 
gefunden. 

.~.bb. 1. E x o s t o s e n  a n  den  u n t e r e n  
An beiden Untersehenke]n ist die Haut Extremitaten. 

yon dichterer Konsistenz, etwas gesioannt. 
Kry-ptorehismus auf der linken Seite. Mittelm~Bige Blutffdlung der R~ehensehleim- 
haut, Tonsillen leicht vergrSBert. 

Neurologisehe Untersuehung: Linke Pupille minimal welter, beide Pupillen 
leieh~ unregelmiiBig, exzentriseh, sie reagieren in jeder Beziehung gut. Druek- 
punkte des Trigeminus empfindlich. Die Nn. faciales innervieren gut. Augen- 
bewegungen frei, beim Blieken naeh links tritt ein m~iBiger Nystagmus auL Der 
linke Gaumenbogen steht etwas tiefer, bewegt sich gut. Zungenbewegungen gut 
ausffihrbar. Am ganzen K6rper lebhaftere l~ellexe, linker Kniesehnenreflex ge- 
steigert. I~eflexogene Zone verbreitert, an der Patella kSnnen einige klonusartige 
Zuekungen ausgel6sb werden. Keine pathologisehen Reflexe. Bauehdeeken- und 
Cremasterreflexe lebhaft. Rombergsehes Zeiehen negativ. Gang auch mit gesehlos- 
senen Augen gut. Keine Sensibilitiitsst6rung. Geistige Entwicklung dem Alter 
entspreehend. Augenuntersuehung: Papillen blaB, nieht vorgewSlbt. Augenhinter- 
grund, Gesiehtsfelder normal. M/~Bige Hypermetropie beider Augen. Lumbalpunktion: 
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Der Liquor entleert sieh unter erhShtem Druck, er ist Mar, Pdndy-Reaktion ~-, 
Fibrin negativ, Zellzahl 185/3, Liquorzucker 50rag-%. Wa.R. im Blut negativ. 
Die Zah] der Blutzellen und das qualitative Blutbild zeigen keine krankhafte 
Abweichung. Die Encephalographie zeigte eine m~ehtig erweiterte seitliche 
and mittlere Hirnkammer. An der Grenze der mittleren und hinteren Sch~de]- 
grube sind zwei linsengroBe Flecken sichtbar, die sch/~rfer begrenzt sind, wenn 
die Platte an die rechte Sch~delseite ~ngelegt wird als Zeichen, dag die Ver- 
/mderungen n~her zur reehten Seite liegen (sie wurden ebenfalls a]s Exostosen 
gedeutet). 

W/~hrend der klinischen Beobaehtung hatte der Kranke t~glich I 2mal 1 bis 
2 Min. dauernde Kr~mpfe, w/~hrend weleher er fiber ttitzegefiihl, Sehst6rungen 
klagte, sein Bewul3tsein jedoeh nieht verloren hat. Es wurde eine Tonsillektomie 
ausgeffihrt und der Kranke zur Kontrolluntersuchung bestellt. Der Kranke meldete 
sieh ~m 2. 5. 36 und am 12. 1.37 zur Kontrolluntersuehung. Der Zustand hat sieh 
eme Zeitlang gebesser't, er hatte keine Anf~lle. Am 3.7.39 war die Exostose am 
rechten Rippenbogen bereits nahezu faustgro[t. Der beigezogene Chirurg empfahl 
eine Entfernung derselben. Dementsprechend wurde yon der 7. Rippe eine 8 • 6,5 
• 3,5 cm groBe und eine nul]groBe Gesehwulst entfernt. Die grSBere Geschwulst~ 
ist ann~hernd kugelf6rmig. Die Oberfl~ehe besteht aus Knorpelgewebe, die Basis 
dagegen aus Knoehengewebe. Naeh Angaben der Mstologischen Untersuehung 
war die Form und Gr61]e der in der Grundsubstanz des die Geschwulstoberfl~che 
fiberziehenden Ilyalinknorpels liegenden Knorpelzellen sehr verschieden. Ws 
im normalen Hyalinknorpel die Knorpelzellen im allgemeinen ~u zweit, zu drift 
l]egen, waren bier aus 8--10 oder noch mehr Zel]en bestehende Inse]n siehtbar. 
Es werden auch Gebiete gefunden, in we]ehen die Knorpelsubstanz verkalkt ist 
und die den Knorpelzellen en~sprechenden LSeher in diesem verkalkten Gebiete 
siehtbar sind. l)er Kranke wurde vonder  Klinik mit der Weisung entlassen, dab 
der behandelnde Arzt daheim eine Reihe yon Lumbalpunktionen vornehmen so]l. 

Naeh etwa 1 Jahr, am 30. 7.40, wird der Kranke vom behandelnden Arzt zur 
Hirnoperation wieder eingewiesen. Bei der Augenuntersuehung konnte damals 
eine doppelseitige Stauungspapille und eine rechtsseitige Abdueensparese fest- 
gestellt werden, beide Gesiehtsfelder w~ren frei. Ohrenuntersuehung: Funktion 
des N. eoehlearis normal, Reizbarkeit des N. vestibul~ris dagegen herabgesetzt. 
Es konnten *ypiEehe Anfalle ~on Jackeon-Epilel;sie beobaehtet werden. Diese 
begannen mit klonisehen Zuekungen der reehten Hand, die Augen deviierten naeh 
links und der Kranke verlor das Bewugtsein. Die Pulszahl sank oft auf 52, er hatte 
oft Kopfsehmerzen und laehte oft ohne jeden Grund. Blutzuekerwert normal, 
Bhitealeium 12,1 rag-%, Phosphor 4,2 rag-%. Bei der Ventrikulographie zeigte 
die reehte Seitenkammer keine Ffillung, was mit den fibrigen Symptomen zu- 
sammen darauf hinweist, dab das Foramen interventrieulare dureh eine I-Iirn- 
geschwulst versehlossen ist. 

Am 17. 7. 40 ftihr~e Prof. KSrnyey eine osteoplastisehe Kraniotomie in der 
reehten Stirngegend aus. Naeh Anfertigung einer kleinen 0ffnung auf der stark 
gespannten ])ura wird eine :Kanfile in die rechte Kammer eingeffihrt, dureh welehe 
sieh der Liquor mit hohem Druck entleert. Naeh der Er6ffnung der Dura wird auf 
der mittleren Stirmvindung ein 5 em langer, bis zum Vorderhorn reiehender Sehnitt 
angelegv. Es stellt sieh dabei heraus, dab das Foramen 3/[onroi dureh eine gelbliehe, 
hSekerige Gesehwulst verleg! wird. Die Gesehwulst wird mit der Polypenzange 
entfernt. Naeh Blutstillung wird die Kammer und der subdurMe Raum mit physio- 
]ogiseher Koehsalzl6sung aufgeffillt und die Dura versehlossen. Sodann wird der 
Knoehenlappen zurfiekgelegt, die Beinhaut, die Galea nnd die Haut mit N/~hten 
vereinigb. Trotz aller therapeutiseher l~[aItnahmen ist der Kranke 5 Stunden naeh 
Beendigung der Operation, a m Operationstag gestorben. 
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Sektion: 137 cm lange und 30,5 kg schwere Leiche. Der Hirnschgdel ist im 
Vergleieh zum Gesichtsschgdel unverh'altnism~Big gr6B. Die Augen sind gesohlossen, 
die linke Pupille ist minimal welter, beide Pupillen leicht unregelmgl~ig, exzen- 
trisch. ATase klein, gerade, Z/ihne und Zahnfleisch gesund. Reohts auf der Brust- 
wand befindet sich eine mit der 7. Rippe parallel verlattfende 12 cm lange Opera- 
tionsnarbe. {3her dem Prec. xyphoideus des Brustbeins fehlf die Pigmentation 
der Haut auf einem 3,5 em langen 
und 2 cm breiten Gebiete. Naevi 
sind weder im Gesichf, noch auf 
der K6rperhaut siehfbar. 

Sehr atfffallend sind die Ver- 
gnderungen des K_nochensysfems. 
Besonders stark sind die unteren 
Extremifgten verunstaltef. Am 
rechten Oberschenkel befindet 
sicb oberhalb des eine normale 
Zeichnung aufweisenden Knie- 
gelenkes und fiber dem Epicondy- 
ins medialis eine hfihnereigrol3e, 
tiber dem Epicondylus lateralis 
eine mannsfaustgroBe Exostose. 
Vorne wSlbt sich zwischen den 
beiden Knoten noch ein drifter, 
taubeneigroBer ~6cker hervor 
(Abb. 2). Alle diese Knoten sind 
pilzf6rmig, d.h. ihre Oberflgehe 
isf breiter, h6ckerig. Der Stature 
der pilzf6rmigen Gebilde besteht 
aus Knoehengewebe, welches sich 
verbreiternd in den Hut fibergeht, 
dessen Oberflgche mit Knorpel- 
gewebe bedeckt ist. Am rechten 
Untersehenkel befindet sich unter 
dem Condylus der Tibia eine tau- 
beneigroBe Exostose, das Capi- 
tulum fibulae isf auf Hfihncrei- 
grSf3e verdickt. 2 Querfinger ober- 
halb des 1Vfalleolus medialis tier 
Tibia sitzt eine haselnul~groBe Exostose. Am linken 0berschenkelknochen be- 
finde~ sich oberhalb des Kniegelenkes und oberhalb des Epieondylus medialis 
und lateralis je eine taubeneigrol]e und zwisehen der inneren Exostose und der 
Patella noch eine weifcre iihnliche Exostose. Am linken Unterschenkel ist das 
Capitulum fibulae g~nseeigro$ verdickt, aus dcm ~Ialleolus lateralis fibulae steht ein 
3,5 em langer, 3 cm breiter und 2 cm dicker Knoten hervor (Abb. 3). Alle diese Ex- 
ostosen sind mit gesunder I-Iaut bedeekf. Am sternalen Ende des reehten Sehliissel- 
beines ist eine erbsengroBe Exostose ffihlbar und am Proc. styloideus des rechten 
Radius befindet sieh ebenfalls eine erbsengroBe Ansehwellung. Links liegt in der 
Mamillarlinie auf der 7. Rippe eine gut erbsengrol~e Exostose. Das Zwerehfell 
stand zu beiden Seiten am unteren Rand der 4. 1Rippe. Von der rechfen 6. Rippe 
hebt sieh in tier iVIamillarlinie eine htihnereigroBe, nur leieht hOekerige Oesehwulst 
in die :Brusth6hle hinein. Infolge dieser Geschwulsf ist die 6. Rippe mit der 7. Rippe 
verwachsen. Offenbar war dies jener Punkt, von welchem die Exosfose der reehten 
7. Rippe vonder vorderen Oberfl/iehe der Brustwand entfernt wurde. An mehreren 

.kbb. 2. Beide Obersehenkelknoehen mit Exostosen. 
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Rippen stehen sowohl yore knorpeligen, wie aueh vom knOchernen Teil erbsen- 
grol~e KnStehen hervor, die ~nseheinend nur aus Knorpelgewebe bestehen. Am 
Ramus superior des Os pubis befindet sich anf der linken Seite eine haselnui~gro~e 
HervorwSlbung. An der Wirbelsgnle waren keine HervorwSlbungen nachweisbar 
undes zeigte anch das Knoehenmark der Wirbel keine Veranderungen. Die Lympb- 
follike] der Zungenwurzet sind klein, die Kehlkopfknorpel zeigen keine Abweiehung. 
Gewicht der Sehilddrt~se 13,50 g, yon 2 1Nebensehilddriisen (die iibrigen konnten 
nicht aufgeftmden werden) 0,05 g. Die Thymusdriise ist atrophiseh und wiegt 5 g. 

Gewieht des Herzens 190 g. Perikard 
glatt, die Aortenklgppen sind beim No- 
dulns Ar~ntii verdickt. Keine krank- 
hafte Ver~nderung im Herzmuskel. Die 
Lunge n sind gebls in den Bronchien 
wenig gelbliehes Sekret. Gewicht tier 
~ilz 90 g, Parenehym sehlgff. Die 
Oberflgche der Leber ist glatt, Gewicht 
715g. Gewieht des Pankregs 50g. Keine 
pathologische Ver~ndernng in Milz, 
Leber und Pankreas. Die beiden Nieren 
sind gleich sehwer, Gewieht der beiden 
205 g. Die Kalosel ist ]eieht abziehbar, 
dgrunter sind Zerstreut hirsekorn-erbsen- 
grol~e, mi~ wasserklarer Fliissigkei~ ge- 
ffillte Cysten siehtbar. Schleimhaut des 
Magen - Dgrmtraktes, der Harnblase 
bleieh. Der eine Hoden wiegt 2,57 g, der 
andere 2,40 g, die eine Nebenniere 3,40, 
die andere 3,10 g. 

0ewicht des Gehirns 1520 g. Auf 
der Konvexitg~ der rechten Hemisphgre 
beginn~ etwas vor dem Treffpunkt des 
hinteren Teiles des Suleus frontalis su- 

Abb. 3. Linke Unterschenkelknochen [nit perior mit dem Suleus praeeentrglis eine 
Exos~osen und Rippen mit Chondrom. 4 c~f ]ange und mit der Fissura longi- 

tudinalis cerebri p~rgllel verlaufende 
Oper~tionswunde, die am hinteren Teil des Gyrus frontalis medius in das 
vordere Horn des Seitenventrikels eindringt {Entfernungsstelle des tIirntumors) 
(Abb. 4). Auf der Hirnoberflgche sind mehrere Gyri verdickt, ohne dg8 die 
Gyrffikgtion eine Vergnderung erlitten hgtte. Vor dem Treffpunkt der  Fissura 
longitudinglis und des rechten Sulcns- praecentralis ist der rechte Gyrus frdnL~lis 
superior auf einem 2 em langen und 1 cm breiten Gebiet erh~rtet. Ein 3 cm 
]~nger Absehnitt des rechten Gyrus front~lis medius ist 2,5 em vor dem Sulcus 
pr~eeentr~lis ebenf~lls konsistenter. 1 cm 0berhalb des rechten Polus frontalis 
ist neben der Fissura ]ongitudinalis cerebri eine pfennigsttiekgro~e Verdiehtung 
nachweisb~r. Vor der Pars triangulgris des rechten Gyrus frontalis inferior und 
in tier :Pars superior des rechten Gyrus frontalis rnedius iinden wir ebenfalls ein 
pfennigsttickgroSes hartes Gebie~. Im rechten Gyrus temporalis superior befindet 
sich nnterhalb des Gyrus supramarginalis ein 2,5 cm langes, stark verdichtetes 
Gebiet. 3 cm yore rechten Polus temporalis nach hin~en finden wir eine 1,6 cm 
]ange, sieh nach hinten auf 1 cm verbreiternde Verhgrtung. Im hintersten Tell 
des Gyrus temporalis i~xferior befindet sieh eine nu~grol~e Verdichtung. Links 
liegt 4,5 cm vor dem Suleus praecentr~]is in tier Substanz des Gyrus fronta]is 
superior, unmittelbar neben der Fissura longiLudin~lis cerebri, im L~ngsdurch- 
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messer mit der Fissura longitudinalis cerebri parallel verlaufend, ein 1,8 • 1,2 cm 
grol3es hartes Gebiet. Der am linken Polus frontalis mit seinem L~ngsdurchmesser 
quer ]iegende Gyrus ist auf einem 2,4 • 1,2 cm groi3en Gebiete verh~rtet. Der knit 
dem Gyrus centralis posterior parallel verlaufende Gyrus des linken Parietallappens 
ist unmittelbar neben dem Ramus posterior der Fissura cerebri lateralis in einer 
L~nge yon 4,5 em verh~rtet. 3 em hinter dem linken Polus temporalis befindet 
sich im Gyrus temporalis medius eine dreieckige, oberfl~chliehe Verh~rtung, deren 
Seiten 2,0 • 1,5 X 1,2 em messen. 1,5 em seitlich yore linken Polus occipitalis ist ein 
in der Richtung des Gyrus temporalis inferior verlaufender Gyrus occipita]is lateralis 
in einer L~nge yon 3 em verh/~rtet. Auf der dutch das Infundibulum gefiihten 

Abb. 4. FrontMschnitt anf der H6he des Ventrikeltumors. Markseheidenbild 
nach lVeigert-Pal. 

frontalen Sehnittfl~ehe kann festgestellt werden, dab das Vorderhorn sowohl 
des rechten wie aneh des linken Seitenventrikels stark erweitert ist. Das Septum 
pellucidum und die Columnae fornicis sind zerrissen, so dab der rechte 8eiten- 
ventrikel mit dem linken frei kommuniziert. Beide Seitenventrikel sind zum Teil 
mit geronnenem Blur geftillt, welches das Ependym r6tlieh gefgrbt hat. Rechts, 
also auf der Seite der Operation, ist das Caput nuclei caudati zerst6rt. Unmittelbar 
oBerhalb des Infundibulum ist der stark erweiterte Recessus infundibuli der dritten 
Itirnkammer erkennbar. Dariiber befindet sich eine in senkrechter Richtung 
1,7 cm, in transversaler tlichtung 2,0 cm, in sagittaler Riehtung 2,0 em messende 
glattwandige tt6hle, welehe den unteren, iibriggeb]iebenen Teil der Columnae 
fornicis vonder Mittellinie nach links verlegt (Abb. 5). Rechts befindet sich in der 
zwischen Caput nuclei caudati und Septum pellucidum liegenden Furehe ein auf der 
Schnittfl/~che in senkrechter Riehtung I em, in transversaler Richtung 1,2 cm und in 
sagittaler Riehtung 2,5 cm messendes Gebilde, welches sieh in das Vordcrhorn des 
reehten Seitenventrike]s bine[nw61bt. Der Umstand, dab die Oberflgche dieses 
Gebildes ungleichmgBig ist, macht jene Annahme wahrscheinlich, dag bei der 
Operation der obere Tell dieses Gebildes entfernt wurde. Die blasse Rosaf~trbung 
dieses Gebildes sticht gegen die iibliehe Farbe des Gehirns ab. Links wSlbt sich 
zwisehen der Stelle des Caput nuclei caudati und des Septum pellueidum ein in 
senkreehter l~ichtung 1,4 cm, in transversaler Riehtung 0,8 cm und in sagittaler 
Richtung 1,6 cm groger Knoten in die Seitenkammer hinein. Am medialsten Tell 
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des Caput des Nucleus eauda tus  und am angrenzenden Teil der Capsula in terna 
kann  dieses Gebilde gegen die Gehirnsubstanz gut  abgegrenzt werden. I m  Caput 
des l inken Nucleus eaudatus kann  auf dieser Sehnittfl~ehe in der  Naehbarsehaf t  
des Corpus eallosum ein anderer  erbsengroBer Knoten  festgestellt werden, weleher 
sieh in des Vorderhorn des l inken Seitenventrikels vorw61bt. In  der rechten Seiten- 
kammer  befinden sieh an  jener Stelle, wo die Pars  eentralis in das Cornu inferius 

Abb. 5. Frontalsehnit~ des Gehirns. Obe[halb des Infundib~lum nul]groBe Cyste. Reehter 
Seitenventrikel mit dem linken kommuniziert, l~ber der Cyste f)berrest des Ventrikeltumors. 

iibergebt, lateral vom Glomus ehorioideum hintereinander  zwei erbsengroge, auBer- 
ordentl ieh dichte Knoten,  die sieh yon der Cauda nuclei eaudati in den Seitenventrikel 
hineinheben. Im linken Seitenventrike] finden wir lateral vom Glomus ehorioideum 
in der Cauda nuclei eaudati  hintereinander  4 linsen-erbsengroBe, sieh in den Seiten- 
ven~rikel hineinwSlbende Knoten.  W/~hrend die Sei tenkammern s tark  erweitert  
sind, ist der Aquaeduetus Sylvii n ieht  erweitert. Offenbar ~a rde  das Foramen 
interventriculare du tch  die in der Gegend des Septum pellucidum sitzende Ge- 
sehwulst zusammengedrfickt. Auf der Innerffl~ehe tier s tark erweiternten Seiten- 
ventrikel sitzen mohnkorngroge, stellenweise zusammerffliel~ende VorwSlbungen. 
I m  hinteren Teil der SeitenhSrner ist an  der Stelle der in den Seitenventrikel hinein- 
ragenden Knoten,  yon der Granulat ion der benaehbar ten  Gebiete abweiehend, 
das Ependym glatt  (candle gutterings).  Im Kleinhirn,  im verl~ngerten Mark und  
im Riiekenmark konnten keine pathotogisehen Ver~nderungen nachgewiesen .werden. 
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Die vergrSl~erte Hypophyse wiegt 1,0 g. Der Hinterlappen ist erbsengrog, 
darin befindct sieh eine bein~he das ganze Parenchym des Lappens einnehmende, 
mit homogener, dicker Fliissigkeit gefiillte Cyste. 

I-l_istologisehe Untersuehung: Bie~chowsky und Gallus haben in t~Tbereinstim- 
mung mit Pellizzi auf der ttirnoberflgche in Fgllen yon tuber6ser Sklerose ver- 
hgrtete Gyri und nabelartig eingezogene Knoten unterschieden, die durch Fureben 
yon den Naehbargebieten getrennt sind. In unserem Yalle fiberwogen die ver- 
hgrtcten Gyri. Die Struktur des Gehirns war an den sklerosierten S~ellen vergndert. 
Auf ein an Gliafasern reiches ~ellfreies Stratum zonale folgte die Schicht der Pyra- 
midenze]len, sodann war die 4.--6. Sehicht der Rinde in eine polymorphe Zone 
verschmolzen. In  der Rindensubstanz fallen die sog. groBen Zellen auf, die in gr6gter 

Abb. 6. Das histologische Bild des Ventrikeltumors. Hgmatoxylin-Eosinffirbung. 

Zahl in den tieferen Schichten der Rinde ]iegen. Ihr Zellk6rper ist homogen, sie 
besitzen lange Forts~tze, Fibrillen sind nicht nachweisbar, oft enthalten sie mehrere 
Kerne. Diese Zellen entsprechen plasmareichen Gliazellen. Aul]erdem kommen 
groBe Zellen vor, deren Bau mi~ jenem der Pyramidenzellen fibereinstimmf, jedoch 
gr6ger sind. Die Verzweigung der Dendrifen, die Struktur des Zellkernes und die 
Anwesenheit yon Neurofibrilien sprechen alle daffir, dab es sich um Ganglien- 
zellen handelt. Im Weigert-Bild linden wir, dab den verh~irteten Gebieten der Gyri 
entsprechend in der das Zentrum des Gyrus bildenden weil]en Substanz die Mark- 
scheidenfasern ganz oder zum Tell zerstSrt sind. Wie die Impregnation nach 
Bielschows~y zeigt, ist es in den Herden nicht nur zur EntblSsung der Achsen- 
zylinder, sondern auch zu deren vollsti~ndiger Zerst6rung gekommen. Offenbar 
muB es mit dem umschriebenen Charakter der Herde erklgrt werden, dal] an den 
langen Bahnen keine nennenswerte Degeneration nachweisbar war. Das gli(ise 
Stroma ist im Geblete der Herde verstarkt, im Zentrum der Herde kommen jedoch 
Gebiete vor, in welchen neben grol~en, faserbildenden Astrocyten das Glianetz 
nur schwach wahrnehmbar oder ganz verschwunden ist. Derarf kann in der Mitre 
des ]~erdes eine Cyste entstehen. Offenbar mug auch die fiber dem I~ffundibulum 
gefundene Cyste auf einen solchen Vorgang zurfickgeffihrt werden. An der Grenze 
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der atrophischen Rinde fi~|lt eine sturke Vermehrung der Capillaren auf. In  den 
AdventitiMr~iumen der gr6Bere n Gef,i~Be, ferner auf der Arachnoide~ kommen sp~rlich 

Abb. 7. Das histologische Bil4 des Chondroms. tt~matoxylin-Eosinf~rbung. 

Abb. 8. Verkn6cherter Tell der Exostosis cartilaginea. I-I~matoxylin-Eosinf~rbung. 

l~undzellen und  einige FettkSrnchenzelten vor. Die Geschwulst -des Vorderhornes 
des rechten Seitenventrikels bes teht  aus protoplasmareichen Gliazellen (Abb. 6). 
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Die Zellen sind versehieden grol3. Neben Zellen yon durehsehnittlieher Gliazellen- 
gr6Be kommen aueh sehr groge Zellen vor. Ihr Protoplasma ist homogen und um- 
fal3~ versehieden grebe Kerne in versehiedener Anzahl. It~ufig kommen sehr 
ehromatinreiehe grebe Kerne vor undes  sind aueb mehrkernige Zellen zu beob- 
aehten. Ein Teil der Zellen besitzt keine Forts~tze, ein anderer Teil ist mit ]~'ort- 
s/~tzen versehen und ist den Astroeyten/~hnlieh. Zwisehen den Zellen ist ein ziemlieh 
diehtes Gliafasernetz naehweisbar. Die Oberfl~ehe der Gesehwulst ist infolge des 
operativen Eingriffes uneben geworden. Die Oberfl~ehe der mohnkorn-hirsekorn- 
groBen KnStehen der Seitenventrikel ist mit einer zusammenh~ngenden Ependym- 
sehieht bedeekt, unter dieser ist die faserige Glia stark vermehrt und bildet Kn/~uel. 
Wir finden aueh in die Kn~tuel eingefaBte Gliazellen. Das Bild der Knoten des 

Abb. 9. Cyste im Hinterlappen der I{3"polohyse. I-I~irnatoxy]in-Eosinf~irbung. 

Ependyms entsprieht also dem Bilde der Ependymitis granulosa. Jene grSgeren 
Knoten, die sieh in die-ttinterhSrner der Seitenventrikel hineinwSlben, gleiehen 
in ihrem Aufbau der operierten ~,entrikul/~ren Gesebwulst, sie entspreehen also 
Gliomen. Auffallend ist die Anwesenheit ~on Kalkkonkrementen. Solehe Ver- 
~nderungen haben Bielschowsky und Freund besehrieben und in ihrer Mitteilung 
~ueh eine Abbildung gebraeht. Solehe Konkremente kSnnen aueh mit r6ntgeno- 
logiseher Untersuehung naebgewiesen werden und sie stellen - -  wie Macdonald, 
Yakovlev und Corwin betont haben - -  ein wertvoltes diagnostisehes Zeiehen 
der Sclerosis tuberosa dar. Offenbar haben in unserem Falle die verkMkten 
ventrikul~iren Tumoren bei der Eneephalographie die an der GrenTe der mitt- 
ieren und hinteren Seh~delgrube beobaehteten beiden linsengroBe Sehatten 
geworfen. 

Die Ver~nderung des Knoehensystems entsprieht zum Teil einer Exostosis 
e~rtilaginea multiplex. Die Exostosen bestehen in ihrem Inneren aus einer spongi- 
5sen Struktur, augen aus einer kompakten Substanz. In den ItShlen der Spongiosa 
befindet sieh ein mit Fettgewebe gemisehtes rotes Knoehenmark. Der am meisten 
hervorstehende Teil des Gebildes ist gewShnlieh mit hyalinem Knorpel bedeekt 
(Abb. 7), dessen wuehernde Zellen wie bei der enehondralen Kneehenentwieklung 
allmghlieh in Knoehengewebe tibergehen (Abb. 8). Ein anderer Teil besteht aus- 
sehliel]lieh aus Knorpelgewebe, entsprieht also einem Ekehondrom. 

Die Cysten der Niere sind mit abgeflaehtem kubisehem Epithel bekleidet. 

23* 
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Die histologische Untersuchung der I{ypophyse zeigte, dal~ der Vorderlappem 
einen rege]m~l]igen Aufbau besitzt. Hinter dem Vorderlappen ist eiu kleines Ge- 
bier der sich in den Stie] fortsetzenden Neurohypophyse sichtbar, in welehem 
Ko]loidtropfen und mit braunem und sehwarzem Pigment geffillte Zetlen naehweis- 
bar sind. Den grSI~ten Tell des Hinterlappens nimmt eine mit zylindrischem Flim- 
merepithel ausgekleidete Cyste ein (Abb. 9). Di e Cyste ist nieht mit Kolloid~ sondern 
mit einem feinkSrnigen Detritus geftillt, in welchem allem Ausehein naeh durch 
die AuslSsung yon Cholesterinkrystallen entstandene Spalten sichtbar sind. In 
der Umgebung der Cyste zeigt das Gliagewebe eine ausgesprochene Verdichtung. 

Der Zusammenhang der Knochenver~inderungen mit der tuberiisen Sklerose. 

Die auffallendeste Erscheinung in unserem Falle war die an den 
Knochen beobachtete Veriinderung. Diese entspricht tells einer mehr- 
fachen Exostosis cartilaginea, tefls einem Chondrom. Es taucht nun die 
Frage auf, in welchem Verh~ltnis die Knochenver~nderungen zur tube. 
rSsen Sklerose stehen. 

G. S. Hall hat  1.940 2 F~lle yon tuberSser Sklerose mit  Knochen- 
veriinderungen beschrieben. In  dem einen Falte wurden Hyperostosen 
beobachtet. Beide Ulnae waren  in ihrer ganzen Ls verdickt und in 
den Phalangen hat ten sich subperiostale und corticale Cysten gebildet. 
I m  zweiten Falle konnten Druckerscheinungen am Schs nachge- 
wiesen werden und es wurde eine Vertiefung der Sella turcica beobachtet.  
Daneben zeigten sich Hyperostosen an der 1. und 2. Phalanx des rechten 
Daumens und an der 2. Phalanx des rechten Zeige- und Mittelfingers. 
Dies ist die zuerst yon Ldri und Joanny beobachtete und als ,,Melo- 
rheostose': bezeichnete Erscheinung. Die Melorheostose ist eine eigen- 
artige, i~tiologisch noch nicht gekls Knochenerkrankung. Eine be- 
zeichnende Eigenschaft dieses Leidens ist. dai~ es sich gewShn]ich auf 
die eine Seite beschrs Entweder erkranken die Knochen des einen 
Schultergiirtels und der entsprechenden oberen Extremit~t,  oder die 
eine untere Extremiti~t mit .dem Becken zusammen. Nach Ldri und 
Joanny tritt  die Osteosklerose und Hyperostose an je emem Glied an 
den aufeinanderfolgenden Knochen in Form einer Linie oder eines 
Streifens auf, als ob Kerzentropfen von der Schulter oder vom Becken 
bis zu den Fingern herabflieBen wiirden (Knochenstral~e, hyperostose ca 
coulde, trainde hyperostosique, hyperostotic flow). Nach der Beobach- 
tung yon Bury kann die Verimderung ausnahmsweise gleichzeitig aucb 
an mehreren Extremiti~ten vorkommen. Es ist nicht unser Ziel, uns an 
dieser Stelle mit  der Atiologie d e r  Melorheostose zu besch~ftigen, das 
gemeinsame Vorkommen dieses Leidens mit  der tuberSsen Sklerose lenkt 
abet  die Aufmerksamkeit  auf solche i~tiologisehe Faktoren, die in ge- 
wissen F/~llen yon Melorheostose und Sclerosis tuberose gemeinsam sein 
kSnnen. Die in unserem eigenen Falle beobachteten Knochenver~nde- 
rungen entsprechen der Melorheostose nieht, sondern Exostosen und 
Chondromen, welche sieh fiber den ganzen KSrper verbreitet  haben. 
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Zweifellos k6nnen also bei Sclerosis tuberosa verschiedenartige Knochen- 
ver/~nderungen v0rkommen. 

Gottlieb und Lavine hzben im Anschluft an Sclerosis tuberosa am Seh/~del Osteo- 
porose und periostMe Xnochenverdiekungen besehrieben. An den metakarpMen 
Knoehen und an den benaehbarten PhMangen zeigten sieh Knoeheneysten glei- 
chende l~arefikationen. In ihrem Falle konnte keine St6rung des CMeium-Phosphor- 
haushMtes nachgewiesen werdem 

Erw/~hnenswert ist, dal~ in unserem Falle die epileptischen Anfiille 
zuerst im Alter yon 4 Jahren aufgetreten sind, das Knochensystem 
damals jedoeh noeb gesund war. Erst  im Alter yon 9 Jahren t ra ten an 
den Oberschenkel- und Unterschenkelknoehen die einer Exostosis earti- 
laginea entsprechende Ver/~nderungen, ferner Exostosen und Chondrome 
an den Rippen auf. In den beiden Nebenschilddriisen konnten keine 
Ver~nderungen naehgewiesen werden nnd auf Grund der Untersuchung 
des KMk- und Phosphorgehaltes des Blutes batten wir keinen Grund 
zur Annahme, dag die Ursache der Ver/inderungen in den Nebenschild- 
driisen zu suchen sei. Es mug also angenommen werden, daft die Knoehen- 
veriinderungen infolge des Hirnleidens aufgetreten sind. Welehe der 
im Gehirn gefundenen Herdvergnderungen eine solche Wirkung auf das 
Knochensystem ausgeiibt hat, kSnnte nut  schwer entsehieden werden. 
Am ehesten seheint noch die MSglichkeit annehmbar, dal3 die oberhalb 
des Infundibulum liegende Cyste im Wege der Einwirkung auf die vege- 
tativen Zentren des HypothMamus einen solehen EinfluI3 auf den Kalk- 
haushMt ausgefibt hat. Es lieBe sich also vermuten, dab auf den Kalk- 
haushMt neben den bisher bekannten Faktoren auch die vegetativen 
Zentren des Hypothalamus von EinfluB sind. Deren Funktionsst6rung 
kann vielleieht eine Knochenresorption und ebenso auch eine Knochen- 
bildung verursaehen. Im weiteren mOchten wir uns eir~gehender mit der 
Rolle der tIypophyse besch/iftigen, wir kOnnen jedoch nicht umhin 
auch an dieser Stelle an die enge Korrelation zwischen der T/~tigkeit der 
t iypophyse und des HypothMamus zu erinnern. 

Die Atiologie der tuberiisen Sklerose. 

Bourneville meinte seinerzeit , dab die Herde der tuber6sen Sklerose 
auf einen im'fetalen Leben beginnenden encephalitischen Vorgang zurtick- 
gefiihrt werden k6nnten. Demgegenfiber soll nach Hartdegen diese 
Hirnkrankheit einer Geschwulst entsprechen, welehe auf der Grundlage 
einer im spgteren Fetalleben auftretenden Entwicklungsst6rung ent- 
stehen wiirde. Nach der teratologisehen Theorie yon Pellizzi miiBte 
die tuber6se Sklerose auf eine Entwicklungsanomalie des Nervenloar- 
enchyms zur/ickgefiihrt werden, welche sich in der Ver/~nderung des 
cytoarchitektonischen Baues offenbaren wfirde. Seiner Ansieht nach 
wgre die Gliawucherung eine sekundgre Erscheinung. Wghrend die 
Theorie yon Bourneville bereits vor langer Zeit verworfen wurde, stehen 
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heute zwei Auffassungen einander gegenfiber: Die Vertreter der einen 
Auffassung hal~en die tuber6se Sklerose fiir eine EntwicklungsstOrung, 
die Anh/~nger der anderen Auffassung ffir eine Geschwulst. Bielschowsky 
versuchte in mehreren Arbeiten die letztere Theorie zu beweisen. Nach 
seiner Ansicht zeigt die Gliawueherung einen Geschwulstcharakter und 
entsteht in der normal entwickelten Rinde. An der Stelle der Glia- 
wucherung gehen mehrere Ganglienzellen zugrunde, an den entfernteren 
Stellen zeigen die Ganglienzellen dagegen Regenerationserscheinungen. 
Damit kann ein Teil der atypischen groBen Zellen erkl~rt werden, welche 
also Ganglienzellen entsprechen , w/~hrend der andere Teil aus wucbernden 
Gliazellen besteht. Die Auffassung yon Meduna vereinigt die beiden 
Theorien. 

Ku]s hat bereits 1913 d~rauf hingewiesen, dab auch erbliche Formen der Scle- 
rosis tuberosa vork0mmen. Berg konnte die Vererbung in 3 Generationen ver- 
folgen. P. Schuster hag 1914 8 Fi~lle Yon Sclerosis tuberosa beschrieben uncl konnte 
in 4 Fi~llen die Erblichkeit nachweisen. In ihren neueren Arbeiten haben Ku]s 
und van Bogaert festgestellt, dag es vorkommen k6nne, dab yon der mit charakte- 
ristischen tIirnver/inderungen, mit Adenom~ sebaceum im Gesicht, mit Arigiomyo- 
fibromen oder Fibromyolip0men in der Niere, Fibromeii An den Nagelfalzen der 
Finger und Zchen einhergehenden tubcrSsen Sklerose ~ im Falle yon Vererbung 
nur die eine oder andere M~nifestutionsform der Krankheit zum AuscIruck kommt. 
~Es kSnnen z. B. einzehte Glieder der Familie die Hirnveri~nderung, andere wieder 
die tlautver/~nderungen erben. Diese Vererbungsweise dureh drei Gcnerationen 
wird am besten darch die Beobachtung yon Koenen demonstriert. Fiir das famili~re 
Vorkommen haben noch Bouwdi~k.Bastiaanse , Ley, Borremans, Dyckmans und 
van Bogaert, Garein, Renard, Huguet und Carnon Angaben gcliefert. Demgegentiber 
zeigte yon den 16 F~llen yon Sclerosis tuberos~ yon Brush/ield und Wyatt nur einer 
einen famili~ren Charakter. Offenbar handelt es sieh also nur bei einem Tell der 
Fi~lle um eine famili~re Erkrankung. 

Hdmke hag in eincm Falle yon Sclerosis tuberosa Glykogen in den G~nglien- 
zellen des Gehirns "nuchgev~iesen und wirft, da Glykogen auch in den Rhabo- 
myomen des tIerzens vorkommt, die ~Sglichkeit auf, ob es sich hier nicht um eine 
atypische Glykogenspeicherkrankheit handle. 

Eine beachtenswert~e Erscheinung unseres Falles ist die Ver~nderung 
der Hypophyse. Sie liefert e i n e  Grundlage zur innersekretorischen 
Theorie der tuberSsen Sklerose. Unsere frfiheren Beobachtungen weisen 
darauf bin, dab in der Str6mung des Hypophysensekrets zum Gehirn 
StSrungen auftreten k6nnen, die eine schgdliche Wirkung auf das Gehirn 
ausfiben. Wir fanden in einem Falle yon diffuser Sklerose des Gehirns 
im Hypophysenhinterl~ploen eine mit klarer Flfissigkeit geffillte Cyste, 
deren Wand yon verdichteter Glia gebildet wurde. Auf Grund unserer 
lJntersuchungen fiber die Cysten der Hypophyse schien nicht wahr- 
scheinIich, dab die Cyste durch sekretretention entstanden sei. In  dem 
oben beschriebenen Falle yon Sclerosis tuberosa fanden wir ira ttinter- 
lappen der Hypophyse eine mit zylindrischem Flimmerepithel aus- 
gekleidete Cyste. Solche Cysten der t typophyse werden gewShnlich auf 
Enbwicklungsst6rungen zurtickgeffihrt. Die Bedeutung der Cyste kann 
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verschieden beurteilt werden. Man k6nnte daran denken, dag die Cyste 
der Hypophyse in die Reihe jener Vergnderungen geh6rt, die bei tuberSser 
Sklerose in den verschiedenen Organen vorkommen. Die Ver/~nderungen 
der so mannigfachen Funktionen und Regulationswirkungen ausfibenden 
Hypophyse kSnnen jedoeh auch eine viel gr6Bere Bedeutung besitzen 
als die Ver~nderungen anderer Organe. Auf Grund der engen Korrelation 
von Hypophyse und Gehirn kann die mit Flimmerepithel bekleidete 
Cyste des Hinterlappens einen EinfluB auf den Zustand des Gehirns, 
ja sogar des ganzen Organismus ausfiben. Das Sekret der Hypophyse 
strSmt aus dem Vorder]appen in den Hinterlappen. Der histologische 
Bau des ttinterlappens l~Bt keine Erzeugung eines selbst~ndigen Sekrets 
armehmen, viel wahrseheinlieher nimmt er das Sekret des Vorderlappens 
wie ein Sehwamm auf und sichert die gleichm/tBige Str6mung desselben 
zum Gehirn. Nimmt eine Cyste die Substanz des Hinterlappens ein, 
so kann eine St6rung des Sekretstromes zum Gehirn angenommen werden. 
Ein wichtiges Hormon des Vorderlappens ist das Wachstumshormon. 
Eine besondere Bedentung kommt diesem Hormon ira wachsenden 
Organismus zu. Die Schwankungen der Erzeugung k6nnen Ursache 
yon Zwergwuchs oder Riesenwuchs sein. Aber selbst im entwickelten 
Organismus kann die ~berproduktion des Wachstumshormons St6- 
rungen verursaehen, wie wir sic bei Akromegalie beobachten k6nnen. 
Alle jene Erscheinungen, die in unserem Falle und bei der tuber6sen 
Sklerose im allgemeinen vorkommen, k6nnten unseres Erachtens dadurch 
erkl/~rt werden, dab das Wachstumshormon seine Wirkung im Gehirn 
und im ganzen Organismns in abnormer Weise austibt. Die im Gehirn 
und in unserem Falle an den Knochen beobachteten Ver/inderungen 
werden sofort verst/tndlich, wenn wir annehmen, dab die Entwicklungs- 
bzw. Wachstumsimpulse in dem Organismus in regelwidriger Weise zur 
Geltung kommen. Als Ergebnis zeig~ sieh ein abnormes Wachstum im 
Gehirn und an anderen bestimmten K6rperstellen. Die dieses abnorme 
Waehstum auslSsende regelwidrige Verteflung des Waehstumshormons 
k6nnte eine Folgeerscheinung der anatomischen Vers der Hypo- 
physe sein. Auf dieser Grundlage k6nnten die im Gehirn gefundenen 
progressiven Gliaver~nderungen und Gliome einheitlich abgeleitet werden, 
da die in den tuber6sen tterden und in den Gliomen, ferner die in anderen 
Organen vorkommenden Erscheinungen auf ein und dieselbe Ursaehe 
zuriiekgefiihrt werden kSnnten und zwischen den einzelnen Ver/tnde- 
rungen nur quantitative Unterschiede angenommen werden miiBten. 
Sioatz berichtete 1937 an der 3. Jahresversammlung der Gesellschaft 
deutscher Neurologen und Psychiater in Mfinchen fiber multizentrisch 
wachsende Gliome. Er erw/~hnte, dal3 bei Gliomen die Neuroglia auch 
yon der Geschwulst entfernt Zeichen der Wucherung zeigen kSnne. 
Es wg, re nach seiner Ansicht schwer daran zu denken, dab aus der Ge- 
schwulst Metastasen entstehen. In Verbindung mit der Sclerosis tuberosa 
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dachten Marchand, Brissot und Maille/er an eine solche MSglichkeit. 
Nach Spatz ws es wahrscheinlicher, dab der das Blastomwachstum 
erregende Staff im Gehirn weitersehreitet und seine Wirkung in mehreren 
Herden ausfibt. Die gleiche Auffassung kommt auch in der Arbeit yon 
Th. Hasenj~iger zum Ausdruck, der in Fiillen yon Glioblastoma multi- 
forme die Entstehung der in den ttirnventrikeln vorkommenden Ge- 
sehwiilste in der Weise erkl/~rt, dab ortsans/~ssige Zellen durch einen 
Blastomwaehstnm erregenden Stoff zur Tumorbildung angeregt werden. 
Naeh den Untersuehungen yon Spatz und seiner Sehule kann der Blastom- 
waehstum erregende Stoff seine Wirkung gleiehzeitig auf mesodermale 
Elemente und auf die Neuroglia ausfiben. In ~hnlichem Sinne ~ugerte 
sich aueh Stigliani; der die bei tuberSser SMerose in den Gliomen, in den 
ventrikul~ren Knoten nnd in den tuber6sen Herden gefundenen Glia- 
ver~nderungen als Varianten der Gliahyperplasie betraehtet und deren 
Entstehung auf einheitlieher Grundlage ableitet. 

(Jber den Zustand der Itypophyse im Falle yon tuber6ser Sklerose 
konnten aus Literaturangaben keine Aufkl/~rungen gewonnen werden, 
da der Zustand der Hypophyse und der innersekretorischen Driisen ira 
Anschlug an diese Krankheit nicht untersucht wurde. Unsere Beob- 
achtung mSchte die Aufmerksamkeit auI diese Untersuchungsrichtung 
lenken, wodurch vielleieht neue AnhMtspunkte zur Frage der Xtiologie 
der tuberSsen Sklerose gewonnen werden k6nnen. 

Zusammen~assung. 
In einem Falle yon tuber6ser Slderose zeigten sich eigenartige Ex- 

ostosen und Chondrome an den Knoehen. Diese Erscheimmgen weichen 
yon der im Ansehlug an tuberJse Sklerose beobachteten Melorheostose 
ab. Die Ursache der Knochenver~nderungen konnte weder in St6rungen 
des KMk-Phosphor-Haushaltes, noch in Ver~nderungen der Nebenschild- 
drfisen gefunden werden, sondern sie muB im Gehirn, in den vegetativen 
Zentren des HypothMamus, gesucht we'rden. 

In demselben Falle wurde in der Hypophyse eine den Hinterlappen 
beinahe vollst~ndig einnehmende mit zylindrischem Flimmerepithel 
ausgekleidete Cyste getunden, so dab es naheliegt, dab diese Cyste zu 
St6rungen der  neurokrinen Funktion der I-Iypophyse gefiihrt hatte, 
indem sie die Str6mung des Hormons des Vorderlappens zum Hinter- 
lappen und zum Hypothatamus +r Alle jene Erscheinungen, 
welche im Verlaufe (ter Sclerosis tuberosa im Gebirn bzw. im 0rganismus 
gefunden werden, k6nnen allem Anschein nach auf die durch regel- 
widrige Verteflung des Wachstumshormons bedingten abnormen Wachs- 
tumsimpulse zuriickgefiihrt werden. 
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