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Einleitung.

Die mit zerstreuter Sklerose der Hirnwindungen einhergehende und
hauptsichlich im Kindesalter vorkommende Krankheit wurde im Jahre
1880 von Bourneville mit dem Namen tuberdse Sklerose bezeichnet.
Nach seinen Angaben soll sich diese Krankheit klinisch im allgemeinen
im Bilde des Schwachsinng und der Epilepsie offenbaren. s konnte
bereits Bourneville feststellen, daBl im Gesicht solcher Kranken oft
Adenome der Talgdriisen vorkommen, die zuerst von Pringle einem ein-
gehenden Studium unterworfen und spéter nach diesem Forscher be-
nannt wurden. Die Benennung von Bourneville bezieht sich nur auf die
knotige Verhédrtung der Hirnwindungen, das klinische Syndrom des

Schwachsinns, der Epilepsie und des Adenoma sebaceum bezeichnete
Sherlock als Epiloia. Weitere Beobachtungen haben gezeigt, dalli bei
dieser Krankheit auch Verdnderungen anderer Art vorkommen zu pflegen.
Mit dem Hartwerden der Gyri kénnen gleichzeitig in die Hirnkammer
vorgewolbte Gliome vorkommen, die gewohnlich als Spongioblastome
beschrieben werden. Kombinationen der tuberdsen Sklerose mit Gliomen
wurden von Kaufmann, Schuster, Meduna, Creutzfeldt, Globus, Strauss
und Selinsky, van Bogaert, Cook und Meyer verdffentlicht. Weitere
begleitende Verdnderungen konnen Rhabdomyome des Herzens sein.
Reclklinghousen fand 1863 im Gehirn eines Neugeborenen sklerotische
Hirnwindungen und Rhabdomyome im Herzen. Es hat im Jahre 1901
Ponfick als erster auf das gemeinschaftliche Vorkommen der Rhabdo-
myome des Herzens mit tuberoser Sklerose aufmerksam gemacht. Farber
hat 1931 neben seinem eigenen Falle 48 Fille aus dem Schrifttum ge-
sammelt, in welchen im Herzen ein oder mehrere Rhabdomyomherde
gefunden wurden. Bei etwa der Hilfte der Fille lag auch tuberdse
Sklerose vor. DaB Rhabdomyome des Herzens scheinbar auch allein-
stehend vorkommen, soll sich nach Steinbiss dadurch erklaren, daB in
mehreren Fillen, in welchen Rhabdomyome im Herzen gefunden wurden,
das Gehirn nicht seziert oder histologisch nicht untersucht wurde. Nach
Steinbiss sollen die Rbabdomyome des Herzens beinahe immer mit
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tuberdser Sklerose zusammen vorkommen, so dafi Rhabdomyome ohne
Sclerosis tuberosa nur ganz ausnahmsweise beobachtet werden. Seltener
werden auch andere Veréinderungen am Herzen angetroffen. So haben
Norman und Taylor in einem Falle von Sclerosis tuberosa ein ange-
borenes Divertikel der linken Herzkammer beschrieben. Bei Sclerosis
tuberosa kommen gewdhnlich auch Nierengeschwiilste vor. Solche
wurden bereits auch von Bourneville beobachtet. 1911 hat W. Fischer
zum Teil auf Grund -eigener Beobachtungen, zum Teil auf Grund lite-
rarischer Angaben festgestellt, daB die Nierengeschwiilste meistens
Mischgeschwiilste, Fibromyolipome, Angiofibrome, Liposarkome, Adeno-
sarkome, Cysten oder aushahmsweise Hypernephrome sein konnen:
Weniger bestdndige Verdnderungen sind die von Koenen beschriebenen;
an der Basis der Finger- und Zehennigel vorkommenden subungualen
Fibrome, ferner die am Zahnfleisch beobachteten Fibrome und die am
Halse vorkommenden gestielten Fibrome.

Van der Hoeve konnte nachweisen, daB in Fillen von tuberdser Sklerose im
Augenspiegelbild erkennbare Tumoren, Phakome auf der Netzhaut vorkommen
konnen. Er hilt die am Augenhintergrund beobachteten Erscheinungen mit den
an anderen Orten gefundenen Verdnderungen fir gleichwertig und bezeichnet die
ganze Erkrankung als ,,Phakomatose. Tn seiner ersten Arbeit berichtet er iiber
kleinere-gréfere Tumoren der Retina. Spéter konnte er in familidren Fillen von
tuberdser Sklerose Netzhauttumoren beobachten. Van der Hoeve untersuchte
diese Geschwiilste auch histologisch und stellte fest, daR sie glissen Geschwiilsten
entsprechen. Ahnliche Netzhautgeschwiilste haben auch Schob, ». Herrenschwand,
Creutzfeldt, Bou-Prussak, Bloch und Grove beschrieben.

Der Zusammenhang von Neurofibromatose und tuberdser Sklerose wurde
mehrererseits betont.  Orzechowski und Nowicki haben einen Fall beobachtet, bei
welchem Erscheinungen der tuberésen Sklerose mit Recklinghausenscher Krankheit
zZusamumen vorgekommen sind. ' Threr Auffassung nach sollen die beiden Vorginge
identisch sein. Auch die Beobachtung von Gamgper spricht in diesem Sinne, Er fand
nédmlich bei generalisierter Neurofibromatose Neurinome, glidse ventrikulare Tu-
moren und cerebrale Herde, Urbach und Wiedmann glaubten eine Kombination
von Morbus Pringle und Morbus Recklinghausen bestatigen zu kénnen. Die Unter-
suchungen von Kufs, ferner von Carol und van Heusden scheinen darauf hinzu-
weisen, daB das gemeinschaftliche Vorkommen der Bourneville-Pringleschen
Krankheit mit der Recklinghausenschen Krankheit vorlaufig nicht sicher bewiesen
ist bzw. dafl diese beiden Krankheiten voneinander getrennt werden kénnten.
Eine Identifizierung von Seclerosis tuberosa und Recklinghausenscher Krankheit
scheint jedenfalls {ibertrieben, wie auch Criichley und Earl nachdriicklich betonen.

Knochenverinderungen neben tuberdser Sklerose.

Im folgenden machten wir einen Fall von tuberdser Sklerose mit
auffallenden Verianderungen am Knochensystem beschreiben.

Der 4jihrige, von Kecskemét stammende Knabe Franz Cs. wurde am 22. 6. 31
auf die Kinderklinik der Universitdt in Szeged (Direktor: Prof. Kramdr) aufge-
nominen.

Das Kind hatte sich bisher normal entwickelt und aus den anamnestischen
Angaben konnten keine Schliisse von Bedeutung abgeleitet werden. Die Eltern
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sagten aus, daB das Kind seit 4 Wochen héufig Krampfanfalle habe. Das Knochen-,
Muskel- und Nervensystem des gut entwickelten und gut erndhrten Knaben wurde
damals fitr normal gefunden, bei der Untersuchung der inneren Organe, des Urins
und des Blutes konnte keine krankhafte Verinderung nachgewiesen werden. In
der Klinik wurden mehrere epileptische Anfalle beobachtet. Nach Luminalgaben
horten die Anfille auf und das Kind verlieB die Klinik nach einer Woche.

Am 18.2. 36 wurde der nun bereits 9
Jahre alte Knabe von seinen Eltern wieder
auf die Klinik gebracht. Nach Angabe der
Eltern soll der Knabe sich im Jahre 1931

- nach dem Verlassen der Klinik eine lingere
Zeit wohl gefiihlt haben. Seit 4 Wochen
seien wieder immer haufiger Krampfanfalle
aufgetreten. Diese erschienen anfanglich
nachts, spiter auch am Tage und dauerten
eine kurze Zeit. Bei ihrem Auftreten be-
kommt das Kind einen Schwindelanfall,
verliert das BewuBtsein jedoch nicht. Die
klinische Untersuchung zeigte damals, daB
das mittelmiBig entwickelte und etwas
fette Kind einen verhiltnismiBig groBen,
etwas eckigen Schidel habe; die Fontanellen
waren geschlossen. Am unteren Teil des
rechten Oberschenkelknochens, oberhalb des
lateralen Condylus des linken Oberschenkel-
knochens und am Kopfchen der linken
Fibula sind haselnuf3- bis nuBgrofe Exo-
stosen aufgefallen. Ahnliche Exostosen
wurden auch iber dem inneren Knschel des
rechten und iber dem &uBeren Knéchel
des linken FuBes beobachtet (Abb. 1).
Kleinere Exostosen wurden auch an beiden
Schliisselbeinen in der Nihe des Sterno-
claviculargelenks, an den Rippen in der
Néhe des knorpeligen Teiles und in der
Gegend beider Proc. styloidei der Ulnae
gefunden.

R L Abb. 1. Exostosen an den unteren
An beiden Unterschenkeln ist die Haut Extremititen.

von dichterer Konsistenz, etwas gespannt.
Kryptorchismus auf der linken Seite. MittelmaBige Blutfiillung der Rachenschleim-
haut, Tonsillen leicht vergréBert.

Neurologische Untersuchung: Linke Pupille minimal weiter, beide Pupillen
leicht unregelmiBig, exzentrisch, sie reagieren in jeder Beziehung gut. Druck-
punkte des Trigeminus empfindlich. Die Nn. faciales innervieren gut. Augen-
bewegungen frei, beim Blicken nach links tritt ein maBiger Nystagmus auf. Der
linke Gaumenbogen steht etwas tiefer, bewegt sich gut. Zungenbewegungen gut
ausfiihrbar. Am ganzen Korper lebhaftere Reflexe, linker Kniesehnenreflex ge-
steigert. Reflexogene Zone verbreitert, an der Patella konnen einige klonusartige
Zuckungen ausgelost werden. Keine pathologischen Reflexe. Bauchdecken- und
Cremasterreflexe lebhaft. Rombergsches Zeichen negativ. Gang auch mit geschlos-
senen Augen gut. Keine Sensibilititsstorung. Geistige Entwicklung dem Alter
entsprechend. Augenuntersuchung: Papillen blaB, nicht vorgewslbt. Augenhinter-
grund, Gesichtsfelder normal. MéBige Hypermetropie beider Augen. Lumbalpunktion :
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Der Liquor entleert sich unter erhéhtem Druck, er ist klar, Pdndy-Reaktion -,
Fibrin negativ, Zellzahl 185/3, Liquorzucker 50 mg-%. Wa.R. im Blut negativ.
Die Zahl der Blutzellen und das qualitative Blutbild zeigen keine krankhafte
Abweichung. Die Encephalographie zeigte eine méchtig erweiterte seitliche
und mittlere Hirnkammer. An der Grenze der mittleren und hinteren Schédel-
grube sind zwei linsengroBe Flecken sichtbar, die schiarfer begrenzt sind, wenn
die Platte an die rechte Schidelseite angelegt wird als Zeichen, daf die Ver-
anderungen naher zur rechten. Seite liegen (sie wurden ebenfalls als Exostosen
gedeutet). '

Wahrend der klinischen Beobachtung hatte der Kranke taglich 1—2mal 1 bis
2 Min. dauernde Krampfe, wihrend welcher er iiber Hitzegefithl, Sehstérungen
klagte, sein BewuBtseln jedoch nicht verloren hat. Es wurde eine Tonsillektomie
ausgefithrt und der Kranke zur Kontrolluntersuchung bestellt. Der Kranke meldete
gsich am 2. 5. 36 und am 12. 1. 37 zur Kontrolluntersuchung. Der Zustand hat sich
eine Zeitlang gebessert, er hatte keine Anfille. Am 3. 7. 39 war die Exostose am
rechten Rippenbogen bereits nahezu faustgroB. Der beigezogene Chirurg empfahl
eine Entfernung derselben. Dementsprechend wurde von der 7. Rippe eine 86,5
X 3,5 cm groBe und eine nuBgrofe Geschwulst entfernt. Die groBere Geschwulst
ist annihernd kugelférmig. Die Oberfliche besteht aus Knorpelgewebe, die Basis
dagegen aus Knochengewebe. Nach Angaben der histologischen Untersuchung
war die Form und GroBe der in der Grundsubstanz des die Geschwulstoberfliche
iiberziehenden Hyalinknorpels liegenden Knorpelzellen sehr verschieden. Wahrend
im normalen Hyalinknorpe! die Knorpelzellen im allgemeinen zu zweit, zu dritt
liegen, waren hier aus 8—10 oder noch mehr Zellen bestehende Inseln sichtbar.
Es werden auch Gebiete gefunden, in welchen die Knorpelsubstanz verkalkt ist
und die den Knorpelzellen entsprechenden Locher in diesem verkalkten Gebiete
gichtbar sind. Der Kranke wurde von der Klinik mit der Weisung entlassen, daB
der behandelnde Arzt daheim eine Reihe von Lumbalpunktionen vornehmen soll.

Nach etwa 1 Jahr, am 30. 7. 40, wird der Kranke vom behandelnden Arzt zur
Hirnoperation wieder cingewiesen. Bei der Augenuntersuchung konnte damals
eine doppelseitige Stauungspapille und eine rechtsseitige Abducensparese fest-
gestellt werden, beide Gesichtsfelder waren frei. Ohrenuntersuchung: Funktion
des N. cochlearis normal, Reizbarkeit des N. vestibularis dagegen herabgesetzt.
Es konnten typische Anfille von Jackson-Epilepsie beobachtet werden. Diese
begannen mit klonischen Zuckungen der rechten Hand, die Augen deviierten nach
links und der Kranke verlor das BewuBtsein. Die Pulszahl sank oft auf 52, er hatte
oft Kopfschmerzen und lachte oft ohne jeden Grund. Blutzuckerwert normal,
Blutcalcium 12,1 mg-%, Phosphor 4,2 mg-%. Bei der Ventrikulographie zeigte
die rechte Seitenkammer keine Fiillung, was mit den iibrigen Symptomen zu-
sammen darauf hinweist, daB das Foramen interventriculare durch eine Hirn-
geschwulst verschlossen ist.

Am 17.7.40 fihrte Prof. Kirnyey eine osteoplastische Kraniotomie in der
rechten Stirngegend aus. Nach Anfertigung einer kleinen Offnung auf der stark
gespannten Dura wird eine Kaniile in die rechte Kammer eingefithrt, durch welche
sich der Liquor mit hohem Druck entleert. Nach der Eroffuung der Dura wird auf
der mittleren Stirnwindung ein 5 em langer, bis zum Vorderhorn reichender Schnitt
angelegt. Es stellt sich dabei heraus, da das Foramen Monroi durch eine gelbliche,
hockerige Geschwulst verlegt wird. Die Geschwulst wird mit der Polypenzange
entfernt. Nach Blutstillung wird die Kammer und der subdurale Raum mit physio-
logischer Kochsalzltsung aufgefiillt und die Dura verschlossen. Sodann wird der
Knochenlappen zuriickgelegt, die Beinhaut, die Galea und die Haubt mit Néahten
vereinigt. Lrotz aller therapeutischer MaBnahmen ist der Kranke 5 Stunden nach
Beendigung der Operation, am Operationstag gestorben.
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Sektion: 137 cm lange und 30,5 kg schwere Leiche. Der Hirnschidel ist im
Vergleich zum Gesichtsschddel unverhiltnismaBig grof. Die Augen sind geschlossern,
die linke Pupille ist minimal weiter, beide Pupillen leicht unregelmaBig, exzen-
trisch. Nase klein, gerade, Zihne und Zahnfleisch gesund. Rechts auf der Brust-
wand befindet sich eine mit der 7. Rippe parallel verlaufende 12 cm lange Opera-
tionsnarbe. Uber dem Proc. xyphoideus des Brustbeins fehlt die Pigmentation
der Haut auf einem 3,5 cm langen
und. 2 em breiten Gebiete. Naevi
sind weder im Gesicht, noch auf
der Korperbhaut sichtbar.

Sehr auffallend sind die Ver-
snderungen des Knochensystems.
Besonders stark sind die unteren
Extremititen verunstaltet. Am
rechten Oberschenkel befindet
sich oberhalb des eine normale
Zeichnung aufweisenden Knie-
gelenkes und itber dem Epicondy-
lus medialis eine hiithnereigroBe,
iiber dem Epicondylus lateralis
eine mannsfaustgroffe Exostose.
Vorne wolbt . sich zwischen den
beiden Knoten noch ein dritter,
taubeneigroBer Hocker hervor
(Abb. 2). Alle diese Knoten sind
pilzférmig, d.h. ihre Oberfliche
ist breiter, hockerig. Der Stamm
der pilzférmigen Gebilde besteht
aus Knochengewebe, welches sich
verbreiternd in den Hut {ibergeht,
dessen Oberfliche mit Knorpel-
gewebe bedeckt ist. Am rechten
Unterschenkel befindet sich unter
dem Condylus der Tibia eine tau-
beneigroBe FExostose, das Capi-
tulum fibulae ist auf Hiihnerei-
groBe verdickt. 2 Querfinger ober-
halb des Malleolus medialis der
Tibia sitzt eine haselnuBgrofBe Exostose. Am linken Oberschenkelknochen be-
findet sich oberhalb des Kniegelenkes und oberhalb des Epicondylus medialis
und lateralis je eine taubeneigrofie und zwischen der inneren Exostose und der
Patella noch eine weitere dhnliche Exostose. Am linken Unterschenkel ist das
Capitulum fibulae ginseeigroB3 verdickt, aus dem Malleolus lateralis fibulae steht ein
3,5 ¢cm langer, 8 cm breiter und 2 cm dicker Knoten hervor (Abb. 3). Alle diese Ex-
ostosen sind mit gesunder Haut bedeckt. Am sternalen Ende des rechten Schliissel-
beines ist eine erbsengroBe Exostose fiihlbar und am Proc. styloideus des rechten
Radius befindet sich ebenfalls eine erbsengroBe Anschwellung. Links liegt in der
Mamillarlinie auf der 7. Rippe eine gut erbsengroBle Exostose. Das Zwerchfell
stand zu beiden Seiten am unteren Rand der 4. Rippe. Von der rechten 6. Rippe
hebt sich in der Mamillarlinie eine hithnereigroBe, nur leicht hockerige Geschwulst
in die Brusthéhle hinein. Infolge dieser Geschwulst ist die 6. Rippe mit der 7. Rippe
verwachsen, Offenbar war dies jener Punkt, von welchem die Exostose der rechten
7. Rippe von der vorderen Oberfliche der Brustwand entfernt wurde. An mehreren

Abb. 2. Beide Oberschenkelknochen mit EKxostosen.
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Rippen stehen sowohl vom knorpeligen, wie auch vom knochernen Teil erbsen-
grofle Knotchen hervor, die anscheinend nur aus Knorpelgewebe bestehen. Am
Ramus superior des Os pubis befindet sich auf der linken Seite eine haselnuigroBe
Hervorwolbung. An der Wirbelsiule waren keine Hervorwdlbungen nachweisbar
und es zeigte auch das Knochenmark der Wirbel keine Verinderungen. Die Lymph-
follikel der Zungenwurzel sind klein, die Kehlkopfknorpel zeigen keine Abweichung.
Gewicht der Schilddriise 13,50 g, von 2 Nebenschilddriisen (die iibrigen konnten
nicht aufgefunden werden) 0,05 g. Die Thymusdriise ist atrophisch und wiegt 5 g.

Gewicht des Herzens 190 g. Perikard
glatt, die Aortenklappen sind. beim No-
dulus “Arantii verdickt. Keine krank.
hafte Verdnderung im Herzmuskel. Die
Lungen sind geblaht, in den Bronchien
wenig gelbliches Sekret. Gewicht der
Milz 90 g, Parenchym schlaff. Die
Oberflache der Leber ist glatt, Gewicht
715 g. Gewicht des Pankreas 502. Keine
pathologische Veridnderung in Milz,
Leber und Pankreas. Die beiden: Nieren
sind gleich schwer, Gewicht der beiden
205 g. Die Kapsel ist leicht abziehbar,
darunter sind zerstreut hirsekorn-erbsen-
groBe, mit wasserklarer Fliissigkeit ge-
fiillte Cysten sichtbar. Schleimhaut des
Magen - Darmtraktes, der Harnblase
bleich. Der eine Hoden wiegt 2,57 g, der
andere 2,40 g, die eine Nebenniere 3,40,
die andere 3,10 g.

Gewicht des Gehirns 1520 g. Auf
der Konvexitidt der rechten Hemisphiire
beginnt etwas vor dem Treffpunkt des
hinteren Teiles des Suleus frontalis su-
perior mit dem Sulcus praecentralis eine
4 cm’ lange und mit der Fissura longi-
tudinalis cerebri parallel verlaufende
Operationswunde, die am hinteren Teil des Gyrus frontalis medius in das
vordere Horn des Seitenventrikels eindringt (Entfernungsstelle des Hirntumors)
(Abb. 4). Auf der Hirnoberfliche sind mehrere Gyri verdickt, ohne daf die
Gyrifikation eine Veranderung erlitten hitte. Vor dem Treffpunkt der Fissura
longitudinalis und des rechten Suleus praecentralis ist der rechte Gyrus frontalis
superior auf einem 2cem langen und 1cm breiten Gebiet erhéirtet. Ein 3 cm
langer Abschnitt des rechten Gyrus frontalis medius ist 2,56 em vor dem Sulcus
praccentralis ebenfalls konsistenter. 1 cm oberhalb des rechten. Polus frontalis
ist neben der Fissura longitudinalis cerebri eine pfennigstiickgroBe Verdichtung
nachweisbar. Vor der Pars triangularis des rechten Gyrus frontalis inferior und
in der Pars superior des rechten Gyrus frontalis medius {inden wir ebenfalls ein
pfennigstiickgroies hartes Gebiet. Im rechten Gyrus temporalis superior befindet
sich unterhalb des Gyrus supramarginalis ein’ 2,5 cm langes, stark verdichtetes
Gebiet. 3 em vom rechten Polus temporalis nach hinten finden wir eine 1,6 cm
lange, sich nach hinten auf 1 cm verbreiternde Verhirtung. Tm hintersten Teil
des Gyrus temporalis inferior befindet sich eine nuBgroBe Verdichtung. Links
liegt 4,5 cm vor dem Sulous praecentralis in der Substanz des Gyrus frontalis
superior, unmittelbar neben der Fissura longitudinalis cerebri, im Langsdurch-

Abb. 3. Linke Unterschenkelknochen mit
Exostosen und Rippen mit Chondrom.
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messer mit der Fissura longitudinalis cerebri parallel verlaufend, ein 1,8 x 1,2 em
groBes hartes Gebiet. Der am linken Polus frontalis mit seinem Langsdurchmesser
quer liegende Gyrus ist auf einem.2,4x 1,2 cm grofien Gebiete verhdrtet. Der mit
dem Gyrus centralis posterior parallel verlaufende Gyrus des linken Parietallappens
ist unmittelbar neben dem Ramus posterior der Fissura cerebri lateralis in einer
Lange von 4,5 cm verhirtet. 3 ecm hinter dem linken Polus temporalis befindet
sich im Gyrus temporalis medius eine dreieckige, oberflachliche Verhidrtung, deren
Seiten 2,0 1,5 1,2 cm messen. 1,5 cm seitlich vom linken Polus occipitalis ist ein
in der Richtung des Gyrus temporalis inferior verlaufender Gyrus occipitalis lateralis
in einer Linge von 3 cm verhdrtet. Auf der durch das Infundibulum gefithten

Abb. 4, Frontalschnitt auf der Hohe des Ventrikeltumors. Markscheidenbild
nach Weigert-Pal,

frontalen Schnittfliche kann festgestellt werden, daB das Vorderhorn sowohl
des rechten wie auch des linken Seitenventrikels stark erweitert ist. Das Septum
pellucidum und die Columnae fornicis sind zerrissen, so dall der rechte Seiten-
ventrikel mit dem linken frei kommuniziert. Beide Seitenventrikel sind zum Teil
mit geronnenem Blut gefiillt, welches das Ependym rotlich gefédrbt hat. Rechts,
also auf der Seite der Operation, ist das Caput nuclei caudati zerstort. Unmittelbar
oberhalb des Infundibulum ist der stark erweiterte Recessus infundibuli der dritten
Hirnkammer erkennbar. Dariiber befindet sich eine in senkrechter Richtung
1,7 cm, in transversaler Richtung 2,0 cm, in sagittaler Richtung 2,0 em messende
glattwandige Hohle, welche den unteren, ibriggebliebenen Teil der Columnae
fornicis von der Mittellinie nach links verlegt (Abb. 5). Rechts befindet sich in der
zwischen Caput nuclei caudati und Septum pellucidum liegenden Furche ein auf der
Schnittflache in senkrechter Richtung 1 em, in transversaler Richtung 1,2 em und in
sagittaler Richtung 2,5 cm messendes Gebilde, welches sich in das Vorderhorn des
rechten Seitenventrikels binemnwolbt. Der Umstand, daB die Oberfliche dieses
Gebildes ungleichmifBig ist, macht jene Annahme wahrscheinlich, daB bei der
Operation der obere Teil dieses Gebildes entfernt wurde. Die blasse Rosafirbung
dieses Gebildes sticht gegen die iibliche Farbe des Gehirns ab. Links wélbt sich
zwischen der Stelle des Caput nuclei caudati und des Septum pellucidum ein in
senkrechter Richtung 1,4 cm, in transversaler Richtung 0,8 cm und in sagittaler
Richtung 1,6 cm groBer Knoten in die Seitenkammer hinein. Am medialsten Teil



340 Joseph v. Bald:

des Caput des Nucleus caudatus und am angrenzenden Teil der Capsula interna
kann dieses Gebilde gegen die Gehirnsubstanz gut abgegrenzt werden, Im Caput
des linken Nucleus caudatus kann auf dieser Schnittfliche in der Nachbarschaft
des Corpus callosum ein anderer erbsengroBer Knoten festgestellt werden, welcher
sich in das Vorderhorn des linken Seitenventrikels vorwslbt. In der rechten Seiten-
kammer befinden sich an jener Stelle, wo die Pars centralis in das Cornu inferius

Abb. 5. Frontalschnitt des Gehirns. Oberhalb des Infundibulum nuBgroBe Cyste. Rechter
Seitenventrikel mit dem linkén kommuuniziert. Uber der Cyste Uberrest des Ventrikeltumors.

iibergebt, lateral vom Glomus chorioideum hintereinander zwei erbsengrofie, auBer-
ordentlich dichte Knoten, die sich von der Cauda nuclei caudati in den Seitenventrikel
hineinheben. Im linken Seitenventrikel finden wir lateral vom Glomus chorioideum
in der Cauda nuclei caudati hintereinander 4 linsen-erbsengrofBe, sich in den Seiten-
ventrikel hineinwdlbende Knoten. Waihrend die Seitenkammern stark erweitert
sind, ist der Aquaeductus Sylvii nicht erweitert. Offenbar wurde das Foramen
interventriculare durch die in der Gegend des Septum pellucidum sitzende Ge-
schwulst zusammengedriickt., Auf der Innenfliche der stark erweiternten Seiten-
ventrikel sitzen mohnkorngrofe, stellenweise zusammenilieBende Vorwolbungen.
Im hinteren Teil der Seitenhérner ist an der Stelle der in den Seitenventrikel hinein-
ragenden Knoten, von der Granulation der benachbarten Gebiete abweichend,
das Ependym glatt (candle gutterings). Im Kleinhirn, im verlangerten Mark und
im Riickenmark konnten keine pathologischen Verdnderungen nachgewiesen werden.
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Die vergrofierte Hypophyse wiegt 1,0 g. Der Hinterlappen ist erbsengroB,
darin befindet sich eine beinahe das ganze Parenchym des Lappens einnehmende,
mit homogener, dicker Flissigkeit gefiillte Cyste.

Histologische Untersuchung: Bielschowsky und Gallus haben in Ubereinstim-
mung mit Pellizzi auf der Hirnoberfliche in Fillen von tuberéser Sklerose ver-
hirtete Gyri und nabelartig eingezogene Knoten unterschieden, die durch Furchen
von den Nachbargebieten getrennt sind. In unserem Falle iiberwogen die ver-
hirteten Gyri. Die Struktur des Gehirns war an den sklerosierten Stellen verandert.
Avf ein an Gliafasern reiches zellfreies Stratum zonale folgte die Schicht der Pyra-
midenzellen, sodann war die 4.—6. Schicht der Rinde in eine polymorphe Zone
verschmolzen. Inder Rindensubstanz fallen die sog. groBen Zellen auf, die in groBter

Abb. 6. Das histologische Bild des Ventrikeltumors. Hamatoxylin-Kosinfarbung.

Zahl in den tieferen Schichten der Rinde liegen. Ihr Zellkérper ist homogen, sie
besitzen lange Fortsitze, Fibrillen sind nicht nachweisbar, oft enthalten sie mehrere
Kerne. Diese Zellen entsprechen plasmareichen Gliazellen. AuBerdem kommen
groBe Zellen vor, deren Bau mit jenem der Pyramidenzellen {ibereinstimme, jedoch
gréBer sind. Die Verzweigung der Dendriten, die Struktur des Zellkernes und die
Anwesenheit von Neurofibrillen sprechen alle dafiir, daB es sich um Ganglien-
zellen handelt. Im Weigert-Bild finden wir, da den verhiirteten Gebieten der Gyri
entsprechend in der das Zentrum des Gyrus bildenden weiBlen Substanz die Mark-
scheidenfasern ganz oder zum Teil zerstort sind. Wie die Imprégnation nach
Bielschowsky zeigt, ist es in den Herden nicht nur zur Entblésung der Achsen-
zylinder, sondern auch zu deren vollstindiger Zerstérung gekommen. Offenbar
muf} es mit dem umschriebenen Charakter der Herde erklirt werden, dafl an den
langen Bahnen keine nennenswerte Degeneration nachweisbar war. Das gliose
Stroma ist im Gebiete der Herde verstirkt, im Zentrum der Herde kommen jedoch
Gebiete vor, in welchen neben groBen, faserbildenden Astrocyten das Glianetz
nur schwach wahrnehmbar oder ganz verschwunden ist. Derart kann in der Mitte
des Herdes eine Cyste entstehen. Offenbar muB auch die iiber dem Infundibulum
gefundene Cyste auf einen solchen Vorgang zuriickgefiithrt werden. An der Grenze
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der atrophischen Rinde f3llt eine starke Vermehrung der Capillaren auf. In den
Adventitialraumen der groferen GefiBe, ferner auf der Arachnoidea kommen spérlich

Abb. 7. Das histologische Bild des Chondroms. Himatoxylin-Eosinfirbung.

Abb. 8. Verknocherter Teil der Exostosis cartilaginea. Hamatoxylin-Eosinfarbung.

Rundzellen und einige Fettkérnchenzellen vor. Die Geschwulst «des Vorderhornes
des rechten Seitenventrikels besteht aus protoplasmareichen Gliazellen (Abb. 6).
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Die Zellen sind verschieden groB. Neben Zellen von durchschnittlicher Gliazellen-
grofe kommen auch sehr groBe Zellen vor. Thr Protoplasma ist homogen und um-
faBt verschieden groBe Kerne in verschiedener Anzahl. Hiufig kommen sehr
chromatinreiche grofle Kerne vor und es sind auch mehrkernige Zellen zu beob-
achten. Ein Teil der Zellen besitzt keine Fortsitze, ein anderer Teil ist mit Fort-
sitzen versehen und ist den Astrocyten ahnlich. Zwischen den Zellen ist ein ziemlich:
dichtes Gliafasernetz nachweisbar. Die Oberfliche der Geschwulst ist infolge des
operativen Eingriffes uneben geworden. Die Oberflache der mohnkorn-hirsekorn-
groBen Knotchen der Seitenventrike] ist mit einer zusammenhbéngenden Ependym-
schicht bedeckt, unter dieser ist die faserige Glia stark vermehrt und bildet Knéiuel.
Wir finden auch in die Kniuel eingefalfte Gliazellen. Das Bild der Knoten des

Abb. 9. Cyste im Hinterlappen der Hypophyse. Hamatoxylin-Eosinfarbung.

Ependyms entspricht also dem Bilde der Ependymitis granulosa. Jene gréBeren
Knoten, die sich in die -Hinterhorner der Seitenventrikel hineinwolben, gleichen
in ihrem Aufbau der operierten ventrikuliren Geschwulst, sie entsprechen also
Gliomen. Auffallend ist die Anwesenheit von Kalkkonkrementen. Solche Ver-
dnderungen haben Bielschowsky und Freund beschrieben und in ihrer Mitteilung
auch eine Abbildung gebracht. Solche Konkremente kénnen auch mit rontgeno-
logischer Untersuchung nachgewiesen werden und sie stellen — wie Macdonald,
Yakovlev und Corwin hetont haben — ein wertvolles diagnostisches Zeichen
der Sclerosis tuberosa dar. Offenbar haben in unserem Falle die verkalkten
ventrikuliren Tumoren bei der Encephalographie die an der Grenze der mitt-
leren und hinteren Schidelgrube beobachteten beiden linsengrofie Schatten
geworfen.

Die Verdnderung des Knochensystems entspricht zum Teil einer Exostosis
cartilaginea multiplex. Die Exostosen bestehen in ihrem Inneren aus einer spongi-
dsen Struktur, auBen aus einer kompakten Substanz. In den Hohlen der Spongiosa
befindet sich ein mit Fettgewebe gemischtes rotes Knochenmark. Der am meisten
hervorstehende Teil des Gebildes ist gewdhnlich mit hyalinem Knorpel bedecks
(Abb. 7), dessen wuchernde Zellen wie bei der enchondralen Knochenentwicklung
allmahlich in Knochengewebe iibergehen (Abb. 8). Ein anderer Teil besteht aus-
schliefilich aus Knorpelgewebe, entspricht also einem Ekchondrom.

Die Cysten der Niere sind mit abgeflachtem kubischem Epithel bekleidet.
23%*
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Die histologische Untersuchung der Hypophyse zeigte, daf der Vorderlappen
einen regelméBigen Aufbau besitzt. Hinter dem Vorderlappen ist ein kleines Ge-
biet der sich in den Stiel fortsetzenden Neurohypophyse sichtbar, in welchem
Kolloidtropfen und mit braunem und schwarzem Pigment gefiillte Zellen nachweis-
bar sind. Den groBten Teil des Hinterlappens nimmt eine mit zylindrischem Flim-
merepithel ausgekleidete Cyste ein (Abb. 9). Die Cyste ist nicht mit Xolloid, sondern
mit einem feinkoérnigen Detritus gefiillt, in welchem allem Anschein nach darch
die Auslosung von Cholesterinkrystallen entstandene Spalten sichtbar sind. In
der Umgebung der Cyste zeigt das Gliagewebe eine ausgesprochene Verdichtung.

Der Zusammenhang der Knochenverinderungen mit der tuberdsen Sklerose.

Die auffallendeste Erscheinung in unserem Falle war die an den
Knochen beobachtete Verdnderung. Diese entspricht teils einer mehr-
fachen Exostosis cartilaginea, teils einem Chondrom. Es taucht nun die
Frage auf, in welchem Verhiltnis die Knochenveriinderungen zur tube-
rosen Sklerose stehen.

G. 8. Hall hat 1940 2 Fille von tuberdser Sklerose mit. Knochen-
verdnderungen beschrieben. In dem einen Falle wurden Hyperostosen
beobachtet. Beide Ulnae waren in ihrer ganzen Linge verdickt und in
den Phalangen hatten sich subperiostale und corticale Cysten gebildet.
Im zweiten Falle konnten Druckerscheinungen am Schédel 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 von Léri und Joanny beobachtete und als ,Melo-
rheostose* bezeichnete Erscheinung. Die Melorheostose ist eine eigen-
artige, dtiologisch noch nicht geklirte Knochenerkrankung. Eine be-
zeichnende Eigenschaft .dieses Leidens ist, daBl es sich gewchnlich auf
die eine Seite beschrinkt. Entweder erkranken die Knochen des einen
Schultergiirtels und der entsprechenden oberen Extremitit, oder die
eine untere Extremitit mit. dem Becken zusammen. Nach Léri und
Joanny tritt die Osteosklerose und Hyperostose an je einem 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 herabfliefen wiirden (Knochenstralle, hyperostose en
coulée, trainée hyperostosique, hryperostotic flow). Nach der Beobach-
tung von Bury kann die Verinderung ausnahmsweise gleichzeitig auch
an mehreren Extremititen vorkommen. Es ist nicht unser Ziel, uns an
dieser Stelle mit der Atiologie der- Melorheostose zu beschéftigen, das
gemeinsame Vorkommen dieses Leidens mit der tuberdsen Sklerose lenkt
aber die Aufmerksamkeit auf solche &tiologische Faktoren, die in ge-
wissen Fillen von Melorheostose und Selerosis tuberosa gemeinsam sein
kénnen. Die in unserem eigenen Falle beobachteten Knochenverdnde-
rungen entsprechen der Melorheostose nieht, sondern Exostosen und
Chondromen, welche sich iiber den ganzen Korper verbreitet haben.
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Zweifellos kénnen also bei Sclerosis tuberosa verschiedenartige Knochen-
verinderungen vorkommen.

Gottlieb und Lavine haben im Anschluf} an Sclerosis tuberosa am Schidel Osteo-
porose und periostale Knochenverdickungen beschrieben. An den metakarpalen
Knochen und an den benachbarten Phalangen zeigten sich Knochencysten glei-
chende Rarefikationen. Inihrem Falle konnte keine Stérung des Calciom-Phosphor-
haushaltes nachgewiesen werden.

Erwihnenswert ist, daf} in unserem Falle die epileptischen Anfille
zuerst im Alter von 4 Jahren aufgetreten sind, das Knochensystem
damals jedoch noch gesund war. Erst im Alter von 9 Jahren traten an
den Oberschenkel- und Unterschenkelknochen die einer Exostosis carti-
lIaginea entsprechende Verdnderungen, ferner Exostosen und Chondrome
an den Rippen auf. In den beiden Nebenschilddriisen konnten keine
Verdnderungen nachgewiesen werden und auf Grund der Untersuchung
des Kalk- und Phosphorgehaltes des Blutes hatten wir keinen Grund
zur Annahme, dafl die Ursache der Veranderungen in den Nebenschild-
driisen zu suchen sei. Es muf} also angenommen werden, dafl die Knochen-
verdnderungen infolge des Hirnleidens aufgetreten sind. Welche der
im Gehirn gefundenen Herdverinderungen eine solche Wirkung auf das
Knochensystem ausgeiibt hat, kénnte nur schwer entschieden werden.
Am ehesten scheint noch die Moglichkeit annehmbar, dab die oberhalb
des Infundibulum liegende Cyste im Wege der Einwirkung auf die vege-
tativen Zentren des Hypothalamus einen solchen Einflufl auf den Kalk-
haushalt ausgeiibt hat. Es liefle sich also vermuten, daf auf den Kalk-
haushalt neben den bisher bekannten Faktoren auch die vegetativen
Zentren des Hypothalamus von EinfluBl sind. Deren Funktionsstérung
kamm vielleicht eine Knochenresorption und ebenso auch eine Knochen-
bildung verursachen. Im weiteren moéchten wir uns eingehender mit der
Rolle der Hypophyse beschiftigen, wir koénnen jedoch nicht umhin
auch an dieser Stelle an die enge Korrelation zwischen der Tatigkeit der
Hypophyse und des Hypothalamus zu erinnern.

Die Atiologie der tuberésen Sklerose.

Bourneville meinte seinergzeit, dafl die Herde der tuberdsen Sklerose
auf einen im fetalen Leben beginnenden encephalitischen Vorgang zurtick-
gefithrt werden kénnten. Demgegeniiber soll nach Hartdegen diese
Hirnkrankheit einer Geschwulst entsprechen, welche auf der Grundlage
einer im spiteren Fetalleben auftretenden Entwicklungsstérung ent-
stehen wiirde. Nach der teratologischen Theorie von Pellizzi miiBte
die tubervse Sklerose auf eine Entwicklungsanomalie des Nervenpar-
enchyms zuriickgefithrt werden, welche sich in der Verinderung des
cytoarchitektonischen Baues offenbaren wiirde. Seiner Ansicht nach
wire die Gliawncherung eine sekundire Erscheinung. Wihrend die
Theorie von Bourneville bereits vor langer Zeit verworfen wurde, stehen
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heute zwei Auffassungen einander gegeniiber: Die Vertreter der einen
Auffassung halten die tuberose Sklerose fiir eine Entwicklungsstérung,
die Anhénger der anderen Auffassung fiir eine Geschwulst. Bielschowsky
versuchte in mehreren Arbeiten die letztere Theorie zu beweisen. - Nach
seiner Ansicht zeigt die Gliawucherung 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 erklirt werden, welche
also Ganglienzellen entsprechen, wihrend der andere Teil aus wuchernden
Gliazellen besteht. D1e Auffassung von Meduna vereinigt die beiden
Theorien. :

Kufs hat bereits 1913 darauf hingewiesen, da8 auch erbliche Formen der Scle-
rosis tuberosa vorkommen. Berg konnte die Vererbung in 3 Generationen ver-
folgen. P. Schuster hat 1914 8 Fille von Sclerosis tuberosa beschrieben und konnte
in 4 Fillen die Erblichkeit nachweisen. In ihren neueren Arbeiten haben Kufs
und van Bogaert festgestellt, daB es vorkommen konne, dal von der mit charakte-
ristischen Hirnverinderungen, mit Adenoma sebaceum im Gesicht, mit Arigiomyo-
fibromen oder Fibromyolipomen in der Nlere, Fibromen dn den Nagelfalzen der
Finger und Zehen einhergehenden tuberésen Sklerose im Falle von Vererbung
nur die eine oder andere Manifestationsform der Krankheit zum Ausdruck kommt.
Es konnen z. B. einzelne Glieder der Familie die Hirnveranderung, andere wieder
die Hautversnderungen erben. Diese Vererbungsweise durch drei Generationen
wird am besten durch die Beobachtung von Koenen demonstriert. Fiir das familisre
Vorkommen haben noch Bouwdijk-Bastiaanse, Ley, Borremans, Dyckmans und
van Bogaert, Garcin, Renard, Huguet und Carnon Angaben geliefert. Demgegeniiber
zeigte von den 16 Fillen von Sclerosis tuberosa von Brushfield und Wyatt nur einer
einen familidren Charakter, Offenbar handelt es sich also nur bei einem Teil der
Falle um eine familidre Erkrankung. -

Helmke hat in einem Falle von Sclerosis tuberosa Glykogen in den Ganglien-
zellen des Gehirns nachgewiesen und wirft, da Glykogen auch in den Rhabo-
myomen des Herzens vorkommt, die Moglichkeit auf, ob es sich hier nicht um eine
atypische Glykogenspeicherkrankheit handle.

Eine beachtenswerte Erscheinung unseres Falles ist die Veranderung
der Hypophyse. Sie liefert eine Grundlage zur innersekretorischen
Theorie der tuberdsen Sklerose. - Unsere fritheren Beobachtungen weisen
darauf hin, daff in der Strémung des Hypophysensekrets zum Gehirn
Stérungen auftreten kénnen, die eine schadliche Wirkung auf das Gehirn
ausiiben. Wir fanden in einem Falle von diffuser Sklerose des Gehirns
im Hypophysenhinterlappen eine mit klarer Flissigkeit gefiillte Cyste,
deren Wand von verdichteter Glia gebildet wurde. Auf Grund unserer
Untersuchungen iiber die Cysten der Hypophyse schien nicht wahr-
scheinlich, daB die Cyste durch Sekretretention entstanden- sei. In dem
oben beschriebenen Falle von Sclerosis tuberosa fanden wir im Hinter-
lappen der Hypophyse eine mit zylindrischem Flimmerepithel aus-
gekleidete Cyste. Solche Cysten der Hypophyse werden gewdhnlich auf
Entwicklungsstorungen zuriickgefithrt. Die Bedeutung der Cyste kann
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verschieden beurteilt werden. Man konnte daran denken, dafl die Cyste
der Hypophyse in die Reihe jener Verdnderungen gehort, die bei tuberdser
Sklerose in den verschiedenen Organen vorkommen. Die Verdnderungen
der so mannigfachen Funktionen und Regulationswirkungen ausiibenden
Hypophyse kionnen jedoch auch eine viel gréflere Bedeutung besitzen
als die Verdnderungen anderer Organe. Auf Grund der engen Korrelation
von Hypophyse und Gehirn kann die mit Flimmerepithel bekleidete
Cyste des Hinterlappens einen Einflul auf den Zustand des Gehirns,
ja sogar des ganzen Organismus ausiiben. Das Sekret der Hypophyse
stromt aus dem Vorderlappen in den Hinterlappen. Der histologische
Bau des Hinterlappens 146t keine Erzeugung eines selbsténdigen Sekrets
annehmen, viel wahrscheinlicher nimmt er das Sekret des Vorderlappens
wie ein Schwamm auf und sichert die gleichméBige Stromung desselben
zum Gehirn., Nimmt eine Cyste die Substanz des Hinterlappens ein,
so kann eine Storung des Sekretstromes zum Gehirn angenommen werden.
Ein wichtiges Hormon des Vorderlappens ist das Wachstumshormon.
Eine besondere Bedeutung kommt diesem Hormon im wachsenden
Organismus zu. Die Schwankungen der Erzeugung konnen Ursache
von Zwergwuchs oder Riesenwuchs sein. Aber selbst im entwickelten
Organismus kann die Uberproduktion des Wachstumshormons St6-
rungen verursachen, wie wir sie bei Akromegalie beobachten kénnen.
Alle jene Erscheinungen, die in unserem Falle und bei der tuberdsen
Sklerose im allgemeinen vorkommen, kénnten unseres Erachtens dadurch
erklirt werden, dafl das Wachstumshormon seine Wirkung im Gehirn
und im ganzen Organismus in abnormer Weise ausiibt. Die im Gehirn
und in unserem Falle an den Knochen beobachteten Verdnderungen
werden sofort verstdndlich, wenn wir annehmen, dafl die Entwicklungs-
bzw. Wachstumsimpulse in dem Organismus in regelwidriger Weise zur
Geltung kommen. Als Ergebnis zeigt sich ein abnormes Wachstum im
Gehirn und an anderen bestimmten Kérperstellen. Die dieses abnorme
Wachstum auslosende regelwidrige Verteilung des Wachstumshormons
konnte eine Folgeerscheinung der anatomischen Verinderung der Hypo-
physe sein. Auf dieser Grundlage konnten die im Gehirn gefundenen
progressiven Gliaverinderungen und Gliome einheitlich abgeleitet werden,
da die in den tuberésen Herden und in den Gliomen, ferner die in anderen
Organen vorkommenden Erscheinungen auf ein und dieselbe Ursache
zuriickgefiihrt werden kénnten und zwischen den einzelnen Verinde-
rungen nur quantitative Unterschiede angenommen werden miifiten.
Spatz berichtete 1937 an der 3. Jahresversammlung der Gesellschaft
deutscher Neurologen und Psychiater in Miinchen iiber multizentrisch
wachsende Gliome. Er erwdhnte, dafi bei Gliomen die Neuroglia auch
von der Geschwulst entfernt Zeichen der Wucherung zeigen konne.
Es wére nach seiner Ansicht schwer daran zu denken, daB aus der Ge-
schwulst Metastasen entstehen. In Verbindung mit der Sclerosis tuberosa,



348 Joseph v. Bal6:

dachten Marchand, Brissot und Maillefer an eine solche Moglichkeit.
Nach Spafz wire es wahrscheinlicher, dall der das Blastomwachstum
erregende Stoff im Gehirn weiterschreitet und seine Wirkung in mehreren
Herden ausiibt. Die gleiche Auffassung kommt auch in der Arbeit von
Th. Hasenjiger zum Ausdruck, der in Féllen von Glioblastoma multi-
forme die Entstehung der in den Hirnventrikeln vorkommenden Ge-
schwiilste in der Weise erklirt, dall ortsanséssige Zellen durch einen
Blastomwachstum erregenden Stoff zur Tumorbildung angeregt werden.
Nach den Untersuchungen von Spatz und seiner Schule kann der Blastom-
wachstum erregende Stoff seine Wirkung. gleichzeitig auf mesodermale
Elemente und auf die Neuroglia ausiiben. In dhnlichem Sinne duBerte
sich auch Stigliani; der die bei tuberdser Sklerose in den Gliomen, in den
ventrikuldren Knoten und in den tuberdsen Herden gefundenen Glia-
verinderungen als Varianten der Gliahyperplasie betrachtet und deren
Entstehung auf einheitlicher Grundlage ableitet.

Uber den Zustand der Hypophyse im Falle von tubersser Sklerose
konnten aus Literaturangaben keine Aufklirungen gewonnen werden,
da der Zustand der Hypophyse und der innersekretorischen Driisen im
AnschluB an diese Krankheit nicht untersucht wurde. Unsere Beob-
achtung machte die Aufmerksamkeit auf diese Untersuchungsrichtung
lenken, wodurch vielleicht neue Anhaltspunkte zur Frage der Atiologie
der tuberdsen Sklerose gewonnen werden kénnen.

Zusammenfassung.

In einem Falle von tuberdser Sklerose zeigten sich eigenartige Ex-
ostosen und Chondrome an den Knochen. Diese Erscheinungen weichen
von der im Anschluff an tuberdse Sklerose beobachteten Melorheostose
ab. Die Ursache der Knochenveranderungen konnte weder in Stérungen
des Kalk-Phosphor-Haushaltes, noch in Verinderungen der Nebenschild-
driisen gefunden werden, sondern sie muB im Gehirn, in den vegetativen
Zentren des Hypothalamus, gesucht werden.

In demselben Falle wurde in der Hypophyse eine den Hinterlappen
beinahe vollstindig einnehmende mit zylindrischem Flimmerepithel
ausgekleidete Cyste gefunden, so dafl es naheliegt, daf} diese Cyste zu
Storungen der neurokrinen Funktion der Hypophyse gefithrt hatte,
indem sie die Stromung des Hormons des Vorderlappens zum Hinter-
lappen und zum Hypothalamus verhinderte. Alle jene Erscheinungen,
welche im Verlaufe der Sclerosis tuberosa im Gehirn bzw. im Organismus
gefunden werden, kénnen allem Anschein nach auf die durch regel-
widrige Verteilung des Wachstumshormons bedingten abnormen Wachs-
tumsimpulse zurtickgefiihrt werden.
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