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XV. 
Beitrag zur l(enntnis der Fibrosarkomatose des 

Nervensystems. 
(Aus dem Pathologisch-anatomischen Laboratorium ,,Boerhaave ~' in Leiden.) 

Von 

J. P. L. Huls t ,  Arzt. 
(Hierzu Tar. IX und 2 Abbildungen im Text.) 

Die Unbekanntheit obengenannter Krankheit und die sehr 
eigenartige his jetzt noch nicht verfffentlichten Abweiehungen, 
welche sich bet der Untersuchung meiner Fglle zeigten, bilden 
die Motive ihrer Publikation. Die uns beseh~ftigende Krank- 
heit ist in der deutschen und franzSsischen Literatur mit ver- 
schiedenen Namen benannt worden. Sie ftihrt ups zuriick auf 
die bekannte Monographie v. R e c k l i n g h a u s e n s :  ,,Uber die 
multiplen Fibrome der Haut und ihre Beziehung zu den mul- 
tiplen Neuromen," Festschrift zur Feier des ffinfundzwanzig- 
jghrigen Bestehens des pathologisehen Instituts zu Berlin 1882. 
Diesen ausftihrlichen Studien verdankt die Klinik: ,,Die Krank- 
heit yon v. R e c k l i n g h a u s e n . "  Wir finden in dieser Pub]i- 
kation eine klassische Beschreibung der multiplen Haut- 
geschwtilste, deren Ursprung der Autor darzustellen versuchte. 
Das Resultat war, dal~ in den ?~[ervengeschwtilsten, den soge- 
nannten Neuromen, keine Spur yon neugebildeten iNerven- 
elementen zu finden war; dal~ im Gegenteil aber in geringer 
Intensit~tt eine Degeneration der funktionierenden Elemente 
infolge Verdrangung und Einschliel~ung in neugebildetes Binde- 
gewebe vorlag. Die Itautgeschwfilste bestehen aus einem faser- 
reichen, kernarmen Bindegewebe. Indem yon R e c k l i n g h a u s e n  
anfanglieh hoffte, die Hautgesehwtilste, was ihren Ausgangspunkt 
anbelangt, auf die hTervenseheide zurtickffihren zu kOnnen, 
meinte er (S. 14) diese Meinung als zu eng fallen lassen zu 
milssen und sagt: ,,Es sind die bindegewebigen Seheiden der 
in der Cutis verlaufenden Kanale und Nerven, welehe fiir die 
Tumorbildung die St~tte abgegeben haben", indem er die Neu- 
bildungen der Haut und der Nerven, die falsehen Neurome, 
als gleiehwertig betraehtet. Ein zweiter Fall veranlal~te ihn 
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seine vorgefafite )feinung der Teilnahme der 2{ervel~ an den 
Hautfribromen zu best~ttigen. Es war der Zusammenhang 
zwisehen Hautgesehwfilsten und Nerven deutlieh. Erstens trat 
die plexiforme Natur der Neubildungen der Haut in den Vorder- 
grund, welter gab es wiederum falsehe Neurome der Nerven- 
st~mme; yon gr56erem Interesse war die Anwesenheit yon 
Nervenfasern in den Hautgesehwtilsten. Auf S. 41 sehreibt 
er: ,,Hinsiehtlieh der Entstehung sind die multiplen weiel~en 
Fribrome der Haut, Fribrome aus Neuromen entsprossen, also 
neuromatSse Fribrome oder Neurofibrome." lnfolge dieser Unter- 
suehungen entstanden zahlreiehe Publikationen, in denen Bin- 
real die HautgesehwNste in den Vordergrund traten, anderer- 
seits Gesehwiilste der peripherisehen Nerven; l~ngere Zeit hielt 
indessen die Auffassung Stand, welehe aueh yon Reek l ing -  
h a u s e n  mitteilte, dal~ diese Krankheit, was ihre Lokalisation 
anbelangt, angewiesen war auf das peripherisehe Nervensystem. 
In der oben genannten ~{onographie aber gibt es unter den 
Fallen yon allgemeinen multiplen Neuromen sehon mehrere, 
in denen nieht nur die peripherisehen Nerven, sondern aueh 
die Spinalganglien, oder die Wurzeln der Rtiekenmarksnerven, 
oder in noeh selteneren F~tlen die tIirnnerven innerhalb der 
SehadelhShle Sitz der Krankheit waren. 

Hess e l b a e h  1) fand nebst Hautgesehwtilsten und Tumoren 
der peripherisehen Nerven eine Sehwellung des linken Crus 
eerebelli ad pontem und multiple kleine Tumoren der Medulla 
spinalis; ferner eine gleiehmN~ige Ansehwellung mehrerer 
Nervenst~mme. 

SehSnle in  und Has le r  2) fanden Tumoren in den Wurzeln 
des oberen Teiles des Bmstmarks. 

B i sehof f  und K n o b l a u e h  3) konstatierten eine Beteiligung 
des Oeulomotorius, Troehlearis, Faeialis, Aeustieus, Glosso- 
pharyngeus, Vagus, Aeeessorius und Hypoglossus aufierhalb der 
Seh~delhShle, aufierdem der Wurzeln der Cauda equina inner- 
halb der Rt~ekenmarkshiShle. 

1) Beschreibung der pathologischen Pri~parate. Giel]en 1824. 
2) De Neuromati. Dissertation 1835. 
3) De Neuromati et Ganglies aecessorii. Diss. Heidelberg 1843. 
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F e m o i n  und Houe l  I) sahen bohnengro~e Geschwtilste 
in den Cauda equina-Wurzeln, manchmal bis 20 in einer Wurzel, 
welehe rosenkranzfSrmige Gestalt erlangten. 

He l le r  2) beobaehtete einen Fall, bei dem die Nerven und 
Wurzeln unterhalb des zweiten Lendenwirbels nebst Cauda 
equina Gesehwfilste zeigten. 

S ib ley  8) sah zahlreiche GeschwNste der Rfiekenmarks- 
herren innerhalb tier Dura mater, im ttalsteil wurde das Mark 
yon einem nul~grol~en Tumor komprimiert. 

G e n e r s i e h  ~) land ebenso Gesehwiilste der Cauda equina. 
Soyka  5) teilt zwei F~lle mit. Im ersten Falle gab es 

Neubildungen der Cauda equina-Wurzeln, ebenso des Brustmarks 
innerhalb der Pia, tier Nervi aeustici, welche in den Meatus 
hineinwucherten. Der zweite Fall zeigte in der linken Klein- 
hirnh~lfte eine h6ckerige Geschwulst, welche die Brficke ab- 
geplattet hatte, nebst Tumoren des Meatus audit, int. beider- 
seits, versehiedener Rfiekenmarks- und Cauda equina-Wurzeln. 
Der Tumor, welchen Soyka  innerhalb der linken Kleinhirn- 
h~tlfte lokalisierte, war gegen das Cerebellum seharf abgegrenzt, 
seine Struktur faserig; die MOgliehkeit, dag diese Gesehwutst 
attgerhalb des Cerebellums lag, ist nieht auszusehliegen. 

Am meisten befanden sieh die Gesehwi~lste also in der 
Cauda equina- und in den Rtiekenmarkwurzeln, weniger in den 
tIirnnerven innerhalb der Seh~delh6hle. Das FrequenzverhNt- 
nis ergab in der Literatur naeh 1882 ungef~thr dasselbe; nur 
in sp~tterer Zeit findet man Mitteilungen, bei denen das eentrale 
Nervensystem genau untersueht wurde und Abweiehungen zeigte. 
Andererseits wurden aueh F~tlle publiziert, wo die Gesehwulst- 
bildung nieht in der Haut und nieht in den peripherisehen 
Nerven, sondern nur in den intradural gelegenen Spinalen- 
Wurzeln stattgefunden hatte. (Sorgo.) 6) 

A d r i a n  7) teilte im Jahre 1901 mehrere F~tlle mit. Er 
1) M6moire sur ]e N6vrome. 1853. 
2) Dieses Arehiv Bd. 44. 1868. 
3) Medieo-ehirurgieal Transactions 49. 1866. 
4) Dieses Arehiv Bd. 49. 
5) Prager Vierteljahrssehrift 34. 1877. 
6) Zentralblatt fiir innere Medizin 1902. 
7) Beitr~ge zur klinisehen Chirurgie (Brans )  Bd. 31. 1901. 
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definierte die Krankheit folgenderweise: .Als 3leurofibromatose 
bezeichnet man eine Krankheit, bei weleher an den Nerven 
zahlreiehe kleinere und grBl~ere Geschwalste auftreten." Da 
diese BegTiffsbestimmung nicht alle Erscheinungen, welche bei 
diesem sehr komptizierten Krankheitsbi]de vorhanden sind, 
umfaBt, werden den fibrigen Symptomen, welche angeboren 
wie erworben sein kBnnen, der Weft yon Komplikationen im 
weiteren Sinne zuerkannt. Diese kBnnen zwar nieht direkt 
mit der Nervenscheidenerkrankung in Zusammenhang gebracht 
werden, sind aber auch nicht a]s ganz zuf~tllig zu deuten. Als 
znr Neurofibromatose gehSrig nennt er Pigmentation, abnorme 
Behaarung, Hgmatangiom, Lymphangiom, Lipom, Comedonen 
und sogenannte blaue Flecke. Die weiteren Komplikationen 
teilt er in: a) Ver~nderungen, welche die Neurofibrome selbst 
erleiden, b) psychische und c) physische Anomalien. Jene 
sub a sollten dadurch entstehen, dab die oberflgchlichen Ge- 
schwfilste den mechanischen Insulten der AuBenwelt ausgesetzt 
sind; sie zeigen sich als Ulcerationen, Cystenbildung, Resorption 
nnd ma]igne Degeneration. In der zweiten Gruppe kommt 
hauptsaehlich die geringe Ausbildung des Inte]]ekts in Betracht, 
auf welche schon H e b r a  hinwies, indem unter c ungefahr alle 
mSglichen Krankheitserscheinungen, unter welche Tuberkulose, 
Lungenentzandung, Emphysem, Bronchitis, Asthma, Myo- 
degeneration, Arteriosklerose, Karzinom, Enteritis usw. unter- 
gebracht werden. Welter rechnet er hierzu die Krankheiten 
des Gehirns, der Medulla, der spinalen und Hirnnerven inner- 
halb des Rfickenmarkkanals resp. der SehgdelhShle. Die relative 
Frequenz dieser Nervenabweichungen erfolgt aus dem Satze: 
,,Erscheinungen yon seiten der Itirnnerven umfaBten StBrungen 
im Gebiete der Augenmuskelnerven, des Glossopharyngeus, des 
Vagus und seh l i eB l i ch  des Acustieus." Der Name ,,Kompli- 
kationen" ffir diese Erseheinungen ist meines Eraehtens kein 
gltieklicher, da man im allgemeinen klinisch darunter etwas 
anderes versteht. Tells haben die obengenannten Symptome 
den Weft yon Degenerationszeichen, teils yon zuf~lligen Krank- 
heiten, welche nicht in einem engeren Zusammenhange mit 
der ~Teurofibromatose stehen. Die SehluBfolgerung A d r i a n s :  
,,~{an wird, wenn man zum Schlusse auf die zahlreichen eben 
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angeffihrten Komplikationen der Neurofibromatose zurfickblickt~ 
nicht umhin kSnnen, in denselben wesentlich weitere Stfitzen 
fiir die Annahme zu finden~ dal~ die Neurofibromatose auf kon- 
genitaler Anlage beruht, dal~ sie als Mil]bildung im weiteren 
Sinne des Wortes aufzufassen ist~" verdient Zustimmung. Aus 
der obengenannten Reihenfolge, nach welcher die Hirnnerven 
erkrankt sind, wie aus der Angabe~ dal~ die hier lokalisierten 
Gesehw~ste und die yon ihnen verursachten Erseheinungeu 
dutch A d r i a n  als nicht direkt zur Krankheit gehSrend be- 
trachtet werden, wird uns klar~ dal~ das Krankheitsbild, mit 
welchem wir hier zu tun haben~ ihm nieht in seinem ganzen 
Zusammenhang vollkommen deutlieh vor Augen stand; tier 
nosologisehe Weft der sogenannten Acusticusgesehwiilste wird 
aul~er Acht gelassen. Interessant sind ebenso die F~lle Berg-  
gr t ins ,  1) R e y m o n d s  e) und S te rnbergs .  ~) Allm~tlig bemerkte 
man~ dal~ bei der Geschwulstbildung innerhalb der Seh~delhShle 
Optikus und Olfaktorius verschont blieben, der Aeusticus aber 
eine Pr~dilektionsstelle bildete. Diesen Punkt und die Tat- 
sache, da6 sich die sensibeln Wurzeln mehr an dem Prozesse 
beteiligen~ als die motorisehen: werde ich nachher genauer 
betraehten. Ein noch grSl~erer Umfang wurde diesem Prozess 
gegeben dutch jene Mitteilungen, in welehen yon Gesehwtilsten 
innerhalb des Rtiekenmarkes, innerhalb des Gehirns oder der 
Hirnhaute die Rede war. [Wes tpha len ,  4) Langdon ,  5) Rump,  6) 
S t rube  ~) und Sorgo.S)] 

He nn eb erg und Koch 9) publizierten drei sehr interessante 
F~lle und haben den Namen ,Zentrale Neurofibromatose" iiber- 
nommen, welcher durch Moss~ und Caval i6  eingeftihrt wurde. 
In ihrem ersten. Falle fanden sie multiple Geschwfilste der 
Haut~ der peripherischen Nerven, der Nervenstamme, der vor- 

1) Archiv fiir Kinderheilkunde 21, 1897. 
2) Nouvelle iconographie de la Salp~tri~re 11~ 1898. 
a) Zeitschrift fiir Heilkunde 21, 1900. ~Pa~hol. Anat. 
4) Dieses Archiv 110. 
5) Brain 1895. 
6) Dieses Archiv 80, 1880, 
~) Dieses Archiv 151. 
S) l. c. 
9) ArChly fiir Psychiatrie 36, 1902. 
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deren und hinteren Rackenmarkswurzeln innerhalb der Dura, 
der Kleinhirnbrtiekenwinkel beiderseits, des Acusticus, Facialis, 
Vagus und Accessorius einerseits, plexiforme l~eurome der 
Vagi, ein stecknadelkopfgroltes Fibrom im Halsmark, eine 
geringe Sklerose der Hinter- und Seitenstr~tnge und eineWucherung 
der Glia des Cortex cerebri. Der zweite Fall zeigte beider- 
seitige Acusticus-Geschwtilste, ein taubeneigrol3es Fibrom der 
Falx an der medianen Seite des rechten Vorderhirns, ein 
grebes Fibrosarcom innerhalb des rechten lateralen Ventrikels, 
drei erbsengrol]e Geschwiilste in dei" Medulla oblongata, multiple 
Fibrome und Psammome der weichen und harten Hirnh~tute, 
und Gliawueherung der Rinde. Gaben damals H e n n e b e r g  
und Koch dem Vorgange IVfoss6's und Caval i6 ' s  zufolge 
dieser Krankheit den l~amen zentrale l~eurofibromatose, so hat 
sioll in den letzten Jahren abermals die l~omenclatur ge/indert, 
hTachdem im Jahre 1900 Ces tan  1) einen Fall mitteilte als 
,,Neurofibromatose m6dullaire '~ und D anlos  ~) yon Dermato- 
fibromatose sprach, in einem Falle, we sich wahrscheinlieh 
auch innerhalb der Sch~tdelh6hle Abweiehungen vorfanden, ver- 
Suehten Ces tan ,  Ph i l i ppe  und O b e r t h u r  s) auf dem Kongref~ 
zu Grenoble eine mehr rationelle Einteilung yon jenen Krank- 
heiten, bei denen Bindegewebswueherung im l?ervensystem in 
den Vordergrund trat, zu geben. Zur ersten Gruppe rechneten 
sic die solitairen 8arkome. Diese Gruppe zerfiel in zwei Unter- 
abteilungen, je nach dem die Geschwalste in den Meningen 
oder im Gehirn ihren Ausgangspunkt fanden. Die ersteren 
waehsen langsam und verursaehen Kompression, die letzteren 
vergr86ern sich schnell und sind destruktiv. Dieser Haupt- 
gruppe gegeniiber repr/tsentieren sie die mehr  diffusen Prozesse, 
die sogenannte Sarkomatose, welche ebenso in zwei I-Ialften 
zerfgllt: die Meningitis sarcomatosa und die Neurofibrosarkomatose. 
Von dieser letzteren heiltt es: ,,Darts eelle ei la sarcomatose 
rev~t la forme de nodules c6r6braux, m6dullaires ou radiculaires, 
enserrant les tubes nerveux; en outre il se produit des infil- 
trations nodulaires, darts les nerfs p6riph6riques. Tous les 

1) Revue /qeurologique 1900, VIII, p. 161. 
2) Revue lX/eurologique 1901, IX, p. 364. 
3) Lemaine M6dicale 1902, p. 269. 
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616merits de soutSnement du syst~me nerveux entral et p6ri- 
ph6rique pal~icipent ainsi rapidement et d'embl6e h l'6volution 
sarcomateuse. A certains points de vue elle m6riterait d'etre 
rapproch6e de la maladie de R e c k l i n g h a u s e n ,  dont elle 
pourrait constituer une forme rapide, maligne." 

In einer sp~teren Mitteilung 
C e s t a n s  1) im August 1903 zieht 
er das Band zwischen der Krank- 
heir yon R e c k l i n g h a u s e n  und 
der Neurofibrosarkomatose infolge 
histologischer Grilnde und der Beob- 
achtung klinischer Tatsachen enger; 
jedoch behalten beide ihre eigene 
Stelle in der Nosologie; yore 

Fig. 1. 
Unterer Teil des R[ickenmarks 
mit mehreren verdickten Ner- 
ven; der faustgrol3e Tumor 
~gehSrt zu dem N. ischiadicus. 

tier natfirlichen GrSl]e. 

Fig. 2. 
Verdickte Nerven des P]exus bronchialis. 

2 der natfirlichen GrSl~e. 

1) Revue neurologique 1903. Tome XI~ p. 745. 
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pathologisch-anatomischen Standpunkt betrachtet sagt er: ,,C'est 
dans les deux cas une n6oplasie du tissu conjonetif du syst6me 
nerveux central et pSriph6rique, s l 'exclusion du tissu eonjonctif 
des autres organes." Hieraus folgert C e s t a n  mehrere Hypo- 
thesen, welehe er in einer ausftihrlicheren Arbeit zu behandeln 
versprieht. 

Es scheint mir geboten, bevor ich nigher auf die Sympto- 
matologie dieser Krankheit  eingehe und ihr Wesen, ihre Lo- 
kalisation und die pathologisch-anatomisehen Verlinderungea 
bespreehe, zuerst fiber die zwei Falle, welehe ich zu unter- 
suehen Gelegenheit hatte, zu berichten. Sie bilden, makro-  
skopisch betrachtet,  in gewissem Sinne die Endstficke einer 
Kette, welche durch alle mSgliehen Ubergangsfalle gebiide~ 
wird; der erste Fall, dessen Autopsie ich selbst vornahm, steht 
auf der Seite der zentralen - - ,  der zweite, dessen Sektion dutch 
meinen hochgesehatzten frtiheren Lehrer  S i e g e n b e e k  v a a  
H e u k e l o m  geschah, und dessen Organe im Boerhaavemuseum 
aufbewahrt  wurden, auf der Seite der peripherisehen FNle.  

Fal l  I. Anamnese. Patientin tritt ins akademische Krankenhaus 
am 11. Februar 1901 ein. Sie war 19 Jatn-e alt, arbeitete im Flachs. 
Ihre Beschwerden waren: linksseitiger Kopfschmerz, schlechtes Sehen mid 
HSren, vorwiegend links, Sausen im Kopfe und Schwindel; diese batten 
sich w~hrend des letzten Jahres entwickelt und mit Kopfschmerzen, welche. 
meistens am Morgen auftraten, angefangen. Sie erbrach nicht. Wenn 
sie versnchte schnell zu taufen, wurde der Gang wechselnd und unsicher. 
Ein einzehles M~I stiirz~e sie zu Boden. Die Fankt.ionsf~higkeit von At~gen 
nnd Ohren ging allmgolig zuriiek, und alas Gesich~ wurde schief; wghrend 
der le~zten Woche nahmen die Beschwerden schnell zu, Vor vierzehn 
Tagen war sie imstande zu lesen, jetzt nicht mehr. StSrungen der negativen 
Funktionen waren nieht vorhanden. Die Menstruation war unregelmi~l~ig, 
Uber Heredititt war nichts zn eruieren, sie war ein nattirliches Kind. Auf 
der ophthalmologischen Abteihmg, wo Patientin sich zuerst meldete, wurde= 
folgendes konstatiert: Die Bewegnngen des linken Auges sind nach innen 
und oben beschriinkt. Es besteht eine Conjunctivitis follicularis levior. 
Epiphora. Kleine streifenfOrmige Maculae Corneae centrales. Die Iris: 
ist in ihrer oberen tt~fte braun, in der nnteren, nasal- und temporalwiirts,, 
blau. Lagophthalmus. Beim Sehliel]en des Anges dreht sich dieses nur- 
wenig nach oben. Bei nach der Seite gerichteter Blicklinie besteht Nystagmus, 
horizontalis. Die Pnpillen sind gleich, mii6ig welt, reagieren auf Konvergenz 
und Licht. Die Papille ist geschwollen, s/s mm oberhalb der Peripherie: 
prominierend; die Grenze nicht zn sehen, viel Exsudat. Die Farbe ist~ 
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grau, die Geft~l]e sind breit, stark gesclrliingelt; der Unterschied zwischen 
Arterien nnd Venen nicht sichtbar. Ohne Gliser ist der Visus 6/60. Mit 
schwachen positiven Glasern wird subjektiv Verbesserung angegeben. Die 
Tension des Auges ist normal. 

Javal: as. irr. + o. Refraction: E. an der Peripherie. H2 in der 
Umgebung der Papillen. Das rechte Ange steht aul~en und oben, Ab- 
weichung ungefiihr 25 ~ Die Bewegung ist in allen t~ichtungen mSglich. 
Die Pnpille reagiert n i c h t  anf Licht. Der Fundus zeigt bei Mydriasis 
eine geschwollene Papille, die Grenzen sind nut auf der temporalen Seite 
sichtbar, die Gefil3e sind weniger breit als links, die Venen und Arterien 
zu unterscheiden. Es existiert eine Cataracta polaris posterior. Visus 
O. D. 2/30o. Nach Eintriiufelung yon Homatropin 2/6o, mit - -4  = 6/36. 
Refraction M 4 bis 5. Die Diagnose war also beiderseitige Papillitis, anf 
dem rechten Auge in Atrophie fibergehend. Cataracta polaris posterior 
O.D. Lagophthalmus O.S. Die dm'eh den N. facialis innervierten Muskeln 
zeigen fibrilli~re Zuckungen. Die Ursachen der HSrstSrungen waren zentral 
gelagert, das Trommelfell normal. 

S t a t u s  pr~isens.  KSrperban normal. Das rechte Bein ist kfirzer 
als das linke, der rechte FuI~ in geringer Equinusstellung. Der Intellekt 
etwas weniger entwickelt als bei anderen Personen ihrer Umgebung. Die 
Haut ist normal, n i e h t  a b n o r m  p i g m e n t i e r t ,  nieht oedematSs, diffuse 
Acnepusteln, keine Driisenschwellungen. Die Schleimhiute normal. Die 
Zunge wird gerade nach vorn gestreckt. Was die Augenabweichungen an- 
belangt siehe oben. 

Ohren.  Links wird eine Uhr nicht mehr gehSrt, rechts in einer Ent- 
fernung yon 1 cm. 

Der Geruchssinn wahrscheinlich gestSrt. 
Geschmack ,  An der Spitze der Zunge wird ]inks nicht geschmeckt, 

rechts normal. 
F a c i a li  s. Linksseitig paretisch; das linke Auge wird nicht geschlossen, 

der Mnnd steht schief; Kauen ist links besehwerlich. Der Nerv reagiert 
]inksseitig sehr schwach auf galvanische und faradische Reize. Die e]ek- 
trische Reizbarkeit der linken Gesichtsmuskeln hat ifir den galvanischen 
Strom stark abgenommen~ fiir den faradischen ist sie aufgehoben. Alle 
Zweige sind linksseitig affiziert. An den paretischen Muskeln bemerkt 
man fibrill~re Zuckungen, 

Gaumen.  Normal gebildet. Das Schlucken ist ungestSrt, die Gaume~- 
bSgen zeigen keine Abweichungen. 

Auf dem Scheitel~ links yon der MediaIflinie ist eine umschriebene 
schmerzhafte Stelle vorhanden. Die Arme und Schultern sind normal. 
Triceps- und Periostreflexe sind beiderseits gleich, niedrig. Die Beine 
zeigen norma]e Kraft und Beweglichkeit. Der Patellarrefiex ist ]inks deut- 
licher als rechts, nicht verst~hkt. 

Achillessehnenreflex nicht auslSsbar, ebenso kein Knie- und Ful~clonus. 
Der Plantarreflex ist rechts niedriger als links, nicht erh5ht. Was die 

Virchows Archly f. pathol. Anat. Bd. 177. Hft. 2. 2 2  
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Sensibilit~Lt anbelangt sind keine Abweiehungen aufzufinden. Der Pnls ist 
regul~Lr equal, 90. Respiration16. Herz und Lungen normal. Abdominal- 
organe ebenso. Temp 36.6 ~ Urin normal. 

Die Psyche zeigte keine grOberen StOrnngen. 
Patientin ist aber oftmals deprimiert, bisweilen lebhaft und h~tlt 

manchmal wirre Reden. Ende M~Lrz 1901 bekam sie einen heftigen Kopf- 
sehmerzanfall, welcher zmn ersten Male yon Erbreehen begleitet war. In 
den ers~en Tagen yon April wurde sie akut krank, zeigte Temperatur- 
erh6hung und schmerzhafte rote erhabene Stellen in der Hant, infolge 
einer Pharyngitis und Tonsillitis, welehe in zehn Tagen unter Anwendnng 
yon Salicylas natrieus zurfickgingen. 

GehSr and Gesicht wnrden progressiv schlechter, Visas 1/6o.. Mit 
Ausnahme der tempor~ren Temperaturerh5hungen w~hrend der Pharyngitis 
blieb die Temperatur unterhalb 37.5 o rectal. Die Pulsfrequenz schwankte 
zwischen 80 and 112, w~iln-end der Anwendung yon salicyls. Natron 
ging sie his auf 68 zurfick, stieg sparer wiederum auf 90, 96, 100, 112, 
124. Am 12. Juli 1901 zog Patientin wiederum nach Hause, kehrte aber 
am 6. Februar 1903 zurfick. WEhrend dieser Zeit war Patientin vollst~tndig 
taub und blind geworden. Vor einem halben Jahre wurde das Sprechen 
beschwerlich. Die Worte win'den undentlich, die Stimme tonlos. Durch 
Vermittlnng des Geffih]s kennt sie die Menschen wieder. Beim Essen 
verschluckt sie sieh. Der Kopf ist rechtsseitig schmerzhaft, sie macht in 
dieser Richtung Abwehrbewegangen. Urin, Sttthlgang normal. Bei einer 
objektiven Untersuchang best~tigte sich die doppelseitige Taub- and Blind- 
heit and die StSrungen der Artikulation. Die Psyche ist ziemlich nngestSrt. 
Mittels verschiedener Zeiehen, denen sie einen bestimmten Weft beilegt, 
verst~ndigt sie sich mit ihrer Umgebang. Wenn sie langges~reekt im Bette 
liegt, klagt sie fiber (subiektive) Hi~ze und Beklemmung. 

Wenn sie atffrecht steht, schwankt sie and stfirzt zu Boden, wenn sie 
nicht gehalten wird. Bei Unters~fitznng geht sie mit kleinen Schritten 
and bewegt ihre Beine zweckmi~$ig. Keine Muskelatrophien. Das Haupt 
ist vornfiber gebengt, wird es passiv nach hinten gebrach~, so empfindet 
sie dies schmerzhaft. Puls 100, klein, regelm~13ig, gleichm~l~ig Respiration 12, 
costoabdmninal, unregelm~l~ig, inequal. Das Gesicht ist sehr asymmetrisch, 
die linke H~lfte paralytisch, din" rechte Mundwinkel steht hsher, ist nach 
rechts verzogen, die linke Nasolabialfalte verstrichen. Die linke Augen- 
braue steht tiefer and unbewegbar, indem die reehte ~ortw~hrend auf and 
ab bewegt wird. Das linke Auge kann nicht geschlossen werden, wird 
es versncht, so bleibt eine Spalte yon 3 mm bestehen. Das linke Augen- 
lid wird nicht in die HShe gezogen. Die Breite der linken Augenspalte 
betriigt hSchstens i cm. Die linke Konjanktiva ist hyperiimisch, es existiert 
eine geringe perikorneale Injektion. Die Blicklinie des linken Bulbus ist 
nach aul~en und unten gerichtet. Strabismus divergens et deorsmn vergens. 
Rechts sind die Augenbewegnngen intakt. Die Pupillen sind gleichm~$ig 
welt, reagieren nicht auf Licht. Patientin versteht nicht mehr die Auf- 
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forderung, die Zunge hervorzustreekeu. Die linken Areus palatoglossi 
und palato-pharyngei stehen tiefer als reehts. Ebenso das Palatum molle. 
Welter exisfiert eine Scoliosis dorsalis dextro - - ,  lumbodorsalis sinistroversa. 
Brust- und Bauehorgane ohne Abweichungen. Patient in gibt an, da6 sie 
die Hand nnd eine Steeknadel links etwas weniger deutlieh fCihlt als reehts. 
Die rohe Kraft der Extremit~tten ist erhalten. Die Patellarreflexe sind 
nicht aus]Ssbar. Der Aehillessehnenreflex rechtsseitig angedeutet. Periost- 
und Sehnem'eflexe der Arme nicht auslSsbar. Der reehte FuI~ in Equinus- 
stellung. Am 8. Februar traten mehrere Anf~lle yon Bewul~tlosigkeit ant 
ohne Zackungen; Puls kaum fi~hlbar, unregelm~t~ig, ebenso die Respiration. 
21. April 1903. Der Umfang des reehten Oberarms betr~gt 23.7 era, des 
linken 23 era, des reehten Vorderarmes 22 cm, des linken 21.4 era. Der 
linke Thenar ist weniger entwicke!t als der rechte. Der Kopf ist vorniiber- 
gebeugt, weicht naeh links ab. Die linke Schulter s teh t  hSher als die 
rechte. Der Museulus cneularis links mehr prominiereud als rechts. Im 
]inken Arm besteht ein geringer Spasmus. Der linke Tricepssehnenreflex 
ist otme Zweifel hSher als der rechte. 

U n t e r e  Ext remi t~ t ten .  Der Umfang der rechten Wade betrggt 
30,2 era., der tier linken 29,8 era. Rechts ist die Steile, wo sich Muse. 
tibialis antieus und Extensor digitorum commnnis ]ongus befinden, ein- 
gesnnken. Der rechte Fu6 ist kiirzer als der linke, plantarw~trts flektiert. Es 
existieren hier keine Spasmen. Der Patellarreflex ist links etwas hSher 
als rechts. Rechtsseitig Babinsky. Applikation yon faradisehen Reizen 
tuft im reehten Muse. tibialis anticus schwaehe und langsam auftretende 
Zuckungen hervor. 28. Juni 1903. Es geht Patientin schleeht. Innerhalb 
vier Wochen hat sie acht kg verloren. Die Spraehe ist auffallend weniger 
deutlich. Die Artikulation sehr ungeniigend. Meistens kann man sie nicht 
verstehen. Bei doppelseitiger Unterstiitzung l~uft sie ziemlich gut. Sie 
wird gefiittert. Die psyehisehen StSrungen waren in letzterer Zeit pro- 
gressiv. Sie ist reizbar und bSsartig. Die Stimmung wechselt. Manehmal 
ist sie ihren Schwestern gegen~iber unartig, ihrer Familie gegeniiber ltigen- 
haft. Depression tritt oftmals auf. Stuhlgang trgge, ein einziges Mal 
Incontinentia urinae trod alvi: Anf~lle yon Bewn~tlosigkeit ohne Zuckungen. 
6. August 1903. Patellarreflex nicht auslSsbar. Patientin stirbt am 14. August 
1903. Wghrend ihres Aufenthaltes in der Klinik schwankte die Temperatur 
im allgemeinen zwischen 36.5 o und 37.5 o. In der letzten Woche fieberte 
sie; morgens war die Temperatur 87.8 o bis 38 ~ abends 38.4 ~ 39.5 o, 40.5 o. 
Seit dem 28. April war die Pulsfrequenz mehr als 100, 112, 128, 132, 
136, 138, 142 und fiel wghrend der letzten Tage nieht m~ter 138. Das 
KSrpergewicht ging fortwahrend zuriiek, sie kam yon 52.8 ant 31.8 kg 
hernnter. 

Sek t ion .  19 St. p .m.  t~igor morris m~tl3ig.. Livores anwesend. 
Sch~tdeldach symmetrisch, d~inn. Pachionische Granulationen stark ent- 
wickelt. Im Sinus ]ongifudinalis superior flfissiges Blur. Die Dura ist 
d~inn, glatt, ohne abnorn4e Verbindungen. Gehirngewicht 1350 g. Hydro: 

22* 
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cephalus externus. An der Basis Cerebri sind neben der Brfieke ]inks- 
und rechtsseitig Geschwi~lste gelagert, welehe in das Felsenbein hinein- 
gewuchert sind, haupts~ehlieh ]inks; and die sieh nieht ohne Zerreil3ung 
entfernen ]assert. Linksseitig war das ganze Felsenbein durchbohrt. Die 
Sonde, an der Seh~delbasis hineingeffihrt, verlief sehr~tg nach unten und 
aul3en und war unter der Haut durchzufiihlen hinter dem aufsteigenden 
Ast des linken Unterkiefers. Der grhgere Tumor der linken Seite hat die 
Grhge einer kleinen Apfelsine. Die reehtsseitige Gesehwulst ist wallnu~]- 

grol3, ihre Farbe ist weig, die Konsistenz derb, die Oberflgehe ziemlich 
rand, naeh vorn und unten unregelm~il~ig. Wo die Gesehwt~lste ins Felsen- 
bein hineingewuehert waren, waren sie weieher. Die Brfieke war zusammen- 
gepregt, hanptsiiehlieh in der hinteren Hglfte. Die Raphe lag reehts yon 
der Medianlinie mit ihrer konkaven Seite naeh links. Die Medulla oblongata 
unterhalb der Brficke war ebenfalls zusammengepregt, die linke Olive ab- 
geplattet. Die Crura eerebelli ad pontem abgeplattet, in die L~nge ge- 
zogen; das Cerebellum symmetriseh caudalwiirts verschoben. Die Floccnli 
waren ganz zusammengeprel]t, ebenso die n~ehsten Kleinhirnteile und die 
Corpora restiformia. Linksseitig war diese Entstellung st~trker Ms reehts. 
Die Basis der beiden Grol3hirnhemisph~ren war etwas ausgebuehtet. Die 
Nervi o]factorii beiderseits vorhanden. Die Optici sind schmal und etwas 
gesehliingelt. 

In dem linken Nervus oeulomotorius ein kleiner hirsekorngroger Tumor. 
Im rechten Trigeminus in der medianen H~l~te ebenso, ]inks war der Nerv 
stark abgepla~tet. N. abducens beiderseits normal. N. facialis und acustieus 
reehts- and linksseitig in den Gesehwtilsten verschwunden; N. glosso- 
pharyngeus and vagus enthalten reehts mehrere Ideine Gesehwiilste. Links 
waren keine aufzufinden, im rechten N. aecessorius eine kteine Anschwellung; 
N. hypoglossus ohne Abweichungen, nut gedehnt. Pia mater an der Kon- 
vexit~t m~gig dick, etwas getrtibt, l~gt sieh auffallend ]eicht vom Gehirn 
trennen. Im hinteren Teil des ersten Gyrus frontalis beiderseits promi- 
nieren zwei kleine grauweige Geschwtilste, welche der Pia adhaerent sind. 
Die Rinde ist yon diesen Gebilden durehbohrt. Kein Hydrocephalus 
internus, die Ventrike]oberfl~tche glatt. Ira unteren Tell der Medulla 
oblongata befand sieh ein tIohlraum mit glatter Wand. Das ttalsmark 
war breiter als normal, aueh der sagittale Durchmesser war vergrhgert. 
In der Hhhe des ersten Halsnerven messen dis frontMen and sagittalen 
D urehmesser 18 and 12 rain. Diese Vergr5gerung erhielt sieh in einer 
Hhhle parallel, welche sieh im Innern des Marks gebildet hat~e and 
10~2�89 mm grog war. Im Niveau des vierten Halsnerven mag das Mark 
20 X 15, die Hhhle 6 X 5, in der Hhhe des zweiten Brustnerven 7 X 8 
and 3 X 3. Da wo der fiinfte Brustnerv austritt, befindet sieh eine nicht 
scharf umschriebene Ansehwellung, welche verursaeht wird durch eine 
etwa erbsengrolge zentral gelagerte Gesehwulst. Unterhalb dieser nahm 
das Mark an Grgge zn (14X13 ram), die jetzt etwas rechts yon der 
Medianlinie gelagerte Hhhle hatte einen Querdurehmesser von 8 ram. Im 
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unteren Tell des dorsalen Markes und im Lendenmarke finder man keinen 
ttohlraum mehr, nur eine an der medianen Seite des rechten Hinterhorns 
ge]agerte Spalte. Im allgemeinen wechselte die Gestalt der HShle auf 
dem Querschnitt sehr, im oberen Halsmark mehr ovM, war sie im Brust- 
mark des 5fteren unregehn~l~ig, sternf5rmig; in der Nghe des Septnm 
medianpost findet man ziemlich regelm~tl~ig einen Auslgufer, ebenso an 
der mediauen Seite tier HinterhSrner. Die graue Substanz ist nnregel- 
mgl~ig gestaltet. Auf deln Querschnitt des in Dichromas kalicus fixierten 
gtickenmarks sieht man stecknadelkopfgroBe hyaline S~elten, da we die 
hinteren Wurzeln ins Mark eintreten und zwar beiderseits. Die Rtieken- 
markswurzeln, hauptsgchlieh die sensibelen und ira Lendenteil und in der 
Cauda eqnina gelagerten sind rosenkranzfSrmig gestaltet, was sie multiplen 
kleinen Gesehwfilsten verdanken. Was die peripherisehen Nerven anbe- 
.langt, babe ich keine Abweichungen gefunden. Das Herz war normal, 
die Aorta ein wenig gefleckt. Die rechte Lunge zeigte mehrere kleine 
graurote bronehopnenmonisehe Herdchen, die kleineren Bronchi enthielten 
Muco-pus, die linke Lunge war normal. Die ~{ilz war ziemlich resistent, 
fleckig, wog 90 g. Die Nieren sind angeblieh normal, ebenso die Neben- 
nieren, ziemlich blutreich. Die Leber etwas kleiner Ms normal, 8tannngs- 
atrophie. Der Magen zeigte pos{mortale Erweichung. Im linken Ligamentum 
latum befanden sich zwei kleine mit klarer Fliissigkeit gef/il]te Cysten. 
An der laterMen Seite der beiden Ovarien tagen zwei kieine gelbtich 
gefgrbte hirsekorngrol~e Geschwiilstchen. M i k r o s k o p i s c h  zeigte der 
reehts yon der Brticke gelagerte Tumor das Bild eines Fibrosareoms. Bei 
schwaeher VergrOl~erung war der Wirbe]bau deutlich~ die Zellkerne im Mlge- 
meinen lung, spindelfSrmig, geschwollen. Die Fasern verlaufen unregel- 
mgl~ig, tier GehMt an Intercel]ullarsubstanz stellenweise stark wechselnd. 
SchSne Sarcomgei~Be. Da we die Zwischensubstanz wenig entwickelt ist, 
ist die Geschwulst ze]l- and kernreieher, die Kerne unregelmgSig gebildet, 
chromatinreich. Hier finder man vereinzelte Riesenzellen. Anderenorts 
ist das Bindegewebe mehr sclerotiseh, kemarm nnd hat sich stark mit 
Eosin gefiirbt. Blutungen sind vorhanden, abet nicht zahlreich und nicht 
ausgedehnt. Karyokinesen babe ich nicht gefunden, ebenso wenig wie 
Ganglienzellen oder Neurogliaelemente. Mit einer yon J e l g e r s m a  modi- 
fizierten W e i g e r t- Pa l  s e h e n Markseheidenf~rbung waren vereinzelte mark- 
haltige Nervenfasern zu finden, am Rande der Geschwulst waren sie 
zahlreicher als in der Mitre. Der linksseitige Tumor gab im allgemeinen 
dasselbe Bild, nut war er unregelm~l~iger, stellenweise oedemat5s, zeigte 
mehrere Blutungen und vereinzelte polynucleare Leucoeyten. 

Die mu]tiplen Herdchen in der rechten Lunge waren bronchopneu- 
monischer Natur. 

Die Magensehleimhaut war unregelmgl~ig verdiinnt, zeigte stellenweise 
nur Culs-de-Sac. Die Leber zeigte eine mgSige Stauung mit geringer 
Verfettung. In den Schnitten land ich ein Paar schSn gebildete Tuberkel: 
mit geringer u Riesenzellen und infiltriertem R~ncle. 
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Die Cysten im Ligamentmn latum fanden ihren Ursprung im Parovarimn 
Die beiden, ldeinen ge]ben Geschwii]ste in der Nghe der Ovarien zeigten 
Nebennierenstrmktm:, es lieBen sich eine Zona g]omerulosa, fascieulata and 
reticularis unterseheiden; die Zellen der letzteren waren pigmentreieh. 
Innerhalb der Zona reticularis finder man ein gefg~reiehes Gewebe, in 
welchem Ze]len, welche stark an den nieht pigmentierten Rindenzellen der 
Zona fascieulata erinnem, gelagert sind. Sic enthalten stark lichtbreehende 
KSrner, ihre Anordnung ist strangfSrmig. Wenn ich diese Zellen nicht 
als Mark deuce, ist dies in Ubereinstimmung mit den Untersuehungen 
Ulr i  eh s: 1) ,,Anatomische Untersuehungen fiber ganz and partiell Yerlagerte 
and aceessorische Nebennieren usw." 

Un te re r  Tel l  de r  M e d u l l a  o b l o n g a t a .  Der Zentralkanal nieht 
nennenswert erweitert, dreieekig, die Spitze naeh hin~en gerichtet: Ste]len- 
weise ist die Wand mit mehrsehiehtigem Ependym ~msgekleidet. In der 
ngehsten Umgebung besteht eine m~i/]ig starke Neurogliawueherung mit 
gruppenweise eingesprengten dunklen Kernen. Diese Gliawueherung hat 
sieh hauptsiiehlieh naeh hinten Yon der ttShle entwiekelt , seitlieh Yon 
Sep~um median post. Die Hinterstr~nge enthalten im vorderen und mitt- 
leren Teile sehr viel @liafasern. In der weiBen Substanz finder man 
kleinere and grSIJere Lfieken Yon einem derben Gliafilz umgeben. Die 
Gefgge sind nicht vermehl% die GefN3wand ist kernreieh, etwas verdiekt 
und gesehliingelt, yon Gliafasern umringt. Die Ganglienzellen zeigen keine 
dentliehen Abweiehungen. Stellenweise sieht man in der Umgebung der 
Gef~tl3e eine ungefghr homogene sieh stark nfit Eosin liirbende, rein 
granalierte Masse. Stellen, welche an Entztindung erinnern, fehlen vSllig, 
aneh linden sieh in dieser HShe keine Blnmngen vor. 

Mit einer modifizierten, yon mir noeh nieht verSffentliehten W e i g e r t -  
sehen Gliafgrbung behandelte Schnitte zeigen sehr deutlieh die Yer- 
gnderungen in den Gliazellen nnd Fasern. Die NiChe des Zentralkanals, 
die beiden Hinterstr~nge, fiberwiegend die Gollsehen, zeigen eine starke 
Gliavermehrung. Unmittetbar an den Zentralkanal ansehliel]end hat sieh 
die Glia so stark entwiekelt, daft das Fasernetz sieh in 6 b'- dieken 
Sehnitten nieht entwirren lgBt. Nan sieht aber neben dtinneren aueh 
diekere Fasern, welehe ein wenig gesehlgngelt veflaufen. Die Hingerstri~nge 
sind gliareieh, die Fasern sind dtinn, um'egelmgl3ig dureheinander ver- 
laufend, die Keme zahlreieh, abet hie so geh~uft als in den Gliomen. 
Sonst finde~ man vereinzelte Spinnenzellen mit grol~em Kern und zahl- 
reiehen kurzen Ausli~ufern; mehr lateralw~rts ist die Gliavermehrung 
sehwiieher. In den HinterhSrnern sind die Oliafasern zahlreieher Ms 
normal; ins Aug'e fallend sind aber die riesenhaf~en Spinnenzellen mit 
ihren starken allmglig sehmgler werdenden Fortsiitzen. Diese letzteren 
zeigen eine faserige Strnktur. Die i n t r a e e l l u l i ~ r  gelagerten, stark 
dtmkelblan tingierten Gliafasern kann nlan dentlieh vom einen zum anderen 
Auslgmfer verfolgen. Die Kerne weehseln in GrSBe und Gestalt. Die 

1) Z i e g l e r ' s  Beitrage, Bd. 18, S. 589. 
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Substantia gelatinosa Rolandi ist relativ faserarm, reich an Spinnenzellen. 
Die gliSsen Septen sind vergrSl~ert. In nach N i s s l  gef~rbten Sehnitten 
stellt sieh heraus, dab die Ganglienzellen ziemlieh normalen Ba~l besitzen, 
vereinzelt beobachte~ man peripherische Chromatolyse und Kernverlust. 

E r s t e s  C e r v i e a l s e g m e n t .  HSomatoxylin-Eosinf~rbtmg. Unge~hr 
in der Mitte finder man einen groBen gohh-aum, im allgemeinen seharf 
begrenzt; stellenweise existierea kleine unregelm~t6ige Vorstfilpungen der 
Wand, welehe yon einer einschichtigen zelligenMembran ausgekleidet ist. Die 
Ze]len zeigen einen deutliehen Kern, sind protoplasmaarm nnd abgeplattet. 
An der Vorderseite in der N~he der Commissm'a anterior wh'd diese Sehieht 
dicker. An der Aul~enseite dieser Zellen findet man ein stark faseriges 
Gewebe, in welehem stellenweise Zellengruppen eingelagert sind, welche 
dem Ependym vollst~ndig analog sind, and wahrscheinlich auch yon diesem 
herstammen. Mit der modifizierten Weiger t sehen  Methode zeigt sich 
eine starke G]iazunahme rings Uln die HShle. Lateralw~irts yon dieser Glia 
finder man zalflreiche Spinnenzellem In den Hinterstr~ngen, weniger in 
den Seitenstr~ngen, ~st die Glia stark gewuchert. In diesen Schnitten f~llt 
die Orientiemng sehwer, das Nark ist ,~on vorn nach llinten abgeptattet, 
die Commissura anterior liegt ungefghr in demselben Niveau wie der 
Vorderrand des Marks, die Fissura mediana ist also fast vSllig ver- 
sehwunden. Die Gliakerne sind zahlreicher als normal, nnd diffus fiber 
den ganzen Schnitt verbreitet. 

Z w e i t e s  und  d r i t t e s  C e r v i e a l s e g m e n t .  Der frontale Dureh 2 
messer betrSgt hier 18 mm, der sagittale 11 ram, die HShle 7X4 ram, die 
Gestalt letzterer ist unregelmggig sternf5rmig, hanptsgehlieh in der reehten 
H~ilfte des Markes, so dal3 diese letztere am meisten an Umfang zuge- 
nommen hat, und der vordere laterale Teil naeh vorn gedrgngt ist. Am 
tiefsten dringt die Hghle median vom rechten ttinterhorn in die Brfieken- 
marksnbstanz hinein. Die HShle kommuniziert nicht mit dem Zentral- 
kanal, dieser ist etwas naeh hinten und links vom hinteren Ende der 
Fissura mediana anterior gelagert, zeigt kein Lumen, nut eine Masse yon 
gewueherten Ependymzellen. Die Gef~tge der Pia zeigen eine verdiekte 
lntima, welche kernarm ist; Entzfindnngserscheinungen sind nicht vor- 
handen. Die grol3e ttShle wird nirgends yon einem Zellbelag ausgeMeidet; 
die Wand wird gebildet dareh ein faseriges Gewebe mit vereinzelten 
Kernen und Zellen. Das den Hohlraum umgebende Fasernetz ist da, wo 
es die Oberfl~iche erreieht, etwas loekerer und anseheinend 5demat5s; Spuren 
eines nekrotisehen Prozesses der Glia sind nieht aufzufinden. Die Glia- 
sebieht ist ziemlieh breit und geht ohne scharfe Grenzen in die Umgebung 
fiber, an weleher Stelle sich grol]e Spinnenzellen mi~ starken Ausl~ufern 
vorfinden. Da wo man am meisten Gliafasern finder, sind nur vereinzelte 
knrzfaserige Gliazellen anwesend. Die graue Substanz der linken Seite 
hag sieh nieht stark gegndert, die Ganglienzellen bilden die normaIen 
Gruppen und zeigen keine Abweiehungen. Im Halsteil des Hinterhorns 
(Nomenklatur nach Ziehen)  sieht man groge Spinnenzellen, eiue deutliehe 
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Zunahme der Fasern, wiihrend die Gef~l]e gesehl~ngel~ verlaufen. Das 
Stratum zonale zeigt eine scharf umschriebene, zellreiche, steeknadelkopf- 
gro~e Gesehwalst. An der rechten Seite sind Vorder- und Hinterhorn 
vollstgndig voneinander getrenn~, das erstere in die Breite gezogen. Die 
Zellen der Clarkschen S~[ulen und des Deansehen Kernes sind voll- 
stgndig ~'ersehwunden. Ortliche Degeneration, Nekrose, Blutungen oder 
k]einzelliges lnfiltrat sind nicht vorlianden. In naeh W e i g e r t - P a ]  ge- 
f/~rbten Schnitten zeigt sieh eine Degeneration der markhaltigen Fasern 
in der Nghe der HShle, die Commissura anterior ist erhalten, die posterior 
fast ganz verschwunden, nut vereinze]te Fasern verlaufen dem Querschnitt 
parallel. Hierdurch zeig~ sieh, dal3 die HShle sieh im zentralen Grau und 
nicht in dem vorderen Teil der Hinterstrgnge entwiekel~ hat. Die an der 
medianen Seite des rechten Itinterhorns ]okalisierte spaltfSrmige Fort- 
setzung des Hohlraums erreicht fast die tlandzone. Das Septum medianum 
posterius verlguf~ nich~ in einer geraden Riehtung yon hinten naeh vorn, 
sondern beugt sich in der Mitre fast rechtwinklig nach ]inks unr, da es 
dureh den Hohlraum, weleher sich im reehten Hinterstrang gebildet hat, 
nach links hintiber verdrgng~ worden ist. Die in der unmit~elbaren N~the 
der HShle gelagerten Fasern des rechten Hinterstranges sind am meisten 
degeneriert, die ]inksseitige tlandzone zeigt eine fast vSllig faser]ose Stelle. 
In  den hinteren Wurze]biindeln finden sich vereinzelte degenerierte Fasern 
vor. In einem, dem Rfiekenmark etwa einen halben Zentimenter tiefer ent- 
nommenen Sehnitte, ist die linksseitige Randzone normal, indem die reehts- 
seitige blasser gefgrbt ist und mehrere en~altete, markhaltige Fasern zeigt. 

S i e b e n t e s  Cerv iea lsegmen~.  Der Hoh]raum und das amringende 
Gliagewebe verhalten sieh fast ghnlieh wie im vorigen Sehnitt. Auch hier 
ist der Zentralkana] vollstgndig unabh~ingig yon der HShle. Die graue 
und weil3e Substanz zeigen dasselbe Bild wie oben. 

E r s t e s  D o r s a l s e g m e n t .  Die HSh]e ist verschwnnden, es zeig~ 
sich nur eine schmale Spa]re, das Rfiekenmark hat die normale Form bei- 
behalten, die Durehmesser sind 12 und 9 mm. Die yon einem derben 
Gliafilz nmgebene Spalte ]iegt nieht mehr im Hinterstrang, sondern im 
Gebiete des Hinterhorns, diese letztere ist nieht za identifizieren. Das 
Gliafasernetz erreicht nach hinten die Randzone, brei~et sieh nach vorn 
bis in die zentrale graue Substanz hinein ans. Das linke Vorderhorn ist 
grS/]er a]s das reehte, die Ganglienzellen des letzten in geringerem Grade 
sklerotiseh. Die Fasern der Commissura intracentralis posterior ver]aufen 
median yon der die HShle umringenden Gliasehieht, tells mnfassen sie 
den frontalen Po lde r  Spalte. Das Septum reed. post. verlSouft gerad= 
linig, der rechte Hinterstrang ist etwas breiter als der ]inke. Am st~rksten 
degenerier~ ist der vordere, mittlere und laterale Teil des t:Iinterstranges. 
Die eintretenden hinteren Wurzeln zeigen weehselnde Verhgltnisse, hier 
und da findet man degenerierte Fasern. 

Da wo drittes und viertes Dorsalsegment aneinander grenzen, zeigte 
,~ieh makroskopisch eine ziem]idh sta,rk umschriebeae Anschwellung, welche, 
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wie sich auf dem Durchschnitt herausstellte, yon einer Geschwulst gebildet 
wurde. Der Tumor ist sehr zellreich. Zwischen den Zellen finder sich 
eine unregelmgl~ig entwickelte, faserfSrmige Zwischensubstanz. Die Ze]l- 
keme fgf,ten sich mi~ Hgmatoxylin blal~, waren ungieichmgt/ig groin, fund, 
oval, birnenfSrmig oder unrege]mgltig. Das Zellprotoplasma fgrbte sich 
mit Eosin b]al~rosa und war homogen. Die Zellen sind unregelmiil~ig, der 
Kern frequent exzentrisch, mehr oder weniger dem Rande der Zelle ge- 
nghert, so dal~ das Protoplasma wie eine Scheibe dem Kern aufsitzt. Das 
Protop]asma hat eh~e sehr unregelmgl]ige Gestalt und bildet in allen 
Riehtungen ver]aufende feine Fasem. An jener Seite der Zelle, wo der 
Kern gelagert ist, finder man fast keine Fasern. Manche Zellen schicken 
ihre Fortsiitze in jeder Rich~ung, andere sind bipolar, spinde]fSrmig, 
wiederum andere mehrstrahlig, Ganglienzellen ~ihnlich, abet ohne aleut- 
lichen Nucleolus. Vereinzelt sind die Zellen mehrkernig. Am Rande der 
Geschwulst sehen wit das Gewebe unscharf in die normMe Rtickenmark- 
substanz iibergehea. Allm~ihlig wird das Gewebe kern-und zell~irmer, die 
Fasern sind weniger dicht aneinander gelagert, am Rande finder man ver- 
einzelte Ganglienzellen und schSne Spinnenzellen. Die Gef~Be sind mittel 
zab]reich, die kleineren nut von einer endothe]iMen Wand gebildet, un- 
mitre]bar von den Ausl~iufern der umringenden Tumorze]]en umgeben, die 
grSt/eren haben eine diekere Wand mit deutiichen, dem Lumen parallel 
verlaufenden Kernen. Degeneration und Blutungen fehlten. 

In nach van Gieson  gef~irbten Sctmitten sehen wir folgendes: Die 
Farbe der Kerne ist braunrot, die Fasern und das Zellprotoplasma hell- 
braunrot, die rings um die grSl3eren Gefgl~e gelagerten konzentrischen 
Fasern prachtvoll hellrot; die Grenze zwischen diesem hellroten Binde- 
gewebe und den braunrStlichen Gli~fasern ist seharf. Bei der F~irbung 
naeh Mal lory  tritt dieser Unterschied nicht zutage. 

Ff inf tes  und  sechs tes  Dor sMsegmen t .  Das Rtiekenmark ist 
hier ungefiihr normal grol], 10~5X9,5 ram. In der rechten H~ilfte sieht 
man m~kroskopisch eine ziemlich groBe spaltfSrmige HShle yon einem 
kernarmen faserreichen Gliafasernetz umgeben; das letztere zeigt an seinem 
Rande zahlreiche ovale, dreieckige and unregelm~il~ige~ stetlenweise ge- 
h~iuf~e Kerne. Die Gefiitle zeigen anffallende Ver~inderungen. Erstens 
sind sie zahlreich, tells stark gefiillt, in dem perivasculiiren Raum eine 
Menge Chromocyten, welche sich aueh in dem umringenden Gewebe vor- 
finden. Hier bestehen also St~uung ~md Blatungen, w~thrend eine starke 
Gliawucherung feblt. In diesen Sehnitten finden wir in der grauen Sub- 
stanz ein Gef~il~ mit sehr engem Lumen und dicker Wand, dessert Inhalt 
van ungefghr 20 Chromocyten gebildet wird. Die Intima ist deuflich ver- 
diekt, ebenso die Adventitia einerseits; mit dem Gerbil] in einer beide um- 
sclfliel~enden Hiille gelagert, sieht man eine ungefghr runde, kernreiche 
Gewebsmasse, deren Kerne rund oder oval sind, indem das Ganze eine 
faserige Stmktur nicht verkennen lgSt. Die Natur dieses Gebildes lgl~t 
~ich an mit H~matoxylin-EosM gef~rbten Scbnitten nicht ohne weiteres be- 
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stimmen, m5glich ist es, dasselbe als eine umschriebene Wucherung ad- 
ventitieller Elemente zu deuten, sonst erinnert das Bild an ein Nerven- 
faserbfindel. Die spaltfSrmige HShle dehnt sich vom hinteren Drittel des 
rechten Vorderhorns~ die lateralen Teile der Substantia grisea centralis 
durchbohrend his in das Hinterhom aus, median yon den eintretendeu 
Wurzelbfindeln. Am ]ateralen Rande der HShle ]iegen vereinzelte, Spinnen- 
fSrmige GanglienzelIen, an der medianen Seite ist die Clarksehe S~ule 
verschwunden, indem sie auf der lillken Seite eine normale Zahl ~on 
Ganglienzellen zeigt. In den Vorderh~}rnern hat die Glia zugenommen, 
die Ganglienzellen zeigten normale S~ruktur. Der Zentralkaual war keulen- 
fSrmig, mit dem spitzen Ende nach hinten gerichtet, das Lumen war eng 
yon zahlreichen kompakt gelagerten Kernen umgeben. In der subpialen 
Schicht. finde~ man kernreiehe Stellen, welehe morphologisch vollst~.ndig 
mit den Kerngruppen in der zentralen, grauen Substanz fibereinstimmen. 
In den Hinterstrgngen hat die G]ia stark zugenommen, am meisten in den 
vorderen Tei]en, rechts stgrker als ]inks. 

Achtes  Dor sa l s egmen t .  Der Durchmesser betr~gt hier 7,5X8~5 ram. 
Eine HShle fehlt vollstgndig. Der Zentralkanal ist obliteriert, an seiner 
Stelle finder man in ftinf Grnppen gelagerte Ependymzellen, von zahlreichen, 
feinen Gliafasern umgeben. Reehtssei{ig yon diesem atypischen Kanal im 
zentralen Grau zeigt sieh wiederum das Bild des Tumors, welches wir im 
vorigen Segment besehrieben hahen. 

Die Zellkeme dieses Gebildes sind in den gul]eren Sehichten spindel- 
fSrmig, im inneren l~md, was wahrseheinlieh der verschiedenen Dureh- 
sehnittsrichtung zugeschriebeu werden muff. Das Gauze zeigte einen 
Wirbe]bau. Die Abgrenzung yon der Umgebung ist scharf, an der vorderen 
lateralen Seite lieg~ ein dickwandiges Gef~t6 mit engem Lumen. Mit 
stgrkerer VergrSl~erung sieht man eine Andeutung -+on Nerven~asern. 
Fgrbt man nach Weige r t -P  al so stellt sieh heraus, da6 wires tatsfi.ehlieh 
mit einem Bfindel markseheidenfiihrender Fasern zu tun haben, and dab 
die in den mit Hgmatoxylin gef~rbten Schnitten sieh b]an tingierenden 
Kerne eine Ar~ Schwannscher Scheide darstellen. Am hinteren Rande 
der zentra]en grauen Substanz, fast in der Mittellinie, finder sich ein drei- 
eckiges, mit der Spitze naeh hinten gerichtetes, homogenes, mit Eosin 
blal]rot gefgrbtes Feld. Die Rander sind nieht scharf. Die gauze Masse 
mul~ als eine bet der Fixierung in Gerinnung geratene eiweil3haltige trans- 
sudative Flfissigkeit aufgefal~t werden, well man fast iiberalI in der n~chsten 
Nghe eta fast ob]iteriertes Blutgefgi] finder. Derartige S~elten finden sieh 
mannigfach vet; sie beschrgmken sich auf das zentra]e Grau, die Vorder- 
hSmer und den vorderen Tei] der Hinterstrgnge. Die VorderhSrner sind 
nicht vollstgndig gleich, alas rechte ist breiter u n d  kfirzer, das linke 
sehmaler und lgnger, sehr arm an Gang]ienzdlen, ohne intensivere Olia- 
wncherung, die markhaltigen Nervenfasern weniger zahlreich und schmgch- 
tiger Ms rechts. Weiter finden wir eine wenig intensive diffusse Degene- 
ration der Hinterstrgnge, welehe sich anf die Burdachsehen Strgnge am 
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medianen Rande der HinterhSmer besehr~tnkt. Die Pin ist verdickt, ihre 
Gef~lte stark mit Blur gefiillt, stellenweise finden sich kernreiehe, unregel- 
m~$ige, tumor~thnliehe Gebilde vor. 

Die linksseitigen hinteren Wurzelfasern zeigen deufliche Degeneration, 
die znr reehten Seite gelagerten weniger, ebenso die linken vorderen. 
Auf tier linken Seite zeig~ die eintretende Hinterwurzel ein kleines Fibro- 
sarkom, wodureh die Fasern auseinandergedrgngt worden sin& Entzfin- 
dungserseheinungen lieSen sich in diesen Schnitten eben so wenig wie in 
den oben beschfiebenen, selbst nicht in der ngchsten Umgebung der alte- 
rierten Gef~6e, feststellen. 

Zehn te s  D o r s a l s e g m e n t .  Hauptsgchlieh, abet starker ausgeprggt, 
finden wir hier dieselben Gef~6wandvergnderungen und Transsudations- 
erscheinungen wie im achten Dorsalsegment. Das linke Vorderhom ist 
stark yon diesera Prozel~ betroffen, es ist tdeiner, gliareicher und ganglien- 
zellen~rmer als das rechte. Die Gef~l~e sind fast vol]st~ndig obliteriert; 
in der weigen Substanz feh]en derartige Bilder. Aueh bier liegt zwisehen 
den linken hinteren Wurze]fasern eine k]eine Geschwulst eingeschaltet. 
Die Glia zeigt in den Hinterstr~tngen eine geringe diffusse Vermehmng, 
hauptsgchlich in den peripherisehen Tei]en. Die kleine GeschwTflst besteht 
ans kleinen Gliazellen mit diekwandigen Kapillaren. In den naeh van  
Gie s o n gefgrbten Schnitten sind die Gliazellen braunrot, die Gefgl]w~inde 
hellrot; markha]tige Fasern fehlen fast vo]lst~ndig; die Hinterwurzelfasern 
ver]aufen zum grS$~en Tell an der medianen Seite. Die Commissura 
anterior und posterior waren faserarm, obenso das linke Vorderhom. 

El f tes  D o r s a l s e g m e n t .  H~hnatoxylin-Eosinfgrbung. Ein Zentral- 
kanal im wahren Sinne des Wortes existiert nicht, an seiner Stelle findet 
man gruppenweise gelagerte kernhaltige Zel]en. Das linke Vorderhorn ist 
dentlich kleiner als das rechte und grmer an Gang]ienzel]en, ebenso die 
Clarksche S~ule. An der Stelle, wo die ]inke Hinterwurze] ins Mark 
hineintritt, findet sich eine kleine kern- und zellenreiche, yon den Wttrzel- 
fasern umgrenzte und dnrehquerte Gesehwulst vor, yon der Peripherie des 
Rfickenmarks dutch die normale subpiale Gliaschicht getrennt. Die Be- 
grenzung median- und latera]wgrts, welche bei kleiner VergrSSerung ziem- 
lieh seharf war, ist bei st~rkerer VergrSl]erung weniger deutlieh, nach 
vorn geht das Tumorgewebe allmEhlich ins norma]e Gewebe fiber. Die 
zentrale graue Substanz ist sehr arm an markhaltigen Fasern, yon dem 
obenbesehriebenen einem peripheren Nerven gleiehenden Gebilde ist in dieser 
SchnitthShe nichts zu sehen. Die Hinterstrangsdegeneration is~ viel weniger 
intensiv als im Halsnmrk, im hinteren gul]eren Teile der Burdaehsehen 
Strange und der Lis sau e r schen Randzone sind mehrere Fasern zugrunde 
gegangen, am meisten ]inksseitig. Die aul]erhalb des Markes gelagerten, 
querdurchsehnittenen hinteren ~Nervenwurzeln zeigen reehts starken Zerfall. 

Mitre der L e n d e n a n s e h w e l l u n g .  Der Zentralkanal ist obliteriert. 
hn reehten Vorderhom sind weniger Gang]ienzellen als im linken. Die 
Glia ist fasLnormal. Die Pin etwas verdiekt, enth~tlt dickwandige Gefgl~e. 
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In naeh W e i g e r t - P a l - J e l g a s m a  gef~rbten Sehni~ten sieht man keine 
Abweichungen. Die eintretenden Nervenwurze]n sind intakt, die aul~erhalb 
des Markes gelagerten hinteren zeigen Degeneration~ ebenso die vorderen 
an der linken Seite. 

Die  G e s c h w i i l s t e  de~ N e r v e n w u r z e l n .  Diese werden gebi]det 
yon zahlreiehen in verschiedener Richtung verlaufenden Faserbiindeln, 
deren Ze]len spindelfSrmig, deren Kerne im allgemeinen oval and chroma- 
tinarm sind. Die Zellkerne Ehneln sich im allgemeinen sehr, einzelne sind 
grSl]er nnd anregelm~Biger. Kernteilangsfiguren habe ich nieht gefanden. 
Die GefEBe sind sp~irlieh and haben eine deutliehe Wand. Am Rande 
der Tumoren finder sich eine weniger stark mit Eosin gef~rb~e kerngrmere 
Zone vor. Aus den naeh W e i g e r t  gefgrbten Sehnitten geht hervor, dab 
in dieser Zone markhaltige Nervenfasern anwesend sind. Das gauze 
Zentrmn des Sehnittes ist entf~rbt. Nieht in allen Gesehwii]sten jedoeh 
!iegen die neugebildeten Bindegewebsfasern so genau zentr~l, manehmal 
mehr exzentriseh oder ganz am tlande. Die l~larkseheiden sind fast nieht 
verS.ndert, die Aehseneylinder erhalten. Die Degeneration der Markseheiden 
geht tier GrO6e der Tnmoren nieht parallel. 

G e s e h w u l s t  des  Gyrus  f ron~a l i s  supe r io r ,  hn hinteren Tell 
dieser Windung an der konvexen Seite war makroskopiseh eine erhabene, 
mig der Pin adhaerente grauweil]e Stelle zu sehen. Auf dem Quersehnitt 
zeig~e die bier gelegene Gesehwulstmasse naeh der Seite der weilten Sub- 
stanz hin keine seharfe Grenze. Ihre Gestalt war mehr oder weniger 
dreieekig, die Basis naeh oben geriehtet. Sie wird gebildet yon einer 
starkfaserigen Grundsubstanz mit ziemlieh vielen Zellen und Kernen. Die 
meisten Kerne zeigen sich Ms sogenann~;e freie Oliakerne aber oh~e 
Zweifel gab es deutliehe protoplasmahaltJge Gebilde, welehe sieh in niehts 
van Spinnenzelles unterseheiden liel3en. Die lateralen W~nde des Tumors 
wurden gebildet van ziemlieh weiten Gef;~tgen, yon der Pin herstammend, 
an deren Rgndern in den tieferen Teilen der Gehirnsubstanz Chromoeyten 
~reiliegend sieh vorfanden, hi naeh W e i g e r t - P a l  gefgrbten Sehnitten 
zeigte sieh diese Gesehwulst reich an markhaltigen Nervenfasern, welehe 
in Mlen Riehtungen durehsehnitten waren. Diese Fasern waren stark de- 
generiert, zeigten mnsehriebene Verdiekungen und fSorbten sieh stellenweise 
schleeht. In den tieferen Teilen sind die markhaltigen Fasern zahlreieher, 
regelm~il]iger angeordnet und weniger verS.ndert, sie gehen allm~ihlieh in 
die nornlale l~{arksubstanz tiber. 

H i r n r i n d e .  Diese zeigt eigentiimliehe Abweielaungen. In den mit 
H~matoxylin-Eosin gef~rbten Sehnitten sieht man sehon mit dem unbe- 
waffneten Auge kleine dm~kelblaue punktfSrmige Stellen, welehe yon ge- 
h~uften blassen Kernen, den normalen Gliazellen an GrOl~e ein wenig 
tiberlegen, gebildet werden. Ihre Form ist unregehn~iBig, rund, oval, 
birnen- oder nierenfSrmig. Kernteilungen waren abwesend, ein deut]ieh 
umsehriebener ProtoplasmMeib lieB sieh nieht darstellen, hOehstens war 
die ganze Grundsubstanz etwas starker mit Eosin gef~rbt. Diese Kern- 
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gruppen finder man in ieder Rindensehieht, ebenso in der weigen Substanz, 
sic sind versehieden grol3~ die Zahl der Kerne wechselt. Ihre Umrisse 
sind undeutlieh, es  existieren Mlm~hliehe Uberg~nge zwisehen diesen patho- 
logisehen und den normalen Gliaelementen. Diese Gebilde land ieh in 
jeder yon mir untersuehten Windung des G. frontalis superior und medius, 
eentralis anterior and posterior, ~emporMis primus and seeunclus, parie~alis 
superior und inferior, in jedem Sehnitt. In Markseheidenpri~parateu werden 
die Fasern von diesem Gebflde auseinander gedritngt. 

F a l l  II. W.v.A. ,  30 Jahre, unverheiratet. War seit ihrer Kindheit 
kr~nkelnd und skrophulSs. Eine Sehwester starb an Phthisis. Vor einem 
Jahre bemerkte sie Bin steehendes Geffihl in der reehten Hand, haupt~ 
s~ehlieh in den Fingerspitzen; sparer aueh in tier linken; diese abnormen 
Geffihle weehselten. Allm~hlieh wurden Arme uud Beine sehw~eher, tiber- 
wiegend linksseitig, wozu sieh Bin Geftihl der Steifigkeit gesellte. Das 
Gehen wurde sehwierig. In den ]etzten vierzehn Tagen nahmen diese 
Besehwerden derma6en zu, dab Patientin ietzt selbst bei doppelseitiger 
Unterstiitzung fast nieht mehr gehen kann. Naekensehmerzen, ein Geftihl 
der Sehwere im Riieken and Kopfschmerz kamen dazu, der Appetit war 
gering, der S~uhlgang tr~tge. Ofters zeigten sieh Besehwerden beim Urin- 
lassen, derart, dag sie ihre Blase nieht vollkommen willktirlieh enfleeren kann. 
Einmal ging der Urin spontan ab. Das Spreehen war angeblieh etwas mfihsam. 

S t a t u s  p r a e s e n s .  24.4.. 1895. Patientin war gracil gebaut, Muskel- 
und Knoehensystem meht stark eutwiekelt. In der Bmsthant finden sich 
zahlreiehe weiehe Warzen vor, nebst erhabenen roten Stellen, yon einem 
blauroten Hole umgeben, des weitereu blaurote, nieht erhabene Fleeke 
nebst zahlreiehen braunen, ovalen, nieht erhabenen, pigmentierten, welehe 
letztereu hauptshehlieh in der N~he der Aehseln u n d  des Abdomens 
lokalisiert sind. Aueh an den Vorderarmeu finder man blaurote and 
bratme Fleeken. In der Bauehl~aut l"iberwiegen zahllose kleine, braune 
Pigmentierungen, welehe in der N~he der Cristae ilei gehhuft sind. In 
der rechten Leistengegend ein groger braaner Fteek, am Rtieken sieht 
man Warzeu nebst blauroten und braunen Flecken, auf dem linken Sehulter- 
blatt einen grogen blauroten Fleck. An den Beinen findet man ebenso 
blaurote und hellbraun pigmentierte Stellen. An zahlreiehen KOrperstellen 
ftthlt man Gesehwiilste, erstens zahllose kleinere, diffus in oder unter der 
ttaut lokalisierte, zweitens mehrere grSl]ere. Einzelne sind sehmerzhaft 
bei Druek. Sic sind haupts~chlieh gelagert: a) an tier tfln~ren Seite des 
reehten Vorderarmes, oval, taubeneigrog, nnter der ttaut, versehiebbar; 
b) am selben Arm zur Seite der Sehne des M. biceps; e) kleinere am reehten 
Oberarm; unterhalb der AehselhShle eine faustgrol3e, sehr bewegliehe, an 
der Streekseite gelagerte Gesehwnlst; d) am linken Arm ein grolter Tumor 
an der Innenseite oberhalb des Ellbogengelenks; e) in den Aehselh5hlen 
zahlreiehe kleinere Gesehwt~lste, ebenso supraelavieular nnd am Halse; 
f) unterhMb der reehten Leistenbeuge ein hurter, faustgrol3er, seharf um- 
sehriebener, nieht fluktuierender Tumor. 
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Beide Augen zeigen einen geringen Grad yon Ex(~phthalmus, die 
Lider werden nicht gesehlossen, die Augenbewegungen sind normal, die 
PuPillen reagieren auf Lieht und Aecomodation. Die Schleimh~tute sind 
blaB, etwas cyanotisch, ohne Pigmentierung. Der Pals ist ein wenig un- 
regelm~Ng, klein und welch, Frequenz 124. Respiration 24. Nasenfliigel- 
atmen vorhanden. Die Glandula thyreoidea deutlieh ffihlbar und ver- 
grSBert. Die Brustorgane zeigen keine Abweichnngen. Im Nacken und 
in der Infrascapulargegend besteht eine geringe Hypergsthesie. Die Ab- 
dominalorg~ne sind anscheinend normal. 

Reeh te r  Arm. Passive Bewegungen ungestSrt, ebenso die aktiven; 
diese letzteren gesehehe n aber fast kraftlos. Im Schultergelenk ist der 
Arm aktiv sehr sehwer beweg]ich, die Streckbewegungen der Hand und 
Finger fast unmSg]ich. Die Beugebewegtmgen werden besser ausgeffihrt. 
Beim Kneifen zeJgt sieh die Kraft minimal, Spasmen fehlen vSllig. 

L inke r  Arm. Die Bewegungen verhalten sich denen des rechten 
Armes gleich, nur finden sich fiberall leiehte Spasmen vor. Die Ge]enke 
der beiden oberen Extremit~iten sind vollst~ndig intakt. 

Re chte s B ein kann in der Hfifte und im Knie gestreckt and gebeuge 
werden, nnr mit minimaler Kraft. Geringer Spasmus, die Gelenke sind 
frei. Das ]inke Bein verh~i]~ sich genoa wie das reehte, die Bewegungen 
sind schmerzhaft. 

Die H a u t r e f l e x e  vorhanden, nieht e rh5ht. 
Die P a t e l l a r r e f l e x e  beiderseits erhSht. 
Die A c h i l l e s s e h n e n r e f l e x e  beiderseits erh6ht, Knie- and Fng- 

clonas fehlen. Die Reflexe der oberen Extremit~ten sind s~mflieh erhSht, 
links starker als reehts. Schwaebe Reize werden im ]inken und reehten 
Arm nieht gut percipiert, an den unteren Extremit~tten sind diese StSrun- 
gen stSzker. Kneifen wird als Steehen empfunden, es besteh~ eine geringe 
Hyper~sthesie. Der Temperatursinn is~ normal. Der Raumsinn in allen 
Gliedmagen stark gestSrt. Ataxie und Intentionstremor fehlen. Infolge 
des gestSrten ttaumsinnes greift sie abet 5fters fehl. FibrillS~re Zuekangen 
wurden nieht konstatiert. Die Reaktion auf elektrische Reize ist normal, 
vielleicht existiert eine geringe ErhShung der Nervenreizbarkeit. Der 
H~mog]obingehalt des Blares betrng 102 p .c .  Chromocyten 4590000, 
keine weitere Abweiehang. Der Urin hatte ein spezifisehes Gewieht von 
1029, enthielt Indican. Am 20. Mai klagte sie fiber Sehmerzen in der 
tinken Abdominalh~lfte, es fund sieh bier ein kleiner, neugebildeter Tumor 
vor. Am 8. Juni fieberte sie nnd entleerte dfinnfltissige Faeces. Der Pals 
war klein und welch, 140. Die Sensibilit~tt der unteren Extremit~ten ist 
jetzt st~rk gestSrt, aueh am Rumpf, bis an eine Linie, ungefiihr quer 
fiber die Papillae mammae verlaafend, hinauI. Nar d~s Gesicht zeigt 
sich vollst~tndig normal. Aueh das Sehmerzgeffihl zeigt Abweiehungen. 
Die Reflexe der unteren ExtremitEten sind noch immer erhSh~. Links- 
seitiger Knieelonas. Im Abdomen entwickelten sieh neue Geschwfilste 
Das Urinieren gelang 5frets nicht.spont.an, Patientin wurde katheterisier~ 
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Der H~raogiobingehalt des Blutes ist bis auf 90 p. c. heruntergegangen, 
Leukocyten 5900. Allm~hlich gingen die Kr~tfte des M~dchens zra'fick, 
die Diarrhoe ist permanent; Incontinentia Alvi. Der Bunch ist rechts- 
seitig schmerzhaft, die Geschwfilste vermehren sich. D i e  Pulsfrequenz 
erreicht 160, die Temperatur i s t  erh5ht: Rechts yon der Mitte des Os 
sacrum gelagert besteh~ eine Schwellung and ~iblt man zahlreiche Ge- 
schwfilste. Temp. 40,3 ~ Resp. irregular. Die Patellarreflexe sind ver- 
schwunden. Naeh kurzer Bewu6tlosigkeit stirbt sie am 20. Jani 1895. 
15 Minuten post raortem ist die Temperatur bis auf 41,6 r angestiegen. 
Aus der Krankengeschichte stellt sich hera,s,  dag die Pu]sfrequenz bei 
stetig normaler Temperatur nur einraal unterhalb 100 herabfiel, sonst 
wechselte zwischen 110 und 160, w~hrend der letzien Tage hie weniger 
als 120. Die Atemfrequenz war meistens 24. Das KSrperge,wicht war 
bei ihrem Eintre~en 43,5 kg, das Maxiraran war 44,5, post mortera war 
es 32. Nur in den letzten 14 Tagen w~lrde TeraperaturerhShung kon- 
statiert, welche einen remitierenden Charakter zeigte. 

Sek t ion .  14,5 St. p.m. Was die ~uBeren Erscheinangen anbe]angt, 
gilt dassdbe was bei der klinisehen klntersuchung gefunden wurde. Livores 
Und Rigor morris anwesend. Am Seh~deldach Eindrficke yon stark ent- 
Wickelten pacchionischen Granulationen, am linken Stirnbein ist der Knochen 
fast pefforiert, hn Sinus longifudinalis superior fltissiges Blnt. Dura blur- 
reich. Subarachnoidales Odem stark entwickelt, die Araehnoidea stellen- 
weise verdickt. Die Briicke stark vorgewSlbt. Die A~'teria basilaris etwas 
geschl~ngelt. Die Medulla oblongata einigermal~en schief abgeplattet. Die 
verdickte Pia ist nicht adherent. Die lateralen Ventrikel sind welt, die 
Plexus normal. Das Gehirn ist feueht and blutreich, 1250 g. Im ver- 
l~ngerten Mark ist die Zeiehnang undeut]ich. Zwischen Leber und Dia- 
phragma bestehen Adh~sionen, alas letztere steht links irn vierten Inter- 
costalranm. Die rechte Lunge mit der Pleura parietalis verwachsen. Das 
Herz ist klein, etwas nach rechts abgewichen, das Perikard des rechten 
Atriums injiziert. Die Ostien sind norraal, die Valvula mitralis am gande 
verdickt, die Papillarmuskeln stark entwickelt, die Chordae tendiniae dick, 
alas Gewicht 200 g. Die Lungen sind 5dematSs. Zwischen den grol]en 
Get,Ben and im mediastinalen Gewebe sieht man kleine, weiBe, harte 
HSekerchen. In tier Bauchwand finden sich zahlreiche kleine, wei6e, 
gl~uzende Gesehwfilste vor. Das Mesenterium enth~lt sehr viele kleine 
Lymphdrfisen und weiBe Geschw~lstchen. Leber normal, 1260g. Milz 
ebenso, 150 g. Nieren ohne Abweielmng, 200 g. Im Becken existieren 
zahlreiche weil3e, etwas durchscheineude Geschwfilste. Auf der AuBen- 
fl~che des Magens sind kleine, weiBe prominierende ttSckerchen und 
Str~ngelchen zu sehen. Bei tier Herausnahme des grSBten Tumors der 
Bauchh5hle stellt sich heraus, dab dieser mit dem Nervus ischiadicus zu- 
saramenh~ngt. Dieser Tumor erreicht FaustgrSBe, ist konsistent, anf dem 
Qaerschnitt weir, gl~tnzend nnd zeigt deutlichen Wirbelbau, im inneren 
befindet sich eine hase]nnBgroB% hellklare,:gelbe Flfissigkeit enthaltende 
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Cyste. Der Nervus cruralis ist stark aber unregelm5flig verdickt, ebenso 
si~mtliche Beckennerven. Diese Anschwe!lungen lassen sieh bis an die 
Foramina intervertebralia verfolgen. S~mtliche peripherischen Nerven 
zeigen denselben Befund. Im allgemeinen sind hier zwei Typen untel'- 
scheidbar: a) strangfSrmige, mehr oder weniger rosenkranzartig gestaltete 
Verdickungen: b) umschriebene, konsistente Geschwiilste, wechselnd yon 
Stecknadelkopf- his FaustgrSBe. Die stark verdickten 1Yerven sind dem 
Drueke weniger resistent~ sie zerreiBen leieht. Stark verdickt sind die 
Nerven des Plexus cervica]is superior, die Phreniei, der 1~. suboecipitalis 
der linken Seite, dessen Ganglion intervertebrale die GrSl3e einer Walhml] 
erreieht hat. Diese Geschw~st lag zwischen dem Os oecipitis und dem 
Arias, prominierte in den Spinalkanal und verursach~e die Kompression des 
Halsmarks. S~mfliche Nerven der beiderseirigen Piextls eervieales inf. und 
brachiales waren verdickt. In der Mitre des Oberarms war im Nervus 
medianus eine htihnereigrol~e Geschwulst eingesehaltet: Die N. inter- 
costales batten an Umfang zugenommen, prominierten aber nicht in die 
PleurahShle. Die Plexus lumbosacrMes waren ebenso an dem ProzeI~ beteiligt. 
Innerhalb der Sch~LdelhShle zeigten die Nerven keine makroskopischen 
Ver~nderungen. Die Vagi zeigten in ihrem Ausbreitungsgebiete zwischen 
den grSl3eren Gef~l]en Anschwellungen and an der Oberfl~che des Marcus, 
die Lympathiei waren deuriich abet relativ wenig verdickt, ebenso ihre 
Verbindungen mit den Nerx4 intercostales und sp]anchniei. Die Glandu]a 
thyreoidea ist vergrS~ert, grobk~rnig. Das Mark der Diaphyse des Humerus 
graurStlich. Von den Organen waren, nach frfiherer Fixation in Dichromas 
Kalicus in Spiritus aufgehoben, folgendes vorhanden: das giickenmark mit 
dea austre~endea l~erven uud Spinalgauglien; ~md ein Teil des Plexus 
lumbMis mit tier faustgro~en Geschwulst des N. ischiadieus, nebst einem 
anspr~parierten rechten Plexus brachia]is. An den Wurzeln des Rticken- 
marks land ich bei genauerer Untersuehung kleine steeknadelkopf- und 
hirsekorngro$e Geschwiilste, haupts~ehlich in den hinteren Wurzeln des 
Lendenmarks und der Cauda equina; in den vorderen Wurze]n ]iel]en sieh 
keine auffinden, wohl aber vereinzelt in den hinteren Warzeln des Brust- 
marks. 

Zur mikroskopischen Untersuchung wurden Pr~parate angefertigt 
mi~ H~matoxylin-Eosin mit v a n G i e s o n sehem S~urefuchsin, naeh We i g e r t s 
Markscheidenf~rbung und nach einer Kombination dieser beiden letzteren, 
was sehr iibersiehtliche Bilder gab. 

Grof~er Tumor  des N. i s ch i ad i eus .  Dieser zeigte alas Bild 
eines zellreicheu Fibroms, die Kerne waren etwas unregelm~Big gestaltet 
und verschieden gro~, die Interee]lularsubstauz zeigte eine deutlieh fibrillate 
Struktur, die GefitBe waren mittelzahlreieh. In nach Weiger t  gef~Lrbten 
Sclmitten lieBen sich vereinze]te markhalrige Fasern auffiuden. 

P lexus  b rach i a l i s .  Auf dem Querdurchschnitt zeigen sich die 
hellroten Aehsencylinder yon einem hellgelben Hof umgeben. Konzentrisch 
um diesen gelagert sieht man einen scharf umgrenzten, homogenen, rot- 
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tingierten Rand, yon der Schwannschen S cheide und dem Endoneurium 
gebildet. Diese Nervenelemente finden sich unregelm~13ig gruppenweise im 
verdickten Nervus verbreitet, stellenweise findet man sogar eine einzige 
Faser in dei" Mitre des Bindegewebes gelagert. Dieses Bindegewebe zeigt 
eine faserige kernarme fast hyaline Struktur. Die Kerne sind regelm~l]ig 
rund oder ova], chromatinarm, ohne karyokinetische Figuren. Stellenweise, 
da wo sich keine oder gar keine Nervene]emente befinden, zeigt das 
Bindegewebe welt auseinander gelagerte Fasern, mit mlregeh~l~i]igen, 
sternfSrmigen, mit feinen Ausl~iufern veisehenen Zellen, deren Plasma 
5fters vacuo]isiert ist, das Gewebe ist iidematSs ver~ndert. Die Kerne 
der S chwannschen Scheide sind im allgemeinen deutlich sichtbar, nicht 
zahlreieher. Die Kerne des Endoneurismus sind zahlreicher. Endo- 
neurium und Perineurium sind stark abet ungleichm~6ig vermehrt, sie 
dr~ngen die Fasern auseinander rind nmhiillen diese gruppenweise oder 
vereinzelt mit einem bindegewebigen Mantel. Die Nervenfasern sind ver- 
schieden groin, am kleinsten sind sie da, wo die bindegewebige Um- 
hiillung sich am stiirksten ausgebildet hat, bier verschwindet allm~hlieh 
die Markscheide und zuletzt auch tier Achsency]inder dutch den ausge- 
tibten Druck. Auch nach van  G i e s o n  gef~rbte Priiparate gaben schSne 
Bilder. Sehwierig l ~ t  sich unterscheiden, ob die Sehwannsche  Scheide 
sieh an dem Prozel~ beteiligt. Es gibt Fasern, deren Markseheide unregel- 
m~13ig gebildet, an einer Seite fast ganz versehwunden ist, wodurch der 
Aehsencylinder sieh der Schwannsehen Scheide gen~hert hat, und diese 
letztere dicker ist Ms normal; andererseits ist es mSglieh, dal] wit hier 
nut mit dem verdickten Endoneta-ium zu tun haben. Die geringe Degene- 
ration der Markseheiden last sich durch die W e i g e r t s c h e  F~rbtmg dar- 
ste]len. 

Tumor  e ines  I n t e r e o s t a l n e r v s .  Dieser zeigt eine fibrosarco- 
matSse Struktur, ist kernreich, indem die Zwischensubstanz sich weniger 
entwickelt hat, die Kerne sind tmregel~la~ig, es finden sich vereinzelte 
chromatinreiehe Riesenkerne vor. Die Gef~6e sind zahlreich. Nach van  
Gi e s o n ge~iirbte Sehnitte zeigen die unrege]m'~ig verbreitete Entwieklung 
des ~aserigen Bindegewebes. 

K l e i n e r  Tumor  e i n e r  h i n t e r e n  Wurze l .  In den am wenigsten 
veriindelten Teilen einer affizierten Nervenwttrzel verlaufen die Fasern 
einander parallel, das Stfitzgewebe abet ist kernreich, haupts~chlich in 
der n~chsten Umgebung der Gef~i~e; diese Kerne sind oval, nicht stark 
tingiert und gleichm~l]ig groin. Zur Stelle der kleinsten nut mikroskopisch 
wahrnehmbaren Geschwiilste biegen die Nervenfasern auseinander trod 
man findet ein kernreiches, jtmges, sich nach van  G i e s o n  stark rot tin- 
gierendes Bindegewebe mit regelm~l]ig gebildeten Kernen und zah]reichen 
kleineren Gefi~l]en. Diese Gebilde lassen sieh als sehr junge Fibrome 
deuten, werden sie grSl]er, so nimmt tier Kernreiehtum ab, die Gef~l~e 
sind welter auseinander gelagert, die Interce]lularsubstanz wird faseriger. 
Die Zahl tier Gef~]e, welche in den jungen Geschwfilsten so grol~ war, 

u Archiv f. pathol, Anat. Bd. 177. Hft. 2. 9,3 
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da6 ieh zu der Annahme einer prim~tren Vermehrung dieser hinneigte, 
nimmt aber in den grSgeren derartig ab, dal] die Neubildtmg relativ ge- 
fN]arm ist. In naeh Weigert gef~rbten Pr~paraten stellt sich heraus, da6 
die markhaltigen Fasern im a]Igemeinen nicht ver~nder~ sind; vereinze]t 
sind die Markscheiden sehmaler und zeigen rosenkranzfSrmige Anschwel- 
lungen. Die Zahl der kleineren Geschwfilste ist auBerordenflich grol], 
fiber eine Streeke yon ~= 2 cm z~hlte ieh 15 bis 20 derartige Gebilde, 
we]che 5fters ineinander fibergehen. Die Wurzel ist also yon einem jungen 
Bindegewebe wie durehwaehsen und zerf~llt in mehrere auseinander ge- 
dr~ngte Bfindel. 

Viertes Dorsalsegment.  Makroskopiseh zeigte der Quersehnltt 
des in Dichromas Kalieus fixierten Rfickenmarks an der Stelle des reehten 
Pyramydenseitenstranges einen deutlich hell gef~rbten Fleck. In naeh 
We ig e r t gef~rbten Sehnit~en l~6t sieh eine diffuse Degeneration des Stranges 
konstatieren, aueh im linked Pyramidenseitenstrang sind die Fasern un- 
regelm~iger und kleiner als normal. 

Zweites Cervicalsegment.  Die Pyramidenseitenstrangdegene~ 
ration ist rechtsseitig sehr stark, ]inksseitig angedentet, indem sieh in d e n  
Pyramidenvorderstr~ngen ebenfalls Faserausfall feststellen 1Nit, welcher 
linksseitig st~trker ausgesprochen ist. 

Fassen wir die klinisehen Symptome tmseres ersten Falles, 
welche fast ganz ~Ton den doppelseitigen Aeustieusgesehwfilsten 
beherrscht wurden, n~her ins Auge, so stellt sich heraus, da6 
die Besehwerden, welehe die Patientin in Krankenhaus trieben, 
St/Srnngen des SehvermSgens betrafen. Sie wandte sieh zur 
Augenklinik infolge einer Abnahme der Sehseh~trfe und wurde, 
naehdem deft die Stauungspapille konstatiert war, der inneren 
Abteilung zugesehiekt. Dies ist an sieh Bin Vorkommnis, 
welches sieh bei Gehirngesehwfilsten im Mlgemeinen 5fters vor- 
findet, bei einem Prozel3 jedoeh, bei welehem in der ]~{ehrzahl 
der F~tlle peripherisehe Erseheinungen dominieren, einigermagen 
eine Ausnahme ist, und dieses wird aneh nur deft gefunden, 
we wirklieh die von intradural gelagerten Tumoren verursaehten 
Sttirungen in den Vordergrund treten. Aueh die Verminderung 
des H6rvermSgens maehte sieh frtihzeitig geltend, und die 
Doppelseitigkeit dieser Abweiehungen, gepaart mit anderen 
Symptomen, welehe auf erhShten intraeraniellen Druek hin- 
wiesen, besonders wenn diese doppelseitige Taubheit allmghlig 
progredient ist, bildee eine starke St~itze zur topographisehen 
Diagnostik. Unterstfitzt wird diese, wenn mehrere auf einen 
basalen Prozel3 hinweisenden Erseheinungen sieh zeigen. Eine 
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grol~e Rolle spielen hier Druckerscheinungen seitens jener 
~erven, welche in der unmittelbaren N~he des Nervus acus- 
tieus gelagert sind, an erster Ste]le also des Facialis. Die 
Facialisl~hmung, ein- oder doppe]seitig, meistens einerseits 
starker ausgepr~gt, tragt den Charakter einer peripherischen 
Paralyse~ lokalisiert im proximalsten Teile; ,Paratysie s type 
p6riph6rique au premier plan". Auch Abweichungen im Ge- 
biete des Trigeminus, Abducens, Glossopharyngeus und Vagus 
win'den konstatiert, und ich glaube nicht irre zu gehen, wenn 
ich den im Verhi~ltnis zur Atemfrequenz sehr schnellen Puls, 
welcher fast wlihrend der ganzen Zeit ihrer Behandlung bei 
unserer Patientin auffiel, und nur wahrend kurzer Zeit unter 
dem Einfitfi~ yon Salicylas ~Tatricus, infolge einer intercurrenten , 
rheumatischen Krankheit verabreicht, bis auf 100~ herabfiel, 
einem auf die beiden Nervi vagi ausgeiibten Drucke zuschreibe. 
Von diesen Nerven wurde nut einer bei der Sektion beobachtet, 
so dal~ die MOglichkeit~ dal~ der andere in der Tumorenmasse 
aufgenommen wurde, oder derartig zusammengedrtiekt war, da6 
er, ohne bemerkt zu werden, durchgetrennt wurde, nicht aus- 
zuschliel~en ist. Die Asymmetrie des Gesichtes, das Nicht- 
sehliel]enkOnnen der Augenlider, die Beschwerden beim Essen, 
(~[usc. bucinator), die Parese des weiehen Gaumens und die 
geringen GesehmacksstOrungen mfissen auf die Faeialislahmung 
zurtickgefiihrt werden. Sensible Abweichungen, infolge eines 
auf den Trigeminus ausgetibten Druckes, wurden nicht kon- 
statiert, Die Augenmuskell~hmungen wurden ebenso yon Ge- 
schwtilsten oder Druck in den peripherischen Nerven verur- 
sacht, und deuten entweder auf eine multiple Lokalisation der  
Geschwtilste oder auf sehr gro6e 5~eubildungen des Acusticus 
hin. Haben wit nun mit den letzteren zu tun, so nimmt man 
im allgemeinen an~ die AugenmuskelstSrungen seien vortiber- 
gehend und wechselnd an Intensitat. Der Nervus troehlearis 
beteiligt sich nur selten an diesem Prozel~ der ST. abdueens 
wird meistens yon Druck betroffen, wiihrend der Ocnlomotorius 
zwischen diesen beiden die Mitte halt (Har tmann) l ) .  In 
unserem Fall war es aber nicht mOglich, die Lage- und Be- 
wegungsst6rungen der Augen auf eine genau lokalisierte Liih- 

1) H a r t m a n n .  Zeitschrift ffir Heilkunde 23. 1902. 
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mung zurfickzuffihren~ well Trtibungen der Cornea, angeborener 
Cataract und zuletzt die totale Blindheit zu komplizierte Ver- 
h~ltnisse darboten. Zu den weiteren Symptomen zentralen 
Ursprungs gehSrt tells der Kopfschmerz~ ft~r den es noch nie- 
mandem gelungen ist, mit Sicherheit den Ausgangspunkt festzu- 
stellen; yon einigen Untersuchern wird angegeben~ dab Druck auf 
die Crura cerebelli ad Cerebrum Kopfsehmerzen tier contralateralen 
Seite verursacht Gi b s o n 1) 1 dies wird aber yon anderen bestritten, 
aul~erdem sind die Lokalisation saint tier Intensit~t und der 
Zeitpunkt des Auftretens dermal3en inkonstant, dal~ es sogar 
in der Mehrheit der F~lle nicht mSglich ist~ hiert~ber etwas 
Bestimmtes festzustellen. In analoger Weise verh~lt sieh das 
Erbreehen, was man meistens dem erhShten intraeraniellen 
Druek zusehreibt, trotzdem es sich nieht der Intensit~t und dem 
Auftreten der Stauungspapille parallel verh~lt. Die StSrungen 
der Sprache, welche meistens, wenn sie nieht zu den ange- 
borenen geh6ren, auf Articulationsabweiehungen zurfiekgeftihrt 
werden mtissen, stehen in Zusammenhang mit dem ~. hypo- 
glossus. Es kann eine roll ausgebildete Anarthrie bestehen. 
Aueh die Abnormit~ten des Ganges mtissen den kardinalen 
Symptomen zugerechnet werden. Es werden eine eerebe]lare 
und locomotorische Ataxie unterschieden; die erstere ist fre- 
quenter and erkl~rt sieh dureh den Druek, welehen die in den 
sogenannten Kleinhirnbriiekenwinkeln gelagerten Geschwfilste 
auf das Cerebellum und die Crura c6rebelli ausfiben. Die ver- 
schiedenen Formen dieser Ataxie~ ob der Patient naeh links~ 
reehts, vern, oder hinten, nach jener Seite, wo sich die Ge- 
sehwulst befindet, oder nach der kontralateralen Seite taumelt, 
haben bis jetzt noch keinen Wert; unz~hlige Kombinationen 
sind hierfiber publiziert worden und 5fters wurde der Tmnor 
bei der Obduktion an einer gauz anderen Stelle beobaehtet 
als wo man ihn zu finden gemeint hatte. 

Die ]ocomotorische Ataxie, welche 5fters abet auch manch- 
real nieht anwesend ist, ist schwer zu erkl~ren~ m6glieherweise 
h~ngt sie mit sensibelen StSrungen zusammen~ 5fters kommt 
sie gleichzeitig mit Paresen der Extrenai~ten vor, nicht unm6g- 
lieh wird sie dutch einen auf das Cerebellum ausgefibten Druek 

1) Gibson. Edinburgh Medical Journal 1896. 
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verursaeht. L u e i a n i  fand naeh Zerst~rung einer Kleinhirn- 
h~lfte Parese, Ataxie und Tremor der gleiehseitigen Extremi- 
t~ten. In unserem ersten Fall war die eerebellitre Ataxie 
deutlich, die loeomotorische fehlte, die Sensibilit~tt war fast in- 
takt. Aueh psyehisehe StSrungen spielen bei dieser Krankheit 
eine bedeutende Rolle. In unserem ersten Fall besehr~tnken 
sie sieh auf was man eine Charakterentartung nennen kann, 
indem die Intelligenz, welehe immer nieht sehr grog war, relativ 
lange intakt blieb. Eine genaue Wtirdignng war bier besonders 
in der letzten Zeit nicht mgglieh, da man nut, nnd dann noeh 
schleeht, sieh mit der Patient in, mittels auf die Hand gezeich- 
neter Figuren verst~ndigen konnte; die Veranderung des Cha- 
rakters gab sieh kund dureh Anfi~lle unmotivierten Zornes. 
Patientin sehlug die Kranken ihrer Umgebnng und jene Per- 
sonen, welche ihr behilflich waren, sie phantasierte des weiteren 
tiber nicht empfundene Mighandlungen und teilte ihren Familien- 
mitgliedern dariiber mit. 

Die multiplen Anfi~lle yon Bewugtlosigkeit mit gleiehzeitiger 
Bl~isse des Gesiehts, kaum fiihlbarem Pulse und unregelm~tgiger, 
wenig sehneller Atmung, hatten bier den Charakter einer ein- 
faehen Syncope. In anderen Fallen treten derartige yon 
Krampfen begleitete Insnlte auf, welehe einen ausgepragten 
epileptischen Charakter bekommen kOnnen; sind sie zentralen 
Ursprungs, so kSnnen sie unbedingt reflektorisch yon dem er- 
hShten intraeraniellen Druek ausgelgst werden, jedenfalls aber 
aueh Gesehwtilsten oder mehr diffusen gliOsen Neubildungen 
ihren Ursprung verdanken. Diese Insulte treten auffallend fre- 
quent auf bei Lageveri~nderungen der Patienten, und zwar beim 
Aufriehten, was zuriiekgeftihrt wird auf Ortsveranderung des 
Tumors, wodureh abnorme Reizzustande entstehen, P i e h l e r  1) 
sehreibt sie einer umsehriebenen Zirkulationsttirung der hinteren 
Sehadelgrube zu. 

Bis jetzt boten die Symptome des ersten Falles keine ab- 
normen Erkl~rungssehwierigkeiten, und beantworteten im all- 
gemeinen die meistens vorkommenden Erseheinungen, welche 
grggtenteils mit denjenigen yon H a r t m a n n  ffir die sogenannten 
Aeustieustumoren angegebenen, zusammenfallen. Ein grol3er 

1) Deutsche Nedizinische Wocheltsehrift 1897. 
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Tell der peripherisehen Symptome verhielt sieh ebenso. Sensi- 
bilit~tsst6rungen findet man wenig, besonders in den mehr 
zentral lokalisierten Formen. Bei H a r t m a n n  findet man Ab- 
weiehungen des tieferen Tast- und Raumsinnes, welehe yon 
ihm auf Kompression der Sehleifenbahn zuriiekgeft~hrt werden. 
Bei nnserer Patientin fanden sieh keine sensibeln St6rungen 
yon einiger Bedeutung vor, was, wie bei der pathologiseh-ana- 
tomisehen Untersuehung herauskam, eher erstaunenswert war 
als dag es zu den normalen Tatsaehen gehSrte. Linksseitig 
bestand eine geringe Abnahme des Tast- nnd Sehmerzgeft~hles; 
Fingerspitze nnd Steeknadel wurden weniger pereipiert, w~thrend 
bei der ersten Anfnahme das GeNhl normal war. Esbraneht 
keine n~here Best~ttigung, dal~ dieser Befund nieht zu den tag- 
tf~gliehen gehSrt, wenn post mortem mehrere hintere Wnrzel- 
fasern degeneriert sind nnd sieh in den Itinterstr~tngen eine 
diffuse Degeneration zeigt, welehe im Halsmark in seinem 
vorderen Teile ziemlieh stark war, indem fiberdies sieh ein 
ausgebreiteter syringomyelitiseher Prozeg im Hals- nnd Brust- 
mark entwiekelt hat. Indessen ist dies doeh nieht als etwas 
anl]erordentlieh Seltenes zu betraehten; erstens treten in den 
letzten Stadien der Neurofibromatose Degenerationen der funktio- 
nierenden Nervenelemente auf, welehe nieht gruppenweise zu- 
grunde gehen, im Gegenteil fast immer vereinzelt: zweitens 
abet ist es keine Ausnahme, dal~ syringomyelitisehe Prozesse 
post mortem aufgefunden werden, welehe ante mortem keine 
Symptome verursaehten. Ieh brauehe nnr auf eine Pnblikation 
Utch idas  ~) ,,Uber symptomlose I-Iydromyelie im Kindesalter" 
hinzuweisen, weleher Autor unter 78 Antopsien an Kinder- 
leiehen, yon ~ his 13 Jahre alt gemaeht, im ganzen 7real einen 
ausgesproehenen Hohlraum im Rfiekenmark fand, 4real im 
Halsmark, 2mal im Lendennmrk nnd l mal im Brustmark, 
welehe ttohlr~tume yon einem stark entwickelten Gliagewebe 
umgeben waren. Die ganze Difformit~t wies, was ihre Gestalt 
und ihr Auftreten betraf, auf eine kongenitNe StSrung him 
Die Gliawueherung setzte sieh in einem Falle auf die graue 
Substanz und die VorderhSrner fort, und war begleitet yon 
Blutungen und Versehm~lerung der zngehSrenden Wurzel~ in- 

1) Zieglers Beitr~ge, Bd. 31, S. 559. 
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dessen waren yore Kliniker keine Erseheinungen beobaehtet 
worden. DaB im iibrigen das Bild dieser Krankheit nicht 
immer rein ist, und zusammengesetzter werden kann infolge 
zuf~lliger Komplikationen, welche oft ihr Dasein der degene- 
rativen Natur des Individuums verdanken, zeigen die Nitteilungen 
versehiedener Untersucher, deren Angaben yon A d r i a n  1) genau 
zusammengebracht worden sind. So wird yon F ei n d e 1 und 
F r o u s s a r d  2) ein Fall verSffent]icht, bei dem sieh die Symp- 
tome eines Paramyoe]onns multiplex geltend machten, und die 
N6glichkeit einer Akromegalie nieht auszuschliegen war, indem 
sie ihren Patient nicht den Hysterikern zurechnen konnten. 

Z inna  3) sah das yon ihm wahrgenommene Krankheitsbild 
dutch eine amyotrophisehe Lateralsklerose kompliziert, indem 
andere spastisehe L~thmungen, Kompressionsmyelitis usw. bei 
ihter Differentialdiagnose in Betraeht gezogen werden mul3ten. 

Die Reflexe zeigten in unserem Falle Verh~ltnisse, welohe 
auch der postmorta]e Befund nicht zu erkl~ren imstande war. 
Als damals zum erstenmal der Status praesens aufgenommen 
wurde, waren die Reflexe normal, im Februar 1903 waren die 
Kniesehnenreflexe nicht aus!6sbar, der reehte Achillessehnen- 
reflex nut rechtsseitig angedeutet, der Fugsohlenreflex war-ge- 
steigert, die Reflexe der oberen Extremit~ten versehwnnden. 
Diese Verh~tltnisse waren nicht konstant, ungeffihr zwei Monate 
spf~ter war der linke Patellarreflex etwas starker als der rechte, 
im ganzen aber nicht erhSht. Die MSg]iehkeit, dab bei einer 
bestimmten Untersuchung nicht alle m6gliehen Hilfsmittel zur 
Reflexausl6sung benutzt warden sind, ist immer da; die Er- 
kl~trung, dab ein erniedrigter Reflex wiedermn starker wurde, war 
vielleicht dutch die starke Kompression der Medulla oblongata 
und der Brtieke zu erkl~ren, nicht zu verstehen abet ist sein 
ganzes Versehwinden. Die Abweichungen des Lendemnarks 
waren gering und ob sehon vereinzelte hintere und vordere 
Wurzelfasern degeneriert waren, reichte diese Degeneration nieht 
arts zur Erkl~trung des Aufgehobenseins der Knieph~tnomene. 
Was die Reflexe der oberen Extremit~ten anbelangt, so ist die 

1) Beitr~ge zur k]inisehen Chirurgie (P. v. Bruns), 1901, Bd. 31. 
~) Revue Neurologique. Separatabdruck. 
3) Giornale dell' Assoz. dei medici e aaturalisti. T. VII, 
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Erklarung zulassig, dal3 die ausgedehnte H6hle mit dem sie 
umringenden pathologiseh vermehrten Gliagewebe, welche die 
Verbindungszone zwischen Vorder- und ttinterhorn vernichtet 
hatten, und mit ihr die Refiexkollateralen, das Zustandekommen 
des Reflexes unmOglich maehten. 

Auch die Muskelabweichnngen finden nut teilweise eine 
befriedigende Erklarung. Die Asymmetrie des Gesiehtes wurde 
auf die Facialisparalyse zurfickgeffihrt. Nicht so einfach ist 
die Deutung der Atrophie des M. tibialis anticus und extensor 
digitorum communis longus des rechten Beines. Die Stelle, 
wo sonst diese Muskeln einen eigentfimlichen Wulst bilden, 
war jetzt eingesunken, indem der M. tibia]is ant. trager und 
weniger intensiv auf elektrische Reize reagierte als dieses nor- 
maliter der Fall ist. Wenn wir diese Atrophie nicht mit den 
Pes equino-varus in Verbindung bringen k/innen, so bleibt 
ihre Ursache in Dnnkel gehtillt. Die sehr spat aufgetretenen 
Unterschiede in der Muskulatur der Hande (Atrophie des linken 
Thenars) lassen sich auf die starke H6hlenbildnng im Halsmark 
zurfickfiihren. Erworbene ~uskelatrophie findet man sonst bei 
dieser Krankheit nicht, vielleicht vereinzelt in den exquisit 
peripherisch lokalisierten Fallen. 

Eine sehr ausftihrliche Auseinandersetzung der peripherischen 
Krankheitsform gab in letzterer Zeit F e i n d e l  1) unter dem 
Namen ,,Neurofibromatose gSn6ralis6e". Die typischen Symptome 
werden yon ihm in zwei Gruppen eingeteilt: a) Die physischen 
(Haut- und hTervengeschwtilste und Hautpigmentation), b )d i e  
funktionellen, unter welche eingereiht werden die St6rungen 
des Intellekts, der Motilitat und der Sensibilitat. Die Haut- 
geschwiilste zerfallen in zwei Unterabteilungen: die sogenannten 
multiplen kleinen, sehr weichen (Molluscum) und die ,,Tumeurs 
majeures", unter we]che auch die plexiformen Geschwiilste 
gerechnet werden. Die in der Haut gelagerten rosenkranz- 
fSrmigen Anschwellungen werden nach F e i n d e l  yon Nerven- 
geschwtilsten gebildet; was die Abweichungen der ~ervenstamme 

1) Th~se. Sur quatre cas de neurofibromatose g~nSralis~e. Paris 1896. 
Herr Feindel hatte die Gtite, mir seine Th~se zuzuschicken~ woffir 
ich ihm hier meinen herzlichen Dank abstatte. 
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anbelangt~, schreibt er: ,I1 pent aussi, exister sur les gros trones 
nerveux des 6paississements et des fribromes." Die Haut- 
pigmentation, welehe yon ihm als Hauptteil der Krankheit be- 
trachtet wird, eine Auffassung, welche yon der meinigen ver- 
sehieden ist, f~llt eine ansfiihrliche Besprechnng zm Er unter- 
scheidet eine punktf6rmige und eine fleckf0rmige, welche einiger- 
mal]en prinzipiell auseinander gehalten werden, was er in einer 
spateren Publikation ~) bestatigt: ,,I1 nous semble que les deux 
formes de pigmentation doivent 6tre distingn6es ]'une de l'autre; 
en effet les points pigmentaires du semis sont suseeptibles de 
se repartir sur les larges ts de la m~me fa~on que sur la 
peau de coloration normale avoisinante; la panetuation prenant 
seulement une seinte plus fonc6e.:' Die Naevi ,vasculaires et 
pilaires" sind 5frets coexistierende Abweichungen. Von den 
funktionellen StOrungen finden wit, ob schon die Abnormitiiten 
der Motilit~t gewShnlich keinen grCil~erert Umfang erreiehen, 
da6 die Bewegungen ]angsam und schwerflillig ausgeftihrt 
werden; des weiteren Schwinde], epileptiforme Insulte, Schmerzen, 
Krampfe, bisweilen yon laneinierendem Charakter, unregelm~f~ig 
ansgebildete An~sthesien: und ein angeborenes Zurfickbleiben 
des Intellekts, nebst progressiver Demenz ]eichteren Grades. 
Unter den yon ibm mitgeteilten Fallen gibt es ein Individuum 
mit eigenartiger Selbsttiberschatzung und mehr oder weniger 
phantastischem GrSl~enwahn; bisweilen treten hysterische Sym- 
ptome zu Tage, w~hrend trophische St0rungen v011ig fehlen. 
Hiermit habe ich das klinische Bild, yore franzSsischen Unter- 
sueher entworfen, wiedergegeben; anf die Interpretation ver- 
einzelter Tatsachen komme ich spgter zuriick. Was unsern 
zweiten Fall, welcher ziemlich vollstandig die hier oben be- 
schriebenen Symptome zeigte, betrifft, ist erwi~hnenswert, dal~ 
die unteren Extremitaten bei der Aufnahme der Patientin inten- 
siver affiziert waren als die oberen. Wo im allgemeinen die 
Kraft, mit welcher die Bewegungen ausgefiihrt wurden, in allen 
Gliedmal~en seh r  geling war, zeigten die Beine ein deutlich 
gestOrtes Tastgeftihl, indem aueh der Temperatursinn und der 
Raumsinn nieht intakt waren. 

~) FeiildeI e~ Oppenheim. Sur Ies formes incompl~tes de la Neuro- 
fibrommose. Archives g6n6rales de m6d6cine. 1898, Juillet (Extrait). 
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Die Patellarreflexe waren erhSht, es bestand Ful]clonus; 
auch die Reflexe der oberen Extremiti~ten waren lebhaft, links 
starker als rechts. Im allgemeinen waren diese Verhaltnisse 
wahrend des Krankheitsverlaufs besti~ndig, links entwiekelte 
sieh Fu6clonus; die sensibelen StSrungen waren progressiv, 
schlie61ich trat Incontinentia Alvi et Urinae auf. Muskelatrophien 
fehlten. Es waren hauptsi~ehlich die stark erhShten Reflexe, 
welche vermuten lie6en, dab wir hier nicht nur mit einem 
ausschliel]lieh im peripherischen !~ervensysteme lokalisierten 
Prozesse zu tun hatten; das Sektionsprotokoll des Jahres 1896 
gab an: die StOrungen gingen zentralwarts nicht fiber die Dura 
hinaus, nur war die Medulla oblongata durch den Druck eines, 
im linken l~ervns suboccipitalis gelagerten Tumors abgeplattet. 
Druckst6rungen yon derartigen Geschwfilsten verursacht finder 
man bei J i b l ey  1) (1866)~ G e r h a r d t  2) (1878)1 Riesenfe ld  3) 
(1876) und S i e v e k i n g  ~) (18931 94), sie seheinen nicht immer 
direkt der GrSl]e des Tumors proportional zu sein, sondern in- 
dividuell grol]e Unterschiede darzubieten. Intensive sensibele 
Abweiehungen findet man in den in der Literatur mitgeteilten 
Fallen ebensowenig wie ausgedehnte Lahmungen, der 10. Fall 
A d r i a n ' s  bildet hieffiir ein Beispiel. Vereinzelt findet man 
eine Schwaehe der Extremitaten angegeben, bisweilen treten 
auch plexiforme L/thmungen auf. Was den Reflex betrifftl wird 
yon den versehiedenen Autoren sehr verschieden beriehtet. 
Berggrf in  1) teilt einen Fall mitl bei dem die Patellarreflexe 
versehwunden warenl A d r i a n  e) land in seinen Fallen zwei 
dieser Art und acht erhOhte Reflexe. In seinem zweiten Falle 
bestanden tiberaus lebhafte Pate l lar -and Plantarreflexe, kein 
FuBph/~nomen, was vielleicht dem erhShten intracraniellen Drnck, 
infolge einer Hinterhauptgeschwn]st, welche mittels einer 5 em 
langen 0ffnung in der reehten H/ilfte der Squama ossis oecipita]is 
mit der Dura Zest zusammenhing~ zugesehrieben werden darf. 
In dem Falle 8 war kein deutlicher Grand, welcher diese Ver- 
haltnisse erklarte, aufzufinden. Ob schon ffir die stark erhOhten 

1) Medico-chirurgical Transactions 1866, Bd. 49. 
u) Deutsches Archly f[ir klinische Medizin, Bd. 21. 
3) Dissertation Wfirzbm'g, 1876. 
a) Jahrbficher der Hamburger Staatskrankenanstalten, Bd. IV. 
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Reflexe in unserem Falle ke ine  vollkommen ansreichende Ur- 
sache zu finden sein wird, so kommt doch jedenfalls die diffuse 
Degeneration der Pyramidenstri~nge in Betracht~ welche rechts- 
seitig deutlich, linksseitig nut angedeutet war. Wo sich also 
die Erh6hung s~mtlicher Reflexe erkl~tren li~ftt, bleibt ihr links- 
seitiges Dominieren unaufgekl~trt, da der im N. suboccipitalis 
gelagerte Tumor keinen ausreichenden ])ruck ausiibte. Die 
progressi~cen Sensibiliti~tsst(irungen lassen sich teils auch der- 
artig erkli~ren; die geringe Degeneration der hinteren Wurzel 
im Lumbal- und unteren Dorsalmark und der obengenannte 
Tumor dtirften hier eine Rolle gespielt haben. Die hohe Puls- 
frequenz, welche hier wie im vorigen Falle konstatiert wurde, 
li~[~t sich auf die 5Teubildungen im peripherischen Tell der Vagi 
zurtickftihren. 

Gehen wit zu einigen allgemeinen klinischen Betrachtungen 
iiber, so sehen wit, daft diese Krankheit weder in ihrem Auf- 
treten, noch in ihrem Verlauf, noch in regelmi~ftiger Aufein- 
anderfolge der Symptome, noch in ihrer ;~tiologie einem einiger- 
maften typischen, nach bestimmten Regeln festzustellenden Schema 
folgt. Indem die haupts~tchlich peripherische Form leicht zu 
erkennen ist dadurch, daft die Geschwiilste, welche St6rungen 
des Tast-, Schmerz-, Druck-, Temperatur- und 1VIuskelsinnes, 
Li~hmungen, Konvulsionen, choreatische Bewegungen, Tremor, 
Koordinationsstiirungen , Spasmen usw. verursachen k0nnen, 
deuflich durch die Haut durchzuftihlen sind, ist dies bei den 
exquisit zentralen Formen nicht der Fall. Obsehon schlieftlich 
iNervenfasern degenerieren, stellt sich bei jedem Fall heraus, 
daft dies nur in den sioateren Stadien stattfindet, und daher die 
Geschwtilste schon l~tngere Zeit bestehen k(innen, ehe sie 
Symptome geben. So sind es denn auch keine Ausfallerschei- 
nungen, welche das Krankheitsbild einleiten, sondern StOrungen, 
welche ihr Dasein dem yon in der 5T~the gelagerten Geschwtilsten 
auf Hirnteile oder 5~erven ausgeiibten Druck verdanken. Diese Er- 
scheinungen sind zahlreich und verschiedener Art, z. B. der 
an Intensit~tt nnd Lokalisation wechselnde Kopfschmerz, Krampfe 
mit oder ohne Verlust des Bewufttseins, welche ein oder doppel- 

~) Archiv ffir Kinderheilkunde: Bd. 217 1897, 
~)1. c. 
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seitig auftreten kSnnen. Aueh das petit4{al kommt vor, der 
Geruch l~6t zu wtinschen tibrig, die Stauungspapille ist ziem- 
lich konstant. Infolge 0kulomotoriusl~thmung treten Ptosis, 
doppelseitige Paresen tier Interni auf, ebenso gibt es e in-oder  
doppelseitige Abdncensl~hmung. Der Trigeminnsl/~sion zufolge 
finder man Hyper-, Par- und An~tsthesien des Gesichts, Ge- 
schmackstOrungen, das Fehlen des Kornealreflexes, Ani~sthesie 
der Nasen- und Nundschleimhaut, Keratitis, Konjunktivitis, blasse 
Gesichtsfarbe mid Neuralgien. Sehr frequent tritt die Taubheit 
in den Vordergrund, gepaart mit 0hrensansen, das HiSren yon 
Ger/iuschen nnd Hallucinationen. Diese Tanbheit ist ein- oder 
doppelseitig, his zu einem gewissen Grade allm~tlig progredieut. 
Die VOlt dem Nervns facialis innervierten Nuskeln zeigen Paresen 
und Paralysen, samt fibrill/~ren Zuckungen; nach H e n n e b e r g  
und Koch 1) soll dieser Nerv relativ selten paralytisch sein. 
Vereinzelt war der N. accessorius affizim't, wodm'ch sieh eine 
Parese und Atrophie des N. encularis und sterno-cleido-mastoideus 
entwickelten. Die Zungenmuskeln zeigen fibrilli~re Zuckungen 
und sind des 6fteren atrophisch. Die Sprache /tndert sich, 
wird monoton, langsam und stotternd, hanpts/~chlich infolge 
schlechter Artikulation. Sehluckbeschwerden findet man nur 
im letzten Stadium, 6fters vergesellschaftet mit Stimmband- 
parese, Dyspnoe und Cyanose. Von vielen wird angegeben, 
dab Atem- und Pulzfrequenz vermindert sind, manchmal sind 
sie erh6ht, bisweilen beobachtete man Zwangshaltungen des 
Kopfes, ohne einiges RegelmaB, wdche vielleicht nur als Zweck- 
m/~Bigkeitshaltungen zu deuten sind in jenem Sinne, dab bei 
einer derartigen Kopfstellung die Zirkulation am besten statt- 
findet, und yon dem Tumor am wenigsten Druek ausgetibt wirdl 
Cerebell~re Ataxie wnrde frequent wahrgenommen, die Ataxie 
loeonmtriee weniger oft, bisweilen halbseitig, sie l~l~t sieh nieht 
ohne weiteres erkli~ren; H e n n e b e r g  und Koch 1) gaben die 
N(igliehkeit zn, dal~ sie einer Zerrung des Corpus restiforme 
zugesehrieben werden mtil3te. Sensibele Abweiehungen sind 
selten; die Reflexe verhalten sieh verschieden, bisweilen fehlen 
sie ganz, [Wol lenberg]  2) 6fters sind sie normal, inanehmal 

1) Arehiv ifir Psyehiatrie and Nervelfl~rar~kheiten, Bd. 36, 1902. 
2) Zwei Fi~lle yore Tumor der hin~eren Schgdelgrube. 
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sind sie erhSht. Auch in den peripherisch lokalisiertcn F~llen 
wechseln die Angaben; erhShte Reflexe findet man bei Kitt- 
mann~ 1) Haushalter~ ~) Adrian~ ~) Bourcy und Laiquel-  
Lavastine;4),das Fehlen beobachtete Berggrfin. ~) Insofern 
die StSrungen der Psyche nicht angeboren sind, existieren pro- 
gressive Demenz~ Depression~ Reizbarkeit und nicht motivierte 
Stimmungswechselungen; Andeutungen eines GrOl~enwahns und 
pathologischer Phantasie finder man in einem Falle Feindels .  e) 

Als vol~ differential diagnostischem Werte findet man an- 
gegeben Bulbarparalyse~ Occipitalneuralgie, Meni~resche Krank- 
heit, Abcessus cerebelli~Hysterie, Trigeminusneuralgie~Aneurysma 
der Arteria basilaris and Lues cerebri. Ich glaube abet nicht, 
dab diese Krankheiten bei einer weiteren Entwickelung des 
Prozesses Schwierigkeiten darbleten kOnnen; die grSl~te Mfihe 
werden uns abet jene F~lle verursachen, bei denen die Ge- 
schwulstbildung sich auf einen oder beide Acustici beschr~nkt, 
and die Krankheit durch eventnelle Kleinhirngeschwiilste 
oder Neubildungen der Bri~cke and der Basis cerebri oder F~tlle 
yon sogenannter Mittelhirntaubheit, welche entsteht bei Ver- 
nichtung oder Kompression der Capsula interna und der Hauben= 
bahn~ verwirrt werden kann. 

Diese Differentialdiagnostik wird von t t a r tmann  ~) bei 
den Acusticustumoren behandelt. Er schreibt, dal~ eine frtih- 
zeitig auftretende cerebell~re Ataxie and Schwindel~ nucleate 
Augenmuskellahmungen~ friihzeitige Stauungspapille und fre- 
quentes Erbrechen auf eine Kleinhirngeschwulst hinweisen; 
alternierende Hemip]egie und associierte Blickl~thmung nach 
der kranken Seite sprechen fiir Ponskrankheiten ; starke Stauungs- 
papille and Blindheit~ Dysarthrie~ Augenmuske]l~hmungen~ 
Ataxie und schwere motorische StSrungen~ saint doppelseitiger, 
schwerer Taubheit~ welehe dem Fortschreiten der Krankheit 

1) Inaugural-Dissertation, Wfirzburg 1884. 
2) Congr~s inte~-nationate de m@ecine. Paris 1900. 
3) Beitr~ge zur klinischen Chirurgie (v. Brans) 1901, Bd. 31. 
4) Archives g~n~rales de m~decine 1900, IX. 
5) Arcbiv itir Kinderheflkunde, 1897, Bd. 21. 
6) Th~se. Paris 1186. 
7) Zeitschrift fiir Heilkunde, 1902, Bd. 23. Abteilung: Innere Medizin. 
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proportional zunimmt~ fOr Geschwfilste der Capsula interna oder 
der Haube. Was die Geschwfilste der Basis Cerebri, we]che 
/~fters zu unserem Krankheitsbilde gehSren werden, betrifft, 
meint er, dal3 das doppelseitige und multiple Auftreten yon 
StOrungen der Hirnnerven, indem die Erscheinungen yon Seite 
der Brficke und des Kleinhirns sparer zutage treten, ausschlag- 
gebend sind. Die richtige Diagnose zu stellen kann im gegebenen 
Falle also sehr sehwierig sein. Meines Erachtens mul~ man 
aber der Taubheit eine grol]e Bedeutung beimessen, da sich 
doch aus allen Fallen der zentralen Form unserer Krankheit 
herausstellt, dab die Tumoren der eehten Hirnnerven die gr66ten 
und altesten sind. Sie entwiekeln sich in der hinteren Schadel- 
grube, geben bald und fast regelm~6ig eine progrediente und 
intensive Stauungspapille, welche Ursache ein- oder doppel- 
seitiger Blindheit wird. I~[it dieser halt die Taubheit gleichen 
Sehritt, welehe yon vielen der Tumorbildung innerhalb des 
l~erven und der ihr folgenden Degeneration der Fasern zuge- 
schrieben wird. l~eines Erachtens existiert abet noch eine 
zweite l~Sgliehkeit~ wodureh diese Taubheit zustande kommt; 
erstens findet man innerhalb der groBen Geschwfilste immerhin 
noeh markhaltige l~ervenfasern, bisweilen einzeln, bisweilen 
bfindelfSrmig; zweitens wurde 5frets konstatiert, daB, nachdem 
die GehOrstOrungen einige Zeit bestanden hatten, die Taubheit 
plOtzlich innerhalb kurzer Zeit absolut wurde, was ich dahin 
deute, dab die waehsende Gesehwulst den Meatus auditorius 
internus erreieht hatte und jetzt der Acustico-faeialis abgekniekt 
oder zusammengedrfiekt wird und sieh jetzt die Taubheit uud 
die Muskellahmungen kundgeben. Zentralwarts yon diesem 
Druckpunkte werden wit noeh wahrend langerer Zeit mark- 
haltige Fasern auffinden kOnnen, indem sie peripherisch dege. 
nerieren. Das kombinierte Auftreten dieser beiden letztgenannten 
Symptome machte es R a y m o n d  1) m6glieh, die Diagnose der 

1) Lemaine M~dicale 1903, No. 34. 
Bemerkung. Hartm~nn gibt an, daS bei den einseitigen 

Acusticusgeschwtilsten zwar frfihzeitig eine Stauungspapi!le au~tritt, 
diese abet selten zur B]indheit ffihrt. Ich bezweifle die Richtigkeit 
dieser Angabe, was die doppelseitigen Tumoren anbelangt, ist es 
ohne weiteres unrichtig. 



355 

sogenannten zentralen b[eurofibrosarcomatose in vivo mit grol~er 
Wahrscheinlichkeit zu stellen. Die Symptome seines Falles 
waren kontinuierlicher, intensiver Kopfschmerz~ Erbreehen, Ab- 
nahme des SehvermSgens, Strabismus convergens, doppelseitige 
progressive Taubheit, zuletzt Blindheit info]ge der Stauungs- 
papille, Nystagmus, Asthenie und das Auftreten epileptiformer 
Konvu]sionen. Als unterstfitzendeMomente f~ihrt er die Charakter- 
degeneration und das Fehlen yon peripherischen L~hmungen 
und Muskelatrophien an. Dal] es sich hier um einen inner- 
halb der Sch~delh6hle sieh vorfindenden Tumor handelt, braucht 
keine weitere Auseinandersetzung~ die Wahrscheinlichkeit der 
Lokalisation in der Umgebung der Brficke und des Kleinhirns 
wurde dutch die Asthenie~ den Rystagmus~ die Taubheit und 
alas Doppeltsehen motiviert. Eine Gesehwulst innerhalb der 
Br~icke~ welehe diese doppelseitigen Symptome veranlassen wfirde, 
m~l~te notwendig StSrungen in den Bewegungen der Gliedmal]en 
verursacht haben, ebenso ein einseitiger Acusticustumor, welcher 
ein sehr grol~es Volumen erreicht hatte. 

Die bisweilen auftretenden medullgren Erseheinungen 
stimmen zu der sehr wechselnden Ausbreitung und Lokalisation 
der Gesehwfilste, innerhalb dieses Teiles des Zentralnerven- 
systems. 

Nebst der zentralen ist auch die vollstgndig entwicke]te 
Form der Neurofibromatose leicht zu erkennen, es gibt aber 
des weiteren die sogenannten inkompleten Formen, welehe 
hauptsgehlich von Fe inde l  und O ppenhe im  ~) memoriert 
worden sind. Ihre Betrachtungen stimmen aber nicht ganz 
mit den meinigen fiberein; als integrierendes Symptom der 
,Neurofibromatose g6n6ralis~e" betrachten sie die Hauptpigmen- 
tation, ich bin jedoch der Meinung, da6 diese saint der der 
Raevi zu den aceessoiren Symptomen~ welche zu den degene: 
rativen Stigmata gehSren, gerechnet werden m~issen. Was die 
Naevi im engerem Sinne betrifft, konnten wit Zweifel hegen, 
well sie zu dem Begriff der ~eubildungen gehSren, bei Fe inde l  
abet treten sie schon etwas in den tiintergrund. Die Pigmen- 
@rung aber kann ich nicht iu direktem Zusammenhang bringen 
mit den Bindegewebsgesehwfilsten, welche ihren Ursprung im 

1) Archives g&n~rales de m~decine Juillet 1898. 
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umringenden Stfitzgewebe der Nervenelemente fin@n. Info]ge 
dieser Anschanung verschwinden einige yon den yon Fe inde l  
und Oppenhe im angenommenen inkompleten Formen und 
zwar erstens die ,~aladie de R e e k l i n g h a u s e n  incompl6te 
sans pigmentation puncti forme"; diese gehSrt den kompleten 
Formen an. Mit ihrer zweiten inkompleten Form ,Les tumeurs 
des nerfs manquent" stimmen meine Beobachtungen t~berein. 
Es gibt zweifels0hne F~lle, bei denen die bindegewebigen ~eu- 
bildungen sich anf die cutanen und subcutanen Nerven be- 
schr~nken~ nnd die St~mme in dieser Hinsicht saint dem ganzen 
zentralen Nervensystem unbeteiligt bleiben. Sie verursaehen 
der Diagnostik keine Sehwierigkeiten und m~issen den yon 
Fe inde l  und Oppenhe im als monosymptomatische ~euro- 
fibromatose beschriebenen Formen zugereehnet werden~ zu denen 
auch jene F~lle gehSren~ bei denen Pigmentation und Haut- 
geschwtilste fehlen, samt jener, wo nur Hauttumoren anwesend 
sind. Die F~lle aber~ welche nur allgemeiner Lentigo oder 
Melanodermie eong6nitale zeigen, m~ssen meiner Ansicht nach 
yon der Neurofibromatose definitiv getrennt werden; wie sich 
sp~ter herausstellen wird~ h~ngt diese Auffassung genau mit 
der Interpretation des pathologiseh-anatomisehen Befundes zu- 
sammen. Die s dieser Krankheit liegt noch im Dunkeln, 
eine congenitale Disposition wird allgemein anerkannt; als 
Ursache der Entwickhmg der verschiedenen Gesehwfilste wurden 
angegeben: Traumata, Infektion, Gravidit~t, heruntergekommener 
Ernahrungszustand usw. Der kongenitale Ursprung des Leidens 
finder Unterstfitzung in einer gewissen Erblichkeit~ worunter 
wir hier nieht die direkte Vererbung zu verstehen haben, ob 
schon sie ffir die peripherischen Formen konstatiert wurde, 
aber eine Erblichkeit im ausgebreiteten Sinne~ welche sich kund- 
gibt mittels zahlreicher Degenerationserscheinungen, die wir 
teils kliniseh~ tells post mortem festzustellen imstande sind. 

In der Literatur finden wit zwei derartige Gruppen, n~m- 
lich die somatische und die psychisehe. Unter die letztere 
geh6ren Imbeeillit~tt~ Vagabondieren~ J~thzorn~ SprachstSrungen, 
Intoleranz dem Alkoho] gegenfiber~ neurasthenische und hyste- 
risehe Symptome und Selbstmord; zur ersten Gruppe gehSren 
Bin teilweises Zurfiekbleiben in der Entwicklung des Individuums, 
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wodurch eine Art Zwergform entsteht, Cryptorchismus, Epispadie, 
Polyorchidie, Macr0glossie, Prognathismus, abnormale Gestalt 
des Gaumens, Bein- und 5~uskeldefekte, Rachioschisis, Mil~- 
bildungen yon Nieren, Uterus und Vagina usw. Als nicht in 
der Literatur beschrieben finden wit in unserem ersten Falle 
die zweifarbige Iris, welehe in ihrer oberen Halfte braun, in 
der unteren blau war, eine rechtsseitige Cataracta polaris 
posterior und einen Pes equino-varus. Bei der Sektion wurden 
konstatiert die accessorischen Nebennieren in den beiderseitigen 
Ligamenta lata, die Cystenbildung im Parovarium and der 
syringomyelitische Prozel3, die eigenttim]ichen markhaltigen 
Fasern ftihrenden Geschwtilstchen in den Gyri frontales su- 
periores und das einem peripherischen Nerven i~hnliche Gebilde 
im zentralen Grau des siebenten Dorsalsegmentes. 

Man kann meines Erachtens zweifelsohne annehmen, dal3 
die ~Neurofibromatose vorwiegend nur bei stark degenerierten 
][ndividuen vorkommt, und dal~ sie selbst eine Xu~erung der 
fehlerhaften Anlage ist. Die Prognose ist infaust, ob schon 
die Krankheitsdauer sehr wechselt und zwar derartig, da~ die 
peripherisehen Formen verhaltnismi~l~ig viele Jahre in Anspruch 
nehmen, wi~hrend die zentrale meistens innerhalb dreier Jahre 
tStlich endet. Die Therapie ist aussichtslos; yon internem 
Standpunkt betrachtet kann nut symptomatisch Htilfe geleistet 
werden. Es wundert uns abet nicht, zu vernehmen, dal~ auch 
yon chirurgischer Seite Eingriffe gemacht worden sind. Wenn 
wit aber das Wesen dieser Krankheit keunen gelernt haben, 
glaube ich, da~ dieserseits nur in sehr seltenen Fi~llen gate 
Resultate erwartet werden k6nnen und zwar dann, weun der 
Proze~ sich auf seharf umschriebene Stellen beschrankt. Meistens 
ist das abet die Schadelbasis, die laterale Flache der Brticke 
oder der sogenannte Kleinhirnbrtickenwinkel. Da aber die 
technischen Schwierigkeiten bier sehr gro~ und die Gefahr der 
Mu]tipliziti~t nicht zu unterscha,tzen, ist, glaube ich, dab ein ge- 
wisser Pessimismus zu rechtfertigen ist. Auch wenn die Sym- 
ptome eines Aeusticustumors sieh frtihzeitig entwickelten und 
die Geschwulst entfernt wurde, so hatte dies wahrscheinlich 
doch nur symptomatischen Weft, well die multiplen Geschwtilste 
nicht auf einer Metastasierung beruhen, sondern eine wirkliche 

Virchows Archiv f. pa~hol. Anat. Bd. 177. Hft. 2. 24  
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Multiplizitat im Spiele ist. H a r t m a n n  aul~erte sichin letzterer 
Zeit hoffnungsvoller: as handelte sich aber in den yon ihm 
beobachteten Fallen seiner Meinung nachum solitaire Geschwiilste 
des achten Hirnnerven. Er sagt: ,~Tichtsdestoweniger glaube 
ich mit ~aehdruck darauf hinweisen zu miissen, dab der 
operative Eingriff bei unserer Erkrankung eine durch die Natur 
der Erkrankung, die strenge und so au6erordentlich typische 
Lokalisation, die charakteristische A u s s c h a l b a r k e i t  der Tu- 
moren, wohlbegriindete arztliche For@rung ist." 

Wenn wir die Frage des soliti~ren Vorkommens dieser 
Geschwtilste, was nicht zu bestreiten ist, bei Seite lassen, 
glaube ich doeh, daft H a r t m a n n ,  wo er mit 5~achdruck yon 
der charakteristischen Ausschi~lbarkeit sprichL an seinen eigenen 
Beobaehtungen vorfibereilt. In einer ziemlich grol~en Zahl der 
Yon ihm mitgeteilten Falle finde ich: Die Geschwulst wachst 
in den Meatus acusticus internus hinein, ist mit dem Felsenbein 
verwachsen. In diesen Fi~lien ist jedenfalls yon einem operativen 
Eingriff kein ~utzen zu erwarten, umsomehr weil dieses in 
das Felsenbein Hineinwachsen der Geschwulst yon einer fiber- 
wiegenden sarcomartigen Struktur des Tumors begleitet ist und 
hierdurch ein radikales Vorgehen des Operateurs unm6glieh 
gemacht wird. Auch in unserem Falle waren die Tumoren in 
die Felsenbeinknochen hineingewachsen, das linke sogar ganz 
durchbohrL und wo diese Tatsaehe klinisch nicht festzustellen 
ist, ist bei einer derartig zweifelhaften Prognose die grSl~te 
Vorsicht geboten. 

Auch infolge symptomatischer Besehwerden, z.B. Schmerzen, 
hat man versucht, die peripherischen Geschwtilste auf chirur- 
gischem Wege zu beseitigen. Ein derartiger Fall wurde operiert 
yon Mauc la i r e ;  1) mittels eines zw01f cm langen Schnittes 
wurde ein apfelsinengro~er Ischiadicustumor freigelegt, indem 
der Nerv peripher- und zentralwiirts an Umfang bedeutend zu- 
genommen hatter 

Schichtweise wurde die umgebende Hiille gespalten, bis 
sich auf einmal die Geschwulst erweitern lie6. In die Kapsel 
schienen die Nervenelemente zu verlaufen, was sich spliter als 
richtig herausstellte, da naeh der Operation weder sensibele 

1) Bei Fe inde l  und Oppenhe im.  Archives g6n6rales de m6decine 1898. 
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noch motorische StSrungen konstatiert wurden. Diese zentrale 
Geschwulstbildung ist in v611iger Ubereinstimmung mit jener 
des Nervus aceessorius in unserem Falle~ bei dem ebenfalls die 
Bindegewebsneubildung" vollstandig yon markhaltigen 5[erven- 
fasern nmringt war. ~icht immer aber werdeu derartig gtinstige 
Verhaltnisse vorliegen~ und werden mehr oder weniger inten- 
sivere Stiirungen zurtickbleiben, weshalb ein operatives Vor- 
gehen nut in aul3erster 5~ot gestattet sein wird. Was die 
peripherischen Formen anbelangt, ist das Alter~ in welchem 
die Erscheinungen sich kundgeben, sehr verschieden~ es kann 
his in die erste Jugend zurfickverlegt werden. Die zentralen 
Formen findet man angeb]ich mehr bei Weibern als bei Mannern, 
0fters treten sie im Anfang der zwanziger Jahre auf; indessen 
gibt es auch hier Ausnahmen, wie in dem Falle Berggrtin 's~ 
einen zehnjahrigen Knaben betreffend, and in dem Falle 
S oyka ' s ,  bei welchem sich bei einem seehsunddrei~igjahrigen 
)/[anne das ganze 5Tervensystem an der Krankheit beteiligte. 

Gehen wir jetzt zu den pathologiseh-anatomischen Ab- 
Abweichungen, tiber~ so finden wir auffallende Unterschiede 
zwischen den beiden Fallen. Was die nosologische Ste]le dieser 
Krankheit anbelangt, mfissen wit den ersten Fall als den 
wichtigsten betrachten~ in dem. beide ftir den Ausgangspunkt 
interessant sind. Der erste Fall gab uns das anatomisehe 
Substrat der tiberwiegend centralen Form. M~iglich aber bleibt 
es~ dal3 bei einer sehr genauen Untersuchung, vielleicht selbst 
nut bei einer mikroskopischen~ Abweichungen in den peri- 
pherischen Nerven und ihren Endigungen konstatiert sein 
wiirden, jedenfalls waren sie entweder so klein oder so wenig 
zahlreich~ dal] sie dem unbewaffneten Ange nicht zuganglich 
waren. Die at~lerhalb der Medulla nnd des Cerebrum ge- 
lagerten untersuchten Geschwfilste zeigten dasselbe Bild des 
Fibrosarcoms, das eine Hal war der sarcomatOse, das andere 
Hal der fibromat6se Typus mehr ausgepragt, sowohl die grS~eren 
als die kleineren zeigten diese wechselnden Bilder. Ein Ge- 
webe, das sich als Neuroglia deuten lie6~ habe ich nicht finden 
k(innen. Dies sei bier mitgeteilt hinsichtlich der Untersuehungen 
Sternbergs~ 1) tiber die sogenannten Geschwtilste des Nervus 

~) Zeitschrift fiir Heilkunde, Bd. 21, 1900. Abe. f. path. Anatomie. 
24* 
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aeusticus. Dieser Autor fand des 6fteren Gliagewebe in den 
Anfangsteilen der Hirnnerven, worauf aueh seine Abbildungen 
hindeuten. D e r  Unterschied zwischen bindegewebigem und 
gli~sem Gewebe kann in einem bestimmten Falle aul]erordent- 
lich sehwierig sein, nnd es seheint nur w~nsehenswert, sieh 
vorl~ufig den Angaben Str6bes  1) anzusehliel~en. Dieser fordert 
eine sehr weitgehende oder vollkommene Ubereinstimmung der 
Tnmorelemente mit der normalen Glia; die Zellen mfissen dem 
mehrstrahligen Typus angeh6ren, die Fasern sollten lang nnd 
gleiehmN~ig dick sein, indem die Ausl~ufer der bisweilen mehr- 
strahligen Bindegewebszellen viel schneller spitz werden als 
diejenigen der Gliazellen. Es gelingt zwar in den zell~rmeren 
Teilen der in den Rtickenmarkswurzeln gelagerten Gesehwfilste 
Zellen aufzufinden, welehe mehrere Ausl~ufer zeigen; jedoeh 
fehlen die eigentfimliehe Eleganz nnd weitere Kennzeiehen der 
gliSsen Spinnenzellen. Die Weiger tsche  Gliamethode habe 
ich nicht anwenden k6nnen, well die Fixierung des Materials 
dazu ungeeignet war. In den Charakter der zu erwartenden 
Abweichungen des zentralen Nervensystems geh6rte die im 
dritten nnd vierten dorsalen Rfickenmarkssegment lokalisierte 
Gesehwulst, deren Elemente den Forderungen S t roebes  Ge- 
nfige leisteten, und deshalb als Gliom gedeutet werden daft; 
au6erdem wird diese Auffassung gesttitzt dnreh den allm~hliehen 
Ubergang des Geschwulstgewebes ins Normale, in welchem sieh 
die Gliafasern und Spinnenzellen vermehrt zeigten. Aueh die 
an der Eintrittsstelle der hinteren Wurzelfasern gelagerten 
Neubildungen gehSren den Gliomen an. Dal~ sich in den 
Wnrzeln und ttinterstr~tngen eine diffuse Degeneration zeigte, 
steht nieht im Einklang mit anderen Publikationen, da an- 
genommen wird, dal3 das Zugrundegehen der funktionierenden 
Elemente erst dann stattfindet, wenn die Gesehwtilste einen 
grtil~eren Umfang erreieht haben; sie war jedoch nicht gentigend 
intensiv, um w~thrend des Lebens St6rungen zu verursachen. 
Die Eigentfimlichkeit dieses Rt~ckenmarks gipfelt aber in der 
yon Gliawncherung begleiteten HShlenbildung, welche sich yore 
unteren Teile des verl~tngerten Narkes bis in das siebente 
Dorsalsegment hinein ausdehnte. Mikroskopiseh ergab sieh, 

J) Zieglers Beitr~ge, Bd. 10. 
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da6 noch tiefer eigentt~mlJche Ver~inderungen stattgefunden 
hatten, welche ich als Anfangsstadien der HShlenbildung auf- 
znfassen geneigt bin. Im oberen Teile war der Zusammenhang 
der H6hle rait dem Zentralkanal nachzuweisen, ira raitfleren 
Teile war sie unregelragl~iger, vieleckig, ihre Auslgufer nicht 
willkfirlich, median yon den HinterhSrnern und in der Median- 
linie gelagert, der Zusararaenhang rait dem Zentralkanale ist 
hier verschwunden, indera eine ependyraare Auskleidung fehlt. 
Diese beiden letzten Momente sprechen ft~r eine veto Zentral- 
kanale unabh~tngig sich ausbildende .H6hle. Wenn wit einen 
Unterschied zwischen der Hydrorayelie und der Syringorayelie, 
wie es yon raehreren getan worden ist, machen, so geh6rt 
unser Fall der letzteren Art an. Die faserreiche, zellenarrae, 
die HShle uragebende Gliawucherung gehSrt den Gliosen, nicht 
den Turaorbi]dungen in engerera Sinne an. Obschon wit an 
dieser Stelle nieht genau uns ra[t dieser Frage besch~ftigen 
kSnnen, sei es erlaubt, rait einera Worte die Resultate der 
Ietzteren Publikationen zu bertihren. Bonorae I) gibt als 
Unterschiede zwischen den Glioraen und Gliesen an, da~ die 
ersteren ira allgeraeinen eine Abgrenzung yon dera umgebenden 
Gewebe erkennen lassen, die Gfiosen hingegen nicht; in den 
Glioraen findet man des weiteren eine grol~e Zahl yon zelligen 
Elementen, weiten Gefa6en und des 5fteren Blutungen, Er- 
weichungen, Necrobiose und HShlenbildung, welehe Kennzeichen 
den Gliosen fehlen; in diesen letzteren gelingt es, vereinzelte 
Nervenelemente aufzufinden und es haben die Spinnenzellen 
eine raehr typische Form. ~Sind diese saratlichen Merkmale 
anwesend, so lal~t sieh die Diagnose leieht stellen, raanchmal 
sind sie unvollstgndig entwiekelt, z. B. in den in nnserera Falle 
in den hinteren Wurzeln gelagerten Geschwfilsten, diese sind 
ze]l- und gefgl~reich, raehr oder weniger scharf begrenzt, ihre 
Zellen atypiseh, die Faserbildung in den Hintergrund tretend. 
Infolge dieser s~mtlichen Syraptorae rechnete ich diese Gebilde 
zu den Glioraen, trotzdem sich in ihrera Innern funktionsf~hige 
Nerveneleraente auffinden lie6en. Was jetzt das Zusaramen- 
treffen einer Gliose rait einer zentralen HShlenbildung anbelangt, 
so stehen wir vor einer zweiten schwierigen Frage, nam]ich 

1) Dieses Archiv, Bd. 163, 1901. 
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weIeher yon beiden der Vorrang eingergumt werden mug. 
Nehmen wir an, die Gliose sei primf~r, so kommen wir in 
Widersprueh mit der voraufgestellten Bedingung, dab die 
Gliosen keinen Zerfall zeigen. Von den meisten Autoren wird 
dargetan, dag in derartigen F~llen die Gliose primftr ist. ]n 
den letzteren Jahren tinder man diese Meinung vertreten bei 
B l o e q  1) und bei 5 I i u r a ,  -~) we dieser sagt~ da6 die Syringo- 
myelie ihr Entstehen dem Zugrundegehen einer einfaehen 
Gliawueherung ~,erdankt, wghrend C r a m e r  3) mitteilt: ,,Die 
HShle entsteht dureh Zerfall eines krankhaften Gewebes, die 
Beteilignng des Zentralkanals an der ttOhle ist eine sekundgre." 
Aueh He ff m a nn4) nimmt eine primgre Wueherung an, ebenso 
S e h 1 e s in g e r,5) wghrend S a x e r 6) einer abweiehenden 5Ieinung 
zugeneigt ist, indem er die ]~{t}gliehkeit often lgl~t, dal~ zahlreiehe 
andere Momente eine Rolle spielen. 

P h i l i p p e  und O b e r t h t i r  7) trennen Syringomyelie und 
Hydromyelie, messen der ersteren den Wert einer Gliaerkran- 
kung im Sinne einer entztindliehen Hyperplasie bei, welehe 
sieh veto Gliom trennen l~t6t. Frtiher oder spgtter kann sieh 
infolge progressiver Degeneration der Gewebsteile eine ItShle 
bilden. Diesen Anffassnngen gegenfiber stehen abet jene, 
welehe die HShlenbildung als primgr betraehten, wie We ig e r t s) 
L a n g h a n s  und K r o n t h a l ,  9) indem J e f f r e y  und A e h a r d  1~ 
angeben, dal~ die Bildung der HShle absolnt in keinen Zu- 
sammenhang mit einer G liose zn bringen ist. In meinen 
Sehnitten waren versehiedene Tatsaehen zu beobaehten, welehe 
~ielleieht ftir diesen Fall eine V.ermutung auszuspreehen zu- 

1) Brain 1890. 
2) Zieglers Beitr~ige, 189L Bd. 11. 
3) Centralblatt f~r Allg. Pathol. ~nd pathol. Anatomie, 1892, III. 
4) Deutsche Zeitsehrift ffir Nervenheilkunde, Bd. III. 
5) Centralblatt, 1895, u 
~) Zieglers Beitr~ge, Bd. 20. 
7) Archives de N~deeine exp6rimentale et d'anatomie pathologique, 

1900, XII. 
s) Centralblatt I, 1890. 
.q) Sammelreferat Cramer. Cent.ralblatt far Allg. Pathol. und paehol. 

Anatomie, 1892. 
*o) Archives de M~d. exp6r, et d'anatomie pathologique, 1891. 
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lassen, ieh m6chte reich aber nieht auf den Standpunkt 
stellen, naeh welehem nur eine Bildungsweise m6glieh sein 
sell. Da we der Prozeg lgngere Zeit existiert hat, hat es 
wenig Sinn, naeh seinem Ausgangspunkte zu forsehen, trotz- 
dem bemerke ieh, daft ~ueh da x, on einer. Degeneration keine 
Spur zu finden war, nirgends fund ieh in der tt6hle eine 
Andeutung yon zerfallenen Fasern und Zell- oder Kernbestand- 
teilen, obsehon es a priori nieht zu leugnen ist, dug infolge 
eines st~trkeren Druekes, in einer prgformierten H6hle ausge- 
t~bt, das sie umgebende Gewebe dem Tode verfallen kann, 
wie dies yon W e i g e r t  angenommen wird. Die Gef~l~w~inde 
im oberen Markteile waren verdiekt nnd yon einem diehten 
Gliafilz nmgeben, vereinzelt liel3en sieh aul3erhalb der Gefitl~e 
liegende Chromoeyten auffinden, ~,on Nekrose abet keine Spur. 
Im unteren Teile des Dorsalmarks waren die u 
gtinstiger, die W~tnde tier sioh in der grauen Substanz vor- 
findenden Gef~tl~e waren sehr Stark hyalin verdiekt (bei 
einem zwanzigjahrigen Individuum). Diese Gefage waren im 
hinteren Tail der grauen Snbstanz und median yon den Cla rk-  
sehen S~ulen yon einer grogen, zum Teile Eiweil~ enthalten- 
den Fl~issigkeit ausgeft~llten HShle umgeben, welehe sehr un- 
regelmgNg gestaltet war und des 5fteren mi* ihresgleiehen 
kommunizierte. Manehmal liel3 sieh der direkte Zusammen- 
hang zwisehen den Gefggen nnd den ttShlen wahrseheinlieh 
infolge ungt~nstiger Sehnittriehtimg nieht feststellen. In einigen 
Fallen war das Gef~l~ vollstandig obliteriert. Die Ulngebung 
zeigte keine starkere Gliawueherung als wir sie in tier N~he 
in der weigen und grauen Substanz fanden. Entztindung, 
zelliges Infiltrat, Endothelwuehernng fehlten vollst~ndig. Viele 
markhaltige Fasern waren zugrunde gegangen, die Kommis- 
suren fast vSllig versehwunden und die Basis des linken 
Vorderhorns, welehe dieselbe Gef~l~ver~nderung zeigte, faser- 
arm. tiler finder sieh also eine prim~re HShlenbildung vor, 
welehe yon einer Krankheit der GefN~w~nde ausgegangen war; 
derartige Beobaehtnngen fund ieh bei Miil ler  nnd MetierS), 
welehe nmltiple ttShlenbildung bei Gef~gdegeneration fanden. 
Des weiteren glaube ieh nieht, dug es mSglieh sein wird, eine 

1) ZeitsehrifL ftir Minische Nedizin, Bd. 28, 1895. 
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ffir alle F~lle atlsreiehende Entstehungshypothese zu finden, 
immerhin werden verschiedene angeborene wie erworbene Ab- 
weiehungen eine Rolle spielen kSnnen; die starke Degeneration 
der Gefal~e bei einer so jungen Person spricht auch hier flit 
ihre minderwertige Anlage. Ein zweiter Befnnd, we]cher wahr- 
scheinlich anch zu den angeborenen Fehlern gerechnet werd~ 
mul~, ist dt~s mit einem Gef~  innerhMb derselben Hiille v~, 
laufende markhMtige Nervenbiindel im unteren Teile des d0r- 
salen Marks. Wo sich dieses Gebilde mit der H~matoxylin- 
Eosinf~trbmlg als eine kernreiche, spindelzellige Masse zejgte. 
stellte sich bei der Markscheidenf~rbung herans, da~ markha l t~  
Nervenfasern anwesend waren und wir die Kerne als gehSren~J 
zu der Schwannschen  Scheide, das Ganze zn einer periphe- 
risehen Nervenformation, zu betrachten baben. In cerebro. 
waren des weiteren zwei Abweichungen konstatiert, yon welchen 
die eine his jetzt nut einmal in der Literatur verSffentlicht 
wnrde, die andere meines Wissens noch vereinzelt dasteht, 
Die erstere betrifft die unregelm~Sig diffus verbreiteten Kern- 
grappen in der Rinde und der weii.~en Substanz. l~nr H e n n e b e r g  
und Koch  beobachteten genau dasselbe. Die blassen Kerne 
sind unregelm~ig gebildet, jungen Gliakernen ~hnlieh and nicht 
yon den, in einiger Entfernung gelagerten, die Ganglienzellen 
nmringenden, oder frei zwisehen den Fasern liegenden, Glia- 
kernen zu nnterscheiden. Diese umschriebenen multiplen Glia- 
wnchernngen stelIen die gro~e Ausdehnung in ein eigentiimliches 
Licht. Dal] wit in dieser Wucherung einen Ankn~ipfungspunkt 
ffir das pathologiseh-anatomische Substrat der Aufnahme der 
hSheren Hirnfnnktionen sehen, versteht sick Die zweite Ab- 
normMit~t bilden die kleinen prominierenden, mit der Pia ver- 
wachsenen, in den ersten Frontalwindtmgen symmetriseh ge- 
lagerten Geschwiilstchen, welche aus yon Glia durchwucherten, 
regressive Metamorphose zeigenden markhaltigen Nervenfasern 
bestehen; sie werden yon mir als eine Art Heterotopie weil~er 
Snbstanz gedeutet und nicht den wahren Tnmoren gleichgestellt. 
Obschon ich hier keine ausffihrlichen Mitteilungen, die detaillier- 
ten Gliaverh~tltnisse betreffend, machen kann, mu~ ich doch yon 
einem eigentamlichen Befunde berichten. Die im R[ickenmark 
an der Grenze weil3er und grauer Substanz gelagerten enormen 
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Spinnenzellen zeigten breite und lange, vielfaeh sieh vergstelnde 
protoplasmatisehe Auslgnfer mit zahlreiehen, nngef~hr parallel 
~'6rlaufenden, einigermagen wellig gebildeten, ohne Zweifel 
n t r a e e llu 1 ~t r liegenden Gliafasern, welehe sieh um den Kern 

}~4rumbiegend in einem anderen Fortsatz verfolgen lieBen. Wit 
!~!]gen hier also eine Bestatigung einer Mitteilung H el d s 1) und 
a~lerer Forseher. Gab unser erster Fall also viele Tatsaehen, 
welehe auf die degenerative Natur der mit multipler Neuro- 
fibromatose behafteten Individuen hinweisen, der zweite ]ieB 
~?ffBildflngsstgtte der Gesehwt~lste genau beobaehten. Es stellte 
sien heraus, sowohl in den peripherisehen Nerven als in den 

I'p: : 
~ffekenmarkswurzeln, dal3 das Peri- und Endoneurion die Matrix 
~ler Neubildungen war; das pathologiseh gebildete Gewebe dfirfte 
dem fibromat6sen zugereehnet werden, welches zuerst gefalg- 
reich, sp~tter, naehdem die Gesehwfilste grSger geworden; 
relativ gefal~arln war. Naehdem wir also jetzt viele der kli- 
nisehen Abweiehungen im Zusammenhang mit den pathologiseh- 
anatomisehen Befunden betraehtet haben, bleibt uns die Frage 
zu erSrtern tibrig, ob wit es mit einem einheitliehen und so- 
dann, mit welehem Prozel~ wir es zu tun haben. Wo die Klinik 
vielleieht nieht ohne Besehwerden s~tmtliehe Erseheinungen in 
einem Bilde zu vereinen imstande ist, glaube ieh auf Grund 
dieser, in Zusammenhang mit dem anatomisehen Substrat, folgende 
Sehlul~folgerung maehen zu dfirfen. Die Gesehwtilste des ganzen 
Nervensystems bilden den Nittelpunkt der Krankheit. Von der 
Grol~hirnrinde his zu den feinsten Verzweigungen der periphe- 
risehen Nerven ist das Nervensystem dieser multiplen Gesehwulst- 
bildung ausgesetzt, welehe sieh in den peripherisehen Teilen 
als Fibrome und Fibrosareome, in der Nedulla und dem Cere- 
brum als Gliawueherungen zeigt; ieh land wenigstens keine 
genttgenden Grfinde, anzunehmen, dal3 diese mehr central ge- 
lagerte Gewebsnenbildung zu den mesodermalen Geweben ge- 
htirte, wie es you C e s t a n b  gesehehen ist. Dieser sagt: ,,Au 
niveau des nerfs eraniens on eonstate le type fibro-sa,reomateux, 
an niveau des nodules intram~dullaires le type globo-eellulaires, 

1) Abhandlungen tier mathematiseh-physischen Klasse der KSnigliehen 
S~ehsisehen Gesellschaft der Wissensehaften, Bd. 28, 1903. 

2) R e v u e  n e u r o l o g i q u e ,  1903,  No. 15. 

u Archly f. pathol. Anat. Bd. 177. Hft. 2. 25 
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an niveau d'nn nodule attach6 g la derre-mgre le type psam- 
momateux, an niveau de 1' ~eoree du lobe orbitaire, nne infil- 
tration diffuse de 1' ~eoree avee une m6ningite sareomateuse; 
an niveau des nerfs p6riph6riques soit une infiltration embryo- 
naire globoeellnlaire, soit une nne infiltration nodnlaire fibro- 
eellulaire;" Es seheint mir wenigstens jetzt noeh geboten, die 
Gesehwt~lste in der Nedulla nnd die Zellwueherungen in der 
Rinde nnd der weigen Substanz auf die Neuroglia zurfiek- 
zuftlhren; ieh will aber die NiSgliehkeit zugeben, indem ieh 
die versehiedenen Auffassungen der hauptsgehlieh englisehen 
Untersneher (lg o b e r t s o n), z) den Ursprung der Bestaudteite des 
Stfitzgewebes des zentralen Nervensystems betreffend, nieht 
auger aeht lasse, dal~ in diesen Fgllen die Wneherung 
yon der ~esoglia ausgehe und wir es in letzter Instanz zu 
tun haben warden mit einer maximal verbreiteten St6rung eines 
mesodermalen Gewebes. Andere Untersueher, z. B. F e i n d e l ,  
meinten abet, diese Krankheit auf eine St~rung des Epiblasts 
znrfiekffihren zu k~nnen. Auf Seite 5 2  seiner Th~se sagt 
F e i n d e l :  ,,Chaenne de sos tmneurs se d(~veloppe sur un nerf, 
an d~pens de la gaine eonjonetive de ee neff", auf Seite 55 
~ugert er sieh im Sinne eines eetodermalen Ursprungs der 
Krankheit. Neines Eraehtens hat F e i n d e l  den Hautpigmen- 
tierungen einen zn grogen Wert beigelegt, er reehnet diese zu 
den kardinalen Symptomen, was nieht riehtig sein kann. In 
den vielen F~llen, welehe yon g e e k l i n g h a u s e n  in seiner 
Nonographie zusammengebraeht hat, findeu wir auf einem 
Total yon 149 25 wo Hautpigmentierung angegeben ist. Die 
]?~lle verhielten sieh folgendermagen: Plexiforme Neurome 18, 
2 pigmentiert; lokalmultiple Neurome 21, s~mtliehe ohne Pig- 
mentanomalien; a]lgemein multiple Neurome 32, pigmentiert 5; 
besehr~nkte Fibrome der Haut 36, mit einem Maximum yon 
11 pigmenthaltigen F~llen; multiple Fibrome der Hant ~2, 
pigmentiert 7. Bei den fiberwiegend zentral lokalisierten F~.tlen 
findet man yon einer Pigmentierung h~tufig keine Spur, ieh 
messe denn aueh dieser Pigmentierung den Wert eines De- 
generationszeiehens bei. Wenn ieh F e i n d e l  riehtig verstanden 

1) Join'hal of mea~al science, 1897 und 1900; trod Pathologie of mentM 
diseases. 
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habe, stellt e r  sich den Verlauf derartig vor, dab beim Embryo 
sieh in ether welt zurtickliegenden Zeit, bevor Epidermis und 
Zentralnervensystemanlage sich differenziert haben, eine Ab- 
weichnng im Epiblast auftritt: ,,Une malformation de certaines 
cellules ectodermiques dissemin6es sur le corps de l'embryon". 
Bet der weiteren Entwieldung wtirden einige dieser dissemi- 
nierten kranken Elemente ectodermal bleiben, andere mit der 
Abschnt~rung der Medullarrinne ins Riickenmark und Gehirn 
geraten; unter dem Einflusse dieser abnorlnen Gebilde ent- 
wickelten sich denn die bindegewebigen Geschwfilste. F e i n d e l  
spricht dem Bindegewebe eine prim~tre Entwicklungskraft ab: 
,,Assur6ment ee h'est pas dans le tissu eonjonctif que nous pou- 
vous trouver la cause imm6diate de la malformation". Wes- 
halb nicht? es ist mir nicht Mar. F e i n d e l  sagt zwar: ,,Dans 
les organes, nous voyons ee tissu rester en proportion normale 
rant que l'organe a ses 61ements normaux", es soll doeh ein 
Unterschied gemaeht werden zwischen der secnndaren kom- 
pensatorisehen Bindegewebsvermehrung beim Zugrnndegehen 
h~her differenzierter Elemente und der prim/~ren Wucherung 
des Bindegewebes, wie w i r e s  bet den Fibromen und den Sar- 
komen finden. Ich lasse denn auch diese Epiblasthypothese 
wetter ruhen und kehre zur Tatsache zuriiek, dab das ganze 
Nervensystem bet der uns beschgftigenden Krankheit betroffen 
ist, welche yore gliniker utilitatshalber in eine peripherische 
und eine zentrale Form getrennt werden kann. Auch die 
meisten F~tlle der sog. Acusticusgesehwtilste, falls sic den Fi- 
bromen oder Fibrosarkomen angehOren, mfissen zu dieser 
Krankheit gereehnet werden; ieh bin ttberzeugt, daB,-wenn 
man in dieser giehtung sucht, des 0fteren Abweichungen an 
den peripherischen Nerven im Rfickenmark und Gehirn aufge- 
fnnden werden mfissen. 

Wenn ich zum Sehlusse das Resultat dieser Arbeit zu- 
sammenfasse, so komme ich zu folgenden Sehlugfolgerungen: 

a) Die Krankheiten, welche uns nnter den Namen mul- 
tiple Nenrofibrome, Neurofibromatose g6n&alis6e, Neurofibrosar- 
comatose, sogenannte Aeustieusgeschwiilste, Tmnoren der KIein- 
hirnbrfiekenwinkei bekannt sin& geh6ren si~mtlich zu einem ein- 
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heitliehen Prozesse, den ieh Fibrosarkomatose oder Fibrosarko- 
~liomatose des Nervensystems nennen m6chte. 

b) Diese Krankheit gehfrt zu den exquisit degenerativen und 
wird kompliziert dureh zahlreiehe Stigmata, welehe auf die 
sehleehte und unvollst~tndige Anlage des Individuums hinweisen. 

e) Das Auftreten der Krankheit findet in jedem Lebens- 
Mter start. 

d) Ft~r eine eventuelle Entwieklung des Prozesses sind 
uns keine n~heren ~tiologisehen Griinde bekannt. 

e) N der weitaus gr6gten MehrzaM zeigt die Krankheit 
einen progressiven Charakter. 

f) Das ganze Nervensystem im ausgebreitetsten Sinne ist 
der Gesehwulstbildung unterworfen. 

Fig.  1. 

Fig .  2. 

F igg .  3 

F ig .  5. 

Fig. 6. 
Fig.  7. 

Er k l~ r ung  der Abb i ldungen  auf Taf. IX. 
Tumor im rechtsseitigen Gyms front, prim, a Gyms centrMis an- 
terior, b Fulcus front, sup. c den Tumor umfassende Hirn- 
substanz, d, d~ Tumoren. 
Graue Substanz des Dorsalsegmentes mit den h st total oblite- 
rierten Gef~6en a. 
u. ~. Peripherischen Kerneu ~hnliches Gebilde im zentralen Grau 
des Rilckenmarks. 
Toil aus einem verdickten N, me dianus des zweiten Falles, 
a Perineurium. b und ~ nor:hale und verkleinerte Nervenfasern. 
c stark verdicktes bindegewebiges Septum. 
Gliakerne aus einem Horde der GroBhirnrinde. 
R ei s e n s Spinnenzelle mit intrace]lul~r gelagerten Gliafasern. 

XVI. 
Kleine Mitteilung. 

Bemerkung zu dem Aufsatz yon H. Schridde 
.Uber Magenschleimhautinseln usw. im obersten 

phagusabschnitt". 
Von 

F r a u z  K e i b e l ,  Freiburg i. Brsg. 

Oeso- 

In seiner Arbeit ,,Uber Magenschleimhautinseln yore Bau der Cardial- 
drtisenzone und Fundusdriisenregion uud den unteren, oes0phagealen Cardial- 


