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XXII. 
o r  

Uber einen Fall yon  orbus Recklinghausen mit Hyper- 
nephrom. 

(Aus der chirurgisehen Abteilmlg des sti~dtischen Wenzel-Hancke-Krankenhauses in Breslau.) 

Von 

Dr. S a a 1 m a n n ,  Assistenzarzt. 
(Hierzu 3 Textfiguren.) 

X a w a s h  i m a hat te  in seiner VerSffentlichung in Virchows Archiv: Uber 

einen Fall yon multiplen t tautf ibromen mit  Nebennierengeschwulst sich dahin 

geiul~ert, da$ das Zusammentreffen yon Hautfibromen and  Nebennierengeschwulst 

nicht als zufi~llig aufgefal~t werden diirfe, sondern dal3 ftir beide I@ankileitserschei- 

nungen ein gemeinsamer tleiz, eine angeborene M~bildung odor Anomalie in weiterem 

Sinne angenommen werden miisse. Da ich bei der Beobachtung eines ahnlichen 

Falles unabhing' ig yon dieser VerSffentlichnng zu derselben Auffassung gekommen 

bin, diir~te der folgende kurze Berieht fiber unseren Fall als weitere Stiitze ftir seine 

Theorie eine gewisse Bereehtigung haben. 

A a s z u g  a u s  d e r  K r a n k e n g e s c h i c h t e .  

Bertha H., K(ichin, 35 Jahre air, kam am 27. Februar 1912 hier wegell eines Hydrops des 
linken Kniegelenkes zur Aufnahme, der nach lingerem Knien beim Bohnern entstanden sein soil. 
Keinerlei erbliche Belastung. Pat. ist deutlich in der Intelligenzentwicklung zuriickgeblieben 
und neigt zu melancholisch-depressiver Stimmung. Sie ist klein, diirftig genghr~. Herz u~ld 
Lunge ohne besonderen Befund. Die Leber fiberragt 3 Finger breit den gippenbogen, ist nicht 
schmerzhuit. Am Thorax links De[ormiti~t, und zwar stumpfwinklige Knicknng an der Knorpel- 
knochengrenze 3. bis 6. Rippe; aui ein friiheres Trauma weil~ sich Pat. nieht zu erinnern. Am 
linken Oberarm und an der linken Brust finden sieh die auf beiliegender Type deutliehen ele- 
phantiastisehen Haatverinderungen, die, angeblich erst seit dem 10. Lebensiahre bestehend, 
sieh l~ngsam vergrSl~ert haben und arts urspriinglich kleinen Gewgtehsen entstanden sein sollen. 
Auch an der iibrigen KSrperhaat finden sieh difflls zahh'eiche kleine Warzen /ihnlicher Natur. 
Die gr51~eren Partien sind Mle yon einem dunkel pigmentierten tIof umgeben (keine Famflien- 
erblichkeit). Die Extremitg~ten und l~eflexe weisen bis auf den Kniegelenksergul~, der punktiert 
wird und serSsen Inhalt ergibt, keine pathologisehen Verinderungen auf. Wassermann am 6. Fe- 
bruar negativ. 

Da Pat. sieh die grSl~eren stSrenden Lappen an Arm und Brnst beseitigen lassen will, erfolgt 
die Operation am 9. ~irz in ~thern~rkose. Es gelingt, die Defekte durch Naht infolge der grol~en 
Versehieblichkeit der Hau?: zu decken. Auffallend war beider Operation die abnorme Sehlaffheit 
und ZerreiBlichkeit auch der tieferen Gewebe. 

Am 12. ~g~rz stellte sich eine Otitis media sinistr~ ein, die vom Otologen behandelt wurde 
(Parazentese). 

Am 18. Temperaturanstieg. Zeiehen einer Embolie im linken Unterlappen. In den niichsten 
Tagen sind auch stirkere bronchitisehe Erseheinungen im Gebiete des rechten Unter- und )s 
lappens nachweisbar, die yon einer Pleuritis exsudativa begleitet werden. Probepunktion 50 ccm 
seriises Exsudat. 
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22. ~ r z  3 Uhr nachts unter Ersoheinungen vou Herzinsuffizienz Exitus letaliso 
23. IVI~rz Sektion (Dr. H a u c k) ergibt: 
~fittelgrol3~ Frau in schlechtem Erni~hrungszustand. Btasse Gesichts- und Schleimhaut- 

farbe und graziler Knochenbau. 
Am Rticken, Armen und Oberschenkeln zahlreiche bis erbsengro~]e, mittelweiehe Warzen. 

Am linken Arm ausgedehnte Operationswande. ttaut in der Umgebung verdickt, braun pigmen- 
tiert. An der Aul~enseite des linken Armes ist unterhalb des Ellbogengelenks ein taubeneigroger 
Fibromknoten, subkutan verschieblieh, naehweisbar. (Ira Zusammenhang mit s des Ramus 
ulnaris nervi cutan, antibr, mediaL) Au[ der linken Brustseite winklige Abkniekung der Rippen- 
knorpel 3 bis 6. 

ear: R~chter Ventrikel leieht dilatiert, Endokard verdiekt, Papillarmuskel fibrSs, grauweil3, 
sonst o. B. 

Fig. 1. 

Pulmones: In der rechten PleurahShle 500 ccm einer klaren, gelblichen Fltissigkeit, links 
eine Spur der gleichen Fltissigkeit. Linke Lunge fiihlt sieh derber an als normal. Die abhiingigen 
Partien ira Unterlappen luRfeer. Saftgehalt ~-ermehrt. 

Rechte Lunge: In der Arteria pulmonalis Embolus reitend, an der Teilung in Ramus inferior 
und reed. Unterlappen und troller Tell des l~Iittellappens lu~tleer. Oberlappen 5dematSs. Im 
Unterlappen haselnul~groger Verkalkangsherd. Bronchitis. Bronohialdriisen anthrakotisch. 
Auf Zwerchfellfl~iche der rechten Pleura fibrinSse Auflagerungen. 

Abdomen: Milz: leicht vergrSBert, welch, Follikel stark hervorspringend, 2, 8, 3. Nieren: 
zyanotisch, r. 13, 6, 21/~, 1, 12, 61/~, 3. 

Nebennieren etwas hyperplastisch, ein Tumor makroskopisch nicht nachweisbar. (Genaue 
~Ial~e nicht angegeben.) 
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Blase: kontrahiert ,  o. B. 
Uterus: fibrSs, Gefs sklerotiseh, sonst o. B. 
Vagina: desgleiehen. 
Leber: Stark vergrS/~er~, im reehtm~ Lappen kindskopigroBer, weieher, schwappender 

Tumor, Oberfl~che des Tumors blaurot, iibrige Leber braunrot. Durehsehnitt :  T u m o r g e w e b e 
getbliehbr~un, an einigen S~etlen blal]ros~, mit  zahtreichen Nekrosen and Blutungen. L e b e r - 
g e w e b e Schnittfl[iehe glatt, azin6se Zeichnung deutlieh, Randzone gelbliehweig. 

Gallenbl~se: wenig mi~ Galle gefiillt, Wege durehg~ngig. 
5{~gen: erweitert; starke Gustroptose. 
Darm: o.B.  5~esenterialdriisen nieh~ vergrSi~ert. 
Pankreas: o. B. 

Fig 2. 

Aorta,: Iatbn~ z~hlreiche gelblichweige, teilweise konfluierende Yerdiokungen. 
Halsorgane: o. B. 
Sch~deldaeh: sehr dibm, st~rkste Stel]e 6 ram, stark durchscheinend an tti.rrt und Scheite]bein. 
Gehirn und H~ute: o. B. 
Ohr: O~itis medi~ sinis~ra purulenta. 
Extremit~ten: Hydrops genu dextra. 

~ i k r o s k o p i s c h e  U n t e r s u c h u n g .  

1. Die Hautwarzen zeigten sieh in ihrem Bau als weiehe, versehieden zellreiche Fibrome, 
die zum Teil mehr oder weniger deutlieh, besonders in ibsen kteinsten ExempIaren, die yon S o 1 d a n, 
R e e k ] i n g h a u s e n und K ~ w a s h i m a bereits eingehend besehriebene Entstehung aus 
den Bindege~ebsze]len der Hautnervenseheiden erkennen lieBen. Sehr deutlich ist such an dem 



Tumor aus dem Bindegewebe des Armes die: Entstehung feststellbar, die bereits makroskopiseh 
er siehtlieh war. 

2. In den grol~en elephantiastisehen Lappen war trotz der versehiedenen Fgrbungen die 
Genese aus den Nervenseheiden nieht mehr feststellbar. Sie bestanden aus sehr loekerem, wenig 
zellreiehem Bindegewebe, mit grSgeren Lymphspalten und zahlreiehen Blutgefiifien. 

3. Das entkalkte Rippenstiiek zeigte deutlieh einen osteoporotischen Prozel~ mit den laku- 
n~iren Arrosionen am Rande der Knoehenb~lkehen im Sinne einer exzentrischen Atrophie. Tumor- 
zellen konnten nicht gefunden werden. 

4. Die oben erwi~hnte Veri~nderung an der Aorta zeigte sigh als Fettinfiltration und be- 
ginnende Atheromatose. 

5. Der Leber tumor lieg mikroskopiseh allerdings nieht den typisehen Bau des ttypernephroms 
mit seinen gro6en, bl~sehenfSrmigen Zellen und ihren Vakuolen so,oft deutlich erkennen, zeigte 

Fig. 3. 

viehnehr gedrungenere Zellen in der Art eines malignen Adenoms angeordnet, mit reicher Fett~ 
infiltration. Doch fanden sich auch reiehlieh Gewebslfieken und zahlreiehe grS~ere Blutgefi~fie 
auger vereinzeIten gr61]eren, sehwi~eher tingiertea Zel|en, die zusammen mit dem charakteristischen 
makroskopisehen Befunde die Diagnose Hypernephrom gestatten. 

6. Die Nebennieren boten aileh mikroskopiseh keinen besonderen Befund. Mark und Rinde 
liegen sieh differenzieren. 

Kurz zusammengefa~t bot  also die Patientin das typisehe Bild eines Morbus 

R e c k 1 i n g h a u s e n mit  dem Vorhandensein yon Pigmentfleeken, Warzen 

(neurofibromatSser Natur)  und deren letzten Stadien, den elephuntiastischen 

Lappen. Auch von den mehrfacb besehriebenen Symp~omen zweiter 0 rdnung  

waren erstens herabgesetzte Intelligenz, verbunden mit  Depressionszustand, 

zweitens Veri~nderungen am Knoehensystem, drittens Meht  kaehektischer All- 

gemeinzustand deutlich zu erkennen. Neuritische Erscheinungen fehlten in unserem 
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Falle vollsthndig. Besonders beachtenswert ist das Vorhandensein des Hyper- 
nephroms, das in seiner Entstehung wohl, da die ):ebennieren selbst keinerlei 
pathologisehen Befund boten, auf einen verspreng~en 2qebennierenkeim in tier 
Leber zuriickzuftihren ist. Bei dem innigen Zusammenhang, der unserer heutigen 
Anschauung naeh zwisehen Nebenniere und Nervensystem walte~ (ioh erinnere 
an die Auffassung, dal] die chromaffinen Zellen des Nebennierenmarkes direk~ 
vom Sympathikus abstammen sollen), erseheint es mir kaum zweifelha.fL dab 
aueh in unserem F~lle ebenso wJe in dem yon K a w ~ s h i m a beschriebenen deal 
tIypernephrom eine bedeutendere Rolle zufi~llt a]s die einer der einfaehen, zu- 
fi~lligen Koxnplikationen der R e c k 1 i n g h a u s e n sehen Krankheit zu sein, 
wie sie yon h d r i a n in reieher Anzahl zusammengestellt sind. 

Auch ieh mi~chte nieht behaup~en, dab eine Erkrankung des Nebennieren- 
markes bzw. das Hypernephrom in direkt urs~ehliehem Zusammenhange mit der 
R e c k 1 i n g h a u s e n sehen Krankheit steht, glanbe a,ber ebenfalls, dal~ eine 
Erkrankung des chrombraunen Gewebes, zu dem in weiterer Beziehung auch die 
Karods- und SteiBdriise gehSren, als zumMorbus R e e k 1 i n g h a u s e n gehSr]g 
betraehten zu miissen. Itinsichtlich ihrer ~dologie diirfte wohl unter den bei 
A d r i a n erwiihn~en Theorien die die grSBte Wahrseheinlichkeit fiir sieh haben, 
die eine kongenitale Mil~bfldung im weireren Sinne ftir die Entstehung tier Erkran- 
kung ver~ntwortlieh machL eine Ansicht, die auch K r e n in seiner VerSffent- 
lichung vertritt. 

Vielleicht gelingt es, gestiitzt auf die von S o 1 d a n aufgestellten Thesen: 
1. Die Pigmentmiiler sind in der Mehrzahl der Fi~lle die ersten, dem Auge 

erkelmbaren Merkmale eines fibromatSsen Prozesses des Bindegewebes der Haut- 
herren. 

2. Die Pigmentation ist wahrseheinlich eine Folge der Fibromatose des Binde- 
gewebes. 

3. Aus dem fibromatSsen Prozel~ der Pigmentm~ler entwickeln sich die als 
weiehe Warzen, weiehe Fibrome und Lappenelephantiasis besehriebenen Haut- 
gesehwiilste 
sowie Beobachtung yon Nebennieren, Karotis- und Steil~driisenerkrankungen in 
geeigneten Fi~llen die Zugehiirigkeit yon Erkrankungen des chrombraunen Gewebes 
zur R e c k 1 i n g h a u s e n sehen Krankheit noeh welter zu erMrten und eventuell 
aueh in das Dunkel der ~tiologie Licht zu bringen. 
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bueh der Nervenkrankheiten. - -  7. K r e n ,  Ein Beitrag znr Neurofibromatose t~eekling- 
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XXIII.  
Ein Fall  yon Situs viscerum inversus completus. 

(Aus tier Abteilung fiir innere Krankheiten (I. ]~.) des St. Lazarus-Landesspitals in Krakau.) 

Von 

Primararzt Dr. A n t o n K r o k i e w i c z. 
Hierzu 4 Textfiguren. 

Die EinzelmiBbildungen, dureh angeborene Anomalien im fStalen KSrper ver- 
anlal3t, entstehen: 1. durch vSllige Hinderung oder mangelhafte Ausbildung yon 
Teilen (per defectum), 2. dureh exzedierende Entwicklung derselben (per excessum), 
3. dutch Vermischung der Geschlechtscharaktere (Hermaphroditen) und 4. durch 
Lagever~nderungen innerer Organe (per fabricam alienam). Mi~bildungen, welche 
auf einer abnormen Lagerung innerer Organe beruhen, und zwar in der Weise, 
da~ s~mtliehe Organe, die in normalen Verh~ltnissen nach reehts liegen sollen, 
hier nach links und umgekehrt liegen, wodurch die Lage der Eingeweide das Spiegel- 
bild der normalen ist -- verursachen fiir gewOhnlich naehher in dem postembryo- 
nalen Leben keine St~rungen und werden deswegen nicht selten yon dem be- 
treffenden Individuum vollkommen vermiBt. Die Umkehrung der Eingeweide 
kann sich auf einzelne (Inversio viscerum partialis) oder auf s~mtliche Organe 
der Brust- und BauehhShle (Inversio viseerum totalis) beschrgnken. 

Der erste Fall v0n Situs ~-iseerum inversus bei Mensehen wurde ]m Jahre 
1643yon M a r c e l l u s  L e c c i u s  beobaehtetundvon P a n a r o l a  imJahre 
1654 beschrieben. ~Nach S o r g e s Statistik wurden in dem Zeitraume yon 
1640 bis 1906 insgesamt 215 Fglle yon Situs viscerum inversus bei Mensehen ver- 
5ffentlicht; in der polnischen Literatur finden sich dargber Mitteilungen yon 
O e t t i n g e r ,  J a k u b o w s k i ,  ~ e u g e b a u e r ,  W i l e z e w s k i ,  R u p -  
p e r t ,  K a c z y f i s k i .  

Im Jahre 1912 hatte ieh Gelegenheit, auf meiner Abteilung einen Fall yon 
totaler Inversio viseerum bei einem erwachsenen Kranken zu beobaehten, and die 
Diagnose konnte rSntgenoskopiseh einwandfrei bestatigt werden. 

F. T . . . ,  25 Jahre alt, Maurergehilfe in Krakau, wurde in das Spiral am 15. Oktober 1912 
wegen hartn~ekigen Hustens und Atemnot aufgenommen. Der Angabe naeh soil er mit 8 Jahren 
Lmlgenentziindung iiberstanden haben und dann stets gesund gewesoa sein, obwoM er als ]~aurer- 
gehilfe sehwer arbeiten multte. Erst seit ei~em Jahre sell er an eh~em voriibergehenden, anfalls- 
weise vorkommenden Husten krank sein und an Atemnot leiden. Der Vater sturb an einer Nieren- 


