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Beitrag zur Kenntnis des ,,Neurinoma Veroeay". 
(Multiple t3eschwiilste am lliiekemnark und an den peripheren Nerven). 

Von 

Dr.  reed.  Adoff WaRner .  

M i t  3 T e x t a b b i l d u n g e n .  

(Eingegangen am 5. Oktober 1921.) 

T r o t z  der  vielen Arbei ten ,  die t iber die  mult.iiolen Neurof ib rome 
( R e c k l i n g h a u s e n s e h e  K r a n k h e i t )  ersehienen sind, liel3 sich bis in 
die neueste  Zei t  keine einhei t l iche Auffassung tiber den his tologischen 
Aufbau  bzw. die  E n t s t e h u n g  der  mul~ipten Nervenkno ten  erzieten, so 
dab  K a u f  m a n n noeh wei tere  Un te r suehungen  empfiehl t .  

Hie r  soil nun  fiber e inen Fa l l  yon R e o k l i  n g h  a u s e n seller K r a n k -  
he i t  be r ieh te t  werden,  der  wegen zahlreieher,  a m  R t i c k e n m a r k  auf- 
t r e t ende r  KnS tehen  besonderes  In te resse  verdient ,  da  ,,GesChwfilste 
des Zen t rMnervensys tems  bei dieser K r a n k h e i t  eine gro{]e Sel tenhei t  
s ind"  ( H a r b i t z ) .  

k .  

Auszug aus der  Krankengeseh i eh t e :  
(I. reed. Ab te i lung  des Krankenhauses  Ni inehen-Sehwabing ,  Prof.  

Dr.  K e r s e h e n s t e i n e r ) .  

1. Vorgesehiehte: 
I. G., 75jgMiger Gastwirt, aufgenommen am 3. XII.  1919. Vorgesehiehte: 

Vet ca. 45 Jahren, also mig 30 Jahren, trat  am linken Untersehenkel eine sehmerz- 
hafte, kleine Ge~ehwulst auf, die nie mehr zttrtickging; sie wurde vor 5 Jahren 
(1914) matfernt. Auf Anti'age ist yon dem Chirurgein keine Auskunft zu erhalten. 

1913 begann am ]inken Bein eine langsam lortsohreitende Contractur, die 
eine vSllige Streekung dieses Gliedes nieht mehr zutiel3. 

Seit~ I907 traten diesetben Erseheimmgen gallz allmiihlieh aueh am reehten 
Bein auf, doch konnte Pat. noeh his Ende 1917 mit 2 StSeken gehen. Von da ab 
ist er gehunfghig. Seit einigen Woehen nun kSnnen beide Arme nieht mehr hoeh- 
gehoben werden; nebenbei bestehen dauernde, sehr heftige Sehmerzen, die sieh 
manetmml noch krampfartig steigern und von den Beinen bis zur grust  herauf- 
ziehen. Sehlaf sehr sehleeht. ~ber Familie~vorgesehiehte, insbesondere tIereditg~, 
finden sieh in der Krankengeschiehte keine A~gaben. 

Virchows Archiv. :Bd. 237. ~ 
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2. Befund- 
Sehusterbrust, Starke Druekempfindliehkeit der Lendenwirbelsiiule. 
Lnngen und Herz ohne Befund. 

Abdomen und AbdominMorg~ne ohne Befund. 
Extremitgten. die Arme kSnnen nur bis zur I:[ori- 

zontMen gehoben werden; b~dde Beine in I-itift- und 
i Xrgegelenk maximal gebeugt, aktiv und passiv nur 

wenig beweglieh, stark atrophiseh. Am linken Unter- 
sehenkel, etwa an der Grenze zwischen oberem und mitt- 
lerem Drittel, einwgrts yon der Tibiakante, eine strieh- 
fSrmige, 7 em lange Narbe, darnnter eine fast pilau- 
mengrofle, gufierst sehmerzhafte Gesehwulst, die an- 
seheinend dem Periost anfsitzt. Etwas oberhMb und 
mehr mediM ein haselnuBgroSer, ebenfMls sehr sehmet z- 
halter, beweglieher Knoten. t taut tiber diesen gebilden 

l ~ersehiebtieh, nnvergnde~t; die Leistendi4iselt links 
etwas vergr613ert, hart. 

!~ t~eflexe: Achilles- und Pat, ellarsehnenreflexe nieht 
t ausl6sbar. Babinski und Oppenheim negativ. Sensi- 

bilitgt fiir Mle Qualitgten vollstgndig intakt. 
Augenbewegungen und Pupillen ohne Befund. 

Augenbingergrund nonnM. 
Wassermunnsehe l~eaktion im Blute negativ. 
Klinisehe Diagnose: 1% e kli ng ha us e nsehe Krank- 

heir ? 
15. I. 1920. Dieht oberhalb der zuletzt besehrie- 

benen Geschwulst haben sieh ~n der mediMen Seite des 
linken Knies zwei ghnliehe, e~w~ bohnengroBe Ge- 
schwalste gebildeL die l~ngs~m waehsen; ebenso in der 
Kniekehle. 

Wghrend des 51/emonatigen Kx'ankenlagers ver- 
fglit P~.  immer mehr; seit Anfang M~i treten dann 
:Fieber und bronehopneumonische Erseheinungen in 
den Vordergrund; am 14, V. 1920 Exitus. 

B, 

S e k t i o n s b e r i e h t  (~bgekiirzt)  Nr. 328/20 (15. V" 
1920). 

Leiehe eines ~5jghrigen Mannes, GrSBe 15~t era, 
Gewieht 30 kg. 

Sehgdeld~eh diinn. Dura ohne Befund. Meningen 
milehig getrtibt. GefgBe an der Himbasis derber Ms 
no~mal, zeigen gelbliehe Einlagerungen. Gehirn klein, 
anf dem Sehnitt ohne jeg]iehe Yergnderung. Hypo- 
physe ohne Befund. G~hirnnerven ebenfMls ohne Be- 
fund. 

Das Rtiekenmark zeigt am Beginn der Cauda 
equing eine bohnengroBe, den reehten Vorderstrgngen 
aufsitzende, graue, gallertige, Meinh6ekerige Ge- 
sehwulst; eine erbsengroBe GesehwMst etwas hSher 
an der linken I-Iintersei~e dos gtickenmarks; eine 
weitere erbsengroBe, dem linken I-[interhorn aufsigzende 

f 
Abb. 1. Neurofibrome des Rm. 
bei l~ecklinghausen scher ~r- 

krankung,  
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Geschwulst finder sich noch im Bereiche'-des Genus medullaris; diese Tumoren 
scheinen mit den weiehen ttguten ziemlieh stark verlStet; 3 cm fiber diesen Ge- 
schwtilsten eine fiber hirsekorngrol~e, weil31iche, hSckerige Geschwulst; eine/~hn- 
liche, aber mehr glatte, stecknadelkopfgro•e Geschwulst sitzt an einem ~erven- 
~stchen des mittleren Brustmarl~es links. Die Gesehwfilstchen haben gummiartige 
Konsistenz, sitzen ansnahmslos innerbalb der Durascheide nnd lassen racist 
einen Zusammenhang mit den 1Xervenbfindeln erkennen, die am Vorderhorn aus-, 
bezw. am I-Iinterhorn eintreten (s. Abb. 1). 

Auf Querschnitten zeigt das Riiekenmark keinerlei Ver~inderungen. Grenz- 
strange des Sympathicus ohne Befund. Ganglion coeliaeum ohne Befund. 
1V[esenterialnerven ebenfalls ohne Befund. 

Nebennieren: Rinde sehmal, Mark weil~grau, ohne Befund. Die Intervertebral- 
g~nglien ohne Vergnderung. Beine in Haft- und ICuiegelenk in starker Beuge- 
contraetur, sehr atrophisch, GelenkkaioseI gesehrumpft und verdiekt. In der 
linken Leistenbeuge, in der linken Kniekehle und an der Innenseite des linken 
Untersehenkels finder sich eine Reihe bis ldrsehgrol~er, elastiseher Knoten, die in 
Zusammenhang mit Nerven stehen. Der grS~te dieser Knoten hat die Tibia ober- 
fl~iehlich usuriert. Auch in der rechten Kniekehle wird ein ghnliehes, erbsengrol~es 
K~6tehen gefunden. Leistendrfisen links verhgrtet. Linker Nervus isehiadicus im 
Vergleieh zum reeh~en sehr stark verdiekt. 

G e s ~ m t d i a . g n o s c :  
Neurofibromatosis (R e c kl i  ng h a u s e n sche Xrankheit). Neuro- 

fibrome in beiden Kniegegenden, an den t~iickenmarkswurzeln. Kom- 
pression des Riickenmarkes in der Gegend des unteren Lendenmarkes. 
Contracturen der Htift- und Kniegelenke mit Kapselverdickungen. 
Synechie des Herzbeutels. Atheromatose der Coronararterien, der Aorta 
und der Hirngef~l~e. FibrSse Myodegeneratio cordis. Geringe Er- 
weiterung des linken tterzens. Hypergmie und 0dem der Lungen. 
Bronchitis. Lungenemphysem. Konfluierende Bronchopncumonie des 
linkcn Unter]appcns mit beginnender Pleuritis fibrinosa. Alte Pleura- 
verwachsungen rechts. Alte Lungenspitzennarbe rechts. Verk~sende 
und verkMkende Bifurkationsdriisen. Ncphrosk]erose. Kyphoskoliose 
leichten Grades. Dccubitus. 

Die einzelnen, bei der Sektion im Zusammenhang entnommenen 
Geschwulstknoten werden einer genauercn Betrachtung unterzogen: 

Die Riickenmarksknoten erweiscn sich auf der Schnittfl~ichc yon 
grauweil~er Farbc; weitere Beobachtungen sind mit bloSem Auge nicht 
zu machen. 

Veto Lcistcndriiscnpaket werdcn die einzclnen Driisen pr~paratorisch 
herausgesetzt. Sic sind vergrSl~ert und derb, mit gut erkennb~rem 
Hilus. Ihre Schnittflache zeigt eine deutliche Kapscl, der innen weiches, 
blutreiches Gewebe anliegt. Veto Hilus gegen das Innere zichen well, e, 
derbc Bindegewebsstr~nge. 

Dicht unterhMb der Leistendriisen sind noch mehrerc Knoten vor- 
handen, die klinisch viellcicht far Drtisen gehalten wurden. Diese 
Gebilde sind ]~nglich, einem kleinen Dattelkern nicht un~hnlich. 

22* 
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An ihnen wie auch an den herauspr~parierten Knoten des linken 
Unterschenkels l~gt sich ein deutlieher Zusammenhung mit Nerven 
feststellen (s. Abb. 2). 

Sie sind in den Verlauf eines gr513eren Nerven als rosenkranzartige 
Verdickungen eingesehaltet oder sie liegen seitlieh einem feinen Nerven- 
aste an. Die Knoten sind elastiseh, auf dem Sehnitt gelbliehweil~, mit 
leicht br~unlieher Punktierung ; jedes Geschwiilstchen ist von einer gut 

erkennbaren, derberen Kupsel umschlossen, 
die weige Bindegewebsstr~nge jeweils in den 
Knoten hineinsendet und so seine Sehnitt- 
fl~che mehr oder weniger in Felder teilt. 

Zur pathologiseh-histologisehen Bearbei- 
tung wurden yon dem grSgten der Rtickenr 
markstnmoren und einem Oberschenkel- 
knoten sowie yon zwei Unterschenkelknoten 
und einer Leistendriise je ein Stfickehen 
entnommen. 

Die Untersuchung erstreckte sieh weiter- 
bin auf die beiden sympathischen Grenz- 
strange, auf einzelne Ganglien des Brust- 
sympathieus und das Ganglion eoeliaeum, 
auf einige Spinalganglien des Lendenmarkes, 
sowie auI die I{ypophyse und endlieh auf 
die beiden Nervi isehiadiei. 

An Fi~rbemethoden gelangten neben den 
gebr~uehliehen (Hi~matoxylin-Eosin und v a n 
Gieson)  noeh die Bindegewebsf~rbungen 
naeh H e i d e n h a i n  und M a l l o r y - H u e t e r ,  

Abb. 2. Neurofibromatosis sowie die Markseheidenfi~rbungen naeh 
R e c k l i n g h a u s e n .  W e i g e r t ,  B i e l s e h o w s k y ,  S p i e l m e y e r ,  

G i e r l i c h - H e r x h e i m e r  zur Anwendung. 
Zur Darstellung markloser Nervenfasern wurde die yon S c h m a u s -  
Ch i l e so~ t i  angegebene Methode gew~hlt. 

Nikroskopischer  Befund: 
1. Riic ken mar ks t u mor (ttgmatoxylin -EosinfS, rbung). 
Der Knoten ist vollstgndig circumscript, rund, yon einigen Lagen konzentrisch 

geschichteten Gewebes mngeben, die sich aber yore fibrigen Gewebe des Geschwfilst- 
chens nicht un~erscheiden. An einzelnen Stellen hafte~ dieser umhifllenden Schicht 
ganz lockeres Bindegewebe mi~ kleinen, ovalen Kernen an (Pia). In einem Segmen~ 
dieses Geschwfilstchens tritt ein breiter Streifen radigr geIichteter Fasern mit 
]~nglichen Kernen und blaB-gei~rbtem Protoplasma ins Gaschwfilstchen ein. Er 
unterscheidet sich yon der I-Iauptmasse des KnStchens deutlich und ist schon bei 
der ~Kmatoxylin-Eosinf~rbung als markhaltiger Nerv zu erkennen. 

]:)as eigentliche Geschwulstgewebe nun bie~et bei Meiner VergrSBerung ein 
sehr zellreiches Bild, das einem Fibromyom, oder besser, einem Amputationsneurom 
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nicht unihnlich erscheint. Es verlaufen nach allen Richtungen gewellte, blal3rote, 
fast gelbe Fasern mit parallel gestellten, ]gngs-ovalen oder breiten, leicht gebogenen 
Kernen mit gut erkennbaren KernkSrperchen, die kettenfSrmig aneinander gereiht 
erscheinen. Diese Fasern bilden an einzelnen Stellen Wirbeln und Sehichtungs- 
kugeln ~hntiche Formen. Manche dieser korbgeflechtartigen Wirbel, die noeh zelt- 
reicher sind als das ~Jbrige Gewebe, besonders am Rande, zeigen im Zentrum 
hyaline Seheiben yon geringerer oder st~rkerer Ausdehnung. An der Peripherie 
des Geschwfilstehens liegen mehrere rein hyaline Seheiben, zweifellos Endstadien 
zellreieher Kn~uel. Daneben sieht man auch hyalin anssehende B~nder, insbeson- 
dere in der Umgebung des einstrahlenden, markhaltigen Nerven. Man kann die 
Umwandlung eines sonst zellreichen Wirbels in diese zuletzt geschilderten, hya- 
linen Seheiben bruchstiiekweise verfolgen. Neben sehr zellreichen, infolge des 
Kernreichtums blauvioletten Wirbeln linden sieh solche, die eine mehr verschwom- 
mene Kernstruktur und eine stgrkere ]3indegewebsbeteiligung aufweisen bis zu 
Stellen, an denen jeglieher zellreiehere Anteil dutch derbes, ganz strukturloses, 
guBerst kernarmes Bindegewebe ersetzt ist. 

Eine genauere Bestimmung der Gewebsart eimSglicht die v a n  Giesonsehe 
Fgrbung. Abgesehen yon den stark rot gefgrbten, oben besehriebenen hyalinen 
Kugeln und einigen derberen, homogenen, ro~en Streifen weis~ das ganze B[ld 
einen deutlich gelben Ton auf, dem nut ab und zu feinste, rote Fasern beigemiseht 
sind, insbesondere ira Bereiehe der Wirbelbildungen. ttier bemerkt man ver- 
einzelt Bilder, die grol3e Ahnlichkeit haben mit der in der Arbeit yon Her  xhei  mer-  
R oth  abgebildeten und beschriebenen Wucherung der Seheidenzellen und Endo- 
thelien um einen feinen gautnerven. 

Die Fahndung naeh marklosen ~ervenfasern verlguft ergebnislos. Bei der 
Urancarminfgrbung naeh S c h m a u s - C h i l e s o t t i  erhglt man zwar den Eindruek, 
dab die in der Mitre d-er hyalinen Seheiben und auch manehmal in einem Wirbel 
siehtbaren, ganz du~kelrot gefgrbten Pfinktchen quergetroffene Aehsenzylinder 
seien, doeh l~Bt sieh dies nicht mit Sieherheit behaupten. 

Bessere und interessantere Befunde liefern die Markscheidenf~rbungen naeh 
Weiger t ,  G i e r l i e h - H e r x h e i m e r  und Sp ie lmeyer .  

Der ins KnStehen eintretende normale, markhaltige INerv l~iuft teils au~en 
am ~ande des KnStehens vorbei, grSl~tenteils geht er aber durchs Geschwtilstehen 
hindurch. Gleich naeh dem Eintritt werden die einzelnen markhaltigen hTerven- 
fasern dureh zwisehen' ihnen auftretende, stark vermehrte Zellen auseinander 
gedr~ngt; sie nehmen gegen das Zentrum zu immer mehr an Zahl ab. Die an und 
fiir sich sehon spirlichen INervenfasern sind vorwiegend in den l~ngsgetroffenen 
Gewebsztigen zu finden; in den Wirbeln hingegen und in den qnergesehnittenen 
Zagen- -  es sind aUe ~Jbergange veto lingsverlaufenden, sehrig- und qnergesehnitte- 
hen Gewebszug im Bilde vorhanden - -  lassen sich markhaltige INervenfasern 
schwer und nur ganz vereinzelt linden, leichter noch in Schr~gsehnitten. In den 
derben, kleinen, hyalinen Scheiben, die oben schon als Folge- bezw. Endzustgnde 
der in den Wirbelbildungen stellenweise erkennbaren regressiven Veranderungen 
angesehen werden, sind nut ganz vereinzelt noch markhaltige Nerven~asern vor- 
handen; dab dies aber der Fall ist, wenn auch selten, ist an einer Stelle, in der 
Nahe des Nerveneintiitts, zu ersehen. Hier liegt neben mehreren quergeschnittenen 
ein langsgetroffener, hyaliner Zylinder, dessen Mantel zu beiden Seiten den in der 
Mitte befindlichen markhaltigen Nerven begleitet. Meistens schliel3en die hyalinen 
Mantel nur noeh schwarzgefirbte Markseheidenreste ein. 

Die markhaltigen ~ervenfasern im Knoten zeigen verschiedene degenerative 
Verinderungen: Verdiekungen, Myelintropfen, Knickungen, Sehwund der B, a n .  
v i e r sehen Schniirringe sind neben mehr oder weniger ausgedehntem Schwnnd der 
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/Karkscheiden zu beobaehtel~. Ohne Zweifel ging ein groBer Teil der markhaltigen 
NeIvenfasern zugrunde. 

Die Blutversorgung des KnStehens vermitfeln zahlreiehe Capillaren mit voll- 
kommen ~ormMem Endothel; sie biefen daher keinerlei AnhMtspunkf fiir eine 
Beteiligung der Caloitlarendothelien an der Geschwulstbildurg, wie Icier xhei  met  
und l~ofh fanden. Mastzellen, deren Auftreten V e r o e a y  besehrieb, waren bier 
nieht aufzufinden. 

Welehes  Gewebe s te l l t  nun hier  den Gesehwuls tbes tandte i l  dar  ? 
D i e  Bindegewebsf i i rbungen ergeben keinen A n h a l t s p u n k t  ftir eine 

s t~rkere  Bete i l igung des Bindegewebes  am Aufbau  des k le inen Knotens .  
Aueh his tologiseh lassen sieh die Kerne  des Gesehwulstgewebes,  ihrer  
Form,  Gr61~e und  Anordnung  naeh,  n ieh t  Ms typ i sehe  Bindegewebs-  

6 

1 
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Abb. 3. 

kerne auffassen;  sie gleiehen v ie lmehr  nach ihrer  Ges ta l t  und  ihrer  
konzen t r i sehen  Anordnung  u m  erhMtene Nervenfase rn  den S e h w a n n-  
sehen Seheidenzellen.  Man kann  diese Ans ieh t  dureh  einen Vergleieh 
der  Ms S e h w a n n s e h e  Seheidenzel len angesproehenen Zellen des Ge- 
sehwii ls tehens m i t  den s ieheren Neur i lemmzel len  des e in t r e t enden  mark-  
ha l t i gen  Ne rven  best~t igen.  

2. O b e r s e h e n k e l k n o t e n :  Der Obersehenkelknoten zeigt im I-I~imatoxylin- 
Eosinpr~iparat eine deutliehe derbe, kernarme Kapsel aus parallel gefasertem 
Bindegewebe, die mehrere Septen und Str~inge nach Art der Nilztrabekel ins 
Innere des Gesehwtilstchens sender. In der Kapsel und deren Abzweigungen 
linden sich zahlreiehe, z. T. dickwandige Gef/iBe. ])as Gewebe nun, das die Ge- 
sehwulst aufbaut, lgBt im wesentlichen 3 tlestandteile erkennen. (S. Abb. 3.) 

Der grSgte Tell des Knotens besteht aus sehr aufgelockertem, 6dematSs- 
gequollenem, feinstfibrill~rem, wirrem Gewebe. An einzelnen Stellen ist dieses 
Gewebe schleimig umgewandelt, enth~ilt Sternzellen mit ganz diinnen Auslgufern. 
Ab und zu sind bier Meine Lymphocytenansammlungen einges~reut. Besonders 
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sch6n erkennt man diese Einzelheiten bei den Pr~iparaten, die naeh den yon Mal- 
l o r y - H u e t e r  und I - Ie idenha in  ~ngegebenen Methoden gefgrbt sind. 

Neben diesen locker aufgebauten Geschwulstanteilen treten Stellen dichteren, 
kernreiehen, violettgefgrbten Gewebes hervor, in dem die Fasern zum kleinsten 
Tell regellos, zum gr6Bten Tell aber doch in einer I-IaupLrichtung parallel verlaufen 
und allmghlieh in das umgebende, lockere Fasergewebe iibergehen. Die Kerne 
sind Igngsoval, manchmal stgbchenfSrmig, leicht gebogen, an parallel gefaserten 
Stellen in gut erkennbarer Kettenform ~ngeordnet. Sie sind kiirzer und ]?lumper 
als die Bindegewebskerne der Kapsel, die man zum Vergleieh heranziehen kann. 
Dieses diehtere, rotviolette Gewebe nun geht an einzelnen Stellen allmghlich in 
korbgeflecht~hnliche Wirbel und Rosetten fiber. Anderwgrts liegen derartige 
Bildungen scharf gegen das lockere, umgebende Gewebe abgegrenzt, in tiaufen 
beisammen. Sie sind yon verschiedener Gr6ge, tells gul]erst zellreich, besonders in 
der Peripherie, tells fast ggnzlich hyalin entartet nnd nut noch am l~ande yon 
Kernen umsgumt. Zwischen diesen beiden Extremen finden sich Mle ~berggnge, so 
dag auch hier wie beim l~iickenmarkstumor, die Annahme bereehtigt erseheint, 
daB die hyalinen Wirbel aus den zell- und faserreichen Wirbeln hervorgehen. AuBer- 
dem finden sich neben diesen komp~kt gebauten Kngueln noch ganz aufgelockerte, 
5demat6se und feinfaserige Wirbelbildungen, die ebenfalls mit den diehteren Ge- 
websziigen zusammenhgngen und ihrerseits nun in den oben beschriebenen, 6de- 
mat6sen, sehleimigen Geschwulst~nteil iibergehen. 

Die Zellkerne weisen in den Wirbeln, die sieh lediglich dutch Anordnung yon 
dem diehteren Gewebe unterscheiden, dieselben Charakteristika wie deft auf. 

~Tber die Art des Gewebes, das den Xnoten zusammensetz t, gibt am besten 
die v a n Gi es o nsehe Fgrbung Aufseh]ug. Der brgunl~ehgelbe Ton, der vorherrscht 
und vet allem an den wirbelartigen und rosettenghnliehen Gewebsbildern bcsonders 
deutlich auftriLt, verbietet ohne weiteres die Annahme einer reinen Bindegewebs- 
gesehwulst. Wohl sind, abgesehen yon den stark rot gefgrbten Bindegewebsanteilen 
der Gesehwulst (Kapsel und deren grSgeren Abzweigungen) noeh feinste, rote 
Bindegewebsfibrillen zwischen den gelben Gewebsztigen, sowie h~uptsgchlich such 
in den loekeren, fast myxomartigen Teilen der Gesehwulst zu beobaehten. Die 
Knguel weisen tells einen rein gelben Ton auf, tells sind sie mit wenigen feinen, 
r6tlichen Fasern leieht vermischt; andere dieser korbgefleehtaltigen Bildungen 
lassen einen stgrkeren bindegewebigen Aufbau erkennen, der bei manehen bis zu 
reinen, hyalinen, kernarmen, leuchtendrot gefgrbten Seheiben sich steigei% die 
am Rande ringsum .g.ezaekt sind und bier in gelb gefgrbtes Gewebe sieh fortsetzen. 
Man kann also alle Uberggnge veto gelben Nervengewebe bis zum hyalinen Binde- 
gewebe, besonders in den Wirbeln, verfolgen. ])as gelbbraun gefgrbte Gewebe ist 
sieher Nervengewebe. 

Aber nicht m~rkhaltige oder marklose Nervenfasern spielen beim Aufbau eine 
l~olle, sie sind in den naeh spezifisehen Methoden gefgrbten Schnitten sehr spgr- 
lich nur in und an der Kapsel zu linden und weisen dieselben degenerativen Ver- 
anderungen auf, die bei der Beschreibung des Rtickenmarkstumors schon er- 
wghnt sind. 

Als gesehwu]stbildende Matr ix  k o m m e n  auch hier, genau wie beim 
Ri ickenmarks tumor ,  die als S c h w a n n s c h e  8cheidenze]len angesproche- 
nen  Elemente  in  ]3etracht, die ihrer Form,  ihrer Anordnung  und  ihrem 
fgrberischen Verhal ten nach n ich t  zu ve rkennen  sind. 

Das Geschwiilstehen wird ernghrt dutch zahlreiehe Capillaren und einige dick- 
wandige Gef~Behen, die vor allem im Bindegewebe liegen. 
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3. U n t e r s c h e n k e l  k n o t e n :  Von den Unterschenkelknoten wurden 2 Stiick- 
chert entnommen; dam eine stammt aus cintra elastischen, das andere aus einem 
derben Knoten. 

a) Das aus dem weicheren Geschwtilstchen stammende Stiickchen gleicht 
nach allen angewandtefi F~irbemethoden dem vorher besehriebenen Oberschenkel- 
knoten in den wesentlichen Punkten, so dalt infolge der weitgehenden fJberein- 
stimmung beider Knoten eine eingehendere Beschreibung fiberfltissig erscheint. 
Es bestehen gewisse Untersehiede in der Quantitat der Gewebsbeteiligung: Hier 
trcten die 5demat5sen Tcile der Gsschwulst zugunsten des zellrciehen, violett ge- 
fs Gewebes zuriick, das weniger zahlreiche Wirbel bildet als im Oberschenkel- 
knotcn. DiG Wirbel jedoch sind hier in geringerem Grade bindegewebig durchsetzt 
bzw. entartet. 

b) Etwas mehr Unterschiede ,gegeniiber den beiden geschilderten Knoten 
zeigt der zweite UnterschenkelknoteD. Das Gewebs ist auch hier locker, 5dematSs, 
yon zsllreichen Streifen durchzogen, welche dig schon oft erw~hnten, korbgcflecht- 
artigen Wirbel bilden, die bier ebenfalls stellenweise hyaline Umwandlung zsigen. 
Daneben abet nun finden sich, an die Kapsel angrenzend, ausgedehntc, breit- 
streifige ~ekrosen, die noeh haufig diese wirbel- bezw. rosettenghnliehe Struktur 
erkennen lassen. An der Peripherie dieser nekrotischen Knauel sind dicke, stark 
gewundene, homogene Bander siehtbar. Der Knoten ist yon einer dicken, gul~erst 
derben Kapsel umgeben, in der zwischen lingsverlaufenden, parallel zueinander 
geordneten Fasern quer getroffene Strange eingeflochten sind. 

Auch dieser K n o t e n  ist  ein Ergebnis  s tark gewucherter  S c h w a n n -  
scher Scheidenzellen; denn  das Pro toplasma und  die Kerne  weisen die 
gleichen Eigenschaften auf wie in  den anderen  beiden Knoten .  

4. Das s y m p a t h i s c h e  S y s t e m  (bside Grenzstrange mit mehreren unteren 
Brustganglien und dem Ganglion coeliacum) wurde nach verschiedenen Methoden 
gef~rbt und genau untersucht. 

Die Ganglienzellen sind stark pigmentie~t, ihre Kapselzellen nieht gewucheit, 
die Kapselraume welt (wohl dutch Sehrumpfung des Gewebes infolge der Itartung). 
Irgendwelehe Degenerationszeichen (Vakuolenbildung usw.) sind an den Ganglien- 
ze]len nicht~ztt erkennen. Wohl fallt eine starkere Rundzellendurchsetzung des 
Ganglion eoeliaeum auf. 

5. Von den bei der Sektion als normal befundenen unteren I n t e r v e r t e b r a ] -  
g a n gli e n wird der vollsts Untersuchnng wegen ein Spinalganglion aus der 
linken Lumbalgegend entnommen. DiG mikroskopisehe Untersuehung ergibt 
keinerlei pathologischen Befund. 

6. H y p o p h y s e: Die makroskopiseh normale Hypophyse fgllt mikroskopisch 
durch die Gr51~e ihrcr Neurohypophyse auf, die an Volumen der Orohypophyse 
kaum nachsteht. Sie ist herdfSrmig starker pigmentiert. Das Pigment entstammt 
dem Blur und liegt intra- wie extracelluls 

Die Orohypophyse zeiehnet sich dutch ihren l~eichtum an acidophilen Zellen 
a U S .  

Die Zwischenschicht ist auffallcnd koltoidreich. 
7. Der  l i n k e  Nervus  i s ch i ad i cus  ist makroskopisch ca. 3real so dick 

wie der rechte, der als der normale Nerv angesehen werden mul~. 
Es wurden an zwei genau symmetrischen Stcllen yon beiden 7Nerven Stiicke 

zur histologisehen Untersuchung entnommcn, die folgendes ergibt: 
Die Nervenbiindel beider Nervcn sind an Zahl und GrSl~e ihrer Querschnitts- 

figehen gleich und gut voneinander abgegrenzt. Es besteht links keine Wucherung 
des Neurilemms und seiner I(erne, noch des endoneuralen Bindegewebes. DiG Ver- 
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dickung des linken Nervus ischiadicus ist als o lediglich auf eine starke Wucherung 
des perineur~len und epinem'alen Bindegewebes zurtiekzufiihren. Dies Binde- 
gewebe ist begonders in der Umgebung der GefgBe yon t~undzellh//ufehen durchsetzt, 
die Gefs selbst sind st~rk s!derosiert und verdiekt. 

8. Leistendrtisen: Im histologisehen BUd zeigt sieh das eigentliehe Lymph- 
drtisengewebe stark vermindert, die Grenzen zwischen Keimzentren und Mark- 
strgngen verwiseht, das Hilusbindegewebe sowie das Kapselbindegewebe stark ge- 
wuehert und sMerosiert; die yon der Kapsel eintretenden Trabekel sind zahlreieh, 
verdiekt und hyalin entartet. Im Hilus viele diekwandige, atheromat6s ver~nderte 
Gef~Ll3e. Es handelt sieh hier um sklerosierte Lymphdriisen, wie sie bei alten Leuten 
oft gefunden werden. 

Die Wucherung der S c h w a n s c h e n  Seheiden bei der N e u r o f i b r o -  
n a t o s i s  wird zum ersten Male, wenn such  nut  ganz beil~Ufig, yon 
I-teller erw~hnt, der im tibrigen die Nervenknoten aus gespaltenen 
Achsenzylindern bestehen l~tl3t und sie daher als wahre Neurome auffagt. 
G e n e r sic h t r i t t  dieser Ansehauung entgegen. Er leitet die Gesehwulst- 
fasern von S c h w a n n sehen Seheiden ab und erkl~rt sie als Bindegewebs- 
fibrillen; dabei halt er das aus den S e h w a n n s e h e n  Seheidenzellen 
hervorgegangene Bindegewebe ffir eine besondere Art yon Bindegewebe. 
Aueh T a k g e s ,  der einen Fall yon einem Nerventumor am reehten 
Unterarme u~d e.inem Knoten a~l tier 8. hinteren t~fiekenmarkswurzel 
be0baehtete, sieht diese Tumoren als bindegewebige Neubildungen an 
ur~d sprieht bei den zellgrmeren Partien yon Fibrom, bei den zahlreiehe- 
ren yon Fibrosarkom. Den Ausgangspunkt bildet naeh seiner Ansieht 
das Endoneurium. 

Ebenfalls Ifir Fibrosarkome hglt C g s t a n  die Nervengesehwiilste, er 
sehliegt abet bei der Gesehwulstbildung eine Mitbeteiligung der 
S e hw a n n sehen Seheiden nieht aus. 

Einen stgrkeren Anteil am Aufbau der Nervenklloten rgumt S o y k a 
wieder den S e b w a n n s e h e n  Seheiden ein; er sehreibt: ,,Es unterliegt 
keinem Zweifel, dab die so gewueherten, zur  Nervenbildung fiihrenden 
Zellen Abk6mmlinge der Kerne der S e h w a n n s e h e n  Seheide sind." 
Interessant ist die Zusammenfassung seiner Arbeit: ,,Es handelt sieh 
zunaehst um eine wahre Hypertrophie Wie an verdiekten Nervenfasern, 
in denen s~mtliehe Bestandteile (Aehsenzylinder, Mark und Seheide) 
eine Vergr68erung erfahre n haben, die dann aber Vermehrung der ein- 
zelne~ Elemente, als Hyperplasie auftrit t ;  dann Vorwiegen eines Ele- 
menses; so bildet sieh allmahlieh ein bestimmter Charakter einer Ge- 
sehwulst heraus." Er reebnet die Gesehwfilst e wegen der in ihnen dutch 
die S e hwa  n nsehen Seheidenzellen gebildeten marklosen Nervenfasern 
zu wahren, amyelinisehen Neuromen. 

K ra  u s e sprieh~ in seiner Arbeit fiber maligne Neurome yon der Un- 
mSgliehkeit, die S e h w a n n s e h e n  Seheidenkerne yon den Spindelzell- 
kernen des Sarkomgewebes zu unterseheiden. 
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H u l s t  (Beitrag zur Kenntnis der Fibrosarkomatose des (Nerven- 
systems) h~lt die Bestimmung hiiasichtlieh des Grades der Beteiligung 
der Sehwannsehe~l  Seheidenzellen, des Endo- und Perineuriums fiir 
sehr sehwierig. 

,,Die bedeutendste Arbeit auf diesem Gebiete, welche unverkennbar 
den grSBten Einfluf3 auf die fo]gende n Publikationen gehabt hat" 
( V e r o e a y ) ,  n~mlieh v. R e e k l i n g h a u s e n s  l~ionographie ( , iJber die 
multiplen Fibrome der Haut  und ihre Beziehungen zu den multiplen 
Neuromen" 1882), l~illt die S e h w a n n s e h e n  Seheiden als gesehwulst- 
bildendes Element ganz auBer aeht. 

v. l ~ e e k l i n g h a u s e n  spricht die multiplen Knoten der Haut  als 
vom Nervenbindegewebe abstammende Fibrome an und bringt diese 
Auffassung in der Bezeichnung ,,Neurofibrome" zum Ausdruek. 

Seit dieser Zeit werden aueh die Stimmen weniger, wenigstens in 
Deutschland, die noeh yon einer Beteiligung oder gar fast aussehlieB- 
lichen Wueherung der S e h w a n n s e h e n  Scheiden bei der Gesehwulst- 
bildung spreehen. So hat 1906 K a u l b a c h ,  kurz v o r d e m  Erseheinen 
der V e r o e a y s e h e n  ersten Arbeit, noeh die Tumoren vom Peri- und 
Endoneurium abgeleitet und sic als Bindegewebsgesehwiilste an- 
gesproehen, obgleieh ihm maneher Untersehied, aueh f~rberiseh, 
zwischen dem Geschwulst- und dem gewShnliehen ~Biladegewebe 
auffiel. 

v. H i lope l  besehrieb im Jahre 1892 einen ,,Tumor mit multipien 
intra- und extramedull~ren Knoten sowie zahlreiehen Knoten der Haut, 
der Dura mater eerebralis und spinalis". Der ganzen Sehilderung naeh 
h~ndelt es sieh wohl um einen hhnliehen Fall wie hier in dieser Arbeit. 

H e n n e b e r g  und K o c h  (I903) verSffentliehten einen Fall, der fast 
vollkommen mit einem yon V e r o e a y s  FMlen iibereinstimmt. Es be- 
standen multiple Nerventumoren an den Nervei acustiei, glosso- 
pharyngei, vagi, in der 5Iedulla oblongata neben ldeinen Fibromen und 
Psammofibromen beider Hirnh~iute. 

Aueh mikreskopiseh finder sieh weitgehende IJbereinstimmung mit 
den sp~iter yon V e r o e a y  erhobenen Befunden. ,,Das mikroskoloisehe 
Bild hal sin eigenartiges, buntseheekiges Aussehen. Dasselbe kommt 
dadureh zustande, dab an seharf umgrenzten, sehmMen, streifenartigen 
Gebieten die Kerne vSllig fehlen und nut die parMlelen Ztige der fein- 
faserigen Intereellularsubstanz vorhanden sind, w~hrend die Bi~nder 
yon Kernen in diehtester Anh~tufung .eingenommen werden. Es sieht 
aus, als ob die ursprfinglieh gleiehmSoBig verteilten Kerne eines ge- 
wissen Bezirkes in zwei Fronten, deren Glieder phalanxartig hinter- 
einander postiert sind, auf kurze Enffernung einander gegeniiber Auf- 
stellung genommen h~tten". Trotzdem lehnen die Verfasser einen 
neurogenen Ursprung der Gesehwiilste ab. 
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Naeh der Meinung franz6sischer Autoren ( T r i p i e r , G a u t i e r  und 
D u r a n t e )  sind die Knoten a n  den peripheren Nerven aus den Zellen 
der S c h w a n n s c h e n  Seheiden aufgebaut, So welt bietet ihre Ansieht 
nichts neues, denn sehon andere Forseher sind zu diesem Ergebnis 
gekommen ( H e l l e r ,  G e n e r s i c h ,  B r t i e h ,  S o y k a ,  R o k i t a n s k y ) .  
Sic halten nun diese S e h w a n n s c h e n  Scheiden - -  das ist das Wesent- 
lithe - -  ftir Elemente nerv6ser Abkunft  und bezeichncn die Nerven- 
knoten als Neurome. Diese ihre Lehre vom nerv6sen Charakter der 
S e h w a n n s e h e n  Scheiden begriinden sic weniger dureh exakte ana- 
tomische Befunde als durch Mlgemeine Betraehtungen; nach wie vor 
neigen die Forseher mehr der Ansieht K S l l i k e r s  zu, der die Binde- 
gewebsnatur des S c h w a n n s e h e n  Seheidengewebes lehrt. Naeh dem 
Mlgemein anerkannten Grundsatz B a r d s  (Omnis eellula e eellula ejus- 
dem generis) miissen dann die Geschwiilste der S e h w a n n sehen Seheide 
Fibrome sein. Vordem sehon erwahnte So y k a in seiner Abhandlung: 
,,Die S e h w a n n sche Seheide gehSrt zum Bindegewebe". Er  begrtindet 
diese Meinung mit  dem naeh A. E w a l d  und K i i h n e  angestellten Ver- 
dauungsversueh, der zwisehen Bindegewebe und den aus S e h w a n n -  
sehen Seheidenzellen bestehenden Knoten keine Unterschiede ergibt. 

Die yon den Franzosen mehr aus dem Gefiihl heraus aufgestellte 
Behauptung der ektodermalen (nervSsen) Abstammung der S c h w a  n n- 
schen Seheidenzellen erfahrt  dutch entwiekIungsgesehiehtliche Arbeiten 
( H e l d s  und vor Mlem K o h n s )  ihre Erhartung. Die l~ichtigkei~ yon 
K.oh ns  Forsehungsergebnissen wird dm~eh Untersuehungen yon 
K S l l i k e r ,  yon v. L e n k o s s g k  und O. S e h u l t z e  bestatigt. 

V e r o e a y  (1908 und 1910) findeg bei der Untersuehung yon 2 Fallen 
der R, e e k l i n g h a u s e n s e h e n  Krankhei t  gewucherte S e h w a n n s c h e  ~ 
Seheidenzellen als gesehwulstbildendes MateriM. Er  schilderg eingehend 
die Merkmale des aus dieser Zellart besgehenden Gewebes. ,,Was zuerst 
die Geschwulstmasse selbst anbelangt, so haben wit gesehen, daG die 
Gewebsztige derselben im Mlgemeinen sieh in parallele Bgnder auflSsen 
lassen, welehe ihrerseits aus zahlreiehen zarten, diehg gedr~ing~en, 
parallel verlaufenden, oft starren ~ibrillen zusgmmengese~zt werden 
oder nur eine undeutliche feine Langsstreifung erkennen lassen oder 
endlich aus m e h r  h0mogenem Protoplasma bestehen. Das Gesehwulsg- 
gewebe lal3g iiberall eine gewisse Tendenz, sieh in mehr o d e r m i n d e r  
deutlieh geschiehtete Gebilde zusammen zu legen, erkennen. E i n  
deutlich umschriebener Protoplasmaleib kann um die Kerne nicht: 
unterschieden werd.en. Die spindeligen, l~ingsovalen, ja stabehenf6rmigen 
Kerne liegen in den Btindeln parallel zu einander, so dag aueh dort, 
wo keine deutliehen Fibrillen oder protoplasmatisehe Bander gesehen 
werden, dureh diese Anordnung der Kerne das Gesehwulstgewebe ge- 
wissermagen sein eigentiimlich gleichmaI~iges Aussehen doch bdh~lt. 
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Neben der Eigensehaft, sieh parallel mehr oder minder gleiehmgBig 
fiber die Bfindel zu verteilen, zeigen die Kerne oft die Tendenz, sieh 
yon Streeke zu Streeke zu hOmfen, so dal3 dureh den Weehsel kern- 
reieher und kernloser Partien eigenttimliche Querbgnder entstehen. 

Ftigen wir noeh hinzu, dag zahlreiehe Stellen dieses Gewebes, bis- 
weilen fast der ganze Gesehwulstknoten aueh dort, wo er deutliehe 
fibrillgre Struktur zeigt, naeh v a n  G ieso  n s Fgrbung sich gelb oder in 
einem mat t  rotgelben Misehfarbenton fgrbt, so haben wir bier Eigen~ 
sehaften aufgezghlt, die gewShnlieh weder dem reifen, noeh dem jungen 
Bindegewebe zukommen".  

V e r o  e a y  betraehtet  das Gewebe als ,,neurogenes Gewebe, welches 
dureh die Bildung eigentiimlieher, kernhaltiger B~tnder uv.d blasser, 
feiner, btindelf6rmig angeordne;ter Fibrillen sieh yon jedem Binde- 
gewebe unterseheidet und vielfaeh an nerv6ses und gliSses Oewebe 
erinnert, welches ieh aber weder mit  
Gliagewebe zu identifizieren vermag".  

Die Beteiligung des Bindegewebes 
,,Es gibt einzelne Tumoren, an deren 
gewebe einen gr6Beren Anteil nimmt,  

typisehem Nervenfaser- noeh 

ist nieht fiberall gleichmgBig. 
Zusammensetzung das Binde- 
sei es in Form yon diekeren, 

leicht erkennbaren, welligen Fasern, sei es in Form feinerer Fasern und 
Fibrillen, welche sich mit  dem aus den Nervenfaserzellen entstandenen 
Elemente  in weehselndem Misehungsverhaltnis innig durchmengen. 
~'[anche Stellen scheinen nut  aus Bindegewebe zu bestehen. Ich glaube 
abet, dag man nicht bereehtigt ist, deswegen, well in manchen Schnitten 
die eine oder a ndere Geschwulst aussehliel31ieh aus Bindegewebe zu- 
sammengesetzt zu sein seheint, ohne weiteres die Diagnose Fibrom zu 
stellen. Das Bindegewebe beteiligt sieh bekanntlieh in mehr oder minder 
ausgesproehener Weise an der Bildung jeder Geschwulst". 

Die gefundenen Ganglienzellen sind nach seiner Meinung aus in- 
differenten 5futterzellen (Neuroeyten K o h n ,  He ld )  neugebildet. Ver- 
schiedengradige Entwicklungsstufen konnte er jedoch nut  im sym- 
pathischen Nervensystem beobachten. 

Die  vielleicht ganz geringe Neubildung yon Nervenfasern h~ilt er 
mit  B e n e k e  als einen t /eparationsversuch in besehrSmktem Grade. 

Auf Grund der Ergebnisse nun -- die Geschwfilste an den Nerven 
bestehen gr613tenteils aus gewueherten S e h w a n n sehen $cheidenzellen 
und diese sind nerv6ser Abkunft  ( K o h n )  - -  kann V e r o e a y  das aus- 
schlieNiehe Auftreten dieser Knoten an den Nerven zwanglos erkl~ren 
und bezeichnet die P ~ e e k l i n g h a u s e n s c h e  Krankheit ,  gerade wegen 
dieser ausgesprochenen LokMisation am Nervensystem als eine System- 
erkrankung. 

Er schlggt ffir derartige Gesehwfilste den Namen , , N e u r i n o m "  
(- -  ,,Nerverffasergeschwulst") oder bei st~rkerer Bindegewebsbeteiligung 
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, ,Neur inof ibrom" vor. Die Bezeichnung N e u r o m  will er ftir die aus 

Ganglienzel len und Nervenfasern  bes tehenden Geschwtilste vorbehMten 

wissen, die Bezeichnung N e u r b f i b r o m a t o s i s  lehnt  er ftir seine FMle 

ab, da sie das Wesen der Geschwulstbi ldung n ich t  genug betont .  

Dutch V ero e a y angeregt, haben mehrere Forseher die Frage der Zusammen- 
setzung jener, bei der l%ec k l inghausensehen  Xrankheit auftretenden multiplen 
Knoten yon den neuen Gesichtspunkten aus untersueht. 

W e g e l i n  (1909) kann die Befunde V e r o e a y s  an den Rankenneuromen nieht 
best~tigen. Naeh ihm ist ,,eine erhebliche Vermehrung der S c h w a n nsehen Kerne 
nicht wahrseheinlieh." 

Die ,,Verdiekung der Nervenstiimme ist auf Wueherung des" Endo- und Peri- 
neuriums zurfickzufiihren." 

As kanaz 'y  (1913) will den Namen N e u r o i i b r o m  festgehalten wissen; er 
h~lt es zw~r schon ,,wegen der lokalen Gebundenheit des Prozesses an das Nerven- 
sys~.em fiir hSehstwahrscheinlich~ dag das nerv6se das primer affizierte Element 
ist." Er neigt auf Grund der Bilder, die er bei dem yon ihm beschriebenen Retro- 
pharyngealtumor sah (meist gewunden verlaufende Faserzfige mit ParalMstellung 
der Kerne), der Auffassung zu, das Tumorgewebe ,,als etwas yore Bindegewebe 
Verschiedenes anzusehen." Aber er glaubt, dab V e roc~y  die ]3eteiligung des 
Bindegewebes an der Bildung der ,,Mischgeschwulst" unterseh~itzt, das ja durch 
seinen m~nehmal ~uftretenden Ubergang in malignes Waehstum in den Vorder- 
grund tritt. 

Zu einer Auffassung, dis sieh einerseits sehr dem Standpunkte V eroe a ys 
nEhert, andererseits aueh die Ansicht der Veroea  ys Meinung nicht teilenden Au- 
toren nieht widerlegt, somit sine mehr vermittelnde Rolle vertritt, kolhmen H e r x- 
h ei m er und R o th. Sie finden versehiedene Knoten aus verschiedenen Zellarten 
aufgebaut. Daher sehlagen sie vor, die Benennung je ,,nach der Zusammensetzung 
bezw. Misehung der einzelnen Knoten" zu w~hlen und dann yon Fibromen, Neuri- 
nomen, Neurinofibromen und evtl. aueh Endotheliomen zu sprechen. ,,Was dann 
aber die Bezeichnung der Gesamterkr~nkung angeht, so ist, um alle diese kom- 
plexen Erseheinungen zusammenzufassen, der geeignetste Name wohl ,,R ee kli  ng- 
h a us e n schen Krankheit" oder, da die Franzosen auch die Ostitis fibrosa Ms ,,Ma- 
ladie de 1%eekl inghausen"  bezeiehnen und so vielleieht Irrtfimer entstehen 
kSnnten, ,Reek l ingb . ausensehe  N e u r o f i b r o m a t o s e " ,  wobei zum Ausdruck 
kommt, dab die eingebfirgerte Bezeiehnung , , N e u r o f i b r o m a t o s e "  im Sinne 
v. 1%ee kli  ngha  usens  zu verstehen ist und der Zusatz seines Namens zudem einen 
Akt der Piet~t bedeutet." 

F r e i f e l d  (1915) beschreibt neben benignen unausgereiften Neuromen aueh 
mehrere F/~lle yon multiplen ~eurofibromen. 

Zun~ichst beriehtet sie fiber eine faustgroBe Gesehwulst aus der tIalsregion 
(wahrsehein]ieh vom Halssymp~th~cus ausgehend) (Fall III), die mikroskopiseh 
bei einenl Orientierungsbliek aus einem ,,I~n ~uel yon sehr groBen, schlangenfSrmigen 
Bildungen '~ zu bestehen seheint. ,,Die Sehlingen sind aus je zwei parallelen B6gen 
zusammengesetzt, welehe aus dieht ge]agerten Kernen gebildet sind; yon einer 
Kernreihe zur anderen (quer dutch den B0gen) verlaufen zahlreiehe feine FSser- 
ehen." Ihre weitere Schilderung sowle ein Bliek auf die zu diesem Falle beigegebene 
Abb. ], Tafel VH. zeigt eine weitgehende Ubereinstimmung ihres mikroskopischen 
Befundes mit den histol0gisehen Bildern (Wirbeln) des hier bearbeiteten Falles. 

:~hnliche Bilder fand F r e i f e l d  aueh noch in den beiden anderen F~llen yon 
Neurofibromen (Fall. IV: walnuggroger Knoten aus der AehselhShlc mid Fi~ll V: 
drei subkm,ane, versehieden groge Knoten aus dem Oberarm). 
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Die Verfasserin sprichlb sieh nach eingehender Begrfindung un te r  I-Ieran- 
ziehung der EntwieMungsgesehiehte und yeller Wfirdigung der Arbei ten aus der 
normM-anatomischen Kistologie entsehieden ffir eine neurogene Abkunf t  der 
Knoten  bei 1% e c k 1 i n g h a u s e n seher Krankhe i t  aus. Es sell auf diese Arbei t  sioEter 
zurfiekgekommen werden. 

I - I a r b i t z  (1916) ber iehtet  in seiner Arbeit  ,,fiber des gleichzeitige Auf t re ten  
mehrerer,  selbstgndig waehsender (multipler) Geschwfilste" fiber 26 FElle yon 
Neurofibromatosis. 2~'aeh einer Eintei lung in versehiedene anatomisehe Formert 
er6rter t  er Symptome, Atiologie , pathologische Anatomie  und I-Iistogenese. I-Iier 
interessieren ve t  Mlem die beiden le tz ten  Punk te  (pathologische Anatomie  und 
Itistogenese). 

l~ Ia rb i t z  bekenn$ sieh zur Ansehauung v. I ~ e e k l i n g h a u s e n s .  ,,Unseres 
Eraehtens  mt~ssen die Gesehwulstbildungen sowohl der I-Iaut wie der Nerven als 
bindegewebige Bildungen aufgefaBt werden un'd da Nerven und NervenstEmme 
~tberM1 in  Verbindung mit  den Gesehwt~lsten, die offenbar yon ihnen ausgehen, 
nachgewiesen werden kOnnen, mug die t~indegewebsproliferation ihren Ausgangs- 
iounkt in den bindegewebigen Seheiden der Nerven haben,  insonderhei t  i m  
Endo- und  Per ineur ium."  Er  !ehn~ die S e h w a n n s e h e n  Seheidenzellen 
als geschwulstbildendes Muttergewebe ab, denn gingen die Gesehwtilste veto 
Neuri lemm aus, laute t  seine Begrfindung, so mfil3te man , ,mehr ein gleiehf6rmig 
zellreiches Gewebe (wie in Nenroblastomen) l inden sowie Zeiehen einer reiehliehen 
Kernproliferation, syneytiale BEnder (ebenso wie man es bei der l~egeneration yon 
Nervenfasern sietlt) und eine intereellulare Substanz,  die vielleieht die l~eaktionen 
eines jungen Nervensystelns gebe und  des Aussehen derselben hg t te  und auf jeden 
Fall n ieht  einen Bau und Farbenreakt ionen  zeigte, wie gewOhnliehes Bindegewebe 
besi tzt ;  und  endlich dfirfte man  erwarten, eine intereellulEre Differenzierung mi t  
der Anlage zu neuen Nervenfasern zu linden. Abet  niehts  yon allem ha t  sich in 
unseren Fgllen erweisen lessen." 

Diese Eigenschaften des Gewebes, die I-I a r b i t z hier fttr etwaige, aus S e h w a n n - 
sehen Seheidenzellen aufgebauten Tumore~ verlangt ,  sind abet  in vielen FEllen 
entweder alle oder doeh gr613tenteils gefunden worden ( V e r o e a y ,  H e r x h e i  m e r -  
I~o~h,  F r e i f e l d  u. a.). 

Als Anhang  zu seiner Arbeit  br ingt  er noeh die Besehreibung eines Falles yon 
Zungentumor  eines 9 Monate al ien Kindes, den er auf Grund des histologisehen 
Befundes (seharf begrenzte Sgreifen und Zfige yon Zellen und Fibrillez/, die du tch  
sehmMe Bindegewebssepten und  GefEl3e voneinander  ge t rennt  wurden) und des 
fErberisehen Verhal tens  (naeh v a n  Gi es o n Protoplasma in gelbfErbbaren Fibril len 
siehtbar)  als Gesehwulst im Sinne V e r o e a y s  zu be t raeh ten  geneigt ist. 

E h r m a n n  (1917) fagt  die per ipheren Nervenknoten  als Gesehwfilste anf, 
die von Ganglien oder der Glia ihren Ausgang nehlhen. ])as Per ineurium kommt  
naeh ihm wohl kaum als Gesehwuls~bildner in Frage (W. N. W. 1917 Nr. 6 n. 16). 

Einen Fall, der weitgehendste Ubere ins t immung mit  dem eige~en hier auf- 
weist, bearbei te te  l ~ h e i n b e r g e r  (1918). Es handel te  sieh um einen in der I-I6he 
des 5.--7. Brustwirbels gelegenen, hauptsgehlieh h in ten  dem l~fiekenmark anliegen, 
den Tumor,  der  operat iv ent~ernt wurde. 

t~istologiseh fend er un te r  anderm Wirbelbi ldungen;  daneben ergab die 
v a n  G i e s o n s e h e  FErbung Gelbt6nung der Sehnit~e; ,,jedenfalls handel t  es sieh 
um ein Gewebe, des sleh in seinem Verhal ten yon dem gew/Shnliehen kollagenen 
Gewebe wesentlieh unterseheidet  und  an  nerv6ses oder gli6ses Gewebe erinnert .  '~ 
Die GesehwMst is~ naeh seiner Ansieht  aus einer ~u der S e h w a n n s e h e n  
Seheiden hervorgcgangen. ])as Bindegewebe spielt eine ganz nebensEehllehe l~olle 
bei der  Gesehwulstzusammensetzung. Aus diesem Grunde h/~lt der Verfasser die 
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Bazeiehnung Neurofibrom als un,nngebr,~eht und nennt den l/,iiekenm,%lksknoten 
- -  es war die einz~ge~,(kliniseh) naehweisbare Geschwnlst dieser Art beim Pat. - -  
einen Tumor vom Typus des Veroeaysehen  Neurinoms. 

Von dem Ergebnis dieser letzten Untersuehung weieht der Befund Seh n i t z e r s  
(1919) wieder v611ig a.b. 

Seine VerSffentlichung beseh~ftigt sieh mit einer aussehliegliehen Neuro, 
fibromatosis der Haut. Die KnStehen bestehen histologiseh aud reinem Binde- 
gewebe, ohne jegliehe Beteilgung des neurogenen Gewebes. 

Mol t  e r beriehtet in seiner Arbeit ,,fiber gleiehzeitige eerebale, medull~ire und 
periphere Neurofibromatosis" (1920) tiber einen Fall, der eine erw~hnenswerte 
Besonderheit insofern zeigt, ~ts es sieh dort, neben der peripheren and zentralen 
Erkrankung um eine fiber das ganze Rtiekenmark selbst verbreitete Ver/inderung 
(Neurofibromatosis) handelt; eine derartige Beobaehtung ist bis jetzt nieht mit- 
geteilt worden. Auf die Frage naeh der Art des gesehwulstbildenden Materials geht 
M o l t e r  nieht n~her ein. Er erhebt zwgr Befunde in anseheinend ~ilteren Gesehwulst- 
teilen yon ,,Faserbildung und Zusammenrfieken der Kerne in P~rallelreihen, ein 
Befund, der yon den Autoren neuerdings Ms bezeiehnend ffir den t/au der Neuro- 
fibrome gngesehen wird." Unter diesen Autoren nennt er A s k a n a z y  und aueh 
V eroe ay ,  dot aber gerade diese Art des Gesehwulstaufb~ues mit als Beweis der 
neurogenen Abkunft der Tumoren anftihrt. Am Ende seiner Abhandlung bringt 
der Verfasser den Satz: ,,In unserem Falle handelte es sieh um ein Neurofibrom". 
Im fibrigen legt er den I-Iauptnaehdruek auf den I-Iinweis, dab die N e u r o f i b r o -  
m a t o s i s  als Systemerkrankung aufzufassen sei und befa.13t sieh vor allem zur 
Sttitzung dieser Ansielat mit der Zusammenstellung der versehieclenartigen Lokali- 
sationen der Gesehwulstknoten bei einem groBen Tell der in der Literatur nieder- 
gelegten Fglle, sowie der Kombination yon N e u r o f i b r o m a t o s i s  mit Tumoren 
der I-firnh~Lute. 

Der  hier  bearbe i t e te  Fa l l  e rg ib t  fo lgenden Befund:  
Die  K n o t e n  s i tzen a m  P~tiekenmark oder  an den  pe r iphe ren  Nerven.  

Pa tho logisehe  Ver~nderungen  der  H a u t  (KnStehen,  P igmentf leeken)  
oder  des Gehirns  (Gliome) und  ,der Meningen (f ibroendothel ia le  Tu- 
moren) fehlen. Die HypophySe  weist  eine s t a rke  Vergr6Berung des 
H i n t e r l a p p e n s  (Neurohypophyse)  auf. 

Die N e r v e n t u m o r e n  lassen sieh auf  eine s t a rke  Wuehe rung  der  
S e h w a n n s e h e n  Seheiden zuri iekfi ihren.  Diese zeigen als auffal lende 
Gebi lde korbgefleeht~ihnliehe Wirbel ,  d ie  eine mehr  oder  weniger  aus- 
gedehn te  hya l ine  U m w a n d l u n g  aufweisen.  Daher  e rsehein t  der  SehluB 
bereeht ig t ,  daft die Wuehe rung  an  einzelnen Stel len b indegewebig  aus- 
hei len k a n n  und  so hier  der  Prozel3 zum S t i l l s t a nd  kommt .  Neben  
ausgedehn te r  D e g e n e r a t i o n  und  fo lgendem Unte rgang  yon  mark-  
ha l t igen  Nervenfase rn  l i nden  sieh in  den  K n o t e n  keine Verzweigungen 
oder  Neub i ldungen  yon  mark losen  oder  m a r k h a l t i g e n  Nervenfasern ,  die 
als A u s d r u e k  regenera t ive r  ]3estrebungen anzusehen w~ren. Ausdr i iek-  
l ieh sei b e m e r k t  dab  in  ke inem Sehni t t e  Gangl ienzel len gefunden 
wurden,  wie sie yon  einigen For sche rn  in dieser  A r t  yon  Neub i ldungen  
fes tges te l l t  s ind  ( H e r x h e i m e r - R o t h ,  V e r o e a y ) .  Al lerd ings  heben 
H e r x h e i m e r  und  l ~ o t h  hervor ,  dal3 sie meis tens  bei  Gesehwii ls ten 
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des Sympathieusnervensystems ~uftreten; Grfinde zur Annahme er- 
weiterter Lymph-  und Blutr~ume, deren Endothelien an der Wueherung 
teilnehmen ( H e r x h e i m e r - R o t h )  bestehen nieht;  aueh wurden Mast- 
zellen ( V e r o e a y )  in keinem der Knoten gesehen, ebensowenig L a n g -  
h a n s s e h e  Blasenzellen (Wege l in ) .  Die in den gr6Beren Knoten vor- 
handenen selqleimartigen, 6demat6sen Bezirke sind kein ungewShn- 
lieher Befund. V e r o e a y  beobaehtete in einem seiner F/%lle sogar 
eystenartige Bildungen, ffir deren Entstehungsweise er keine sieheren 
Anhaltspunkte geben kann. 

Bei der groBen J~hnliehkeit der einzelnen Knoten unter sieh fallen. 
die geringen Untersehiede im Aufbau weniger ins Gewieht, zumM es sieh 
um quMitative Verschiedenheiten handelt, die mehr zur Bestimmung 
der Altersverh~ltnisse der einzelnen Gesehw~lste zu verwerten sind. 
Die gltesten Neubildungen sind sieherlieh die Untersehenkelknoten 
(wie aueh kliniseh feststeht) mit  ihrer sehr derben Kapsel und ihren 
Gewebsnekrosen; als jtingste Gesehwfilste kann man woh] die Rfiehen- 
markstumoren anspreehen, welehe (tie verh~ltnism~Big sprit ein- 
setzende Kompressionsmyelitis mit  ihren Folgen verursaehten. Sic unter- 
seheiden sieh y o n  den Untersehenkelknoten dureh ihre d/inne Binde- 

" gewebsh/ille, dureh ihren manehmal an Sarkomgewebe erinnernden 
Zellreiehtum und dutch ihre geringen degenerativen Ver~tnderungen. 
Die Obersehenkelknoten nehmen, yon diesen Gesiehtspunkten aus be- 
traehtet,  eine Mittelstellung zwisehen den Untersehenkel- und Riieken- 
marksneubildungen ein. 

])a Ms gesehwulstbildende Matrix in den Tumoren fast nur die 
S c h w a  nnschen Seheiden in Betraeht  kommen, so erseheint der Name 
N e u r i n o m ,  naeh dem Vorsehlag V , e r o e a y s ,  f/Jr die Art, yon Knoten 
v611ig bereehtigt. Die Erkrankung als Ganzes miigte dann Ms N e u r i -  
n . o m a t o s i s  bezeiehnet werden; der Ausdruek N e u r o f i b r o m a t o s i s  
ist fiir den hier beriehteten FM1 unzu~reffend. 

AuffMlbnd ist die diffuse Verdiekung des linken Nervus isehiadieus, 
die auf reiner Vermehrung des peri- und epineuralen Bindegewebes 
(ohne wesentliehe Mitbeteiligung der nerv6sen Elemente) beruht, was  
sieh mit  den Beobaehtungen W e g e l i n s  an Rankenneuromen zu deeken 
s e h e i n t .  Angesichts der tlefunde an den Nervenknoten (reine Neuri- 
nome) ist fiir diese Erseheinung der absoluten BindegeWebswueherung 
keine befriedigende Erkl~rung zu geben: Entweder handelt es sieh um 
eine zufiillige Begleiterseheinung oder um die trolgen einer Inaktivit~ts-  
atrophie dureh die Rfiekenmarkskompression oder um das Ergebnis 
einer frfiher durehgemaehten Neuritis (Isehias). Die tetzte Vermutung 
hat  um so mehr Wahrseheinliehkei~ ffir sieh, als der reehte Nervus 
isehi~dieus vollkommen unvergndert  ersehein~. In  der Ananmese ist Mler- 
dings kein Anha-ltspunkt ffir eine frfiher durehgemachte Isehias zu linden. 
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In  der ganzen neueren Li tera tur  lieg sieh ein ~hnlieher Befund nur 
zweimal erheben. H a r b i t z  beobaehtete bei einer Frau, die zahlreiche 
Hautknoten  und aueh Pigmentflecken aufwies, in ihrem 28. Lebensiahre 
eine starke Verdiekung des linken Nervus ischiadicus, der hier zu einem 
spindeligen Tumor angewaehsen war; die Geschwulst bestand vornehm- 
lieh aus Nerven~sten, die in h6ekerige, geschwollene Sti'i~nge verwandelt  
waren und gelbliehe, ko l lo id -und  gallerti~hnliche Massen enthieIten; 
trotz mehrfaeher Operationen Rezidive; es entwiekelte gieh sehlieglich 
am Nerven e in  Sarkom mit  myxomat6ser  Degeneration des Binde- 
gewebes. 

Die yon v. O r z e e h o w s k i  und N o w i e k i  (1912) bei Neurofibro- 
matose gesehenen Knoten in den Nn. isehiadieis kSnnen mit der diffusen, 
einseitigen Verdiekung hier nieht vergliehen werden. 

Beim Vergleieh der i n  der neuesten Literatur  niedergelegten Unter- 
suchungsergebnisse fiber die ,, I~ e e k 1 in  g h a u s e n sche Krankhei t "  fallen 
die starken Abweiehungen in den Ansichten der einzelnen Autoren bin. 
sichtlieh der Zusammensetzung der Gesehwfilste besonders auf. 

Ein Teil hglt an der Meinung v. R e c k l i n g h a u s e n s  fest, dab es 
sich um eine reine Wucherung des Nervenbindegewebes handelt (W e g e- 
l i n ,  t I a r b i t z ) ,  der andere Teil best~tigt die Befunde V e r o e a y s  und 
sieht in den Nervenknoten Geschwiilste des Neurilemms ( =  der S e h w a n n -  
sehen Seheidenzellen) ( F r e i f e l d ,  R h e i n b e r g e r ) .  Diesem Dilemma 
sueht sich S e h n i t z e r  z u  entziehen dureh die Annahme, die Bezeich- 
hung , R e c k l i n g h a u s e n s e h e  Krankhe i t "  als k l i n i s e h e r  Begriff 
umspanne zwei pathologiseh-anatomisch versehiedene Arten yon Nerven- 
knotenbildungen: Das eine Ma] s tammen die Gesehwfilste yon ekto- 
dermMen, das andere Mal yon mesodermalen Gewebsbestandteilen ab. 

Eine solche Trennung l~Bt sich wohl nieht aufrecht erhalten. 
Es seheint vielmehr das Bindegewebe, das ja bei jeder Gesehwulst- 

bildung m e h r  oder weniger reakt iv  wuehert, besonders in den Haut-  
kn6tchen s tark  zu iiberwiegen, so dab man die geringe Vermehrung 
der S c h w a n n s c h e n  Scheidenzellen leieht nieht beaehtet.  V e r o e a y  
spricht in solchen F~llen yon geringer Wueherung des Neurflemms mtt  
stgrkerer Beteiligung des Bindegewebes an der Gesch~vulstbildung yon 
, ,Neurinofibrom". 

Mit der in dieser Bezeiehnung ausgesproehenen Auffassung decken 
sieh aueh zwei eigene Beobachtungen, die gelegentlieh der Unter- 
suchung yon einem bei einem 25jghrigen Arbeiter operativ entfernten, 
hsmdtellergroBen Pigmentlappen und yon mehreren kirsehkerngroBen, 
bei einer 37 jghrigen K6ehin exeidierten HautknStehen gemaetit wurdenl). 

1) A. Wallner ,  Inaug.-Diss. Mfinchen 1920. 
Virchows  Archly.  Bd..237. 23 
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In beiden Fgllen fandeh sich neben reinem Bindegewebe ,,Sehieh- 
tungskugeln ghnliche Gebilde", die an Bilder erinnern, die hier in dieser 
Arbeit als hyalin umgewandelte Endstadien der ,,Wirbelbildungen" 
betraehtet  werden. Manehmal zeigten diese Schichtungskugeln noch 
gelben Farbenbon bei v a n  Giesonfgrbung,  hgufig aber boten sie auch 

- -  namentlich die derberen, glteren --  das leuehtende Rot des hyalinen 
Bindegewebes. Solche Befunde nun erweeken leicht den Eindruck, es 
bestehe die Geschwulst sehon Ursprtinglich aus Bindegewebe. Zudem 
sind in den feineren und feinsten Endnerven die S c h w a n n s c h e n  
Seheidenzellen im Vergleieh mit dem begleitenden Bindegewebe sehr, 
sehr spgrlieh, so dab sie jedesmal sehr stark wuchern miil]ten, umKnoten  
und Bilder zu erzeugen, wie sie die an den diekeren Nerven sitzenden 
Tumoren darstellen. 

Rein morphologische Betrachtungsweise kann die Frage naeh der 
Entst.ehung und dem Aufbau der Geschwiilste nieht entscheiden. 

Daher zieht S i e g l b a u e r  (1917) in seiner Abhandlung ,,Morbus 
R e c k l i n g h a u s e n "  zur LSsung dieses Problems besonders die Ent- 
wicklungsgeschichte heran. 

Er gibt unter Hinweis auf die Untersuchungen yon K u p f f e r ,  
k ie ld  und R a b l  vor aliem die Wege an, auf denen die aus dem embryo- 
nalen l~edullarrohr auswandernden Zellen an die Peripherie gelangen, 
nnd stellt eine Theorie zur Erkl~rung der Entstehung der oft erst im 
Pubert~tsalter auftretenden Erkrankung auf. 

Er vertr i t t  auf Grund der entwicklurigsgeschiehtlichen Beobachtun- 
gen die Ansieht yon der nervSsen Natur der Knoten bei Neurofibromatosis. 

Der Schlu[3 seiner Arbeit lautet:  ,,Nehmen wir also an, dal3 aus 
einer uns unbekannten Ursache auf den angegebenen Wegen Zell- 
material im l~berschul~ die embryonale Anlage des Zentralnervensystems 
verl~13t, so diirften es zunachst periphere Gliazellen im Sinne H e l d s  
sein, also Zellen, die zum Teil zum Aufbau der S c h w a n n s c h e n  Scheide 
Verwendung finden, zum Tell aber unverwendet an vielleicht mechanisch 
bestimmten Stellen liegenbleiben, die dann dutch ein weiteres Er- 
regungsmoment zu vermehrtem Wachstum kommen.  Aber auch 
typisehe Nervenzellen und Zwisehenformen zwischen den Hissehen 
Neuro- und Spongioblasten kSnnen auf den Wegen, welche die Nerven- 
fibrillen nehmen, peripher gelangen und sich in den Knoten  finden. 

Die Vermehrung der Fibroblasten, des Bindegewebes in den Knoten, 
welehe R e e k l i n g h a u s e n  veranlaBten, die yon ihm besehriebene 
Erkrankung in eine Reihe mit der Elephantiasis zu stellen, kann naeh 
A l f r e d  F i s e h l  als eine yon der Wucherung der embryonalen Ektoderm- 
zellen abh~ngige Differenzierung yon Mesodermzellen aufgefaBt werden. 

Das Prinzipielle ist die Wucherung yon peripheren Gliazellen, als 
welehe wir die S c h w a n n s e h e n  Scheidenzellen nach H e l d  aufzufassen 
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haben, und so k6nnte die Erkrankung start Neurofibromatosis aueh 
periphere Gliomatosis genannt werden, da es gliomartige Knoten sind~ 
die sich an den Nerven wie Perlen einer Kette aneinanderreihen. 

Aueh Fre i fe ld  sueht, gestfitzt auf die Literatur und seine eigenen 
eingehenden Studien fiber die embryonMe Nervenentwieklung, die 
Genese der rnultiplen Knoten bei der Neurofibromatosis zu ergriinden 
und vet Mlem aueh deren Beziehungen zu anderen Narbengesehwfilsten 
darzutun. 

Wohl wurde dureh Pie'k und Bielsehowsky (1911) die Ansieht 
ausgesproehen, dag alle wirkliehen Neurome -- sie reehnen aueh his zu 
einem gewissen Grade das ,,Neurin~)ma Veroeay" dazu -- ihren 
Ursprung haben in embryonalen MiBbildungen mit der Lostrennung 
multipotentialer, embryonaler Neuroeyten auf verselfiedenen Ent- 
wieklungsh6ben. Sie stellCn ftir diese Gesehwfilste ein Schema auf :  

Als ausgereifte Formen reehnen sie die Ganglioneurome, die meist 
dem sympathisehen Nervensystem angeh6ren; zu den ,,unreifen" Typen 
z~hlen sie 

a) die Neuroeytome des Zentralnervensystems; 
b) J. H. Wr igh t s  Neuroeytom~ im sympathisehen Nervensystem. 
e) die multiple Sklerose des Gehirns; 
d) die Neurinome (naeh Veroeay)?  
Zungehst besehreibt F r e i f e ld  zwei benigne unausgereifte Neurome, 

die sieh in den sonstigen in der Literatur ver6ffentliehten Neuroblastomen 
unterseheiden : 

,,1. Durch dasFehlen yon zellreiehen Par tien mit den in den meisten 
Neuroblastomen auftretenden Rosetten. 

2. Dureh d~s benigne Waehstum. 
3. Dutch das Auftreten in einem spgten Alter." 
,,In den Neuroblas~en finder sieh als ]3~us~ein die embryonale, 

neurogene Rosette, welehe in vielen Fallen die Hauptmasse der Ge- 
sehwulst ausmaeht, i n  den Neurinomen fehlt die Rosette Ms solehe 
vollstgndig und nut die parallelen Kernziige mit dazwisehenliegenden 
Fasern sind vorhanden." 

Sie sueht nun den Beweis zu erbringen, dag trotz der morph01ogisehen 
Versehiedenheit genetiseli zwisehen Neuromen und Neurinomen kein 
groBer Untersehied besteht. 

Sic weist a.uf das ,,IZosegtensgadium" des Syml~athieus hin gelegen~- 
lieh der Bildung des Grenzstranges sowie der sympathisehen Nerven. 
Die Rosetten werden yon den. aus den Spinalganglien ausgewanderten 
Sympathogonien gebildet, sind immer vorhanden, manehmal aller- 
dings sehr undeutlieh. Zum Studium ,,des weiteren Sehieksals der ein- 
faehen, prim~iren Rosette" eignet sieh naeh der Erfahrung der Ver- 
fasserin besonders das Nebennierenmark. 

23* 
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,,Dort, wo sie (die Rosette) noch die runde Form aufweist, ist sehon 
eine Differenzierung in eine zellreichere und zell/~rmere Partie ein- 
getreten; dann streekt sieh die Rosette in die Lange, wobei sie eine 
nierenfSrmige Gestalt annimmt. Aus dem zell~rmeren Teile ist ge- 
w6hnlieh der konkave Bogen, aus dem zellreiehen der konvexe. Bei 
weiterer Streckung nimmt die Rosette endlich eine schlingenf6rmige 
Gestalt an". 

Ganz ~hnliehe sehlingenfSrmige Gebilde finder die Autorin aueh bei 
ihrem (wahrseheinlich yore S y m p a t h i e u s  ausgehenden) Tumor des 
Falles 3. ,,Nur die GrSBenmal3e sind nicht genau; eine Geschwulst 
braueht diese. Mal3e nicht ei~zuhaltem" 

Die in dieser VerSffentlichung eingehend beschriebenen Knoten an 
p e r i p h e r e n  Nerven zeigen weitgehendste l~Tbereinstimmung in der 
Struktur mit diesem Falle 3 yon F r e i f e l d .  

Ist  nun fiir die ioeripheren Nerven dieselbe embryonale Struktur- 
einheit wie fiir das sympathisehe Nervensystem naehzuweisen, n~mlich 
die Rosette ? Es bieten aueh die F~lle 6 und 5 yon F r e i f e l d  den gleichen 
histologisehen Befund wie der Fall 3, obwohl sie zweifelsfrei von p e r i -  
p h e r e n  Nerven abstammen, bzw. damit zusammenh~ngen. Naeh 
K o h n  geht die Entwieklung der 10eripheren Nerven genau so vor sieh 
wie die der sympathisehen Nerven. Aueh F r e i f e l d  studiert diese Frage 
an M~use, und Sehweineembryonen und an einem 15 mm langen 
mensehliehen Embryo. Sie stellt in den Spinalganglien Bilder fest, die 
den sympathisehen Rosetten sehr ~hneln. Besonders sehSn findet sie 
diese Rosetten yon Neuroblasten und Neurocyten in den Spinalgangtien, 
im Nervus trigeminus, vagus, aeustieus, dieht vor den jeweiligen Gan- 
glien, ausgepragt. Dieser ,,Refund Yon Rosetten in spinalen Ganglien 
und Hirnnerven ist uns sehr wiehtig, weft wir daraus auf die gleiehen 
Strukturbilder bei der Entwieklung yon cerebrospinalen und sympathi- 
schen Nerven sehliel3en k6nnen. So wird es uns verst~ndlich, dal3 bei 
der R e e k l i n g h a u s e n s e h e n  Krankheit,  wie es V e r o e a y  dureh die 
Sektion nachgewiesen hat, dieselben charakteristisehen B~nderfiguren, 
we]ehe in der Rosette den Baustein bilden, in den Gesehwtilsten des 
Sympathieus ebenso wie in den cerebrospinalen NerveI1 auftreten". 

~[an finder in der Literatur F~Llle yon Neurofibromatosis, wo neben 
Knoten an den zentralen oder ioeripheren lX~erven oder in der Haut  
gleichzeitig Gesehwtilste des Sympathicus Vorhanden shad (z. t3. Vero -  
e a y ,  H a r b i t z ,  S i e g l b a u e r ) .  Die Sympathieusgesehwulst enth~lt 
bisweilen Ganglienzellen oder deren Vorstadien. Will man bier nicht 
prim~re multiple Geschwulstbildung annehmen -- diese Annahme ist 
doeh mehr unwahrseheinlieh -- so gibt nut  die Erkl~rung Befriedigung, 
dab es sieh in diesen FS~llen eben um Geschwiilste neurogener Natur 
yon gleieher Struktur handelt, die ihren Ausgangspunkt in den multi- 
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potenten 1Neurocyten, bzw. Neuroblasten der embryonalen l~osetten 
haben und somit gleichzeitig im sympathischen oder peripheren iNerven- 
system auftreten kSnnen. 

Einen sehr interessanten FM1, der hierher gehSrt, zeigte 0 b e r n -  
d o r f e r  auf dem 18. Deutschen Pathologentag. Bei einem jungen 
Manne wurde eine Riesenappendix yon 16 cm L~nge und Zweidaumen- 
dieke entfernt. ,,Es land sich eine t typertrophie s~mtlicher Wand- 
sehiehten; Fehlen des ]ymphatisehen Apparates, fast vSlliges Fehlen 
der Muscularis mueosae, Ersatz des Stratum proprium mucosae dutch 
zellreiehes eigenart iges Bindegewebe. Darmplexus und Darmnerven 
waren dabei bis an die Mucosa enorm vermehrt, massenhaft vergrSl~erte 
Ganglienzellen und gro~e, syneytiMe Gebilde (Ganglienzelleniiquiva- 
lente)". O b e r n d o r f er  betrachtet  den Fall Ms partiellen Riesenwuehs 
der Appendix mit ,,ganglioneuroblastomat6ser Komponente".  Auf 
n~here Erkundigung liel~ sieh noeh in Erfahrung bringen, dad der Vater 
des jungen Mannes an Neurofibromatosis litt;  bei dem jungen Manne 
selbst fanden sich an beiden Vorderarmen unter der Haut  mehrere 
gr5~ere Knoten, yon denen einer exstirpiert wurde. ]Die Untersuehnng 
ergab ,,Neurinoma Verocay". Es handelt sieh also um einen Fall yon 
Neurofibromatosis oder besser R~eurinomatosis peripherer l~erven unter 
Mitbeteiligung des I)armsympathieus (ob nur im Bereich der Appendix 
oder weiterer Darmpartien sei dahingestellt), wobei die gesehwulst- 
artige Yerdiekung der Appendix sehon mehr an ein Ganglioneuroblastom 
erinnert. Diese Beobachtung hilft die An sicht F r e l f  e ld s stfitzen, welehe 
die Neurinome in eine Reihe mit den Neuromen stellt und behauptet, 
da[t ,,eine strenge Sonderung der hieuroblastome yon den Neurinomen 
sieh nicht durehffihren l~13t, was aueh begreiflich ist, we i les  sieh in 
beiden FMlen um eine N e r v e n m i [ t b i l d u n g  handelt".  Diese Auf- 
fassung nahert sich wieder der altenAnsehauungV i r e h o w s yon der haupt- 
s~ehliehen Beteiligung des Nervengewebes am Aufbau der Neurofibrome. 

Die VielgestMtigkeit des pathologischen Bildes bei der , , R e e k l i n g -  
h a u s e n s c h e n  Krankhei t"  illustriert eine Mitteilung yon K n a u s s ,  
die zudem noch sehr der Aufkl~rung der Frage naeh dem Aufbau der 
1Nenrofibromknoten beitr~gt. Die yon diesem Forscher erhobenen 
Befunde an multiplen subeutanen, mit ~Nerven in Verbindung stehenden 
Knoten sind sehr eigenartig und aul~erst selten. Er  land in den Ge- 
schwfilsten reiehlieh markhaltige und marklose 1Nervenfasern neben 
Ganglienzellen und nannte die Ms typisehe Gang]ioneurome imponieren- 
den Neubildungen ,,multiple, subeutane 1Neurome". Vereinzelte Gan- 
glienzellen in Nervenknoten bei R e e k l i n g h a u s e n s e h e r  Krankheit  
haben aueh V e r o e a y  und H e r x h e i m e r - R o t h  beschrieben. 

Ein weiterer Vergleiehspunkt deriNe ur  i n o m e m i t  den hie ur  o m e n 
ist auch die manehmal in der Einzahl sowohl am sympathischen wie 
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auch zentralen (Kleinhirnbrfickenwinkeltumoren) und peripheren Ner- 
vensystem auftretende Gesehwulst vom Typus des Neurinoms (As- 
k a n a z y ,  F r e i f e l d ,  R h e i n b e r g e r ) .  

A t i o l o g i e :  

Aus diesen Betrachtungen ergibt sich ohne weiteres, dab auch in 
dieser Arbeit der Standpunkt vertreten werden soll: Die  N e u r i n o -  
m a t o s e  i s t  e i n e  S y s t e m e r k r a n k u n g .  

Diese Lehre erfreut sich der besten Begrfindung und deshalb der 
meisten Anh~nger. (Es genfige hier ein Hinweis auf die Arbeiten yon 
F e i n d e l ,  C h i p a u l t ,  D a r i e r ,  L a b o u o e c i e ,  V e r o c a y  und Mol te r . )  

H a r b i t z  teilt hinsiehtlich der Atiologie diese Anschauung der 
meisten Autoren yon der ,,Systemerkrankung". 

,,Gleichzeitig aber ist die Krankheit  generell, konstitutionell; dies 
deuten unter anderem die gleiehzeitig auftretenden Anomalien des 
Knoehensystems, wie man sie bisweilen finder, an, sowie die Intelligenz- 
st6rungen und der Infantilismus, wie es in 2 unserer F~lle yon Elephan- 
tiasis zu beobaehten ist. 

Die Krankheit  mug eigentlieh als eine Art Entwieklungsanomalie 
oder Migbildung im weitesten Sinne aufgefagt werden mit der Neigung 
zu Gesehwulstbildungen in bestimmten Organsystemen." 

Diesbezfigliehe Angaben und Hinweise fehlen fiir unseren Fall. 
Die versehiedenen, frfiher als ~itiologiseh wiehtig betraehteten Fak- 

toren weehselten je naeh dem Stande und der Mode in der medizinisehen 
Wissensehaft; es sei deshalb auf A d r i a n  verwiesen. 

Nur weniges sei hier erwiihnt: 
Im Zeitalter der Bakteriologie nahm es nieht wunder, dab aueh ffir 

die , , R e e k l i n g h a u s e n s c h e  Krankhei t"  ein Erreger gesueht wurde 
( L a n d o w s k i  und Z a m b a e o ) ,  zumal ihre Xhnliehkeit mit der Lepta 
tuberosa manehmal sehr grog ist. 

Andere Forseher stellen ein toxisches Moment in den Vordergrund 
und sehuldigen ,,wegen der zahlreiehen Analogien, die zwisehen Neuro- 
fibromatose und dem Morbus Adissonii einerseits und dem Myx6dem 
andererseits bestehen" (Adr ian) ,  prim~ire Nebennieren- bzw. Sehild- 
drfisenerkrankungen Ms Ursaehe an ( l~evi l l iod) ,  doeh ist ein Zu- 
sammenhang beider Krankheiten ,,vorl~tufig als unbewiesen zu be- 
traehten",  wie A d r i a  n naeh eingehender Krit ik der to xisehen Theorie 
behauptet. Augerdem werden noeh eine ganze Reihe von Gelegenheits- 
ursachen, wie Erkgltungen, Reizzustiinde der t taut ,  psyehisehe Er- 
regungen, Pubert~t angegeben. 

Im Ansehlul3 an die bakteriologisehe Theorie fiber die Entstehung 
der Neurofibromatosis seien zwei in Mlerneuester Zeit (1920 u. 1921) 
yon L. Me r c k ver6ffentliehte Arbeiten nieht vergessen. 
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M e r k  fand iii den Nervengeschwiilsten angeblich winzige Pflanzen- 
teile,  die. e r  in ursgchlichen Zusammenhang mit der Neurofibromatose 
bringt.. Derartige Befunde konnten in den Pr~paraten dieses Falles 
nieht erhoben werden, trotz eiffigsten Forsehens. 

Versuehe mi~ den yon M e r k  beobaeh~eten Farbreaktionen, die ffir 
die Botanomnatur  der Neurofibromknoten spreehen sollen, konnten zur 
Nachprfifung nieht mehr angestellt werden, da die lei~zte Abhandlung 
lVferks erst nach Fertigsteltung dieser Arbei~ zur VerSffentlichung 
gelangte*). 

Z u s a m m e n f a s s u n g :  

1. In  dem hier besehriebenen Falle linden sieh multiple Nerven- 
knoten am t/fiekenmark (intra_dural)-und an den peripheren Nerven. 
Sonstige Ver~nderungen, d ie  oft im Zusammenhaiig mit  solehen Ge- 
schwiilsten auftreten, sind hier nieht IIachgewiesen. 

2. Die Nerveiitnmoreii sind aus neurogenem Gewebe aufgebaut. 
Als Gesehwulstbildner kommen die S e h w a n n s e h e n  Seheidenzellen 
(Nervenfaserzelleii) in Betraeb~. Daher erseheint IIach V e r o e a y s  Vor- 
gaiig die Bezeiehnung ,,Ne ur i  no m"  vollkommen bereehtigt. 

3. Es lieBen sieh ,,Wirbel- ~md lZose%en"-~hnliehe Gebi!d %. bzw. 
deren Aquivalente beobaehten, die mit  den yon F r e i f e l d  bei unaus- 
gereiften benignen Neuromen und multiplen Neurofibromen besehriebe- 
nen Bildern v611ige (3bereinstimmung zeigen, so dab ein geiietischer 
Zusammenhang und flieBender ~bergang yon den unausgereiften 
malignen fiber die uiiausgereiften benigiien Neurome zu den Neurinomeii 
sehr wi~hrseheinlieh seheiiit, zumal die neurinomatSsen Neubildungen 
neben dem zentralen und peripheren aueh das @mpathisehe Nerven- 
system ergreifen. 

4. Aus der umfangreichen Kasuis~ik ist ersichttich, dab ,,die Neuro- 
fibromatose (oder besser die Neurinomatose, d. Verf.) auf kongenitaler 
Anlage beruht, dab sie auf Grund der mit  auffi$1liger tt~ufigkeit vor- 
handenen Stigmat~ als Mii3bildung im weiteren Sinne des Wor~es auf- 
zufassen ist".  (Adr i an . )  
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