(Aus dem pathologischen Institut des Krankenhauses Miinchen-Schwabing.
[Prof. Dr. Oberndorfer].)

Beitrag zur Kenntnis des ,,Neurinoma Veroeay*.
(Multiple Geschwiilste am Riiekenmark und an den peripheren Nerven).

Von

Dr. med. Adolf Wallner.
Mit 3 Textabbildungen.

(Eingegangen am 5. Okiober 1921.)

Trotz der vielen Arbeiten, die tiber die multiplen Neurofibrome
(Recklinghausensche Krankheit) erschienen sind, lieB sich bis in
die neueste Zeit keine einheitliche Auffassung iiber den histologischen
Aufbau bzw. die Entstehung der multiplen Nervenknoten erzielen, so
dafl Kaufmann noch weitere Untersuchungen empfiehlt.

Hier soll nun iitber einen Fall von Recklinghausenscher Krank-
heit berichtet werden, der wegen zahlreicher, am Riickenmark auf-
tretender Knoétchen besonderes Interesse verdient, da ,,Geschwiilste
des Zentralnervensystems bei dieser Krankheit eine grolle Seltenheit
sind” (Harbitz),

A.

Auszug aus der Krankengeschichbe:
(I. med. Abteilung des Krankenhauses Miinchen-Schwabing, Prof.
Dr. Kerschensteiner).

1. Vorgeschichte:

I. G., 75jdhriger Gastwirt, aufgenommen am 3. XII. 1919. Vorgeschichte:
Vor ca. 45 Jahren, also mit 30 Jahren, trat am linken Unterschenkel eine schmerz-
hafte, kleine Geschwulst auf, die nie mehr zurtickging; sie wurde vor 5 Jahren
(1914) entfernt. Auf Anfrage ist voh dem Chirurgen keine Auskunft zu erhalten.

1913 begann am linken Bein eine langsam fortschreitende Contractur, die
eine vollige Streckung dieses Gliedes nicht mehr zulief.

Seit: 1907 traten dieselben Erscheinungen ganz allméhlich auch am rechten
Bein auf, doch konnte Pat. noch bis Ende 1917 mit 2 Stécken gehen. Von da ab
ist er gehunfihig. Seit einigen Wochen nun konnen beide Arme nicht mehr hoch-
gehoben werden; nebenbei bestehen dauernde, sehr heftige Schmerzen, die sich
manchmal noch krampfartig steigern und von den Beinen bis zur Brust herauf-
ziehen. Schlaf sehr schlecht. Uber Familienvorgeschichte, insbesondere Hereditét,
finden sich in der Krankengeschichte keine Angaben.

Virchows Archiv. Bd. 237, 22
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2. Befund:

Schusterbrust. Starke Druckempfindlichkeit der Lendenwirbelsiunle.
Lungen und Herz ohne Befund.

Abb. 1. Neurofibrome des Rm.
bei Recklinghausen scher Er-
krankung.

Abdomen und Abdominalorgane ohne Befund.

Extremititen: die Arme konnen nur bis zur Hori-
zontalen gehoben werden; beide Beine in Hiift- und
Kniegelenk maximal gebeugt, aktiv und passiv nur
wenig beweglich, stark atrophisch. Am linken Unter-
schenkel, etwa an der Grenze zwischen oberem und mitt-
lerem Drittel, einwirts von der Tibiakante, eine strich-
formige, 7 om lange Narbe, darunter eine fast pflau-
mengrofle, duflerst schmerzhafte Geschwulst, die an-
scheinend dem Periost aufsitzt. Etwas oberhalb und
mehr medial ein haselnuBgroBer, ebenfalls sehr schmerz-
hafter, beweglicher Knoten. Haut iiber diesen Gebilden
verschieblich, unverindert; die Leistendriisen links
etwas vergroéfert, hart.

Reflexe: Achilles- und Patellarsehnenreflexe nicht
auslosbar. Babinski und Oppenheim negativ. Sensi-
bilitdt fir alle Qualitdten vollsténdig intalks.

Augenbewegungen und Pupillen ohne Befund.
Augenhintergrund normal.

Wassermanusche Reaktion im Blute negativ.

Klinische Diagnose: Reklinghausensche Krank-
heit ?

15. 1. 1920. Dicht oberhalb der zuletzt beschrie-
benen Geschwulst haben sich an der medialen Seite des
linken Knies zwei dhnliche, etwa bohnengrofie Ge-
schwiilste gebildet, die langsam wachsen; ebenso in der
Kniekehle.

Wibrend des 5%/, monatigen Krankenlagers ver-
falit Pat. immer mehr; seit Anfang Mai freten dann
Fieber und bronchopneumonigche Erscheinungen in
den Vordergrund; am 14. V. 1920 Exitus.

B.

Sektionsbericht (abgekiirzt) Nr. 328/20 (15. V-
1920).

Leiche eines 75jahrigen Mannes, Grofle 154 cm,
Gewicht 30 kg.

Schiideldach diinn. Dura ohne Befund. Meningen
milchig getriibt. Geffifie an der Hirnbasis derber als
normal, zeigen gelbliche Einlagerungen. Gehirn klein,
auf dem Schnitt ohne jegliche Verdnderung. Hypo-
physe ohne Befund. Gehirnnerven ebenfalls ohne Be-
fund.

Das Riickenmark zeigt am Beginn der Cauda
equina eire bohnengrofie, den rechten Vorderstringen
aufsitzende, graue, gallertige, kleinhdockerige Ge-
schwulst; eine erbsengroBe Geschwulst etwas hoher
an der linken Hinterseite des Riickenmarks; eine
weitere erbsengrofie, dem linken Hinterhorn aufsitzende
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Geschwulst findet sich noch im Bereiche des Conus medullaris; diese Tumoren
scheinen mit den weichen Hiuten ziemlich stark verlotet; 3 cm iiber diesen Ge-
schwiilsten eine {iber hirsekorngroBe, weiBliche, héckerige Geschwulst; eine dhn-
liche, aber mehr glatte, stecknadelkopfgroBe Geschwulst sitzt an einem Nerven-
#stohen des mittleren Brustmarkes links. Die Geschwiilstchen haben gummiartige
Konsistenz, sitzen ausnahmslos innerhalb der Durascheide und lagsen meist
einen Zusammenhang mit den Nervenbiindeln erkennen, die am Vorderhorn aus-,
bezw. am Hinterhorn eintreten {s. Abb. 1).

Auf Querschnitten zeigt das Riickenmark keinerlei Verdnderungen. Grenz-
stringe des Sympathicus ohne Befund. Ganglion coeliacum ohne Befund.
Mesenterialnerven ebenfalls ohne Befund.

Nebennieren: Rinde schmal, Mark weiBgrau, ohne Befund. Die Intervertebral-
ganglien ohne Verdnderung. Beine in Hiift- und Kniegelenk in starker Beuge-
contractur, sehr atrophisch, Gelenkkapsel geschrumpft und verdickt. In der
linken Leistenbeuge, in der linken Kniekehle und an der Innenseite des linken
Unterschenkels findet sich eine Reihe bis kirschgroBer, elastischer Knoten, die in
Zusammenhang mit Nerven stehen. Der grofite dieser Knoten hat die Tibia ober-
flichlich usuriert. Auch in der rechten Kniekehle wird ein dhnliches, erbsengroBes
Knétchen gefunden. Leistendriisen links verhdrtet. Linker Nervus ischiadicus im
Vergleich zum rechten sehr stark verdickt.

Gesamtdiagnose:

Neurofibromatosis (Recklinghausensche XKrankheit). Neuro-
fibrome in beiden Kniegegenden, an den Riickenmarkswurzeln. Kom-
pression des Riickenmarkes in der Gegend des unteren Lendenmarkes.
Contracturen der Hiift- und Kniegelenke mit Kapselverdickungen.
Synechie des Herzbeutels. Atheromatose der Coronararterien, der Aorta
und der HirngefiBle. Fibrése Myodegeneratio cordis. Geringe FEr-
weiterung des linken Herzens. Hyperimie und Odem der Lungen.
Bronchitis. Lungenemphysem. Konfluierende Bronchopneumonie des
linken Unterlappens mit beginnender Pleuritis fibrinosa. Alte Pleura-
verwachsungen rechts. Alte Lungenspitzennarbe rechts. Verkisende
und verkalkende Bifurkationsdriisen. Nephrosklerose. Kyphoskoliose
leichten Grades. Decubitus.

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

Die Riickenmarksknoten erweisen sich auf der Schnittfliche von
grauweiBer Farbe; weitere Beobachtungen sind mit blofem Auge nicht
zu machen.

Vom Leistendriisenpaket werden die einzelnen Driisen priparatorisch
herausgesetzt. Sie sind vergrofert und derb, mit gut erkennbarem
Hilus. Thre Schnittfliche zeigt eine deutliche Kapsel, der innen weiches,
blutreiches Gewebe anliegt. Vom Hilus gegen das Innere zichen weile,
derbe Bindegewebsstringe.

Dicht unterhalb der Leistendriisen sind noch mehrere Knoten vor-
handen, die klinisch vielleicht fiir Driisen gehalten wurden. Diese
Gebilde sind linglich, einem kleinen Dattelkern nicht unshnlich.

22%
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An ihnen wie auch an den herauspriparierten Knoten des linken
Unterschenkels 148t sich ein deutlicher Zusammenhang mit Nerven
feststellen (s. Abb. 2).

Sie sind in den Verlauf eines groferen Nerven als rosenkranzartige
Verdickungen eingeschaltet oder sie liegen seitlich einem feinen Nerven-
aste an. Die Knoten sind elastisch, auf dem Schnitt gelblichweill, mit
leicht braunlicher Punktierung; jedes Geschwiilstchen ist von einer gut

erkennbaren, derberen Kapsel umschlossen,

_ die weille Bindegewebsstrange jeweils in den

% Knoten hineinsendet und so seine Schnitt-

('§ fliche mehr oder weniger in Felder teilt.

h| Zur pathologisch-histologischen Bearbei-
tung wurden von dem gréften der Riicken-
\ markstumoren und einem Oberschenkel-
) knoten sowie von zwei Unterschenkelknoten
_ ! - und einer Leistendriise je ein Stiickchen
3V 4 N entnommen.

Die Untersuchung erstreckte sich weiter-
hin auf die beiden sympathischen Grenz-
strange, auf einzelne Ganglien des Brust-

v ;L ’ sympathicus und das Ganglion coeliacum,

A Y auf einige Spinalganglien des Lendenmarkes,

/ ’ ‘," ' sowie auf die Hypopbyse und endlich auf
Ny b ) “” die beiden Nervi ischiadici.

An Farbemethoden gelangten neben den
gebrauchlichen (Himatoxylin-Eosin und van

b Gieson) noch die Bindegewebsfarbungen
nach Heidenhain und Mallory-Hueter,

Abb. 2. Neurofibromatosis sowie die Markscheidenfsarbungen nach
Recklinghausen. Weigert, Bielschowsky, Spielmeyer,

Gierlich -Herxheimer zur Anwendung.
Zur Darstellung markloser Nervenfasern wurde die von Schmaus-
Chilesotti angegebene Methode gewahlt.

Mikroskopischer Befund:

1. Rickenmarkstumor (Hématoxylin -Eosinfirbung).

Der Knoten ist vollstindig circumseript, rund, von einigen Lagen konzentrisch
geschichteten Gewebes umgeben, die sich aber vom iibrigen Gewebe des Geschwiilst-
chens nicht unterscheiden. An einzelnen Stellen haftet dieser umhiillenden Schicht
ganz lockeres Bindegewebe mit kleinen, ovalen Kernen an (Pia). In einem Segment
dieses Geschwiilstchens tritt ein breiter Streifen radidr gerichteter Fasern mit
linglichen Kernen und blaf-gefirbtem Protoplasma ins Geschwiilstchen ein. Er
unterscheidet sich von der Hauptmasse des Knétchens deutlich und ist schon bei
der Himatoxylin-Fosinfirbung als markhaltiger Nerv zu erkennen,

Das eigentliche Geschwulstgewebe nun bietet bei kleiner Vergréflerung ein
sehr zellreiches Bild, das einem Fibromyom, oder besser, einem Amputationsneurom
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nicht unéhnlich erseheint. Es verlaufen nach allen Richtungen gewellte, blaBrote,
fast gelbe Fasern mit paralle] gestellten, lings-ovalen oder breiten, leicht gebogenen
Kernen mit gut erkennbaren Kernkérperchen, die kettenférmig aneinander gereiht
erscheinen. Diese Fasern bilden an einzelnen Stellen Wirbeln und Schichtungs-
kugeln dhnliche Formen. Manche dieser korbgeflechtartigen Wirbel, die noch zell-
reicher sind als das iibrige Gewebe, besonders am Rande, zeigen im Zentrum
hyaline Scheiben von geringerer oder stirkerer Ausdehnung. An der Peripherie
des Geschwiilstchens liegen mehrere rein hyaline Scheiben, zweifellos Endstadien
zellreicher Knéuel. Daneben sieht man auch hyalin aussehende Biinder, insbegon-
dere in der Umgebung des eingtrahlenden, markhaltigen Nerven. Man kann die
Umwandlung eines sonst zellreichen Wirbels in diese zuletzt geschilderten, hya-
linen Scheiben bruchstiickweise verfolgen. Neben sehr zellreichen, infolge des
Kernreichtums blauvioletten Wirbeln finden sich solche, die eine mehr verschwom-
mene Kernstruktur und eine stirkere Bindegewebsbeteiligung aufweisen bis zu
Stellen, an denen jeglicher zellreichere Anteil durch derbes, ganz strukturloses,
dublerst kernarmes Bindegewebe ersetzt ist.

Tine genauere Bestimmung der Gewebsart ermoglicht die van Giesonsche
Farbung. Abgesehen von den stark rot gefirbten, oben beschriebenen hyalinen
Kugeln und einigen derberen, homogenen, roten Streifen weist das ganze Bild
einen deutlich gelben Ton auf, dem nur ab und zu feinste, rote Fasern beigemischt
sind, insbesondere im Bereiche der Wirbelbildungen. Hier bemerkt man ver-
eingelt Bilder, die grofe Ahnlichkeit haben mit der in der Arbeit von Herxheimer-
Roth abgebildeten und beschriebenen Wucherung der Scheidenzellen und Endo-
thelien um einen feinen Hautnerven.

Die Fahndung nach marklosen Nervenfasern verliuft ergebnislos. Bei der
Urancarminférbung nach Schmaus-Chilesotti erhdlt man zwar den_Eindruck,
daf die in der Mitte der hyalinen Scheiben und auch manchmal in einem Wirbel
sichtbaren, ganz dunkelrot gefirbten Pimktchen quergetroffene Achsenzylinder
seien, doch 146t sich dies nicht mit Sicherheit behaupten.

Bessere und interessantere Befunde liefern die Markscheidenfirbungen nach
Weigert, Gierlich-Herxheimer und Spielmeyer.

Der ing Knotchen eintretende normale, markhaltige Nerv liuft teils auBen
am Rande des Knotchens vorbei, groBtenteils geht er aber durchs Geschwiilstchen
hindurch. Gleich nach dem Eintritt werden die einzelnen markhaltigen Nerven-
fagern durch- zwischen'ihnen auftretende, stark vermehrte Zellen auseinander
gedréingt; sie nehmen gegen das Zentrum zn immer mehr an Zahl ab. Die an und
fir sich schon spirlichen Nervenfasern sind vorwiegend in den langsgetroffenen
Gewebsziigen zu finden; in den Wirbeln hingegen und in den quergeschnittenen
Ziigen — es sind alle Ubergiinge vom langsverlaufenden, schriig- und quergeschnitte-
nen Gewebszug im Bilde vorhanden — lassen sich markhaltige Nervenfasern
schwer und nur ganz vereinzelt finden, leichter noch in Schrigschnitten. In den
derben, kleinen, hyalinen Scheiben, die oben schon als Folge- bezw. Endzustinde
der in den Wirbelbildungen stellenweise erkennharen regressiven Verénderungen
angesehen werden, sind nur ganz vereinzelt noch markhaltige Nervenfasern vor-
handen; daf dies aber der Fall ist, wenn auch selten, ist an einer Stelle, in der
Nahe des Nerveneintritts, zu ersehen. Hier liegt neben mehreren quergeschnittenen
ein langsgetroffener, hyaliner Zylinder, dessen Mantel zu heiden Seiten den in der
Mitte befindlichen markhaltigen Nerven begleitet. Meistens schlieBen die hyalinen
Miéntel nur noch schwarzgefirbte Markscheidenreste ein.

Die markhaltigen Nervenfasern im Knoten zeigen verschiedene degenerative
Verdnderungen: Verdickungen, Myelintropfen, . Knickungen, Schwund der Ran -
vierschen Schniirringe sind neben mehr oder weniger ausgedehntem Schwund der
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Markscheiden zu beobachten. Ohne Zweifel ging ein groBer Teil der markhaltigen
Nervenfasern zugrunde.

Die Blutversorgung des Knétchens vermitteln zahlreiche Capillaren mit voll-
kommen normalem Endothel; sie bieten daher keinerlei Anhaltspunkt fiir eine
Beteiligung der Capillarendothelien an der Geschwulstbildung, wie Herxheimer
und Roth fanden. Mastzellen, deren Auftreten Verocay beschrieb, waren hier
nicht aufzufinden.

Welches Gewebe stellt nun hier den Geschwulstbestandteil dar?
Die Bindegewebsfarbungen ergeben keinen Anhaltspunkt fiir eine
stirkere Beteiligung des Bindegewebes am Aufbau des kleinen Knotens.
Auch histologisch lassen sich die Kerne des Geschwulstgewebes, ihrer
Form, GréfBe und Anordnung nach, nicht als typische Bindegewebs-

Abb. 3.

kerne auffassen; sie gleichen vielmehr nach ihrer Gestalt und ihrer
konzentrischen Anordnung um erhaltene Nervenfasern den Schwann-
schen Scheidenzellen. Man kann diese Ansicht durch einen Vergleich
der als Schwannsche Scheidenzellen angesprochenen Zellen des Ge-
schwiilstchens mit den sicheren Neurilemmzellen des eintretenden mark-
haltigen Nerven bestétigen.

2. Oberschenkelknoten: Der Oberschenkelknoten zeigt im Hématoxylin-
Eosinpriparat eine deutliche derbe, kernarme Kapsel aus parallel gefasertem
Bindegewebe, die mehrere Septen und Stringe nach Art der Milztrabekel ins
Innere des Geschwilstchens sendet. In der Kapsel und deren Abzweigungen
finden sich zahlreiche, z. T. dickwandige Gefifle. Das Gewebe nun, das die Ge-
schwulst aufbaut, 148t im wesentlichen 3 Bestandteile erkennen. (8. Abb. 3.)

Der grofite Teil des Knotens besteht aus sehr aufgelockertem, 6dematos-
gequollenem, feinstfibrillirem, wirrem Gewebe. An einzelnen Stellen ist dieses
Gewebe schleimig umgewandelt, enthilt Sternzellen mit ganz diinnen Ausldufern.
Ab und zu sind hier kleine Lymphocytenansammlungen eingestreut.. Besonders
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schon erkennt man diege Einzelheiten bei den Préparaten, die nach den von Mal-
lory-Hueter und Heidenhain angegebenen Methoden gefdarbt sind.

Neben diesen locker aufgebauten Geschwulstanteilen treten Stellen dichteren,
kernreichen, violettgefdrbten Gewebes hervor, in dem die Fasern zum kleinsten
Teil regellos, zum gréBten Teil aber doch in einer Hauptrichtung parallel verlaufen
und allmihlich in das umgebende, lockere Fasergewebe iibergehen. Die Kerne
sind lingsoval, manchmal stdbchenférmig, leicht gebogen, an parallel gefaserten
Stellen in gut erkennbarer Kettenform angeordnet. Sie sind kiirzer und plumper
als die Bindegewebskerne der Kapsel, die man zum Vergleich heranziehen kann.
Dieses dichtere, rotviolette Gewebe nun geht an einzelnen Stellen allméhlich in
korbgeflechtdhnliche Wirbel und Rosetten itber. Anderwirts liegen derartige
Bildungen scharf gegen das lockere, umgebende Gewebe abgegrenzt, in Haufen
beisammen. Sie sind von verschiedener GroBe, teils duBerst zellreich, besonders in
der Peripherie, teils fast génzlich hyalin entartet und nur noch am Rande von
Kernen umsiumt. Zwischen diesen beiden Extremen finden sich alle Uberginge, so
dal auch hier wie beim Riickenmarkstumor, die Annahme berechtigt erscheint,
daB die hyalinen Wirbel aus den zell- und faserreichen Wirbeln hervorgehen. Aufler-
dem finden sich neben diesen kompakt gebauten Kniueln noch ganz aufgelockerte,
odematise und feinfaserige Wirbelbildungen, die ebenfalls mit den dichteren Ge-
websziigen zusammenhingen und ihrerseits nun in den oben beschriebenen, éde-
matdsen, schleimigen Geschwulstanteil tibergehen.

Die Zellkerne weisen in den Wirbeln, die sich lediglich durch Anordnung von
dem dichteren Gewebe unterscheiden, dieselben Charakteristiks wie dort auf.

Uber die Art des Gewebes, das den Knoten zusammensetzt, gibt am besten
die van Giesonsche Farbung Aufschlufl. Der briaunlichgelbe Ton, der vorherrscht
und vor allem an den wirbelartigen und rosettendhnlichen Gewebsbildern besonders
deutlich auftritt, verbietet ohne weiteres die Annahme einer reinen Bindegewebs-
geschwulst. Wohl sind, abgesehen von den stark rot gefarbten Bindegewebsanteilen
der Geschwulst (Kapsel und deren groBeren Abzweigungen) noch feinste, rote
Bindegewebsfibrillen zwischen den gelben Gewebsziigen, sowie hauptsichlich auch
in den lockeren, fast myxomartigen Teilen der Geschwulst zu beobachten. Die
Kniuel weisen teils einen rein gelben Ton auf, teils sind sie mit wenigen feinen,
rotlichen Fasern leicht vermischt; andere dieser korbgeflechtartigen Bildungen
lagsen einen stirkeren bindegewebigen Aufbau erkennen, der bei manchen bis zu
reinen, hyalinen, kernarmen, leuchtendrot gefdrbten Scheiben sich steigert, die
am Rande ringsum gezackt sind und hier in gelb gefirbtes Gewebe sich fortsetzen.
Man kann also alle Ubergéinge vom gelben Nervengewebe bis zum hyalinen Binde-
gewebe, besonders in den Wirbeln, verfolgen. Das gelbbraun gefirbte Gewebe ist
sicher Nervengewebe.

Aber nicht markhaltige oder marklose Nervenfasern spielen beim Aufbau eine
Rolle, sie sind in den nach spezifischen Methoden gefirbten Schnitten sehr spér-
lich nur in und an der Kapsel zu finden und weisen dieselben degenerativen Ver-
dnderungen auf, die bei der Beschreibung des Riickenmarkstumors schon er-
wahnt sind.

Als geschwulstbildende Matrix kommen auch hier, genau wie beim
Riickenmarkstumor, die als Schwannsche Scheidenzellen angesproche-
nen Elemente in Betracht, die ihrer Form, ihrer Anordnung und ihrem
farberischen Verhalten nach nicht zu verkennen sind.

Das Geschwiilstchen wird erndhrt durch zahlreiche Capillaren und einige dick-
wandige Gefilichen, die vor allem im Bindegewebe liegen.
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3. Unterschenkelknoten: Von den Unterschenkelknoten wurden 2 Stiick-
chen entnommen; dag eine stammb aus einem elastischen, das andere aus einem
derben Knoten.

a) Das aus dem weicheren Geschwiillstchen stammende Stiickchen gleicht
nach allen angewandten Firbemethoden dem vorher beschriebenen Oberschenkel-
knoten in den wesentlichen Punkten, so daB infolge der weitgehenden Uberein-
stimmung beider Knoten eine eingehendere Beschreibung iiberfliissig erscheint.
Es bestehen gewisse Unterschiede in der Quantitit der Gewebsbeteiligung: Hier
treten die ddematdsen Teile der Geschwulst zugunsten des zellreichen, violett ge-
farbten Gewebes zuriick, das weniger zahlreiche Wirbel bildet als im Oberschenkel-
knoten. Die Wirbel jedoch sind hier in geringerem Grade bindegewebig durchsetzt
bzw. entartet.

b) Etwas mehr Unterschiede gegeniiber den beiden geschilderten Knoten
zeigt der zweite Unterschenkelknoten. Das Gewebe ist auch hier locker, 6dematos,
von zellreichen Streifen durchzogen, welche die schon oft erwihnten, korbgeflecht-
artigen Wirbel bilden, die hier ebenfalls stellenweige hyaline Umwandlung zeigen.
Daneben aber nun finden sich, an die Kapsel angrenzend, ausgedehnte, breit-
streifige Nekrosen, die noch héufig diese wirbel- bezw. rosettendhnliche Struktur
erkennen lassen. An der Peripherie dieser nekrotischen Kniuel sind dicke, stark
gewundene, homogene Bénder sichtbar. Der Knoten ist von einer dicken, duflerst
derben Kapsel umgeben, in der zwischen lingsverlaufenden, parallel zueinander
geordneten Fasern quer getroffene Strénge eingeflochten sind.

Auch dieser Knoten ist ein Ergebnis stark gewucherter Schwann-
scher Scheidenzellen; denn das Protoplasma und die Kerne weisen die
gleichen Eigenschaften auf wie in den anderen beiden Knoten.

4. Das sympathische System (beide Grenzstringe mit mehreren unteren
Brustganglien und dem Ganglion coeliacum) wurde nach verschiedenen Methoden
gefirbt und genau untersucht.

Die Ganglienzellen sind stark pigmentiert, ihre Kapselzellen nicht gewuchert,
die Kapselriume weit (wohl durch Schrumpfung des Gewebes infolge der Hirtung).
Trgendwelche Degenerationszeichen (Vakuolenbildung usw.) sind an den Ganglien-
zellen nicht’zu erkennen. Wohl fillt eine stiirkere Rundzellendurchsetzung des
Ganglion coeliacum auf.

5. Von den bei der Sektion als normal befundenen unterenIntervertebral-
ganglien wird der vollstindigen Untersuchung wegen ein Spinalganglion aus der
linken Lumbalgegend entnommen. Die mikroskopische Untersuchung ergibt
keinerlei pathologischen Befund.

6. Hypophyse: Die makroskopisch normale Hypophyse fallt mikroskepisch
durch die GroBe ihrer Neurochypophyse auf, die an Volumen der Orohypophyse
kaum nachsteht. Sie ist herdférmig stirker pigmentiert. Das Pigment entstammt
dem Blut und liegt intra- wie extracellulér.

Die Orohypophyse zeichnet sich durch ihren Reichtum an acidophilen Zellen
aus.

Die Zwischenschicht ist. auffallend kolloidreich.

7. Der linke Nervus ischiadicus ist makroskopisch ca. 3mal so dick
wie der rechte, der als der normale Nerv angesehen werden muf.

Es wurden an zwei genau symmetrischen Stellen von beiden Nerven Stiicke
zur histologischen Untersuchung entnommen, die folgendes ergibt:

Die Nervenbiindel beider Nerven sind an Zahl und Gréfe ihrer Querschnitts-
fliichen gleich und gut voneinander abgegrenzt. Es besteht links keine Wucherung
des Neurilemms und seiner Kerne, noch des endoneuralen Bindegewebes. Die Ver-
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dickung des linken Nervus ischiadicus ist also lediglich auf eine starke Wicherung
des perineuralen und epineuralen Bindegewebes zuriickzufiihren. Dies Binde-
gewebe ist besonders in der Umgebung der GefaBe von Rundzellhdufchen durchsetzt,
die Gefafie selbst sind stark sklerosiert und verdickt.

8. Leistendriisen: Im histologischen Bild zeigt sich das eigentliche Lymph-
driisengewebe stark vermindert, die Grenzen zwischen Keimzentren und Mark-
stringen verwischt, das Hilusbindegewebe sowie das Kapselbindegewebe stark ge-
wuchert und sklerosiert; die von der Kapsel eintretenden Trabekel sind zahlreich,
verdickt und hyalin entartet. Im Hilus viele dickwandige, atheromatés verinderte
Gefifle. Es handelt sich hier um sklerosierte Liymphdriisen, wie'sie bei alten Leuten
oft gefunden werden.

Die Wucherung der Schwanschen Scheiden bei der Neurofibro-
natosis wird zum ersten Male, wenn auch nur ganz beiliufig, von
Heller erwahnt, der im ibrigen die Nervenknoten aus gespaltenen
Achsenzylindern bestehen 1464 und sie daher als wahre Neurome auffaBt.
Genersich tritt dieser Anschauung entgegen. Er leitet die Geschwulst-
fasern von Schwannschen Scheiden ab und erklirt sie als Bindegewebs-
fibrillen; dabei hilt er das aus den Schwannschen Scheidenzellen
hervorgegangene Bindegewebe fiir eine besondere Art von Bindegewebe.
Auch Takices, der einen Fall von einem Nerventumor am rechten
Unterarme und einem Knoten an der 8. hinteren Riickenmarkswurzel
beobachtete, sieht diese Tumoren als bindegewebige Neubildungen an
und spricht bei den zellirmeren Partien von Fibrom, bei den zahlreiche-
ren von Fibrosarkom. Den Ausgangspunkt bildet nach seiner Ansicht
das Endoneurium.

Ebenfalls fiir Fibrosarkome hilt Céstan die Nervengeschwiilste, er
schlieBt aber bei der Geschwulstbildung eine Mitbeteiligung der
Schwannschen Scheiden nicht aus.

Einen stirkeren Anteil am Aufbau der Nervenknoten raumt Soyka
wieder den Schwannschen Scheiden ein; er schreibt: , Es unterliegt
keinem Zweifel, dafl die so gewucherten, zur Nervenbildung fithrenden
Zellen Abkémmlinge der Kerne der Schwannschen Scheide sind.®
Interessant ist die Zusammenfassung seiner Arbeit: ,, Es handelt sich
zunéchst um eine wahre Hypertrophie wie an verdickten Nervenfasern,
in denen samtliche Bestandteile (Achsenzylinder, Mark und Scheide)
eine Vergroferung erfahren haben, die dann aber Vermehrung der ein-
zelnen Elemente, als Hyperplasie aunftritt; dann Vorwiegen eines Ele-
mentes; so bildet sich allméhlich ein bestimmter Charakter einer Ge-
schwulst heraus.” Er rechnet die Geschwiilste wegen deér in ihnen durch
die Schwannschen Scheidenzellen gebildeten marklosen Nervenfasern
zu wahren, amyelinischen Neuromen.

Krause spricht in seiner Arbeit tiber maligne Neurome von der Un-
mdoglichkeit, die Schwanmnschen Scheidenkerne von den Spindelzell-
kernen des Sarkomgewebes zu unterscheiden.
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Hulst (Beitrag zur Kenntnis der Fibrosarkomatose des (Nerven-
systems) halt die Bestimmung hinsichtlich des Grades der Beteiligung
der Schwannschen Scheidenzellen, des Endo- und Perineuriums fiir
sehr schwierig.

,;Die bedeutendste Arbeit auf diesem Gebiete, welche unverkennbar
den groBiten Einflufl auf die folgenden Publikationen gehabt hat™
(Verocay), namlich v. Recklinghausens Monographie (,,Uber die
multiplen Fibrome der Haut und ihre Beziehungen zu den multiplen
Neuromen‘* 1882), 14t die Schwannschen Scheiden als geschwulst-
bildendes Element ganz aufller acht.

v.Recklinghausen spricht die multiplen Knoten der Haut als
vom Nervenbindegewebe abstammende Fibrome an und bringt diese
Auffassung in der Bezeichnung , Neurofibrome™ zum Ausdruck.

Seit dieser Zeit werden auch die Stimmen weniger, wenigstens in
Deutschland, die noch von einer Beteiligung oder gar fast ausschlieB3-
lichen Wucherung der Schwannschen Scheiden bei der Geschwulst-
bildung sprechen. So hat 1906 Kaulbach, kurz vor dem Erscheinen
der Verocayschen ersten Arbeit, noch die Tumoren vom Peri- und
Endoneurium abgeleitet und sie als Bindegewebsgeschwiilste an-
gesprochen, obgleich ihm mancher Unterschied, auch férberisch,
zwischen dem Geschwulst- und dem gewthnlichen Bindegewebe
auffiel.

v. Hippel beschrieb im Jahre 1892 einen ,,Tumor mit multiplen
intra- und extramedulliren Knoten sowie zahlreichen Knoten der Haut,
der Dura mater cerebralis und spinalis®. Der ganzen Schilderung nach
handelt es sich wohl um einen #hnlichen Fall wie hier in dieser Arbeit.

Henneberg und Koch (1903) versffentlichten einen Fall, der fast
vollkommen mit einem von Verocays Féllen tibereinstimmt. Es be-
standen multiple Nerventumoren an den Nervei acustici, glosso-
pharyngei, vagi, in der Medulla oblongata neben kleinen Fibromen und
Psammofibromen beider Hirnhaute.

Auch mikroskopisch findet sich weitgehende Ubereinstimmung mit
den. spiter von Verocay erhobenen Befunden. ,,Das mikroskopische
Bild hat ein eigenartiges, buntscheckiges Aussehen. Dasselbe kommt
dadurch zustande, dalBl an scharf umgrenzten, schmalen, streifenartigen
Gebieten die Kerne vollig fehlen und nur die parallelen Ziige der fein-
faserigen Intercellularsubstanz vorhanden sind, wihrend die Bénder
von Kernen in dichtester Anh#dunfung eingenommen werden. Es sieht
aus, als ob die urspriinglich gleichmiflig verteilten Kerne eines ge-
wissen Bezirkes in zwei Fronten, deren Glieder phalanxartig hinter-
einander postiert sind, auf kurze Entfernung einander gegeniiber Auf-
stellung genommen hitten. Trotzdem lehnen die Verfasser einen
neurogenen Ursprung der Geschwiilste ab.
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Nach der Meinung franzosischer Autoren (Tripier, Gautier und
Durante) sind die Knoten an den peripheren Nerven aus den Zellen
der Schwannschen Scheiden aufgebant. So weit bietet ihre Ansicht
nichts neues, denn schon andere Forscher sind zu diesem KErgebnis
gekommen (Heller, Genersich, Brich, Soyka, Rokitansky).
Sie halten nun diese Schwanunschen Scheiden — das ist das Wesent-
liche — fiir Elemente nerviéser Abkunft und bezeichnen die Nerven-
knoten als Neurome. Diese ihre Lehre vom nervésen Charakter der
Schwannschen Scheiden begriinden sie weniger durch exakte ana-
tomische Befunde als durch allgemeine Betrachtungen; nach wie vor
neigen die Forscher mehr der Ansicht Kgllikers zu, der die Binde-
gewebsnatur des Schwannschen Scheidengewebes lehrt. Nach dem
allgemein anerkannten Grundsatz Bards (Omnis cellula e cellula ejus-
dem generis) miissen dann die Geschwiilste der Schwannschen Scheide
Fibrome sein. Vordem schon erwidhnte Soyka in seiner Abhandlung:
,»Die Schwannsche Scheide gehort zum Bindegewebe. Er begriindet
diese Meinung mit dem nach A. Ewald und Kiihne angestellten Ver-
danungsversuch, der zwischen Bindegewebe und den aus Schwann-
schen Scheidenzellen bestehenden Knoten keine Unterschiede ergibt:

Die von den'Franzosen mehr aus dem Gefiihl heraus aufgestellte
Behauptung der ektodermalen (nervisen) Abstammung der Schwann-
schen Scheidenzellen erfghrt durch entwicklungsgeschichtliche Arbeiten
{Helds und vor allem Xohns) ihre Erbartung. Die Richtigkeit von
Kohns Forschungsergebnissen wird durch Untersuchungen von
Kolliker, von v. Lenkossék und O.Schultze bestitigt.

Verocay (1908 und 1910) findet bei der Untersuchung von 2 Fillen
der Recklinghausenschen Krankheit gewucherte Schwannsche
Scheidenzellen als geschwulstbildendes Material. Er schildert eingehend
die Merkmale des aus dieser Zellart bestehenden Gewebes. ,, Wasg zuerst
die Geschwulstmasse selbst anbelangt, so haben wir gesehen, daB die
Gewebsziige derselben im allgemeinen sich in parallele Binder auflosen
lassen, welche ihrerseits aus zahlreichen zarten, dicht gedringten,
parallel verlaufenden, oft starren Fibrillen zusammengesetzt werden
oder nur eine undeutliche feine Lingsstreifung erkennen lassen oder
endlich aus mehr homogenem Protoplasma bestehen. Das Geschwulst-
gewebe 1aBt iiberall eine gewisse Tendenz, sich in mehr oder' minder
dentlich geschichtete Gebilde zusammen zu legen, erkennen. Ein
deutlich umschriebener Protoplasmaleib kann um die Kerne nicht
unterschieden werden. Die spindeligen, lingsovalen, ja stdbchenformigen
Kerne liegen in den Biindeln parallel zu einander, so daB auch dort,
wo keine deutlichen Fibrillen oder protoplasmatische Bander gesehen
werden, durch diese Anordnung der Keine das Geschwulstgewebe ge-
wissermaflen sein eigentiimlich gleichmdBiges Aussehen doch béhalt.
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Neben der Eigenschaft, sich parallel mehr oder minder gleichmaBig
iiber die Biindel zu verteilen, zeigen die Kerne oft die Tendenz, sich
von. Strecke zu Strecke zu hiufen, so dafl durch den Wechsel kern-
reicher und kernloser Partien eigentiimliche Querbinder entstehen.

Figen wir noch hinzu, daB zahlreiche Stellen dieses Gewebes, bis-
weilen fast der ganze Geschwulstknoten auch dort, wo er deutliche
fibrillare Struktur zeigt, nach van Giesons Firbung sich gelb oder in
einem matt rotgelben Mischfarbenton firbt, so haben wir hier Eigen-
schaften aufgezéhlt, die gewthnlich weder dem reifen, noch dem jungen
Bindegewebe zukommen®.

Verocay betrachtet das Gewebe als ,,neurogenes Glewebe, welches
durch die Bildung eigentiimlicher, kernhaltiger Binder und blasser,
feiner, biindelférmig angeordneter Fibrillen sich von jedem Binde-
gewebe unterscheidet und vielfach an nervises und gliéses Gewebe
erinnert, welches ich aber weder mit typischem Nervenfaser- noch
Gliagewebe zu identifizieren vermag®.

Die Beteiligung des Bindegewebes ist nicht tiberall gleichmafig.
,Es gibt einzelne Tumoren, an deren Zusammensetzung das Binde-
gewebe einen gréfleren Anteil nimmt, sei es in Form von dickeren,
leicht erkennbaren, welligen Fasern, sei es in Form feinerer Fasern und
Fibrillen, welche sich mit dem aus den Nervenfaserzellen entstandenen
Elemente in wechselndem Mischungsverhaltnis innig durchmengen.
Manche Stellen scheinen nur aus Bindegewebe zu bestehen. Ich glaube
aber, dafl man nicht berechtigt ist, deswegen, weil in manchen Schnitten
die eine oder andere Geschwulst ausschliefilich aus Bindegewebe zu-
sammengesetzt zu sein scheint, ohne weiteres die Diagnose Fibrom zu
stellen. Das Bindegewebe beteiligt sich bekanntlich in mehr oder minder
ausgesprochener Weise an der Bildung jeder Geschwulst®.

Die gefundenen Ganglienzellen sind nach seiner Meinung aus in-
differenten Mutterzellen (Neurocyten Kohn, Held) neugebildet. Ver-
schiedengradige Entwicklungsstufen konnte er jedoch nur im sym-
pathischen Nervensystem beobachten.

Die vielleicht ganz geringe Neubildung von Nervenfasern halt er
mit Beneke als einen Reparationsversuch in beschranktem Grade.

Auf Grund der Ergebnisse nun — die Geschwiilste an den Nerven
bestehen grofBtenteils aus gewucherten Schwannschen Scheidenzellen
und diese sind nervéser Abkunft (Kohn) — kann Verocay das aus-
schlieBliche Auftreten dieser Knoten an den Nerven zwanglos erkléren
und bezeichnet die Recklinghausensche Krankheit, gerade wegen
dieser ausgesprochenen Lokalisation am Nervensystem als eine System-
erkrankung.

Er schligt fiir derartige Geschwiilste den Namen ,,Neurinom®
(= ,,Nervenfasergeschwulst®) oder bei stirkerer Bindegewcebsbeteiligung
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,,Neurinofibrom' vor. Die Bezeichnung Neurom will er fiir die aus
Ganglienzellen und Nervenfasern bestehenden Geschwiilste vorbehalten
wissen, die Bezeichnung Neurofibromatosis lehnt er fiir seine Falle
ab, da sie das Wesen der Geschwulstbildung nicht genug betont.

Durch Verocay angeregt, haben mehrere Forscher die Frage der Zusammen-
setzung jener, bei der Recklinghausenschen Krankheit auftretenden multiplen
Knoten von den neuen Gesichtspunkten aus untersucht.

Wegelin (1909) kann die Befunde Verocays an den Rankenneuromen nicht
bestétigen. Nach ihm ist ,eine erhebliche Vermehrung der Schwannschen Kerne
nicht wahrscheinlich.

Die ,,Verdickung der Nervenstimme ist auf Wucherung des’ Endo- und Peri-
neuriums zuriickzuftihren.

Askanazy (1913) will den Namen Neurofibrom festgehalten wissen; er
hilt es zwar schon ,,wegen der lokalen Gebundenheit des Prozesses an das Nerven-
system fiir héchstwahrscheinlich, dalBl das nervise das primér affizierte Element
ist.“ Er neigt auf Grund der Bilder, die er bei dem von ihm beschriebenen Retro-
pharyngealtumor sah (meist gewunden verlaufende Faserziige mit Parallelstellung
der Kerne), der Auffassung zu, das Tumorgewebe ,,als etwas vom Bindegewebe
Verschiedenes anzusehen. Aber er glaubt, dall Verocay die Beteiligung des
Bindegewebes an der Bildung der ,,Mischgeschwulst* unterschitzt, das ja durch
seinen manchmal auftretenden Ubergang in malignes Wachstum in den Vorder-
grund tritt.

Zu einer Auffassung, die sich einerseits sehr dem Standpunkte Verocays
néhert, andererseits auch die Ansicht der Verdcays Meinung nicht teilenden Au-
toren nicht widerlegt, somit eine mehr vermittelnde Rolle vertritt, kommen Her x-
heimer und Roth. Sie finden verschiedene Knoten aus verschiedenen Zellarten
aufgebaut. Daher schlagen sie vor, die Benennung je ,,nach der Zusammensetzung
bezw. Mischung der einzelnen Knoten‘* zu wihlen und dann von Fibromen, Neuri-
nomen, Neurinofibromen und evtl. auch Endotheliomen zu sprechen. ,,Was dann
aber die Bezeichnung der Gesamterkrankung angeht, so ist, um alle diese kom-
plexen Erscheinungen zusammenzufagsen, der geeignetste Name wohl ,,Reckling-
hausenschen Krankheit oder, da die Franzosen auch die Ostitis fibrosa als ,,Ma-
ladie de Recklinghausen® bezeichnen und so vielleicht Irrtiimer entstehen
kénnten, ,,Recklinghausensche Neurofibromatose®, wobei zum Ausdruck
kommt, daf} die eingebiirgerte Bezeichnung ,,Neurofibromatose* im Sinne
v.Recklinghausens zu verstehen ist und der Zusatz seines Namens zudem einen
Akt der Pietdt bedeutet.*

Freifeld (1915) beschreibt neben benignen unausgereiften Neuromen auch
mehrere Fille von multiplen Neurofibromen.

Zunichst berichtet sie iiber eine faustgrofe Geschwulst aus der Halsregion
(wahrscheinlich vom Halssympathicus ausgehend) (Fall IIT), die mikroskopisch
bei einem Orientierungsblick aus einem ,,Kn#uel von sehr groBen, schlangenformigen
Bildungen® zu bestehen scheint. ,,Die Schlingen sind aus je zwei parallelen Bogen
zusammengesetzt, welche aug dicht gelagerten Kernen gebildet sind; von einer

ernreihe zur anderen (quer durech den Bogen) verlaufen zahlreiche feine Fiser-
chen.* Jhre weitere Schilderung sowie ein Blick auf die zu diesem Falle beigegebene
Abb. 1, Tafel VII zeigt eine weitgehende Ubereinstimmung ihres mikroskopischen
Befundes mit den histologischen Bildern (Wirbeln) des hier bearbeiteten Falles.

Ahnliche Bilder fand Freifeld auch noch in den beiden anderen Fillen von
Neurofibromen (Fall TV: walnuBgroBer Knoten aus der Achselhthle und Fall V:
drei subkutane, verschieden groBe Knoten aus dem Oberarm).
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Die Verfasserin spricht sich nach eingehender Begriindung unter Heran-
ziehung der Entwicklungsgeschichte und voller Wiirdigung der Arbeiten aus der
normal-anatomischen Histologie entschieden fiir eine neurogene Abkunft der
Knoten bei Recklinghausenscher Krankheit aus. Es soll auf diese Arbeit spiter
zurtickgekommen werden.

Harbitz (1916) berichtet in seiner Arbeit ,,iiber das gleichzeitige Auftreten
mehrerer, selbstindig wachsender (multipler) Geschwiilste™ tiber 26 Fille von
Neurofibromatosis. Nach einer Einteilung in verschiedene anatomische Formen
erdrtert er Symptome, Atiologie, pathologische Anatomie und Histogenese. Hier
interessieren vor allem die beiden letzten Punkte (pathologische Anatomie und
Histogenese).

Harbitz bekennt sich zur Anschauung v. Recklinghausens. ,,Ungeres
Erachtens miissen die Geschwulstbildungen sowohl der Haut wie der Nerven als
bindegewebige Bildungen aufgefaf3t werden und da Nerven und Nervenstdmme
iiberall in Verbindung mit den Geschwiilsten, die offenbar von ihnen ausgehen,
nachgewiesen werden kénnen, muf} die Bindegewebsproliferation ihren Ausgangs-
punkt in den bindegewebigen Scheiden der Nerven haben, insonderheit -im
Endo- und Perineurium.” Er lehnt die Schwannschen Scheidenzellen
als geschwulstbildendes Muttergewebe ab, denn gingen die Geschwiilste vom
Neurilemm aus, lautet seine Begriindung, so miiBte man ,,mehr ein gleichférmig
zellreiches Gewebe (wie in Neuroblastomen) finden sowie Zeichen einer reichlichen
Kernproliferation, syncytiale Binder (ebenso wie man es bei der Regeneration von
Nervenfasern sieht) und eine intercellulare Substanz, die vielleicht die Reaktionen
eines jungen Nervensystems gebe und das Aussehen derselben hiitte und auf jeden
Fall nicht einen Bau und Farbenreaktionen zeigte, wie gewthnliches Bindegewebe
besitzt; und endlich diirfte man erwarten, eine intercellulire Differenzierung mit
der Anlage zu neuen Nervenfasern zu finden. Aber nichts von allem hat sich in
ungeren Fillen erweisen lassen.‘

Diese Eigenschaften des Gewebes, die Harbitz hier fiir etwaige, ausSchwann-
schen Scheidenzellen aufgebauten Tumoren verlangt, sind aber in vielen Fillen
entweder alle oder doch gréBtenteils gefunden worden (Verocay, Herxheimer-
Roth, Freifeld u. a.).

Als Anhang zu seiner Arbeit bringt er noch die Beschreibung eines Falles von
Zungentumor eines 9 Monate alten Kindes, den er auf Grund des histologischen
Befundes (scharf begrenzte Streifen und Ziige von Zellen und Fibrillen, die durch
schmale Bindegewebssepten und Gefifie voneinander getrennt wurden) und des
farberischen Verhaltens (nach van (}ieson Protoplasma in gelbfiirbbaren Fibrillen
sichtbar) als Geschwulst im Sinne Verocays zu betrachten geneigt ist.

Ehrmann (1917) faBt die peripheren Nervenknoten als Geschwiilste auf,
die von Ganglien oder der Glia ihren Ausgang nehfnen. Das Perineurium kommt
nach ihm wohl kaum als Geschwulstbilduer in Frage (W. M. W. 1917 Nr. 6 w 16).

Einen Fall, der weitgehendste Ubereinstimmung mit dem eigenen hier auf-
weist, bearbeitete Rheinberger (1918). Es handelte sich um einen in der Hohe
des 5.—17. Brustwirbels gelegenen, hauptsiichlich hinten dem Riickenmark anliegen-
den Tumor, der operativ entfernt wurde.

Histologisch fand er unter anderm Wirbelbildungen; daneben ergab die
van Giesonsche Firbung Gelbténung der Schnitte; ,,jedenfalls handelt es sich
um ein Gewebe, das sich in seinem Verhalten von dem gewdhnlichen kollagenen
Gewebe wesentlich unterscheidet und an nervéses oder glises Gewebe erinnert.*
Die Geschwulst ist nach seiner Ansicht aus einer Wucherung der Schwannschen
Scheiden hervorgegangen. Das Bindegewebs spielt eine ganz nebensichliche Rolle
bei der Geschwulstzusammensetzung. Aus diesem Grunde hilt der Verfasser die
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Bezeichnung Neurofibrom als unangebracht und nennt den Riickenmatksknoten
— ¢s war die einzige} (klinisch) nachweisbare Geschwulst dieser Art beim Pat. —
einen Tumor vom Typus des Veroca yschen Neurinoms.

Von dem Ergebnis dieser letzten Untersuchung weicht der Befund Schnitzers
(1919) wieder vollig ab.

Seine Verdffentlichung beschiftigt sich mit einer ausschlieBlichen Neuro-
fibromatosis der Haut. Die Knétchen bestehen histologisch aus reinem Binde-
gewebs, ohne jegliche Beteilgung des neurogenen Gewebes,

Molter berichtet in seiner Arbeit ,,iiber gleichzeitige cerebale, medullire und
periphere Neurofibromatosis® (1920) iiber einen Fall, der eine erwihnenswerte
Besonderheit insofern zeigt, alg es sich dort, neben der peripheren und zentralen
Erkrankung um eine iiber das ganze Riickenmark selbst verbreitete Verinderung
(Neurofibromatosis) handelt; eine derartige Beobachtung ist bis jetzt nicht mit-
goteilt worden. Auf die Frage nach der Art des geschwulstbildenden Materials geht
Molternicht nédher ein. Er erhebt zwar Befunde in anscheinend #lteren Geschwulst-
teilen von ,,Faserbildung und Zusammenrticken der Kerne in Parallelreihen, ein
Befund, der von den Autoren neuerdings als bezeichnend fiir den Bau der Neuro-
fibrome angesehen wird. Unter diesen Autoren nennt er Askanazy und auch
Verocay, der aber gerade diese Art des Geschwulstaufbaues mit als Beweis der
neurogenen Abkunft der Tumoren anfiihrt. Am Ende seiner Abhandlung bringt
der Verfasser den Satz: ,,In unserem Falle handelte es sich um ein Neurofibrom*.
Im iibrigen legt er den Hauptnachdruck auf den Hinweis, daf die Neurofibro-
matosis als Systemerkrankung aufzufassen sei und befaBt sich vor allem zur
Sttibzung dieser Ansicht mit der Zusammenstellung der verschiedenartigen Lokali-
sationen der Geschwulstknoten bei einem groBen Teil der in der Literatur nieder-
gelegten Fille, sowie der Kombination von Neurofibromatosis mit Tumoren
der Hirnhiute.

Der hier bearbeitete Fall ergibt folgenden Befund:

Die Knoten sitzen am Riickenmark oder an den peripheren Nerven.
Pathologische Verdnderungen der Haut (Knétchen, Pigmentflecken)
oder des Gehirns (Gliome) und der Meningen (fibroendotheliale Tu-
moren) fehlen. Die Hypophyse weist eine starke VergréBerung des
Hinterlappens (Neurohypophyse) auf.

Die Nerventumoren lassen sich auf eine starke Wucherung der
Schwannschen Scheiden zuriickfilhren. Diese zeigen als auffallende
Gebilde korbgeflechtihnliche Wirbel, die eine mehr oder weniger aus-
gedehnte hyaline Umwandlung aufweisen. Daher erscheint der SchiuB
berechtigt, dal die Wucherung an einzelnen Stellen bindegewebig aus-
heilen kann und so hier der ProzeB zum Stillstand kommt. Neben
ausgedehnter - Degeneration und folgendem Untergang von mark-
haltigen Nervenfasern finden sich in den Knoten keine Verzweigungen
oder Neubildungen von marklosen oder markhaltigen Nervenfasern, die
als Ausdruck regenerativer Bestrebungen anzusehen wiren. - Ausdriick-
lich sei bemerkt, daf in keinem Schnitte Ganglienzellen gefunden
wurden, wie sie von einigen Forschern in dieser Art von Neubildungen
festgestellt sind (Herxheimer-Roth, Verocay). Allerdings heben
Herxheimer und Roth hervor, daB sie meistens bei Geschwiilsten
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des Sympathicusnervensystems auftreten. Griinde zur Annahme er-
weiterter Lymph- und Blutrdume, deren Endothelien an der Wucherung
teilnehmen (Herxheimer-Roth) bestehen nicht; auch wurden Mast-
zellen (Verocay) in keinem der Knoten geschen, ebensowenig Lang-
hanssche Blasenzellen (Wegelin). Die in den gréBieren Knoten vor-
handenen schleimartigen, Sdematsen Bezirke sind kein ungewohn-
licher Befund. Verocay beobachtete in einem seiner Fille sogar
cystenartige Bildungen, fiir deren Entstehungsweise er keine sicheren
Anhaltspunkte geben kann.

Bei der groBen Ahnlichkeit der einzelnen Knoten unter sich fallen
die geringen Unterschiede im Aufbau weniger ins Gewicht, zumal es sich
um qualitative Verschiedenheiten handelt, die mehr zur Bestimmung
der Altersverhiltnisse der einzelnen Geschwiilste zu verwerten sind.
Die #ltesten Neubildungen sind sicherlich die Unterschenkelknoten
(wie auch klinisch feststeht) mit ihrer sehr derben Kapsel und ibhren
Gewebsnekrosen; als jlingste Geschwiilste kann man wohl die Riicken-
markstumoren ansprechen, welche die verhaltnismaBig spat ein-
setzende Kompressionsmyelitis mit ihren Folgen verursachten. Sie unter-
scheiden sich von den Unterschenkelknoten durch ihre diinne Binde-
" gewebshiille, durch ihren manchmal an Sarkomgewebe erinnernden
Zellreichtum und durch ihre geringen degenerativen Verénderungen.
Die Oberschenkelknoten nehmen, von diesen Gesichtspunkten aus be-
trachtet, eine Mittelstellung zwischen den Unterschenkel- und Riicken-
marksneubildungen ein.

Da als geschwulstbildende Matrix in den Tumoren fast nur die
Sehwannschen Scheiden in Betracht kommen, so erscheint der Name
Neurinom, nach dem Vorschlag Verocays, fiir die Art von Knoten
véllig berechtigt. Die Erkrankung als Ganzes miifite dann als Neuri-
nomatosis bezeichnet werden; der Ausdruck Neurofibromatosis
ist tiir den hier berichteten Fall unzutreffend.

Auffallend ist die diffuse Verdickung des linken Nervus ischiadicus,
die auf reiner Vermehrung des peri- und epineuralen Bindegewebes
(ohne wesentliche Mitbeteiligung der nervésen Elemente) beruht, was
sich mit den Beobachtungen Wegelins an Rankenneuromen zu decken
scheint. - Angesichts der Befunde an den Nervenknoten (reine Neuri-
nome) ist fiir diese Erscheinung der absoluten Bindegewebswucherung
keine befriedigende Erklirung zu geben: Entweder handelt es sich um
eine zufillige Begleiterscheinung oder um die Folgen einer Inaktivitéts-
atrophie durch die Riickenmarkskompression oder um das Ergebnis
einer frither durchgemachten Neuritis (Ischias). Die letzte Vermutung
hat um so mehr Wahrscheinlichkeit fiir sich, als der rechte Nervus
ischiadicus vollkommen unverindert erscheint. In der Anamnese ist aller-
dings kein Anhaltspunkt fiir eine frither durchgemachte Ischias zu finden.
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In der ganzen neueren Literatur lieB sich ein &hnlicher Befund nur
zweimal erheben. Harbitz beobachtete bei einer Frau, die zahlreiche
Hautknoten und auch Pigmentflecken aufwies, in ihrem 28. Lebensjahre
eine starke Verdickung des linken Nervus ischiadicus, der hier zu einem
spindeligen Tumor angewachsen war; die Geschwulst bestand vornehm-
lich aus Nervenisten, die in hockerige, geschwollene Strange verwandelt
waren und gelbliche, kolloid- und gallertdhnliche Massen enthielten;
trotz mehrfacher Operationen Rezidive; es entwickelte sich schlieBlich
am Nerven ein. Sarkom mit myxomatdser Degeneration des Binde-
gewebes.

Die von v.Orzechowski und Nowicki (1912) bei Neurofibro-
matose gesehenen Knoten in den Nn. ischiadicis kénnen mit der diffusen,
einseitigen Verdickung hier nicht verglichen werden.

Beim Vergleich der in-der neuesten Literatur niedergelegten Unter-
suchungsergebnisse tiber die ,,Recklinghausensche Krankheit* fallen
die starken Abweichungen in den Ansichten der einzelnen Autoren hin-
sichtlich der Zusammensetzung der Geschwiilste besonders auf.

Ein Teil halt an der Meinung v. Recklinghausens fest, daB es
sich um eine reine Wucherung des Nervenbindegewebes handelt (Wege-
lin, Harbitz), der andere Teil bestitigt die Befunde Verocays und
sieht in den Nervenknoten Geschwiilste des Neurilemms (= derSchwann-
schen Scheidenzellen) (Freifeld, Rheinberger). Diesem Dilemma
sucht sich Se¢hnitzer zu entziehen durch die Annahme, die Bezeich-
nung , Recklinghausensche Krankheit” als klinischer Begriff
umspanne zwei pathologisch-anatomisch verschiedene Arten von Nerven-
knotenbildungen: Das eine Mal stammen die Geschwiilste von ekto-
dermalen, das andere Mal von mesodermalen Gewebsbestandteilen ab.

Eine solche Trennung 188t sich wohl nicht aufrecht erhalten.

Bs scheint vielmehr das Bindegewebe, das ja bei jeder Geschwulst-
bildung ‘mehr oder weniger reaktiv wuchert, besonders in den Haut-
knétchen stark zu iiberwiegen, so daB man die geringe Vermehrung
der Schwannschen Scheidenzellen leicht nicht beachtet. Verocay
spricht in solchen Fallen von geringer Wucherung des Neurilemms mit
stirkerer Beteiligung des Bindegewebes an der Geschwulstbildung von
»Neurinofibrom®,

Mit der in dieser Bezeichnung ausgesprochenen Auffassung decken
sich auch zwei eigene Beobachtungen, die gelegentlich der Unter-
suchung von einem bei einem 25jidhrigen Arbeiter operativ entfernten,
handtellergrolen Pigmentlappen und von mehreren kirschkerngroBen,
bei einer 37 jahrigen Kéchin excidierten Hautknétchen gemacht wurden?).

1) A, Wallner, Inaug.-Diss. Miinchen 1920.
Virchows Archiv. Bd.237. 23
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In beiden Fallen fanden sich neben reinem Bindegewebe ,,Schich-
tungskugeln dhnliche Gebilde®, die an Bilder erinnern, die hier in dieser
Arbeit als hyalin umgewandelte Endstadien der ,,Wirbelbildungen®
betrachtet werden. Manchmal zeigten diese Schichtungskugeln noch
gelbenn Farbenton bei van Giesonfirbung, hiufig aber boten sie auch
— namentlich die derberen, &lteren — das leuchtende Rot des hyalinen
Bindegewebes. Solche Befunde nun erwecken leicht den Eindruck, es
bestehe die Geschwulst schon urspriinglich aus Bindegewebe. Zudem
sind in den feineren und feinsten Endnerven die Schwanmnschen
Scheidenzellen im Vergleich mit dem begleitenden Bindegewebe sehr,
sehr spirlich, so daf} sie jedesmal sehr stark wuchern miiiten, um Knoten
und Bilder zu erzeugen, wie sie die an den dickeren Nerven sitzenden
Tumoren darstellen.

Rein morphologische Betrachtungsweise kann die Frage nach der
Entstehung und dem Aufbau der Geschwiilste nicht entscheiden.

Daher zieht Sieglbauer (1917) in seiner Abhandlung ,,Morbus
Recklinghausen* zur Lésung dieses Problems besonders die Ent-
wicklungsgeschichte heran.

Er gibt unter Hinweis auf die Untersuchungen von Kupffer,
Held und Rabl vor allem die Wege an, auf denen die aus dem embryo-
nalen Medullarrohr auswandernden Zellen an die Peripherie gelangen,
und stellt eine Theorie zur Erklarung der Entstehung der oft erst im
Pubertatsalter auftretenden Erkrankung auf.

Er vertritt auf Grund der entwicklungsgeschichtlichen Beobachtun-
gen die Ansicht von der nervésen Natur der Knoten bei Neurofibromatosis.

Der SchluBl seiner Arbeit lautet: , Nehmen wir also an, daB aus
einer uns unbekannten Ursache auf den angegebenen Wegen Zell-
material im Uberschuf die embryonale Anlage des Zentralnervensystems
verlafit, so diirften es zundchst periphere Gliazellen im Sinne Helds
sein, also Zellen, die zum Teil zum Aufbau der Schwamnnschen Scheide
Verwendung finden, zum Teil aber unverwendet an vielleicht mechanisch
bestimmten Stellen liegenbleiben, die dann durch ein weiteres Er-
regungsmoment zu vermehrtem Wachstum kommen. Aber auch
typische Nervenzellen und Zwischenformen zwischen den Hisschen
Neuro- und Spongioblasten kénnen 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 Recklinghausen veranlaBten, die von ihm beschriebene
Erkrankung in eine Reihe mit der Elephantiasis zu stellen, kann nach
Alfred Fischl als eine von der Wucherung der embryonalen Ektoderm-
zellen. abhiingige Differenzierung von Mesodermzellen aufgefaflt werden.

Das Prinzipielle ist die Wucherung von peripheren Gliazellen, als
welche wir die Schwannschen Scheidenzellen nach Held aufzufassen
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haben, und so koénnte die Erkrankung statt Neurofibromatosis auch
periphere Gliomatosis genannt werden, da es gliomartige Knoten sind,
dié sich an den Nerven wie Perlen einer Kette aneinanderreihen.

Auch ¥reifeld sucht, gestitzt auf die Literatur und seine eigenen
eingehenden Studien iiber die embryonale Nervenentwicklung, die
Genese der multiplen Knoten bei der Neurofibromatosis zu ergriinden
und vor allem auch deren Beziehungen zu anderen Narbengeschwiilsten
darzutun. .

Wohl wurde durch Pick und Bielschowsky (1911) die Ansicht
ausgesprochen, daf} alle wirklichen Neurome — sie vechnen auch bis zu
einem gewissen Grade das ,,Neurinoma Verocay” dazu — ihren
Ursprung haben in ‘embryonalen MiBbildungen mit der Lostrennung
multipotentialer, embryonaler Neurocyten auf verschiedenen Ent-
wicklungshéhen. Sie stellén fiir diese Geschwiilste ein Schema auf:

Als ausgereifte Formen rechnen sie die Ganglioneurome, die meist
dem sympathischen Nervensystem angehéren; zu den ,,unreifen* Typen
zéhlen sie

a) die Neurocytome des Zentralnervensystems;

b) J. H. Wrights Neurocytoma im sympathischen Nervensystem.

¢) die multiple Sklerose des Gehirns;

d) die’ Neurinome (nach Verocay)?

Zunéchst beschreibt Freifeld zwei benigne unausgereifte Neurome,
die sich in den sonstigen in der Literatur verdffentlichten Neuroblastomen
unterscheiden:

»1. Durch das Feblen von zellreichen Partien mit den in den meisten
Neuroblastomen auftretenden Rosetten.

2. Durch das benigne Wachstum.

3. Durch das Auftreten in einem spaten Alter.«

»In den Neuroblasten findet sich als Baustein die embryonale,
neurogene Rosette, welche in vielen Fillen die Hauptmasse der Ce-
schwulst ausmacht, in den Neurinomen fehlt die Rosette als solche
vollstindig und nur die parallelen Kernziige mit dazwischenliegenden
Fagern gind vorhanden.”

Sie sucht nun den Beweis zu erbringen, da trotz der morphologischen
Verschiedenheit genetisch zwischen Neuromen und Neurinomen kein
grofBer Unterschied besteht.

Sie weist aut das ,,Rosettenstadium® des Sympathicus hin gelegent-
lich der Bildung des Grenzstranges sowie der sympathischen Nerven.
Die Rosetten werden von den aus den Spinalganglien ausgewanderten
Sympathogonien gebildet, sind immer vorhanden, manchmal aller-
dings sehr undeutlich. Zum Studium ,,des weiteren Schicksals der ein-
fachen, primiren Rosette” eignet sich nach der Erfahrung der Ver-
fasserin besonders das Nebennierenmark.

23*
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,,Dort, wo sie (die Rosette) noch die runde Form aufweist, ist schon
eine Differenzierung in eine zellreichere und zellirmere Partie ein-
getreten; dann streckt sich die Rosette in die Lange, wobei sie eine
nierenférmige Gestalt annimmt. Aus dem zellirmeren Teile ist ge-
wohnlich der konkave Bogen, aus dem zellreichen der konvexe. Bei
weiterer Streckung nimmt die Rosette endlich eine schlingenférmige
Gestalt an®.

Ganpz dhnliche schlingenformige Gebilde findet die Autorin auch bei
ihrem (wahrscheinlich vom Sympathicus ausgehenden) Tumor des
Falles 3. ,Nur die GréBenmale sind nicht genau; eine Geschwulst
braucht diese. MaBle nicht einzuhalten.®

Die in dieser Verdffentlichung eingehend beschriebenen Knoten an
peripheren Nerven zeigen weitgehendste Ubereinstimmung in der
Struktur mit diesem Falle 3 von. Freifeld.

Ist nun fiir die peripheren Nerven dieselbe embryonale Struktur-
einheit wie fiir das sympathische Nervensystem nachzuweisen, nédmlich
die Rosette ? Es bieten auch die Fille 4 und 5 von Freifeld den gleichen
histologischen Befund wie der Fall 3, obwohl sie zweifelsfrei von peri-
pheren Nerven abstammen, bzw. damit zusammenh&ngen. Nach
Kohn geht die Entwicklung der peripheren Nerven genau so vor sich
wie die der sympathischen Nerven. Auch Freifeld studiert diese Frage
an Miuse- und Schweineembryonen und an einem 15 mm langen
menschlichen Embryo. Sie stellt in den Spinalganglien Bilder fest, die
den sympathischen Rosetten sehr shneln. Besonders schon findet sie
diese Rosetten von Neuroblasten und Neurocyten in den Spinalganglien,
im Nervus trigeminus, vagus, acusticus, dicht vor den jeweiligen Gan-
glien, ausgepriigt. Dieser ,,Befund von Rosetten in spinalen Glanglien
und Hirnnerven ist uns sehr wichtig, weil wir daraus auf die gleichen
Strukturbilder bei der Entwicklung von cerebrospinalen und sympathi-
schen Nerven schlieBen kénnen. So wird es uns verstindlich, dafl bei
der Recklinghausenschen Krankheit, wie es Verocay durch die
Sektion nachgewiesen hat, dieselben charakteristischen Bénderfiguren,
welche in der Rosette den Baustein bilden, in den Geschwiilsten des
Sympathicus ebenso wie in den cerebrospinalen Nerven auftreten®.

Man findet in der Literatur Fille von Neurofibromatosis, wo neben
Knoten an den zentralen oder peripheren Nerven oder in der Haut
gleichzeitig Geschwiilste des Sympathicus vorhanden sind (z. B. Vero-
cay, Harbitz, Sieglbauer). Die Sympathicusgeschwulst enthilt
bisweilen Ganglienzellen oder deren Vorstadien. Will man hier nicht
primére multiple Geschwulstbildung annehmen — diese Annahme ist
doch mehr unwahrscheinlich — so gibt nur die Erklirung Befriedigung,
daB es sich in diesen Fillen eben um Geschwiilste neurogener Natur
von gleicher Struktur handelt, die ihren Ausgangspunkt in den multi-
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potenten Neurocyten, bzw. Neuroblasten der embryonalen Rosetten
haben und somit gleichzeitig im sympathischen oder peripheren Nerven-
system auftreten konnen.

Einen sehr interessanten Fall, der hierher gehdrt, zeigte Obern-
dorfer auf dem 18. Deutschen Pathologentag. Bei einem jungen
Manne wurde eine Riesenappendix von 16 cm Lénge und Zweidaumen-
dicke entfernt. ,,Es fand sich eine Hypertrophie siamtlicher Wand-
schichten; Feblen des lymphatischen Apparates, fast volliges Fehlen
der Muscularis mucosae, Ersatz des Stratum proprium mucosae durch
zellreiches eigenartiges - Bindegewebe. Darmplexus und Darmnerven
waren dabei bis an die Mucosa enorm vermehrt, massenhaft vergréfierte
Ganglienzellen und grofle, syncytiale Gebilde (Ganglienzelleniquiva-
lente)*. Oberndorfer betrachtet den Fall als partiellen Riesenwuchs
der Appendix mit ,ganglioneuroblastomatidser Komponente™. Auf
nihere Erkundigung lieB sich noch in Erfahrung bringen, daBl der Vater
des jungen Mannes an Neurofibromatosis litt; bei dem jungen Manne
selbst fanden sich an beiden Vorderarmen unter der Haut mebrere
groBere Knoten, von denen einer exstirpiert wurde. Die Untersuchung
ergab ,,Neurinoma Verocay”. Es handelt sich also um einen Fall von
Neurofibromatosis oder besser Neurinomatosis peripherer Nerven unter
Mitbeteiligung des Darmsympathicus (ob nur im Bereich der Appendix
oder weiterer Darmpartien sei dahingestellt), wobei die geschwulst-
artige Verdickung der Appendix schon mebr an ein Ganglioneuroblastom
erinnert. Diese Beobachtung hilft die Ansicht Freifelds stiitzen, welche
die Neurinome in eine Reihe mit den Neuromen stellt und behauptet,
dal ,eine strenge Sonderung der Neuroblastome von den Neurinomen
sich nicht durchfithren 1aft, was auch begreiflich ist, weil es sich in
beiden Fillen um eine NervenmiBibildung handelt”. Diese Auf-
fassung nihert sich wieder der alten AnschauungVirchows von der haupt-
sichlichen Beteiligung des Nervengewebes am Aufbau der Neurofibrome.

Die Vielgestaltigkeit des pathologischen Bildes bei der ,,Reckling-
hausenschen Krankheit” illustriert eine Mitteilung von Knauss,
die zudem noch sehr der Aufklirung der Frage nach dem Aufbau der
Neurofibromknoten beitrigt. Die von diesem Forscher erhobenen
Befunde an multiplen subcutanen, mit Nerven in Verbindung stehenden
Knoten sind sehr eigenartic und #uBerst selten. Er fand in den Ge-
schwiilsten reichlich markhaltige und marklose Nervenfasern neben
Ganglienzellen und nannte die als typische Ganglioneurome imponieren-
den Neubildungen ,,multiple, subcutane Neurome. Vereinzelte Gan-
glienzellen in Nervenknoten bei Recklinghausenscher Krankheit
haben auch Verocay und Herxheimer-Roth beschrieben.

Ein weiterer Vergleichspunkt der Neurinome mit den Neuromen
ist auch die manchmal in der Einzahl sowohl am sympathischen wie
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auch zentralen (Kleinhirnbriickenwinkeltumoren) und peripheren Ner-
vensystem auftretende Geschwulst vom Typus des Neurinoms (As-
kanazy, Freifeld, Rheinberger).

Atiologie:

Aus diesen Betrachtungen ergibt sich ohne weiteres, dafi auch in
dieser Arbeit der Standpunkt vertreten werden soll: Die Neurino-
matose ist eine Systemerkrankung.

Diese Lehre erfreut sich der besten Begriindung und deshalb der
meisten Anhanger. (Es geniige hier ein Hinweis auf die Arbeiten von
Feindel, Chipault, Darier, Labouoecie, Verocay und Molter.)

Harbitz teilt hinsichtlich der Atiologie diese Anschauung der
meisten Autoren von der ,,Systemerkrankung®.

,,Gleichzeitig aber ist die Krankheit generell, konstitutionell; dies
deuten unter anderem die gleichzeitig auftretenden Anomalien des
Knochensystems, wie man sie bisweilen findet, an, sowie die Intelligenz-
storungen und der Infantilismus, wie es in 2 unserer Fille von Elephan-
tiasis zu becbachten ist.

Die Krankheit muB éigentlich als eine Art Entwicklungsanomalie
oder MiBbildung im weitesten Sinne aufgefallt werden mit der Neigung
zu Geschwulsthildungen in bestimmten Organsystemen.

Diesbeziigliche Angaben und Hinweise fehlen fiir unseren Fall.

Die verschiedenen, friither als dtiologisch wichtig betrachteten Fak-
toren wechselten je nach dem Stande und der Mode in der medizinischen
Wissenschaft; es sei deshalb auf Adrian verwiesen.

Nur weniges sei hier erwahnt:

Im Zeitalter der Bakteriologie nahm es nicht wunder, dal auch fiir
die ,,Recklinghausensche Krankheit ein Erreger gesucht wurde
(Landowski und Zambaco), zumal ihre Ahnlichkeit mit der Lepra
tuberosa manchmal sehr grof3 ist.

Andere Forscher stellen ein toxisches Moment in den Vordergrund
und schuldigen ,,wegen der zahlreichen Analogien, die zwischen Neuro-
fibromatose und dem Morbus Adissonii einerseits und dem Myxédem
andererseits bestehen” (Adrian), primére Nebennieren- bzw. Schild-
driisenerkrankungen als Ursache an (Revilliod), doch ist ein Zu-
sammenhang beider Krankheiten ,,vorliufig als unbewiesen zu be-
trachten*, wie Adrian nach eingehender Kritik der toxischen Theorie
behauptet. AuBerdem werden noch eine ganze Reihe von Gelegenheits-
ursachen, wie Erkaltungen, Reizzustinde der Haut, psychische Er-
regungen, Pubertit angegeben.

Im AnschluB an die bakteriologische Theorie iiber die Entstehung
der Neurofibromatosis seien zwei in allerneuester Zeit (1920 u. 1921)
von L. Merck vertffentlichte Arbeiten nicht vergessen.
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Merk fand in den Nervengeschwiilsten angeblich winzige Pilanzen-
teile, die_er in ursichlichen Zusammenhang mit der Neurofibromatose
bringt. Derartige Befunde konnten in den Praparaten dieses Falles
nicht erhoben werden, trotz eifrigsten Forschens.

Versuche mit den von Merk beobachteten Farbreaktionen, die fiir
die Botanomnatur der Neurofibromknoten sprechen sollen, konnten zur
Nachpriifung nicht mehr angestellt werden, da die letzte Abhandlung
Merks erst nach Fertigstellung dieser Arbeit zur Veréffentlichung
gelangte¥).

Zusammenfassung:

1. In dem hier beschriebenen Falle finden sich multiple Nerven-
knoten am Riickenmark (intradural) und an den peripheren Nerven.
Sonstige Verinderungen, die oft im Zusammenhang mit solchen Ge-
schwiilsten auftreten, sind hier nicht nachgewiesen.

2. Die Nerventumoren sind aus neurogenem Gewebe aufgebaut.
Als Geschwulstbildner kommen die Schwannschen Scheidenzellen
(Nervenfaserzellen) in Betracht. Daher erscheint nach Verocays Vor-
gang die Bezeichnung ,,Neurinom® vollkommen berechtigt.

3. Es lieBen sich ,,Wirbel- und Rosetten‘-dhnliche Gebilde, bzw.
deren Aquivalente beobachten, die mit den von Freifeld bei unaus-
gereiften benignen Neuromen und multiplen Neurofibromen beschriebe-
nen Bildern véllige Ubereinstimmung zeigen, so daB ein genetischer
Zusammenhang und flieBender Ubergang von den unausgereiften
malignen {iber die unausgereiften benignen Neurome zu den Neurinomen
sehr wahrscheinlich scheint, zumal die neurinomatésen Neubildungen
neben dem zentralen und peripheren auch das sympathische Nerven-
system ergreifen.

4. Aus der umfangreichen Kasuistik ist ersichtlich, daf} ,,die Neuro-
fibromatose (oder besser die Neurinomatose, d. Verf.) auf kongenitaler
Anlage beruht, daf} sie auf Grund der mit auffalliger Haufigkeit vor-
handenen Stigmata als Mibildung im weiteren Sinne des Wortes auf-
zufassen ist”“. (Adrian.)
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