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Seit der Beschreibung der generalisierten Neurofibromatose als eines 
selbstgndigen Krankheitsbildes durch v. Rec/clinghausen sind 43 Jahre 
vergangen. 

Seitdem ist fiber die Natur  dieser Geschwiilste auf Grund der Fort- 
sehritte entwieklungsgesehichtlieher Erkenntnisse und der Vervoll- 
kommnung der neuro-histologischen Fgrbeteehnik eine ergebnisreiehe 
Er6rterung fiber die Natur der yon Reeklinghausensehen Neurofibrome 
entbrannt,  die ihren Zusammenhang mit anderen verwandten Neu- 
bildungen geklgrt hat und ihnen eine siehere Stellung unter den Neuri- 
nomen Verocays versehaffte. 

Gleiehzeitig ist mit der wachsenden Zahl der Beobachtungen der 
Formenkreis dieser Erkrankung st/~ndig vermehrt  und ausgestaltet 
worden, besonders insofern als ZusammenhSmge mit anderen Krankheits- 
vorg/~ngen und Org~nver~nderungen entdeekt wurden, die geeignet 
waren, das Wesen der Erkrankung aufzuklgren. 

So hat man die Beziehungen der Neurofibromatose zu anderen 
Gewiiehsen des Nervensystems, zu Gliomen und Ganglioneuromen 
(Oberndor/er), zur Annahme einer zugrunde liegenden gemeinsamert 
St6rung der Entwicklung des Nervensystems verwendet. Die Ansieht, 
dab der Neurofibromatose eine Entwieklungss~Srung zugrunde liege, 
wurde aueh dureh das Vorkommen anderer Gesehwiilste bei solchen 
F/~llen best~tigt (Adenomatose des Rectums, Winestine-L. Pic/c). 

Trotzdem is~ man erstaunt, wenn man auf die alten klassischen 
Ver6ffentliehungen zuriiekgeht, wie gut und vollstgndig die ersten 
Beobachtungen bereits das anatomisehe Bild der Krankheit  ausgesehSpft 
haben und wie vieI mehr seitdem das paghohistogenetisehe Moment 
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als das desk r ip t iv -ana tomische  gefSrdert  wurde.  U n d  doeh s ind auch 
hier noch n ich t  alle Vorkommnisse  berf ieks ieht ig t  und  noeh manche  
ana tora i sehen  Einze lhe i ten  unbekann t .  Daher  seheinen uns die b e i d e n  
folgenden,  un te r  anderem besonders  a m  Magendarmkanal lokal i s ie r ten  
F~lle  vom ldin isehen und  ana tomischen  S t a n d p u n k t e  aus mi t t e i l enswer t  
zu sein. 

I n  der  Ta t  is t  berei ts  in der  ers ten  geschieht l ieh gewordenen  Beschrei-  
bung  dureh  Friedrieh yon Recklinghausen das V o r k o m m e n  yon  1NIeuro- 
f ib romen a m  Verdauungssch laueh  bei general is ier ter  1NIeurofibromatose 
besehr ieben worden.  Er  tei] t  n ieh t  nur  e inen eigenen Fa l l  mit ,  sondern  
ff ihrt  noch drei  andere  F~ille anderer  Untersueher  an. 

I m  Fa l le  Wegner waren  an den sympa th i s ehen  Nerven  des Magens 
nur  einzelne Gesehwfilste, im Fal le  Siemens im submukSsen  Gewebe 
des Magens sogar nur  ein einziges KnStchen ,  im Fal le  yon  Riesen]eld, 
Gerhardt und  Ziegler dagegen in der D a r m w a n d u n g  reichl ich Neurome  
vorhanden .  

v. Recklinghausens eigener Fall 1; eine 55j~ihr. Frau ist ein hervorragendes 
Beispiel ffir die gastrointestinale Neurofibromatose. tiler war der Magen Sitz 
zahlreieher miliarer subserSser Iqeubfldungen, w~hrend im Jejunum ein erbsen- 
groBes, ein kirschkerngroftes und ein zweilappiges, fiber walnuftgroftes 1Nleuro- 
fibrom sich fanden. Dabei wird hervorgehoben, daft diese Gesehwfilste zwar yon 
Serosa iiberzogen und intramuskul~r gelagert waren, da~ der letzterw~ihnte gr6ftte 
Tumor jedoeh in die Darmwand eintauehte und eine Verlangerung bis ins Darm- 
lumen schickte. Es gelang v. Rec/~linghausen anch, pr~paratoriseh den Zusammen- 
hang dieser Knoten mit den Magenwandnerven festzustellen. 

Die erste, besonders  auf diese Loka l i sa t ion  der !NIeurofibrome am 
Verdauungsseh lauch  ger ichte te  Unte r suehung  ve rdanken  wi t  M. Aska- 
hazy. E r  konn te  die L i t e r a t u r a n g a b e n  fiber l~eurofibrome des Ver- 
dauungsschlauchs  noeh um einige Fglle vermehren.  Hierher  gehSrt  der  
Fa l l  yon  Modrze]ews]ci, in welehem im J e j u n u m  und  Colon t r ansve r sum 
subserSse l~eurofibrome bis zu HaselnuBgrSBe sich vor fanden  (an der  
H a u t  waren  3020 1NIeubildungen gleieher A r t  vorhanden) .  Man ~zer- 
gleiche bei  As]canazy aueh die Beobaeh tungen  yon Westphalen, Gerhardt, 
H. Kohtz, Sangallis. 

Askanazys eigener Fall betraf eine 42j~thr. Schneiderin, die wahrend des 
Lebens aufter leiehten lViagenschmerzen keine MagendarmstSrungen dargeboten 
hatte. Am Darm fanden sich bei der Sektion etwa 15 Gew~ehse, deren histologische 
Untersuehung keiaen Zweifel lieft, dab sie vom I~ervenapparat der Darmwand 
ihren Ausgang genommen hatten, und zwar vom Plexus myenterieus Auerbachi. 
Sie zeigten den typisehen faserigen Bau nnd das f~rberisehe Verhalten der Neuro- 
fibrome und enthielten zwischen ihren Fasern Ganglienzellen. Dieser Fall zeigte 
also, daft multiple Neurofibrome nieht nur vom spinalen, sondern aueh veto sym- 
pathischen Nervensystem ausgehen k6nnen, und daft sie eine Systemerkrankung 
des letzteren darstellen kSnnen, gerade so wie die klassisehen F~lle v, Reclding- 
hausenscher Krankheit am fibrigen Nervensystem. 

4* 
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Beide Systemerkrankungen kSnnen vereinigt vorkommen oder, wie 
in Askanazys Fall, isoliert; denn in diesem Fall waren die subcutanen 
und iibrigen eerebrospinalen Nerven nicht mitbefallen. 

Naeh Askanazys grundlegender gewissermagen programmatiseher 
Festlegung dieses Typus sympathieogener gastro-intestinaler Neuro- 
fibromatose haben sieh die Beobaehtungen ghnlieher F~lle noeh erheb- 
lieh vermehrL (vgl. Anschiitz und Kon]etzny, die abet kein eigenes Ma- 
terial beibringen. Die yon ihnen bei Ascho// zitierte Abbildung eines 
solehen Falles ist im Original nieht zu finden), so dab man heute tat- 
s/iehlieh yon einer typisehen Lokalisation der Neurofibromatose am 
Magendarmkanal spreehen kann. 

Man kann diese Beobachtungen zweekm/~gig in mehrere Gruppen 
einteilen. 

Die erste Gruppe sind F/~lle, in denen die Gewgehse des Magendarm- 
kanals eine Teilerseheinung einer allgemeinen Neurofibromatose klassi- 
scher Erscheinungsform sind und 'sieh mutatis mntandis, auch histo- 
logiseh, den Haut tumoren gleichartig verhalten. Dieser Gruppe, deren 
Geschwfilste /clinisch gewdhnlich erscheinungslos verlau[en, gehSrt die 
Mehrzahl der Fglle an, auger den genannten noeh die Fglle von P. Marie 
und Couvelaire, deren einer yon Branca obduziert wurde, und derjenige 
yon Tauber. 

Die zweite Gruppe umf~Bt diejenigen F~lle, in denen die Neuro- 
fibrome des Magendarmkanals die einzigen Neubildungen sind, w/~hrend 
Haut- und fibrige Cerebrospinalnerven unveri~ndert sind. Die Gew/~chse 
am Darmkanal haben aber den Bau der fiblichen Neurofibrome. Dieser 
Typus, der als eine isolierte Neurofibromatose des sympathischen 
Nervensystems bezeichnet werden kann, wird vertreten durch den Fall 
yon Aslcanazy. 

Wahrscheinlich geh6r~ aueh tier yon As]canazy beschriebene Fail 
eines grogen retropharyngealen Neurofibroms als einziger Lokalisation 
hierher. Von einer Neurofibromatose kann man allerdings nicht mehr 
sprechen, wenn nur eine einzige Neubildung vorhanden ist, aber die 
histologische 1Jbereinstimmung gibt genug Recht, eine solche Ge- 
schwulst ans Ende einer geschlossenen Reihe yon Fgllen zu setzen, 
die yon Einzelgewgchsen, z. B. Kleinhirnbriickenwinkelneurofibromen, 
fiber streng lokalisierte gruppierte (z. ]3. Aslcanazys Fall multipler 
Neurofibrome der Dura m~ter) und tiber systematisierte Neurofibro- 
matosen eines Organsystems, z. B. des Darmes, sehlieglieh zm" genera- 
lisier~en klassisehen Form der allgemeinen Neurofibromatose ffihrt. 

In der dritten Gruppe, die aus Fgllen der ersten beiden Gruppen 
hervorgegangen zu denken w~re, sind diejenigen Fglle enthalten, in 
denen einer oder mehrere der Magendarmgesehwiitste eine sarkomat6se 
Umwandlung zeigt. Sehon lclinisch sind diese Fglle durch die vom 
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Magendarmkanal ausgehenden und eben dureh diese sarkomat6se 
Entwieklung bedingten St5rungen yon den ersten beiden Gruppen unter§ 
sehieden. Dementsprechend Iiihren solehe F~lle zu ehirurgisehen Ein- 
griffen, und so sind einige yon ihnen bioptiseh beobaehtet worden. 
Itierher geh6rt ein gestieltes subser6ses Fibrosarkom des Darmes bei 
einer mit subeutaner Neurofibromatose behafteten Frau, das gelegent- 
lieh einer Myomeetomia uteri yon Hartman~ beobaehtet wurde, sowie 
der Fall yon Shouldice. Ein Fall yon Leriche f6rderte bei einer wegen 
Pyiorusstenose ausgefiihrten Pylorusresektion ein groGes sarkomat6ses 
Neurofibrom des Pylorus und ein zweites subser6ses Neurofibrosarkom 
des Duodenums zugage. Die Haut  und, wie die Obduktion spgter 
zeigte, aueh d/~s Jejunum waren mit Neurofibromen besetzt. 

Als vierte Gruppe miissen diejenigen F~ille intestinaler Neurofibro- 
matose herausgehoben werden, die besonders naeh L. Piclcs Unter- 
suehungen insofern einen Typus darstellen, Ms in ihnen die dysonto- 
genetisehe Natur der Neurofibromatose besonders augenseheinlieh zutage 
tritt .  In diesen F/tllen war die Neurofibromatose der Magendarmnerven 
verbunden mit l~iesenwuehs des tributiiren Organteiles oder mit tumor- 
artiger Blastomatose desselben (Winestine), genau so, wie a u e h  die 
lokalisierten Neurofibromatosen der I-Iaut- und Extremit~itennerven 
mit t~iesenwuehs der betroffenen K6rperteile verbunden sein k6nnen 
(vgl. Heusch). Winestine hat die wenigen bisher bekannten F~ille dieser 
Form zusammengestellt und ihren Besonderheiten naeh untereinander 
gruppiert, die dureh plexiforme Anordnung der neurinomatSsen Neu- 
bildungen ausgezeiehnet, stets auI einen bestimmten, umschriebenen 
Teil, einen Absehnitt des Darmrohres besehr~inkt waren. Obgleieh yon 
den bisher vorliegenden F/tllen die meisten den Wurmfortsatz (Obern- 
dor/er, Schultz, Schminclce) betreffen, die tibrigen andere Darmteile 
(Diinndarm L. Picl~-Lotz) (Rectum L. Piclc-Fginestine), so kann man 
doeh yon Vertretern eines und desselben Typus spreehen. L. Pick 
neigt zu der Annahme, dab der giesenwuehs des betreffenden Darm- 
stiiekes nieht etwa die Folge der Neurofibromatose, sondern eine mit 
ihr gleiehgeordnete Vergnderung ist, die auf der gleiehen Anlagest6rung 
beruht. 

Kurz zusammengefaBt ergeben sieh also fiir die intestinMe Form 
der Neurofibromatose folgende 4 Grulopen: 

1. Intestinale Neurofibromatose als Teilerseheinung Mlgemeiner 
Neurofibromatose. 

2. Intestinale Neurolibromatose als alleinige LokMisation. 
3. IntestinMe Neurofibrolnatose (wie 1 oder 2) mit Sarkomentwiek- 

lung. 
4. IntestinMe Neurofibromatose (wie 2) mit lokalem l~iesenwuehs 

oder lokaler ~Blastomatose. 
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D ie  yon  uns  b e o b a c h t e t e n  Fg l l e  m S g e n  b ier  ~ls V e r t r e t e r  des  e,'sten. 
Typus  folgen~). 

Fall 1. Ferdinand S., 44jghr. krbeiter  (Sekt.-Nr. 135/31. I. 1923). 
Der bisher stets gesunde Mann kannte seine Hautgesehwiilste, besonders an 

den Beinen, seit seiner Kindheit. Er f/ihlte sich erst seit wenigen Tagen l~'ank 
und bekam 1 Tag vor der Aufnahme ins Krankenhaus einen Sehwindelanfall. 
Er  wurde mit Pargsthesie der linken K6rperseite eingeliefert und hatte wghrend 
weniger Minuten mehrere Sehwindelanfglle. 

Abb. 1. Fall 1. Grol~es naeviformes Neurofibrom der I~aut des rechten Oberschenkels, yon einera 
:gaarkranz umgeben. ]In nattirlichen Farben konservim% Verkleinerung 10 : 4,5. 

Bei der Aufnahme Benommenheit, doeh reagiert er auf einfache Fragen. 
Linkes Augenlid und linker Mundwinkel hgngen her~b. Spastisehe Parese beider 
lillker Extremitgten. Pupilten re~gieren. Patellarreflex beiderseits erh5ht. Alle 
inneren Org~ne unvergnder~, his ~uf eine unregelmgBige Herztgtigkei~. 

Nachdem etwa 1 Monat lang unter weehselnder Stgrke der Lghmungen der 

1) Vgl. Demonstrationsabend im RudolLVirehow-Kra.nkenhans Berlin, 
18. V. 26. Dtsche. reed. Woehensehr. 1926. 
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Allgemeinzustand sich versehleehtert  hat te ,  wird der Kranke unter  der Ver- 
mutungsdiagnose , ,Hirn tumor"  operiert. Naeh der Er6ffnung des Seh~dels fiber 
beiden Hemisph&ren wird der Sinus oeeipitalis unterbunden.  Kurz naeh der 
Operation, bei der eine s tarke Blutung aus dem Confluens sinuum erfolgt, geht 
der Kranke  unter  Atemli~hmung zugrunde. 

Die Sektion (Dr. Christeller) ergibt folgenden Befund (Protokoll in Diagnose- 
form) : 

1. ~ufleres undExtremitdten: K6rpergewicht 50kg, K6rperl~nge 150era. Guter  
Ern~hrungszustand.  Leichte An~mie Mler 0rgane. ZMflreiche Neurofibrome der 
t Iau t ,  deren Gr6ge in der Mehrzahl yon der eines Stecknadelkopfes bis zu der einer 

Abb. 2. Fall 1. Zwei 9eriostale Neuro- 
fibrome an der vorderen Tibiakante. 
In nattirlichen Farben konserviert. Ver- 

grSgerung 1,2 : 1. 

Abb. 3. Fall 1. L~ngsgestellte submukSse Nettrofibrome 
der kleinen IZllrvatur und der Vorderwand des l~{agells. 
In natiirliehen Farben konserviert. Verkleinerm~g 

10 : 4~5. 

Erbse  schwankt ;  die Geschwfilste sind meist s tark vorspringend, liegen in gr6gter 
Anzahl  an Brust-, Bauch- und  Rfiekenhaut,  in geringerer Zahl, abel" bis zur Gr6Be 
einer Kirsche, an  den Armen und  Schultern, einer yon Pflaumengr6Be am linken 
Unterschenkel.  E in  anderer Knoten,  yon de r  Gr66e zweier F~uste (siehe Abb. 1) 
finder sieh an  der Streekseite des rechten Obersehenkels. E r  ist mehrfaeh ge- 
lappt,  yon runzeliger Oberflitche und mit  ~iefen, brei ten ~ollikeln versehen, 
el~stisch-weieh und  naevus~rtig. Umgeben wird er yon einem diehten Ka'anz 
langer dunkler Itaare.  AnI der Sehnittfl~ehe sieht er grauweig aus, i s t  aus Faser- 
bfindeln zusammengesetzt  und  ha t  etwa die S t ruktur  eines 6demat6sen Fibroms. 
Er  ist Ilaeh ~uf der Unterfl~ehe und  mit  der Nuskula tur  nicht  verwaehsem Sehr 
zahlreiehe lentigoartige Fleekchen sind tiber die t I a u t  verteilt,  sowie einige Dutzend 
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noeh st/trker pigmentierter Naevi bis zur GrSl3e eines Fingernagels fiber den Rumpf 
und die Gliedmal3en verteilt. 

Leiehte Skoliose der Wirbelsgule, die im Brustteile naeh reehts konvex ist. 
In  der Mitte der vorderen Tibiakante (siehe Abb. 2) erkennt man naeh Preparation 
2 iibereinander gelegene flaeh-halbeifSrmige, dem Periost lest und breit a.uf- 
sitzefide Kaoten, der obere 3,75 era, der untere 2 em lung, yon gleichem Aussehen, 
wie die Hautgew~ehse. 

An den Nervenst~mmen der Ex t r emi t~en  finden sieh keine Geschwtilste mit 
Ausnahme eines spindeligen Tumors yon 1 em Lgnge am linken Nervus eutanens 
brachii. 

2. Brust- und Halsorgane: Leiehte parenehymatOse Degeneration des tIerz- 
muskels. Zahlreiehe subendokardiale Blutungen der linken Kammer. Erweiterung 

beider Herzkammern. Klappen, 
Kranzarterien nud Aorta sind 
frei yon herdf6rmigen Ver/~n- 
derungen. Sehr ausgedehnte alte 
Verwaehsungsstr~nge der reeh- 
ten, vereinzelte der linken Pleura- 
h6hle, i~eebtsseitige verkalkte 
Bronehiallymphknotentbe. Reeh- 
te Lunge vierlappig. Doppel- 
seitige eitrige :Bronchitis. Neben- 
sehilddrfisen nieht vergrSBert. 
Gaumenm~ndeln klein und blaB. 
i)brige Halsorgane unvergndert. 
Magensehleimhautinseln am obe- 
ten Ende des Oesophagus. 

3. Bauchorgane: tm  Magen 
(siehe Abb. 3) in der Gegend der 
kleinen Kurvatur  und des an- 
sehliel3enden Teiles der l~{agen- 
vorderwand 2 einander parallel 
und etwa in der I~iehtuug der 
Magenaehse verlaufende Knoten, 

Abb. 4. Falll. Net~rofibrom tier reehten Grol3hirnhemi- Yon denen einer stark naeh in- 
sph~ire mit zentralem BluterguB. IJdem der tIemisph~re 
und Ventrikelkompression. In nattirlichen Farben kon- nen vorgew61bt, ungef&hr dattel- 

serviert. Verkleinernng I : 2. kerngroB und U-f6rmig, der an- 
dere flaeher, etwas gesehlgngelt, 

lgnggestreck~ ist und am PfSrgnerende zugespitzt guslgnft, w~hrexld da.s kgrdigle 
Ende sieh mehrfaeh gabelt, seitlieh ausbreitet und langsam abflaeht. Die 
Xnoten liegen submukSs, haben nirgends die Sehleimhaug durehbroehen, art 
der Serosa heben sie sieh gar nieht ab. Auf dem Durehsehnitt sind sie, ~hnlieh 
wie die ttautgew~ehse, elastiseh, faserig, grauweig. Ein kirschgroBes und zahl- 
reiehe kleinere subserSse Neurofibrome linden sieh am Dfinndarm. AuBer knotiger 
Hypertrophie der Prosgata, besonders der beiden Seitenlappen, keine wesentliehert 
Vergnderungen an Baueh- und Beekenorganen. 

~. Schdidelhdhle: tIaupthgare rasiert. GroBe Operationswunde am Hinter- 
haupt, frisehe ehirurgisehe Naht der freigelegten Dura mater. VorfM1 eines etwa 
dreimarkstfiekgroBen Stfiekes der reehten Hemisphgre. Kleiner Duraknoehen, 
fiber dem linken Seitenlappen gelegen. Lgngsblutteiter leer. Dura sehr gespannL 
tlirnwindungen sehr breit und abgeplattet, besonders an den Seheite]- und Sehlgfen- 
l~ppen. Es besteht eine Asymmetrie beider Halften, da die reehte kugelfSrmig 
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vorgew61bt und stark vergr6gert ist. Die baSalen Hirnnerven sind frei/ Zwisehen 
dem linken Temporallappea und dem Kleinhirn ein flaehes Blutgerinnsel. 

Auf einem naeh I-Iirtung angelegten Horizontalsehnitt dutch das Gehirn 
(siehe Abb. 4) sieht man in der rechten HMbkugel einen nieht ganz Iaustgrogen 
kugelrunden Knoten, der die Gegend der Insula gei l i  und der angrenzenden 
Parietal- und Temporallappen einnimmt. AuI der frontalen Sehnittfl/~ehe hat er eine 
Breite yon 5,5 und eine H6he yon 5 cm. Die anschliel~enden Teile des Gehirns sind 
stark zusammengedrtiekt, besonders die Windungen der l~inde und die reehte Seiten- 
kammer, deren Hinterhorn nahezu verlegt ist. Besser erhalten Mind die groBen 
basalen Ganglien, w/~hrend die weige Substanz des Centrum semiowle gelblieh 6de- 
mat6s ist. Der Knoten ist ziemlieh seharf abgegrenzt, wenn aueh nieht ausseh/ilbar. 
Er besteht aus einem kugelsehaligen 1--2 em breiten grauweigen Augenteil ,  der 

Abb. 5. Fall 1. Neurofibrom tier Cutis. Himatoxylin-Eosin. 5fikrosummar 
42 mm. Brillenglaskondensor. Gl'iinfilter. YergrSgernng 8,5 : 1. 

derb, iaserig nnd etwa wie die Neurofibrome der Haut  beschaffen ist~ wihrend 
der grOgere Teil seiner M~sse, die zentralen Abschnitte dunkelrot bis sehwarzrot 
aussehen. Diese grote zentrale Blutung l i g t  2 versehiedene Teile erkennen, der 
eine occipital gelegen nnd hMbmondf6rmig, ist braunrot, yon Pigment durehsetzt, 
der frontMe Tell heller rot, einer friseheren ttlutung entspreehend. Rtickenmark 
ohne Ver~nderungen. 

Mikroskopischer Untsrsuchung wurden die Gewiehse der t taut ,  des Magens, 
des Darmes, der Tibia, des Gehirns, das l~iickenmark und die Nebennieren unter- 
zogen. 

Die zahlreichen kleinen Hautgeschwi~Iste (siehe Abb. 5) sind dieht unter der 
Epidermis gelegen nnd beriihren fast den Papillark6rper. Sic bestehen aus einem 
diehten Netzwerk zarter Fasern, die in Biindeln angeordnet, zahlreiehe Kerne 
zwisehen sieh enthMten. Die Kerne liegen nnregelm~Big dureheinander , zwar 
meist parallel gestellt, ~ber niemMs in Frontreihen, der sog. Par~destellung. Atle 
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Kerne sind yon kurzer gedrungener Spindelform, loekerem Chromatinger/ist und 
gleichm/~Biger Gr6Be. Nirgends Riesenzellen oder ganglienzellen/~hnliehe Gebilde. 
Im Knoten nur wenige Capillaren und grSBere Blutge~Be, doch sind mehrere 
SehweiBdrfisen eingesehlossen. Pigment - -  eisenfreies oder eisenhaltiges - -  ist 
nicht vorhanden. Die Fasern f/~rben sich br~unlichgelb mit van Gieson, ganz im 
Gegensatz zu dem leuchtenden Rot  der breiten Fasern des umgebenden Bin@- 
gewebes. Aber aueh einige wenige kollagene rote Fasern und einige elastisehe 
Fasern sind in das Gesehwulstgewebe eingefloehten. 

Der grebe naevi[orme Hauttumor (siehe Abb. 6) am Obersehenkel ist ganz 
/~hnlieh gebaut in bezug auf Anordnung der Nervenfaserbfindel, kollagenen und 
elastisehen Fasern, sowie die Zahl, Form und Lage der Zellen. In  der benachbarten 
Cutis liegen zahlreiche perivaseul/~re Rundzelleninfiltrate. Einige Biindel glatter 

Abb. 6. Fall 1. Gro6es ~aeviformes Neurofibrom der Oberschenkelhaut. van Gieson. 
Mikrosummar 42ram. Brillenglaskondensor. Griinfilter. ~Tergr56erung 1~:1. 

Muskelfasern strahlen in das GewS, ehs ein. Die Bielschowskysche F~rbung zeigt 
ein dichtes Netzwerk scharf impriignierter zarter markloser Nervenfasern, die 
tiefsehwarz sind im Gegensatz zu den breiten purpurroten Bindegewebsfasern der 
Cutis. Die Nervenfasern sind gestreckt, gewellt oder gedreht, oft sieht man dieho- 
tomische Teflungen und T-Fasern. Die Fasern stehen mit den Gesehwulstzellen 
in Zusammenhang. 

Die Naevi der Haut zeigen starke Anh~ufung yon melanotisehem eisenfreien 
Pigment in der Keimschicht der Epidermis, die nieht verdickt ist. In  der Curls 
reiehlieh Chromatophoren, wie in anderen pigmentierten Naevi; Nervenfaserbiindel 
in Stri~ngen oder in Knotenform sind nirgends vermehrt. Das elastische Gewebe 
der Curls unver~ndert. 

Im Darm liegen die Neurofibrome zwisehen den beiden Schiehten der ~r 
so dal~ man die Ringmuskelfasern innerhalb, die Liingsmuskelfasern auBerhMb 
yon dem Gew~ehsknoten eine Streeke weir in allmi~hlieh sich verdiinnender Schieht 
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um ihn herumlaufen sieht. In  der Umgebung liegen noch mehrere Ganglienzellen- 
knoten des Plexus myentericus, die fast die Tumoroberfl/~ehe bertihren. Die 
Gew~ehse sind seharf begrenzt, yon der gleiehen Struktur, Faser- und Zellzusammen- 
setzung wie die der Haut. Keine ,,Paradestel]ung" der Kerne. van Gieson f~rbt 
die Fasern gelbbraun, Einschlfisse anderer Fasern sind nicht zu bemerken. Biel/ 
sehowsky-Fgrbung zeigt, dab der ganze Knoten aus einem dichten Netzwerk 
~ypischer zarter Nervenfasern besteht, mit dichotomisehen Teflungen, lang- 
gestrecktem Verlauf, gerade oder gewunden und yon weehselnder Dieke, einige 
sind sehr fein, andere breiter. 

h n  Magen (siehe Abb. 7) beginnt die Geschwulst in der Submueosa, dieht 
unter den Driisen, sie ist bier weniger seharf begrenzt, und einige der Magenschleim- 
dr~sen sind:hier und dort zwischen die Gew/ichsfasern eingesprengt. Im iibrigen 

Abb. 7. Fall 1. Neurofibrom der Submucosa des 5fagens. van Gieson. Objektiv 
Zeiss A. Abb6-Kondensor, 21insig. Griinfilter. VergrSBerung 55 : 1. 

hat  sie die gleiche Zellen- und Faserstruktur, wie die Hautknoten;  die Zellen und 
Fasern sind zu Biindeln vereinigt, zwischen ihnen ]iegen einzelne Gruppen eosino- 
phfler Leukocyten. F/~rberiseh verhalten sich die Fasern zu van Gieson wie oben 
besehrieben. 

Die I%ubildungen an der vorderen Tibiakante (siehe Abb. 8) bestehen aus 
demselben Netzwerk yon Fasern und Zellen, ohne ,,Paradestellung". van Gieson 
ergib~ die gleiche F~trbbarkeit, doeh sind aueh vieffach Bindegewebsfasern zwisehen 
den I%urofibrillen eingesprengt. Ganglienzellen sind nieht vorhanden. Biel- 
schowsky-F/irbung zeigt zahlreiehe miteinander verflochtene marklose Nerven- 
fasern, die abet etwas weniger dieht stehen als in den Hautgew/iehsen. Sie haben 
aber ganz den diesen entsprechenden Verlauf und v ide  Bifurkationen. Blut- 
gefgBe und C~pillaren sind zahlreieh vorhanden. 

Gshirn: Aus dem Hirngew/iehs (siehe Abb. 9) wurden mehrere St/ieke yon 
tier Mitre und yore Rande untersucht. Dabei zeigte sieh, dab das Zentrum yon 
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Abb. 8. Fall 1. Xeurofibrom des Periostes der Tibiakante. van Gieson. Objektiv 
Zeiss A. Abb6-Kondensor, 21insig. Griinfi]ter. VergrSBerung 55 : 1. 

Abb. 9. Fall 1. Neurofibrom d_er Grol3hirnhemisph~ire. H~motoxylin-Eosin. 
Objektiv ZeissA, Abbd~Kondensor, 2lifisig. Grfinfilter. Vergr613erung 5 0 : 1 .  
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Nekrosen und jungem gef~Breiehen Granulationsgewebe eingenommen ist; ihm 
sehliegt sieh eine breite Zone yon Gesehwulstgewebe an, dann folgt in den Rand- 
teilen eine in die unver&nderte Gehirnsubstanz langsam iil~ergehende Zone diehter 
Rundzellenanh~ufung, die aueh in das Tumorgewebe bin sieh nur Mlm~hlieh 
verliert. Die Meinen runden Zellen, aus denen sie besteht, haben ein etwas reieh- 
lioheres Protopl~sma als Lymphoeyten und oft deutliehe Forts~tze, so dab sie 
wohl als Gliazellen anzusehen sind. Die Gew~ehsgewebsmasse zeigt ganz den glei- 
ehen Bau wie die I-Iaut- und Magen-, Darm- und Tibiagesehwiilste, d. h. sie besteht 
aus Biindeln spindeliger Zellen mit blassen l~ngliehen Kernen und einem Netz- 
werk zarter verzweigter mit van Gieson 
gelbbraun gef~rbter Fasern. 

t~fiekenmark undNebennieren zeigen, 
aueh bei Bielsehowsky-F~rbung, dureh- 
aus normale V erh~ltnisse. 

Fall 2. Minna B., 54j~hr. Hausfrau 
(Sekt.-Nr. 431/28. IV. 1924). 

Verheiratete ~ a u ,  weder Geburten 
noeh Fehlgeburten. Friiher nie krank. 
In letzter Zeit wurde sie sehw~ehlieh und 
nahm ab. 5 Tage vor der Krankenhaus- 
aufnahme pl6tzlich mit heftigen Leib- 
sehmerzen und Erbreehen erkrankt, seit- 
dem Stuhlgang angehalten, sehwerkrank 
ins Krankenhaus eingeliefert, tIier maeht 
sie einen kaehektisehen Eindruek, Zunge 
troeken, Tempera~ur 37,i, Puls 108. Leib 
aufgetrieben, deutliehe I)armsteilungen 
sichtbar. Keine Flankend~mpfung. Bei 
reetMer Untersuehung kein abnormer 
Befund. Negeorismus. Sofortiger Baueh- 
sehnitt (Oberarzt Dr. Golm), wobei ein 
40 cm langes invaginiertes Darmstfick 
freigelegt wird; das Bauchfell mit frischem 
fibrinSsem Exsudat belegt. Da Reposi- 
tionsversuche miBlingen, Resektion des 
Darmstiiekes und 15 em oberhMb und 
10 em unterhalb gelegener Darmschlin- Abb. 10. t 'alI 2. In~aginatio iHaca jejuni, rese- 
g e m  S e i t - z u - S e i t - A n a s t o m o s e  ziert. Am ffihrenden Ende des Invaginates ein 

Neurofibrom der Diinndarmwand. ] t~morrha- 
Die Bauehfellentziindung breitet sich gische Infarzierung, Fibrinbel~ge. l:Ialbierender 

trotzdem wei~er aus und fiihrt naeh L~ngsschnitt. In den natfirliehen Farben kon- 
11 Tagen den Tocl herbei, servitor. u 10 : 4,5. 

Die Untersuchung des resezierten Darm- 
sti~ekes (siehe Abb. I0) ergibt folgendes: Das 40 em lange Invaginat (Jejunum 
mit eingesttilptem Ileum) zeigt die gew6hnliehen Ver~nderungen. An seiner Spitze 
liegt ein e~wa wMnuggrofler derber rundlieher auf der Schnit~fl/~ehe grauweiger 
und faserig gebauter Knoten. Es f/~llt sofort auf, dab offenbar die Ursaehe 
der Invagination, nicht wie gew6hnlich, ein pal0ill~res Schleimhautadenom, son- 
dern ein solider, intramural in der Darmwand liegender Knoten ist. In der 
Wand des invaginierten gejunums linden sieh noch 3 linsengroBe, sonst &hnlich 
beschaffene Kn6tchen, die in der Muscularis sitzen und unter der Serosa sich 
durch ihre helle ~'/~rbung und leiehte Hervorragung abheben. 

Die mikroskopische Untersuchung des das Invaginat fiihrenden groBen und 
der fibrigen kleinen Darmwandgesehwiilsten ergibt/ibereinstimmend das Bitd tier 
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Neuro/ibrome. Der grol]e Knoten (siehe Abb. 11) liegt zwischen den beiden Lagen 
der 2Museularis, Nach innen bin ist er iiberzogen von der Sehleimhaut, der Sub- 
mucosa und den Btindeln der Ringmuskelschieht, nach auBen erreieht er die Serosa. 
Die Sehleimhaut ist von Pseudomembranen aus Fibrin und Leukoeyten bedeckt. 
Leukoeytare Infiltration finder sieh auch in allen Darmwandsehichten. Die Be- 
grenzung des Gew/~ehses ist scharf; es besteht aus Btindeln zarter Nervenfasern 
mit zahlreichen kurzspindeligen Kernen yon gleieher Durehsiehtigkei~ wie oben 
besehrieben. Es enthMt viele stark geftillte Gef~i3e und Blutungen und ist stark 
yon Leukoeyten und l%undzellen durchsetzt, tiler und da Nekrosen. Die Fasern 
I~trben sieh nach van Gieson gelbbraun. Keine ,,Paradestellung" der Kerne, keine 
Ganglienzetlen auffindbar. Die kleinen Darmwandknoten (siehe Abb. 12) zeigen 

Abb. 11. Fall 2. Inv~giniertes ,,fghrendes" Neurofibrom des Dtinndarms, hAmorrhagiseh infarziert, 
~berzogen yon der N[uscul~ris tier gefagreichen Submueosa nnd der schorfbedeckten Sehleilnhant. 
gDomatoxylin-iEosin. Objektiv Zeiss A. Abb~-Kondensor, 21insig. Griinfilter. VergrSgerung 39:1. 

die gleiehe Lage zwischen den Muskelschichten, ihr Bau entspricht ganz dem 
Verhalten des gro•en, nur dab die Zeichen der entzttndliehen •eizung viel geringer 
sind. Es ist beachtenswert, dal~ man die Ganglienzellenh~ufchen und Fasern des 
Plexus myentericus bis an den Rand der Neubildungen verfolgen kann. 

D~nach w~r es kl~r, da~ hier eine Neurof ib romstose  des D ~ r m e s  

vorlag,  mi t  Bi ldung in t ramuskul~rer  K n o t e n  im unteren  J e j u n u m ,  yon 

denen der grSf~te den ungew6hnl ichen AnlaB zu einer In tussuscept ion  ab- 

gegeben ha t te .  
Die kurz d~rauf  vo rgenommene  Sekt ion der inzwischen ges torbenen 

F r a u  bes tgt ig te  dies und gab zugleieh einen Aufsehlul~ fiber die Gesamt-  

ausbre i tnng  der Neurof ibromatose  bei ihr. 
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Sektionsprotokoll (Dr. Christeller) (in Diagnosen:f(ir~n):: 
1. duflere~ und Extremit(tten: Gewieht 40kg, L/~nge ],54 era. Starke Ab- 

magerung, Bauehdeeken ganz fettlos. 12 cm lunge Bauehwunde. Allgemeine 
sehwere Blutarmut. An beiden Unterschenkeln umfangreiche Ulcera cruris, yon 
verdickter, pigmentierter Haut umgeben. V~ricen der Beine. Frische Thrombose 
beider Venue femorales. Z~hlreiche helibr~un pigmentierte Naevi und steeknadel- 
kopf- bis kirschgroBe Neurofibrome der Haut, besonders am Rumpf (siehe Abb. 13), 
dem Oberteil des Rtickens, den Schultern und in der Umgebung der Vulva. 
Xnochensystem yon normaler Festigkeit, nicht porotisch. Das Femurmark zu 
s/~ graurOtlich, der Rest reines Fettmark. 

2. Brust- und Halsorgane: Hers 390 g schwer. Muskulatur braun pigmentiert. 
An den Herzldappen und den Sehnenfaden sklerotisehe alte Verdickungen, Kranz- 

Abb. 12. Fall  2. Kleines l'~eurofibrom des invaginierten Jejnnurastfickes, zwischen den ~uske l lagen  
der l~uskelschichten gelegen, van  Giesom .~iikrosummar 42 mm.  Brillenglaskondensor, Griinffiter. 

Vergr~ifierung 12 : L 

~rterien zartw~ndig, Foramen ovale often. In  der Intima der Aorta vereinzel~e 
lipoidsklerotisehe Fleeken. 

/~ngen fiberall lufthaltig, Pleurah6hlen frei. Die Lungen zeigen maBigen 
Blutgehalt, die Schleimh~ute der Bronehien, der Trachea, des Larynx und Pharynx 
sind blaB. Aueh die iibrigen I-Ialsorgane sind unverandert. 

3. Bauchorgane: In der unteren H~lfte der Bauehhbhle sind die Dgrm- 
sehlingen gerbtet, mit Fibrin und Eiter bedeckt. Ira Becken und entlang dem 
Colon sigmoideum 200 cem fliissiger Eiter angesammelt. 

Magenschleimhaut ist durch kadaver6se Erweichung besonders im Fundus 
abgel6st. Magenwand frei yon Geschwiilsten. 

Anders der Darm. I-Iier linden sieh im ganzen Jejunum und Ileum verteilt 
zahlreiehe Knoten, yon denen die gr61~ten h~selnuBgro{~, eiuer sogar w~tnuBgrofi 
ist. Die kleinsten dieser Knoten sitzen subserSs, oder doch so nahe der Serosa 
in der Muskelschicht, dab sic nut naeh auBen hin vorspringen (siehe Abb. 14). 
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Die gr6fieren wSlben sich sowohl nach auBen wie nach innen hin halbkugelig vor 
(siehe Abb. 15), s tets  jedoch etwas s~grker nach der Seros~ zu en~wiekelt. Sie 
liegen meist dem Gekr6se gegeniiber, wenige yon ihnen aueh am Gekr6seansatze. 
Die Gesehwfilste sind rundlieh, knollig, derb, nirgends ulceriert, auf der Sehnit t-  
flgehe grauweig, faserig gebaut, stets scharf begrenzt. Der gr6Bte, walnuggroBe 
Knoten  spring~ polypenar~ig ins Lumen vor und  ha t  in der Darmwand eine sand- 
uhrf5rmige Einschnfirung. An der Resektionsstelle finder sieh eine frische fest- 
sehlieBende Darmnah t  zwischen Je junum und Ileum. 

Abb. 13. Fall 2. Neurofibromatose und Pigmentnaevi der Bauchhaut. In den 
naLfirlichen Farben konserviert. Verkleinerung 10 : 9,1. 

Ubrige Organe o. B. 
Gehirn, Ri~ckenmark o. ]3. Der Nervus cutaneus brachii medialis der rechten 

Seite zeigt eine tumorfSrmige spindelige Anschwellung yon 1/2 cm Lgnge. Alle 
anderen peripherischen Nerven sind unvergndert .  

Die mikroskopische Untersuehung der Haut-  und  Dfinndarmknoten  ergab 
i ibereinst immende Bilder, sic entspr~chen genau den Neubildungen des Resektions- 
pr~parats. Aueh him" tritt die scharfe ]3egrenzung, bei den Darmknofen die Lage 
zwischen den beiden Sehichten der Muskellage, hervor. Sic sind reich an  Nerven- 
fasern, die - -  in Hau t  und  Darm - -  die gleiche gute Darstellbarkeit  durch die 
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Bielschowskysche Impregnation mit Silber 10esaBen (Orighialmethode). Man ver- 
gleiche die im ersten Falle gegebene Besehreibung. 

Wie aus dieser Sehilderung hervorgeht, gehSren unsere beiden F/~lle 
unter der vorgesehlagenen Gruppeneinteilung dem ersten Typus an, d. h. 
die Neurofibromatose des MagendarmkanMs ist bei ihnen Teilersehei- 
nung einer Mlgemeinen Neuroblastomatose, die auBer ihrem Lieblingssitz, 
der I-hut, aueh peripherisehe Extremit/s Knoehenperiost und 

Abb. 14. Fall 2. Intramuskul~res I%urofibrom 
tier Ileumwand, yon der Serosa aus gesehen. 
:FibrinSs-eitrige Peritonitis. In den nattirliehen 

t~arben konserviert. Nattirliche GrSge. 

Abb. 15. Fall 2. Intramuskul~res Neurofibrom 
der Ileumwand, yon der Sehleimhaut aus ge- 
sehen, polypenartig ins Lumen vorspringend. 
In  den natth'liehen Farben konserviert. Ver- 

grSBerung 10 : 9. 

Gehirn befMlen hat. Diese letzteren Lokalisationen sind recht bemerkens- 
wert. Die Periostknoten deshalb, weft wir bei Recklinghausenseher 
Krankhei t  nicht selten Knoehenver~nderungen linden, nach Gould eine 
Osteomalazie des Skeletts, mit osteoporotischen Ver~nderungen, bei deren 
Entstehung sehr wohl St6rungen der trophischen Nerven des Knoehen- 
systems eine Rolle spielen k6nnten. Das Gehirngewiiehs ist deswegen 
besonders beachtenswert, weft die Beteiligung des Zentralnerven- 
systems an der Neurofibromatose zwar wiederholt beschrieben worden 
ist, aber gew6hnlich im Vorhandensein yon Gliomen oder tuber5ser 

Virchows Archiv. Bd. 26L 5 
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Itirnsklerose zum Ausdruek kam. Hier handelt es sieh jedoeh um ein 
wirkliehes Neurofibrom der Groghirnhglfte, d. h. um ein Gew~iehs, das 
in seinem Bau genau mit  den tibrigen iibereinstimmt. Nimmt  man an, 
dab die Neurofibromatose der blastomat6se Ausdruek einer Entwiek- 
lungsst6rung des Nervensystems ist, so ist es durehaus erkl~irlieh, dab 
diese blastomatSsen Bildungen im Gehirn versehiedenartige Gebilde, 
glioblastisehes oder neuroblastisehes Oewebe enthMten k6nnen, ebenso 
wie in den peripherisehen Gew~iehsen ebenfalls auBer den neurinomat6sen 
Bestandteilen Gliagewebe und Ganglienzellen vorkommen k6nnen. 

Der grote,  mit  einem Haarkranze versehene naeviforme Knoten der 
Obersehenkelhaut ist ein weiterer Beweis fiir die Mil~bildungsnatur der 
v. geeklinghausensehen Krankhei t  und reiht sieh den aueh sonst bei 
ihr besehriebenen Naevusformen an, nut  dal3 er insofern besonders ge- 
ar tet  ist, Ms er zum grSBten Tell aus neurinomat6sem Gewebe besteht. 

Die Hauptbedeutung bieten die Magendarmgew~chse unserer beiden 
F~ille. Wenn aueh die des ersten Falles keine klinisehen Erseheinungen 
gemaeht bat ten,  soweit bei dem benommenen Zustande des Kranken 
siehere Angaben zu erhalten waren, so durehbrieht doeh der zweite Fall 
die Regel, dab die Magendarrnneurofibrome der beiden ersten yon uns 
aufgestellten Gruppen ohne 5rtliehe Anzeiehen zu verlaufen pflegen. 

Diese Ausnahme ist dutch das ungewShnliehe Ereignis der Invagi- 
nation bedingg. Dureh sit standen die Neurofibrome des Darmes nieht  
nut  im Vordergrunde des Krankheitsbildes, sondern ftihrten sogar den 
Tod der Kranken herbei. Die Ausziehung des Darmes dureh ein Neuro- 
fibrom und Invaginat ion dutch ein solehes steht wohl in der Kasuistik der 
Neurofibromatose und der Darminvagination bisher ohne Gegenstiiek da. 

Dal~ ein Darmneurofibrom zum ,,ffihrenden" Gew/iehs einer Invagi-  
nation werden kann, ist wohl deswegen so selten, weil diese Neubildungen 
naeh dem Ergebnis aller, aueh unserer eigenen Untersuehungen, sieh 
sonst stets im Plexus myenterieus, also nahe der Serosa entwiekeln 
und gew6hnlieh bei weiterem Waehstum naeh der DarmauBenfliiehe 
hin vordringen. In  unserem Falle dagegen bestand ein naeh zwei ent- 
gegengesetzten Riehtnngen geriehtetes doppeltes Waehstum, naeh der 
Serosa und naeh der Mueosa bin. Es kommt  bei dem gr61~ten der Darm- 
wandknoten deutlieh in der Sanduhrform des Oew/~ehses zum Ausdruek, 
das sieh aus e inem subserSsen und einem gleieh grol3en submukSsen 
Halbknoten zusammensetzte, einer Form, die bei Magen- und Darm- 
myomen ebenfalls gelegentlieh beobaehtet  wird. Es kSnnte sein, dag 
solehe sanduhrfSrmigen Neurofibrome sieh nieht vom Plexus myen- 
terieus, sondern vom Plexus submueosus aus entwiekeln. 
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