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Von Hippe l  beschrieb 1904 eine sekr seltene E rk rankung  der Netz-  

haut ,  n~chdem er fiber 11 J~hre  an mehreren  Pa t i en ten  Gelegenheit  h~tte,  

den Kr~nkhei tsver l~uf  zu beobaehten.  D~s klinisehe Bild ist folgendes:  

I~asch fortschreitende Verschlechterung des SehvermSgens. Bei tier Spiegel- 
untersuchung starke Schl~ngelung und Dehnung der zu- und abffihrenden Gef~13e 
eines meist auf der TemloorMseite gelegenen Netzhautbezirkes, in dessert Bereich 
ein oder mehrere, rundliche erhabene Knoten liegen. Diese Knoten oft 2--3 Papillen 
groB, gelblich bis dunkelrot. Die Netzhaut an ihrem l%and weii~lich getrfibt. 
Pulsation nie beobachtet. Bei der Untersuchung des 2. noch nicht erkrankten 
Auges konntert Ditroi und in unserem FMle Seidel noch frfihere Stadien beobachten. 
Dabei zeigte sich, dal~ auch bei genauester Untersuchung fiber li~ngere Zeit hin, 
eine Ver~nderung am Augenhintergrund nicht zu erkennen war. Im weiteren Verlauf 
trater~ dann seheibenfSrmige, knotige, dunkle Bezirke auf, in deren Umkreis die 
Gefal3e welter wurden. Ditroi glaubte eine eapilli~re Sprossung zwisehen Arterie 
und Vene eindeutig feststellen zu kSrmen. Die Entwieklung der Knoten aus vor tier 
Geburt vorhandenen, mikroskopisch kleinen Anlagen ist mit Mler Wahrseheinlich- 
keit anzunehmen. 

Die Knoten werden im weiteren Verlauf grSBer, treten auch h~ufig in der Mehr- 
zahl auf und fliel~en zusammen: Vorgi~nge, die Jahre zu ihrer Ausbildung brauchen. 

In etwa der H~ifte der Fi~l]e finder sieh gleichsimlige Erkrankung des 2. Auges, 
meist in kurzem Abstand, selten 15~ngere Zeit nach Erkrankung des 1. Auges. 

Sp~ter'werden degenerative Veri~nderungen der Netzhaut beobachtet, man 
sieht weil~]ich opake Flecken, ~hnlich wie bei der I~etinomMacia arteriosclerotica. 
Die Netzhaut wird graugelblich, starr, wellig, 15st sich ab, Bliadheit ist die Fo]ge. 
Oder der Augapfel wird durch die grSl~er werdende Gesehwulst zerstSrt; es bilden 
sich im Innern des GlaskSrpers Knochenspangen oder ein Staphylom (Collins). 
In all diesen l~llen zwingt Sekund~rglaukom zur Enucleation. Ja, man entschlol~ 
sich in einem Fall (Brandt) zur Frfihenucleation, da man wegen des t6dlichen Aus- 
gangs tier mit Gehirnsymptomert verbundenen Erkrankung bei den Patienten 
Czermalcs, yon Hippels, Brandts und Seidels an eine yore Auge aus metast~sierende 
Prim~rgesehwulst dachte. 

I n  einer Reihe der l~'/tlle wir4  die Erkr~nkung  /amiliiir beobachte t .  
Dies zeigten in besonders eindrueksvoller  Weise die VerSffent l ichungen 
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yon Rochat und MSller. In  dem hier zur Beschreibnng stehenden Fall 
sin(1 der Vater, der Sohn und die Tochter erkrankt.  Aus friiheren Arboiten 
sind die Falle yon Collins (Bruder und Sehwester), GriJ/ith (Schwestern), 
Lindau (Briider) und Bailey und Cushing (Brtider) zu erwahnen. Die 
Falle yon Seidel und Tresling sind hier auch zngehSrig. Die Vererbung 
ist nicht geschlechtsgebnnden. 

Das Verhaltnis der orkrankten Manner und Frauen ist 2 : 1. 
Die seit der grof~en VerSffentliehung yon Brandt 1921 neu ver- 

5ffentlichten und yon mir zusammengestellten Falle haben statistiseh 
nichts Neues ergeben. 

Urspriinglich dachte yon Hippel wegen des haufigen Vorkommens 
yon Tuberkulose und Trauma in der Vorgeschichte der Kranken an 
einen ckronisck-entzflndlichen Prozel~ spezffischer Natur, bekielt aber 
seine endgiiltige Stellungnahme der kistologiscken Untersuchung vor. 
Bei dieser ist zu beriicksiehtigen, dM3 die Augen meist erst viele Jahre 
(im FMle yon Hipl~el 16 Jahre) naeh Auftreten der ersten Erscheinungen 
herausgenommen wurden. Durck sekundare reaktive und entziindliche 
Vorgange kann das urspriinglich vorhandene Bild verandert  und seine 
Deutung erschwert werden. Aus diesem Grunde sind die sehr frfih 
herausgenommenen Augen yon grSI~ter Bedeutung. Hier wurden die 
Befunde der histologischen Untersuehung folgender Falle verwendet:  
Czerma/c, yon Hilglgel, Ginsberg-Slgiro, Gamtger , Berblinger-Heine, Brandt, 
Lindau, Schubalc-Wohlwill und Collins. 

Die Netzhautgeschwtilste sind meist aus einem Netzwerk yon kleinen 
Gefal3en aufgebaut, mit  mehr od_er minder weitem Kaliber. Die Wandungen 
sind racist einschiehtige EndothelrShren, mit  diinner Bindegewebsschicht. 

Die kleinen Gefal3e sind haufig lumenlos, ohne Blur (Brandt, Czermak). 
In  einzelnen Abscknitten siekt man Gefaf~schlinge neben Gefal~schlinge 
liegen, so dicht, dal3 kein Zwischengewebe Platz hat. Glib soll in diesen 
Teilen kaum oder gar nicht zu linden sein. Gegen die Umgebung sind 
diese Knoten meist scharf abgegrenzt. In  anderen Fallen kann man 
aueh locker gebaute Knoten mit  reiehlieherem Zwischengewebe finden, 
unseharf in ihrer Begrenzung, die sick bier in ein Knauel feinster, 
tells bluthaltiger, teils blutloser, zusammengefMlener Capillaren auf- 
spalten. Zwischen den einzelnen Knoten finder sich ein reichlicher 
Gliafilz (yon Hippel, Ginsberg-Slgiro, Gam?er). Wo die Glia reichlich 
gewuchert ist, erscheinen die betreffenden Gewebsabschnitte dutch den 
Kernreichtum dunkel. In  ihr linden sick cystisehe Hohlraume und 
Zellen mit  Fettspeicherung. Das Gliagewebe liegt zwischen den Gefal3en. 
In  anderen Fallen wieder finder man reichlich Bindegewebe: Die Ge- 
faSe sind von einem bindegewebigen Netzwerk umseheidet (Gamper), 
die Adventitia ist haufig auch starker verdickt. In  dem friihenucle- 
ier~en Auge des Falles Kie/er (Brandt) soll im Knoten trotz genauester 
Untersuchung keine Glia zu finden gewesen sein. 

57* 
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Sind die Geschwiilste klein, so l iegen sie noch in der Ne tzhau t .  Sie 
kSnnen gegen die A d e r h a n t  oder  gegen den G]askSrper  zu vordr ingen,  
die N e t z h a u t  dm'chbrechen und  bre i ten  sick Jm le tz te ren  Fa l l  auf ihrer  
inneren  Oberfls  bee ta r t ig  aus. I m  Fal le  Collins durchwucher te  die 
Neub i ldang  den GlaskSrper  und  war  bis zur H o r n h a u t  vorgedrungen.  
I m  Fal le  yon Hippel s t and  die Geschwulst  mi t  einer  g le ichar t igen  der  
N e t z h a u t  in Verbindung.  

Zwischen den  Gef/s l inden  sick in den meis ten  Fi~llen (yon 
Hippel, Ginsberg-Spiro, Gamper, Guzmann, Brandt, Lindau, Schuback) 
wabige, grebe,  helle Zellen mi t  zum Tell eJngedell tem Kern ,  die mi t  
doppe l tb rechenden  Stoffen erf~illt s ind;  die Verfasser reden bier  yon  
,,Pseudoxanthomzellen"; ihr  P ro top]asma  fi~rbt sick bei  der  van Gieson- 
F/~rbung schwach br~unl ichrot ,  b le ib t  aber  h/~ufig ungef/~rbt. 

An  der  Stelle der  Gesckwuls t  s ind Ader-  und  N e t z h a u t  meis t  mi t -  
e inander  verwachsen.  Es f inder  sich h/~ufig un te r  der  N e t z h a u t  f ibrin-  
ha l t iger  Fliissigkeitsergul~, der  Res te  yon  P igmen tep i the l i en  und  reichlieh 
Choles ter inkrys ta l le  enth/~lt. Dieses E x s u d a t  k a n n  du tch  Bindegewebe 
erse tz t  werden,  es k a n n  so zur Bi ldung  bindegewebiger ,  m i tun t e r  dicker,  
zum Tell zu Sekwar ten  zusammenge]ager te r  Ba lken  kommen,  zwisehen 
denen sick neck  mi t  E x s u d a t r e s t e n  erffillte t toh l r / iume vorf inden.  I n  
einigen F/~llen k a m  es sogar zur  En twick lung  eehten,  markha l t i gen  
Knochens  (Collins, Czermak, yon Hippel, Guzmann). 

Beachtenswert ist das Verhalten der Netzhaut. Eine Unruhe der KSrner- 
schichten ist festzustellen. Mehrere Zellagen kSnnen zur Ausbildung gelangen. 
Die gewueherten Sehiehten k6nnen unscharfe Begrenzung zeigen und ineinander 
fibergehen. Auch das Gegenteil kann der Fall sein. Innere und ~ui3ere KSrner- 
schicht k6nnen versehmelzen und nur eine Lage bilden; sie kSnnen auch ganz ver- 
sehwinden oder mit der St~bchen- und Zapfenschicht verschmelzen. Die Netz- 
haut ist im Bereich und in der Umgebung der Gesehwulst immer verbreitert, 6dematSs, 
zum Tell d~durch cystisch; in einzelnen Fi~lten finder sich in ihr gewuchertes gliOses 
Gewebe, w~hrend in anderen d~s Bindegewebe vermehrt ist. Die innerste Ganglien- 
zellenschieht bleibt meist lange erhalten. Das Pigmentepithel kann geschwunden 
sein, ist in anderen FMlen aber stark gewuchert. :Die Gef~$e der Netzhaut zeigen 
die Adventitia und meist aueh die Intima verdickt, ihre Wandung ist yon Rund- 
zellen durchsetzt, endarteriitisch und endophlebitisch ver~ndert. Die Media ist 
olt kaum als solche zu erkennen. Die Adventitia ist zuweilen gequollen, glasig. 
Diese Veri~ndel~ungen nehmen nach der Papille zu ab und sind deft h~ufig nieht 
mehr zu beobachten. Die Aderhaut ist meist unver/~ndert, zuweilen ~trophisch. 

GlaskOrper h/~ufig mit einer fibrinSsen Exsudatm~sse durchsetzt. 

Die gesehi lder ten  Gew/~ehsbefunde wurden  verschieden gedeute t .  

1. V o n d e r  Mehrzahl  der  Unte r sucher  als H/~mangiome. Czermak 
stel l te  1905 die Diagnose H/~mangiom der  Re t i na  und  fal~te die Glia- 
wucherung als einen sekund/iren Vorgang auf, da sie n i rgendwo Gesckwulst-  
cha rak te r  t rug,  w / ~ ' e n d  dies bei  den Gef/s dem his tologisehen 
Befund  naeh der  Fa l l  ist. Zum selben Ergebnis  k a m  spii ter  yon Hippel, 
der gleiehzeit ig die bisher  wenig beaek te ten ,  schon 1894 yon  Collins 
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untersuchten und ver6ffentlichten Befunde an 3 Augen in diesem Sinne 
deutete. Collins hatte yon capill~rem Naevus gesprochen. Diese Be- 
zeichnung hat Lindau in seinen Arbeiten wieder fibernommen. 

2. Als gliomatSse Neubfldung. Diese Auffassung geht auf Meller 
(1913) zurfiek. An der Hand eines eigenen, nut  ]sliniseh untersuchten 
Falles, faBt er die Gef~Bneubildungen als sekundgr auf und meint, dab 
eine prim~re, diffuse Gliose der I%tzhaut das Wesentliehe der I(rankheit  
darstelle. Demnaeh miisse man yon einer Gliosis diiiusa retinae teleangiek- 
todes reden. Ihm schloB sieh Guzmann an, der allerdings in der Deutung 
vorsichtiger ist. Melter h~lt eine G]iawueherung aui Grund entzfindlieher 
oder reaktiver Grundlage ffir unwahrscheinlich, in allen F/illen sei die 
Gliawueherung in ausgesprochenem MaBe vorhanden gewesen. Es l~Bt 
sich gegen die Ansicht Mellers anffihren, dab in dem 8 Jahre sps yon 
Brandt verSffentlichten Fall eines friihentfernten Auges keine Glia in 
der Geschwulst vorhanden gewesen ist. Im Augenspiegelbfld stehen die 
Gefgl~wueherungen zuerst ira Vordergrund, und dann t r i t t  erst im Laufe 
der Jahre die Gliawneherung in Erseheinung. Die Forderung Mellers, 
dab bei Angiomen hs und ausgedehntere Blutungen vorhanden 
sein mfiBten, lgBt sich nicht halten; es gibt sieher Angiome ohne Blutnngen. 
Leber und yon Hiptoel haben gezeigt, dab sekund~re ausgedehnte Glia- 
wucherungen bei den verschiedensten Erkrankungen am Auge vor- 
kommen, so in dem yon yon Hiplgel verSffentlichten Fall yon Augen- 
tuberkulose. Aueh Vordringen yon Glia im Sinne infiltrativen Wachs- 
turns wird dabei beobachtet, wie man das bei F~llen yon Chorioretinitis 
sehen kann. Auch ergibt der Uberbliek fiber die zeitlichen Verh~ltnisse 
der F~lle, dab die st~rkeren Gliawucherungen an den erst sehr sp~t 
herausgenommenen Augen zur Beobachtung kamen. 

Meller war sparer (1928) in der Lage (zusammen mit Marburg), selbst 
die anatomische Untersuehung eines Auges mit yon Hilspelscher Netzhaut- 
erkranknng vorzunehmen. Er  bleibt bei seiner irfiheren Ansieht and macht 
den Vorsehlag, die I~etzhautgesehwulst als Glioblastoma retinae tele- 
angiektodes zu bezeichnen. 

3. Als Angiogliomatose. Andere wieder fassen Glia- und Gef~B- 
wucherungen als geschwulstartigen Vorgang auf. Sie sprechen yon einer 
Mischgeschwulst, sog. Angiogliomatose (Ginsberg-S~oiro). Besser w~re 
der Ausdruek ,,Glioma angiomatosum" (s. unten). 

4. Als Neuroblastom. B. Fischer verweist auf die Gegens~tze zwisehen 
Gehirn- und l~etzhautgliom. Das erste ist gutartig, im spgteren Leben 
auftretend, nicht metastasierend, das zweite, in fffihester Lebenszeit 
wachsend, ist bSsartig, ausgedehntest metastasierend und bald zum 
Tode fiihrend. JFischer leitet das Retinagliom vom primitiven I%aro- 
blasten ab. Gleichartige Geschwiilste seien die Neuroblastome des Sym- 
pathicus, deren differenzierte Geschwulstform die Ganglioneurome des 
Sympathicus sind. In demselben Verhgltnis wie diese beiden Geschwulst- 
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formen sti~nden das Netzhautgliom und die Gewachse bei der von Hippel- 
schen Krankheit.  

5. Als Endotheliom. Brandt deutet  die Gesckwiilstcken als Endo- 
theliome. Nun ist es bekannt, dab eine zellreiche Struktur tier Angiome 
vorgetauscht wird durch Zusammenfallen der GefaBlichtungen; dab 
dadurch Teile dieser Geschwiilste geradezu sarkomahnlich aussehen 
kSnnen. Nach der Beschreibung wie naeh den Abbildungen geht tier 
Brandtsche Fall nicht fiber den Befund eines Hamangioms hinaus. 

Wakrend sieh bis zum Jahre 1912 die Aufmerksamkeit der Forseher 
allein auf den krankhaften ProzeB in der Netzhaut beschrankt hatte, 
betonte zuerst Seidel in einem Vortrag vor der Ophthalmologischen Gesell- 
schaft in Heidelberg 1912, dab tier von Hippelschen Netzhauterkrankung 
eine groBe, bisher nicht beachtete neurologische Bedeutung zukame. 
Seidel beschrieb einen typisehen Fall der yon Hippelsehen Erkrankung 
im frfihen Stadium, bei dem sick wahrend der Beobaehtung in der 
Heidelberger Augenktinik eine Stauungspapille eingestellt hatte und 
sparer bei der Operation eine Kleinhirncyste geiunden wurde. Besonders 
auffallend war, dab bei dem Bruder dieses Kranken ebenfalls eine 
Kleinhirncyste festgeste]lt worden war. Seidel wies weiter darauf hin, 
dab unter den wenigen bis damn (1912) bekannten Fallen bereits in 
Czermaks Fall eine Kleinhirneyste bei der LeichenSffnung gefunden war, 
dab im Falle Ja]cobys die festgestellte postneuritische Atrophie und 
die Vorgeschichte auf eine vorangegangene Stauungspapille schlieBen 
liegen, und da6 endlich im Falle von Dzialowski eine solche direkt 
festgestellt wurde, so dab nunmehr mit diesem Falle zum vierten Male 
das gleichzeitige Vorhandensein eines Krankheitsvorgangs innerhalb des 
Schadelraumes neben der Angiomatose der Retina beobachtet sei. 

Erst 10 Jahre spitter konnte diese bemerkenswerte Beobachtung 
Seidels welter vervollstandigt werden dm'ch Mitteilung des Leichen- 
befundes des 1. Patienten yon Hippels (0. Mayer)  dutch Brandt (1921). 
Der betreffende Kranke war 24 Jahre nach Beginn des Augenleidens 
und 8 Jahre nach der Aussehalung des Auges unter schweren Gehirn- 
erseheinungen gestorben und wahrend der letzten 7 Jahre seines Lebens 
durch Seidel regelmaBig beobachtet worden. Bei der Leichen6ifnung 
rand man mehrfaehe Gewachse im Gehirn, an der Schadelbasis, im 
Kleinhirn, im l~fickenmark, sowie an mehreren Stellen der inneren 
Organe (Niere, Blase, Knochensystem, Nebenhoden); im Pankreas und 
in der Niere fanden sick zahlreiche Cysten. Branclt auBerte damals 
schon die Ansicht, dab es sich wahrseheinlieh um ein primares multiples 
Auftreten yon Geschwfilsten handle und nicht um Metastasenbildung, 
dab also kein notwendiger Zusammenhang zwischen dem Netzhaut- 
gewachs und den anderen zu bestehen brauehe, eine Ansicht, die spater 
yon Lindau (1926) vertreten wurde, der ebenfalls wie schon Brandt die 
Entstehung der Geschwtilste auf Entwicklnngsst6rungen zurfiekffihrt. 
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Das zuverl~ssigste klinisehe Symptom eines bei der yon H@pelsehen Erkrankung 
inzwisehen hgufig gefundenen raumbesehr~nkenden Prozesses im Seh~del ist die 
S~auungspapille, die besonders frith bei den welt hinten si~zenden Gew~ehsen (Occi- 
pital- und Kleinhirn) zur EntwieMung komm~ (Gree/D. Andere Erseheinungen des 
gesteigerten IIirndruekes sind BenommenJaeit, Sehlafsueht, Erbreehen, Sehwinde], 
Kopfsehmerz, Naekenstarre und positiver Lassgg~e (yon Romberg). Nieht in 
jedem Falle w-arden Mle genannten Erseheinungen beobaehtet. Nur bei wenigen 
Patienten waren eindeutige Anzeichen vorbanden, die den Krai~kheitsherd or- 
kennen liegen. Aueh solehe, die auf ein Rfiekenmarksleiden hinwiesen, waren zum 
Teil ebenfalls vorhanden. 

Der zei~liehe Abstand zwisehen dem Auftreten der ersten Augenbesehwerden 
und don Erseheinungen yon seiten des Zentralnervensystems war oft sehr groB. 
Im EinzelfM1 folgendermaBen: Czermal~ 3 Jahre, yon Hippel 23 Jahre, Berblinger 
13 Jahre, Lindau 8 Jahre, 24 J~hre, t~oehat 6 Jahre. Bei Schubac~s Patienten 
waren L~hmungserseheinungen schon 5 Jahre vor den Augenbeschwerden auf- 
getreten. 

Aus diesem zeitlichen Unterschied im Auftreten der klinischen Erscheinungen 
l~Bt sich nun nicht schlieBen, dab sich im Zentra}nervensystem noch kein krankhafter 
Vorgang abgespie}t hat. Im Auge kommen die Beschwerden subjektiv frfiher zum 
Bewui]tsein, mad andererseits ist es ein sehr vie} empfindlicheres Organ; auch treten 
die Symptome im Kleinhirn und in dem verl~ngerten Mark erst bei einer gewissen 
Gr6Be des Erkrankungsherdes auL 

Im ganzen hatten yon den insgesamt 61  ver6ffentlichten F/~llen 
16 Erscheinungen eines raumverdr~ngenden Vorganges in der Sch~del- 
h6hle: von Dzialowski, Jalcoby, Czermal~, Seidel (2 F~Ue), Tresling, von 
Hippel, Brandt, Berblinger-Heine, Aust, Lindau (2 F/~lle), Rochat, Bailey 
und Cushing, MSller, Schuback, Jess. ])as sind fiber 25o/o. 

Besonders hervorzuheben ist, dab bei dem einen oder ~nderen Familien- 
mitglied Zeichen einer Gehirnerkrankung deutlich waren, ohne dab hier 
eine Erkrankung am Auge festgestellt werden konnte (Beobaehtungen 
yon Seidel, Tresling, Bailey und Cushing). 

Lindau hat in umfassender Weise das ganze vorliegende Material 
durehgearbeitet und als erster so eindeutig die Auffassung vertreten, 
dag der Ges~mtheit der pathologischen Befunde Entwicklungsst6rungen 
des Mesenchyms zugrunde l~gen. Dadurch wurde das ursprfinglich yon 
von Hippel uufges~ell~e Krankheitsbild erweitert, so dab versehiedene 
Forscher yon Lindauscher Krankhei~ slorechen. 

])as Zusammenvorkommen yon von ttippelschen Geschwfilsten im 
Auge und einer Gehirnerkrankung in etwa a/a der Fi~lle und das Au/r 
bei mehreren Gliedern in einer Familie, lassen doch annehmen, dag hier 
mehr Ms eine Zuf~lligkeit vorliegt; dies wird t~ts~chlieh durch die ana- 
~omische Untersuchung best~igtl Schon Seidel wies 1912 darauf him 
Auch Brandt, dem die Sektionsbefunde der F~lle Czermak und yon 
H@pel vorlagen, sprach schon den Gedanken gemeinsamer Entwieklungs- 
stOrungen aus. Dies wurde noeh durch die Lindausche Au~fassung, dab 
der Gesamtheit der 1oathologisehen Befunde eJne St6rung des Mesen- 
ehyms zugrunde liegt, besonders unterstrichen. 
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Die Patientea yon Seidel und Brandt starben unter Gehirnerseheinungen zu 
ttause, ohne dab oino Sektion vorgenommen werden konnte. 

Verwertbar waren die folgenden, hier kurz wiedergegebenen Leiehenbefunds- 
beriehte: 

1. Der Miniseh yon Goldzieher 1899 ver6ffentliehte und yon Czermak 1905 be- 
sehriebene FMI: 23j~hriges M~dehen. 

Klinisch: Beide Augen erkrankt. Stauungspapille. Erblindung. Nit 19 Jahren 
erste Augenbeschwerden. 4 Jahre naeh Begirm der Augenerkrankung Kopf- 
sehmerz und Erbreehen. Der reehte Nervus faeiMis und hypoglossus gel~hmt. 
Patientin starb naeh 3 Monaten. 

Sektionsbe]und: In der seitlielien I-I~lfte der linken Kleinhirnhemisph/~re eine 
hfihnereigroge nieht bis zur Mittellinie reiehende Cyste. Boden der ~. Kammer un- 
ver~ndert. Die CystenhShle median dutch Markmasse, lateral dutch Kleinhirnrinde 
begrenzt. Nucleus dentatus links naeh unten und einw/~rts verdrangt. Cysten- 
inhalt olivgriin, festgeronnen, gallertig. Hydrocephalus internus. Cystadenom 
beider Eiorst6cke. Im reehten Auge mikroskopisehe Angiomatosis retinae. 

2. Der yon yon Hi~)pel kliniseh besehriebene Fall, dessen Befund Brandt 1921 
ver6ffentliehte: 46j~hriger lVI~nn. 

1892 die ersten Augenbesehwerden. i909 Herausnahme des reehten Auges. 
Milcrosko~pischer Be]und: Angiom der Netzhaut in Verbindung mit einem eben- 

solehen in der Aderhaut. 
1916 in der Nervenambulanz wegen Sehwindel, Unsieherheit beim Gehen, 

Sehmerzen in der linken Brust- und linken Bauehgegend. Damals sehon Zeiehen 
eines basalen Prozesses (Oeulomotoriusparese, Abdueensparese, Trigemin~sl~thmung, 
statiseh ataktiseher Gang, linker Ftmdus unver~ndert). Bald darauf Aufnahme 
in das Akademisehe I~ankenhaus (Augenldinik, Medizinisehe Klinik). Zeiehen yon 
voriibergehenden Nierenst6rungen (Blur im Urin bei unver/inderter Blase) mad Kom- 
pression des l=~fiekenmarkes (gelber Liquor, sehr eiweigreieh). StSrung im Gebiet 
der nnteren Teile des I%tiekenmarkes (Fehlen der Aehillesreflexe). 

Anatomische Diagnose: Multiple medull~re sarkomat6se (?) Gew&ehse: 
a) Im Zentralnervensystem, am Seh/~delgrunde, mit Zusammenpressung des 

3. und 6. ttirnnerven, im linken Kleinhirn und auf einem Nerv der Cauda equina. 
b) In  beiden Nieren, neben multiplen Cysten, sowie in den Nebenhoden. 
e) Im l~2noehen, im 8. Brustwirbel, naeh links zu gegen die Rippe fortgesetzt 

and in der reehten 9.1%ippe. 
Status naeh Enucleation des reehten Bulbus. Cystenpankreas. Inkrustierte, 

multiple Harnblasenpapillome. Allgemeine Atrophie und Kaehexie. Multiple 
Bronehopneumonien und frische Pleuritis in allen Lungenlappen. 

Histologische Untersuchungen im Protokoll nieht angegeben. Gew/~chse hyper- 
nephroiden Charakters, Ursprungsgew/~ehs nicht sicher festznstellen. Prim~re 
Multiplizit~t? (So deutet aueh Lindau, der dieselbe Auffassung naeh Einsieht 
der Pr~parate vertritt.) 

3. Der yon Berblinger 1922 und Heine 1923 bearbeitete Fall: 27j/~hrige Frau. 
Klinisch: Seit dem 14. Lebensjahr am reehten Auge erblindet. Seit wenigen 

Monaten Versohleehterung des Sehverm6gens am linken Auge (Angiomat. ret.). 
Vor 5 Jahren L~hmung des reehten Armes, des linken Armes und Beines. 1%eehts- 
seitig Ataxie and positiver Babinski. Enueleation des reehten Auges. Gestorben 
unter den Erseheinungen einer Ateml~hmung. 

Selctionsbe]und: Verlgngertes Mark in der materen I-Iglfte verdiekt. Die makro- 
skopisch erkermbare Gesehwulst reieht dorsalwgrts bis an die Tela ehorioidea der 
4. Kammer. Auf dem Quersehnitt in H6he der Olive links nimmt die dnnkelrote, 
fiber erbsengroBe, seharf umsehriebene Gesehwulst den hinteren mittleren Teil 
der reehten H~lfte des Quersehnittes ein. AuBer dem dunkelroten Gew~ehs ventral 
und laterM yon ihm liegend noeh 4 stecknadelkopfgrol~e Cysten mit glasiger Wand 
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und farblosem Inhalt auf dem Sclmitt. Cystenpankreas, Nierencysten, Neben- 
nierenrindenkeim an der Oberfl~che der linken Niere. 

Mikros~opisch: Capill~res Hamangiom mit reichlieher Neubildung yon capill~ren 
Gefii, Ben. Reichlich faserreiche Glia in der Cystenwandung. 

4. Der yon Lindau 1926 verSffentlichte Fall. 37j~hriger Mann. 
Gestorben 1922. Erste Erseheinungen 1914 am Auge. Kopfsehmerzen, Miidigkeit, 

LJbelsein und Erbrechen. Stammgspapille rechts, im linken Auge NetzhantablSsung. 
Naekensteife. 

Sektionsbe]uncl: ttydroeephalus internus mit Abplattung der Gehirnwindungen. 
In der linken Kleinhimh~lfte eine htihnereigroBe, den unteren Teil des Lobus ein- 
nehmende und tiber die Mittellinie reiehende Cyste. Als Inhalt eine koagulierte, 
gelee~hnliehe, braungrane l~'ltissigkeit. BohnengroBes Gew~ehs in der unteren und 
mittleren Wand der Cyste an Stelle der Kleinhirntonsillen yon guter Abgrenzung 
und dunkelroter Farbe. Nebennierenadenom beiderseits. 

Milcroslcopiseh: Capill~res hyperplastisehes Angiom. 
5. Der 1927 yon Lindau verTffentliehte Fall: 45j/ihriger Mann. 
Sehwester an Gehirngew/~ehs gestorben. Seit I915 Nackenschmerzen. 1925 

sehwere Kopfsehmerzen. Lokalisat.ion nieht mSglieh. Linkes Auge: Angiomatosis 
retha~e. 

Sektionsbe/und: Angiom im verl&ngerten Mark und im K1einhirn mit Erweichung 
und Cystenbildung. Cystenpankre~s, Nierencysten, Hypernephrom in den Nieren 
und Nebenhoden. 

Mi~roskopisch: tIyperplastisehes, eapilli~res tt&mangiom. 
6. Der 1927 yon Rochat verTffentliehte Fall: 27j/~hriger Mann. 
1920 Angiom der Netzhaut reehts, darnach AblSsung. Links Stauungspapille. 

1926 Gehirngesehwulstanzeichen. Der Patient starb kurz naeh der Palliativ- 
trepanation. 

Selctionsb4und: Kleinhirneyste mit diinner Wandung ohne besondere Struktur. 
Ein Teil, der als vorspringende, flaehe, braune Neubildung auffiel, mikroskopiseh 
ein hyperplastisehes, kapill/~res Angiom. ttodeneysten links. Hydroeele. 

7. Der yon Wohlwill mad Schuback verSffentliehte Fall: 28jiihrige Frau. 
Klinisch: L~hmung des linken Beines 1921. Danaeh erst Augenerseheinungen. 

Die Patien~in wird bettl~gerig; Wasserlassen erschwert. Starker Schwindel. Schiefer 
Mund. Erblindung. 

Nektionsbefund: ttirnsinus frei. Windungen abgeflacht, Furehen verstriehen, die 
I-Iirnsubstanz welch, 5dematTs durehtr&nkt. Seitenkammer, besonders die vierte 
stark erweitert. Ependym iiberall zart und glatt. Vom Daeh der 4. Kammer ragt 
in den Kammerraum ein wMnnBgroBer, weieher, den Wurm naeh oben verdr/ingender 
Knoten; er ist blutrot und leicht hSekerig nnd hat keine Beziehungen zum Klein- 
him. Wuchert dagegen etwa 1 cm in die Sllbstanz des verls Markes hinein 
und endet ha zweizaekigen Auswiichsen in tIOhe des 2. Cerviealsegmentes. In diesem 
Bereieh ist er yon schwefelgelber t~arbe, sitzt links im Bereich der Seitenstri~nge und 
hat das linke Vorder- und I-Iinterhorn auseinandergedr&ngt. Das Riickenmark l~gt im 
untersten Dorsalmark ehae leiehte Ansehwellung erkennen, ttier befindet sich eine 
etwa 4 cm lange, dnnkelrote, gegen die Umgebung scharf abgegrenzte, nach unten 
und oben schmNer werdende Geschwulst. Sie durehsetzt in ihrer grTBten Ausdehnung 
fast die ganze Riiekenmarkssubstanz. Von der Cauda bis zur Neubildung der 4. Kam- 
mer land sich eine mehr oder minder umfangreiche, stabfOrmige, gr~ue Masse, bei 
vollstfi~ldigem Sehwund der grauen Substanz. Im Halsm~rk ein etwa 2 em breiter 
Spalt, der sieh yon dorsal innen naeh ventral auBen auf der reehten Seite erstreekt. 
Cystenpankreas. Nierencysten und IIypernephrome. Im rechten Auge ehae hirse- 
korngroBe Gesehwulst. 

Mikroskopisch: Gew~ehse capilli~r-angiomatOsen Charakters. Syringomyelie mit 
Stiftgliose. 
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8. Der 1929 yon Jess verSffentlichte Fall. Keine ldinischen Angaben. Angiom 
der Netzhaut. StiftfSrmige Angiogliose des Riickenmarkes mit groBer Cyste. 
Cystenpankreas. Cystennieren. Angeborene Liicke in der Herzkammerscheidewand. 

9. Der Fall yon Bailey und Cushing 1927: 30j~hriger NIarm. 
Klinisch: Angiomatosis retinae. 1919 fiir Cerebrospinalmeningitis sprechende 

Erscheinungen. Cerebellarsyaldrom. 1922 Operation einor Kleinhirneyste mit 
wandst~ndigem Gew~chs. Dieses wird v611ig herausgeschnitten. 

Mikroskopisch: Hyporplastisches capill/~res Angiom. 

I m  Kle inhh 'n  und  Ri ickenmark  (H~ls- und  Brustmark)  l inden  wir 
Geschwiilste und  moist auch Cysten yon  folgendem Bau:  

1. Kleinhirngewgiehse irn Falle von Hippel, Lindau (2 Falle), Rochat, Bailey 
und Cushing. Kleinhirncysten im Falle Czerma& Lindau (2 F~lle), Rochat, MSller, 
Seidel. 

Die Geschwfilste sind oft sehr klein, kirsch- bis walnul~grolL Ihre Farbe graurot, 
graurotgelblich, zum Teil gesprenkelt. Makroskopisch scharf gegen die Umgebnng 
abgegrenzt. Sie liegen unter der Rinde, in der Rinde, moist dorsal odor lateral, 
seltener ventral. Die Mittellinie wird nich$ erreicht. In der Schnittfl~che sind' 
zuweilen capill~re l%~ume zu sehen. 3/Joist liegen Gesehwfilste in der WEnd einer 
Cyste. Die Gehirnmasse wird durch die eystisehe und geschwulstige Einlagerung 
aufgetrieben und schwappend. Der Cysteninhalt ist klar, bernsteingelb und eiweil3- 
reich, seine Farbe olivgrfin (Czermalc), braun (Lindau). Im Kleinhirn erreichen die 
Cysten bis KleinapfelgrSl3e und machen verh~ltnism~Big wenig ldinische Erschei- 
nungon. Dies ist wohl durch die langsame Vergr613orung der Cysten erld~rt, durch 
die es zu oiner nur allm/ihlichen Verdr~ngung der Kleinhirnsubstanz kommt. 
Die Entstehung der Cysten maeht uns das verst~,ndlich. Mikroskopisch finder man 
nie eine bekleidende ependym~re odor epitheliale Wandschicht; diese besteht viel- 
mehr aus einem zellarmen faserreichen, gli6sen Gewebe yon verschiedener Dichte, 
toils ~est geffigt, teils locker. An ehazelnen Stellen sind platte Zellen in der Wand, 
die aber nirgendwo eine zusammenh~ngende Wandauskleidung bilden. 

In mehroron F~llen ragte die Neubildung yore Dach dor Ra~tengrube Bus in die 
4. Kammer hinein, odor lag noch etwa 11/~ cm dorsal im verl~ngerten Mark (Berb- 
linger, Schubac~). (Die Schiidernng des mikroskopischen Brides orfolgt zusammen 
mit den gleichgebauten l%iickenmarksgew~ehsen). 

2. Gew~ichse im Ri~c~enmarlc. Ihr Aussehen makroskopisch dasselbe, wie das dor 
Kleinhirngew~chse. Sic ]iegen moist ira Cervical-, auch im Dorsalmark (Schubaclc), 
dorsal und lateral. Schubaclc beschreibt eine Geschwulst im Dorsalmark yon etwa 
4 cm L~nge mit Erstreckung fast fiber den ganzen Querschnitt. 

Beziehnng zu der barren I-Iaut besteht nicht; es wurde nur Derbheit und Fest- 
hafton der Dura im Bereich des Gewi~chses beobachtet (Berblinger, Schubael~). 
Die Venen an dieser Stel].o waren gestant (Schubac~). 

Milcroskopischer Be/und: Sie setzen sich Bus oiner Unzah] feiner Capillaren, 
die Bus einer Endothelzellenschicht and faseriger Adventitia aufgebaut sind, zu- 
sammen. Bilder der Sprossung sieht man h/iufig. Die Gef&i~lichtungen vielfach 
zusammengefallen; iiberwiegend prall mit Blur erfiillt. Auch bei gr6]3ereu Lichtmlgen 
zeigen die Gefgl~e den rein endothelialen bindegewebigen BEn. DEs Zwischengewebo 
6fters als zel]reich geschildert; es soll aus kleinen Zellen mit blal~ f~rbbaren, runden 
odor oval~n Kernen bestehen. Die zellreichen Toilo sollen sarkom~hnlich aussehen 
(Schubac]~. Hier dfirfte es sich wohl nur um zusammengefallene Gef~Be gehandelt 
haben, wio dies auch yon Schuback au~gefal~t wird. 

DEs Vorhandensein groi]er, wabiger, mit Fetttr6pfchen erffillter Zellen, sog. 
Pseudoxanthomzellen, ist charakteristisch. Diese werden yon den Unters~chern 
versehieden gedeutet. Von Hippel bringt sie in Zus~mmenhang mit der Glib. 
Branclt erkl~rt sie ffir Endothelion. Tannenberg, der 1924 ein capill~res Angiom im 
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l~fickenmark beschriob, fand sie ebenfalls and faBt die Fettspeichertmg als degenera- 
tive Infiltration der infolge KreislaufstSrungen und 0dem schleeht gen/~hrten Zelien 
anf. Dagegen ffihrt Lindau die vorziigliche Fii, rbbarkeit der Zellen und die seharfe 
Gewebszeichnung an. Durch langsamen Zerfa11 yon Nervengewebe in der Umgebung 
des Gewi~chses entsti~nden die lipoiden Substanzen, die nun yon den endothelialen 
Gebilden der Geschwulst anfgenommen warden. 

Strukturlose, mi~ H~matoxylin-Eosin sich blaBrot farbende Bezirke, die den 
Eindruck serOser Ausschwitzungen m~ehen, komplizieren das histologische Bild 
(Schuback, Lindau, Berblinger). 

Die gr58eren Gei/if~e haben eine ser5se Adventitiadurchtrgnkung und zuweilen 
eine eigenartige Durehtr/~nkung der Gef~13w/~nde (Schuback). 

Berblinger und IXndau besehreiben im Gewachs Cysten, die kavernomartige 
Erweiterungen yon eapill~r gebauten Blutgef&Sen sind. 

Das Gew~ehs ist mikroskopiseh scharf abgegrenzt. Die angrenzende, faserige 
Glia ist stark anfgeloekert, 5demat6s, zum Teil zeigen die Gliabrillen Zerfall in 
Bruchstiicke. 

Alle Untersueher kommen zur Diagnose: Hyperplastisches capill~res H/~m- 
angiom. 

Von einer Mitbeteiligung der Glia an der Gew&chsbildung finder sich in den 
Mitteilungen nichts erw/~hnt bis auf einen Fall, der mit Syringomyelie vereinigt war; 
das ist der Fall yon Schuback. Makroskopisch war Iolgender Befund: Von der Cauda 
bis zur Geschwulst der 4. Kammer zog sich eine st~bfSrmige, graue Masse, die eine 
Riickenmarksverdickung bedingte. An der Cauda equina beginnt sie als ein 
schmaler Stilt, der dorsal vom Zentralkanal liegt und bildet im Lendenmark einen 
glasigen Strang, der seharf gegen die Riickenmarkssubstanz abgesetzt ist. Im 
unteren Halsmark verschm/~lert sich der Stilt  und ein schlitzartiger Spalt erstreckt 
sich yon dorsal innen nach ventral aul3en in 2 cm Lgnge. 

Mikroskopisch zeigt sich Anfbau aus faserreichem Gliomgewebe; der Spalt 
im Halsmark hat keine Ependyrabegleitung und ist yon einem Saum verdichteter 
Gliafasern umgeben. 

Wi r  h a b e n  nun  die Fr~ge  zu be~ntwor ten  n~ch der  N a t u r  der  Ge- 
sehwiilste und  Oysten bei  der  yon Hilgpelschen Erk rankung .  Die Gegend 
des eaud~len  Teiles der  Fossa  rhombo idea  und  das  Gebiet  der  Area  post-  
r ema  sind entwicklungsgeschieht l ieh  ein /~ul~erst kompl iz ie r te r  Tell  
des H i rns t ammes ,  der  eine erhShte  M6glichkeit  ffir fehlerhaf te  Differen- 

- z ierung mi t  darauffo lgender  Gesehwuls tbf ldung b ie te t  (Lindau, Cushing). 
Die Geschwfilste im Rf i ckenmark  lagen dorsa l  in der  h in te ren  Sehlie- 

8ungsl inie und  t r a t e n  im Bereieh des oberen und  un te ren  I-Ialsmarkes 
und  im oberen Tell  des Dorsa lmarkes  auf. Dies 1/~l~t an  eine E n t s t e hung  
der  Geschwulst  auf Boden einer Mif~bfldung denken.  Henneberg und  
Bielschowsky h a b e n  in ihren  Arbe i t en  die En twick lung  dieser Gew/~chse 
dargeste l l t .  Stel lenweise soll sieh der  Zusammensch lu$  der  Medullar-  
r inne zum Medul la r rohr  verzSgern,  bei  der  Abschnorung  d e r  Medullar-  
r inne yore  Hornb l a t t .  Un te r  diesen Bedingungen  f inder  nun  das  dorsal  
waehsende  Mesenchym die M6gliehkeit  in die h in te re  Schliel~ungs]inie 
einzuwaehsen.  

Die SehlieSung f inder  im H a l s m a r k  und  an  der  Cauda a m  sp/~testen 
s ta t t ,  dadureh  erkl/~ren sieh die H/~ufung yon  Gesehwuls tbf ldung und  
anderen  En twiek lungss t6 rungen  in diesen beiden Gebieten.  
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Die Schliel3ung des Riickenmarksrohres ist ein /~ul~erst verwickelter 
Vorgang, der yon Ca]al-Schie//erdecker und Bielschowsky efforseht worden 
ist. Die Seitenlolatten des Medullarrohres verschmelzen ~zom dorsalen Pol 
her so, dab der am meisten bauchwarts gelegene Teil des Lumens zum 
Zentralkanal wird. Die Zellen des 4orsalen Eloendymkeiles riicken zwisehen 
den Zellen der Seitenlolatten ventralwarts, bis sie mit dem vorderen 
Ependymkeil zusammenstol3en und den dorsalen Absehlul~ des Zentral- 
kanales bflden. Bielschowslcy stellte nun lest, dab das Gewebe der Glia- 
stifte aus den aus dem Verband des urspriinglichen Medullarrohres 
losgelSsten Seitenwandsloongioblasten, die zwisehen die iibrigen Zellen 
des Riickenmarkes hineinverlagert werden, entsteht. 

Aus den stiftfSrmigen Gliosen entwiekeln sieh ttohlr~ume; hierbei 
handelt es sich um 5demat6se Durchtri~nkung des Gesehwulstgewebes 
mit Erweiehnngen. Dafiir sloricht , dal~ man bei der histologisehen Unter- 
suehung alle tJbergs yon einfacher 0dembildung mit Auseinander- 
dr/~ngung der Gliafibrillen, Bildungen kleinerer, 5dematSser Cysten bis 
zu ausgedehnten Erweichungsherden findet. Es handelt sich dabei also 
um einen Vorgang, wie ihn in letzter Zeit Kirch als fiir die Entstehung 
der intrablastomatSsen Cys~en wichtig hingestellt hat. Die Bildung yon 
eys~ischen I-Iotflrgumen durch neuroeloitheliale Cysten spielt keine Rolle; 
wolff lgssen sich vereinzelt in diesen Stiftgliosen auch noeh indifferente 
neuroepitheliale Itohh~aumbildungen erkennen, sie sind aber nut klein 
und dann im zellreiehen, noch fibrill~r unausdifferenzierten Geschwulst- 
gewebe gelegen. Das Gesagte bezieht sieh nur aui die Cysten bei 
Syringomyelie im allgemeinen, nicht aui die Cysten, die bei den Ge- 
sehwiilsten in H im und Riickenmark bei der yon Hippelschen Krankheit  
besehrieben worden sind. Solche waren in den F/~llen yon Berblinger, 
Lindau (2 Fi~lle), Rochat, Bailey und Cushing vorhanden. Hier handelte 
es sieh teilweise um Transsudations-Erweiehungseysten (Lindau)1. Im 
Berblingersehen Fall wurde eine Cyste dutch ein ek~atisches Gefg8 
gebildet. 

Teilweise wire[ ausdriicklieh hervorgehoben, z. B. von Berblinger und 
Lindau, dab es sieh bei den Neubfldungen um reine Angiome handelt. 
Die Beziehung der Glia zu der Gesehwulstbildung des Angioms sind se- 
kund~re und dttrch rs Ausdehnung der Geschwulst und Dureh- 
waehsung des umgebenden Nervengewebes zustande gekommen. 

Schwierigkeiten machte die Deutung des yon Hippelsehen ~'alles. 
HoM~nann und Brandt glaubten, dab es sich um Metastasen eines Hyper- 
nephroidoms handelt. Die Deutung, dab es sieh am eine multiple prim/~re 

1 Therapeutisch hag die Art der Cystenbildung Bedeutung: BloBe IMnktion 
der Cyste hat keinen Zweck, Herausnahme des in der Wand liegenden Tumors ist 
no~wendig. (Im Fall Seidel rezidivlerte die Cyste bei blol3er Punktion wiederholt, 
wghrend Cushing und M611er bei Mitherausnahme des Tumors Dauererfolge hat, ten). 
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Geschwulstanl~ge handelt, hat auch Lindau vertreten, zumal sich mikro- 
skopisch ein Ursprungsgew~ehs nicht fes~stellen lieB. 

Wesentlich ist, dab bei den Sektionsbefunden der yon Hiptoelschen 
Erkrankung noch sonstige MiSbildungen attch in den inneren Organen 
gefunden win'den: ~ierencysten (Berblinger, Lindau, Schuback, yon 
Hippel). Versprengte Nebennierenkeime (Berblinger), I-Iypernephrome 
(Lindau, Schuback, yon Hippel), Nebennierenadenom (Lindau), Cystade- 
nora der Ovarien (Czermak), Cystenp~nkreas (Berblinger, Lindau, 
Sehuback, Jess), ~ebenhodentumoren (von Hippel, Lindau). Eine 
Kontroverse entstand fiber die Deutung des Cystenpankve~s. Berblinger 
hat 1922 wohl als erster auf das Zusammenvorkommen yon Gew~chsen 
im Zen~ralnervensystem und Cystenpankreas hingewiesen. Von Ledebour 
und Lindau haben diese Frage weiter untersuchg und insgesamt 9 der- 
artige FMIe (Pye-Smith, Fraenkel, yon Hippel, Friedrich-Stieler, Yannen- 
berg, Lindau) im Schrifttum und im eigenen Material gefunden. Auf 
Grund der histologischen Befunde ist man berechtigt, die Cysten ale 
dysontogenetisehe aufzufassen. Uber die En~stehung im einzelnen 
l~tf3~ sich bis heute mit Sicherheit nJchts aussagen. Der~r~ige 1N%ben- 
befunde, besonders an den 57ieren, finder man auch bei anderen 
geschwulstigen und EntwicldungsstSrungen im ZentrMnervensystem, 
h~ufiger so bei tuberSser Sklerose (Kau//mann, Lindau), auch bei 
Anencephalie (Kau//mann). 

Fasse ich nochmals die pathologische Anatomie der yon Hippelschen 
Krankheit kurz zusammen, so besteht hinsiehtlich der Augengesehwiilste 
eine ~dbereinstimmung dahin, dab der wesentliche Anteil Konvolute 
yon Gef~Ben darstellten yon eapilli~rem Charakter - -  endothelbekleidete, 
schmale, blutfiihrende Hohlri~ume-- mit bindegewebiger Aceessoria, deren 
Zellgehalt weehselt. ~eben den Gefi~f~en finder sich Glia, Faserglia; 
ob es sich hierbei um ortseigene, durchwachsene Gila oder mit den 
Gef~l~en in einer Geschwulst vereinigtes, also blas~omatSses, gliSses Ge- 
webe h~ndelL wird versehieden en~schieden. 

Zwisc.hen den Gef~Sen finden sJch ~uBer Fasergli~ auch gelegentlieh 
grol~e, helle, w~bige Ze]len mit doppeltbrechender Fettsubstanz - -  Pseudo- 
xanthomzeUen-- ,  die Ceils als mesenchymatische, fettspeichernde, tells 

a l s  gliSse Gebilde angesprochen werden. 
Die Gesehwfilste, die in einer Reihe yon FMlen bei Beobachtnngen 

der yon Hippelschen Erkrankung mit Lokalisation im Kleinhirn, in der 
Mednll~ oblongat~ und im HMs- nnd Brustmark gefunden wurden, 
bestehen ebenf~lls im wesenflichen aus Gefi~f~en. Sie stellen ein Konvolut 
sehm~ler, blu~ffihrender, endothelbeldeide~er Hohlri~ume dar mit binde- 
gewebiger Accessoria. Ein abnormer Zellreichtum der Gesehwnlst ist 
vielfach dutch Zusammenfallen der Gef~f~schlingen vorget~uscht. Glia- 
gewebe zwischen den Gef~l~en ist nicht beobaehtet; die gelegentlieh 
in der Peripherie der Geschwulst beobachtete gliSse Formation ist 
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ortseigene,  yon  der Geschwulst  durchwachsene.  Die Beziehungen der Ge- 
f~Bgeschwulst zum nerv6sen Gewebe sind also hier  sekunds Besonders  
beacht l ich  ist  auch hier in der  Mehrzahl  der  F/~lle das  V o r k o m m e n  
groger ,  wabiger ,  doppe l tb rechendes  F e t t  f i ihrender  ZeHen wie in  den  
Augengew~tchsen. Hie r  geht  die Auffassung gleichsinnig nach der 
R ich tung  einer mesenchymalen  Genese. Das F e t t  soll teilweise infolge 
schlechter  Ern/~hrung in den  Zellen in die Erscheinung t re ten ,  teilweise 
yon  der U m g e b u n g  anfgesaugt  sein. 

Charak te r i s t i sch  is t  das V o r k o m m e n  yon  Cysten  in diesen Geschwiilsten.  
Es hande l t  sich hierbei  u m  dnrch  Transsnda tb f ldung  und 6demat6se  
Durch t r~nkung  des Zwischengewebes zus tande  gekommexxc Bildungen.  
Auch e rwei te r te  B lu t rgume  k6nnen  cyst ische Bi ldungen  darstel len.  

Im Fall Czermak bestand eine hiihnereigroBe Cyste ohne Vorhandensein einer 
GefgBgeschwulst. Ein histologiseher Befund hieriiber existiert nicht; ob ein Tumor 
mitvorhanden war, mug often bleiben. 1Jber die Entstehung dieser Cyste li~Bt sich 
nichts Sicheres sagen. 

Im Fall Schubaclc war die Geschwulstbildung mit einer das ganze _R~c]cenmarlc 
durchziehenden Sti]tgliose vergesellscha]tet. Die GefgBgesehwnlst saB hier an der 
Spitze der Stiftgliose. Alle bisher zur Sektion gekommenen Fglle wiesen in den inneren 
Organen --  Nieren, Nebennieren, Pankreas, Ovar, Nebenhoden -- Entwieklungs- 
stSrungen in Form yon Cystenbildungen anf. Gelegentlieh wurden Hautangiome 
beobachtet. Die Angiomatose der Retina ~nd die Angiombildung im Zentral- 
nervensystem waren somit mit multiplen MiBbildungen und auf Boden der Mig- 
bildungen entstandenen geschwnlstms Bildungen vergesellsehaftet. 

Eine derar t ige  K o m b i n a t i o n  zeigt auch unser eigener, j e t z t  zttr Be- 
schreibung k o m m e n d e r  Fal l ,  der  deswegen besondere Beach tung  ver- 
dient ,  als es sich hierbei  u m  die Tochter  des Mannes  hande l t ,  an  dem 
yon Hippe l  zuerst  d as nach ihm benann te  Xrankhe i t sb i l d  fes ts te l len 
konnte  (1895); er ist  deswegen noch wel ter  besonders  beachtenswer t ,  
da  bei  ihm, wie in dem F~ll  Schubac/c, eine Vergesel lschaf tung yon  Stif t -  
gliose mi t  Syr ingomyel ie  und  angiomatSser  Geschwnls tbf ldung vorl iegt .  

Klinilc des Falles 1: Die Groge]tern nnd Mutter gesund. Der Vater an yon Hippel- 
seher Kran#heit gestorben. Der Bruder eben/alls daran erl~ranIct. 

In der Kindheit Masern, Seharlach, Angina. Bei der ersten Untersuchmag (1917) 
wurde in der Augenklinik eine Anomalie an der P~pille (Streifenbild~ng" Gefgg- 
bildung ?) festgestellt. 1926 Erbreehen, das im weiteren Verlanf ziemlieh h/~ufig 
auftrat. 1928 Neigung naeh links zu fallen und Unsieherheit beim Gehen. Bei 
Riiekneigen f~llt die Patientin um. Aufnahme in dieMediziniseheKlinik am 1.6.29. 

Be/und: Beiderseits Stanungspapille, links Gef/~Sneubildung g~f der Fapille. 
Die Diagnose der Augenklinik lantete: Kleinhirncyste auf dem goden einer ange- 
borenen Angiomatosis eerebelli et retinae. Bei der RSntgenuntersuchung linden sieh 
rundliehe Knoehenanfhellungen in der Stirn-, Seheitel- und ttinterhauptsgegend. 
Diinnes Sehgdeldaeh, Dorsnm und Sella tureiea nieht erkennbar. XIeine Keilbein- 
h6hlen. Anf Grnnd der R6ntgen~ntersuehnng wird auI Hirndrnek mit ZerstSrung 
der Sella tureiea geschlossen und Verdaeht auf Hypophysengew~ehs ge~uBert. 
Wa.l~. neg. 

1 Die klinisehen Angaben verdanke ieh den Herren Prof. Geheimrat Wagenmann 
und Seidel yon der AngenMinik und von Weizsiietcer yon der Nervenldinik, Geheimrat 
Enderlen yon der Chirurgisehen Klinik. 
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Die neurologische Untersuchung ergab: I-Ierabgesetzte tIornhautreflexe. Pupille 
links gr6Ber als rechts. Armeigenreflex links gesteigert, Knipsreflex links wechselnd. 
Abgeschw/~chter Bauchdeckenreflex ]inks. Patellarreflex links gesteigert mit  er- 
sch6pflichem Patellarklonus. Rechts lebhafter Patellarreflex ohne Klonus. Babinski 
rechts wechselnd. Strfimpell rechts positiv. Achillesreflex beiderseits gesteigert. 
Reehts ersch6pflicher, links unersch6pflicher Fui~klonus. 

Sensibilitdit: Am linken Arm und Bein geringe Hypgsthesie ffir alle Qualit/~ten, 
besonders ausgesprochen an der linken Hand. Astereognosie der linken Hand. Links 
Intentionstremor. Ataxie bei Kniehakenversuch. Patientin liegt im Bert auf der 
linken Seite. 

Abb. 1. Hirnbasis and Halsmark. 

Motilitiit: Parese des linken Unterarmes. Linker Unterarm 3 cm schwgcher als 
der rechte. Gewichtsabnahme trotz des guten Appetites. UnbewnSt~s ngchtliches 
Bettngssen. Xeine Blasen- nnd MastdarmstSrnngen. Blutbild: o. ]3. 

Diagnose: Linksseitige Hemiparese mit  HinterstrangstSrungen, die durch die 
Verteilung yon Hi~mangiomen (?) in der Gegend der rechten Zentralwindung erkl~rt 
ist. Die GeruchsstSrung deutet auf zentrale OlfactoriusstSrung. Kleinhirn 
klinisch nicht erkrankt. Die Patientin wird am 8 .7 .29  in tier Chirurgischen Klinik 
operiert. Trepanation (Geheimrat Enderlen). Querschnitt oberhalb der Protuberantia 
occipitalis. L~ngsschnitt im Gebiet der Halswirbelsgule. Freilegen des Kleinhirns. 
Starke Blutung ans den Emissarien w~hrend der Operation. Punktion an zwei 
S~ellen ergibt keinen Cysteninhalt. Die Dura bleibt nnerSffne~. Schluf~ der Hautwunde. 
Kein me~barer Blutdruck. Leise Atmung. Pals nicht tastbar. Tod am Abend. 

Sektionsbe/und (Schminclce) : Schgdeldach diinn, aber hart;  harte HIirnhant stark 
gespannt; ihre Innenflgche trocken. Starke Zeichen des Hirndruckes im Bereich der 
Konvexitgt,  wie an der Basis des Gehirns. Das verlgngerte Mark in seinen Konturen 
verbreitert und zentral cystiseh (Abb. 1, 2). Hirn nnd l~fickenmark --  das letztere zeigt 
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eine Verbreiternng in seinem Halsteil mi t  einem stabf6rmigen Hohlraum im Innern  bis 
an die Grenze des Hals- gegen das Brus tmark  (Abb. 3) - -  werden zunaehst  geh~rtet.  

Hale- nnd  Brustorgane o. B. In  der rechten Niere einige 
Cysten; auBerdem im oberen Pol derselben, nn te r  der Kapsel, 
ein ann/ihernd welschnu$groSer, kugeliger Gewebsknollen 
yon gelber F~rbe, der mit  Blutungen d~rchsetzt  ist. Leber 
o .B.  t t in te re r  Milzrand abnorm gekerbt. I n  der rechten 
Nebenniere in der Marksubstanz ein kirschkerngroSer bl~u- 
licher Gewebsknoten. In  beiden Parametr ien  Cysten, die 
mi~ wasseriger Flfissigkeit gefi~llt sind. 

Befund des Hirn und Riickenmarks nach 

Hs in Formol: 

Das Rfickenmark wurde dutch Querschnitte in caudo- 
apik~ler Richtuag ~ntersueht.  An der Cauda equina, im 
Lenden- und  Brus tmark  bis in das untere  Ha, Is-mark kein 
Beflmd, Auf einem Schnit t  an tier Grenze zwischen 5, und  
6. Cervicalsegment, im linken Seitenstra~g dieht neben tier 
Ba,sis der HinterhSrner  eine ann~hernd kleinerbsengro~e, 
mit  klarer w~isseriger Flfissigkeit geffillte HShle. Diese 
setzt  sich naeh oben nicht  fort, sondern geht  fiber in einen 
ungef~thr !deinstecknadelkopfgrol3en grauglasigen Bezirk, 
der sieh dutch die Substanz des 4. Cerviealsegmentes stift- 

Abb. 2. Querschnitte fSrmig apikaiwgrts wei~er erstreekt;  dies~r Bezirk liegt dicht  
dnrch alas H~lsmark m~t S~ringomyelie, neb~n tier Spitze des reehten Vorderhorns. Im Gebiet 

des 4. Cervie~lsegmentes im Querschnitt  des Markes ein 
grauglasiger Gewebsbezirk, ann~hernd zentrgl gelegen, mi t  Ubergreifen anf das 
Hinterstr~nggebiet ;  er zeigt an  2 Stellen Lichtnngen,  die apikalw~rts zu einem 

gemeinsamen, die zentralen Teile des 
Rfiekenmarkquer sehnit t  es e innehmenden 
Hohlraum zusammenflief~en. Im Gebiet des 
3. Cervicalsegmentes ist die Lichtung dieses 
Hohlraumes am grbBten; Querdurehmesser 
ungefghr 4 mm;  naeh oben wird die Lichtnng 
spaltfSrmig, und hier tritt im l%fickenmarks- 
quersehnitt sin mehr f]&ehenhaft zur Ent- 
wicklung gekommener, in der Substanz 
der grauen Commissur der vemtralen H i n ~ r -  
strangzone, der HinterhSrner  mid der dor- 
sglen Seitenstranggebiete ]okalisierter grau- 
glasiger Herd auf;  er setzt sich nach oben 
fort  und zeigt im 2. Cerviealsegment 
Lfieken; seine Substanz hier hoehgradig 
5dematSs nnd  teilweise buttergelb gef~rbt. 
Der Durehmesser des l~fickenm~rks be- 

Abb. 3. Oberes ]~itd: Soh~litt durch t ~ g t  bier horizontal ungef~hr 2,3 era, 
Hirilschenkel mit erweitertem Aqlme- sagittal 1,4 cm. Die Liicken ilie~en nach 
dnctas, bei a obers~er Tell der Ge- 
schwulst. ErkI~rnng s. Text. Unteres oben zu einer HShle zusammen, die sieh 
Bild: Schnitt durch :~edulla oblongata, durch alas oberste Halssegment, ~uch das 
distalstcr Teil mit c'ystischer Geschwulst. verl&ngerte Mark fortsetzt.  Man sieht bier 

yon der nmgebenden Marksubstanz, die in 
ihren Konturen  s tark verbrei ter t  erscheint, nur  noch die peripherisehen Teile 
stehen geblieben in elmer wechselnden Dicke yon 4 - -6  ram; sie sind teilweise 
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weiBlieh, derb, teihveise gelblieh and  welch; der t Ioh l raum setzt  sieh aueh in die 
apikalen Teile der Medulla oblongata fort ;  er ist hier im ventra len Gebiet lokMisiert. 
Die Sektion des Gehirns ergab auf Durehsehni t ten  dutch  Kle inh im an d  Brticke, 
dab die eystische Gesehwnlst sieh naeh vorn bis in den hinteren Teil der Hirn- 
schenkel hinein erstreekte. Ih r  vorderes Ende war kegelf6rmig verjfingt a n d  
ragte  in den s tark  erweiterten Aquaeductus Sylvii hinein (Abb. 3 oberes Bild bei a). 
Die H6hlen des Groghirns  wo,ren s tark  erweitert;  das Ependym war verdiekt. 

Es wurde vor  der weiteren genauen Bearbei tung zun~ehst zwecks ]~erieht- 
ers ta t tung an die Kliniken nu t  eine vorl/iufige Untersuehung der cystischen Ge- 
schwulstbildung im verliingerten Mark und Br~cke vorgenommen. Hier fand sich 

Abb. 4. Schnitt durch den reehten Bulbus; bei a GesehwnlstknOtchen in der Netzhaut. 

in den eaudalen Teilen d~s typisehe Bild eines ]aserreichen Glioms innerhalb des 
Wandgewebes der Cyste; im Bereieh der apikalen Part ie  zeigte sieh ein Gewebe, 
das aus einem Konvolut  yon Gef~tgen bestand, das zwisehen den Gef~Ben grol~e, 
in ihrem Plasma wabige, doppelbrechende Fe t t subs tanz  enthal tende Elemente auf- 
wies. Es war also eine Gliose vorhanden mit  I tohlraumbildung --  Syringomyelie -- 
a n d  im Bereich der apikalen Teile war das Gewebe typiseh angiomatds mit  den 
besonderen, wabigen Zellen, sog. Pseudoxanthomzellen. Die mikroskopische Unter-  
suchung des Gew~ch~es der linken Nebenniers ergab Angiomgewebe. Es fanden sieh 
blutft ihrende Hohlr~ume, die dieht  beieinander gelegen waren. Ihre  Wandung  
bes tand aus ,  Endothel  und  aus Bindegewebe. Teilweise waren die Lichtungen 
zusammengefallen; dadurch war die Geschwulst an  einzelnen Stellen zellreieher, 
wie vom Charakter  des zellreiehen Fibroms. Die Geschwulst war im Nebennieren- 
mark  lokalisiert, die t~indensubstanz war verdrs 

Die mikroskopische Untersuehung der Geschwulst im Bereieh des oberen Pols 
der linlcen Niere ergab eine vielkammerige Cystenbildung, teilweise mi t  papills 
Wanderhebungen (papilli]eres Cystadenom). Die eystisch en tar te ten  Teile der 

u Archiv. Bd. 281. 58 



90~ G. Knodel: 

rechten Niere zeigten Aufb~t~ gus verschieden grol]en, mit Kolloid geffillten Cysten. 
Die rechte Niere zeig~e ~,lso d~s Bild einer multieystischen Degeneration. 

Von seiten der Augenklinik wurden die bei der Sektion her~usgenommenen 
.~ulbi ~ntersucht. (I-Ierr Prof. Seidel wird fiber den Befund in Grae]es Archiv 
~usffihrlieh berichten.} Abb. 4 zeigt d~s Mikrophotogramm eines der mir yon 
Herrn Prof. Seidel zur Untersuchung gfitigst fiberl~ssenen Sehnit~pr~p~r~te d~rch 
den rech~en Bulbus. M~n sieh~ hier -- bei ~ -- in der Netzh~ut eine kleine, 
n~ch dem Gl~skSrper zu vorspringende Hervorragung. Bei stgrkerer VergrS~erung 
zeigte dieselbe Anfb~  ~us einem Konvol~t yon Gef~l~en. Zwischen don Zellen 

Abb. 5. l~iikro,photogI'~mm dul'ch den Netzh~ut~smo~ I. 

land sich zellreiehes Zwischengewebe. In der Umgebung des Ges l~g 
f~serige Glib. Abb. 5 und 6 zeigen die histologisehen Verhgl~nisse. In Abb. 5 siehr 
m~n ein Gefgl~querband, in Abb. 6 die gli6se F~serbildnng in der Gesehwuls~- 
umgebung. Von Pseudox~nthomzellen wgr ira Netzh~ntgeschwiilstchen nichts zu 
sehen. Die Sehnittbefunde w~ren die reiner Angiome -- e~pillarer Angiome --, mit 
umgebeader, stgrkerer gliSser ]~e~ktion Ms Ansdruck der Gewebsreizung dsrch die 
in der Netzh~ug zur Entwicklung gekommene Geschwuls~. 

Die Untersuch~mg tier Cystenbi ldung im verl~tngerten M~rk wttrde an  
Querscheiben vorgenommen,  die in  ~piko-c~td~ler Rieh tung  der cystischen 
Bi ldung en~nommen w~ren. I n  der Cyste f~nd sieh im ~pik~len Tefl ein 
solider K6rper,  der z~pfe~g6rmig in  den erwei~erten Hohlr~um des Aquae- 
ductus  Sylvii hineinr~gte (Abb. 3 g). Dieser zeigte histologisch den n~ch- 
s tehenden Befund. Auf QuerschIfitten s~h m a n  einen Aufb~u gus einem 
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versehiedenartigen Gewebe (Abb. 7). Peripheriseh land sieh an der einen 
- - r e e h t e n -  Seite ein Saum typisehen, faserreiehen GIiomgewebes. 
Die gr6B~en Teile der Gesehwulst wurden dutch ein solides Gewebe ge- 
bilde~; in der Mitte fanden sieh Cysten yon versehiedener GrSl~e, die mit 
einer glasig erseheinenden, mit Eosin rot gef/~rbten, mit Pikrins/~re gelb- 
lieh gef/~rbten Masse ausgdiillt waren (Abb. 8). Die soliden Absehni~te 

Abb.  6. 3 / i ikrophotogramm dutch  den N e t z h a u t t u m o r .  

zeigten nun Aufbau aus dicht zusammengelager~en Gef~gen. Die Wandung 
der ttohlrs bestand aus einem Endothel mit einer dtinnen binde- 
gewebigen Faserhaut und zwisehen den Gef/~gen, die teilweise stark blu~- 
geffillt waren, teilweise ein Zusammenfallen der Lichtung erkennenliegen, 
lagen in der GrSl3e weehselnde, in ihrem Plasma wabige Gebilde (Abb. 9). 
In denselben land sich doppelbrechendes Fe~t. Diese Geschwtflstteile 
zeigte~ also den Bau der ,,sog. Angiome", wie sic in versehiedenen F/illen 
als Gesehwulstbildung in Kleinhirn, Medulla oblongata gefunden wurden. 
Die eys*isehen Hohlr~ume waren, das lieB sieh dutch die Untersuehung 

58* 



904 G. Knodel: 

Abb.  7. Apik~lster  Geschwulst%eil mi~ gemisch te r  S t ruk tur .  

Abb.  8 Erweichung 'scysten urld ~ngiomatSse P~r t ien  
(s thrkere  Vergr01lertmg ~on Abb.  7). 
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feststellen, dutch eine 6demat6se Gewebsdurchtrgnkung zustande ge- 
kommen. Es handelte sieh hierbei mn eine Verfliissigung des intervaseu- 
l~ren Gewebes, und durch die Fliissigkeitsansammlung wurden die Gefs 
verdr/mgt. Besonders bemerkenswert war das Verhalten der angiomat6sen 
Gesehwulstbezirke an der Grenze zu den rein gliSsen Formationen. 
Hier sah man, wit das gli6se faserreiehe Gewebe noeh zwischen das 
Angiomgewebe hinein vordrang (Abb. 10). Es lagen bier also kompli- 
zierte histologisehe VerMltnisse vor, indem es sich bei dem apikalsten 

Abb .  9. A n g i o m a t 6 s e r  G e s c h w u l s t t e i l  m i t  P s e u d o x a n t h o m z e l l e n  ( s t~rkere  Yergr513ertmg 
y o n  Abb .  8). 

Tell der Geschwulst um eine Darchmisehung reinen Angiomgewebes 
(mi~ Pseudoxanthomzellen) und gli6sen Gesehwalstformationen handelte. 
AuSerdem waren 5demat6se Erweiehungseysten vorhanden. 

])ieser Befund einer Durchmisehung der beiden Gewebsformationen 
land sich nur fiber eine ungef~hr 1 em lange Streeke im Bereich des 
apikalsten Tefles der eystisehen Bildung. Sonst zeigten Durchschnitte 
den typisehen Bau eines faserreiehen Glioms mit an einzelnen Stellen 
in versehiedener Lokalisation zur Entwieklung gekommenen Cysten- 
bildung im Bereieh des faserreiehen Gliomgewebes. FAn Schnitt dureh 
das oberste Halsmark l~gt die Verh~tltnisse der Geschwulst mit der 
Cystenbfldung in Form der Syringomyelie erkennen (Abb. 1!). Man 
sieht bier einen um'egelm~gig gestalteten Hohlraum, der yon faserreichem 
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Gli~gewebe umgeben ist. Die Verh~ltnisse untersehieden sich nieht 
yon denen bei Syringomyelie hirds bek~nnten. Eine weitere 
ns Besehreibung dfirfte sieh im einzelnen eriibrigen, nut  so viel sei 
gesagt, d~l~ die direkt den Hohlr~um begrenzenden Gesehwulstteile 
~us mehr 5demat6ser, die peripherisehen aus tester gefiigter gliSser 

A_bb. 10. 2kngiomatSse Geschwulst tei le  nach  l inks;  gliSse, i]x der Peri!0herie rechts.  

Fasersubstanz aufgebaut waren (Abb. 12). Diese ging in das Gewebe des 
l~fickenmarkes ohne merldiche Grenze fiber. Nur sah man bier ab und zu 
K6rnehenzellen innerhalb der Glia, auch um die Gef~Bm~ntel herum. 

Uberblicken wit die Verh~ltnisse des hier zur Beschreibung ge- 
kommenen Falles, so zeigt er den typischen Befund, wie er in der obigen 
Schriftentibersicht als bei der von Hippelschen Erkrankung beobaehtet 
in nun vielen F~llen sichergestellt is~. Histologisch handelte es sich bei 
den Augengew~chsen um ,,capfll~re Angiome". Die gliSse Randwucherung 
fassen wit als reaktiv auf. Wir bekennen uns somit zu der Anschauung 
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einer reinen Angiomnatm" ohne geschwulstmal~ige Misehung mit gliSsen 
Bestandteilen (Lindau). 

Die Gesehwulst im verls Mark ist tefls Angiom, teils faser- 
reiehes Gliom mit  Hohlraumbildung, also hier mesenehymale Geschwulst- 
bildung mit soleher ektodermaler Herkurdt gemiseht. Diese Dureh- 
mischung liel~ sieh im Bereieh der apikalen Gesehwnlsttefle deutlich 
feststellen. Auch hier also zuns rein mesenehymale Gesehwulst- 
anlage verbunden mit einer ektodermalen, ohne dal~ man jedoch yon 
einem Mischgew~chs in dem Sinne reden konnte, daft die beiden Gewebs- 
formationen in allen Teflen der Gesehwulst vorhanden waren. Es lag 

Abb.  11. Querschni t t  durch  das obere H a l s m a r k  ]ni t  Syr ingomyel ie .  

ein ,,Kollisionstumor" im Sinne R. )/leyer's vor; dort, we die histogenetisch 
versehiedenen Bildungen zusammenstiel]en, war im Bereich der Be- 
rfihrungsfls eine Gewebsdurchwachsung festzustellen, aber nut hier. 
Innerhalb der angiomatSsen Gewebsteile war der Befund der gro~en 
wabigen Zellen besonders beachtlich. Wie diese Zellen entstehen, 
haben wir nicht feststellen kSnnen, so daI~ fiber das in den voraus- 
gegangenen Arbeiten Festgestellte wir auek nicht hinauskommen. Da 
sonst gar keine gliSsen Bestandteile innerhalb der Angiomgeschwulst 
sichtbar waren, mSchten wir eine Abstammung der Zellen yon der Glia 
nicht annehmen, sondern sie als )/[esenehymzellen mit besonders starker 
Fettspeieherung ansprechen. 

Wie oben ausgeffihrt, wird die yon Hippelsehe Erkrankung ais eine 
Hgufung yon auf EntwieklungsstSrungen zurfiekffihrbarer gesehwulstiger 
Bfldungen aufgefal~t, die in der Netzhaut, wie in bestimmten Hirnteflen 
sieh vorfinden, und die vergesellsehaftet ist mit  einer Hgufung yon 
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Mil~bildungen auctl in den inneren KSrperorganen. Diese besondere 
Eigenart der yon Hippelschen Erkrankung kehrt in unserem Fall 
wieder. Er ist ausgezeichnet durch die verhs seltene, 
bisher mtr einmal beobachtete Vergesellschaftung mit Syringomyelie. 
Es ist unser Fall der achte dureh Leichen6ffnung klargestellte Fall einer 

A b b .  12. W a n d  der  Syr ing 'omyel ichShle .  (S t a rke  Vergr . )  

Verbindung yon Hippelscher ErkraI~kung mit Geschwulstbildung im 
Zentralnervensystem, der zweite Fall der Kombination mit Syringo- 
myelie. Deswegen erschien uns seine ausftihrlichere Wiedergabe yon 
Wichtigkeit. 
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