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Es sprieht fiir die innere Berechtigung der hier gen~nnten Frage- 
stellung, dal3 die meisten vorliegenden Arbeiten, die das Problem beriihren, 
nicht yon der Theorie ausgingen, sondern tats~chliche Beobaehtungen 
eines kombinierten Vorkommens yon blastomatSsen Ver~nderungen peri- 
pherer bzw. intestin~ler Nerven mit  umschriebenem t~iesenwuchs vor- 
brachten. Auch die vorliegende Studie kniipft an einen vor kttrzem zur 
Beobachtung gekommenen Fall an, der durch seine - -  soweit ieh sehe, 
in der Literatur  noeh nicht verSffentlichte - -  Eigen~rt geeignet erscheint, 
manehe Seite der bisher recht problematischen Beziehungen in etwas 
klarerem Liehte erscheinen zu lassen. Denn die Ansichten derjenigen, die 
bisher diese Frage behandelt haben, stehen sich zum Tell scharf gegeniiber. 
Wird ~uf der einen Seite (Lotz so, Pick, 2s, Schminck~e sT, Schultz ss, mit  
Einsehrgnkung auch Oberndor/er 27) d~s Wesen der Erscheinung in einer 
koordinierten MiBbildung erblickt und ein Abhiingigkeitsverhi~ltnis 
geleugnet (mit besonderer Betonung yon Pick), so wird yon anderer 
Sei~e (Briining 5, 6, 7, Heusch !4) eine unbedingte Abhiingigkeit im Sinne 
einer StSrung trophischer Nervenfunktionen verfochten - -  wie g]eieh 
bier bemerkt  werden mag auf Grund eines g/inzlich unzul~tnglichen 
Beweismaterials. Bemerkenswertes experimentelles Tatsachenmaterial  
bringt allein die Arbeit Timmes as, n~ch dessen Angaben durch Vagus- 
unterbindung eine hochgradige wohlproportionierte Wachstumssteigerung 
der nervSs abhgngigen Abschnitte des Verdauungsschlauchs zu erzie]en 
ist. Und schlieBlieh hat  die ganze Fragestellung eine neue Beleuehtung 
erhMten durch die neuestens yon Masson 2~, 24 und R6/31e 35 betonte 
Hi~ufigkeit yon Appendixneurinomatosen, die Masson dazu fiihrt, in den 
bisher verSffentlichten F/~llen yon ,,]%iesenappendiees" niehts weiter als 
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eine extreme Steigerung dessen zu sehen, was in sehw~Lcherer Auspr~gung 
als ,,muskulo-nerv6se ttypertrophie" der Appendixsubmucosa jetzt als 
h~ufiges Vorkommnis erkannt wurde. Mit der Ablehnung der These 
yon der kongenital angelegten Migbildung der besohriebenen Riesen- 
appendices, "while the influence of an excessive development of the 
sympathetic nerves on the growth of the other constituents of the appendix 
appears to be plausible enough", stellt sieh Masson ohne weiteres in die 
Reihe der Autoren, die eine vergnderte ti'ophisehe Einwirkung neuri- 
nomat6s erkrankter Nerven auf das Gewebe yon vornherein als gegeben 
ansehen. 

Gerade dies ist aber die Streitfrage, die bier zur Er6rterung steht. 
Nun ist gewiB die Morphologie nieht imstande, die physiologisehe und 
damig letzten Endes nur experimentell b/indig zu 16sende Frage trophischer 
Nerveneinfliisse grundsgtzlieh zu klgren. Es hat aber zweifellos der 
ErSrterung hierfiber sehr zum Nachteil gereieht, da6 man sieh bei Unter- 
lassung sorgfgltigerer Untersuehung der vergnderten Nerven vielfach sehr 
sehiefe Vorstellungen fiber die Art der Wirkung der Neurinomknoten auf 
das spezifisehe Nervengewebe und damit auf dessen Funktion maehte. 
So beruht z. ]3. ein groger Tell des yon Briining und Heusch vertretenen 
hypothetisehen Lehrgebgudes auf der Annahme, dab die neurinoma- 
tSsen Nervenknoten einen Untergang der Nervenfasern und damit eine 
Lghmung der nervSsen Funktion bedingen. DaB diese Annahme - -  
wenigstens als allgemeingfiltiges Prinzip - -  falseh ist, soil in dieser Arbeit 
gezeigt werden. 

Mit diesen einleitenden Bemerkungen ist die Problemstellung der 
vorliegenden Arbei{ bereits umrissen: Gibt es lokale Waehstumssteige- 
rungen, die als l~olge einer Vergnderung der tibergeordneten Nerven 
aufgefagt werden k6nnen, und zwar insbesondere Ms Folge einer neuri- 
nomatSsen Vergnderung ? Wenn ja, Me wirkt diese Erkrankung auf die 
funktionstragenden Elemente des befallenen Nerven? Stimmen die vor- 
siehtigen Vermutungen, die das morphologisehe Bild des erkrankten 
Nerven in bezug au~ seine Funktionsgnderung nahelegt, in ihrer Beziehung 
auf das hypothetiseh angenommene Abhgngigkeitsverhgltnis des ver- 
gnderten Organs iiberein mit den physiologisch bekannten Tatsaehen der 
Art dieser Nervenfunktion ? D. h., verleihen sic damit der Annahme einer 
solehen Abhgngigkeit eine Stiitze oder nieht ? 

In der l~ichtung dieser t~ragestellungen sell die vorliegende Unter- 
suchung orientiert sein. Viele weitere Fragen mtissen dabei notwendig 
nebenbei gestreift werden, ohne dag ihre eingehendere Behandlung im 
Rahmen dieser VerSffentlichung m6glich wgre. Insbesondere ver- 
meide ich die grundsgtzliehe Auseinandersetzung mit dem gesamten 
Neurinomproblem an dieser Stelle deshalb, weil sic einer anderen Arbeit 
auf Grund der Zusammenfassung eines grSBeren vielgestaltigen Materials 
yon Tumoren des peripheren und vegetativen Nervensystems vorbehalten 
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bleiben soil. Ebenso gehe ich hier nicht nochmals auf die Frage der 
Definition des Riesenwuchses und gewisse mit dem Wachstumsproblem 
fiberhaupt zusammenh~ngende Fragen ein, die ich 36 schon in einer 
frfiheren PubIika~ion gestreift habe. 

Den Ausgangspunkt dieser Untersuchung bildet der Fall eines 53jghrigen 
Mannes, der mit der Diagnose Morbus Recklinghausen, Ulcusperforation ? zur 
Sektion kam (S.-Nr. 1093/32). Die Eigen- und Familienvorgeschiehte ist leider wenig 
ergiebig. Insbosondere ist niehts fiber ein famili~res Vorkommen yon Hauttumoren, 
abnormen Pigmentierungen usw. vermerkt. ]3ereits mi~ 19 J~hren hatte sieh Pa~ien~ 
wegen einer ,,Hautsehfirze" operieren Iassen. Anfang der 20er Jahre sollen die 
ersten kleinen Hautknoten an beiden Vorderarmen aufgetreten sein. Diese breiteten 
sieh im Laufe der folgenden Jahre allm~hlieh fiber den ganzen t(Srper aus, und aueh 
die operierte I-Iautsehtirze trat wieder auf. Jetzt sueht der Kr~nke die Klinik auf 
wegen Magenbesehwerden, die seit etwa 3 Monaten in Gestalt heftiger sehneidender 
Schmerzen naeh dem Essen auftreten. Seit 4 Woehen h~ufiges sautes Erbreehen. 

Bei der Aufnahme befindet sieh Patient in sehleehtem Ern/~hrungszustande, 
Haut und periphere Nerven bieten das typisehe Bild der generalisierten Neuro- 
fibromatose (s. Sektionsbefund !), sehr grebe Hautsehfirze der reehten Rumpfseite. 
Hoehgradige Thoraxdeformierung infolge starker Linksskoliose der unteren Brust- 
wirbels/~ule, tterz, Lungen, Abdomen, Zertralnervensystem ohne wesentliehen 
Befund. Magennfiehternsaft: Freie HC115, Gesamtaeidit/~t 26; auI Coffein Ansteigen 
der freien HC1 auf 40, der Gesamtaeidit/~t auf 50. 3 Tage naeh der Aufnahme 
p1O~zlieher Kollaps beim :Erbreehen und Ted, n~ehdem sehon seig einigen Stunden 
starke PIagensehmerzen bestanden hatten. 

Bei der Sektion fand sieh einmal das Bild der hochgradigen Reckling- 
hausensehen Neurofibromatose in Gestalt zahlreieher linsen- bis walnu/3- 
grol3er Knoten der I-Iaut, abet aueh zahlreicher Nerven der Extremit//ten, 
des t~umpfes und der Eingeweide, bei Freibleiben der intrakraniellen 
Hirnnervenabschnitte sowie der Wm'zelnerven des Rtiekenmarks. Ferner 
bes~and ein riesiger Hautsaek der reehten Rumpfseite yon etwa 3faeher 
LebergrOge und ziemlieh derber Konsistenz, eine feiIffleekige, teils mehr 
braune, ~eils mehr bl/~uliche Pigmentierung fast Mler K6rperteile, eine 
sehwere Skoliose der Lenden- und unteren Brustwirbelss Die bier 
interessierenden Befunde sind folgende: 

Beide Vctgi, der ]inke e~was s~grker als der reeh~e, weisen in ihrem 
Hals- und oberen Brustteil eine starke diffuse Verdickung his etwa 
Kleinfingerdieke, aul3erdem aber besonders in den tiber der Bifurkation 
gelegenen 5 em ihres Verlaufes starke rosenkranzartige Ansehwellungen 
auf; unterhalb der Bifurkation der Trachea wird die Ver/inderung viel 
geringer, die Vagi erseheinen yon bier ab beiderseits fast normal dick, 
mi~ nut vereinzelten kleinsten Knoten. Aueh der Grenzstrang des 
Sympathieus weist beiderseits, abet links einwandfrei st/~rker als reehts, 
derartige knotige und diffuse Verdiekungen auf, ist abet doeh viel weniger 
stark befallen als der Vagus. Der Oesophagus zeigt in seinem ganzen 
Verlatff eine hochgradige Verdiekung seiner Wand:  Diese ha t  in seinem 
distMen Drittel stellenweise bis 9 mm Durehmesser, woven der gr6Bte 
TeiI offenbar auf die Muskulatur entf~tlt. Diese miBt (l%ing- und L/~ngs- 

Virehows A.rchiv. Bd. 289. 9 
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muskulatur zusammen) his 6 mm Dicke *. Dabei ist das Rohr nicht 
etwa maximal kontrahiert, sondern besitzt einen Gesamtdurchmesser 
yon 3--4  cm bei einer Lichtungsweite yon 1,5--2,5 em. 

Ebenso fielder Magen d~treh die anSerordentliche Dicke und Derbheit 
seiner ~uskulatur  auf, die Wand war in frischem Zustande bis 1 cm dick. 
Dabei war das Organ nicht etwa kontrahiert, sondcrn sehr weir. Die 
Schleimhaut zeigt starke FMtenbildung und ist mit einer dicken Schicht 
zi~hen, glasigen Sch]eims bedeekt. Am Fundus, ganz in Cardians 
sitzt eine erbsengroSe PerforationsSffnung eines Schleimhautgeschwiirs, 
in dessen Bcreich die Sehleimhaut eigenartig zerfressen und blutig 
verf~trbt erschcint. Ganz in der l ~ h e  dieses einen ein weiterer iihnlicher 
Oberfl~chendefekt. Zwei weitere kraterf6rmige Gesehwiire an der kleinen 
Kurvatur,  aueh hier ist die Umgebung blutig verfarbt. Am Pylorus eine 
alte strahlige Sehleimhautnarbe, Pylorus selbst stark verdickt. Am 
Magenfundus einige Verwachsungen mit dem Zwerchfell. 

Der ganze iibrige DarmkanM war nur enorm gebli~ht, wies weder 
Ulcerationen noeh Wandverdickungen auf. Nut die Appendix fiel durch 
ihre Lange und Dicke auf. Die distMen Partien sind bis kleinfingerdick, 
ws die proximMen nut etwa bleistiftdick erscheinen **. Die Wand- 
dicke betr/~gt etwa 2--3 ram, das Lumen ist bis in die Spitze hinein 
durchgs Das Mesenteriolum ist ebenfMls verdickt, yon sehr fester 
Konsistenz, auf dem Schnitt yon grauweil~er Farbe und strangartiger 
Zeichnung. Die MesenteriMnerven weisen im iibrigen keine Verdickungen 
auf. Die iibrigen Organe boten auBer einer Deformierung und abnormer 
Kleinheit des linken Leber]appens niehts Besonderes. Hochgradige 
allgemeine Abzehrung. 

In  Anbetraeht der schon ver6ffentlichten F/~lle yon ,,Riesenwurm- 
forts~tzen" bei Mlgemeiner Neurofibromatose (Oberndor /er ,  S i e g m u n d  to 

u. ~.) konnte mikroskopisch an der Appendix ein diesen VerSffentlichungen 
cntsprechender Befund erwartet werden. Er sei deshMb, und besonders, 
weft er das vS]lig andere VerhMten yon Magen und Oesophagus in ein 
klares Licht riicken wird, hier vorweggenommen. 

Erscheinen Serosa and Subserosa ohne Ver~nderungen, so ist die 1VIuskulatur 
in ihren beiden Lagen auffMlend dick (L~ngsmuskulatur 400 #, l~ingmusknlatur 
etwa 800/~) ; immerhin wird man diesen Bdund allein bei der yon t~6[3~e 35 betonten 
starken individuellen Variabili~at der Wanddicke der Appendix nicht allzu hoeh 
werten. Dagegen bieten die Submucosa und Mucosa hochgradige Ver~nderungen: 
Die Muscularis mueosae als geschlossene Lage ist v611ig verschwunden, nut ganz 
vereinzelt linden sich noch Muskelfasern. Auf die l~ingmuskulatur folgt nach innen 
zun~chst eine breite Lage kollagenen Bindegewebes, das aber auffhll~ dutch seinen 
auBerordentliehen Reichtum an l~ervenbiindeln und Ganglienzellen. 

* Als NormalmM~e gibt Schumacher ~9 an: Muscnlaris 0,5--2,2 mm, Submucosa 
300--700 /z, Mucosa 500--800/z. 

** Interessanterweise bet ein yon Heine  11 mitgeteilter Fall yon AppendiXneurino- 
matvse dens61ben Untersehied zwisclIen disialem und proximMem Abschnitt. 
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Wenn auch eilie spezifische Darstellung der Nervenelemente liicht gel~ng *, 
so kann  doeh bei der S t ruk tur  dieser Gebilde kein Zweifel bestehen, daI~ Nerveli 
vorliegen: Die Kerlie zeigeli die typisehe S t ruk tur  der  Schwannsehen  Zellen, lind d~s 
liervOse Gewebe fgrbt  sich zum Untersehied vom umngebeliden Bindegewebe nach  
van Giesora gelb, bei Azan-  und Massort -Fgrbul ig  nieh~ dnnkelblau,  solidern mehr  
s tumpfgraublau an. Die s tark  vermehr ten  Ganglienzellen des Plexus submueosus 
zeigeli gewOhnliche GrOSe und  Gestalt, mi t  hellem bl~sehenf~rmigem Kern und 

Abb. 1. Ganglienzellanhgufungen, zum Teil halbmonclfOrmig um Nervenstr~nge herum 
~ngeor4rm~, in 401" Submueosa, 4es ~r Unten die innerste Schieht der 

Ringmuskula~ur. Nissl-Ffirbung. 

groBem rulidem KernkOrperchen; ihr  Plasma weist an  der Peripherie feinstgubige, 
unscharf  kontur ier te  Niss l -Gral iu la  auf. Die vie]fach zu sehende feinvakuolige 
Aufloekerung des Plasmas dfirfte postmorta l  bedingt seili. Die ihlien anliegeliden 
hellkernigen ,,Trabalitzelleli" erwecken bei sehwacher Vergr6Berung den Eindruck 
yon Kapselzellen, ohne dab sich bei ligherem Zusehen irgendwo eilie Kapsel  naeh- 
weisen igBt (wie auch L.  17. Mi~llsr ~5 betont) .  Gdegent l ich ordnen sich die 
Ganglienzel]en halbkreisf6rmig um eilien de r  obeli beschrfebelien Nervenstrgnge 
an, wie es Abb. 1 zeigt. Es er/nliert  dies an  die Befunde Obern~lor/ers, n u r  war in 

* Die Sehwierigkeit der Darstel lung der spezifischen Nervens t rukturen  im 
Wurmfor tsa tz  wird yon Masson  24 hervorgehoben, und  S t 6 h r  46 betont,  dal~ man 
selbst am liormalen und  frischesten Material Nervenfasern sehr oft  n ieht  darsteHen 
kann  - -  u m  wievicl schwerer an  bereits s ta rk  kadaverSs ver/~ndel~em Gewebe. 

9* 
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seinem Fall die Nervenzeltvermehrung viel reiehlieher und  demzufolge derartige 
Bilder viel hi~ufiger und  s t i rke r  ausgepriigt. Nirgends aber l inden sieh bier die 
bei Oberndor]er so auffallenden syncytialen B~nder, aus denen Oberndor]er eine 
Entwieklung yon Ganglienzellen sehloB. 

Sind die bisher besehriebenen Bilder als eine hoehgradige Hypertrophie  des 
Mei/Xnersehen Plexus aufzufassen (auch der Auerbachsehe weist eine deutliehe, 
aber n icht  hoehgradige Vermehrung seiner Zellelemente auf), so sind die in  den 

Abb. 2. In 'die ScMeimhaut des Wurmfortsatzes einstrahlendes gewuchertes Nervengewebe. 
Im uuteren TeiI der Abbildung ~ueh zahlreiche quergetro~fene Nervenz~ge. I-I.-E.-F~rbung. 

inners ten  Schleimhaut8chichtert  zu f indenden BiIder sicher n icht  mehr  als einfache 
Hypert rophie  an  sieh vorhandener  S t rukturen  zu deuten,  sondern stel len schon 
mehr  eine diffuse geschwulstmgl3ige Wucherung des Nervengewebes dar. Dema 
dab  es sich bei den bier yon un ten  her in  die Schleimhaut e instrahlenden Biindeln 
(Abb. 2) um solches handel t ,  ist schon nach dem oben skizzierten f/irberischen 
Verhal ten recht  wahrscheinlich;  es wird zur Sicherheit bet genauer Bet rachtung  
der  S t rukturen  (die hier wie gberal l  yes dem fgrberischen Verhal ten entscheiden):  
Bilder wie sie Abb. 3 zeigt, gleiehen zu sehr in  allen Einzelhei ten den yon Masso~ 2~ 
als ,,lames foliae6es" besehriebenen typisehen , ,plexiformen" Wueherungen nervSsen 
Gewebes, als dab weitere Besehreibungen dieses Verhal tens noeh n6tig wgren. 
Geringgradige entziindliehe Ver/~nderun.gen der Sehleimhaut in Gestalt  umsehr ie-  
bener lymphoplasmoeythrer  Inf i l t ra te  spielen dabei im Gesamtbi ld eine ganz unter-  
geordnete Rolle, greifen aueh nirgends auf die t iefen Wandsehiehten t~ber. 
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Dabei lassen die Sehleimhautgef~Be stellenweise nieht unerhebliehe Wand- 
ver/~nderungen im Sinne einer konzentrischen Wartdverdickung mit  ausgedehntem 
Ersatz der Mnskulatur dutch kollagenes Bindegewebe erkennen. Diese erlangen 
ein prinzipielles Interesse dadurch, dab Masso~ sie als lconstante Erseheinung in 
seinen neurinomat6s ver~nderten Wurmforts/~tzen besehreibt. Sie gewinnen in 
diesem Fall ein noeh h6heres Interesse dureh eigenartige Gef/~Bwartdver/inderungen 
im Mesenteriolum. ])ieses 
(makroskopiseh so auffallend 
verdiekt) besteh~ gr6Btenteils 
aus kollagerten ]3indegewebs- 
ziigen, Fettgewebe mit  Zeiehen 
regressiver atrophiseher Vor- 
g/~nge bei stellenweise reeht 

erheblieher Lymphoeyten- 
Plasmazellinfiltration, und 

zweifellos vermehrten,  zum 
Teil stark fibromatSs umge- 
wandelten Nervenst/~mmen, 
die fast ausnahmslos -con einer 
auffallend dieken perineuralen 
]3indegewebskapsel umsehei- 
det sind. Doeh land sich 
die auf Grund der Befunde 
anderer Autoren (besonclers 
Oberndor/er, Lotz- Pick) erwar- 
tete hochgradige Wucherung 
der Mesenterialnerven nicht. 
Vielmehr erseheint das Ganze 
als ein stark fibrSs verdicktes, 
zum Tell regressiv vergndertes 
Mesenteriohm. In  diesem 
Gewebe befindert sich Gef/~Be, 
deren Eigenart eine knrze Be- 
sprechung verdient. Bei einem 
Gebilde, wie es Abb. 4 zeigt, 
kSnnte man im ersten Augen- 
Nick zweifeln, ob es sich um 
ein Gef&B handelt. Man sieht Abb. 3. ,,L~me foliac6e" aus tier Sehlein~haut 4es 
einen Ring yon Muskrtlatur, Wurmfor~sa~zes. Triehromf'~rbung" naeh ~3/Zasson. 
in dem sich ein l~etieulum 
yon kollagenem Gewebe finder, in dessert Masehen vereinzelte epithelartige Zellen 
eingelagert sind. Aber dieser Zweifel wird beseitigt dutch Abb. 5, die ein 
artderes Gefi~g in einer Ver&nderung zeigt, die als Vorstufe des in Abb. 4 ge- 
zeigten Zustandes gedeutet werden mul l  t i ler  unterliegt es bei dem Erhaltensein 
eines sehmMen Lumens keinem Zweifel, dab die eigenartige netzig aufgeloekerte 
Bindegewebs-Endothelwucherung tats/~chlieh yon der Int ima ausgeht. Nur f~rbert 
sich hier die l%sermasehen im Gegensatz zu dem zuerst dargestellten GeI~B noeh 
nieht mit  van Oieson rot (Fibrinf/~rbung negativ). In den Masehen finden sich noch 
iiberall rote und weiBe BlutkOrperehen. Die Elastiea interna ist dabei gut erhalten, 
die Muscularis dagegen (im Gegensatz zum ersten Cef&13, wo sie gesehlossen erhalten 
ist) dutch einwueherndes Bindegewebe vollkommen aufgesplittert. Diese letzte 
Erseheimmg mag vielleieht der ,,interstitiellen Sklerose ~ yon Massons Appendix- 
gefggen gleichzusetzen sein. Im gai:zen diirften diese Befunde in die Klasse der 
kompensatoriseh-hypertrophisehen Intimawueherurtgert naeh Jores :a einzureihert 
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sein. Ich  habe ~uch schon ~n dieser Stelle deshalb etwas l~nger bei den Gef~iS- 
ver~nderungen verweilt ,  weil sie mir  eine grunds~tzliche, essentielle Bedeutung  

2~bb. ~. VSllig verb4etes Gefhl~ aus 4era ~Iesenteriolum 4es Wv_rmfortsatzes. D~s Lumen 
dutch eine eigenartig netzig-maschige Intim~wucherung verschlossea, van Gieson-Farbtmg. 

~bb. 5. Friiheres Stadium 4er in 2~bb. 4, dargestellten Gef~gveranclerung aus 4era Mesen- 
teriolum. ]~in schmales Lumen noch vorhanden, Elastica interila tadellos erhalten, l~{uskel- 

schicht (lurch reichlich eingespreng'tes Bindegewebe a~lfgesplittert. 
Elastin-van Gieson-F&rbung'. 

im l~ahmen des Recklinghausen- u n d  Neur inomprob tems  zu h~ben scheinen, die 
bisher zu wenig gewiirdigt wurde.  Die ~uff~llende H~ufigkeit ,  mi~ der sich schwere 
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Gef~Bver~nderungen in neurogenen Tumoren finden, scheint mir auf prim~re 
S~Srungen des neurovascul~ren Apparates hinzuweisen. Eine n~here Begrfindung 
dieses Gesichlspunktes werde ich in der spiiteren ~eurinomarbeit geben. 

Fasse ich die Appendixvers im Hinblick auf die im Schrift- 
~um vorliegenden Besehreibungen zusammen, so ergibt sich fo]gendes: 
Die Volumsvermehrung des Organes ist nur zum Teil bedingt durch 
I-[ypertrophie des muskulgren App~rates; d e r  grSBte Teil der Massen- 
zunahme beruht direk~ auf der aul3erordentlieh massigen Wucherung 
nervSsen Gewebes, in erster Linie in der Submueosa und Mucosa, wahrend 
die tIypertrophie des Auerbachschen Plexus sich in sehr m/~Bigen Grenzen 
halt. In  diesem Punkt  stimmen alle hierher gehSrigen Beobachtungen, 
sowohl an der Appendix (Oberndor[er, Schmincke, Schultz, Siegmund) wie 
an anderen Darmabschnitten (Baltisberger ~, Lotz-Pick, mit Einschrankung 
auch Winestine 5o) untereinander wie mit dem bier beschriebenen Fall 
iiberein, so sehr sie sich auch in sonstigen Einzelheiten voneinander 
unterseheiden mSgen. Insbesondere ist der Riesenwuehs der Muskulatur 
keineswegs konstanf, fehlt in manehen Fallen sogar ganz (Baltisberger, 
Schmincke, Schultz). Auch die neurinomatSse Ver/mderung, bzw. Ver- 
mehrung der zugehSrigen Mesenterialnerven (besonders ausgepragt in 
den Fallen Lotz~Pick, Oberndor/er, Winestine) stellt eine inkonstante 
Begleiterscheinung dar. Diese Tatsachen zeigen zur Geniige, dab ein 
einigermaBen Mares Urteil fiber eine eventuelle ursaehliche Abhangigkeit 
einer Gewebshyperplasie yon der Nervenwueherung aus diesen F~llen * 
nicht gewonnen werden kann, da eben keinerlei einheitliehe Beziehung 
zwisehen lgervenveranderungen und Gewebswucherung besteht, ja, in 
einigen Fallen die Massenzunahme des Organs durch die Nerven- 
wueherung Mlein bedingt ist. So nimmt es aueh nicht wunder, dal~ 
sich ffir diese F~lle die meis~en Stimmen einem nervSsen Wachstums- 
einfluB gegenfiber ablehnend verhalten und mehr eine koordinierte 
StSrung (sei sie anlagebedingt, sei sie erworben, wofiir ja besonders 
Masson auf Grund seiner Studien eintritt) annehmen. 

Der yon Masson gemachte Versuch, diese Fiille auch als Folgen entziindlicher 
l~e, izung zu erklaren, erscheint verfehlt schon angesichts der Tatsache, dab die 
sicher entziindlich entst~ndenen zentralen Appendixneurome (s. Maresch ~1 ent- 
sprechende Beob~chtungen in UIcera und G~llvnblase Stoerc]~ 45 Husseino]/15) 
eb~n ganz ~ndere Bilder d~rstellen. Vor allem weis~ aber die in diesen Fallen 
bestehende Beziehung zum Morbus Recklinghausen doch in ganz ~nderer Richtung. 

Genau genommen erlauben die Falle iiberhanpt keinen Schlul~, weder 
fiir noch gegen nervSs-trophisehe Einfl/isse. Die Verhaltnisse tiegen z~ 
untibersichtlich, um eine Klarung dieser Frage heute zu ermSglichen. 

* D~s Hauptinteresse dieser F~lle liegt meines Erachtens darin, dal] sie unter 
Umst/~nden isolier~ (Schmincke, Schultz) und damit sozusagen ~ls monotopisehe 
Lokalisation des ,,l~ecklinghausen" auftreten, wie sie ~uch fiir das Auge yon 
Nitsch 2~ beschrieben wurde - -  und wie sie schliel~lich jedes solit~re Neurinom 
darstellt. 
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Ganz anders  bei  dem Befund,  den  der  Oesophagus und Magen des 
hier  beschr iebenen }'alles b ie ten :  I n  beiden Organen is t  die W a n d -  
verd iekung  fas t  aussehl iegl ieh bed ing t  dureh  hoehgradige  I t y p e r t r o p h i e  
der  ~ u s k e l s e h i e h t e n ;  zwar  erscheint  im Magen der  Auerbachsehe Plexus  
auffMlend reich an  Gangl ienzel len* und  Nervenfasern  ziemlieh dieken 
Kal ibers ,  doeh k a n n  m a n  rein q u a n t i t a t i v  in dieser verst/~rkten Ent.- 
wieklung des Plexus  eine der  Muskelsehieht  sehr wohl  p ropor t ion ie r t e  
H y p e r t r o p h i e  erbl ieken.  Keinesfal ls  k a u n  bier  die t~ede d a v o n  sein, dab  

Abb.  6. Quersohni t t  yon  tier groSen Xiurva tur  des ~Iagens zeigt  die hochgTadig verrliokte, 
m i t  l~2ontraktionsstreis versehene  ~{uskulatur ,  sowie die Verd ickung u n d  haust i ' enar t ige  

K o n t u r  tier Subseros~. v a n  G i e s o n - F f i r b u n g .  

die H y p e r t r o p h i e  (yon einer e inigermaBen selbst~ndigen Wuehe rung  kann  
m a n  i i be rhaup t  n icht  sprechen) der  nervSsen Elemente  durch  ihre Masse 
i rgendwelchen Ante i l  an  der  W a n d v e r d i e k u n g  hgt te .  Insbesondere  zeigen 
die submuk6sen  Nervenp lexus  ein abso lu t  normMes Verhal ten.  

Im einzelnen verhMten sich die Magenwandschichten (und zwar einheitlich 
in Mlen untersuchten Abschnitten) folgendermagen: Die Schleimhant. ist in ihrer 
Dicke, Zahl und Ausbildung der Drfisen, sowie dem Verhalten des interstitiellen 
Gewebes als v611ig regelrecht zu betrachten. Die ziemlich starke Faltenbildung 
erklgrt sich wohl durch den Kontraktionszustand der Muskulatur, jedenfalls stellt 
sie keine mit den yon mir beschriebenen ,,P~iesenfalten" identische Hyperplasie 
dar. Die Muscularis nmcosae ist regelrecht dick, ebenso die Submucosa, die vor 
allem jede Vermehrung ihrer nervSsen Elemente vermissen lggt. Die Muscul&ris 

* Die Beurteilung dieser quantitativen Verh~ltnisse der Nervenapparate des 
Magens ist erschwert dadurch, daft GrSBe und Zahl der Ganglienzellen in den 
verschiedenen Absclmitten in weiten Grenzen wechselt (s. StShr ~6 47); am zahl- 
reichsten sind sic ~m Pylorus, was StShr auf die dort stark entwickelte lV[uskulatur 
bezieht. 
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propria bietet dagegen in beiden Schiehten das Bild einer hoehgradigen Hyper- 
~rophie (s. Abb. 6); an den einzelnen Muskelfasern fNlt, abgesehen yon der als 
,,Kontr~ktionss~reifung" bekannten alternierenden tIeller- und Dunkelfarbung 
und dem gegeniiber der Norm etw~s grSberen Kaliber der Einzelfasern (8--12/~ 
Dieke) - -  das aber durch den Kontraktionszustand bedingt sein mag - -  ein 
abweiehendes Verhalten der Kerne auf. Diese zeigen nieht die regelms lung- 
gestreckr Form yon Muskelkernen, sondern sind teils mehr rund-ovM (s. Abb. 7), 
teils eigenartig schlauchfSrmig. Sind diese letzteren Formen meist sehr hell, 
chromatinarm, so finden sieh h~ufig andere mit  eigenartig verklumpten Chromatin- 
sehollen und dabei oft unregelm~Big gez~ckter AuBenkon~ur. Nieht selten flnden 

Abb. 7. )s bei st~irkerer VergTSBerung. Kontraktionsstreifung, auffaHend 
diekes E:aliber tier Einzelfasern, abnormes Verhalten der Kerne (s. Text). 

van Gieson-F&rbung. 

sich auch Doppelkerne. I m  ganzen also, verglichen mit normMer Magenmusku]atur, 
ein recbt variables Kernbild. Durchzogen sind die Muskelschichten yon ziemlich 
derben Bindegewebssepten, in die, besonders zwisehen Lfi.ngs- und l%ingmuskel- 
schich~, reichlich Ganglienzellen und Nervenst~mme eingelagert sind. Ein yon der 
Norm abweichendes Verhalten zeigt endlich noeh das subserSse Gewebe: Eine 
ziemlich dicke, aus derbem kollagenem Bindegewebe bestehende Lage is~ nach 
au]~en bedeck~ yon einem sehr lockeren, 5dematSs durchtrgnk~en, sich mit  
van Gieson nur unbestimmt grau anfitrbenden, zar~maschigen Gewebe, in dem sich 
vielfach perivascul~ir, stellenweise aber auch ins Gewebe ausgestreut, Lympho- 
cytenansammlungen finden. Ver~nderungen an Gef~Sen oder nervSsen ]~lementen 
fehlen. Am auffallendsten is~ die eigentiimliche haus~renartige AuSenkontm" (Abb. 6) 
des subserSsen Gewebes. Sie daft wohl mit  dem sichtbar starken Kontr~ktions- 
zustand der Muskulatur in Beziehung gebracht werden. D~s iibrige Bild der 
Subserosa ist am bes~en * als chronische t)erigastri~is zu deuten. Die MagenUlcera 
selbst wurden keiner histologischen Untersuchung unterzogen, um das Sammlungs- 
prhparat nich~ zu zers~Sren. 

�9 Ob bei der Entwieklung dieses immerhin nich$ ganz gewShnlichen Brides 
aueh noeh trophische S~6rungen mitgespielt haben m6gen, muJ3 dahingestellt bleiben. 
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Die Veri~nderungen am Oesophagus lassen sich kurz zusammenf~ssen, 
da sie im Prinzip denen des Magens v611ig entsprechen: Schleimhaut, 
Muscularis muscosae und Submucos~ ohne beschreibenswerte Vergnde- 
rungen; Ring- und L/~ngsmuskulatur hochgradig verdickt, ohne sonstige 
erkennbare Veritnderungen. Nut finden sich hier in der ~ugeren Muskel- 
lage stellenweise kleinste Neurinomknoten eingelagert (s. Abb. 8, 9), die 
stellenweise sehr sch6n den Zusammenhang mit Nerven erkermen lassen. 
Derartige nut mikroskopisch sichtbare Neurinome des Verdauungstracms 

3,bb. 8. Querschni t t  aus dem un te ren  Dr i t t e l  des Oesophagus.  Zeigt  ebenfalls die ungew6hn-  
liehe Verd ickung tier Muskula tur .  Bei a zwei kleine Neurinomknof~en. van  Gieson-~J~rbu~ag. 

sind ja ein bei Recldinghausen h~ufiges Vorkommnis (s. Herxheimer und 
Roth 1~). D~i~ auch sie flit die Dickenzunahme der Wandung quantitativ 
ke~nerlei Bedeutung haben, braucht nach dem Bilde nicht noch begrtindet 
ZU Wel~den .  

Zusammengefa]t bieten also Magen und Oesophagus das Bild einer 
hochgr~digen hypertrophischen Entwicklung ihrer Muskulatur bei kaum 
ver~nderter Schleimhaut. Dabei ist auffallend die Gr6Be des Magens 
trotz des offensichtlich (Kontr~ktionsstreifung, Haustrenbildung der 
Scros~) starken Kontraktionszust~ndes seiner 5{uskulatur; sie legt den 
Gedanken nahe, dal~ ~uch eine rn~i~ige fl~chenhafte VergrSi~crung des 
Organes vorhanden sein maR. Doch ist eine sichere Entscheidung dariiber 
nicht m6glich, ebensowenig am Oesophagus, der ja, wie vorn betont, 
bei seiner starken Wanddicke auch ein noch recht weites Lumen auiwies. 

DaB demnach yon einer in erster Linie dnrch wucherndes Nerven- 
gewebe bedingten Wandverdickung, wie sie in allen bisher beschriebenen 
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, ,Riesen"-Darmabsehnit ten mit  oder ohne allgemeine Neurofibromatose 
vorlag, hier nieht die i~ede sein kann, erhellt besonders aus dem Vergleich 
mit  dem Wurmfortsatz unseres Falles, der eben diesen bekannten Typus 
der Wandverdickung zeigte. DaB andererseits unser Magen und Oeso- 
phagus keinen ,,echten", d .h .  in seinen Wandsehiehten wohlpropor- 
tionierten, t~iesenwuchs darstellen, bedarf gleiehfalls keiner weiteren 
Auseinandersetzung. Es Iindet sieh eine hoehgradige Muskelhypertrophie, 

Abb.  9. Ein  i n t r a m u r a l e r  N e m ' i n o m k n o t e n  cter Abb.  8 bei s t~rkerer  Vergr61~erung. Man 
e rkenn t  sehr gu t  4en Z u s a m m e n h a n g  m i t  einem kleinen Nerven .  van  Gieso 'n-F~rbung.  

ohne da6 weder ffir den Magen noch fiir den Oesophagus ein Durchtritts- 
hindernis zu linden w~re, das etwa den Gedanken an eine sekund~re 
Arbeitshypertrophie nahelegen kSnnte. Will man nicht auf die stets 
unbeweisbare Annahme kongenitaler Anlage zuriiekgreifen, so wiirde die 
Ursache rAtselhaft, bMben, wenn sich nicht unter Beriicksichtigung der 
Angabe Timmes 4s, dab Vagusligatur zur Waehstumssteigerung fiihrt, 
die Aufmerksamkei~ in erster Linie auf die in unserem Fall so ausge- 
sproehene Ver/~nderung der Vagi lenken wiirde. Denn es l~tBt sich sehr 
wohl daran denken, daB, wie Lotz vermutet ,  die Neurinomknoten nach 
Art  einer Ligatur auf den befallenen Nerven wirken. Damit  ist freilieh 
noeh niches dariiber gesagt, wie sieh beides auf den Nerven auswirkt, 
denn Timme mach~ hieriiber keine Angaben. Soll unsere Erklgrung der 
Oesophagus-Magenver~nderung dureh die Vagusneurinomatose aber mehr 
sein als ein bloBer AnalogiesehluB unter Berticksiehtigung des Timmeschen 
Experimentes,  so kommg es darauf an, ob die physiologiseh bekannten 
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Tatsachen iiber die Wirkung vei'minderter oder gesteigerter Vagusfunktion 
auf die Musku]atur des Verdauungskanals geeignet sind, diese Erkl i rung 
zu stiitzen; d .h .  die Hauptfrage ist also: fiihren die Nenrinomknoten 
im Nerven zu einer ZerstSrung seiner ]eitenden Elemente und damit 
zu einem iunktionel]en Ausiall oder nicht ? In der Literatur wird diese 
Frage vielfaeh bejah~ (s. die Zusammenstellung yon Heusch), freilieh 
mehr hypothetischen Annahmen zuliebe, als auf Grund tats~tehlieher 
Untersuehungsbefunde. Da zahlreiehen physiologischen Beobachtungen 
(Schrifttum s. Klee is, Plenlc 31) zufolge Vagusreizung zu einer starken 
Steigerung der motorischen Vorginge am Magen fiihr~, go wiirde sich 
eine solche elektive I-Iypertrophie gerade des motorischell Erfolgsorganes, 

Abb.  10. Ause inan4erwe iche i l  tier h l a rksche iden  in 4en knotige~l V e r d i c k u n g e n  4es I~er~en, 
Bei  a u n v e r d i c k t e r  N e r v e n a b s c h n i t t  m i t  n o r m a l  4 ieh ten  Marksche iden .  ]Bei b is t  4er  N e r v  

m l r  t a n g e n t i a l  ge t ro f fen ,  wo4urch  ein Ausfa l l  yon  B'Iurksch.ei4ea v o r g e t i u s c h t  wi t4 .  
Spielmeyers 1VIarkschei4enf~irbung ~m Gef r i e r schn i t t .  

wie sie hier vorlieg~, schwer dutch eine Vagusliihmung als Folge der 
Neurinomkno~en erkl~ren lassen. Liegen doch umgekehr~ gerade aus 
der menschlichen Pathologie nicht we!lige Beobachtungen (s. Gla~ 9, 
tteyrowslcy, Lehmann i9, Pollitzer 33, Starck 44) vor, wo Vagusatrophie 
(infolge Druckes durch Tumoren, vergr51~erte Driisen usw.) zu einer 
Dilatation und Wanderschlaffung des Oesophagus und Magens fiihrten, 
so daft berei~s der Versueh gemaeht wurde, das durch Insuffizienz des 
mo~orischen Apparates zu erkl~rende Krankheitsbild des Cardios]?asmns 
iiberhaupt auf derartige Vagussch~digungen zurtiekzuftihren (Schrffttum 
und Kxitik dieser Ansehauungen s. Lehmann i9). I)emnach wiirde sieh 
die hier vorliegende Muskelhypertrophie sehr wohl durch einen ehronischen 
Reizzustand des Vagus, aber niemals dutch seine L~thmnng erklgren 
lassen. Da eine grunds~zliehe Klarstellung der Frage: Wie wirkt die 
neurinomatSse Verdickung au/ die Nervenelemente ? nich~ nut  ftir diesen 
Fall, sondern fiir viele ~hnliehe FragesLellungen in anderen F~llen yon 
allgemeinem, prinzipiellem Interesse ist, gehe ioh hier ausfiihrlicher 
darauf ein. 
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Ungersueht man die rosenkranzartigen Verdiekungen - -  und nur 
diese als die am Vagus and Sympatbicus unseres FMles vorherrschende 
Form interessiert in diesem Zusammenhang * - -  der Nerven unseres 
FMles, so ergibt sieh mit groBer Regelms an den versehiedensten 
untersuehten Nervenst/~mmen immer wieder das gleiehe Bild, wie es 
durch Abb. 10 veransehaulieht wird. Wenn man hier sieht, in wie grol~en 
Abst~nden voneinander die Markseheiden in einem verdiekten Nerven- 
absehnitt  ziehen, so kann man freilieh bei einer an die Sehnittebene des 
Pr/~parates gebundenen fl/~ehenhaften Betraehtungsweise zu der Ansieht 
kommen, dab bier viele Markseheiden ,,fehlen", denn im normMen 
Nerven liegen sie ja dieht aneinander. Die Mlein m6gliebe r~iumliche 
Umdeutung eines solehen Prs 1/~13~ es aber als selbstverst~ndlieh 
erseheinen, dab in dem (dutch die Wueherung der Schwannschen Elemente) 
stark vergr61~erten Querschnitt des Nerven, die auseinandergedr/ingten 
Fasern naturgem/~l] im Einzelpr/~parat verhgltnismiil3ig vermindert  
erseheinen miissen, was abet keineswegs eine wirlcliche Verminderung 
beweist. Gerade ein Bild, wie es Abb. 10 zeigt, ist hier sehr lehrreieh: 
man sieht fSrmlieh, wie .die an der unverdiekten Stelle des Nerven 
normal dieht liegenden Markseheiden im Knoten auseinanderweiehen. 
Wenn dann an eine~ folgenden Einsehniirung keine Fasern vorhanden 
sind, so besagt das nicht etwa, dab sie in dem Knoten untergegangen 
sind, sondern bier ist offenbar die ,,Einziehung" nur tangential ange- 
sehnitten nnd deshalb nur gewuehertes Perineurinom getroffen. Dies 
geht aus dem (in der Abb. 10 nieht mehr dargestellten) weiteren Verlauf 
des Nerven, in dessen folgenden Knoten sieh wieder reiehlieh Markfasern 
finden, einwandfrei hervor. Es ist also aus diesen Bildern kein Beweis 
daftir herzuleiten, dab die Nervenfasern in den Knoten eine Verminderung 
erfahren miissen. Ein ganz sieheres Urteil fiber die quanti tat iven Ver- 
h~lgnisse ist natiirlieh sehwer zu gewinnen. Die Tatsaehe, daB, wie sieh 
in Abb. 10 eindeutig zeigt, die Nervenfasern in den internodul/~ren 
Absehnitten keineswegs vermindert  erseheinen, sprieht im Zweifelsfalle 
unbedingt gegen einen nennenswerten Untergang der Markseheiden bei 
dieser Art  und in diesem Stadium der Knotenbildung - -  das allein ja 
fiir unsere Frage in Betraeht  kommt.  

Was ergibt weiterhin die qualitative Analyse der vers Nerven ? 
Ihre Beurteilung kann nm" mit  gr6Ber Vorsieht erfolgen, da gerade bei 
den feinen Strukturver/~nderungen der Nervenfasern Unsieherheit darfiber 
herrseht, was intravital  und postmortM ist. Der weitaus sieherste Nag- 
stab w/ire der Naehweis yon Abbauprozessen, und so w~re zun~ehst, wie 
iiberM1, we nervSses Gewebe in  grSBerem MMtstabe untergeh~, ein 
Fe t tabbau  in den befMlenen Nerven zu erwarten. Davon ist aber nirgends 

�9 Auf die gr6Beren, exzentriseh am Nerven sitzenden Solit/~rknoten der Neuro- 
fibromatose (s. aueh Abb. 1~), in denen ganz andere Verh~ltnisse vorliegen, gehe 
ieh nieht hier, sondern in der sp/iteren Neurinomarbeit ein. 
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etwas naehzuweisen. Es findet sioh such nicht die Spur feintropfiger 
Verfettung in den Schwannschen Zellen, gesehweige denn ein so massiver 
Fettabbau, wie wit ihn als ganz gewShnlich bei sekund~ren Nerven- 
degenerationen kennen. 

Das Msrkscheidenbild zeigt nun sit der Mehrzahl der erhaltenen 
Msrkseheiden geradezu ideale Fisehgr~tenstrukturen , wie aus Abb. 11 
hervorgeht. Bal]onartige Auftreibungen der Markseheiden linden sich 
nut  ziemlich vereinzelt, Bei dem Fehlen sonstiger sicherer Zeichen eines 
Msrkscheidenunterganges (Zerbr6ckelung der Markscheiden, Markbal]en- 
bildung, Fettabbau) m6ehte ich sie mit allergr6Bter Wahrscheinliehkeit 

2kbb. 11. Markseheidenbi ld  aus  e inem Neur ino lnkno ten  bei st/~rkerer VergrOBerung zeigt  
die tadellos e rha l tenen  Fischgr /~tenst rukturen tier no rma len  ~Iarkscheide.  I n  clef Mit te  des 

Bildes dt~nn m~elinisier te  ( , , vege t a t i ve" )  Fasern.  Spielmeyers l~s 

fiir postmortal bedingt halten. Ob die in Abb. 11 zu sehenden sehr 
diinnen, strukturlosen Markseheiden als ,,atrophierend" aufzufassen sind 
(s. Spielmeyer 42), ist zum mindesten mehr als zweifelhaft; kennen wir 
doeh gerade im vegetativen System das Vorkommen dtinn myelinisierter 
Fasern als eharakteristisch. 

Das Bielschowsky-Bild end]ich zeigt eine grebe Anzahl yon Achsen- 
zylindern, die ihrer Zahl nach etwa der der erhaltenen Markscheiden 
entsprechen diirften. Es fgllt abet sehon bei sehwacher Vergr6Berung 
(Abb. 12) auf, da6 sich v611ig ,,normale", d. h. dtinne, soharI konturierte 
Fasern yon gleichmgl3igem Kaliber nur in geringer Zahl linden; es tiber- 
wiegen die Aehsenzylinder, die teils zahlreiche 6senf6rmige Auftreibungen 
in ziemlich regelmgBigen Abstgnden voneinander, tells eine deutliche 
Verbreiterung (und dabei Aufhellung mit Verminderter Schgrfe der 
Konturen) mit gelegentlichen etwas stgrkeren Anschwellungen zeigen. 
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ImmersionsvergrSBerung (Abb. 13) zeigL dab sowohl in den kleinen wie 
den gr6geren Auftreibungen eine Aufsplitterung, ein Auseinanderweiehen 
der den Aehsenzylinder zusammensetzenden Neurofibrillen vorliegt. 

Abb.  12. Aehsenzyl inderbi ld  eines Nervenkno tens ,  Ein Teil  der Aehsenzyl inder  m i t  zabl- 
reiehen 5senfOrmigen Auf t re ibungen .  Bielsehowsky-F~rbung, Pyridin-Essigs~uremodif ikat ion.  

Abb.  13. Die 5senf6rmigen Auf~reibLuagen tier Achsenzylinc[er bei ImmersionsverffriSBerung, 
2Clan sieht  alas ~useinanclerweichen der  NeurofibriHen.  Bielschowsky-F~rbung. 

Pyr i  dJin - Essigs~Lure~n o d i f ika t  ion. 

Der ]3efund ist Ms solcher v611ig deut]ich. Schwieriger ist seine 
])eutung. Es ist verlockend hier etwas J~lanliches zu sehen, wie die 
bekalmten ,,Torpedo"-Auftreibungen der Purkin]e-Axone, die ja ebenso 
wie die Ca]alschen Waehstumskugeln (s. Spielmeye/r 4a) vielfach aueh Ms 
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sog. , ,Widerstandsreaktion" gedeutet wurden: Gerade hier im neuri- 
nomat6sen Nervenknoten, wo sich der Gedanke eines Druekes des 
Tumorgewebes auf die Nervenfasern allzu sehr aufdrgngt, ist diese 
Deutung sehr naheliegend. Es ist dies aber selbstverst/~ndlieh nicht 
mehr a]s eine Erklgrungsm6glichkeit, die freilich an Wahrscheinlichkeit 
gewinnt durch die Tatsaehe, dal~ im periphersten, nicht neurinomatSs 
ver/knderten Vagus die Fibrillen keine solche Bilder zeigen. Aber abge- 
sehen davon, dab man aueh an postmortale Einflfisse denken mug, 
sagt uns die Erseheinung vor Mlem nichts darfiber aus, ob wir in ihr den 
Anfang eines irreversiblen, zum Untergang der betreffenden Fasern 
ffihrenden Vorganges zu sehen haben oder nicht. Ich mSehte die Frage 
mit  der gebotenen Vorsieht verneinen: Einmal spricht gegen eine sehwere 
Seh/~digung der Achsenzylinder das oben gesehilderte gute Erhalten- 
bleiben der Markseheiden (die ja naeh den Erfahrungen der a]lgemeinen 
Neurohistologie stets hinfs sind als die Aehsenzylinder) ; zum andern 
sind ebenso wenig wie an den Markseheiden diejenigen Bilder an den 
Achsenzylindern zu beobaehten, die als sichere Erseheinungsphasen ihres 
Unterganges bekannt  sind (Zerbr6ckelungen, Spiralenbildungen, Unter- 
brechungen der Kontinuitgt).  Eher w/~re bei der Ahnliehkeit der Bilder 
mit  den bei Regeneration bekannten an regenerative Vorgs zu denken, 
wie sie ja gerade in Neurinomknoten yon Bielschowsky ~9 beschrieben 
warden. Doch loaBt dazu nieht das Gesamtbild, zudem sind die 0sen 
nirgends endsts Und dab es ein yon vielen Beobachtern gemachter 
Fehler ist, aus diesen Bildern allein auf Regeneration zu schlieBen, ist 
mit  Nachdruek yon Spatz ~1 in seinem Referat  fiber diese Fragen betont 
women * 

ZusammengeIaBt 1/~Bt sieh also nur sagen: Auch die qualitative 
Analyse der Nervenvergnderungen gibt nach keiner l~iehtung lain ein 
sicheres Anzeiehen ffir einen nennenswerten Untergang yon IXTerven - 
elementen. Mag man das Fehlen eines Fet tabbaues in dem Sinne deuten 
wollen, dab der ProzeB schon zum Stillstand gekommen sei (was wenig 
wahrscheinlieh ist), oder mag man das Gauze als einen jener im Zentral- 
nervensystem bekannten eigenartigen ,,atrophisierenden" Prozessen ana- 
]ogen Vorgang annehmen (bei denen ja aueh das langsame unsiehtbgre, 
vSllig ,,spurlose" Versehwinden der Nervensubstanz eharakteristiseh ist) 
- -  diese und noch viele andere Dentungen wirken doeh h6ehst unbe- 
friedigend und konstruiert  gegenfiber der sicheren Feststellung, daS wir 
eine morphologisch faBbare sehwere Schgdigung des Nerven nicht naeh- 
weisen kSnnen. Denn, wieweit die Axonauftreibungen a]s Sehgdigung 
aufzufassen sind, mug nach dem oben Gesagten zumindestens offen- 
gelassen werden. 

�9 ,,Endformationen sind noch kein Beweis dafiir, dab eine Neubildung yon 
Fasern, eine Sprossung, stattgefunden hat . . . .  Wir wissen, dab Endauftreibungen, 
l~ingbildungen usw. ohne jede Spur einer Neubildung guftreten k6nnen." 



Neurofibrom~tose (l~ecklinghausen) und umschriebenem Riesenwuchs. 145 

Komme ich yon diesen Mlgemeinen Feststellungen-'~auf die hier 
speziell interessierende Fragestellung zurtick, so ist entscheidend die 
Feststellung, dab das Markscheidenbild des distalsten Vagusabschnittes 
absolut keinen schweren MarkscheidenausfM1 erkennen lal3t: Abb. 14 
zeigt einen in H6he des unteren Oesophagusdrittels liegenden Abschni~t 
des Nerven, an dem keiner]ei Markscheidenausf~lle sichtbar sind (das 
VerhMten der Fasern in dem dem Nerven exzentrisch ansi~zenden kleinen 
Neurinom ist hierbei nicht yon Belang), und ebenso zeigt das Biel- 
schowsky-Bild dieses Absehnittes nach Zahl und Struktur vSllig normale 

Abb.  14. V a g u s  im  u u t e r s t e n  Dr i t t e l  des Oesophag 'us :  die ~Ia rksche iden  im  N e r v e n  in 
no rmMer  Dich te  e rha l ten ,  ke ine  sekund~re  At rophie .  Exzen t r i s eh  a m  N e r v e n  ein  ldeiner  
N e u r i n o m k n o t e n ,  in den sieh eine Anzah l  yon ) I a r k s c h e i d e n  ver l ie r t .  Marksche idenf&rbung  

naeh  Spielmeyer. 

Fibrillenverh/~ltnisse; selbst die im Knoten vorh~ndenen Auftreibungen 
fehlen hier: die Neurinomknoten haben also auch im V~gus keine 
Atrophie herbeigef~hr~. 

D~s morphologisehe Bild erlaubt also in funktioneller t~iehtung mit 
Sicherheit jedenfal]s den einen negativen SchluB, dal~ kein Anhaltspunk~ 
fiir eine Herabsetzung der Vagusfunktion gegeben ist. Ob die Neurinom- 
knoten nun als Reiz ~uf den Nerven gewirk~ haben, dar~ber kann das 
histologisehe Pr~para~ natfirlieh keinen AufsehluB geben; vielleicht 
lassen sich die als sog. ,,Widerstandsreaktion" der Axone geltenden 
Auftreibungen so deuten,  aber irgendwelehe sicheren Folgerungen sind 
daraus nattirlich nicht zu ziehen. Ich verzichte an dieser Sfelle auf 
eine weitere Er6rterung dieser funktionellen Seite der Frage, die im 
Schrifttum schon eine/~ul~ersg breite hypothetische Er6rterung erfahren 

Virchows A.rehiv. Bd.  '~89. 10 



146 Hans-Joachim Seherer: Zur Frage des Zusammenhanges zwisehen 

hat*.  Erschwert wird jede ins einzelne gehende physiologisehe Erkl~rung 
ja aueh dadureh, daft wir in dem uns interessierenden System einen eigenen 
autonomen Nervenapparat  vor uns haben, dessen Tatigkeit reguliert 
wird dureh ein iibergeordnetes Antagonistenpaar. Es ist bier zu bemerken, 
daft ja aueh der Sympathieus neurinomat6s ver~ndert war und es viel- 
leieht willkiirlieh erseheinen kSnnte, bier den Vagus so in den Vordergrund 
zu stellen. Es sind dabei ftir reich folgende ~berlegungen maggebend: 
1. Die makroskopisehen Ver~nderungen des Vagus waren wesentlieh 
st/~rker als die des Sympathieus;  daher ist aueh ihre Wirkung auf den 
Nerven (ganz gleieh wie man sic sieh denken mug) im Zweifelsfalle auf 
den Vagus starker als auf den Sympathieus zu denken. 2. Das morpho- 
logisehe Bild sprieht unbedingt gegen eine L~hmung **, sehlieBt eine 
Reizwh'kung aber nieht aus: Auf Grund der physiologisehen Tatsaehen 
ist die Muskelhypertrophie sehr wohl dureh Vagus-, nieht aber dureh 
Sympathieusreizung erkl/s 3. Fa r  den Vagus spricht im Zweifelsfalle 
das Experiment Timmes. Wenn aueh ein strikter Beweis iiir diesen 
physiologisehen Zusammenhang naturgemaft in diesem Falle nieht zu 
erbringen ist, so ist es naeh alledem doeh zumindestens wahrseheinlieh, 
daft wit die Ursaehe der Hypertrophic der Magen-Oesophagusmuskulatur 
in einer ehronischen Steigerung des Vagotonus dureh die Neurinom- 
knoten zu sehen haben. 

t t ier  ist die im Sehrifttum zu findende Angabe yon Interesse, daft 
bei Neurofibromatose tabesartige gastrisehe Krisen beobaehtet wurden 
(Henneberg 12, aueh Maas), die die Autoren als Folge der vermuteten 
neurinomatSsen Vagus-Sympathieusver~nderungen deuteten. I)ber eine 
spgtere Autopsie dieser F~lle ist mir niehts bekannt,  doeh laBt unser 
Fall rtiekbliekend die Vermutung zu, daft diese Erkl~rung das t~iehtige 
getroffen haben mug. Das Vorliegen multipler Magenuleera und der 
Tod dureh Uleusperforation ist in unserem Falle ein reizvolles Beispiel 
fiir die neurogene Uleusentstehung (s. besonders v. Bergmann, RSfile a~). 

Wie aber die nahere physiologisehe Analyse der neurogenen Uleus- 
entstehung noeh aui viele Seh~derigkeiten st6gt (Sehrifttum s. Hauser lo), 
ebenso ist aueh fiir unseren Fall nur das eine zu sagen, dab bei aller 
Wahrseheinliehkeit der neurogenen Entstehung der Wandhypertrophie 

* Nine Auseinandersetzung mit der yon Bri~ning, Heusch u.a. vertretenen 
Auffassung des g~nzen Morbus l~eeklinghausen als einer sympathischen System- 
erkrankung behalte ieh mir fiir die Neurinomarbeit vor. Es gentigt hier, darauf 
hinzuweisen, dab Mlein die (yon Briining selbst erwi~hnte !) h/iufige ]~eteiligung 
des Vagus beim I~eeklinghausen seiner Behauptung, dieser sei eine ausgesproehene 
Gesehwulstbildung der sympathisehen Bahnen, direkt widersprieht. Nine so gewalt- 
same Vereinfachung des Problems gut den Maren Tatsaehen Gewalt an. Kliniseher- 
seits ist eine v611ige Zurfiekweisung der Br~ing-Heuschsehen tIypothese ~ls ieder 
tats~ehliehen Unterlage entbehrend bereits yon Lehmann erfolgt. 

** Womit die denkbare M6gliehkeit eines relativ gesteigerten Vaguseinflusses 
dureh Sympathieusl~hmung hinfallig wird. 
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der  befal lenen Organe noch zahlreiche F ragen  often bleiben. E i n m a l  is t  
unkla r ,  w a r u m  hier  nu t  die Muskulagur,  n ich t  a b e t  die Sch le imhaut  auf  
den  angenommenen  Vagusreiz  angesprochen  hag, w/thrend sie in den 
exper imente l len  F/t l len T i m m e s  such  gewucher t  gewesen sein soll. Ebenso  
h6r t  in unserem Fa l l  die H y p e r t r o p h i e  a m  Pylorus  auf  (die wet ter  d is ta l  
l iegenden Darmabsch~fi t te  erweisen sich auch his tologisch als v611ig 
unver/~ndert),  w/thrend bet T i m m e  auch der  D i c k d a r m  vergrSBert  gewesen 
sein soll (dessert I n n e r v a t i o n  du tch  den Vagus al lerdings noch keineswegs 
bewiesen isg). Fe rne r  f rag t  sich, ob m a n  die Ursache  dafiir,  da6  t ro tz  
der  I-I~ufigkeit einer  Vagusbete i l igung be im Morbus Reckl inghausen  
noch keine dera r t igen  F/tlle yon  Muske lhyper t roph ie  beschr ieben wurden,  
nur  in  einer mange lnden  Beobach tung  * d e r  (vielleicht schw/~cher ausge- 
sprochenen) Ver/~nderung suchen soll, oder  ob diese Erscheinung tats/~ch- 
lich eine so grol~e Sel tenhei t  ist.  

Letzteres k6nnte (ebenso wie die Untersehiede den Timmesehen Beobachtungen ** 
gegentiber) keinesfalls gegen das Vorliegen des angenommenen Zusammenhanges 
in unserem Fall ins Feld gefiihrt werden. Denn es mug hier nochmals betont werden, 
daft wir das Wie der Wirkung ja in keiner Weise iibersehen k6nnen und dab - -  um 
nur eine denkbare M6glichkeig anzudeuten - -  in anderen F/~llen eine starkere 
Migbe*eiligung des Sympathicus dureh Reizwirkung such auf diesen das Antago- 
uistenverhMtnis wieder ins Gleichgewicht bringen und damit eine einseitige Vagus- 
wirkung (wie sie in unserem Fall wegen der viel stgrkeren Neurinomatose des Vagus 
wahrscheinlieh ist) hinfMlig maehen k6nnte. Auch ist natfirlieh zu berficksichtigen, 
dab die Wirkung des Neurinomgewebes auf die Nervenfaserla in anderen Fallen 
m6glicherweise eine an@re ist; dab eine mehr fibromat6se Komponente doeh zu 
ether Atrophie der Fasern ftihrt (wie es ja yon Pick-Bielschowsky, Kirch 17 u. a. 
f fir die Solit/~rknoten angenommen wurde), und dam_it alle in unserem Falle 
m6glichen Riiekwirkungen auf das Erfolgsorgan gegnderg werden. 

Mi~ anderen  W o r t e n :  Die bekann te  unersch6pfl iche Variabili t /~t in 
bezug auf  Lokal i sa t ion ,  Qualit/~t und  Quantit~tt der  Ver/ tnderungen des 
Morbus Reck l inghausen  ]/~l~t schon yon  der  Grundkrankhe i~  aus gesehen 
geradezu  erwarten,  dal3 die Rf ickwirkungen  auf  die abh/tngigen Organe 
yon  Fa l l  zu Fa l l  wechseln m6gen. Sorgf/tltiges S tud ium jedes ein- 
sehl/~gigen Fal les  und  da rau f  aufgebau te  vergle ichende Ana lyse  eines 
gr613eren Mater ia ls  wird  hier in  sp/i ter  viel le icht  noch in manchen  P u n k t e n  
K l a r h e i t  bringen.  

Auch mfissen wir, wie ich as schon an anderer S~elle ftir ~hnliche Fragestellungen 
betont habe, mi~ einer yon Fall zu Fall wechselnden ,,Resonanz" des Erfolgsorganes 

�9 Bei Chiari s linden sich zwar Falle kombinierter Pylorus- und Oesophagus- 
muskulaturhypertrol0hie angegeben, doch wird niehts Naheres fiber gleichzeitige 
Nervenvergnderungen berichtet, sondern das Ganze als angeboren gedeute~. Und 
Heine ~1 erwghnt in einem Recklingha~sen-Fall eine Verdiekung der Magenwand 
im Pylorusteil, aber ohne nghere Angaben, insbesondere tiber die Vagi. 

�9 * Hier k6nnte vielleicht erkl~rend, abgesehen yon der Art, besonders der Ort 
der Reizsetzung eine Rolle spielen: Bei Timme der unterste Vagus, direkt in 
Cardiah6he, und ausschliefllich tier Vagus, bet uns besonders I-Ials- und oberer 
Brustteil der Vagi, dazu auch Ver/~nderungen der Sympathiei, wenn such weit 
schwacherer Natur. 

10" 
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(in Anlehnung an die bekannten Untersuchungen yon Weifi 49) rechnen nnd nicht 
einf~ch ein starres Mlgemeingiiltiges Abhgngigkeitsverhaltnis zwischen Reiz nnd 
Wirkung als gegeben annehmen. 

Irgendeinen neuen Gesichtspunkt fiir die vielumstrittene Frage, 
ob in solchen F~llen direkte ,,trophische" Nerveneinfliisse auf die Zelle 
anzunehmen seien oder ob die Wirkung den Umweg fiber das Gef~g- 
system (vi~ Hyper~mie = bessere Gewebsern~hrung) n~hme *, vermag 
der FM1 nicht zu liefern. Ich beschr~nke mich deshalb auf die Fest- 
stellung, dab auf dem Boden der ganzen obigen Darlegungen am wahr- 
scheinlichsten eine ,,funktionelle Hypertrophie" infolge eines chronisehen 
Reizzustandes des die Motorik antreibenden Nerven des Magens erscheint. 
Bei der Ktirze des klinischen Anfenthaltes unseres Patienten liegen 
physiologiseh-klinisehe Untersuehungsergebnisse in dieser t~iehtung nieht 
vor, womit sieh jede weitere Er6rterung der hierliegenden Probleme 
erfibrigt. 

Fasse ieh die Hauptergebnisse dieser Studie zusammen, so sell dies 
betont unter Tremmng des tatsgehlieh Festgestellten yon dem auf dem 
Wege gedanklieher Beweisfiihrung Ersehlossenen gesehehen. Die /eat- 
8tehenden Ergebnisse sind: 

1. Ein Fall yon Neurofibromatose bietet neben einer vorwiegend 
dureh massige Wueherung submukSsen Nervengewebes bedingten starken 
Appendixvergr6gerung eine mgehtige Wandverdiekung yon Nagen und 
Oesophagus, die nieht in Wueherung nervSser Elemente besteht, sondern 
eine reine Muskelhypertrophie mit quantitativ entspreehender Ver- 
mehrung nerv6ser Elemente darstellt. Es t r i t t  demnaeh neben die erste, 
sehon dureh mehrfaohe Beobaehtungen bekannte Form ,,neurinomat6ser" 
l~iesenbildungen des Verdauungskanals eine zweite, noeh nieht be- 
sehriebene, die allein auf Muskelhypertrophie beruht, im gleiehen Falle 
finder sieh eine starke neurinomat6se Vergnderung beider Vagi bei viel 
sehwgeherer der Sympathiei. 

2. Die verbreitete Ansehauung, dab die Verdiekungen und knotigen 
Auftreibungen in der Kontinuitgt neurinomat6s vergnderter Nerven zu 
einer Seh~tdigung und Zerst6rung der Nervenfasern fiihren, trifft jedenfMls 
fiir unsere Beobaehtung nieht zu. Es handelt sich nut  um eine Aus- 
einanderdr~ngung der Fasern, ohne dab Anhaltspnnkte fiir einen Unter- 
gang oder eine irreversible Seh&digung der funktionstragenden Nerven- 
elemente bestiinden. Die einzige feststellbare Ver/~nderung sind h/~ufige 
ballonartige Auftreibungen der Aehsenzylinder innerhMb der Knoten, 
die nieht als eine nennenswerte L~sion angesehen werden k6nnen. 

Die hierzu gegebenen Erldiirungsversuche bewegen sieh in folgender 
l~ichtung : 

* Pollals as lehnt diese ~ragestelIung mit Reeht ab, weil es sieh bier um 
untrennbar verkoppelte Vorggnge handele. 
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a) Expe r imen te l l  i s t  eine Wachs tumss te ige rung  des Magens durch  
Vagus l iga tu r  beschrieben.  

b) Der  Vagus is~ der  die Motor ik  an t re ibende  Ne rv  des Verdauungs-  
kana ls  (wenigstens seines oberen Teiles, u m  den es sich bier  handel , ) .  

e) Diese Ta t saehen  legen in e inem Fal le ,  der  bei (durch andere  
Ursaehen  nich~ erld/~rbarer) elek~iver H y p e r t r o p h i e  der  motor isehen 
Alolo~rate des Oesophagus und  Magens s ta rke  neur inomatSse  Ver/s 
rungen  be ider  Vagi be t ,  die Erk l~rung  nahe,  dal3 eine chronisehe Vagus- 
re izung urs/iehlieh in  F rage  komm~. 

d) Die oben uniter Punk~ 2 genann ten  morphologisehen Verh~ltnisse 
in  neurinoma~Ss vergnder~en Nerven  widersprechen  dieser A n n a h m e  zum 
mindes ten  nieht .  Die Deu tung  der  Aehsenzy l inderauf t re ibungen  als 
r eak t ive  Bi ldungen  legt  v ie lmehr  aueh yon  dieser Seite der  B e t r a c h t u n g  
her  den  Gedanken  einer Re izwi rkung  nahe.  

e) l~aehdem fiir die un t e r  Punk~ 1 genann ten  , ,neur inomatSsen"  
Riesenorgane  die F rage  nervSser  Waehstumseinf l i i sse  bisher  in der  
L i t e r a t u r  ergebnislos e rSr ter t  wurde,  erf/~hrt sie demnach  dureh  die 
hiermib ers tmals  gemaehte  Beobach tung  eine Stfi tze im pos i t iven  Sinne. 
D a m i t  dar f  aueh  fiir diese F/~lle die A n n a h m e  t rophiseher  W i r k u n g  der  
gewucher ten  Nerven  mehr  in Be t r aeh t  gezogen werden als bisher.  Der 
Fa l l  dar f  als das erste Ana logon  der  menschl ichen Pathologic  zu den 
T i m m e s c h e n  Tie rexpe r imen ten  gelten.  
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