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Es spricht fiir die innere Berechtigung der hier genannten Frage-
stellung, daB die meisten vorliegenden Arbeiten, die das Problem beriihren,
nicht von der Theorie ausgingen, sondern tatséchliche Beobachtungen
eines kombinierten Vorkommens von blastomatosen Verdnderungen peri-
pherer bzw. intestinaler Nerven mit umschriebenem Riesenwuchs vor-
brachten. Auch die vorliegende Studie kniipft an einen vor kurzem zur
Beobachtung gekommenen Fall an, der durch seine — soweit ich sehe,
in der Literatur noch nicht verdffentlichte — Eigenart geeignet erscheint,
manche Seite der bisher recht problematischen Beziehungen in etwas
klarerem Lichte erscheinen zu lassen. Denn die Ansichten derjenigen, die
bisher diese Frage behandelt haben, stehen sich zum Teil scharf gegeniiber.
Wird auf der einen Seite (Lotz 2%, Pick 28, Schmincke ¥, Schultz %8, mit
Einschrankung auch Oberndorfer 2 ) das Wesen der Erscheinung in einer
koordinierten MiBbildung erblickt und ein Abhingigkeitsverhaltnis
geleugnet (mit besonderer Betonung von Pick), so wird von anderer
Seite (Brining 3, 8,7, Heusch *) eine unbedingte Abhéngigkeit im Sinne
einer Stérung trophischer Nervenfunktionen verfochten — wie gleich
hier bemerkt werden mag auf Grund eines ginzlich unzulidnglichen
Beweismaterials. Bemerkenswertes experimentelles Tatsachenmaterial
bringt allein die Arbeit 7'tmmes *8, nach dessen Angaben durch Vagus-
unterbindung eine hochgradige wohlproportionierte Wachstumssteigerung
der nervos abhéngigen Abschnitte des Verdauungsschlauchs zu erzielen
ist. Und schlieBlich hat die ganze Fragestellung eine neue Beleuchtung
erhalten durch die neuestens von Masson 22,2¢ und RGple 35 betonte
Hiufigkeit von Appendixneurinomatosen, die Masson dazu fiihrt, in den
bisher verdffentlichten Fillen von ,,Riesenappendices® nichts weiter als
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eine extreme Steigerung dessen zu sehen, was in schwicherer Ausprigung
als ,,muskulo-nervése Hypertrophie® der Appendixsubmucosa jetzt als
hiufiges Vorkommnis erkannt wurde. Mit der Ablehnung der These
von der kongenital angelegten MiBbildung der beschriebenen 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 sich Masson ohne weiteres in die
Reihe der Autoren, die eine verdnderte trophische Einwirkung neuri-
nomatds erkrankter Nerven auf das Gewebe von vornherein als gegeben
ansehen.

Gerade dies ist aber die Streitfrage, die hier zur Erérterung steht.
Nun ist gewil die Morphologie nicht imstande, die physiologische und
damit letzten Endes nur experimentell biindig zu 16sende Frage trophischer
Nerveneinfliisse grundsétzlich zu kliren. Es hat aber zweifellos der
Erorterung hieriiber sehr zum Nachteil gereicht, daBl man sich bei Unter-
lassung sorgfaltigerer Untersuchung der verdnderten Nerven vielfach sehr
schiefe Vorstellungen iiber die Art der Wirkung der Neurinomknoten auf
das spezifische Nervengewebe und damit auf dessen Funktion machte.
So beruht z. B. ein groBer Teil des von Briining und Heusch vertretenen
hypothetischen Lebrgebdudes auf der Annahme, dafl die neurinoma-
tosen Nervenknoten einen Untergang der Nervenfasern und damit eine
Labmung der nervdsen Funktion bedingen. Dall diese Annahme —
wenigstens als allgemeingiiltiges Prinzip — falsch ist, soll in dieser Arbeit
gezeigt werden.

Mit diesen einleitenden Bemerkungen ist die Problemstellung der
vorliegenden Arbeit bereits umrissen: Gibt es lokale Wachstumssteige-
rungen, die als Folge einer Verdnderung der iibergeordneten Nerven
aufgefalit werden kénnen, und zwar insbesondere als Folge einer neuri-
nomatdsen Veranderung ! Wenn ja, wie wirkt diese Erkrankung auf die
funktionstragenden Elemente des befallenen Nerven ? Stimmen die vor-
sichtigen Vermutungen, die das morphologische Bild des erkrankten
Nerven in bezug auf seine Funktionsinderung nahelegt, in ihrer Beziehung
auf das hypothetisch angenommene Abhingigkeitsverhaltnis des ver-
anderten Organs iiberein mit den physiologisch bekannten Tatsachen der
Art dieser Nervenfunktion ? D. h., verleihen sie damit der Annahme einer
solchen Abhédngigkeit eine Stiitze oder nicht ?

In der Richtung dieser Fragestellungen soll die vorliegende Unter-
suchung orientiert sein. Viele weitere Fragen miissen dabei notwendig
nebenbei gestreift werden, ohne daf ihre eingehendere Behandlung im
Rahmen dieser Verdffentlichung moglich wére. Insbesondere ver-
meide ich die grundsitzliche Auseinandersetzung mit dem gesamten
Neurinomproblem an dieser Stelle deshalb, weil sie einer anderen Arbeit
auf Grund der Zusammenfassung eines groBeren vielgestaltigen Materials
von Tumoren des peripheren und vegetativen Nervensystems vorbehalten
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bleiben soll. Ebenso gehe ich hier nicht nochmals auf die Frage der
Definition des Riesenwuchses und gewisse mit dem Wachstumsproblem
iiberhaupt zusammenhingende Fragen ein, die ich 3 schon in einer
fritheren Publikation gestreift habe.

Den Ausgangspunkt dieser Untersuchung bildet der Fall eines 53jéhrigen
Mannes, der mit der Diagnose Morbus Recklinghausen, Ulcusperforation? zur
Sektion kam (8.-Nr. 1093/32). Die Eigen- und Familienvorgeschichte ist leider wenig
ergiebig. Insbesondere ist nichts iiber ein familidres Vorkommen von Hauttumoren,
abnormen Pigmentierungen usw. vermerkt. Bereits mit 19 Jahren hatte sich Patient
wegen einer ,,Hautschiirze“ operieren lassen. Anfang der 20er Jahre sollen die
ersten kleinen Hautknoten an beiden Vorderarmen aufgetreten sein. Diese breiteten
sich im Laufe der folgenden Jahre allméhlich iiber den ganzen Kérper aus, und auch
die operierte Hautschiirze trat wieder auf. Jetzt sucht der Kranke die Klinik auf
wegen Magenbeschwerden, die seit etwa 3 Monaten in Gestalt heftiger schneidender
Schmerzen nach dem Essen auftreten. Seit 4 Wochen hiufiges saures Erbrechen.

Bei der Aufnahme befindet sich Patient in schlechtem Ernahrungszustande,
Haut und periphere Nerven bieten das typische Bild der generalisierten Neuro-
fibromatose (s. Sektionsbefund!), sehr groBe Hautschiirze der rechten Rumpfseite.
Hochgradige Thoraxdeformierung infolge starker Linksskoliose der unteren Brust-
wirbelséiule. Herz, Lungen, Abdomen, Zertralnervensystem ohne wesentlichen
Befund. Magenniichternsaft: Freie HC1 15, Gesamtaciditit 26; auf Coffein Ansteigen
der freien HCl auf 40, der Gesamtaciditat auf 50. 3 Tage nach der Aufnahme
plotzlicher Kollaps beim Erbrechen und Tod, nachdem schon seit einigen Stunden
starke Magenschmerzen bestanden hatten.

Bei der Sektion fand sich einmal das Bild der hochgradigen Reckling-
hausenschen Neurofibromatose in Gestalt zahlreicher linsen- bis walnuB-
grofler Knoten der Haut, aber auch zahireicher Nerven der Extremititen,
des Rumpfes und der Eingeweide, bei Freibleiben der intrakraniellen
Hirnnervenabschnitte sowie der Wurzelnerven des Riickenmarks. Ferner
bestand ein riesiger Hautsack der rechten Rumpfseite von etwa 3facher
LebergroBie und ziemlich derber Konsistenz, eine feinfleckige, teils mehr
braune, teils mehr bliuliche Pigmentierung fast aller Kérperteile, eine
schwere Skoliose der Lenden- und unteren Brustwirbelsiule. Die hier
interessierenden Befunde sind folgende:

Beide Vagi, der linke etwas stirker als der rechte, weisen in ihrem
Hals- und oberen Brustteil eine starke diffuse Verdickung bis etwa
Kleinfingerdicke, auBerdem aber besonders in den iiber der Bifurkation
gelegenen 5 cm ihres Verlaufes starke rosenkranzartige Anschwellungen
auf; unterhalb der Bifurkation der Trachea wird die Verdnderung viel
geringer, die Vagi erscheinen von hier ab beiderseits fast normal dick,
mit nur vereinzelten kleinsten Knoten. Auch der Grenzstrang des
Sympathicus weist beiderseits, aber links einwandfrei stirker als rechts,
derartige knotige und diffuse Verdickungen auf, ist aber doch viel weniger
stark befallen als der Vagus. Der Oesophagus zeigt in seinem ganzen
Verlauf eine hochgradige Verdickung seiner Wand: Diese hat in seinem
distalen Drittel stellenweise bis 9 mm Durchmesser, wovon der gréBte
Teil offenbar auf die Muskulatur entfallt. Diese miBt (Ring- und Léngs-

Virchows Archiv. Bd. 289. 9
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muskulatur zusammen) bis 6 mm Dicke *. Dabei ist das Rohr nicht
etwa maximal kontrahiert, sondern besitzt einen Gesamtdurchmesser
von 3—4 cm bei einer Lichtungsweite von 1,5—2,5 cm.

Ebenso fiel der Magen durch die auerordentliche Dicke und Derbheit
seiner Muskulatur auf, die Wand war in frischem Zustande bis 1 cm dick.
Dabei war das Organ nicht etwa kontrahiert, sondern sehr weit. Die
Schleimhaut zeigt starke Faltenbildung und ist mit einer dicken Schicht
zihen, glasigen Schleims bedeckt. Am Fundus, ganz in Cardianihe,
sitzt eine erbsengrofie Perforationsdffnung eines Schleimbautgeschwiirs,
in dessen Bereich die Schleimhaut eigenartig zerfressen und blutig
verfarbt erscheint. Ganz in der Nahe dieses einen ein weiterer dhnlicher
Oberflichendefekt. Zwei weitere kraterformige Geschwiire an der kleinen
Kurvatur, auch hier ist die Umgebung blutig verfirbt. Am Pylorus eine
alte strahlige Schleimhautnarbe, Pylorus selbst stark verdickt. Am
Magenfundus einige Verwachsungen mit dem Zwerchifell.

Der ganze ibrige Darmkanal war nur enorm gebliht, wies weder
Ulcerationen noch Wandverdickungen auf. Nur die Appendix fiel durch
ihre Linge und Dicke auf. Die distalen Partien sind bis kleinfingerdick,
wahrend die proximalen nur etwa bleistiftdick erscheinen **. Die Wand-
dicke betragt etwa 2—3 mm, das Lumen ist bis in die Spitze hinein
durchgingig. Das Mesenteriolum ist ebenfalls verdickt, von sehr fester
Konsistenz, auf dem Schnitt von grauweiller Farbe und strangartiger
Zeichnung. Die Mesenterialnerven weisen im iibrigen keine Verdickungen
auf. Die iibrigen Organe boten aufler einer Deformierung und abnormer
Kleinheit, des linken Leberlappens mnichts Besonderes. Hochgradige
allgemeine Abzehrung.

In Anbetracht der schon versffentlichten Fille von ,,Riesenwurm-
fortsitzen* bei allgemeiner Neurofibromatose (Oberndorfer, Siegmund 40
u. a.) konnte mikroskopisch an der Appendix ein diesen Verdffentlichungen
entsprechender Befund erwartet werden. Er sei deshalb, und besonders,
weil er das villig andere Verhalten von Magen und Oesophagus in ein
klares Licht riicken wird, hier vorweggenommen.

Erscheinen Serosa und Subserosa ohne Verdnderungen, so ist die Muskulatur
in ihren beiden Lagen auffallend dick (Langsmuskulatur 400 g, Ringmuskulatur
etwa 800 u); immerhin wird man diesen Befund allein bei der von Réfle * betonten
starken individuellen Variabilitit der Wanddicke der Appendix nicht allzn hoch
werten. Dagegen bieten die Submucosa und Mucosa hochgradige Veridnderungen:
Die Muscularis mucosae als geschlossene Lage ist vollig verschwunden, nur ganz
vereinzelt finden sich noch Muskelfagern. Auf die Ringmuskulatur folgt nach innen

zunichst eine breite Lage kollagenen Bindegewebes, das aber anffillt durch seinen
auferordentlichen Reichtum an Nervenbiindeln und Ganglienzellen.

* Als NormalmaBe gibt Schumacher 3 an: Muscularis 0,56—2,2 mm, Submucosa
300—700 yx, Mycosa 500—800 u.

** Tnteressanterweise bot ein von Heine 1* mitgeteilter Fall von Appendixneurino-
matose densélben Unterschied zwischen distalem und proximalem Abschnits.
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Wenn auch eine spezifische Darstellung der Nervenelemente nicht gelang *,
80 kann doch bei der Struktur dieser Gebilde kein Zweifel bestehen, daf Nerven
vorliegen: Die Kerne zeigen die typische Struktur der Schwannschen Zellen, und das
nervise Gewebe fiarbt sich zum Unterschied vom umgebenden Bindegewebe nach
van Gieson gelb, bel Azon- und Masson-Farbung nicht dunkelblau, sondern mehr
stumpfgraublau an. Die stark vermehrten Ganglienzellen des Plexus submucosus
zeigen gewohnliche GréBe und Gestalt, mit hellem blaschenformigem Kern und
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Abb. 1. Ganglienzellanhiufungen, zum Teil halbmondférmig um Nervenstringe herum
angeordnet, in der Submucosa des Wurmfortsatzes. Unten die inmerste Schicht der
Ringmuskulatur. Nissl-Farbung.

groBem rundem Kernkérperchen; ihr Plasma weist an der Peripherie feinstdubige,
unscharf konturierte Nissl-Granula auf. Die vielfach zu sehende feinvakuolige
Auflockerung des Plasmas diirfte postmortal bedingt sein. Die ihnen anliegenden
hellkernigen ,,Trabantzellen* erwecken bei schwacher VergroSerung den Eindruck
von Kapselzellen, ohne dafl sich bei niherem Zusehen irgendwo eine Kapsel nach-
weigen laBt (wie auch L. R. Miller ® betont). Gelegentlich ordnen sich die
Ganglienzellen halbkreisférmig um einen der oben beschriebenen Nervenstringe
an, wie es Abb. 1 zeigt. Es erinnert dies an die Befunde Oberndorfers, nur war in

* Die Schwierigkeit der Darstellung der spezifischen Nervenstrukturen im
Wurmfortsatz wird von Masson #* hervorgehoben, und Stéhr 4 betont, daB man
selbst am normalen und frischesten Material Nervenfasern sehr oft nicht darstellen
kann — um wieviel schwerer an bereits stark kadaverss verindertem Gewebe.

9*
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seinem Fall die Nervenzellvermehrung viel reichlicher und demzufolge derartige
Bilder viel hiufiger und stirker ausgeprigt. Nirgends aber finden sich hier die
bei Oberndorfer so auifallenden syncytialen Bander, aus denen Oberndorfer eine
Entwicklung von Ganglienzellen schlof. '

Sind die bisher beschriebenen Bilder als eine hochgradige Hypertrophie des
Meifinerschen Plexus aufzufassen (auch der Awuerbachsche weist eine deutliche,
aber nicht hochgradige Vermehrung seiner Zellelemente auf), so sind die in den

Abb. 2. In"die Schleimhaut des Wurmfortsatzes einstrahlendes gewuchertes Nervengewebe.
Im unteren Teil der Abbildung auch zahlreiche quergetroffene Nervenziige. H.-E.-Farbung.

innersten Schleimhautschichten zu findenden Bilder sicher nicht mehr als einfache
Hypertrophie an sich vorhandener Strukuren zu deuten, sondern sbellen schon
mehr eine diffuse geschwulstmifige Wucherung des Nervengewebes dar. Denn
daB es sich bei den hier von unten her in die Schleimhaut einstrahlenden Bindeln
(Abb. 2) nm solches handelt, ist schon nach dem oben skizzierten farberischen
Verhalten recht wahrscheinlich; es wird zur Sicherheit bei genauer Betrachtung
der Strukturen (die hier wie tiberall vor dem farberischen Verhalten entscheiden):
Bilder wie sie Abb. 3 zeigt, gleichen zu sehr in allen Einzelheiten den von Masson
als ,,lames foliacées** beschriebenen typischen ,,plexiformen’ Wucherungen nervésen
Gewebes, als daB weitere Beschreibungen dieses Verhaltens noch ndtig waren.
Geringgradige entzindliche Verdnderungen der Schleimhaut in Gestalt umschrie-
bener Lymphoplasmocytirer Infiltrate spielen dabei im Gesamtbild eine ganz unter-
geordnete Rolle, greifen auch nirgends auf die tiefen Wandschichten iiber.
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Dabei lassen die Schleimhautgefife stellenweise nicht unerhebliche Wand-
verinderungen im Sinne einer konzentrischen Wandverdickung mit ausgedehntem
Ersatz der Muskulatur durch kollagenes Bindegewebe erkennen. Diese erlangen
ein prinzipielles Interesse dadurch, daB Masson sie als konstante Erscheinung in
seinen neurinomatds verdnderten Wurmfortsitzen beschreibt. Sie gewinnen in
diesem Fall ein noch hoheres Interesse durch eigenartige Gefawandveranderungen
im Mesenteriolum. Dieses
(makroskopisch so auffallend
verdickt) besteht groftenteils
aus kollagenen Bindegewebs-
ziigen, Fettgewebe mit Zeichen
regressiver atrophischer Vor-
ginge bei stellenweise recht

erheblicher Lymphocyten-
Plasmazellinfiltration, und
zweifellos vermehrten, zum
Teil stark fibromatés umge-
wandelten Nervenstdmmen,
die fast ausnahmslos von einer
auffallend dicken perineuralen
Bindegewebskapsel umschei-
det sind. Doch fand sich
die auf Grund der Befunde
anderer Autoren (besonders
Oberndorfer, Lotz- Pick) erwar-
tete hochgradige Wucherung
der Mesenterialnerven nicht.
Vielmehr erscheint das Ganze
als ein stark fibros verdicktes,
zum Teil regressiv verdndertes
Mesenteriolum. In diesem
Gewebe befinden sich GefaBe,
deren Eigenart eine kurze Be-
sprechung verdient. Bei einem
Gebilde, wie es Abb. 4 zeigt,
kénnte man im ersten Augen-
blick zweifeln, ob es sich um
ein GefaB handelt. Man sieht Abb. 3. ,,Lame foliacée™ aus der Schleimhaut des
einen Ring von Muskulatur, Wurmfortsatzes. Trichromfarbung nach Masson.
in dem sich ein Reticulum
von kollagenem Gewebe findet, in dessen Maschen vereinzelte epithelartige Zellen
eingelagert sind. Aber dieser Zweifel wird beseitigt durch Abb. 5, die ein
anderes Gefill in einer Verinderung zeigt, die als Vorstufe des in Abb.4 ge-
zeigten Zustandes gedeutet werden mufB. Hier unterliegt es bei dem Erhaltensein
eines schmalen Lumens keinem Zweifel, daB die eigenartige netzig aufgelockerte
Bindegewebs-Endothelwucherung tatsichlich von der Intima ausgeht. Nur firben
sich hier die Fasermaschen im Gegensatz zu dem zuerst dargestellten Gefifl noch
nicht mit van Gieson rot (Fibrinfarbung negativ). In den Maschen finden sich noch
iiberall rote und weille Blutkorperchen. Die Elastica interna ist dabei gut erhalten,
die Muscularis dagegen (im Gegensatz zum ersten Gefi3, wo sie geschlossen erhalten
ist) durch einwucherndes Bindegewebe vollkommen aufgesplittert. Diese letzte
Erscheinung mag vielleicht der ,,interstitiellen Sklerose* von Massons Appendix-
gefaBen gleichzusetzen sein. Im ganzen diirften diese Befunde in die Klasse der
kompensatorisch-hypertrophischen Intimawucherungen nach Jores® einzureihen
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sein. Ich habe auch schon an dieser Stelle deshalb etwas langer bei den Gefaf-
verinderungen verweilt, weil sie mir eine grundsétzliche, essentielle Bedeutung

- S

Abb. 4, Vollig verddetes Gefall aus dem Mesenteriolum des Wurmfortsatzes. Das Lumen
durch eine eigenartiz netzig-maschige Intimawucherung verschlossen. van Gieson-Farbung.

ADD. 5. Friiheres Stadium der in Abb. 4, dargestellten Gefafverdnderung aus dem Mesen-
teriolum. Ein schmales Lumen noch vorhanden, Elastica interna tadellos erhalten. Muskel-
schicht durch reichlich eingesprengtes Bindegewebe aufgesplittert.
Elastin-van Gieson-Farbung.

im Rahmen des Recklinghousen- und Neurinomproblems zu haben scheinen, die
bisher zu wenig gewiirdigt wurde. Die auffallende Haufigkeit, mit der sich schwere
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GefaBveranderungen in neurogenen Tumoren finden, scheint mir auf priméire
Stérungen des neurovasculiren Apparates hinzuweisen. FEine nahere Begrindung
dieses Gesichtspunktes werde ich in der spiteren Neurinomarbeit geben.

Fasse ich die Appendixverinderungen im Hinblick auf die im Schrift-
tum vorliegenden Beschreibungen zusammen, so ergibt sich folgendes:
Die Volumsvermehrung des Organes ist nur zum Teil bedingt durch
Hypertrophie des muskuldren Apparates; der grofite Teil der Massen-
zunahme beruht direkt auf der auBerordentlich massigen Wucherung
nervosen Gewebes, in erster Linie in der Submucosa und Mucosa, wéhrend
die Hypertrophie des Auerbachschen Plexus sich in sehr méaBigen Grenzen
hilt. In diesem Punkt stimmen alle hierher gehdrigen Beobachtungen,
sowohl an der Appendix (Oberndorfer, Schmincke, Schultz, Siegmund) wie
an anderen Darmabschnitten ( Baltisberger 2, Lotz- Pick, mit Einschrinkung
auch Winestine 5°) untereinander wie mit dem hier beschriebenen Fall
iberein, so sehr sie sich auch in sonstigen Einzelheiten voneinander
unterscheiden mogen. Insbesondere ist der Riesenwuchs der Muskulatur
keineswegs konstant, fehlt in manchen Fillen sogar ganz (Baltisberger,
Schmincke, Schultz). Auch die neurinomatiése Verdnderung, bzw. Ver-
mehrung der zugehérigen Mesenterialnerven (besonders ausgeprigt in
den Fallen Lotz-Pick, Oberndorfer, Winestine) stellt eine inkonstante
Begleiterscheinung dar. Diese Tatsachen zeigen zur Geniige, daB ein
einigermaflen klares Urteil iiber eine eventuelle ursichliche Abhingigkeit
einer Gewebshyperplasie von der Nervenwucherung aus diesen Fillen *
nicht gewonnen werden kann, da eben keinerlei einheitliche Beziehung
zwischen Nervenverinderungen und Gewebswucherung besteht, ja, in
einigen Fillen die Massenzunahme des Organs durch die Nerven-
wucherung allein bedingt ist. So nimmt es auch nicht wunder, daB
sich fiir diese Fille die meisten Stimmen einem nerviosen Wachstums-
einflufl gegeniiber ablehnend verhalten und mehr eine koordinierte
Storung (sei sie anlagebedingf, sei sie erworben, wofiir ja besonders
Masson auf Grund seiner Studien eintritt) annehmen.

Der von Masson gemachte Versuch, diese Fille auch als Folgen entziindlicher
Reizung zu erkliren, erscheint verfehlt schon angesichts der Tatsache, daf die
sicher entziindlich entstandenen zentralen Appendixneurome (s. Maresch 2!, ent-
sprechende Beobachtungen in Ulcera und Gallenblase Sioerck %5, Husseinoff 15)
eben ganz andere Bilder darstellen. Vor allem weist aber die in diesen Féllen
bestehende Beziehung zum Morbus Recklinghausen doch in ganz anderer Richtung.

Genau genommen erlauben die Fille iberhaupt keinen SchluB, weder
fiir noch gegen nervos-trophische Einfliisse. Die Verhiltnisse liegen zu
untibersichtlich, um eine Klirung dieser Frage heute zu erméglichen.

* Das Hauptinteresse dieser Félle liegt meines Erachtens darin, daB sie unter
Umstanden isoliert (Schmincke, Schultz) und damit sozusagen als monotopische
Lokalisation des ,,Recklinghausen auftreten, wie sie auch fiir das Auge von
Nitsch #> beschrieben wurde — und wie sie schlieBlich jedes solitdre Neurinom
darstellt.
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Ganz anders bei dem Befund, den der Oesophagus und Magen des
hier beschriebenen Falles bieten: In beiden Organen ist die Wand-
verdickung fast ausschlieflich bedingt durch hochgradige Hypertrophie
der Muskelschichten; zwar erscheint im Magen der Auerbachsche Plexus
auffallend reich an Ganglienzellen* und Nervenfasern ziemlich dicken
Kalibers, doch kann man rein quantitativ in dieser verstirkten Ent-
wicklung des Plexus eine der Muskelschicht sehr wohl proportionierte
Hypertrophie erblicken. Keinesfalls kann hier die Rede davon sein, daf§

Abb. 6. Querschnitt von der groBen Kurvatur des Magens zeigt die hochgradig verdickte,
mit Kontraktionsstreifung versehene Muskulatur, sowie die Verdickung und haustrenartige
Kontur der Subserosa. van Gieson-Fiarbung.

die Hypertrophie (von einer einigermalen selbstindigen Wucherung kann
man iiberhaupt nicht sprechen) der nervisen Elemente durch ihre Masse
irgendwelchen Anteil an der Wandverdickung hitte. Insbesondere zeigen
die submukésen Nervenplexus ein absolut normales Verhalten.

Im einzelnen verhalten sich die Magenwandschichten (und zwar einheitlich
in allen untersuchten Abschnitten) folgendermafen: Die Schleimhaut ist in ihrer
Dicke, Zahl und Ausbildung der Driisen, sowie dem Verhalten des interstitiellen
Gewebes als vollig regelrecht zu betrachten. Die ziemlich starke Faltenbildung
erklirt sich wohl durch den Xontraktionszustand der Muskulatur, jedenfalls stellt
sie keine mit den von mir beschriebenen ,,Riesenfalten‘ identische Hyperplasie
dar. Die Muscularis mucosae ist regelrecht dick, ebenso die Submucosa, die vor
allem jede Vermehrung ihrer nervésen Elemente vermissen liBt. Die Muscularis

* Die Beurteilung dieser quantitativen Verhiltnisse der Nervenapparate des
Magens ist erschwert dadurch, daf Grofie und Zahl der Ganglienzellen in den
verschiedenen Abschnitten in weiten Grenzen wechselt (s. Stohr 46,47); am zahl-
reichsten sind sie am Pylorus, was Stihr auf die dort stark entwickelte Muskulatur
bezieht.
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propria bietet dagegen in beiden Schichten das Bild einer hochgradigen Hyper-
trophie (s. Abb. 6); an den einzelnen Muskelfasern fallt, abgesehen von der als
»Kontraktionsstreifung® bekannten alternierenden Heller- und Dunkelfirbung
und dem gegeniiber der Norm etwas groberen Kaliber der Einzelfasern (8—I12 4
Dicke) — das aber durch den Kontraktionszustand bedingt sein mag — ein
abweichendes Verhalten der Kerne auf. Diese zeigen nicht die regelmafige lang-
gestreckte Form von Muskelkernen, sondern sind teils mehr rund-oval (s. Abb. 7),
teils eigenartig schlauchformig. Sind diese letzteren Formen meist sehr hell,
chromatinarm, so finden sich haunfig andere mit eigenartig verklumpten Chromatin-
schollen und dabei oft unregelmaBig gezackter AuBenkontur. Nicht selten finden

Abb. 7. Magenmuskulatur bei stidrkerer VergrioBerung, Kontraktionsstreifung, auffallend
dickes Kaliber der Einzelfasern, abnormes Verhalten der Kerne (s. Text).
van Gieson-Férbung.

sich auch Doppelkerne. Im ganzen also, verglichen mit normaler Magenmuskulatur,
ein recht variables Kernbild. Durchzogen sind die Muskelschichten von ziemlich
derben Bindegewebssepten, in die, besonders zwischen Léngs- und Ringmuskel-
schicht, reichlich Ganglienzellen und Nervenstamme eingelagert sind. Ein von der
Norm abweichendes Verhalten zeigt endlich noch das subserése Gewebe: Eine
ziemlich dicke, aus derbem kollagenem Bindegewebe bestehende Lage ist mach
auflen bedeckt von einem sehr lockeren, 6dematds durchtrinkten, sich mit
van Gieson nur unbestimmt grau anfirbenden, zartmaschigen Gewebe, in dem sich
vielfach perivasculdr, stellenweise aber auch ins Gewebe ausgestreut, Lympho-
cytenansammlungen finden. Veréinderungen an Gefaflen oder nervisen Elementen
fehlen. Am auffallendsten ist die eigentiimliche haustrenartige AuBenkontur (Abb. 6)
des subserdsen Gewebes. Sie darf wohl mit dem sichtbar starken Kontraktions-
zustand der Muskulatur in Beziecbung gebracht werden. Das iibrige Bild der
Subserosa ist am besten * als chronische Perigastritis zu deuten. Die Magenulcera,
selbst wurden keiner histologischen Untersuchung unterzogen, um das Sammlungs-
praparat nicht zu zerstoren. :

* Ob bei der Enfwicklung dieses immerhin nicht ganz gewdhnlichen Bildes
auch noch trophische Stérungen mitgespielt haben mdgen, muB dahingestellt bleiben.
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Die Veranderungen am Oesophagus lassen sich kurz zusammenfassen,
da sie im Prinzip denen des Magens vollig entsprechen: Schleimhaut,
Muscularis muscosae und Submucosa chne beschreibenswerte Verande-
rungen; Ring- und Léngsmuskulatur hochgradig verdickt, ohne sonstige
erkennbare Verdnderungen. Nur finden sich hier in der duBeren Muskel-
lage stellenweise kleinste Neurinomknoten eingelagert (s. Abb. 8, 9), die
stellenweise sehr schon den Zusammenhang mit Nerven erkennen lassen.
Derartige nur mikroskopisch sichtbare Neurinome des Verdauungstractus

Abb. 8. Querschnitt aus dem unteren Drittel des Oesophagus. Zeigt ebenfalls die ungewohn-
liche Verdickung der Muskulatur. Bei a zwei kleine Neurinomknoten. van Gieson-Firbung.

sind ja ein bei Recklinghausen hiufiges Vorkommnis (s. Herzheimer und
Roth ), Daf} auch sie fir die Dickenzunahme der Wandung quantitativ
keinerlei Bedeutung haben, braucht nach dem Bilde nicht noch begriindet
zu werden.

ZusammengefaBt bieten also Magen und Oesophagus das Bild einer
hochgradigen hypertrophischen Entwicklung ihrer Muskulatur bei kaum
verinderter Schleimhaut. Dabei ist auffallend die GroéBe des Magens
trotz des offensichtlich (Kontraktionsstreifung, Haustrenbildung der
Serosa) starken Kontraktionszustandes seiner Muskulatur; sie legt den
Gedanken nahe, daB auch eine méBige flichenhafte Vergréferung des
Organes vorhanden sein mag. Doch ist eine sichere Entscheidung dariiber
nicht méglich, ebensowenig am Oesophagus, der ja, wie vorn betont,
bei seiner starken Wanddicke auch ein noch recht weites Lumen aufwies.

Daf demnach von einer in erster Linie durch wucherndes Nerven-
gewebe bedingten Wandverdickung, wie sie in allen bisher beschriebenen
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,,Riesen“-Darmabschnitten mit oder ohne allgemeine Neurofibromatose
vorlag, hier nicht die Rede sein kann, erhellt besonders aus dem Vergleich
mit dem Wurmfortsatz unseres Falles, der eben diesen bekannten Typus
der Wandverdickung zeigte. Dal andererseits unser Magen und Oeso-
phagus keinen ,echten, d.h. in seinen Wandschichten wohlpropor-
tionierten, Riesenwuchs darstellen, bedarf gleichfalls keiner weiteren
Auseinandersetzung. Es findet sich eine hochgradige Muskelhypertrophie,
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Abb. 9. Ein intramuraler Neurinomknoten der Abb. 8 bei stérkerer Vergroferung. Man
erkennt sehr gut den Zusammenhang mit einem Kkleinen Nerven. wvan Gieson-Firbung.

ohne da3 weder fiir den Magen noch fiir den Oesophagus ein Durchtritts-
hindernis zu finden wire, das etwa den Gedanken an eine sekundare
Arbeitshypertrophie nahelegen kénnte. Will man nicht auf die stets
unbeweisbare Annahme kongenitaler Anlage zuriickgreifen, so wiirde die
Ursache ratselhaft bleiben, wenn sich nicht unter Beriicksichtigung der
Angabe Timmes ®, dafl Vagusligatur zur Wachstumssteigerung fiihrt,
die Aufmerksamkeit in erster Linie auf die in unserem Fall so ausge-
sprochene Verianderung der Vagi lenken wiirde. Denn es 148t sich sehr
wohl daran denken, daf, wie Lofz vermutet, die Neurinomknoten nach
Art einer Ligatur auf den befallenen Nerven wirken. Damit ist freilich
noch nichts dariiber gesagt, wie sich beides auf den Nerven auswirkt,
denn 7imme macht hieriiber keine Angaben. Soll unsere Erklarung der
Oesophagus-Magenveranderung durch die Vagusneurinomatose aber mehr
sein als ein bloBer Analogieschlufl unter Berticksichtigung des Témmeschen
Experimentes, so kommt es darauf an, ob die physiologisch bekannten
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Tatsachen iiber die Wirkung verminderter oder gesteigerter Vagusfunktion
auf die Muskulatur des Verdauungskanals geeignet sind, diese Erklarung
zu stiitzen; d. h. die Hauptfrage ist also: fithren die Neurinomknoten
im Nerven zu einer Zerstrung seiner leitenden Elemente und damit
zu einem funktionellen Ausfall oder nicht? In der Literatur wird diese
Frage vielfach bejaht (s. die Zusammenstellung von Heusch), freilich
mehr hypothetischen Annahmen zuliebe, als auf Grund tatsichlicher
Untersuchungsbefunde. Da zahlreichen physiologischen Beobachtungen
(Schrifttum s. Klee 8, Plenk ') zufolge Vagusreizung zu einer starken
Steigerung der motorischen Vorginge am Magen fithrt, so wiirde sich
eine solche elektive Hypertrophie gerade des motorischen Erfolgsorganes,

ADbb. 10. Auseinanderweichen der Markscheiden in den knotigen Verdickungen des Nerven.
Bei a unverdickter Nervenabschnitt mit normal dichten Markscheiden. Bei b ist der Nerv
nur tangential getroffen, wodurch ein Ausfall von Markscheiden vorgetduscht wird.

Spielmeyers Markscheidenférbung am Gefrierschnitt.

wie sie hier vorliegh, schwer durch eine Vaguslihmung als Folge der
Neurinomknoten erklaren lassen. Liegen doch umgekehrt gerade aus
der menschlichen Pathologie nicht wenige Beobachtungen (s. Glas?®,
Heyrowsky, Lehmann®, Pollitzer 3, Starck ) vor, wo Vagusatrophie
(infolge Druckes durch Tumoren, vergréferte Driisen usw.) zu einer
Dilatation und Wanderschlaffung des Oesophagus und Magens fithrten,
so daB bereits der Versuch gemacht wurde, das durch Insuffizienz des
motorischen Apparates zu erklirende Krankheitsbild des Cardiospasmus
iberhaupt auf derartige Vagusschidigungen zuriickzufiihren (Schrifttum
und Kritik dieser Anschauungen s. Lehmann ). Demnach wiirde sich
die hier vorliegende Muskelhypertrophie sehr wohl durch einen chronischen
Reizzustand des Vagus, aber niemals durch seine Léhmung erkliren
lassen. Da eine grundsitzliche Klarstellung der Frage: Wie wirkt die
neurinomatose Verdickung auf die Nervenelemente? nicht nur fiir diesen
Fall, sondern fiir viele #hnliche Fragestellungen in anderen Fallen von
allgemeinem, prinzipiellem Interesse ist, gehe ich hier ausfiihrlicher
darauf ein.
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Untersucht man die rosenkranzartigen Verdickungen — und nur
diese als die am Vagus und Sympathicus unseres Falles vorherrschende
Form interessiert in diesem Zusammenhang * — der Nerven unseres
Falles, so ergibt sich mit grofer Regelmafigkeit an den verschiedensten
untersuchten Nervenstdmmen immer wieder das gleiche Bild, wie es
durch Abb. 10 veranschaulicht wird. Wenn man hier sieht, in wie grofen
Abstinden voneinander die Markscheiden in einem verdickten Nerven-
abschnitt ziehen, so kann man freilich bei einer an die Schnittebene des
Priparates gebundenen flichenhaften Betrachtungsweise zu der Ansicht
kommen, daB hier viele Markscheiden ,,fehlen, denn im normalen
Nerven liegen sie ja dicht aneinander. Die allein mdogliche rgumliche
Umdeutung eines solchen Préaparates 1Bt es aber als selbstverstindlich
erscheinen, daB in dem (durch die Wucherung der Schwannschen Elemente)
stark vergréBerten Querschniti des Nerven, die auseinandergedriangten
Fasern naturgema im Einzelpriparat verhdltnismdfiy vermindert
erscheinen muissen, was aber keineswegs eine wirkliche Verminderung
beweist. Gerade ein Bild, wie es Abb. 10 zeigt, ist hier sehr lehrreich:
man sieht formlich, wie .die an der unverdickten Stelle des Nerven
normal dicht liegenden Markscheiden im Knoten auseinanderweichen.
Wenn dann an- einer. folgenden Einschniirung keine Fasern vorhanden
sind, so besagt das nicht etwa, daB sie in dem Knoten untergegangen
sind, sondern hier ist offenbar die ,,Einziehung® nur tangential ange-
schnitten und deshalb nur gewuchertes Perineurinom getroffen. Dies
geht aus dem (in der Abb. 10 nicht mehr dargestellten) weiteren Verlauf
des Nerven, in dessen folgenden Knoten sich wieder reichlich Markfasern
finden, einwandfrei hervor. Es ist also aus diesen Bildern kein Beweis
dafiir herzuleiten, dafl die Nervenfasern in den Knoten eine Verminderung
erfabren missen. Ein ganz sicheres Urteil iiber die quantitativen Ver-
hiltnisse ist natirlich schwer zu gewinnen. Die Tatsache, dafl, wie sich
in Abb. 10 eindeutig zeigt, die Nervenfasern in den internoduliren
Abschnitten keineswegs vermindert erscheinen, spricht im Zweifelsfalle
unbedingt gegen einen nennenswerten Untergang der Markscheiden bei
dieser Art und in diesem Stadium der Knotenbildung — das allein ja
fiir unsere Frage in Betracht kommt.

Was ergibt weiterhin die gualifative Analyse der verinderten Nerven ?
Thre Beurteilung kann nur mit gréBer Vorsicht erfolgen, da gerade bei
den feinen Strukturveranderungen der Nervenfasern Unsicherheit dariiber
herrscht, was intravital und postmortal ist. Der weitaus sicherste Maf-
stab wire der Nachweis von Abbauprozessen, und so wire zunichst, wie
itberall, wo nervises Gewebe in gréBerem MaBstabe untergeht, ein
Fettabbau in den befallenen Nerven zu erwarten. Davon ist aber nirgends

* Auf die gr(’iBereh, exzentrisch am Nerven sitzenden Solitérknoten der Neuro-
fibromatose (s.auch Abb. 14), in denen ganz andere Verhiltnisse vorliegen, gehe
ich nicht hier, sondern in der spiteren Neurinomarbeit ein.
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etwas nachzuweisen. Es findet sich auch nicht die Spur feintropfiger
Verfettung in den Schwannschen Zellen, geschweige denn ein so massiver
Fettabbau, wie wir ihn als ganz gewohnlich bei sekundéren Nerven-
degenerationen kennen.

Das Markscheidenbild zeigt nun an der Mehrzahl der erhaltenen
Markscheiden geradezu ideale Fischgratenstrukturen, wie aus Abb. 11
hervorgeht. Ballonartige Auftreibungen der Markscheiden finden sich
nur ziemlich vereinzelt. Bei dem Fehlen sonstiger sicherer Zeichen eines
Markscheidenunterganges (Zerbrockelung der Markscheiden, Markballen-
bildung, Fettabbau) mochte ich sie mit allergr6fter Wahrscheinlichkeit

Abb. 11. Markscheidenbild aus einem Neurinomknoten bei stérkerer VergroBerung zeigh
die tadellos erhaltenen Fischgritenstrukturen der normalen Markscheide. In der Mitte des
Bildes diinn myelinisierte (,,vegetative‘‘) Fasern. Spielmeyers Markscheidenférbung.

fiir postmortal bedingt halten. Ob die in Abb. 11 zu sehenden sehr
diinnen, strukturlosen Markscheiden als ,,atrophierend aufzufassen sind
(s. Spielmeyer %), ist zum mindesten mehr als zweifelhaft; kennen wir
doch gerade im vegetativen System das Vorkommen dinn myelinisierter
Fasern als charakteristisch.

Das Bielschowsky-Bild endlich zeigt eine groBe Anzahl von Achsen-
zylindern, die ihrer Zahl nach etwa der der erhaltenen Markscheiden
entsprechen diirften. Es fallt aber schon bei schwacher Vergréferung
(Abb. 12) aut, daB sich véllig ,,normale”, d. h. diinne, scharf konturierte
Fasern von gleichmiBigem Kaliber nur in geringer Zahl finden; es iiber-
wiegen die Achsenzylinder, die teils zahlreiche 6senférmige Auftreibungen
in ziemlich regelmdBigen Abstinden voneinander, teils eine deutliche
Verbreiterung (und dabei Aufhellung mit verminderter Schirfe der
Konturen) mit gelegentlichen etwas stdrkeren Anschwellungen zeigen.
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ImmersionsvergréBerung (Abb. 13) zeigt, daB sowohl in den kleinen wie
den gréBeren Auftreibungen eine Aufsplitterung, ein Auseinanderweichen
der den Achsenzylinder zusammensetzenden Neurofibrillen vorliegt.

Abb. 12. Achsenzylinderbild eines Nervenknotens. Ein Teil der Achsenzylinder mit zahl-
reichen Osenformigen Auftreibungen. Bielschowsky-Farbung, Pyridin-Essigsiuremodifikation.

Abb. 13. Die ﬁsehfﬁrmigen Auftreibungen der Achsenzylinder bei ImmersionsvergréBerung.
Man sieht das Auseinanderweichen der Neurofibrillen. Bielschowsky-Farbung.
Pyridin-Essigsduremodifikation.

Der Befund ist als solcher vollig deutlich. Schwieriger ist seine
Deutung. Es ist verlockend hier etwas Ahnliches zu sehen, wie die
bekannten ,, Torpedo“-Auftreibungen der Purkinje-Axone, die ja ebenso
wie die Cajalschen Wachstumskugeln {s. Spielmeyer 43} vielfach auch als
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sog. ,,Widerstandsreaktion gedeutet wurden: Gerade hier im neuri-
nomatésen Nervenknoten, wo sich der Gedanke eines Druckes des
Tumorgewebes auf die Nervenfasern allzu sehr aufdringt, ist diese
Deutung sehr naheliegend. Es ist dies aber selbstverstindlich nicht
mehr als eine Erklarungsmdglichkedt, die freilich an Wahrscheinlichkeit
gewinnt durch die Tatsache, dall im periphersten, nicht neurinomatos
verinderten Vagus die F¥ibrillen keine solche Bilder zeigen. Aber abge-
sehen davon, dall man auch an postmortale Einfliisse denken mul,
sagt uns die Erscheinung vor allem nichts dariiber aus, ob wir in ihr den
Anfang eines irreversiblen, zum Untergang der betreffenden Fasern
fiihrenden Vorganges zu sehen haben oder nicht. Ich méchte die Frage
mit der gebotenen Vorsicht verneinen: Einmal spricht gegen eine schwere
Schidigung der Achsenzylinder das oben geschilderte gute Erhalten-
bleiben der Markscheiden (die ja nach den Erfahrungen der allgemeinen
Neurohistologie stets hinfalliger sind als die Achsenzylinder); zum andern
sind ebenso wenig wie an den Markscheiden diejenigen Bilder an den
Achsenzylindern zu beobachten, die als sichere Erscheinungsphasen ihres
Unterganges bekannt sind (Zerbrdckelungen, Spiralenbildungen, Unter-
brechungen der Kontinuitit). Eher wire bei der Ahnlichkeit der Bilder
mit den bei Regeneration bekannten an regenerative Vorgénge zu denken,
wie sie ja gerade in Neurinomknoten von Bielschowsky ¥ beschrieben
wurden. Doch paBt dazu nicht das Gesamtbild, zudem sind die Osen
nirgends endstéandig. Und daB es ein von vielen Beobachtern gemachter
Fehler ist, aus diesen Bildern allein auf Regeneration zu schlieBen, ist
mit Nachdruck von. Spafz 4! in seinem Referat tiber diese Fragen betont
worden *.

ZusammengefaBt 146t sich also nur sagen: Auch die qualitative
Analyse der Nervenverdnderungen gibt nach keiner Richtung hin ein
sicheres Anzeichen fiir einen nennenswerten Untergang von Nerven-
elementen. Mag man das Fehlen eines Fettabbaues in dem Sinne deuten
wollen, dafl der ProzeB schon zum Stillstand gekommen sei (was wenig
wahrscheinlich ist), oder mag man das Ganze als einen jener im Zentral-
nervensystem bekannten eigenartigen ,.atrophisierenden® Prozessen ana-
logen Vorgang annehmen (bei denen ja auch das langsame unsichtbare,
vollig ,,spurlose” Verschwinden der Nervensubstanz charakteristisch ist)
— diese und noch viele andere Deutungen wirken doch héchst unbe-
friedigend und konstruiert gegentiber der sicheren Feststellung, daf3 wir
eine morphologisch fafibare schwere Schiadigung des Nerven nicht nach-
weisen konnen. Denn, wieweit die Axonauftreibungen als Schidigung
aufzufassen sind, mufB nach dem cben Gesagten zumindestens offen-
gelassen werden.

*  Fndformationen sind noch kein Beweis dafiir, daB eine Neubildung von

Fasern, eine Sprossung, stattgefunden hat.... Wir wissen, dafl Endauftreibungen,
Ringbildungen usw. ohne jede Spur einer Neubildung auftreten konnen.*
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Komme ich von diesen allgemeinen Feststellungen? auf die hier
speziell interessierende Fragestellung zuriick, so ist entscheidend die
Feststellung, daf das Markscheidenbild des distalsten Vagusabschnittes
absolut keinen schweren Markscheidenausfall erkennen 14Bt: Abb. 14
zeigt einen in Hoéhe des unteren Oesophagusdrittels lisgenden Abschnitt
des Nerven, an dem keinerlei Markscheidenausfille sichtbar sind (das
Verhalten der Fasern in dem dem Nerven exzentrisch ansitzenden kleinen
Neurinom ist hierbei nicht von Belang), und ebenso zeigt das Biel-
schowsky-Bild dieses Abschnittes nach Zahl und Struktur véllig normale

Abb. 14. Vagus im untersten Drittel des Oesophagus: die Markscheiden im Nerven in

normaler Dichte erhalten, keine sekundére Atrophie. Exzentrisch am Nerven ein kleiner

Neurinomknoten, in den sich eine Anzahl von Markscheiden verliert. Markscheidenfarbung
nach Spielmeyer.

Fibrillenverhéltnisse ; selbst die im Knoten vorhandenen Auftreibungen
fehlen hier: die Neurinomknoten haben also auch im Vagus keine
Atrophie herbeigefiihrt.

Das morphologische Bild erlaubt also in funktioneller Richtung mit
Sicherheit jedenfalls den einen negativen Schluf}, daf kein Anhaltspunkt
fiir eine Herabsetzung der Vagusfunktion gegeben ist. Ob die Neurinom-
knoten nun als Reiz auf den Nerven gewirkt haben, daritber kann das
histologische Praparat natirlich keinen Aufschlu geben; vielleicht
lassen sich die als sog. ,,Widerstandsreaktion® der Axone geltenden
Auftreibungen so deuten, aber irgendwelche sicheren Folgerungen sind
daraus natiirlich picht zu ziehen. Ich verzichte an dieser Stelle auf
eine weitere Erorterung dieser funktionellen Seite der Frage, die im
Schrifttum schon eine duBerst breite hypothetische Erérterung erfahren

Virchows Archiv. Bd. 289. 10
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hat*. Erschwert wird jede ins einzelne gehende physiologische Erklarung
ja auch dadurch, dafl wir in dem uns interessierenden System einen eigenen
autonomen Nervenapparat vor uns haben, dessen Tétigkeit reguliert
wird durch ein iibergeordnetes Antagonistenpaar. Es ist hier zu bemerken,
daB ja auch der Sympathicus neurinomatés verdndert war und es viel-
leicht willkiirlich erscheinen kénnte, hier den Vagus so in den Vordergrund
zu stellen. Es sind dabei fiir mich folgende Uberlegungen maBgebend :
1. Die makroskopischen Verdnderungen des Vagus waren wesentlich
starker als die des Sympathicus; daher ist auch ihre Wirkung auf den
Nerven (ganz gleich wie man sie sich denken mag) im Zweifelsfalle auf
den Vagus stérker als auf den Sympathicus zu denken. 2. Das morpho-
logische Bild spricht unbedingt gegen eine Lahmung **, schlieBt eine
Reizwirkung aber nicht aus: Auf Grund der physiologischen Tatsachen
ist die Muskelhypertrophie sehr wohl durch Vagus-, nicht aber durch
Sympathicusreizung erklirbar. 3. Fiir den Vagus spricht im Zweifelsfalle
das Experiment T'immes. Wenn auch ein strikter Beweis fiir diesen
physiologischen Zusammenhang naturgemilB in diesem Falle nicht zu
erbringen ist, so ist es nach alledem doch zumindestens wahrscheinlich,
daB wir die Ursache der Hypertrophie der Magen-Oesophagusmuskulatur
in einer chronischen Steigerung des Vagotonus durch die Neurinom-
knoten zu sehen haben.

Hier ist die im Schrifttum zu findende Angabe von Interesse, daf}
bei Neurofibromatose tabesartige gastrische Krisen beobachtet wurden
(Henneberg 12, auch Maas), die die Autoren als Folge der vermuteten
neurinomatésen Vagus-Sympathicusverinderungen deuteten. Uber eine
spitere Autopsie dieser Fille ist mir nichts bekannt, doch laBt unser
Fall riickblickend die Vermutung zu, dafl diese Erklirung das Richtige
getroffen haben mag. Das Vorliegen multipler Magenulcera und der
Tod durch Ulcusperforation ist in unserem Falle ein reizvolles Beispiel
fiir die neurogene Ulcusentstehung (s. besonders v. Bergmann, Rifle 34).

Wie aber die nihere physiologische Analyse der neurogenen Ulcus-
entstehung noch auf viele Schwierigkeiten st6B8t (Schrifttum s. Hauser 19),
ebenso ist auch fiir unseren Fall nur das eine zu sagen, daB bei aller
Wahrscheinlichkeit der neurogenen Entstehung der Wandhypertrophie

* Tine Auseinandersetzung mit der von Briming, Heusch u.a. vertretenen
Auffassung des ganzen Morbus Recklinghausen als einer sympathischen System-
erkrankung behalte ich mir fiir die Neurinomarbeit vor. Es geniigt hier, darauf
hinzuweisen, daB allein die (von Brining selbst erwahnte!) hiufige Beteiligung
des Vagus beim Recklinghausen seiner Behauptung, dieser sei eine ausgesprochene
Geschwulstbildung der sympathischen Bahnen, direkt widerspricht. Eine so gewalt-
same Vereinfachung des Problems tut den klaren Tatsachen Gewalt an. Klinischer-
seits ist eine vollige Zurtickweisung der Briining-Heuschschen Hypothese als jeder
tatsichlichen Unterlage entbehrend bereits von Lehmann erfolgs.

** Womit die denkbare Moglichkeit eines relativ gesteigerten Vaguseinflusses
durch Sympathicusldhmung hinfallig wird.
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der befallenen Organe noch zahlreiche Fragen offen bleiben. Hinmal ist
unklar, warum hier nur die Muskulatur, nicht aber die Schleimhaut auf
den angenommenen Vagusreiz angesprochen hat, wihrend sie in den
experimentellen Fallen T'émmes auch gewuchert gewesen sein soll. Ebenso
hért in unserem Fall die Hypertrophie am Pylorus auf (die weiter distal
liegenden Darmabschnitte erweisen sich auch histologisch als voéllig
unverdndert), wihrend bei Tmme auch der Dickdarm vergréfert gewesen
sein soll (dessen Innervation durch den Vagus allerdings noch keineswegs
bewiesen ist). Ferner fragt sich, ob man die Ursache dafiir, daf} trotz
der Haufigkeit einer Vagusbeteiligung beim Morbus Recklinghausen
noch keine derartigen Fille von Muskelhypertrophie beschrieben wurden,
nur in einer mangelnden Beobachtung * der (vielleicht schwécher ausge-
sprochenen) Verdnderung suchen soll, oder ob diese Erscheinung tatsich-
lich eine so groBe Seltenheit ist.

Letzteres kénnte (ebenso wie die Unterschiede den Timmeschen Beobachtungen **
gegeniiber) keinesfalls gegen das Vorliegen des angenommenen Zusammenhanges
in unserem Fall ins Feld gefithrt werden. Denn es muf hier nochmals betont werden,
daf} wir das Wie der Wirkung ja in keiner Weise iibersehen kénnen und daffi — um
nur eine denkbare Moglichkeit anzudeuten — in anderen Fallen eine stirkere
Mitbeteiligung des Sympathicus durch Reizwirkung auch auf diesen das Antago-
nistenverhaltnis wieder ins Gleichgewicht bringen und damit eine einseitige Vagus-
wirkung (wie sie in unserem Fall wegen der viel stdrkeren Neurinomatose des Vagus
wahrscheinlich ist) hinfillig machen kdnnte. Auch ist natiirlich zu berticksichtigen,
daf die Wirkung des Neurinomgewebes auf die Nervenfasern in anderen Fillen
moglicherweise eine andere ist; daB eine mehr fibromatése Komponente doch zu
einer Atrophie der Fasern fithrt (wie es ja von Pick-Bielschowsky, Kirch 7 u. a.
fir die Solitarknoten angenommen wurde), und damit alle in unserem Falle
moglichen Ritckwirkungen auf das Erfolgsorgan gefindert werden.

Mit anderen Worten: Die bekannte unerschopfliche Variabilitit in
bezug auf Lokalisation, Qualitit und Quantitit der Verinderungen des
Morbus Recklinghausen 148t schon von der Grundkrankheit aus gesehen
geradezu erwarten, dafl die Riickwirkungen auf die abhéngigen Organe
von Fall zu Fall wechseln mégen. Sorgfiltiges Studium jedes ein-
schligigen Falles und darauf aufgebaute vergleichende Analyse eines
gréBeren Materials wird hierin spéter vielleicht noch in manchen Punkten
Klarheit bringen.

Auch miissen wir, wie ich 3 schon an anderer Stelle fiir #hnliche Fragestellungen
betont habe, mit einer von Fall zu Fall wechselnden ,,Resonanz*‘ des Erfolgsorganes

* Bei Chiari® finden sich zwar Fille kombinierter Pylorus- und Oesophagus-
muskulaturhypertrophie angegeben, doch wird nichts Nzheres iiber gleichzeitige
Nervenveréinderungen berichtet, sondern das Ganze als angeboren gedeutet. Und
Heine 't erwihnt in einem Recklinghausen-Fall eine Verdickung der Magenwand
im Pylorusteil, aber ohne nihere Angaben, insbesondere iiber die Vagi.

** Hier kénnte vielleicht erklirend, abgesehen von der Arf, besonders der Ort
der Reizsetzung eine Rolle spielen: Bei T4mme der unterste Vagus, direkt in
Cardiahohe, und ausschlieflich der Vagus, bei uns besonders Hals- und oberer

Brustteil der Vagi, dazu auch Verinderungen der Sympathici, wenn auch weit
schwicherer Natur.

10*
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(in Anlehnung an die bekannten Untersuchungen von Weif #°) rechnen und nicht
einfach ein starres allgemeingiiltiges Abhéngigkeitsverhaltnis zwischen Reiz und
Wirkung als gegeben annehmen.

Irgendeinen neuen Gesichtspunkt fiir die vielumstrittene Frage,
ob in solchen Fillen direkte ,,trophische® Nerveneinflisse auf die Zelle
anzunehmen seien oder ob die Wirkung den Umweg iiber das Gefaf3-
system (via Hyperdmie = bessere Gewebserndhrung) nihme *, vermag
der Fall nicht zu liefern. Ich beschrinke mich deshalb auf die Fest-
stellung, dall auf dem Boden der ganzen obigen Darlegungen am wahr-
scheinlichsten eine ,,funktionelle Hypertrophie infolge eines chronischen
Reizzustandes des die Motorik antreibenden Nerven des Magens erscheint.
Bei der Kiirze des klinischen Aufenthaltes unseres Patienten liegen
physiologisch-klinische Untersuchungsergebnisse in dieser Richtung nicht
vor, womit sich jede weitere Erorterung der hierliegenden Probleme
eritbrigt.

Fasse ich die Hauptergebnisse dieser Studie zusammen, so soll dies
betont unter Trennung des tatséchlich Festgestellten von dem auf dem
Wege gedanklicher Beweisfithrung Erschlossenen geschehen. Die fest-
stehenden Ergebnisse sind:

1. Ein Fall von Neurofibromatose bietet neben einer vorwiegend
durch massige Wucherung submukosen Nervengewebes bedingten starken
AppendixvergréBerung eine méchtige Wandverdickung von Magen und
Oesophagus, die nicht in Wucherung nervéser Elemente besteht, sondern
eine reine Muskelhypertrophie mit quantitativ entsprechender Ver-
mehrung nerviser Elemente darstellt. Es tritt demnach neben die erste,
schon durch mehrfache Beobachtungen bekannte Form ,,neurinomatoser*
Riesenbildungen des Verdauungskanals eine zweite, noch nicht be-
schriebene, die allein auf Muskelhypertrophie beruht. Im gleichen Falle
findet sich eine starke neurinomatise Veranderung beider Vagi bei viel
schwicherer der Sympathici.

2. Die verbreitete Anschauung, dafl die Verdickungen und knotigen
Auftreibungen in der Kontinuitét neurinomatds verdnderter Nerven zu
einer Schidigung und Zerstérung der Nervenfasern fithren, trifft jedenfalls
fir unsere Beobachtung nicht zu. Es handelt sich nur um eine Aus-
einanderdringung der Fasern, ohne da Anhaltspunkte fiir einen Unter-
gang oder eine irreversible Schidigung der funktionstragenden Nerven-
elemente bestiinden. Die einzige feststellbare Veréinderung sind haufige
ballonartige Auftreibungen der Achsenzylinder innerhalb der Knoten,
die nicht als eine nennenswerte Lésion angesehen werden kénnen.

Die hierzu gegebenen Erklirungsversuche bewegen sich in folgender
Richtung:

% Pollak 3 lehnt diese Fragestellung mit Recht ab, weil es sich hier um
untrennbar verkoppelte Vorgange handele.
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a) Experimentell ist eine Wachstumssteigerung des Magens durch
Vagusligatur beschrieben.

b) Der Vagus ist der die Motorik antreibende Nerv des Verdauungs-
kanals (wenigstens seines oberen Teiles, um den es sich hier handelt).

c) Diese Tatsachen legen in einem Falle, der bei (durch andere
Ursachen nicht erkldrbarer) elektiver Hypertrophie der motorischen
Apparate des Oesophagus und Magens starke neurinomatise Verdnde-
rungen beider Vagi bot, die Erklirung nahe, daf} eine chronische Vagus-
rejzung ursichlich in Frage kommt.

d) Die oben unter Punkt 2 genannten morphologischen Verhiltnisse
in neurinomatds verdnderten Nerven widersprechen dieser Annahme zum
mindesten nicht. Die Deutung der Achsenzylinderauftreibungen als
reaktive Bildungen legt vielmehr auch von dieser Seite der Betrachtung
her den Gedanken einer Reizwirkung nahe.

e) Nachdem fiir die unter Punkt 1 genannten ,neurinomatésen‘’
Riesenorgane die Frage nerviser Wachstumseinfliisse bisher in der
Literatur ergebnislos erdrtert wurde, erfihrt sie demnach durch die
hiermit erstmals gemachte Beobachtung eine Stiitze im positiven Sinne.
Damit darf auch fiir diese Fille die Annahme trophischer Wirkung der
gewucherten Nerven mehr in Betracht gezogen werden als bisher. Der
Fall darf als das erste Analogon der menschlichen Pathologie zu den
Teimmeschen Tierexperimenten gelten.
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