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am mensehlichen Magen-Darmsehlauch* 

Von 
F. I~EYRTER. 

Mit ]6 Textabbildungen. 
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Einleitung. 

]n unserer Abh~ndlung , ,~ber  Neurome t~nd Nettrofibromatose, 
nach Untersuchungen am menschlichen Magen-Darrnschlauch" 1 haben 
wir an Hand der neurogenen Geschwulstentwicklung wahrscheinlich 
zu machen versucht , dab es ira Bereich der nervSsen Peripherie nicht 
ein ubiquit~res neurales Gewebe gibt, yon dem wir sowohl anter  ge- 
sunden wie krankhaften Umst~nden eine Gleichheit hinsichtlich der 
Gestalt und Leistung erwarten dfirfen, sondern da~ dieses Gewebe 
vielmehr, zumindest unter krankhaften Verh~iltnissen, weitgehende 
region~ire Verschiedenheiten aufweist. Im Zuge dieser Ausftihrungen 
haben wir auch zt~ zeigen unternomrnen, dab die Blutgef~iBe des Menschen 
ein besonderes, ge/~ifieigenes neurales Beigewebe (Angioneurium) besitzen, 
dem auch eine besondere tZorm geschwulstiger Ent/aItung: die vasculiire 
~euro/ibromatose, vor ahem im R~hmen der v. ]%EOKLINGHAUSENschen 
Neurofibromatose, eignet. Wir haben diese These in der besagten 
Abhandlung arts ~ul~eren Grfinden nur kurz umrissen. Ihre ausfiihrliche 
Dar]egung und vor allem der I linweis atff die Aus~irkt~ng dieser Be- 
funde hinsichtlieh unserer Mlgemeinen Vorstellungen yon der Patho- 
logischen Morphologie der BlutgeffiB e bilden den Gegenstand vor- 
liegender Schrift. 

Wir kennen die hier abgehandelten Gef~Bveriinderungen seit 
vielen Jahren  (1934), doch als erster hat  ihre haupts~iehlichen Erschei- 
nungsformen kiirzlich (i944) R]~gBI in einer ausgezeiehneten Arbeit 
beschrieben und als ,,netten Typ yon Gef~l~ver~inderungen, d e r m i t  
der l~eurofibromatose zusammenh~ngt' , ,  gewertet. Seine Darstel]ung 
bedarf freilich gewisser Erg~inzungen, die aus der Besonderheit unseres 
Untersuchungsgutes fliel~en, vor allem aber geht unsere Deutung der 
Gef~Bver~nderungen a]s einer vascul~ren Neurofibromatose ihren Weg, 
der wieder dutch die Besonderheit der yon uns angetroffenen Sachlage 
yon vornherein gewiesen erscheint. 

* Herrn Prof. Dr. J. M~LL~a zum 75. Geburtstage gewidmet. 
F]~YRsE~, F. : ~ber Nearome und Neurofibromatose, naeh Untersuehungen 

am mensehlichen Magen-Darmschlaueh. Wien: Wilhelm M~udrich 1948. 
~;irchows Archly. Bd. 317. 15 
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Unt6rsuehungsgut. 
Die Befunde, fiber die wir berichten, stammen fast ausschlieBlich aus dem 

Magen-Darmschlauch. Doch findet dies seine einfache Erkl~rung darin, dal~ wir 
zur Frage der Neurome und ~eurofibromatose ein umf~ngliches Untersuchungsgut 
gerade aus dem Verdauungsschlauch, den wit wegen seiner ~bersichtlichkeit ge- 
w~hlt hatten, zusammengetragen haben. Es wurden zun~chst an einer Wiener 
1)rosektur (Wilhelminenspital, Wien XVI) in den Jahren 1928--1931 etw~, 
3000 M~gen und D~rme auslesefrei auf Geschwtilstchen jeglicher Art mit freiem 
und bewaffnetem Auge gemustert; dann am Pathologischen Institut der Uni- 
versit~t Wien, sp~ter an unserem Danziger und Grazer Institut der Verdauungs- 
sehlaueh yon insgesamt 7 F~llen v. RECK~GKAUS~scher Neurofibromatose 
ebenso sorgf~ltig befundet. 

Die Fundorte der vaseul~iren 5Teurofibromatose 
des Magen-Darmsehlauches. 

I n  diesem Un te r suchungsgu t  wurde die vascul~re Neurof ib romatose  
ange t rof fen  : 

1. Haupts~ichlich bei der gastroenteralen Form der v. REC~:T,I~G- 
HAvs]~schen Erkrankung, und  zwar 

a) in p la t tenfSrmigen oder pol~pSsen sog. Rankenneuromen; 
b) an  und  in lcnotigen Neuromen; 
c) an  und  in eigena~iye n Polypen der Pars pylorica ventrlculi; 
d) als Angiom und  Angiomatose; 
e) ohne 6rtlichen Zusammenhang mit neurogener Gew~ichsbildung. 

2. Auch  aul~erhalb der gas t roentera len  F o r m  der v. RECKLING- 
~AUS~Nschen Erk rankung ,  und  zw~r:  

a) an  und  in knot igen  N e u r o m e n  des Magens und  Darmes ;  
b) an  und  in eigenart igen Po lypen  der Pars  pyloric~ ventr icul i ;  
c) in F o r m  singul~rer KnS tchen  in der Schle imhaut  des Magens 

und  Darmes.  
Gelegentlich haben wit die vascul/~re Neurofibromatose auch aul3erhalb 

dieses Untersuchungsgutes begegnet, so z. B. in Form eines isolierten KnStchens 
in der Axilla, und glauben, dal~ bei darauf gerichteter Aufmerksamkeit die Mit- 
teilung weiterer einschl/~giger Beobaehtungen im Schrifttum folgen wird, 

Die Erscheinungsformen der vasculi~ren Neurofibromatose 
des Magen-Darmschlauches. 

A. Die vascul~ire Neurofibromatose der Arterien und Yenen. 
1. Die 'vasculiire s in den Rankenneuromen des Darmes 

bei v. R]~CKL]~GI~AVS]~scher 2%uro/ibromatose. 

Fall 1, 48j/~hrige F r a u  (L. 0 .  ~Tr. 544/]935. Pathologisches  I n s t i t u t  
der Univers i t~t  Wien).  Neurof ibromatos is  curls. Par~nelohritischer 
AbsceI~. Peri tonit is .  

Aus der Vorgeschichte und Krankengeschichte: Erbliche Belastung mit ~euro- 
fibromatose vom Vater her. Beginn des Leidens im 34. Lebensjahr. 
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Auszug au8 dem Magen-Darmbe/und. Drei kleine fusiforme Nettrome 
und ein kleines Myom im Ftmdns ventriculi. Vier kleine multiforme 
Neurome des Jejunoileum. Erbsengrol~es submuk6ses Lipom der 
BAum-~schen Kl~ppe, linsengroBes des Colon ascendens. ~ufigrofles 
platten/Srmiges Gewdchs un der Innenseite des Colon transversum mit 
leicht gebuckelter Oberf]~che, auf dem Schnitt gelb und dttrchscheinend. 

_~_bb. 1. 4 6 j a h r i g e  F r a u  (L. O. Nr .  541/1935.  P a t h o l o g i s c h e s  Ins~itul~ de r  Univers i tY6 
~Vien). v.  I~ECKLI]~GHAUSENS0he N e u r o f i b r o m a t o s e .  F o r m o l .  C e l l o i d i n - P a r a f f i n .  I - Iama-  
t o x y l i n - E o s i n .  Vergr611erung  43 fach .  l ~ a n k e n n e u r o m  tier S c h l e i m h a u ~  des  Colon  t r a n s -  
v e r s u m .  P l e x i f o r m e  ~Vl lcherung  s u b m u k 6 s e r  N e r v e n f a s e r b f i n d e l  z . B .  bei  1, 1% 1 " ;  
2, 2" kno~ig -d i f fuse  ~ V u c h e r u n g  t ier  f e i n s t e n  n e r v 6 s e n  Gef l ech te  in  de r  T u n i c a  p r o p r i a  
m u c o s a e ;  3, 3% 3 "  v a s c u l a r e  N e u r o f i b r o m a ~ o s e ;  4 R i e s e n k r y p t e ;  5 M u s c u ] a r i s  m u c o s a o ;  

6 l i p o m a r t i g  ~ e w u c h e r t e s  F e t t g e w e b e  i n  t ier  S u b m u c o s a .  

Histologisch steilt das platten/6rmige Gew~lchs im wesentlichen ein 
sog. Rankenneurom der Schleimh~ut dar, mit einer r~cem5sen Nem'o- 
matose der grSberen Nervenstr&nge in der Tel~ submucos~ und einer 
mehr knotig-diffusen Neurom~tose der feineren nervSsen Gefiechte 
im Bereich der Musca]~ris inucosae und der eigentlichen Schleimh~ut- 
schichte (Abb. 1). InnerhMb der gewucherten nervSsen Geflechte ist 
eine, wenn auch bescheidene Vermehrung der Ganglienzellen fest- 
zustellen; demnach liegt im Grunde eine Ganglioneuromatose (s. MAsso~, 
Liter~tnr) vor. Wie so h~ufig bei intestinaler G~nglioneuroln~tose 
erscheinen die nicht nervSsen bodenst&ndigen Gewebe (/(rypten und 

15" 
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Muscularis mucosae), vor allem ~ber das Fettgewebe der Submucos~ in 
Wucherung geraten, die augenseheinlich neurogen bedingt i s t .  Man 
kann in diesem Sinne yon Ganglioneuromatose mit Riesenwuchs des Fett- 
gewebes (s. FEY~TER: ,,1Jber ~Ncurome und Neurofibromatose", S. 84 
und 85, Literatur; vgh I-IEI~E, MA~TI~EZ GUTIE~EZ, MASSON, MASSO~ 
und BRA~CI-I, OBEI~I~DOt~FER, SCHERER, SCH~CIINGKE, SCHULTZ, 

SIEG~UND) sprechen. 

Abb. 2. 46j~hrige' Frau (L. (~. Nr. 54r Pathologisckes Insti~uf der Universit~t 
Wien). v. I~ECKLINGHAUSENSCLe Neurofibromatose. Formol. Celloidin-Paraffin. 
tti~matoxylin-Eosin. u 180fach. :Eins intimale Form der vascul~ren 
Neurofibromatose einer Arterie des Gekr6ses knapp auBen yon einem Rankenheurom 
des Colon transversum. 1 Zellig-faserig gewucherte In t ima ; 2 Verdickte Tunica externa ; 

3 Verdiinnte Media. 

Das Besondere des Gew~chses aber besteht in eincr allentha]ben 
in der Tela submucosa und im GekrSse aufscheinenden vasculdren 
Neuro/ibromatose. Die Arterien yon der Ver~nderung teils circumscript 
auf eine kurze Strecke hin (Abb. 2, 3, 4, 5 und 6), tells di//us bis in ihre 
feinsten Aste (Abb. 7, 8, 9 und 10) schwer befallen. Die Yenen viel 
weniger auff~llig ver~ndert. 

a) Die  c i r c u m s c r i p t e  N e u r o f i b r o m a t o s e  der  A r t e r i e n .  
a) Die simple intimale .Form (Forme intimale pure, REVBI). Die 

Intima derart ver~nderter, im GekrSse gelegcner Arterien crseheint 
im Querschnitt ringfSrmig verdickt dutch eine zellig-faserige 
Wucherung (Abb. 2), die in der inneren Schicht eher locker gefiigt 
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ist. Die Zellen im Mlgemeinen vom Aussehen bindegewebiger Elemente, 
ihre Kerne unregelm~Big oval und meist ehromatinarm, ihre Leiber 
sehleeht sichtbar. Die Wueherung reich an kollagenen und Gitter- 
fasern, m~LBig reich an feinen e]astischen Fasern. Die Membrana 
elastiea interna zum Tell aufgesplittert. Die Media verdiinnt und often- 
bar gedehnt, die Tunic~ externa verbreitert. Die Lichtung erseheint 
eher welt. WeiBe Blutzellen fehlen in tier Verdickung durehaus. 

Abb .  3. ~6j~hrige F r a u  (L. O. Nr.  54~/1935. Pa tho log i sekes  I n s t i t u t  der  Univers i t&t  
~rien).  v. RECKLINGH.*.USENsohe Nel l rof ibrom~tose .  F o r m o L  Celloidin-Par~ffin.  
t t~Lmatoxylin-Eosin.  VergrSBernng  220faok. V o r g e s e h r i t t e n e  int:im~le F o r m  der  vas -  
cu lg ren  N e n r o f i b r o m a t o s e  k lMner  s u b m u k S s e r  A r t e r i e n  in e i n e m  l g a n k e n n e n r o m  des 
Colon t r a n s v e r s u m .  1, 1" ze]l ig-faserig g e w u c h e r t e  I n t i m a ;  2, 2" Elas t i ca  in t e rna ,  in ein 

v e r k l u m p t e s  F a s e r n e t z  u m g e w a n d e l ~  u n d  m i t  tier E l a s t i c a  e x t e r n a  ve re in ig t .  

/3) Die vorgeschrittene intimale Form. Die Wand erheblich verdickt 
und aus einem kreisfSrmig angeordneten zellig-faserigen Gewebe auf- 
geb~ut, das grunds~tzlieh die gleiche Zusammensetzung zeigt, wie sie 
vorhin an der Intimawucherung geschildert wurde (Abb. 3). Auch hier 
die Zellen im Mlgemeinen vom Aussehen bindegewebiger Elemente, 
ihre Kerne unregelm~Big owl  und meist chromatinarm, ihre Leiber 
sehleeht siehtbar. Etliehe Zellen treten Ms rundlich-ovMe, scharf be- 
grenzte Liieken im Faserwerk in Erscheinung und mitten in solchen 
Ltieken liegt der rundlich-eifSrmige, blgsehenfSrmige Kern. Solehe 
Zellen erinnern zumindest an epitheloide Gefgl~wandzellen (Quell- 
zellen). Das Faserwerk besteht aueh hier aus kollagenen und Gitter- 
fasern, denen in der guBeren Zone elastisehe Fasern beigemengt 



226 F. FEYI~TEI~: 

erscheinen. Den AbschluB der Gefal~wand gegen das umgebende Binde- 
gewebe bildet ein membranartiges verklumptes hTetz grober elastischer 
Fasern (Abb. 4). 

Von solchen GefaBen ]iBt sich zunichst nicht entscheiden, ob 
es sich um Arterien oder um Venen handelt. Erst die Untersuchung 
in l~eihenschnitten lehrt, da2 kleine Arterien vorliegen, die his zur 
Unkennt]ichkeit verandert sind. ])as geschilderte zellig-faserige 

Abb. 4. Beschriftung wie in Abb. 3. ~TEIGERTS Elasticafarbung. Vergr6Berung 250fach. 

Gewebe entspricht einer: Intimawucherung, das verklumpte l~asernetz 
einer umgewandelten Membrana elastica interna in  Vereinigung mit 
der Elastica externa, die glatte Muskulatur der Media ist vSllig ge- 
schwunden. Die Lichtung erscheint leicht ausgeweitet. 

Diese vorgeschri t tene int imale Fo rm der vascul~ren l~Teurofibromatose kleiner 
Ar~erien ste]lt  in  ihrer  Ausdehnung  auf  eine zwar umschriebene,  aber  doch l ingere  
Strecke h in  einen gewissen ~bergung  zur diffusen Form tier vascu l i ren  1Neuro- 
f ibromatose  dar.  

~) Die noduliir-aneurysmatische intimale Form (Forme intimale et 
andvrismale, REUBI). Im Querschnitt treten derart vergnderte, i~ der 
Submucosa gelegene Arterien als kugelige (s. Abb. 5, 1), im L~ngs- 
schnitt mehr als spindelige Auftreibungen in Erscheinung (s. Abb. 5, 2). 
Ihre Lichtung ist m ~ i g  ausgeweitet, ihre Intima im Querschnitt rings- 
um m~tchtig verdickt, die Media gegen den Scheitel der Auftreibung 
bin zusehends verdfinnt und am Scheitel selbst vSllig geschwunden. 
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Die Verdickung der Intima innen locker gefiigt, yon kollagenen und 
Gitterfasern gebildet, arm an feinen elastischen Fasern; ihre ~uSere 
Zone straff geffigt, zum Toil homogenisiert und zu Kollastin ent- 
artet, Mso zu einer Masse ver~ndert, die sich f~rberisch wit Elastin 
verh~lt. Die Ze]len der intimMen Wucherung im allgemeinen vom 
Aussehen bindegewebiger Elemente, ihre Xerne unregelm~Big oval 
und meist chromatinarm, ihre Leiber schtecht sichtbar. Die Membrana 

A b b .  5. 4 6 j h h r i g e  F r a u  (L. 0 .  Nr .  5~4/1935.  P ~ t h o l o g i s c h e s  I n s t i t u t  de r  U n i v e r s i t ~ t  
"Wien). v.  I~ECKLINGttAUSENSChe N e u r o f i b r o m a t o s e .  F o r m o l .  C e l l o i d i n - P a r a f f i n .  
!VIAsso~Ts T r i c h r o m i q u e  ( D r e i f a r b e n f ~ r b u n g ) .  Ver~rSl~erung 35fach .  N o d u l ~ r - a n e u r y s -  
m u t i s c h e  i n t i m a l e  F o r m  de r  v~seul~ref i  N e u r o f i b r o m a ~ o s e  s u b m u k S s e r  A r t e r i e n  i n  e i n e m  
R a n k e n n e n r o m  des  Colon  t r u n s v e r s u m ,  bei  1 i m  Querschn i t~ ,  bei  2 i m  L a n g s s c h n i t t ;  
2" a b g e h e n d e r  t de ine r  Gefi~i]ast; 3 k n o t i g - d i f f u s e  ~ r u e h e r u n g  d e r  f e i n s t e n  n e r v S s e n  
Gef lech te  i n  d e r  T u n i c a  p r o p r i a  m u c o s a e ;  3% 3 -  p l e x i f o r m e  ~ V u c h e r u n g  s u b m u k S s e r  
N e r v e n f a s e r b t i n d e l ;  4 !Vfuscularis m u e o s a e ;  5 l i p o m ~ r t J g  g e w u e h e r t e s  s u b m u k S s e s  

F e t t g e w e b e ;  6 M u s e u l a r i s  p r o p r i a .  

elastica interna am Anfang und am Ende der KnStchen aus mehreren 
B1/~ttern bestehend, fiber der Kuppe der Auftreibung in ein verklumptes 
grobes Fasernetz verwandelt, das sich mit vermehrten groben Fasern 
-der Elastica externa vereint. 

An allen solchen in l~eihenschnitten gemusterten Kn5tchen h~ben 
wir abgehende kleinere Gef~l~/iste beobaehtet, die am Seheitel d e s  
Bucke]s die Wand durchquerten (Abb. 5 und 6). Wir vermuten hierin 
,einen intimeren Zusammenh~ng, well j~ auch sonst in der Gef~l~- 
pathologie die Abg~nge yon Gef~l~asten Ms bevorzugte, freilieh nicht 
~usschlieBliche Stellen der Erkrankung beeindrucken. Die besagten 
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abgehenden J~ste waren hi,reals reine Vasa vasorum, wohl aber diente 
ein Teil ihres Capillargebietes der Versorgung des Gef~Bes, yon dem 
sie s tammten .  

Nach dem Ausgefiihrten sind die Auftreibungen wesentlieh bedingt 
dutch die Verdickung der In t ima,  vermutl ich weniger durch das Nach- 
geben der verdiinnten und zum Tell gesehwundenen Media, so dab uns 
die Ahnlichkeit mit  einem Aneurysma mehr als eine ~ugerliche erseheint. 

Abb .  6. 46j~hri~e F r a u  (L. 0 .  Nr.  5J~/1935. Pa~hologisohes Insti~u~ der  U n i v e r s i t h t  
Wien) .  v .  t~ECKLINGHAIISENSOhe Neurof ib ro raa tose .  Formol .  Cel loidin-Paraff in .  WEI-  
GERTS Elas t i ca f~rbung .  Ver~r61~erung 105fach. N o d u l ~ r - a n e u r y s m a t i s c h e  i n t i m a l e  
F o r m  der  va scu lh ren  N e u r o f i b r o m a t o s e  e iner  s u b m u k S s e n  Ar t e r i e  in e i nem R a n k e n -  
n e u r o m  des C o l o n ' t r a n s v e r s u m .  i M e m b r a n a  e]ast ica  i n t e r n a ;  2 E las t i ca  e x t e r n a ;  3 ge- 
w u c h e r t e  I n t i m a  mi~ E la s t in  (3'); 4 in ein v e r k h m p t e s  Fa se rne t z  u m g e w a n d e l t e  E las t i ca  

i n t e rna ,  mi/5 der  E las t i ca  ex~erna ve re in ig t ;  5 ~ h g e h e n d e r  k le iner  Gef~.Bast. 

Wir haben aueh ganz kleine solehe Auftreibungen beobachtet.  
Sie waren so wie die vorhin beschriebenen gr6Beren hintereinander 
gereiht und durch unver~nderte Wandstrecken voneinander gesehieden 
an einem Gef~Bb~umchen, das in einem 3 m m  langen Streifen in 
einer 2 m m  tiefen Schnittreihe vier 500# dicke Kn6tchen aufwies. 

Die oben erw~hnten kleinen Gef~Baste, die im Bereiehe yon Kn6tchen ab- 
gehen, k6nnen selbst schwer ver~ndert sein, im Sinne der vorgeschrittenen 
intimalen Form der Erkrankung. 

b) D i e  d i f f u s e N e u r o f i b r o m a t o s e d e r A r t e r i e n u n d A r t e r i o l e n .  

Die diffuse vascul~re Neurofibromatose t r i t t  als Befall eines 
arteriellen Gefagbaumes in seiner ganzen Ausdehnung bis in seine 
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feinsten ]~ste in Erseheinung.  Wir  haben  sie in der Submueosa  des 

i~ Rede  s tehenden  p la t t enfSrmigen  neurogenen  Gewgchses (s. Abb.  1) 

neben der abgehande l t en  ve r s t r eu t en  umsehr iebenen  ar ter ie l len  Neuro-  

f ib romatose  gesiehtet .  W i t  wissen nieht ,  wieso nahe  be i sammen  

in ein und derselben Gesehwulst  das eine Gefgl]bgumehen diffus, das 

andere  nur  e i reumser ip t  an mehreren  8te l len  erkrankt .  

Abb. 7. t6j~hrige Fr~u (L. 0. Nr. 54~/1935. Pathologisches Ins~itu~ der Universit;4$ 
Wien). v. RECKLINGHAUSENsohe Ne~lrofibrom~tose. Formol. Celloidin-Paraffin, 
H&m,atoxylin-Eosin. VergrSgerung 200faeh. Diffuse vaseul~tre Neurofibroma~ose eines 
arteriellen Gef~gb~umchens in der Submncosa eines Rankennenromes des Colon trans- 
~ersum. Vorgeschri~tene intimMe Form tier vaseul~ren Neurofibromatose. l~bersicht. 
1 Vene; 2 lipomartig gewuehertes submukSses Fei~tgewebe; 3 Mnscularis propria, 

Die ver/~nderte Gefiigaufzweigung, an der als Beispiel wir die Besehreibung 
vornehmen, ist in Abb. 7 fibersieh~lieh wiedergegeben. In der Sehnittreihe unter- 
sucht ging sie aus einer zuvor normal gebauten Gekr6searterie hervor, die knapp 
vor dem sehr/~gen Durehtritt dutch die Museularis proprig eine nodul/~r-aneurys- 
matlsehe Auftreibung aufweist und yon hier an bis in ihre feinsten Xste diffus 
befallen erseheint. 

a) Die diJ/use Neuro/ibromato~e der Arterien. Der S tamm des Bi~um- 
chens (Abb. 8 a und  b) ist  bis zur Unkenn~l ichkei t  ver~nder~ und ~hnel t  

sehr e inem yon  vorgeschr i t t ener  in t imale r  Neuro f ib roma tose  ergriffenen 

Gef/~[3. Nine solehe l iegt  aueh  in der T a t  vor,  nur  mi t  dem Unterseh ied ,  
dab an die v e r k l u m p t e  Membrana  elast iea in te rna  u n m i t t e l b a r  naeh  

auBen noeh eine besondere  Sehieht  sehlieBt, die der Tuniea  ex t e rna  
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entspricht. Diese besteht aus mehreren yon verklumpten groben elasti- 
schen Fasernetzen gebildeten Bl~ttern, welche vorwiegend epitheloide 
Zellen zwischen sich fassen, die um gewucherte Vasa vasorum mit capri- 
larer Lichtung einreihige oder auch geschichtete Mi~ntel bilden. Die 
glatten Muskelfasern der Media v611ig geschwunden. 

Abb.  8 a u. b. 46j/~hrige Frau (L. 0. Nr. 544/1935. Pathologisches Inst i tu~ der Universit/~t 
IWien). v. :RECKLII",TC~HA~SENSC]le Neurofibromatose.  Formol. Celloidin-Paraffin. 
Diffuse vascul/~re Neurofibroma~ose eines arteriel ien Gef/~Bb/~mehens in der Subraucosa 
des Colon t r ansversum.  Vorgeschrit tene in~imale Form der vascul/~ren Neurofibromatose. 
a I-I/~matoxylin-Eosin. Vergr6Berun~ 200faclx. 1 abgefallenes Endoi~hel in der Gef~B- 
] i ch tung ;  2 ze]lig-faserig gewueherte In t ima ;  3 in ein verk lumptes  Fasernetz umge-  
wandelte  Elastica interna,  mi t  der Elastica externa  vereinigt.  Die Media v6llig ge- 
~ehwunden;  4, ~' Vasa vaso rum mi~ epithe]oid verdickter  ~Vand; 5 abgehender  Gef~l]ast. 

b VV'EIGERTS Elasticaf/~rbung. Vergr6i~erung 130faeh. Besehri f tung wie in a. 

fl) Die di//use Neuro/ibromatose der ]eineren Arterienzweige. Die f e ine r en  
Z w e i g e  des  G e f ~ B b ~ u m e h e n s  e r s ehe i nen  d i e k w a n d i g  u n d  b i e t en  in  i h r e m  A u f b a u  
e in  s e h r  e igena r t iges  A u s s e h e n .  A u f  da s  E n d o t h e l  fo lg t  ohne  M e m b r a n a  e las t ica  
i n t e r n a  n a e h  auBen  eine b e s o n d e r s  b e s c h a f f e n e  Media ,  die n u r  zu  i n n e r s t  e ine 
n i c h t  geseh lossene  L a g e  zirkul/~rer b l ab  ge t S n t e r  M u s k e l f a s e r n  aufweis t ,  i m  f ibr igen 
a u s  ep i the lo iden  Gef/~Bwandzellen b e s t e h t .  A n  diese  e igenar t ige  Media  schl ieBt  
n a e h  auBen  e in  o f f e n b a r  g e w u c h e r t e s  adven t i t i e l l e s  Capi l la rne tz ,  da s  a l l e n t h a l b e n  
ep i the lo ide  Z e l l m a n t e l  au fwe i s t .  Die  Grenze  gegen  d a s  u m g e b e n d e  Binde-  u n d  
F e t t g e w e b e  b i lde t  e in  z ieml ich  g robes  e l a s t i sches  F a s e r n e t z .  Die  ep i the lo iden  
Z e l l e n  de r  Adven t i~ i a  u n d  Med ia  be r f ih r en  e i n a n d e r  v i e l f ach  u n m i t t e l b a r  u n d  
ihre  ZugehSr i gke i t  zu  de r  e inen  oder  a n d e r e n  Sch i ch t  i s t  d a n n  o f t m a l s  f rag l ich .  
G i t t e r f a se rn  l i n d e n  s ich  i n  de r  auf ie ren  S c h i c h t  de r  Gef~Bwand  n e b e n  sp/~rlichen 

~e inen  e l a s t i s e h e n  l~asern.  
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Schon am Stamm und den feinen Zweigen des Gef/~gb/~umchens k6nnte 
man nach der auff/~lligsten zelligen Erscheinungsform yon einer epitheloid- 
zelligen Umwandlung der Gef/~Bwand sprechen. In reiner Ausbildung lieg~ 
eine solche an den Arteriolen vor. 

y) Die Neuro/ibromatose der Arteriolen. Die Arteriolen des Gef~B- 
b~umchens haben nKmlieh vSllig das Aussehen stat t l ieher arterio- 
venSser Anastomosen (Abb. 9 und 10), weisen also auSen vom Endothel  

A b b .  9. 46 j / ihr ige  F r a u  (L. 0 .  Nr .  54 i /1935 .  P a [ h o l o g i s c h e s  I n s [ i t u t  de r  Un ive r s i t / i t  
~Wien). v.  I:~ECKLINGH.AIYSENSOhe N e u r o f i b r o m a t o s e .  F o r m o l .  C e l l o i d i n - P a r a f f i n .  
1VIASSO:NrS T r i c h r o m i q u e .  E p i t h e l o i d z e l l i g e  F o r r a  t ier vascu l&ren  N e u r o f i b r o m a t o s e  s u b -  
r a u k S s e r  A r t e r i o l e n  i n  e i n e m  R a n k e n n e u r o m  des  Colon  t r a n s v e r s ~ m ,  m i t  E n t w i c k h m g  
g l o m u s a r t i g e r  Geb i lde  (1, 2). 3, 3", 3"', 3"'" y o n  E n d o t h e l  u m s ~ u m ~ e  G e f a l M i c h t u n g e n ;  
4, d' e p i t h e l o i d e  Zel lm~tntel  ; 5, 5" Str~inge des  R a n k e n n e u r o m e s ,  q u e r  n n d  l~ngs  g e t r o f f e n ;  

6 l i p o m a r t i g  g e w u c k e r t e s  submuk~ises  F e t t g e w e b e .  

eine rein epitheloide dicke Zellschicht auf, und gehen in enge Venen 
mit  capillarer Wandung tiber (Abb. 10), die man ebensogut als weite 
Capillaren bezeichnen kSnnte. Anscheinend sind alle die Submucosa 
und Mueosa versorgenden Arteriolen so besehaffen, nicht jedoeh die 
Arteriolen, welehe in die Muscularis propria ziehen. 

Wir werten diese Arteriolenver~nderung als epitheloidzellige 
_Form der vascul/~ren Neurofibromatose,  die diffuse h 'eurofibromatose 
des Gef/~Bb/~umchens im ganzen als eine Art  Kombinat ion  der 
vorgeschrit tenen intimalen und epitheloidzelligen Form der Erkran-  
kung. 
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c) D i e  N e u r o f i b r o m a t o s e  d e r  V e n e n .  

Die Neurof ib romatose  der Venen ist, wie erw~hnt,  viel weniger 
auff~llig. A u f  eine zellig-faserig verdickte  I n t i m a  mit  reichlich kolla- 
genen und  Gitterfascrn,  jedoch nu t  sp~rlichen feinen elastischen Fasern  
folgt eine dicke AuBenschicht  mi t  reichlichen verf i lz ten elastischen 
Fasernetzen,  in denen neben vers t reuten  bindegewebigen und  epithe- 

A b b .  10. 46j / thr ige  F r a u  (L. 0 .  Nr .  544/1935.  P a t h o l o g i s c h e s  Ins?~itut de r  Unive r s i t&t  
Wien ) .  v. RECKLINGH_~USENSCLe N e ~ r o f i b r o m a t o s e .  F o r m o ] .  Ce l lo id in -Pa ra f f i n .  
MASSONS T r i e h r o m i q u e .  E p i t h e l o i d z e l l i g e  F o r m  de r  v a s e u ] ~ r e n  N e u r o f i b r o m a t o s e .  1, 2 
h y p e r p l a s t i s c h e  a r t e r i o v e n S s e  A n a s t e m o s e n ;  3 k l e ine  Vene  m i t  c a p i l l a r e r  W a n d  ; r 4', 4" ,  
u  y o n  E n d o t h e l  u m s ~ u m t e  Gef~tl~liehtungen; 5 l i p o m a r t i g  g e w u e k e r t e s  s u b m u k S s e s  

F e t t g e w e b e .  

loiden Zellelementen gewucher~e Capillaren liegen. Typische glat te  
Muskelfasern fehlen so gut  wie VSllig. 

Wir haben das geschilderte Gewachs ein Rankenneurom mit ]ipomatSser 
Hyperplasie (Riesenwuchs des Fettgewebes) genannt und nicht ein Lipom mit 
Neurofibromatose, weft wir die Wucherung des Fettgewebes ffir neurogen bedingt, 
also ffir sekund~r halten. /)as genauere Wie des Zusammenhanges ist freiliel~ 
unklar. Von der geordneten bzw. gestSrten Leistung des Nervengewebes, viel- 
leicht insbesondere des gefi~I~eigenen Nervengewebes hangt g~nz allgemein das 
gesunde bzw. gest5rte stoffliche Leben der versorgten Gewebe ab (s. RICKER), 
und so liegt es n~he, die W ucherung des Fettgewebes, bei dessen T~tigkei~ such 
unter musterhaften Verh~]tnissen eine besondere nerv6se sympathisehe Regelung 
angen0mmen wird, auf die 5rtliehe nervSse StSrung, ffir welehe die Neuromatose 
und vascul~re Neurofibromatose ein gestaltlich ful~barer Ausdruek ist, zurfick- 
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zuffihren. Bemerkenswer~erweise haben wir auch in anderen neurogenen Ge- 
w/~ehsen Wueherungen des Fettgewebes, in freilich meist beseheidenem Ausma$, 
begegnet. Bemerkenswerterweise zeigt aueh in dsm Lipom der Valvula coli des 
FMles ein kleiner Arterienast eine wohlgekennzeichnete vorgeschrittene intimale 
Neuro]ibromatose. 

Fall 2. 49j/s Frau (L. 0. Hr. 1238/1934. Pathologisches In- 
s t i tut  der Universi tgt  Wien). Neurofibromatosis  cutis. Sclerosis 
tuberosa cerebelli. Meningiom. Myofibroma uteri (histologisch nicht 
untersucht).  Fibrosis et F ibromata  ovarii  (histologisch nicht unter- 
sucht). Endocardit is  polyposa recurrens. 

Aus der Vorgeschichte und Krankengeschichte. Beginn des Leidens im 16. Lebens- 
jahr gleiehzeitig mit dem ersten Anfall yon Gelenkrheuma~ismus, der sp~ter 
mehrmals unter zunehmenden Herzbeschwerden wiederkehrte. Im 38. Lebensjahr 
operative Entfernung einer 2 kg schweren Geschwulst aus der }Iarnblase. Im 
39. Lebensjahr w/~hrend einer Sehwangerschaft Vermehrung der Hautknoten. 

Auszug aus dem Magen-Darmbe]und. I m  Fundus ventriculi  20 kleine 
fusiforme Neurome. I m  Duodenum 5, im Jejunoileum 26 mult i forme 
Neurome. I m  I leum 5 Neurofibrome. 1/2 m vor der BATsrri~schen 
Klappe 2 plattenf6rmige neurogene Gewgchse. An der Valvula coli 
ein erbsengrol~es polypSses und 3 kleine flache Angiome. 

Uberdies im Ileum 3 kleine mukSs-submukSse h~matogene mykotische 
Aneurysmen. 

Histologisch finder sich auch in den vorliegenden platten]Srmigen 
neurogenen Gew@hsen eine ranken]Srmige Ganglioneuromatose des 
Plexus Meissneri vor, aber nur in sehr bescheidenem AusmaSe. Wohl 
abet  begegnet man MlenthMben dem augenf~lligen Bild der vascul~ren 
Neuro]ibromc~tose, und das Fet tgewebe erscheint aueh hier lipomatSs 
gewuchert, die Tunica mucosa eigenartig zellJg-faserig verdickt und 
zum Teil yon angiomatSser Beschaffenheit (s. S. 242). Die vaseulgre 
1X%urofibromatose t r i t t  lediglich in circumscripter Ausbildung in Form 
der simplen, der vorgeschrittenen und der nodul~r-aneurysmatischen 
intimMen Neurofibromatose in Erscheinung. 

Neuro]ibromatSs veri~nderten Ge]@en begegnet man im vorliegenden 
Fall  allenthalben auch auSerhalb der plattenfSrmigen Gew/~chse in der 
Submucosa des Magens und Darmes sowie im GekrSse (s. S. 235). 

Uber die Angiome des Falles s. S. 242 und fiber die kleinen h~matogen- 
mykotischen Aneurysmen in der Submueosa des Ileum s. S. 261. 

Fall 3. ~7jghriger Mann (L. 0. Hr. 631/1942. Pathologisches In- 
s t i tut  der Universit/~t Graz). 

Auszug aus dem LeichenS][nungsbe]und. Neurofibromatosis  cutis. 
HSchstgradige Kyphose  der Brustwirbels/~ule (histologisch aus ~ul3eren 
Griinden nicht untersucht).  Wandverdickung der Harnblase  (histo- 
logisch: diffuse Neurofibromatose).  Pyelonephritis.  An~mie. Kachexie.  
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Auszug a~es dem Magen-Darmbe]und. Im Fundus ventrieuli 2 kleine 
fusiforme I%urome, in der Sehleimhaut der Pars pylorica 5 kleine 
driisige Polypen (histologisch: driisige Polypen mit eigenartigem neuro- 
fibromatSsem Z~dschengewebe mit entzfindlichem Einschlag, s. S. 244 
bis 246). Im Duodenum 2 kleine, im Jejunum 1 mandarinengrol~es 
(divertikul~res) multiformes Neurom. Im Ileum 1 fingerfSrmiger 
neuromatSs-fibromatSser Polyp. Ein kleiner solcher Polyp im Color~ 
transversum neben 3 steeknadelkopfgroi~en plattenfSrmigen neurogenen 
Gew~chsen. Ein kastaniengrol~es solches Gew~ehs in der Vorderwand 
des Mastdarmes. 

Histologisch handelt  es sich auch bei den l)latten/6rmigen neurogenen 
Gewbichsen des vorliegenden Falles um racemSse Ganglioneurome 
(Rankenneurome) mit  5rtlichem Riesenwuchs des Bindegewebes und  
der glatten Muskulatur, namentlich in der Mastdarmgeschwulst. 
Von den verschiedenen Formen der vasculi~ren Neurofibromatoso 
scheint lediglieh die einfache intimale Form auf, und auch das nur  
in angedeutetem Mai~e an vereinzelten Stellen. 

Wohl aber fanden sich in der Nachbarsehaft eines fusiformen I%uromes 
des Magens und in d~  ' ~ h e  de~ multiformen Neuromes ties Jejunum wohl- 
gekennzeichnete cil:eumscr~,p~e YeIandcrungen vor (s. unten). 

D-ber die vaseul~re ~Neurofibromatose mit entziindlichem Einseh]ag in den 
Polypen der Pars pyloric~ ventriculi, sowie in den polypSsen neurogenen Ge- 
w~chsen des Ileum und Colon s. S. 244--247. 

2. Die vasculgre ~u in der Nachbarscha# /usi/ormer 
und multi/ormer Neurome des Magen-Darmschlauches. 

~) ]~ei v. R~CKLI~GHAUSENseher I q e u r o f i b r o m a t o s e .  

Der eireumscripten vascul~ren Neurofibromatose begegneten wir bei 
der gastroenteralen Form der v. RECKLING~IAUSENschen Erkrankung,  
wit  eben und bereits friiher (s. S. 233) erw~hnt, aueh in n~chster Um- 
gebung fusiformer und multiformer Neurome, sowohl unter dem Bride 
der einfachen intimalen, wie auch der nodul~r-aneurysmatischen 
Form der Ver~nderung. 

b) O h n e  v. R:ECKLI~GHAUSENsche N e u r o f i b r o m a t o s e .  

Die cireumscripte vasculiire Neurofibromatose des Magen-Darm- 
schlauches haben wir aber auch aul~erhalb des l~ahmens der u RECK- 
LI~G~AVSENschen Krankhei t  in der Nachbarschaft  yon Neuromert 
~ngetroffen, und zwar bei der keineswegs in Sehnit treihen durch- 
gefiihrten Untersuchung yon etwa 150 solchen Geschwiilstchen 2mal, 
tells in ihrer noduli~r-aneurysmatischen, teils in ihrer einfaehen intimalen 
Form, wobei die Gef~l ieh tung fast verschlossen erschien. 
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Es ist lcicht mSglich, dal~ die gelegcntlich in der Nghe yon ~Neuromen ge- 
sichtete circumscripte vasculgrc Ncurofibromatosc den Ausdruck einer urs~ch- 
lichen Bedcutung ftir die Entstehung der Neurome darstellt, vielleicht aber ist 
das Vorkommnis nur ein Beispiel eines Geschwulstfeldes, in dem sieh, wie im 
Myomfeld der sog. Konglomeratmyome 1 beigeordnetc geschwulstige Vorggnge 
abspielen. 

3. Die vasculdire Neurofibromatose des Magen-Darmschlauches ohnv 
6rtlichen Zusammenhang mit neurogener Gewgchsbildung. 

a) B e i  v. R]scxLx~oEAvs]s~scher N e u r o f i b r o m a t o s e .  

Ausgedehnte planmgf~ige Untersuchungen zu dieser Frage haber~ 
wir mit  bewaffnetem Auge nieht angestellt.  Doeh schienen in einer 
ganzen Reihe yon Probeschnit ten des Falles 2 einschlKgige VerKnde- 
rungen in der Submucosct des Magens und Darmes sowie im Gekrgss 
auf, wie wir bereits vorhin (s. S. 233) kurz erw~hnt haben. An deD_ 
grS$eren ArterienKsten handelt  es sich stets um cireumseripte Ver- 
gnderungen, und zwar um die einfache, vorgeschrittene und nodul~r- 
aneurysmatische intimale Form. Kleine Arterien und Arteriolea 
zeigen sich bis zu einem gewissen Gra,d diffus befallen. Sic erscheinen 
verdickt,  kernreieh und mit  dem E0sin rosenrot gef~rbtl ~: im Quer- 
schnit t  kreisrund begrenzt.  Die Verdickung bedingt 'durch die Wuehe- 
rung dichtliegender plasmaarmer,  jedoch mit  verh~ltnism~Big grol~e~x 
Kernen versehener Zellen (Abb. 11). Die Kerne yon mit t lerem Chroma- 
tingehalt,  unregelmaBig gestal tet ,  meist  fund bis eifSrmig. Grenzeg 
sind zwisehen den Zellen bei gewShnlicher Fgrbung nicht zu erkennen, 
ihre mit  dem Eosin rosenrot getSnten Leiber haben anseheinend rundlich- 
ovale bis plump-spindelige Gestalt.  Sic liegen in der In t ima,  aueh in 
der Media, aber nieht immer laBt sich d~s sicher entscheiden, weft 
an Stelle der Membrana elastica interna h~ufig ein Fasernetz vorliegt, 
das einen Tell der Zellen zwischen sieh faBt. Sat t  getSnte sehmal- 
spindelige gl~tte Muskelfasern mit  stgbchenfSrmigen Kernen sind kuum 
zu sehen, wohl aber gibt es verstreute ihnen ~hnliche Zellen, die in der 
Gefgl~wand zu ~ul~erst liegen, ein blab getSntes Cytoplasma und ehroma- 
t inarme l~ngliche Kerne aufweisen. Meist ist eine kr~ftig ausgebildete, 
jedoeh oft unterbrochene El~stica extern~ vorhanden. 

Die Deutung der eigenartigen dicht liegcnden Zellen ist unsicher. Wir mSchtcn 
sie fiir besondere satter ge]iirbte Erscheinungs]ormen der eTitheloiden Ge/iifiwandzellen 
halten. Vielleicht abcr liegen die Dinge verwickelter, insofern als es sich neben- 
einander sowohl um eine Wucherung der Quellzellen als such urn eine Abgnderung 
yon g]atten Muskclfasern handeln kSnnte. Jedenfalls weisen die cpitheloiden 
Gef~l~wandzelien (Qucllzcllen) nach landlaufiger Darstellung schon untcr muster- 
haften Verh~ltnissen zweierlei Gestalt auf: einmal zeigen sie einen umfgngliehen 
wie leeren Zelleib und einen ehromatinarmen Kern, ein andermal ein sparsames, 

1 F~u Uber die Myome des menschlichen Magen-Darmschl~uches~ 
Virchows Arch. ~16, 689 (1949). 
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starker get6ntes Cytoplasma und einen dunklen Kern, und man deutet diese 
wechselnde Erseheinungsform als Ausdruck einer unterschiedlichen Phase (Quel- 
lung, Entquellung). Oxyphile, chromophobe und ausgesprochen helle, wie leere 
Formen lassen sich iibrigens auch unter den Zellen des Glomus coccygicmn unter- 
seheiden. 

Die vorgeschrit~ene in t imale  Fo rm der Ar te r ienver imderung  weist 
im Gekr6se mehrfach eine besonders reichIiche Entwicklung welter 

Abb. 11. 49j~hrige Frau (L.(~. Nr. 1238/1934. Patkologisckes Institut der Universit~t 
Wien). v. RECKLINGIIAUSENSChe Neurofibromatose. Formol. Paraffin. Hamatoxylin- 
Eosin. Vergr6Berung 200fach. Vascul~re Neurofibromatose kleiner Arterien des Gekr6ses 
ohne 6rtlichen Zusammenhang mit neurogener Gew~eksbildung. Einfache bis vorge- 
schrittene intimale Form mil Wucherung eosinroter plasn~,aarmer Zellen. 1 Querschnitt ; 

2 Flackschni~t. 

di~nnwandiger ~.'asa vasorum der Tunica externa ohne Wucherung 
epitheloider Quellzellen (Abb. 12) auf. 

Die vasculiire Neuro/ibromatose des vor l iegenden Fal les  is t  keine 
im KSrper ubiquit~ire. So haben  wir sie in  der H a u t  n ich t  begegnet.  

b) O h n e  v. REcKLINGttAUSENsche N e u r o f i b r o m a t o s e ,  i n  F o r m  
s i n g u l ~ r e r  K n S t c h e n  d e s  M a g e n s  urLd D a r m e s .  

E i n  sehr bemerkenswer ter  einschl~giger B e f u n d  Jst die mit ]reiem 
Auge wahrnehmbare  circumscripte noduldr-aneurysmatigche intimale 
Form der vascul~iren Neuro/ibromatose, die wir in  Gestal t  s ingul~rer  
winziger KnStchen in  der Submucosa  beobach te t  haben.  

Ealll. 59j~hrige Frau. Emphysem. Arteriosklerose. tIirsekorngrol]es Kn6t- 
chen in der Submucosa des Ileum (s. oben). Fall 2. 73j~hriger Mann. Mesaortitis. 
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Tabes dorsalis. Hirsekorngrol]es Kn6tchen in der Submucosa der Pars media 
ventriculi (Abb. 13). Fall 3. 67jghrige Frau. Haemorrhagia cerebri. Aus dem 
Magen-Darmbe/und: ErbsengroBer Polyp der Pars pylorica ventriculi [histologiseh: 
mucoider Polyp mit eigenartigem neurofibromatSsem Zwischengewebe (s. 1%B- 
note auf S. 244 und s. S. 244 ff.)]. HirsekorngroBes Kn6tchen in der SubmucosA 
des Ileum (s. oben). Die periphere H/~lfte des Wurmfortsatzes ver6det. 

Fiir die urs/~chliche Entwicklung der vascul/iren Neurofibromatose 
in Gestalt v611ig isolierter Kn6tchen 1/~Bt sich aus den Leichen6ffnungs- 

A b b .  12. 4 9 j a h r i g e  F r a u  (L. 0 .  Nr .  1238/1934.  P a t h o l o g i s c h e s  I n s t i t u t  de r  U n i v e r s i t a t  
Wien ) .  v.  RECKLINGtIAUSENsche N e u r o f i b r o m a ~ o s e .  F o r m o l .  P a r a f f i n .  H a m a t o x y i i n =  
E o s i n .  V e r g r 6 B e r u n g  45 fach .  V a s c u l ~ r e  N e u r o f i b r o m . a t o s e  e i n e r  A r t e r i e  des  Gekr6ses  
o h n e  5 r t l i e h e n  Z u s a m m e n h a n g  m i t  n e u r o g e n e r  G e w a e h s b i l d u n g .  V o r g e s c h r i t t e n e  in~ imale  
F o r m  m i t  r e i eh l i ehe r  N e u b i ] d u n g  e a p i l l a r w a n d i g e r  V a s a  v a s o r u m  (z. B. 1, I ' ) ;  2 zel l ig-  

f a s e r i g  g e w u c h e r t e  I n t i m a .  Die  Med ia  vSl l ig  g e s e h w u n d e n .  

befunden vorerst ein Anhalt nicht gewinnen. Ob sie zur Quelle einer 
tSdlichen Blutung werden kSnnen, wie man sie gelegentlieh im Magen, 
selten im Darm aus kleinen, bisher wenig geklgrten Aneurysmen be- 
obachtet hat, ist fraglich. 

Die bisher abgehandelten Gef~Bvers sind der haupt.  
s~chliche Gegenstand vorliegender Arbeit. Sie stellen sozusagen die 
mustergi~ltige vasculdire Neuro]ibromatose, die vascul~re Neurofibromatose 
sa~'~ZOZ~, des Magen-Darmschlauches dar, die in einer geschwulstigen 
bzw. hyperplastischen Entfal tung des gef~Beigenen nervSsen Bei= 
gewebes besteht. 

u  A~chiv. Bd.  317. 16 
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4. Die vasculiira Neuro[ibromatose innerhalb yon multi]ormen Neuromen 
(intrab~astomat6se vasculiire Neuro/ibromatose) des Magens und Darmes. 

Ihr Erseheinungsbild ist we~hselvoll, doeh sehen wit hier yon 
eingehenderen Schilderungen #b und beschr~nken uns auf die all- 
gemeine Feststellung, dab die Gef~Be meist wandverdiekt erscheinen 
und in der Beantwortung der l~'rage, ob es sich um arterielle oder 

A b b .  13. 7 3 j g h r i g e r  M a n n  (L. 0 .  Nr .  583/1930.  P r o s e k f u r  des  W i l h e l m i n e n - S p l t a l e s  
W i e n  X V I ) .  M e s a o r t i t i s .  T a b e s  do r sa l i s ,  t t y p e r t r o p h i a  p r o s f a t a e .  :Formol.  P a r a f f i n .  
WEIGERT8 E l a s t i c a f ~ r b u n ~ .  Ve rg rS l ?e rung  48 fach .  N o d u l ~ r - a n e u r y s m a f i s c h e  in~imale  
F o r m  de r  v a s c u l ~ r e n  N e u r o f i b r o m a t o s e  e i n e r  s l l b m u k S s e n  A r t e r i e  des  M a g e n s  i n  FOZT~ 
e ines  s i n g u l a r e n  K n S t c h e n s .  1, 1" v e r d i c k t e  I n ~ i m a ;  2 M e m b r a n a  e l a s t i c a  i n t e r n a ;  

M e d i a ;  4 E l a s t i c a  e x t e r n a ;  5 v611iger S c h w u n d  4e r  Media ,  V e r e i n i g a n ~  t ier  f a s e r i g  ve r -  
k l u m p t e n  E l a s t i c a  i n t e r n a  m i t  de r  E l a s t i c a  e x t e r n a ;  6 M u c o s a ;  7 M u s c n l a r i s  m u c o s a e .  

ven6se ~ste handle, zuns Schwierigkeiten bereiten. "]:)as riihrt 
davon her, dab man in der t~egel eine Membrana elastiea interna 
und wohlgekennzeichnete glatte Muskelfasern vermiBt, die sieh 
hSchstens ganz augen vereinzelt finden (Abb. 14). Die Wandver- 
dickung der Gef~ge beruht vielmehr auf einer Wucherung epitheloider 
oder ihnen i~hnlieher Zellen yore Aussehen bindegewebiger Elemente, 
die durch Gitterfasern un~ollkommen gesehieden sind. Die Wucherung 
seheint vornehmlich in der Intima auf, und insoferne bestiinde eine. 
grunds/~tzliche Ubereinstimmung mit der mustergiiltigen vascul~ren 
Neurofibromatose, deren Zfige hier allerdings dureh einen viel grSBeren 
Weehsel der zelligen Erseheinungsformen ins Bunte und sozusagen 
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Launische abge/~ndert erscheinen. Aueh ist eine scharfe Trennung der 
gewueherten Gef/~$wandelemente yon dem umgebenden Gesehwulst- 
gewebe h~ufig nicht mSglich. 

Wir  mSehten  uns diese Bilder durch  folgende Annahme  erkl~ren." Eine Gef~13- 
neubi ldung s t eh t  im Sinne HL~EeKS mi t  am Anfang aueh der  Neuromentwicklung,  
bleibt  beim GrSl3erwerden der  Gew~chse unerl~131icher Bestandtei l ,  und  die Be- 
sonderhei t  der  Neurome liegt in dieser Hinsicht  darin,  dal3 die En t fa l tung  des 

Abb. 14. 49j~hrige Frau (L. 0. Nr. 1238/1934. Pathologisches Ins~itut der Universit~t 
~ ien) .  v. ~ECKLI:NGI~AUSENSehe Neurofibroma~ose. Formol. Paraffin. ~nla~oxyl in-  
Eosin. Vergr6i3erung 3~ Multiformes Neurom des Plexus rayentericus des Ileum. 
1 vaseul~re Neurofibromatose eines arteriellen Gef~Bes (intrablastomat6se vascul&re 

Neurofibromatose). Die ~randverdiekung wesentHch bedingt durch W~cherung 
epitheloider oder ihnen ~hnlieher Zellen; 2 Neuromgewebe. 

eigentl ichen Geschwulstgewebes, n~mlich des wuchernden nervSsen Gewebes 
der 0r t l ichkei t ,  n icht  nur  in den M~schen des GefaBnetzes, sondern auch yon seiten 
des ge/iifleigenen iVervengewebes innerh~lb der  Wand  der B l u t g e f ~ e  s t~ t tha t .  

Gef~tBvers mi t  In t im~wucherung und  Sehwund der Medi~ h a t  
bereits Sc~EgEg u]s konst~n~es essentielles Vorkommen in neurogenen Gew~chsen, 
insbesondere in Neur inomen betont ,  allerdings ohne sie als vaseul~re Neuro- 
f ibrom~tose zu deuten  (s. S. 254). 

B. Die Begriindung der These yon der vascul~ren Neurofibromatose 
der Arterien and Venen. 

Die abgehandelten Gef~$ver/mderungen werten wir also, wie 
bere~ts mehrfach betont, als vascul/~re Neurofibromatose, d.h. als 
geschwulstige oder hyperplastische Entfaltung des gefs neuro. 
genen Gewebes (des Angioneurium), die besonders an grSf3eren Gef~f3en 

16" 
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mit Wueherung des gefi*Beigenen Capillarnetzes und seiner Beizellen 
i n  der Tunica externa einhergeht. Wir geben im folgenden die Be- 
griindting dieser These zunttehst, entsprechend unserem Untersuchungs- 
gut, fiir den Magen-Darmsehlaueh, doch gilt sie unseres Erachtens 
mit den nStigen Abi~nderungen aueh fiir die anderen Gegenden des 
mensehlichen KSrpers. 

Unsere Auffassung fugt vor a11em auf der Tatsaehe, dab wir die 
in Rede stehenden Gef~gver/inderungen in ausgemachten neurogenen 
Gew@hsen, n/imlich in den Rankenneuromen, in rol ler  Entfal tung 
als wesentlichen Bestandteil der Gew~ichse gesichtet haben. 

AUerdings nimmt man in solchen Geschwiilsten zweierlei Geschwulstbestand- 
teile wahr, und dementsprechend muB man unterscheiden zwischen 1. der ge- 
schwulstigen Wucherung der nerv5sen Gewebe, und 2. der geschwulstig-hyper- 
plastischen offenbar induzierten Wucherung der nicht nervSsen bodenstandigen 
Gewebe. Als unverkehnbare Vorg/~nge der ersten Art haben wit die rankenfSrmige 
goschwulatige Entfaltung der grSberen I~ervenstr/~nge in der Submucosa und die 
mehr knotig-diffuse geschwulstige Entfaltung der feineren und feinsten nervSsen 
Geflechte in der Mucosa in ~bereinstimmung mit friiheren Untersuchern, nament- 
lich mit M~sso~, beschrieben. Vorg/~nge der zweiten Art stellen die Hyperplasie 
des Muskel-, Fett- und Bindegewebes sowie des Epithelgewebes dar. Diese 
letzteren Wucherungen sind unseres Erachtens zwar nerv6s bedingt (Riesenwuchs, 
Literatur s. MASSON), sic selbst aber sind naturgemaB nicht nervSser 1Vatur. 

DaB die gewebliche Ent]altung in der Wandung der befallenen 
Gef~l~e nieht etwa nur nervSs bedingt, sondern s~lbst nerv6ser Natur 
ist, schlieBen wir allein sehon aus dem Aufbau der Gew~chse, also 
aus dem Zusammenhang. Die Hyperplasie des Muskel-, Fett-  und 
Bindegewebes sowie des Epithelgewebes steht allenthalben in innigem 
5rtlichem Zusammenhang mit dem gewueherten Nervengewebe und da- 
mit wohl auch in kausaler Abh~ingigkeit yon ihm. Die eigenartige 
Ge]ii/3wandwucherung hingegen hat  im Bild der Geschwfilste das Ge19r~ig6 
eines primdiren und selbstgndigen Vorganges (s. Abb.  7). Sie tr~gt sozu- 
sagen im Bauplan tier Gewgehse sowie die racemSs entfalteten Nerven- 
strttnge, und wird nicht getragen. 

])as hyperplastische nicht nerv6se Gewebe ist ferner allerorts 
leieht als solches erkennbar. Dem ist nicht so bei der in Rede stehenden 
Gefttl~wandvergnderung. Hier liegt die intramurale Wucherung eines 
eigenartigen, ungew/Shnlichen Gewebes vor, dessen zellige Bausteine 
schwer deutbar und bis zu einem gewissen Grad allein sehon wegen 
dieser schwierigen Deutbarkeit ,  die sie mit den Geweben vieler neuro- 
gener Wucherungen teilen, im Bereich eines neurogenen Gewgchses auf 
nerv/Ss verdgchtig erscheinen. 

In  dieser Auffassung fiihlen wir uns bestgrkt durch den Umstand, 
dal~ wir unter den schwer faBbaren Zellformen der in Rede stehenden 
GefgSwucherung eine, ngmlich die sog. epitheloide Quellzelle wieder- 
zuerkennen glauben, yon welcher Zellart wir ohrfedies bereRs vor 
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Jahren (1940) 1 in einem anderen Zusammenhang (a. a. O. S. 158) be- 
tonten, da6 es sich um neurogene Nebenzellen handeln kSnnte. 

MaBgebend fiir unsere schon frfiher (1940) ge/~uBerte Vermutung, 
da6 die eloitheloiden Gef~Bwandzellen besondere neurogene 1Neben- 
zellen (a. a. O. S. 158) sein kSnnten, war die auff/%llige gestaltliche 
Ahnlichkeit zwischen den arteriovenSsen Anastomosen, dem Glomus 
coccygicum, das bekanntlich allgemein als Konvolut arterioven6ser 
Anastomosen mit. epitheloidzelliger Wandung gewertet wird, einer- 
seits und den nieht chromierbaren Paraganglien (Glomus caroticum, 
aortieum; Glomerula abdominalia, infraorbitalia, digitalia, caudalia; 
Literatur s. WATZKA) andererseits. Auf diese ~hnlichkeit hat bereits 
v. SC~UMACHER (1938) verwiesen. W~hrend er aber auf Grund seiner 
Wertung der Quellzel]en als besonderer Muskelze]len dementsprechend 
auch die Zellen der aufgez~hlten Paraganglien yon Myoblasten her- 
zuleiten sich versteht, verdgchtigen wir, gesttitzt auf die im Schrifttum 
giinstig aufgenommene These KoH~s und seiner Schule (WATzKA) 
yon der sympathischen Abstammung des Glomus caroticum, auch 
die epitheloiden Gefi~i~wandzellen auf neurogene Herkunft. 

iV/~r diese Vermutung spricht nunmehr unseres Eraehtens durehaus 
die Tatsaehe, dal3 i n  neurogenen Gew~chsen bei der v. ]~ECKLI2~G- 
HAUSENschen Neurofibromatose die Wueherung der Quellzellen unver- 
kennbar als tragender Bestandteil der geschwulstigen Entfaltung 
nerv5sen Gewebes in Erseheinung tritt. 

Bemerkenswert erscheint in diesem Zusammenhang auch der Gehalt 
an nieht lipoidigen chromotropen Sto]/en, der dem Zwischengewebe der 
Gefiil3wand mit seinen Neurofibrillenzfigen in gleieher oder iihnlicher 
Weise eignet wie dem endo-perineuralen Hiillgewebe im Bereich der 
Biindel des peripheren Nervengewebes, was insbesondere die Einschlul~- 
f~rbungen (in einem Weinsteinsiiure-Thioningemisch bzw. Weinstein- 
si~ure-Kresylechtviolettgemisch) zeigen. 

Die bisher abgehandelte vascul~ire Neuro/ib~vmatose stellt eine Er- 
krankung yon Arterien und Venen dar. 

Aber auch am Ende der Strombc~hn des Blutes, im Capillargebiet, 
dort, wo das Capillarnetz yon dem capillareigenen nervSsen Endnetz 
mit seinen Beizellen umsponnen ist, kann es zur geschwulstig-hyper- 
plastischen Entfaltung der ebenso funktionellen wie gestaltlichen 
Einheit des neurovasculiiren Endnetzes mit seinen Beizellen kommen, 
entweder im Vordergrund eines geschwulstigen Geschehens oder mehr 
in dessen Hintergrund, einmal mehr oder minder selbst/indig, ein 
andermal als Teilerscheinung. 

F]~YlCTER, F.: Virchows Arch. 806, 152 (1940). 
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W i r  wer ten  auch die geschwulstig-hyperplastische Ent/altung des 
neurovasculdren Endnetzes am Ende der Strombahn des Blutes als vascu- 
lgre Neuro/ibromatose, und  z w a r  in  we i t e rem Sinn. 

C. Die vascul~re l~eurof ibromatose  im Capi l largebie te  
des Magens  und Darmes .  

1. In  Form yon Angiom und Angiomatose bei v. RECKLII~GHAUSENscher 
Neuro/ibroma tose. 

~-ber einschl~gige Befunde haben wir bereits in unserer Schrift ,,Uber I~eurome 
und Neurofibromatose" (1948) in einem anderen Zusammenhang berichtet 
(a. a. O. S. 64, 68, 85). Wir bringen sic hier kurz unter dcm Gesichtswinkel 
der v~scul~ren l~Teurofibromatose zur Sprache: 

1. Der erbsengro6e blutrote Polyp in der Valvula coli des Falles 2 vorliegender 
Arbeit (s. S. 233) erwies sich histologisch als rein mukSses capillares I-I~mangiom 
(~. a. O. Abb. 10, S. 68). 

Die Endothclzellen sind vielfach hyperplasiert, in die Lichtung vorgew5lbt 
und mit groBen, oft dunklen Kernen versehen. Insbesondere aber fallen ailent- 
halben zwischen den Capillaren plasmareiche, dunkel getSnte Zellen mit racist 
groBen, oft sehr chromatinreichen, unregelm~Big geformten Kernen auf. Die Ge- 
stalt der Zellen wechselt, racist sind sic l~nglieh, spindelig oder auch ver~stelt. 
Sic schmiegen sich, wie die Gitterfaserf~rbung zeigt, dem Grnndh~utchen der 
Capillaren an oder sic liegen ~uch etwas yon ihm entfernt. 

Wit halten diese perithelialen Zellen fi ir  sog. adventitielle Elemente und ver- 
tauten darfiber hinaus dab es sieh zumindest bei einem Tell der Zellen um ge- 
schwulstm~l~ig gewucherte Pericyten handelt. Der Umstand, dab dieser Befund 
in geschwulstm~Biger Pr~gung bei der Neurofibromatose aufscheint, legt die Ver- 
mutung nahe, dal~ solehe Zellen dem Nervengewebe n~her zugeh5ren kSnnten, 
als man bisher angenommen hat. 

In  der Tela submncosa unter dem Geschwfilstchen zeigen grSl3cre arterielle 
Gef~]~ste das Bild umschriebener wohlgekennzeichneter vascul~rer Neurofibro- 
matose. 

W~r nennen  das  Geschwi i l s tchen ein  endo-peritheliale8 Hgmangiom 
u n d  erb l icken  in  ihm eine se lbs t~ndige  geschwuls t ige  E n t f a l t u n g  des 
ang ioneura l en  E n d n e t z e s  m i t  seinen Beizet len.  

E ine  mehr  di//su, e (capillare) H~mangiomatose ohne gesqhlossen~ 
lfnotenbildung h a t  in  e inem der  lo la t tenfSrmigen l%ankenneurome des 
gle ichen Fa l l e s  s t a r t  (Abb.  15). 

W~hrend in der Submucosa der gel~ufige Befund eines Rankenneuromes 
mit mustergfiltiger vascul~rer l~eurofibromatose und Hyperplasie des Fettgewebes 
vorliegt, bietet die verdickte Schleimhaut in scharfer Absetzung gegen die eigent- 
liche Submucosa das Bild einer eigenartigen zellig-feinfaserigen Wucherung dar. 
Der zellige Grundstock wird tells yon Elementen mit gro~en eifSrmigen, chromatin- 
armen, teils yon Elementen mit kleinen eifSrmigen, chromatinreichen Kernen 
gebildet. Dazwischen liegen locker verstreut Lymphocyten, Plasmazellen, )/[ast- 
zellen und reichlich oxyphil gek6rnte Leukocyten (vgl. Abb. 1, S. 113 in ,,Uber 
I~eurome und l~eurofibromatose"). 

In  der oberen und obersten Schicht tretcn dichtliegende Capillaren und weite 
Blutr~ume mit capillarer Wand (Riesencapillaren) oder anch mit etwas dickerer, 
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yon kollagenen Fasern gebildeter Wandung, die das Aussehen posteapillarer 
Venehen bieten, immer mehr hervor. Vielerorts begegnet man Capillarsprossen. 
Der Bau der Capillaren kann ein gewShnlieher sein, meist abet entspricht er der 
vorhin ftir das Angiom gegebenen Darstellung. Es handelt sich demnaeh aueh hier 

A b b .  15. 49j&Jarige l~'ra~ (L. 0 .  Nr .  1238)1934.  lPa~hologisehes I n s t i t u t  de r  Univers i t /~ t  
W i e n .  v.  RECKLINGtIAUSENse]]e N e u r o f i b r o m a t o s e .  F 0 r m o l .  C e l l o i d i n - P a r a f f i n .  ~IAL- 
LORYS B i n d e g e w e b s f ~ r b u n g .  V e r g r 6 g e r u n g  42faeh .  R a n k e n n e l l r o m  de r  S e h l e i m h a u t  
des  I l e u m .  1 N e u r o f i b r o m a t o s e  de r  T n n i e a  p r o p r i a  m i t  en~z i ind l i chem E i n s c h l a g  u n d  
A n g i o m a t o s e  n a m e n t l i e h  de r  o b e r e n  S e h i c h t ;  2, 2 '  Biind91 de r  a l l f g e s p l i t t e r t e n  M u s e u -  
l a r l s  m u e o s a e ;  3 l i p o m a r t i g  g e w u e k e r t e s  s u b m u k 6 s e s  F e t t g e w e b e ;  4 f a l t ig -z ip f l ige  

Oberfl&ehe.  

(neben der einfachen capillaren) um eine endo-peritheliale eapillare Wueherung, 
nur mehr diffus im Sinne einer capillaren Angiomatose, Weniger um eine gesehlossene 
knotige Bildung wie in dem Angiom. 0 

Die gesehilderte eigenartige zellig-feinfaserige Wueherung ,  die das 
histologisehe Bild beherrseht,  und  in deren Bereieh die Angiomatose  
nur  herdf6rmig aufseheint,  deuten  wir a l s  endo-perineurale  Neu ro -  
f ibromatose  mit  entzi indlichem Einsehlag,  d. h. als gesehWulstige 
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Entfaltung der endo-perineuralen Hiillzellen der nervSsen Endnetze 
in der eigentlichen Schleimhautschicht. Die grol~en chromatinarmen 
Kerne werten wir als Kerne perineuraler, die kleinen chromatinreichen 
Kerne als solche endoneuraler Elemente. Diese Deutung ergibt sich 
allein schon aus dem Zusammenhang, n/imlich aus dem ganzen Aufbau 
des Gew~ehses. 

Die geschwulstig-hyperp]dstische Entfaltung des neurovascul/~ren 
Endnetzes mit seinem endoperineuralen Hiillgewebe unter gleich- 
zeitiger geschwulstiger Entfaltung des Histiocyten- und Fibrocyten- 
systems der 0rtlichkeit, in welches die zelligen Ausl/iufer des Endo- 
perineurium unseres Erachtens sich fortsetzen, macht das Wesen 
der Neurofibrome des Magen-Darmschlauches aus. Wir werten auch 
diese geschwulstig-hyperplastische Entfaltung des neurovascul/~ren End- 
netzes mit seinen endoperineuralen Beizellen als vasculdire Neuro]ibro- 
matose des Capillargebietes, und betonen ihren entz~ndlichen Einschlag. 

2. Die vasculdire yYeuro/ibromatose mit entzi~ndlichem Einschlag, 
bei und ohne v. REGKLING~AUSE~SChe Neuro/ibromatose. 
a) :I~n N e u r o f i b r o m e n  des Magens  und  Darmes.  

Als Ne~r-6fibrome des Magen-Darmschlauches haben wit insbesondere 
die yon uns. h/~ufig gesichteten zartfaserigen Fibrome in der Sub. 
mucosa des Ileum beschrieben 1. Ihr Beginn begegnet in Form einer 
umschriebenen Entztindung mit Entwicklung eines eigenartigen Granu- 
lationsgewebes, das reichlich oxyphil gek6rnte Leukocyten enth/~lt. 
Die Frage, ob solche KnStchen auch aus serSser Entziindung im Sinne 
ROSSLES und EI'PINGERS hervorgehen kSnnen, erscheint often. Die 
grunds/s der ~]utgef~l~e bei der Entwicklung dieser sowie 
der mesench~ymalen Gew/~chse im a]]gemeinen glauben wir ira Sinne 
HUECKs zur, Geniige dargelegt zu haben. Aber im Erseheinungs- 
bild der ]ert(gen Fibrome des Magens und Darmes kommt es, wie 
die Erfahrung ]ehrt, neben dem Fibromgewebe fiir gewShnlich nicht 
zu vordrdingender Ent]altung des Gef/s (Angiofibrome). 

b) In  e i g e n a r t i g e n  P o l y p e n  der Pa r s  p y l o r i c a  v e n t r i c u l i .  
C i r eumvaseu l / s  k o n z e n t r i s c h  g e s c h i c h t e t e  

K S r p e r c h e n  ~ 

Ungleieh bemerkenswerter und augenf/~l]iger a]s in den ~'euro- 
fibromen ist die Beteiligung: des Gef/~13gewebes in den neurofibroma- 
tSsen Polypen, die wir fast aUsschlieBlich im Bereich der Pars pytorica 
ventrict~li gesichtet und ausfiihrlich beschrieben haben 2. Die in Rede 

1 Siehe FEY~TER : ~ber Neurome und Neurofibromatose, nach Untersuchungen 
am menschlichen Magen-Darmsehlauch, III. Kapitel. 

Siehe FEY~TEI~ : Uber Neurome und Neurofibromatose, nach Untersuchungen 
am menschlichen M~gen-Darmschlauch, IV. Kapitel (S. 109--121, Abb. 1---3). 
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stehenden Polypen sind neben einer nur beseheidenen Entfaltung des 
Driisengewebes gekennzeiehnet durch eine d~s Bild beherrschende, ge f/ii3- 
fiihrende eigenartige WtLcherung des Zwischengewebes teils yon zellig- 
feinfaseriger, teils yon capi]larenreieher, zellig-grobfaseriger Beschaffen- 
heit mit wel]ig-wirteligem und kreisfSrmig gesehichtetem Geffige. 
Man k~nn die bes~gte Wucherung des Zwisehengewebes beim ersten An- 
blick als Gr~nulationsgewebe deuten, dem der gauze Formenreichtum 
eines so]chen eignet, wobei der Gehalt an Riesenzellen, and unter 
den Blutzellen der ungewShnliche Reiehtum an eosinophil gek6rnten 
Leukocyten beeindruckt. Das kreisf5rmig gesehichtete und wirtelige 
lockere Gefiige der Wucherung steht in einem wesentliehen Zusammen- 
hang mit der unverkennbar vorliegenden Gef~LBneubildung (Abb.i6) and 
ist auf eine besondere Ent/aItung des perivasculiiren Hi~llgewebes zurfick- 
zufiihren, unter dessen Zellen sich unter anderem solche mit grol~en 
chromatinarmen und solehe mit kleinen chromatinreichen eifSrlnigen 
Kernen unterscheiden lassen. Wir beziehen die grol~en Kerne auf 
perineurale, die kleinen auf endoneurale Elemente oder ihnen ver- 
gleichbare Zellen (a. a. O. Abb. 1, S. 1i3). 

Unsere Affffassang, dab es sich um neurofibromatSse Wucherungen 
handelt, 1/~ftt sich vorerst nur mittelbar begriinden, wie wit dies aus- 
ffihr]ich andernorts (a. a. 0.) dargetan haben. Fi~r unsere Auffassung 
sprieht 1. das Vorkommen der ze]lig-feinfaserigen Wucherung in einem 
Rankenneurom bei ~Neurofibromatose (s. Fall2, S. 242), sowie in 
Polypen der Pars pylorica ventriculi bei Neurofibromatose (s. Fall 3, 
S. 234) sowie im perivaseul/iren Gewebe grSBerer Gef/~i~e in einenl 
]~ankenneurom; 2. die ungewShn]ich h/s Vergese]lschaftung der 
Polypen der Pars pyloriea ventrieuli mit ausgemachten neurogenen 
Gew/~chsen des Magen-Darmschlauehes; 3. die Beschr~nkung der 
Wucherung auf jene Zonen der Sehleimhaut, in denen auch die 
~usgemachten neuromartigen Wueherungen der feinen Geflechte des 
Plexus Meissneri sich zu entfalten' pflegen; 4. vielleicht der reiche 
Gehalt an ehromotropen, nieht lipoidigen Stoffen (Einschlul3f/~rbungen 
in einem Weinsteins/h!re-Thioningemisch und in einem Weinsteins/~ure- 
Kresyleehtvio]ettgemisch), der dem musterhaften Nervenbindegewebe 
in bevorzugtem MaBe eignet; 5. die vascul/~re ~Neurofibromatose yon 
submukSsen Gef/ti3~Lsten unterhalb der Polypen. 

Innerhalb der Polypen selbst, insbesondere jener nlit zellig-grob- 
faseriger Wucherungsform, begegnet man neben den vorherrschenden 
eapillaren Gef/il~en mit mehr oder minder lebhafter Wueherung 
perithelialer Elemente in Form circumvascul/~rer konzentrisch ge- 
schichteter KSrperchen (Abb. ]6) allenthalben aueh dieken kleinen 
Arterien und Arteriolen, deren Wand oft yon eigenartiger epithe]oid- 
zel]iger Besehaffenheit, ein andermal homogenisiert, fSrmlieh fibrinoid 
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verquollen oder reich an verklumpten elastischen Fasern erseheint. 
Oftmals erseheint die Wand verdickter Gef~l~e aufgeloekert, netzig 
geffigt und dabei konzentrisch geschiehtet, ohne scharfe Grenze in 
die umgebende zellig-faserige Wucherung fibergehend und v0n einem 
wechselnd dichten Mantel kleiner Rundze]len umgeben. 

Es ist schwer, ja unmSglich, bei dieser vorwiegend perivascul~ren ~euro- 
fibromatose jede einzelne der verschiedenen Zeliformen mittels der verftigbaren 

Abb. 16. 8]j~hrige Frau (L. O. Nr. 46/1928. Prosek~ur des Wilkelminen-Spitales, ~Vien 
XVI). Myomalacia cordis. Formol. Paraffin. ~hmatoxylin-Eosin. Vergr6i3erung 
125Iach. Eigenartig neurofibromat6ser Polyp der Pars pylorica ventriculi mit entzfind- 
]ichem Einschlag. Vascul~re Neurofibromatose des Capillargebietes mi~ Entfalt, ung 
des perivasculhren l~fillgewebes zu konzentrisch geschichteten K6rperchen (1, 1", r ' ,  1"'); 

2 Endo~helrohr; 3, 3" Riesenzellen; 4 Lymphocytenanh~ufung. 

F~rbungen  auf  mus~erhafte Vorbilder hinzuwerfen.  Wi t  beschri~nken uns au f  
die Betonung,  dab  die geschilderten Gef~13veranderungen in einer offenbar  neuro- 
f ibromatSsen  Wucherung  mi t  entzi indlichem Einschlag zur Beobachtung kommen 
und  diesem verwickel ten Lebensvorgang zugeh5ren. Die Gef~l~veranderungen 
s tehen  n icht  sozus~gen einzig da, sie l inden  sich v ie lmehr  in dieser oder jener 
Fo rm auch  sonst  im Granulationsgewebe.  Doch soll dieser t t inweis  unsere Deutung  
der  vorl iegenden Wucherung  als einer besonderen neurogenen n ich t  vermindern ,  
sondern  deren Deu tung  soll v ie lmehr  unsere bisherigen Vorstel lungen yon der  
neurogenen Beding the i t  und  dem nerv5sen Gewebsanteil  auch  im sonstigen 
Granulat ionsgewebe erhShen.  

c) I n  R a n k e n n e u r o m e n  d e s  D a r m e s .  

NeurofibromatSse Wucherungsvorg~nge mi t  entzi indlichem Einschlag und  
perivasculiire Gef~l~ver~nderungen der  geschilderten Ar t  haben  wir ferner  
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in den polypSsen undin den winzigen plattenfSrmigen Rankenneuromen des Falles 3 
(s. S. 234) gesichtet und schliel~lich haben wir neurofibromatSse Wucherungs- 
vorggnge mit geringem entziindlichem Einschlag und nur bescheidener Capillar- 
sprossung im Bereich des grol~en plattenfSrmigen gankenneuroms des gleichen 
Falles in der Adventitia grSl~erer Arterien und Venen beobachtet. 

Die auff~llige EosinOphilie, die allen diesen neurofibromatSsen 
Wucherungen mit  entztindlichem Einsehlag entweder anfangs oder 
dauernd eignet, legt den Gedanken an ein allergisches Gesehehen 
naturgem~LB sehr nahe. u sollte in diesem Zusammenhange 
viel mehr als bisher beachtet  werden, dal3 die eutanen Knoten  der 
v. I~SOXLI~GI~AUSE~schen :Erkranknng in der Rege] nicht angeboren 
sind, sondern im Leben naeh der Geburt sich entwickeln, oft plStz- 
lich auftreten, und dal3 dieses plStz]iche Aufschiei3en gegebenenfalls 
zugleich mit einem fieberhaften Ge]enkrhet~matismus erfolgen kann. 
Auch die Vermehrung trod das Wachstum der eutanen Xnoten  im 
ga hme n  gewisser Umstimmungen des Organismus, etwa dureh eine 
Schwangersehaft, erscheint in dieser Hinsicht sehr bemerkenswert.  

So wie sich die verschiedenen Arten der gastroenteralen ~eurome 
mit  und ohne v. I%~CKLI~G~AUSE~sche 1Yeurofibromatose finden, so 
auch die vascul~re 1NTeurofibromatose in so gut wie alien ihren Arten. 
Die eigentliche vascul~tre Neurofibromatose des Magen-Darmschlauches 
ohne gleichzeitige v. I%~CKLI~GSAUSESsche Neurofibromatose kennen 
wir vorerst  allerdings nur in Gestalt seltener singul'~rer KnStchen, 
d .h .  nodularer Aneurysmen, und dies vermntlich deshalb, well sie 
an und fiir sich nicht h~ufig ist und ihre anderen Erscheinungsformen 
sich nut  histologisch, also dt~rch Zufa]l fassen lassen. Bei der gastro- 
enteralen r hingegen haben wit sic niemals vermil~t 
und insbesondere in Fall 2 hi~ufiger gesichtet. Wie sehr sie im KSrper 
des iNeurofibromatSsen verbreitet  sein kann, geht ungleich mehr als aus 
unseren Befunden aus den Untersuchungen I%EUBIs hervor (s. S. 250 if). 

Die vascul~ire Neurofibrose des Magen-Darmschlauches. 
Bei der im vorstehenden abgehande]ten vascu]~ren ~eurofibro- 

matose der Arterien nnd Venen des Magen-Darmschlauches hande]t es 
sich, wie bereits mehrfach ausgeffihrt, stets um den Lebensvorgang 
geschwulstiger und hyperpIastischer Ent/altung des ge]~ifleigenen Nerven- 
gewebes (sowie des gef~Beigenen Capillargewebes in der Tunica externa), 
welcher Lebensvorgang das Wesen der Ver~nderung ausmacht. Dies 
ist die eigentliche vasculiire Neurofibromatose des ~V[agen-Darm- 
schlauches. Ihr  schliei~en sich z .B.  in peptischen Geschwiiren, bei 
der Appendicite neurog~ne und andernorts  Gef~l~veriinderungen an, 
die man als vasculih'e Neurofibromatose im weiten Sinne werten 



248 F. FEYRTER: 

k6nnte, d ie  wir ~ber besser als vascul/~re Neuro/ibrose bezeichnen 
wollen, weil bei ihr eine eigenttich gesehwulstige Notedes Wueherungs- 
vorganges fehlt. Sie ist der eigentlichen wseul/~ren Neurofibromatose im 
histologischen Bilde zwar grundsdtzlich dihnlich, weieht yon ihr jedoeh 
im einzelnen ffihlbar ab so wit tin Vorwurf yon der untersehiedlichen 
Ausfiihrung. Aber a~eh die ganze jeweilige Sachlage, in der sie be- 
gegnet, ist eine andere. Sie scheint im l~ahmen -con Geschehnissen 
auf, die wesentlich auch andere Lebensvorgiinge in Form grober Kreisl~uf- 
stSrung mit Gewebsvernichtung sichtbarlieh umfassen, wie insbesondere 
in den peptischen Geschwiiren. 

a) Im Boden  der p e p t i s c h e n  Geschwfire.  

Zwar ist auch dieses Geschehnis sehr wahrseheinlieh (s. v. BERG- 
~A~N) durch eine StSrung in der Lebensverriehtung des gefi~l~eigenen 
Nervengewebes ausgel6st, und die Pathomorphologie der Gef/il~ver~nde- 
rung besteht gleichfMls augenschein]ich in einer Wucherung des gefal~. 
eigenen nervSsen Beigewebes, vorziiglich in Form einer Intima- 
wacherung mit Schwund der Media, gegebenenfalls mit nodul/ir- 
aneurysmatisgher VerunstMtung, - -  Ver/~nderungen, die Ms reaktiv 
und ohne uns~rb Deuttmg sehon ]/~ngst beschrleben Sind. Abet bier 
ist die verursachei~de :gestSrte Lebensverrichtung des gef~i~eigenen 
Nervengewebes anf~ngs eine rein leistungsm/iBige und die seh/s 
Auswirkung am Parenehym beherrscht zun/~chst das Bild, wohin- 
gegen die besagte StSrung in der Lebensverrichtung des gef/iSeigenen 
Nervengewebes gestaltlich /aflbar erst sp/%er, sekunddir in Erschei- 
nung tritt. 

Wir stellen hierbei die Wueherung des gef/iSeigenen Nervengewebes den 
bekannten neuromartigen WucherungsvorgKngen am Plexus submucosus und 
myenterieus im Boden der peptischen Geschwiire (As~A~Azu STO~I~:) ver- 
gleichend an die Seite. 

b) Bei der  A p p e n d i c i t e  neu rog~ne  (MAssoN). 

Einsehl/s Gef/~l~ver~nderungen haben wir oftma]s aueh bei der 
Appendicite neurog~ne, insbesondere bei VerSdung des Wurmfort- 
satzes, gesichtet, meist in Form yon Intimaverdickungen, die gelegent- 
lieh myxomatSs erschienen, selten einmal auch in Form nodul/ir- 
aneurysmatiseher Auftreibungen mit eigentfimlich korbartiger Muskel- 
faserwucherung in der Adventitia. Diese Ver/s stimmen 
aber mit der mustergiiltigen vascul~tren ~qeurofibromatose vorliegender 
Arbeit wieder nur grunds/itzlich, keineswegs vSllig fiberein. 

Wenn wir ffir die vorstehend ~bgehandelten Gef~l~ver/inderungen~ 
obwohl sie yon der eigent]ichen vascul/~ren ~qeurofibromatose nicht 
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grunds/ttzlich abweichen, dennoch eine besondere Bezeichnung w~ihlen, 
so gesehieht dies, wie betont, vor allem deshalb, weil man ihnen im 
Rahmen yon Geschehnissen begegnet, die nicht zu den Geschwiilsten 
z~thlen. ~'reilich zeigt sich auch hier wieder der FluB der Dinge im 
Naturgeschehen, der unsere Einteilungen und Benennungen so h~iufig 
gewMtsam erscheinen 1Mtt. 

Dieser Flul] der Dinge beruht beim vorliegenden Gegenstand darauf, dag eine 
funktionelle StSrung des Angioneurium und der neurovascul/~ren Endnetze 
des Capillargebietes in Weiteren~wicklung der RICgERschen Gedankeng~nge bei 
allen gestSrten LebensvorgAngen als prim~ir vorzustellen ist. Ftir das Zustande- 
kommen des gestaltlichen Gesamtbildes ei~ier krankhaften Gewebsver~nderung ist 
aber dana yon Wesen, ob und wie lange solche St6rungen rein leistungsm~Bige 
bleiben; ob, wann, in weleher Art und in welchem Grade sie gestaltlieh fal3bar 
werden; ob, wann, in weleher Art und in welchem Grade die Auswirkung solcher 
St6rungen an den versorgten Geweben gestaltlich faBbar in Erscheinung tritt. 

Anhang. Die vaseul~tre Neurofibromatose iNeurofibrose) augerhalb des Magen- 
Darmsehlauehes in 1%rm singul/~rer KnStehen. 

Es sind rein/~uBere Umst/~nde, dal] uns yon den einsehl/~gigen Beobaehtungen 
unserer friiheren Institute (Danzig 1936--194i; Graz 1941--1946) augenblieklieh 
nut die folgende eines vom Chirurgen aus dem a xillaren l~ettgewebe entfernten 
Kn6tchens aus unseren Aufzeiehnungen ~ur Verfiigung steht. Sonstige krankhafte 
Erseheinungen wies der Operierte angeblieh nieht auf. 

Histologisch handelt es sieh um eine spindelig aufgetriebene Arterie, die an 
den beiden Enden der Spindel wenig verandert erseheint. Die Auftreibung bedingt 
dutch eine m/~ehtige zellig-feinfaserige Wueherung der Intima mit Verdtinnung, 
ja vSlligem Sehwund der Media an der Kuploe der Auftreibung; hier die Membrana 
elastiea interna in ein verklumptes Fasernetz verwandelt. Die Intimaverdiekung 
stellenweise angedeutet myxomatSs, ihre Zellen vom Aussehen bindegewebiger, 
zum Tell aueh epitheloider Elemente. Die Tuniea externa faserig verdiekt, reich 
an neugebildeten eapillaren Vasa vasorum, die zum Teil in die ~ugere Sehieht der 
Intimawueherung vorgesehoben erseheinen. Lipoide Ablagerungen und entziind- 
liehe Ansammlungen weiger Blutk6rperehen fehlen. 

Im Untersuehangsgut vorliegender Arbeit tri t t  die eigentliehe 
vaseulgre Neurofibromatose ganz iiberwiegefid innerhalb yon l~anken- 
neuromen und in ngehster Naehbarsehaft sonstiger neurogener Ge- 
wgchse in Erscheimmg. Das ist sein Vorteil, insofern als hierdureh 
die GefgBerkrankung allenthalben als Bestandteil neurofibromat5ser 
gesehwulstig-hyperplastiseher Wucherungs,Torggnge entgegentritt  und 
ihre wahre Natur  auf diese Weise unmittelbar erhellt. Aber die ein- 
seitige ]3esehrgnktheit des Untersuehungsgutes auf die gastroenterale 
Form tier v. I~EOKLINaI~A~SENschen Neurofibromatose hat auch ihren 
Naehteil, well hierbei die Tatsache, dab die GefgBerkrankung vSllig 
unabhgngig and fernab yon neurogener Gewgchsbildung gleichfMls 
sieh entwiekelt, zwar nieht verborgen blieb, aber im ganzen w e n i g  
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beeindruckt. Diese Kennzeichnung der eigentliehen vascul~ren Neuro- 
fibromatose Ms einer im KSrper verbreiteten yon 5rtlicher Gesehwulst- 
bildung unabhgngigen Gef~tfierkrankung erhellt hinwieder unmittelbar 
aus I~EUBIs Untersuchungsgut (s. u.), in dem freilich die Musterung 
neurogener Gew~ichse fehlt, was als Hemmung in der Erkenntnis 
des eigentlichen Wesens der Gefgl~erkrankung sieh auswirkte. 

Das Schrifttum fiber die vascul~ire Neurofibromatose. 

1. In  Rankenneuromen bei und ohne v. RECKLI~G~AVSE~sche 
Neuro/ibromatose. 

Gef~il~veriinderungen an sieh sind in so]chen Gew~iehsen (des 
Wurmfortsatzes) gesehildert worden. MASSON betont eine durch 
Hypertrophie der glatten Maskulatur und durch interstitie]le Sklerose 
bedingte Wandverdickung der Arterien neben einer h~iufigen Intima- 
wucherung (vgl. auch S. 254). SCHEI~V,~ beschreibt im Mesenteriolum 
eines ganglioneuromatSs ver~inderten Wurmfortsatzes eine ]ockere 
Endothel- und Bindegewebswucherung im Bereich der Intima nnd 
eine vollkommene Aufsplitterung der Media durch eindringendes Binde- 
gewebe. Es ist demnach anzunehmen, da~ die vasCu]/ire Neurofibro- 
matose, die wir beschrieben haben, in den bisher beobachteten Ranken- 
neuromen des Wurmfortsatzes nicht vorliegt. 

2. In  der ~Yachbarscha/t von ~Yeuromen bei und ohne v. RECKLING- 
J~AUSENsche Neuro/ibromatose. 

Einsch]iigigen. Angaben sind wir im Schrifttum nieht begegnet. 

3. Ohne 6rtlichen Zusammenhang mit Neuromen bei v. RECJiLI~G- 
HAUSENScher Neuro/ibromatose. 

]Jber einschl~gige Gef~ii~ver~inderungen linden sieh im ~i]teren und 
neueren Sehrifttum einige wenige mehr ungef~hre Angaben (Literatur 
bei REUBI). Eine Deutung ihrer Befnnde geben die Autoren nicht. 
Die erste riehtiggehende und zugleich ausgezeichnete Besehreibung 
der wesent]ichen Erscheinungsformen der in l~ede stehenden Gef~il~- 
veri~nderungen st~mmt yon F. REUBI (i944) aus dem Institute RUTIs- 
HAUSEI~s, der sie freilich anders gedeutet hat. Er unterscheidet fol- 
gende Formen, die sich an den Arterien der ~iere und Nebennieren 
und deren Kapseln, an den Kranzarterien des ]-Ierzens, an den Arterien 
der Hypophysis, der Thyreoidea und des Pankreas vorfanden. 

I. Forme intimale pure des petites art~res. 
2. Forme intimale eL an~vrisma]e des art~res de plus fort calibre. 
3. Forme nodu]Mre. 
Seiner 1. Form entsprieht im groI~en und ganzen unsere Beschreibung 

a) der ein/achen, b) der /ortgeschrittenen intimalen vasculdren Neuro- 
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/ibromatose, und vermut]ieh im wesent]iehen aueh die Sehi lderung 
der glteren Untersueher (s. SOHERE~). Gewisse geringe Untersehiede 
zwischen REUBIS und unsere~ Befundung erkl i ren sieh wahrscheinlieh 
zum Tel! dureh die Verschiedenheit der gemusterten 0rgane und die 
Versehiedenheit des Kalibers der untersuehten Gefitl3e. Die zellige 
intimale Wucherung ]ei tet  REtrBI yore Endothel  und yon Bindegewebs- 
zellen der Int ima ab, wir yon epithe]oiden GefgBwandzellen und 
zelligen Elementen, die wir yon Bindegewebszellen nieht unterscheiden 
kSnnen. Uns ist die Ver/inderung ~n den befallenen GefiiBen sowohl 
diffus wie eircumscript begegnet. 

Der 2. Form REUBIs entsprieht im groi~en und ganzen unsere Be- 
schreibung der noduldir-aneurysmatischen intimalen Form der vasculdiren 
Neuro/ibromatose, die wir a]s eireumscripte Ver~tnderung gesiehtet 
haben.  Die Ahnlichkeit der KnStchen mit einem Aneurysma ist wohl 
mehr eine ~ul~erliche. Das Wesen der Ver~nderung ist eine nodul~tre, 
z i rku l~e  Intimaverdiekung, die bogig ausl-~dt und dutch Druek 
die Media znm Schwund bringt, welehe Erk]~rung iibrigens auch 
REum nicht ablehnt. Niemals haben wir in solchen KnStchen oder 
auch anderswo im Bereieh befallener Gef~l~strecken wuchernde Yasa 
vasorum gesiehtet, welehe yon aul3en ~ kommend in die Gef~tgwand ein- 
gedrungen waren und sie his in die Lichtung dnrehquert  hiitten. 
Stets hat  es sich vie]mehr um abgehende *s te  gehandelt, die eapillare 
Vas~ vasorum in die Tuniea externu des Starnmgef~l~es riick]~ufig 
liefern kSnnen, aber auch gef~l~ferne Felder versorgen. 

D ie  3. Form l~EunIs, die Forme nodu]aire, haben wir in unserem 
Untersuchungsgut nicht gesichtet. Es handelt  sieh hierbei um die 
Entwieklung wohlbegrenzter spindelze]liger KnStehen an der Grenze 
zwischen Media und Adventitia, die in ihrer Mitre oder am ~an d  
fast immer ein offenbar yore Stammgefil] abgezweigtes Ieines manch- 
mal thrombosiertes, h~tufig hyalinisiertes Gef~il3chen enthalten. Die 
KnStchen gehen naeh lgEusI wahrsehein]ieh ans der Wand des be- 
sagten capillaren Gefafies als endothelia]e Wueherung yon vermutlich 
netzfSrmigem Gefiige hervor. 

Wit  werten die Ver~tnderung als periarterielle nodul~ire _Neuro- 
/ibromatose. 

Die yon uns so genannte epitheloidzellige Form der vaseuliiren 
Neuro/ibromatose kommt in RErdBIS Untersuchnngsgut offenbar nicht 
vor. Auch wir haben sie in unserem Fail 3 vermil~t. 

Das Wesen der yon ihm beschriebenen Gefil~ver~ndernngen er- 
blickt I~EU]~I in einer Endothelproli/eration, die bei der v. RECKLING- 
HAUSENsehen 1Veurofibromatose eine sehr a]Igemeine Erscheinung 
sei und die lymphatischen Hiillen der Nerven ebenso wie die Capil- 
laren, die Vasa vasorum und die Arterien feinen Kalibers befa]le. 
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M5glicherweise spiele die Hypophyse beim Zustandekommen der Gef~B- 
ver~nderungen eine maBgebliche l~olle. Die Frage, ob nieht vielleicht 
eine Neurofibromatose des arteriellen Sympathicus vorliege, wirft 
REvBI fiir die periarterielle nodn]~re Form der Erkrankung auf, 
bezeiehnet abet diese Yermutung als wenig wahrseheinlieh; in der 
Tat sind die yon ihm angefiihrten Momente (Lage und Tumorform der 
Kn5tchen, angebliehe ~hnlichkeit der ovalen Kerne in den Zellen 
der KnStchen mit den Kernen der ScHwA~l~sehen Zellen und der Zellen 
der I%urinome) ftir die Bejahung der Frage unzureiehend bzw. kaum 
zutreffend: Zusammenfassend beschri~nkt sich R~u~I auf die Test- 
stellung, dab es sieh am ,,einen neuen Typ yon Gefi~Bveri~nderungen, 
der mit der Neurofibromatose zusammenhangt", handle. 

Der Unterschied zu der in vorliegender Arbeit entwickelten An- 
schauung ist offenkundig. Wir bezeichnen die Wueherung des Fett- 
gewebes, des Muskelgewebes und des Epithelgewebes in den Ranken- 
neuromen als Wacherungen, die mit der 6rtlichen Neurofibromatose 
zusammenh~Lngen, nieht jedoeh die GefaBver~tnderungen. Diese sind 
nicht nervSs bedingt, sondern se]bst nervSs, d.h.  sic ste]len nar eine 
besondere Form, n~Lmlieh die vasculi~re Form, der Neur0fibromatose 
dar. Man kdnn zu dieser Deutung nieht kommen, s'o]ange man als 
zelliges Vorbild der Wucherung ScI~WAl~sche Zellen oder Neurinom- 
gewebe vor Augen hat, denn mit diesen hat sie keine Ahnlichkeit und 
aueh niehts zu tun. Es handelt sieh vielmehr um die geschwulstige 
Entfaltung eines besonderen nerv6sen Gewebes, n~Lmlich des gef~B. 
eigenen neurogenen Beigewebesl eines unter diesem Gesiehtspunkt 
bisher wenig erforsehten Gewebes, das vermutlich neuromesodermaler, 
vie]leicht auch neurektodermaler Natur ist, in  dem sich jedoeh Vorerst 
nur die epitheloide Que]]zelle gestaltlich sch~rfer fassen l~Bt. 

4. In  Form singuliirer KnStchen. 

Ein soleher Befund scheint im bisherigen Schrifttum, soweit 
ersichtlich, nicht auf. 

5. In  Form von Angiom und Angiomatose bei v. REGKLI~GHAUSE~scher 
IVeuro/ibromatose. 

Eine iiberaus eindrucksv011e einschli~gige Beobachtung hat HAR~ITZ 
mitgeteilt; er wertet freilich die Gef~iBwucherung a]s sekund~ren Vor- 
gang in neurogenen Gewiichsen. 

Sehr bemerkenswerte Beziehungen zwischen neurogener Gewebs- 
wucherung und Gef~Bneubildung sind fibrigens in den Gliomen schon 
lange aufgefallen, in Form der in Einzelbeobachtttngen vie]fach er- 
w~hnten angiomatSsen Bildungen in solchen Geschwtilsten. SCltEI~ER 
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(1933) hat sie als Grenzfall reaktiver und blastomat6ser Wueherung 
gewertet, bei der die GefaBneubildung schon in ihren Anfangen, 
noch mehr bei weiterer Entfal tung eine Einheit mit der gleichfalls 
wuehernden perivaseularen Glia bride. HOlZT]~OA (]932, angefiihrt nach 
SCHER~R) erblickt iiberhaupt in einem ,,gliovascul~ren System" 
den B~ustein des Gliomwaehstums, mit weleher Auffassung sich die 
yon uns (vgl. RIc~;E~ und Hu]~cK) fiir die Neurome oben entwickelte 
Vorste]lung gut vergleichen lagt. 

Der Standpunkt I~Enn~RS (und M~I~BURaS 1928) sehlieBlich, dab bei der sog. 
Cz]~n~K-v. H~P~'~.~sehen Netzhauterkrankung das Primare die Gli0matose, die 
GefaBwueherung hingegen das Sekundare sei, findet (wie in dem oben angeffihrten 
H~]~zsehen Fall yon Neurofibromatose) seine Begrfindung in der Beobaehtung 
des klinischen Ablaufes der Geschwulstentwicklnng. Die Vorstellung freilich, 
da2 auch bei dieser Erkrankung die geschwulstige Wucherung eines gliovasculgren 
Zellsystems mit 6rtlich und zeitlich wechselndem AusmaB in der Entfaltung der 
beiden gewebliehen Elemente die Grundlage des ganzen Geschehens abgebe, 
wird hierdurch nieht beriihrt. 

6. Mit entziindlichem Einschlag. 

Die geschwulstige Entfal tung des neurov~scul~ren Systems am 
Ende der Strombahn und seines Mantels aus den feinsten Ausl~ufern des 
Endoperineurium zum Neuro/ibrom hat nach unseren Erfahrungen 
entziindliehen Einschlag. Sie beginnt als eine Art besonderen Granu- 
lationsgewebes, und dies ist im Sinne Hu~c~s leicht verst~ndlich, 
gegebenenfalls vielleieht als ser6se Entziindung (R6ss]~E, EPt'INOER). 
Ein Sehrifttum zu diesem Gegenstand seheint es auger den grundlegen- 
den Arbeiten HVECKs und unserer kiirzliehen Ver6ffentlichung 1 nicht 
zu geben, wenigstens nicht in neuerer Zeit. 

DaB seinerzeit Vi~c]tow die Fibrome aus Entziindung hervorgehen lieg, 
ist bekannt. Dieser Anschauung ist, wie gleichfalls bekannt, gemeinhin wider- 
sproehen worden mit dem Einwand, dab entziindliche fibromat6se Wucherungen 
keine echten Gesehwfilste , keine Fibrome seien. Der Einwand hat in dieser 
Form nicht Unrecht, aber dab am Anfang auch der Fibrombildung die Entwick- 
lung einer Art besonderen Granulationsgewebes steh~, wird durch ihn noch nicht 
widerlegt. Es geht nur die Frage, warum sich gegebenenfalls ein solches Granu- 
lationsgewebe zum Fibrom, also zur Geschwulst, fortentwiekelt, naturgem~l] 
ihrer Wege (s. H~]~cK). 

Nach I~]~v]~I wird im Schrif~um fiber dieNeurofibromatose yon verschiedenen 
Untersuchern die Ansicht vertreten, dab die Neurofibrome vascnl~iren Ursprungs 
seien (KAWASHIlg~, HERXItEIMER und RO~]~, Dv BOlS, L A ~ A ~  und PHILIPPSON, 
CAILLAU, F61ZSTER und GAGEL). Soweit in diesen Arbeiten ausgeffihrt wird, dab 
das Neurofibromgewebe yore Bindegewebe arterieller oder ven6ser GefaBe seinen 
Ausgang nehme, sind wir anderer Meinung. Dies ist ebensowenig der Fall wie die 
angebliche Herkunft des Myomgewebes yon der glatten Muskulatur arterieller 
GefaBe. 

1 FEYXTE~, F. : Ober Neurome und Neurofibromatose, nach Untersuchungen 
am menschlichen Magen-Darmschlauch. III. Kapitel. 
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7. Innerhalb von Neuromen. 

Uber einschl~gige Gefiil3verinderungen in l~eurinomen ha t  vor 
allem SCHERE~ (1934, Literatur)  berieh.tet, ohne sie freilich a]s vaseul~tre 
~Teurofibromatose zu werten. 

Er  hebt  a]s wesentlich einerseits (unter I-Iinweis auf MAsso~, 
1930) die Wucherung der Int imu,  andererseits  die bis zum Schwund 
fortschreitende Verdiinnung der Media hervor,  wobei er zwei Fo rmen  
der In t imaverdickung unterscheidet:  eine faserig-homogenisierende 
und eine faserig-]ame]lire Form mi t  netzart iger Anordnung. 

Keine dieser beiden Erscheinungsformen i stimmt mit der einfachen bzw. vor- 
geschrittenen intimalen Form der vasculiren Neurofibromatose, die in vor- 
]icgendcr Arbeit als mustcrgiiltige Neurofibromatose der Arterien und Venen 
boschrieben wurde, v611ig iiberein. Diese haben wir in k.notigen I%uromen 
uuch nicht gesichtet. Vielleicht mchr als die yon SCHERE~ geschi!dertcn Gefiil~- 
verinderungen besch~ftigen uns fibrigcns in den Ncuromcn eigenartige epithcloid- 
zellige Gef~l~wandwucherungen (s. S. 238). 

Hinsichtlich der Deutung der Gef~l~verinderungen hat  SClZE~EU 
erwogen, ob es sich um eine sog. kompensatorische In t imawucherung 
(s. Jo~Es) oder um eine koordinierte St5rung wie bei den Skelet- 
erkrankungen der Neurofibromatose oder um eine Art  neurogen be- 
dingten Riesenwuchses handle. Alle diese Vermutungen ha t  SC~IE~E~ 
often gelassen. Aber es bleibt sein nicht geringes Verdienst , auf  die 
H~ufigkeit  besonderer, nicht sekundarer Gefiil~ver~nderungen insbe- 
sondere in Neurinomen verwiesen, das , ,Essentielle" dieser Erscheinung 
betont  und die Ahnlichkeit mi t  gewissen ~ilteren Beobachtungen an 
Gliomen angemerkt  zu haben. 

Das Sch r i i t t um fiber die vaseuHire l~eurofibrose.  

Einschl~gige Gef~l~ver~inderungen im B0den ~lterer pep~ischer 
Geschwfire sind seit langem bekannt.  Freilich sind sic bisher nicht 
als vascul~re Neurofibrose gedeutet worden. Ihre  planm~l~ige Unter-  
suchung im Licht der neuen These steht  aus. Einschl~tgige Gefiil~- 
ver~inderungen bei der Appendic i te  neurog~ne, f i b e r  die wir kurz 
berichtet  haben, sind im Schrif t tum anscheinend noch nieht bekannt .  

Anhang. Die Ge/ii[3ver~inderungen bei der sog. mucoiden Degeneration des peripheren 
Nervengewebes (KR~cZE). 

Offenkundig einschlagige Gefi~ver~nderungen hat K ~ c x E  (1939) bei  der 
sog. mucoiden Degeneration des peripheren Nervengewebes aufgedeckt. Sic 
ihneLn jedoch der mustergfil~igen vascul~ren ~Teurofibromatose und l%urofibrose 
nur grundsitzlich, keineswegs stimmen sic mit ihr vSllig iiberein; sic unterscheiden 
sich yon ihr allcin schon durch ausgesprochen entziindliche Kennzeichen. Aber 
auch diese Gefi~erkrankung fiihrt zu einem vSlligen Umbau der Gefi~wand durch 
Intimaproliferation bis zum VerschluB der Lichtung eincrseits, durch Schwund 

1 Se~E~Ea: Virchows Arch. 289, 133, Abb. 5 (1933). 
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der Elastica und Muscularis andererseits. Auch umschriebene knotig-~neurysma- 
tische Veranderungen scheinen hier vorzuliegen. KRi~cK~ deu~et die Gef~g- 
erkrankung ~ls Urs~che der Entartungsvorgfinge am Nervengewebe, welche Vor- 
stellung sich freilich zumindest auf die Verh~ltnisse bei der v. gnCKnI~G~VS~- 
schen Neurofibromatose nich~ gut anwenden l&Bt. Vielleicht lieg~ vorerst der Ge- 
d~nke n~her, dab es sich bei der mucoiden I)egener~tion Kt~?2cxEs um eine bei- 
geordnete Erkrankung des Endoperineurium in den Nervenfaserbiindeln und 
des gef~Beigenen nerv6sen Beigewebes in der Wandung der Blutgef~Be handeln 
k6nnte. Eine eingehendere Darstellung der Befunde unter Stellungnahme zur 
mustergtiltigen Form der vascul~ren Neurofibromatose w~re sehr erwiinschL 

Vorbehalte. 
Unsere Darlegung, dag die in vorliegender Arbeit  abgehandelte 

Gef~Berkrankung eine vaseulgre Neurofibromatose ist, stfitzt sieh 
auf  mittelbare Beweisgrfinde: t .  die vaseul~re Neurofibromatose bildet 
in den t~ankenneuromert offenkundig einen wesentlichen, t ragenden 
Bestandteil  der nervSsen gesehwulstigen Entfa l tung;  2. die neurale 
Na tur  der epitheloiden Gef~gwandzelle, eines .auff~lligen Elementes 
der Wueherung, liegt allein sehon wegen ihrer Xhnliehkeit  mi t  den 
besonderen Zellen der nieht ehromierbaren Paraganglien (z. B. des 
Glomus eoeeygium, s. SC~UMACEE~) zumindest  im Bereieh des M6g- 
lichen ; 3. ein reiehes Netz von Neuriten bzw. Neurofibrillenziigen ist in 
der Wand der Blutgef~Be his ans Endothel  sehon unter  musterhaf ten 
Verhi~ltnissen (s. S T 6 ~  jun., 1938, a. a .  O. Abb. 6 ; SV~DE~-PzAss~As~, 
1943) sichergestellt, und daher naeh den Erfahrungen an anderen Orten 
der nerv6sen Peripherie wenigstens die gedankliehe Forderung naeh be- 
sonderen neurogenen Beizellen aueh im Bereieh des nervSsen Endnetzes 
in der Wand der Blutgef~Be him'eichend bereeh~igt. 4. Die Chromo- 
tropie des Endoperineurium eignet, insbesondere bei Anstellung yon 
EinsehluBf/~rbungen, in gleieher oder sehr/~hnlieher Weise dem Zwisehen. 
gewebe der Gef&Bwand. Aus allen diesen Griinden werten wit demnaeh 
die in Rede stehende Wueherung im Bereieh der Wandung des Gefi~g- 
baumes als gesehwulstig-hyperplas~isehe Entfa l tung eines besonderen 
neuromesodermalen, vielleieht aueh neurektodermMen, jedoch nieht 
S c g w A ~ s e h e n  Gewebes. 

Aber die 51tere und neuere Neurohistologie hat  mittels gelungener 
Neuriten- und Neurofibri l lenimprggnation gelehrt, welch mannigfaltige 
Zellen des Mesoderms, wie z. B. Bindegewebszellen und KvPssnR- 
sehe Sternzellen, in in~imster ri~umlicher Beziehung zu Neuri ten stehen, 
ohne dal~ sie allein sehon deshalb als neuromesodermale Elemente 
gedeutet w0rden w/~ren. I m  gegebenen Fall  muB also yon mesodermalen 
Elementen noch auf andere Weise als dutch die Aufdeekung einer 
innigen Beriihrung mit  Ne,uriten und Netlrofibrillenziigen gezeigt 
werden, dag sie als AngehSrige des Neuromesodermes,  d .h .  als den 

�9 Zellen der Meningen und des Endoperineurium analoge Elemente zu 
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.gelten h~tten. Bislang war dies von den in l~ede stehenden Gef~l~wand- 
zellen, soweit wir sie fiir neuromesodermal halten, nicht gezeigt worden, 
und ob die Xhnlichl~eit der Epitheloiden mit den besonderen Zellen der 
nicht ehromierbaren Paraganglien, aus der wir ihre neurektodermale Ab- 
stammung vermuten, mehr als rage ist, m u ]  an sich erst iiberpriift 
werden, wobei iiberdies sehr zu bedenken ist, da~ eine neurektodermale 
Herkunf t  der besonderen Zel len gerade des Glomus eoecygicum 
keineswegs allgemein angenommen, sondern zum Teil in Abrede gestellt 
wird (W.~TZKA). 

Ein Moment in unserer Betrachtung des in Rede stehenden Gef~l~- 
wandgewebes steht jedoch ]est. Das ist die Tatsache seiner bevorzugten 
geschwulstig-hy~ger~glastischen Ent]altung bei derv .  RECKLI~GHAUSEN- 
schen Neuro]ibromatose, wobei diese Entfal tung in den Rankenneuromen, 
wie mehrfach betont,  offenkundig die Bedeutung eines tragenden 
Geschwulstbestandteiles in baup lanm~iger  Ubereinstimmung mit der 
racemSsen Wueherung ausgemaehten nervSsen Gewebes hat  und nicht 
etwa die Bedeutung eines getragenen, nur nervSs bedingten Geschwulst- 
anteiles wie z. B. die Wucherung des Fettgewebes. Zumindest in der- 
artiger t t insieht  ist also das besagte Gef~l~wandgewebe den nervSsen 
Geweben zur Seite zu stellen. 

~ be r  diese Betonung hinaus mul~ sogleich auch bedacht werden, dal3 
die eigentliche Bedeutung einer Zelle gegebenenfalls weniger auf ihrer 
lLIerkunft, aueh nieht auf ihrer groben Gestalt beruht,  sondern ungleich 
mehr in ihrer besonderen Leistung und in ihrem ganzen biologischen 
Verhalten liegt. In wohl augenf~lligem Make tr iff t  dies yon den Zellen 
des sog, Reizleitungssystems im Herzen zu. Sie haben die gleiche Her- 
kunft  wie das Syneytium des Herzfleisches, sie ~hneln dessen Elementen 
in ihrer groben Gestatt, ]a an den ~bergangsstellen sind sie yon dieseu 
kaum mehr zu unterseheiden. Man kanh sie also, wenn ' man will, als 
modifizierte Muskelfasern des Herzens bezeichnen. Aber hinsichtlich ihrer 
Leistung und ihres gaimen biologisehen Verhaltens gelten sie gemeinhin 
doch als ein Gewebe yon ganz anderer, besonderer Art. Dem tr~igt aueh 
ihre eigene Benennung l~echnung. Es ist, als l~gen sie nicht nur r~umlich, 
sondern aueh leistungsm~i~ig zwischen Nerv und eigentlichem Erfolgs- 
gewebe, dem Nerven in dieser oder jener Hinsicht vielleicht sogar n~her. 

In diesem Sinne darf wohl auch ihre geschwulstige Entfaltung in ~orm yon 
]~habdomyomen bei der v. RECKT.~G~AVSE~sGhen I~eurofibromatose gewertet 
wGrden. WiG uns iiberhaupt die Muttergewebe al]Gr bei dieser Erkrankung wieder- 
kehrenden night epithelialen Geschwulstarten schon aus dem WGsen der v. RECK- 
LINGI~AVSEI~sGhen Erkrankung heraus leistungsm~Big yon vornherein dem l~erven- 
gewebe irgendwie nahezustehen scheinen. Dies gilt unseres Erachtens auch ffir die 
sog. :Nierenkapseltumoren. 

MSglieherweise stehen nun die Epitheloiden, die man ]a in der 
Ta t  mit den Reizleitungsfasern verglichen hat  (GoORMAGRTIGK, u SCHU- 
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MACHE~), in einem ghnlichen Verhgltnis zu den glatten ~uskelfasern 
der GefgBwand. Sie kSnnen diesen in ihrer ~roben Gestalt weitgehend 
gleichen und oft mit unseren derzeitigen fgrberischen Mitteln yon 
ihnen nicht sich unterscheiden lassen. Vom Standpunkt  des gestalt- 
lichen Betraehters darf  demnach die M6glichkeit einer gleichen geweb- 
lichen Herkunft  gewiB nicht aul~er acht gelassen werden. Gleichwohl 
k6nnten sie auch dann noch in ihrer besonderen Leistung eine Art  
nervSser Zellen sein, dem Nervengewebe zumindest nahestehen, wofiir 
auf jeden Fall, wie betont,  ihre geschwulstig-hyperplastische Ent- 
faltung, also ein gewisses bio]ogisches Verhalten, bei der v. RECKLn~G- 
~AusEz~schen Neurofibromatose spricht. Es kSnnte also sein (das 
wollen wir einrgumen), dab das in ~ede stehende GefgBwandgewebe 
in seiner Herkunft  kein eigentliches nerv5ses Gewebe ist, sondern 
nur in seiner Leistung eine Art nervSsen Gewebes darstellt. Das 
zumindest wfirden wir freilich auf a]le Fglle glauben. Vorerst neigen 
wir wegen der )~hnlichkeit der Epitheloiden mit den besonderen 
Zellen der nicht chromierbaren Paraganglien, unter gewissen oben an- 
gefiihrten Voraussetzungen, der ersteren Ansicht zu, warren aber in 
diesem Punkt  die endgiiltige Entscheidung der Frage ab. 

Gleichgiiltig, ob diese zeigen wird, dab es sich um nervSses Ge- 
webe oder dal3 es sich nu t  um eine Art nervSsen Gewebes handelt,  
seine bisherige Wertung insbesondere durch die normale Histologie 
als eines simplen Bindegewebes wird allein schon seiner seit langem 
bekannten besonderen Patho!ogie (Lipoidablagerung, lipoidiger Zerfall, 
hyaline Umwandlung, Verka]kung, VerknScherung, mucoide Ver- 
flfissigung) keineswegs gerecht. 

Dem im KSrper weir verbreiteten simplen Bindegewebe eignen 
solche abwegige Vergnderungen jedenfalls nicht im Sinne sozusagen 
alltgglicher Vorkommnisse. Naturgemgl~ hat  man yon seiten der 
Pathologen die angeffihrte besondere Pathologie des besagten GefgB- 
wandgewebes durchaus vermerkt,  man hat  sie aber viel mehr, wie uns 
dfinkt, durch die unmittelbare Lage eines simplen Bindegewebes am 
Blutstrom und durch seine stoffliche wie mechanische Beeinflussung 
yon diesem her erklgren wollen. Wir glauben aber, wie im folgenden 
(s. S. 258) des ngheren ausgeffihrt, dal~ die wesentliche Beeinflussung 
dieses Gewebes yore Endnetz der beiden LebensstrSme her, an dem es so 
wie die anderen KSrpergewebe liegt, erfolgt. Auch auf solchem Wege 
der Betrachtung gelangt man zur Betonung wenigstens einer zweifel- 
losen Besonderheit des stofflichen Lebens des besagten Gewebes. 

Es ist in dieser Hinsicht von einigem Interesse, dab ausgemachtes nervSses 
Gcwebe gegebenenfalls in bevorzugtem MaBe mucoide Entartung, ttyalin- und 
Kalkablagerung aufweisen kann. Letzteren begegnet man z. B. ~us hgufig 
in den fusiformen :Neuromen des Magens (F~YRTE~), ersterer an den peripheren 
Nerven in Form der sog. mucoiden Degeneration (K~i)c~z~, s. S. 254--255). 
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Ergebnis und Ausblick. 
Das geordnete und gestSrte Leben jedes Gewebes im mensehliehen K6rper 

h~ngt wesentlich ab yon den feinsten Adern der beiden LebensstrSme, des Blut- 
und Ner~enstromes, an denen die besonderen Ze]len der Gewebe liegen. Beide 
LebensstrSme ha]ten wit ffir in sieh gesehlossen und die ~derehen sind das Endnetz 
in diesem Kreis. Die J~derchen des Blutstromes s ind  das ~llgemein bekannte, 
unbestrittene Capillarnetz; die ~derehen: des ~qervenstromes das keineswegs 
allgemein bekannte und begrifflich umstrittene nerv6se Endne• (s. Bo~K]~, 
ST6mz jun.). 

Es ist aber nieht so, d~B alle besonderen Zellen der einfaehen Gewebe un- 
mittelbar an beiden LebensstrSmen ]iegen. ~amentlieh das Capillarnetz des Blut- 
s~romes beschr~nkt sieh gegebenenfalls auf eine Art yon Limbus, d .h .  auf den 
Giirtel der Gewebe, wie dies z. B. am Rande der I~Iornhaut, der Arterien- und 
Yenenwand der  Fall  Jst. ])as Capillarnetz des Blutstromes und das nerv6se End- 
netz sind demnach im Bauplan der menschlichen Gewebe im allgemeinen keines- 
wegs r~umlieh zur ])eekung gebracht. Wohl aber geschieht dies in Form eines 
neurovascul~ren Komplexes an den Capillaren selbst, insofern als diese yon einem 
eigenen nerv6sen Endnetz umsponnen werden (Abbildungen s. bei SV~DE~- 
PL~SS~A~N). Hier finder offenbar eine intime weehselseitige Beeinflussung des 
einen ~etzes dureh das andere start, und im interea]aren Dienst dieser weehsel- 
seitigen Beeinflussung stehen augenseheinlieh mannigfaehe Mantelze]len beider 
Netze. 

Dem Capillarnetz des Blutstromes sind n~mlieh, wie bekannt, 13eritheliMe Ele- 
mente, Perieyten und adventitielle Elemente angelagert, die sich zwar vorerst 
nieht allenthalben ohne jeden Zweifel voneinander unterscheiden lassen, denen 
aber offenbar bedeutsame, besondere Leistungen eignen. Bern nerv6sen ]~ndnetz 
angelagert sind hinwieder gleichfMls mannigfache Zellen, die man  neurogene 
Nebenzellen und neurogene Beizellen nennt, deren Gestalt und Leistung frMlieh 
vorerst nicht befriedigend gekl~rt ist. Sie sind zum Teil w0hl endo-perineuraler 
l-Ierkunft. ]~s ist vermutlich damit zu reehnen, dab hinsichtlieh der besonderen 
Leistung soleher ~V[antelzellen der beiden Endnetze jeweils nieht klar ist, welchem 
der innig vereinten Netze sie im gegebenen Angenblick der T~tigkeit mehr zu 
])iensten stehen. 

Auch  das  Gewebe der  W a n d u n g  des e igen t l i chen  pr~- u n d  pos t -  
capf l la ren  Gefit l~baumes: der  Ar t e r i en  u n d  Venen,  l i eg t  so wie jedes  
ande re  KSrpe rgewebe  a m  E n d e  d e r  be iden  Lebenss t rSme ,  welehe ihm 
yon  seiner  Tiefe her,  d~s i s t  yon  auBen zugef i ihr t  werden  mi t t e l s  der  
capi l l~ren Vas~ vaso rum,  die  a m  L i m b u s  der  Gef~fiwand ver laufen ,  
u n d  mi t t e l s  des gef~l~eigenen nerv6sen  Endne tzes ,  das  m i t  seinen Bei- 
zel len die  Gef~t~wand bis  ans  E n d o t h e l  du rchse tz t .  Von se inem neuro-  
vuscul~ren E n d n e t z  he r  wil l  d a s  gewebl iche  L e b e n  auch  der  Ar te r i en-  
u n d  V e n e n w a n d  wesen t l i ch  v e r s t a n d e n  sein, v im weniger  unseres  
E r a e h t e n s  yon  der  G e f ~ l i c h t u n g  her .  

Die geschwulstige Ent/altung des neurovasculgren Endnetzes im 
Ca~gillargebiet des menschlichen KSrpers nennen wir vascul~re ~euro- 
/ibromatose im weiteren Sinn, seine gesehwulstige Ent]altung in der 
Wand der Arterien und Venen vascul~re Neuro/ibromatose im engeren 
Sinne. 
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im wesentlichen handelt  es sich bei der vascul~ren Neurofibromatose 
im engeren Sinne um Intimaverdickung, Schwund der Media und 
Wucherung der capilliiren Vasa vasorum in der Tunics externa. Die 
feinere Histologie der neurogenen Beizellen, die hierbei in Wucherung 
geraten, ist mangels einer geeigneten Technik noch wenig gekl~rt. Die 
epitheloide Gef~l~wandzelle erscheint vorerst am besten erforscht, 
ist aber vermutlich formenreicher als man bisher annimmt. 

Der mustergiiltigen vascul~ren Neurofibromatose stehen die eigen- 
artigen Ge]ii[3veriinderungen nahe, die man in knotigen ~Veuromen 
beobachtet. 

Gefi~l]ver~tnderungen, die der mustergiiltigen vascul~ren Neurofibromatose 
in ihren Grundziigen sehr ~hneln, begegnet man auch im Rahmen mannigfacher 
Geschehnisse, deren histologisches Bild yon KreislaufstSrung, Gewebsuntergang 
und Entziindung beherrscht erscheint, wie z. B. im Boden chronischer peptischer 
Geschwiire, bei chronischer Cholecyst.itis, bei chronischer Appendicitis. Wir 
sprechea bier yon vasculiirer Neuro/ibroae. 

Die Morph01ogi~ der vascul~iren Neuro]ibromatose im weiteren Sinne, 
da.s ist im Gebiet der neurovascul~tren Endnetze, ist bunt, je nachdem 
welches zellige Element der Endnetze und zugehSrigen Gewebe bei 
der W~cherung in den Vordergrund tr i t t ,  um jeweils im histologischen 
Bride vielleicht sogar zu fiihren. 

Es kann ganz im allgemeinen sein, dab in der Pathomorphologie einschlagiger 
Wucherungea einmal das neurale, das vascul~ire, das neurovascul~ire Endnetz 
in Erscheinung tritt (als R~eurom, als simples Capillarangiom, als peritheliales 
Angiom), ein andermal mehr das versorgte Gewebe (a]s Fibrom, als Lipom). 

Immerhin lassen sich auf Grund der Er/ahrung gewisse einseitige, 
oftmals wiederkehrende und morphologisch einigermal)en gekenn- 
zeichnete Erscheinungsformen unterscheiden wie folgt: 

1. Die vasculgre N6uro]ibromatose des Capillargebietes mit entz~nd- 
lichem Einschlag 

a) in .Form der eigenartigen Polypen der Pars pylorica ventriculi, 
selten such anderer  Orte, t i ler  wuchert das neurovascul~re Endnetz 
mit seine~ Mantelzellen nach Art eines Gramllationsgewebes, jedoch mit 
vordri~ngender geschwulstartiger Entfal tung endo-perineuraler Ele- 
mente, gegebenenfa]ls zu eigenartigen konzentrischen circumvuscul~ren 
KSrperchen. Unter  den offenbar chemotaktisch zustrSmenden weii~en 
BlutkSrperchen f~llt die grol~e Zahl eosinophil gek6rnter Leulcocyten 
auf, wodurch die Vermutung eines sog. allergischen Geschehens yon 
selbst nahegelegt wird; 

b) in Form der ]Neurofibrome; 
c) in wenig eindrucksvoller Entwicklung in der Tunics externa 

grS~erer Arterien und Venen innerhalb yon Rankenneuromen. 
2. Die vasculiire Neuro]ibromatose des Calgillargebietes in Form de8 

ein/achen capillgren Angioms und des endo.peritheliale~ ca, pill~iren 
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Angiomes. Bei diesen wuchern zugleich mit  dem vascul i ren  End-  
netz Mantelzellen des Endnetzes, von denen sich vorers t  nieht mib 
befriedigender Klarhei t  entscheiden !gl~t, ob sie dem neuralen Endnetz  
als neurogene Neben- bzw. Beizellen oder dem vascul~ren Endnetz  
als peritheliale bzw. adventitielle Elemente angehSren. 

Vielleicht sollte man sagen: mehr angehSren. Denn eigentlieh miil~te man 
immer neben der Zugeh6rigkeit hinsiehtlich der Herkunft stets auch die Zu- 
geh6rigkeit hinsichtlieh der iibernommenen Leistung vor Augen haben, - -  welche 
Zugeh6rigkeiten keineswegs sich zu decken brauehen. 

3. Die vasc~ldre Neuro]ibromatose des Ca~illargebietes in Form 
umschriebener Angiomatose als einer Teilerseheinung der geschwulstigen 
Entfa l tung in iiberwiegend neuromatSsen Gew~chsen. 

Wir deuten also die eigentliche vascul i re  Neurofibromatose als 
geschwulstig-hyperplastische Entfa l tung des neurovascul~ren End- 
netzes der Arterien- und Venenwand. Triff t  diese Erklgrung zu, dan~ 
k o m m t  diesem unseres Erachtens die wesent]iche Rolle in der Patho-  
morphologie auch der nicht geschwulstigen Gefi l]erkrankungen zu. 
Dann  macht  seine Enta r tung  unseres Erachtens  auch das Wesen der  
degenerativen und seine Entzfindung jenes der entziindlichen Gef~l~- 
ver~nderungen aus. Daftir spricht allein schon die innerhalb bes t immte r  
Grenzen auffill ige Vergleichbarkeit der angeftihrten vasculgren Er-  
krankungen.  

In  der Ta t  ist die Xhnlichkeit  gewisser Erscheinungsformen der 
mustergiilt igen vasculgren Neurof ibromatose jeweils mit  der Arterio- 
sklerose und jeweils mit  der Arteriitis recht erheblicb. 

Selbstredend unterscheidet sich yon der vasculiren Neurofibromatose die 
Arteriosklerose im einzelnen ja doch, allein schon durch die Ablagerung yon Fett, 
Lipoid und Kalk, und ebenso die Arteriitis, allein schon durch die fibrinoide Ver- 
quellung, fibrinoide Nekrose und Ansammlung weiBer Blutk6rperchen; wir reden 
ja auch nicht yon Gleichheit, sondern yon Vergleichbarkeit. 

Diese Xhnlichkeit hat  jedenfalls dazu gefiihrt, dal~ aus dem Genfer 
Ins t i tu t  eines Pathologen vom Range ASKANAZYs 2 Fglle yon vasculgrer  
Neurofibromatose mi t  periarteriellen nodul i ren  Vergnderungen bei 
jugendlichen NeurofibromatSsen f~lschlich als Periarteriit is nodosa 
verSffentlicht wurden (]~}tOCHER und FROntaL 1928, ROCH und ~/~ARTI!~- 
1938). Eine Ident i tg t  der periarteriellen nodul i ren  Neurof ibromatose 
mit  der Periarteriit is nodosa besteht  histologisch sicher nicht, und hierin 
hat  R]suBI recht. Aber ebenso sicher besteht  eine bemerkenswerte  
Xhnlichkeit, und die friihere Deutung der beiden F~lle dutch ASKA:NAZY 
ist keineswegs nur ein sonderbarer I r r tum.  Die Ahnlichkeit beruht  vor  
allem darauf, dal~ bier wie dort  ein krankhaftes  Geschehen am Gefil~- 
gewebe mit  so auffglligen Erzeugnissen wie periarteriellen KnStchen 
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und circumscripten nodul~ren Aneurysmen vergleichbar in Erscheinung 
tr i t t .  Der Unterschied liegt darin, dab die besagten Erzeugnisse hier 
und dort auf verschiedenartige Lebensvorg/inge allerdings an ein 
und demselben besonderen Gewebe zuriickgehen, n/~mlich bei der Peri- 
arteriitis nodosa auf die Entziindung, bei der periarteriellen nodul/~ren 
Iqeurofibromatose hingegen auf eine geschwulstige Entfaltung. Das 
Triebwerk (der Mechanismus) ist hier wie dort das gleiche, es l~uft nur 
sozusagen auf verschiedenen Touren, oder anders ausgedrfickt: Reiz- 
und Reaktionslage sind verschieden, nicht jedoch das reagierende 
gewebliche Substrat. Bei der Periarteriitis nodosa wertet man die Reiz- 
beantwortung als eine hyperergische (GEoRG B. G~VBER), aber unseres 
Erachtens liegt auch bei der Neurofibromatose eine besondere [freilich 
nur in wenigen Erscheinungsformen mit entzfindlichem Einschlag 
(Eosinophilie!) versehene] allergische ]%eizbeantwortung yon seiten 
des l~ervengewebes vor, die auff/~llige zumindest zeitliche Beziehungen 
zu ausgemachten hyperergisch-entziindlichen Geschehnissen zeigen 
kann, wie z. ]3. in unserem Fall 2 (s. S. 233), bei welchem die cutane 
Neurofibromatose im 16. Lebensjahr gleichzeitig mit dem ersten Anfall 
yon Gelenkrheumatismus auftrat .  

Ungew6hnlich bemerkenswert erscheint in diesem Zusammenhang die Tat- 
sache, dab in diesem Fall yon vascul/~rer l~eurofibromatose mit intimalen nodu]/~r- 
aneurysmatisohen Bildungen h~matogen-mykotische Aneurysmen als h/~matogen- 
metastatisehe Manifestation der Endocarditis polyposa recurrens am gleichen 
Orte wie die vascul/~re Neurofibromatose, n/~mlich an arterie]len Gef&B/~sten in 
der Submucosa des Darmes in Erscheinung traten, und nirgends sonstwo im K6rper. 

Aber auch mit  anderen besonderen, nicht entzfindlichen Ver- 
fassungen des K6rpers sind Zusammenh/~nge gegeben, wie z. ]3. die 
w/~hrend einer Schwangerschaft einsetzende Vermehrung der Haut-  
knoten beim gleichen Falle (s. S. 233) lehrt  (vgl. GOTTROZq, angefiihrt 
nach LUNDT). Die Erforschung weiterer solcher Zusammenh~nge 
(exanthematische Infektionskrankheiten, GOTTRON) ist vonnSten unter  
Beriicksichtigung yon GOTTRO~s wiederholter Betonung, dab nicht 
der Ph~tnotypus Morbus Recklinghausen, sondern eine besondere 
Reaktionsbereitschaft vererbt  werde, die den Ph/~notyp zur Folge habe. 

Im Schrift tum herrscht im allgemeinen die Neigung vor, Ver- 
~nderungen insbesondere der Int ima yore vorbeistrSmenden Blute her 
zu erkl/~ren, sei es durch stoffliche Sch~digung infolge abnormer Zu- 
sammensetzung der Blu~fliissigkeit, sei es durch mechanische Sch/~di- 
gtmg, z. B. infolge erhShten Blutdruckes oder Wirbelbildung. Durch 
solche Vorstellungen l~l~t sich jedoch auch nicht eine der Erscheinungs- 
formen der vascul/~ren :Neurofibromatose unserem Verst/~ndnis n/~her- 
bringen. Diese erkl/~ren wir vielmehr wie folgt : Jedes Gewebe, auch wenr~ 
es zutiefst im Inneren des menschlichen K6rpers sich befindet, liegt 
immer am Ende der beiden LebensstrSme: n~mlich an den Capillaren, 
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d e m  E n d e  der  B l u t s t r o m b a h n ,  u n d  a m  fe ins ten  nervSsen  Netz ,  dem 
E n d e  der  • e r v e n s t r o m b a h n ,  und  i s t  nu r  au f  diese Weise  d e n  Lebens-  
s t r S m e n  er re ichbar .  Das  g i l t  s e lb s t r edend  auch ffir das  Gef~13wand- 
gewebe ;  auch  sein geordne tes  L e b e n  h~ng t  wesent l ich  ab  yon  der  ge- 
o r d n e t e n  Le i s tung  seiner  capi l l~ren Vas~ v a s o r u m  in de r  Tun iea  e x t e r n a  
u n d  der  geo rdne t en  Le i s tung  der  Neurof ib r i l l enz~ge ,  die es bis an  
das  E n d o t h e l  durchz iehen .  So wie sons t  ira. K S r p e r  der  Neuro f ib ro -  
m a t S s e n ,  so k~nn  sieh auch  in  se inen Gef~13w~inden das  5r t l iehe  ~ e r v e n -  
gewebe,  das  i s t :  das  gef~13eigene neurogene  Gewebe geschwuls t ig  en t -  
f a l t en ,  a u f  G r u n d  der  E i n w i r k u n g  Ton Sch~dl ichke i ten ,  die es n i ch t  
y o n  der  Oberf l~che,  d. h. y o n  der  L i c h t u n g  her,  sondern  aus der  Tiefe, 
a m  E n d e  der  L e b e n s s t r o m b a h n e n ,  sowie auch sons t  die  Gewebe,  t ref fen .  

Wir leugnen selbstredend nicht grundsiitzlich die MSgliehkeit, dal3 die Gef~l~- 
wandgewebe gegebenen]alls unmittelbar yon der Lichtung her geschadigt werden 
k6nnten, so wenig als wir die Seh~digungsmSglichkeit etwa des Hautorgans yon 
tier freien Oberfl~che her in Abrede stellen wollten. 

I n  de r  P a t h o l o g i e  der  Gef~13krankheiten h a b e n  viele  Fo r sehe r  
d ie  urs~chl iche Rol le  nervSser  S tSrungen  , a l so  die neurogene Bedingtheit 
soleher  E r k r a n k u n g e n  b e t o n t  (L i t e r a tu r  s. E.  K A u r M A ~ ,  L e h r b u c h  
der  spezie]len pa tho log i schen  Ana tomie ) .  Zweifellos m i t  be g r i i nde t e m 
R e c h t .  ~Nunmehr e rwe i te rn  s ich unsere  Vors te l lungen  dah ingehend ,  
dal3 die  Gef~13wanderkrankungen n i e h t  nu r  nervSs  bed ing t ,  sondern  
se lbs t  im wesen t l i ehen  nervSse  Gewebsve r~nderungen  dars te l l en ,  n~m- 
]ich E r k r a n k u n g e n  des gef~13eigenen neurogenen  Gewebes (sowie des 
g e f ~ e i g e n e n  Capi l largewebes) .  

Unter musterhaften Verh~ltnissen beschrankt sieh der vaseulare Anteil 
6rtlieh auf die Tunica externa und versorgt yon bier aus die eigent]iche Gef~B- 
wand ~ wie die Cornea vom Limbus her, um erst unter gewissen abwegigen Be- 
dingungen wie ein Pannus in sie vorzuwuchern. Bei der vaseul~ren ~eurofibro- 
matose sind diese Bedingungen nicht allgemein gegeben; bier kommt es zumeist nur 
in der Tuniea externa, also an e r r  und Stelle, zur Wucherung der Vasa vasorum. 
Die neuerliehe histologische Untersuchung der gro[3en Gefii[3e bei der Neuro- 
fibromatose steht tibrigens noeh aus. In  6 yon unseren 7 Fallen (24jahrige, 
28jahrige, 46j~hrige Frauen,~ 38jahrige, 47j~hrige, 66j~hrige Manner) bestand 
keine oder nur eine sehr geringgradige Arteriosklerose; bei einer 49j~hrigen Frau 
(Endocarditis polyposa reeurrens) hingegen fand sieh eine schwere Aortenver~nde- 
rung vet, die bei der Betrachtung mit freiem Auge als Arteriosklerose (?) gewertet 
wurde. 

Wir ha]ten es ffir n5tig, dab die ttistologie der Angiome, namentlich der 
racemSsen Angiome des Gehirnes mit ihren eigenartig gebauten Gef~l~en sowie der 
Angiome der Jugendliehen, und viele andere Fragen der Onkologie des BlutgefalL 
systems unter den bier dargelegten Gesiehtspunkten neuerlich vorgenommen 
werden. Allein sehon das im Bereieh der racemSsen Angiome des Gehirnes be- 
tonte ~ehlen einer Differenzierung der Gef~l]wand in Arterien und Venen (T6~Is )  
liel3e sich durch einen Umbau ~hnlieh wie bei der vaseularen Neurofibrom~tose 
erklaren und brauehte nieht als Ausdruck einer gestaltlich fal3baren kongenit~len 
Mi~bildung zu gelten, sondern dfirfte als Folge einer ererbten besonderen Art yon 
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Reizbeantwor~ung betrachtet werden, um so mehr ~]s hierbei sichere Zeichen 
prim~rer ttirnmi~bildung in Abrede gestellt werden (PE~E~S). ttyalin-sklerotische 
rundliche Gebilde, die man in solchen Gew~chsen a]s ,,GefM]~quivalente" be- 
schrieben hat (s. Sc~Lu~PF), k6nnten vielieicht verSdete nodul~re Aneurysmen 
sein, und auch der Befund yon ,,Gef~l]en im Gefa~" (s. Cvs~i~o und BAILEY, 
SC~LU~r, Literatur), also yon weitestgehend veranderten Gef~en, in deren 
Innerem knapp aul]en yore Endothel eine Art Medi~ neu gebildet erscheint, 
h~tte sein Vorbild bei der vascul~ren ~eurofibromatose, zwar nicht in deren yon 
REu~I und uns beschriebenen Erscheinungsformen, wohl aber ~n entsprechenden 
Befunden, die jfingst ]~6cK bei vascularer ~eurofibromatose des Auges erhoben hat. 

Zusammen/assung. 

1. Die vasculgre Neuro]ibromatose ist eine dem NeurofibromatSsen 
eigene G e f ~ e r k r a n k u n g  von besonderer Art. 

2. Sie beruht  im wesentliehen auf  geschwulstig-hyper~stischer 
Entfaltung des neurovascul~iren Endnetzes mit seinen Beizellen 

a) in der W~nd yon Arterien Und Venen, 
b) im Capillargebiet. 
3. Die _Neurofibromatose der Arterien und Venen (~- die vascul~re 

Neurofibromatose im engeren Sinne) geht aus geschwulstig-hyper- 
plastischer Entfal tung des ge]gfieigenen, intramuralen Nervengewebes 
sowie des ge]ii/3eigenen Capfllargewebes in der Tunica externa her- 
vor, wobei die Elastie~ mannigf~che Ver~tnderungen erf~hrt und die 
glatte Muskulatur der Media eine Verdfinnung oder einen vSlligen 
Sehwund erleidet. Die Neurofibromatose der Arterien zeigt hierbei 
folgende Erscheinungsformen : 

a) eine einfaehe intimale;  
b) eine vorgeschrittene intimale ( F o r m e  intimMe pure, I%EUBI), 
e) eine nodul~r-aneurysmatisehe intimale (Forme int imale et 

an6vrismale,  R~v~I) ,  
d) eine periarteriell-nodul~re (Forme nodulaire, R~tTBI), und 
e) eine epitheloidzellige Form. 
Sie finder sieh als eigentliche vascul~re Neurofibromatose (= vascul~re 

T l~euroflbromatose ~a~:' ~ZOZ#V) verbreitet im K6rlger des Neuro/ibro. 
matSsen. 

Die8er eigentlichen valcul~iren ~euro[ibromatose in ihren Grundzi~gen ~ihnlich 
sind Gef~Bver~nderungen innerhalb yon fusiformen und multiformen I~eu- 
romen (--intrablastoma~Sse vasculiire ~euro/ibrornato~e. Vgl. SC~En~.) 

4. Die vasculgr~ ~euro]ibromatose des Ca~illargebietes ( =  die vas- 
cul~re I~eurofibromatose im weiteren Sinne) t r i t t  am E ~ e  der Strombahn 
des Blutes unter  augenf~lliger BeteiHgung endo-perineurMer Hilll- 
zellen und wohl auch der t t is t iocyten sowie der Fibroeyten der ()rtlich- 
keit  in Erscheinung: insbesondere in Form yon I~eurofibromen des 
Magens und Darmes oder in Form eigen~rtiger Polypen der Pars  
pyloriea ventriculi. Solehen Wueherungen eignet in der Regel ein 
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entz i indl icher  Einschlag  mi t  Eosinophilie, entweder  vor i ibergehend (in 
den Neurof ibromen)  o der daue rnd  (in den besagten Po lypen  der Pa r s  
pylorica ventr icul i ) .  Die Frage  nach  einem sog. allergischen Geschehen 
wirft  sich bier  yon  selbst  auf. 

5. E ine  ererbte  besondere Ar t  der l~e izbeantwor tung  yon  Reizen,  
die sehr wohl der Umwel t  e n t s t a m m e n  kSnnen ,  ma c h t  ve rmu t l i ch  
das Wesen der v. I:~ECKLINGHAUSENschen Neurof ib romatose  ganz im 
al lgemeinen,  u n d  jenes der vascul~ren ~eu ro f ib roma tose  im besonderen  
aus. I)iese l~e izbeantwor tung  t r i t t  gegebenenfal ls  plStztich in  Er-  
scheinung,  so z . B .  gleichzeitig mi t  e inem f ieberhaf ten  Gelenk- 
rheumat i smus .  

6. I )em neuro-vascu la ren  E n d n e t z e  der Arter ien-  u n d  V e n e n w a n d  
k o m m t  unseres  Erach tens  die wesentl iche l~olle auch in  der Pa tho-  
morphologie der n ich t  geschwulst igen Gefa~erk rankungen  zu. Seine 
E n t a r t u n g  mach t  offenbar  das Wesen  der degenera t iven  u n d  seine 
E n t z i i n d u n g  offenbar  das Wesen  der en tz i indl ichen  Gef~Bvergnderungen 
aus. Dafiir  spricht  al lein schon die ~hn l i chke i t  gewisser Erscheinungs-  
formen der e igent l ichen vascul~ren iWeurofibromatose jeweils mi t  der  
Arteriosklerose u n d  j ewe i l s  mi t  d e r  Arter i i t is ,  ja  sogar u n d  ins- 
besondere mi t  der Periar ter i i t is  nodosa. 
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