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Ober vascul/ire Neurofibromatose* 
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Vascular  I n v o l v e m e n t  in Neurof ib romatos i s  

Summary. Feyrter suggested the term "vascular neurofibromatosis" for rarely described 
vessel-wall changes in generalized neurofibromatosis. These changes, followed by severe 
alteration of the wall and obliteration of the lumen, probably are produced by a proliferation 
of nerve fibers in the wall of the blood vessels. The classification into 5 different forms, as 
proposed by Feyrter and Reubi, is based on the different localization of the process in the 
vessel wall. 

The general morphological and clinical features of two recently observed cases of this 
rarely diagnosted disease are discussed. 

Zusammen/assung. Es wird fiber zwei Beobachtungen mit Gef/~Bver~nderungen berichtet, 
die im Rahmen der generalisierten Recklingh~usenschen Neurofibromatose bzw. bei solit/iren 
Neurofibrom aufgetreten sind. Diese selten beobachtete Manifestation der Neurofibromatose 
beruht wahrscheinlich auf einer Proliferation des gef/~Beigenen Nervengewebes und wurde yon 
Feyrter ,,vaseul~re Neurofibromatose" genannt. Die Gef/~]wand ist meist schwer deformiert 
und die Lichtung eingeengt. Der Befall yon verschiedenen Gef~Bschichten kommt in der 
Einteilung in fiinf verschiedenen Gruppen zum Ausdruck. Morphologie nnd Klinik werden 
diskutiert. 

I m  t%ahmen der  genera l is ier ten  Reckl inghausensehen  Neurof ib romatose  
l inden  sich sel ten besehriebene Gef/~$ver~nderungen, die zu einer Veruns ta l tung  
der  Gef~Bwand fiihren. Sie beruhen  n~ch F e y r t e r  (1948, 1949) auf einer ,,ge- 
schwulst igen En t f a l t ung  des gef~13eigenen ~Nervengewebes", naeh Reub i  (1944) 
aber  s ind sie nur  Ausdruek  der  a l lgemeinen Pro l i fe ra t ions tendenz  des n icht  ner- 
vSsen Gewebes bei der  Neurof ibromatose .  

Sehon bevor  sieh die beiden Au to ren  mi t  diesen Ver~nderungen eingehend 
befaBt haben,  wurden  bei einigen Fi~llen yon general is ier ter  Neurof ib romatose  
Gef~$ver~nderungen beobaehte t ,  die von A s k a n a z y  und  Cailliau als Per ia r te r i i t i s  
nodosa  gedeu te t  wurden.  Man h a t  sogar  yon  einer e rhShten  Disposi t ion  der  
Neuro f ib romatosek ranken  fiir die Per ia r te r i i t i s  gesproehen.  En tgegen  diesen Be- 
h a u p t u n g e n  v e r t r a t  Seherer  (1933, 1934) die Meinung, dal~ die Gef~$ver~nderun-  
gen eine morphologische Besonderhe i t  dars te l len  und  mi t  der  Per ia r te r i i t i s  nodosa  
nichts  zu tun  haben.  

Die  Benennung  , ,vaseul~re Neurof ib romatose"  und die Ein te i lung  in  eine 
general is ier te  Fo rm,  die diffus in al len Gef~Ben der  an  Neurof ib romatose  Lei- 
denden  zu f inden ist,  und  in e ine , , i n t r ab la s toma tSse  vascul~re Neurof ib romatose" ,  
die nur  innerha lb  yon Neurof ib romen  lokal is ier t  ist ,  s t a m m t  yon Feyr te r .  

Der  Befal l  von versehiedenen Gef~Bsehiehten und  die einzelnen morphologi-  
sehen Besonderhe i ten  k o m m e n  in der  ers ten  von Reub i  getroffenen Ein te i lung  

* Herrn Prof. Dr. Max l%atzenhofer zum 60. Geburtstag gewidmet. 
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zum Ansdruek.  Den drei  zuers t  besehr iebenen F o r m e n  wurden  dann  von F e y r t e r  
noeh zwei hinzugefiigt ,  so dag  nun folgende b e k a n n t  s ind:  

1. Eine  einfaehe in t imale  F o r m  (Form in t imale  pure  - -  Reubi) .  
2. E ine  for tgeschr i t tene  in t ima le  F o r m  (Feyr ter ) .  
3. Eine  nodul / t r -aneurysmat i sehe  F o r m  (Form in t imale  et  aneurysmale  - -  

l~eubi). 
4. Eine  periarteriel l-nodul~tre F o r m  (Form nodula i re  - -  Reubi) .  
5. Eine epi theloidzel l ige F o r m  (Feyr ter) .  
Die nur  sporadisehen Mit te i lungen in den le tz ten  25 J ah ren  (Martin,  1948; 

Lamber s  u. Ort iz  de Zara te ,  1952; Obidi tseh-Mayer ,  1949; Ratzenhofer ,  1954) 
zeigen unserer  Meinung naeh lediglieh, dab  diese besondere  Mani fes ta t ion  der  
Neurof ib romatose  noch zu wenig b e k a n n t  ist,  n ieht  jedoch,  dab  sie so selten vor- 
k/ime. An H a n d  zweier eigener Beobaeh tungen  sollen die Morphologie sowie die 
diagnost ische P r o b l e m a t i k  der vasculgren Neurof ib romatose  erSr ter t  werden.  Der  
erste, nun folgend geschi lder te  Fa l l  wurde,  vor  a l lem hinsieht l ich der  kl inisehen 
Daten ,  berei ts  kurz  publ iz ier t  (Pawla ta  u. Mikuz). 

Eigene Beobachtungen 
Fa l l  1 

Auszug aus der K~'ankengeschichte. Ein 35j~hrigcr Mann wird wegen starker Schluck- 
beschwerden, subfebriler Temperaturen und einer Schwellung des retropharyngealen l%aumes 
an der Klinik aufgenommen. Bei der folgenden Incision des vermeintlichen retropharyngealen 
Abscesses entleerten sich jedoch aus dem Retropharyax Blut und Blutcoagula. Zur Blut- 
stillung mui~te die Arteria earotis externa unterbunden werden. Zweimalige histologische 
Untersuchungen yon Probeexcisionen aus diesem Gebiet zeigten angiomatSse Wucherungen, 
kcine entziindlichen Ver~nderungcn. Sp~ter wurde ein Hautknoten vom FuBrficken abge- 
tragen, dessen histologische Untersuchung typische :Neurofibromstrukturen ergab. Die schnell 
wachsende ttalsgeschwulst wurde ohne Erfolg bestrahlt, und der Patient starb 3 Monate 
nach der Aufnahme plStzlich und unerwartet. 

Auszug aus dem Obdulctionsbe]und. Leiche eines jungen Mannes in schlechtem Ern~hrungs- 
zustand mit den typischen Merkmalen der Neurofibromatose: Die Haut ist yon milchkaffee- 
farbenen Flecken fibers~t, an der rcchten Schulter ein breiter, lappenfSrmiger Tierfellnaevus, 
au~erdem finden sich mehrere bis kirschengroi~e, scharf begrenzte Hauttumoren. Die rechte 
Halsseite ist auffallend verdickt. Unter der Muskelschicht im retropharyngealen Raum aus- 
gebreitet, findet man einc mannsfaustgro~e, gut abgekapselte Geschwulst, die nach dorsal 
bis zum Processus mastoideus reicht und ventralmedial den Sinus piriformis ausffillt und die 
rcchte aryepiglottische Falte sowie den cranialen Oesophagus medialw~rts verdr~ngt. Nahe 
dem Sinus piriformis liegt eine klaffende Incisionswunde, aus dcr Blutcoagula ragen. Die 
Schnittfl~che des Tumors ist landkartenartig bunt gef~rbt, das Zentrum nekrotisch zerfa|len. 

In der rechten PleurahShle findet sich ca. 1800 em 8 ffischcs Blur. In der Kuppel des 
Rippenfells ist ein tells intra-, teils extrapleural gelegen'er pflaumengroBer Gef~13kniiuel vor- 
handen, der yon graugelblichem Gewebe umhfillt und durchwachsen ist. Ein dickwandiges 
Gef~B ist arrodiert und stellt die Blutungsquelle dar. Der Gefi~i3kn~uel steht in Verbindung 
mit dem Vcnengeflecht und mit kleineren ~sten des Truncus eostocervicalis. 

t I i s to logisehe Unte r suehung  

T u m o r  an der Pleural~uppel. Bei der mikroskopisehen  Unte r suehung  des 
Gef/ igknauels  in  der  P l eu rakuppe l  fallen die m/~ehtig aufge t r iebenen  Nervenfaser-  
b/ indel  auf. Sic zersp l i t t e rn  oft  in einze]ne Fase rn  und  laufen in ein Grundgewebe  
aus, das  einem diffus waehsenden  Neurof ib rom entspr icht .  Dazwisehen sind 



~ber vasculEre Neurofibromatose 175 

Schema. Schematische Darstellung der arterioven6sen Fistel in der Pleurakuppel. Das GefgB- 
knguel wird yon den Fasern des ~Neurofibroms durchflochten 

immer wiedcr Inseln yon gewuchertem Fettgewebe eingelagert. Der makroskopisch 
nur als Gefg6knguel imponierende Knoten ist somit in ein Tumorgewebc, das 
aus Ncrvenfasern, gewucherten Schwannschen Zellen (Masson) bzw. endoneu- 
ralen Zellen (Feyrter) und Fettzellen besteht, eingeschlossen (s. Schema). 

Zwisehen den Nervenfaserbfindeln und im Fettgewebe sind zahlreiehe Tast- 
kSrperchentumoren (oder auch Tas~kSrperchenkarikaturen gennant) eingelagert 
(Abb. 1). Es sind dies rundlich-ovale, fibrillgr aufgebaute, van-Gieson-gelbe 
KSrperchen mit groBcn, chromatinarmen und pcripher liegendcn Kernen. Diese 
Strukturen sind einzeln oder auch in grSBeren Konglomeratcn zu linden. 

Die Gefgfivergnderungen werden nun, der grSBeren l~bersicht wegen, nach 
Kaliber beschrieben. 

Capillaren. Kleine, im Fettgewebe liegende Capillaren zeigen meist eine starke 
Aufsplitterung der Wand. Sie werden aus fasrigen, groBkernigen Zellen, die wirbel- 
ghnlieh die Lichtung umgeben, aufgebaut. Nicht selten finder man capillar/~hn- 
lithe Gef~ge in der unmRtelbaren Nghe yon TastkSrperchentumoren. Sie er- 
scheinen als einfache Liicken im Grundgewebe. Die Gefgf3wand besteht nur aus 
einer Reihe yon groBkernigen Zellen, die morphologisch den die Tastk6rperchen 
bildenden Zellen vSllig gleich sind (Abb. 4b). Ahnliche Capillarver~ndcrungen, 
Tastk6rperchentumoren sind im Epineurium des Plexus brachialis zu sehen. An- 
liegende Anteile des Hals-Sympathicus sind auch betroffen. 

Kleinere grterieniiste. Die kleincren Arterien sind yon der vascul~ren Neuro- 
fibromatose am stgrksten befallen. Die Gef/tBwand wird von konzentrisch gela- 
gerten, bindegewebigen Elementen mit groBen ovalen und chromatinarmen Kernen 
aufgebaut. Diese zellig-fasrige Wucherung ffihrt zu einem totalen Schwund der 
urspriingliehen Gef/~Bschichten. Die Wand bekommt ein liickenhaRes, netz- 
f6rmiges Aussehen, und man hat den Eindruck, dab die Kerne in diesen spindel- 
f6rmigen Lticken liegen (Abb. 2). 

Mittelgrofle Ateriendiste. Im Gegensatz zu kleineren Arterien~sten zeigen die 
mittelgroBen (Durchmesser ca. 0,3--0,5 cm) vorwiegend einen Befall der Ad- 
ventitia. Die inneren Gef/~Bschichten sind erhalten geblieben: Nur in der Ad- 

12 Virchows Arch.  Abt.  A Pa th .  Anat . ,  ]3d. 356 
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Abb. 1. Fall 1, 35j~hriger Mann. S.-Nr. 809/1970. TastkSrperehentumor als Spezialstruktur 
in dem diffus waehsenden Neurofibrom der rechten Pleurakuppel. Daneben ein neugebildetes 

Gef/il3 (Formol, Gefr.-Sohn., s. Thionin nach Feyrter, 400faeh) 

ventitia sind wiederum cytoplasmaarme Zellen mit grogen ehromatinarmen 
Kernen (Abb. 3a). Diese neurofibromat6se Wueherung seheint das Gefag mantel- 
f6rmig zu iiberziehen, ohne dabei die Wandschiehten zu zerst6ren oder die GefaB- 
liehtung starker einzuengen. AuBerdem sind zahlreiehe Vasa vasornm und Tast- 
k6rperehentnmoren zu linden (Abb. 3b). 

Weiterhin sind mittelgroge Arterien mit erhaltener Sehiehtung anzutreffen. 
Lediglieh ihre Intima ist eigenartig polsterf6rmig aufgetrieben, zwisehen Endo- 
thel und Membrana elastiea interna sind groBe plasmaarme Zellen mit grogen 
Kernen gewuehert (Abb. 4a). Das zentralliegende und gr6gte GefaB der arterio- 
venSsen Fistel zeigt eine Nekrose samtlieher Wandsehiehten mit starkerer ent- 
ziindlieher Infiltration, jedoeh keine neurofibromatSsen Veranderungen. Dieses 
Gefag stellt dig Blutungsquelle dar. 

Venen. Venenahnliehe Gefage mit weiterer Liehtung zeigen eine gut erhaltene 
Intima und Media, die Adventitia ist jedoeh dutch neurofibromat6ses Gewebe 
ersetzt (Abb. 4a). Aueh bier sind polsterf6rmige Auftreibungen der Intima anzu- 
treffen (Abb. 5). 

Halsgeschwulst. Die groge, retropharyngeale Gesehwulst ist sehr uniform aus 
spindelf6rmigen oder ovMen, dieht nebeneinander liegenden Zellen aufgebaut. Bei 
sehwaeher Vergr6gerung wird stellenweise eine biindelf6rmige Anordnung er- 
kennbar. Im medialen Anteil, unter der I-Iypopharynxsehleimhant, ist die Ge- 
sehwulst zellreieher and faserarm: Sie besteht aus grogkernigen, runden bis 
spindelf6rmigen Zellen mit sehmalem Cytoplasmasaum. Mitosen sind hier zahl- 
reieher vorhanden als im lateralen Gesehwulstanteil, der meist aueh einen faserigen 
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Abb. 2a u .b .  Fall 1. a Ubersicht  der vascul/~ren Neurofibromatose der Pleurakuppel:  pl 
Pleuradeckzellen, g Gef~Be mi t  vascul/~rer Neurofibromatose, ] Fettgewebswucherung (Formol, 
Paraffin, HE, 40fach). b AusschniVt aus a 250fach. Fortgeschri t tene intimale Form der vascu- 
lKren Neurofibromatose. Ringf6rmige Zell- und  Faserproliferation mit  starker Verdickung der 

Gef/~$wand 

12" 
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Abb. 3 a u. b. Fall 1. a M'terie im Tumor mit Ausbreitung yon Neurofibromsfrukturen in der 
Wand (Formol, Paraffin, HE,  100fach). b Ausschnitt aus a 250f~eh. Tastk5rperchentumor (t) 

und neugebildete Vasa vasorum (v) 
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Abb. 4a u. b. Fall 1. a D'bersieht einer arterioven6sen Fistel mit vascul~irer Neurofibromatose: 
n/Diffus  waehsende Anteile des Neurofibroms, [ induzierte Fettgewebswueherung, n Nerven- 
faserbiindel, t Tastk6rperehentumor, v Venenkomplexe mit Neurofibromatose der Adven~itia, 
a r  Arterie mit  polsterf6rmiger Intimaverdiekung (Formol, Paraffin, I-IE, 40faeh). b In Ent- 
stehung begriffener TastkSrperehentumor (t) und neugebilde~es GefgB (g) in den diffus waeh- 
senden Anteilen des Neurofibroms. Alle drei Elemente werden aus gleiehen Zellen aufgebaut 

(Formol, Paraffin, HE, 400faeh) 
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Abb. 5. Fall 1. Vene mit  polsterf6rmiger Intimaproliferation (i) in diffus waohsenden Anteilen 
des Neurofibroms (Formol, Paraffin, HE, 250faeh) 

Abb. 6. Fall 1. Fortgeschrittene intimale Form der vasculgren Neurofibromatose ( - - )  in der 
Geschwulstkapsel des maligne entarteten Heurofibroms. Anschliel~end noch Media und 

Adventitiareste (a) (Formol, Paraffin, HE, 250fach) 



Dber vascul/~re Neurofibromatose 181 

Abb. 7a u. b. Fall 2. 20jS~hrige Frau. E. Nr. 8481/54 (Path. Inst. d. Univ. Graz). Curettage 
aus dem Corpus uteri, a Neurofibromatose des Endometriums (nl) mit Beteiligung der 
Spiralarterien (8) (Formol, Paraffin, HE,  100fach). b Ausschnitt aus a 400fach. Gewucherte 

,,epitheloidzellige" Elemente in der Wand einer Arteria spiralis 
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Abb. 8. Fall 2. Neurofibromatose des Endometriums. Einengung eines Gef~Ses durch kon- 
zentrische Wucherung yon zellig-fasrigen Elementen (Formol, Paraffin, HE, 250fach) 

Aufbau besitzt. Die Geschwulst ist demnach ~ls m~ligne entartetes Neuro- 
fibrom anzusehen. Eine dicke Kapsel ist nur an der dorsol~terMen Seite der Ge- 
sehwulst ausgebfldet, medial-ventral ist der Tumor gegenfiber der Tuniea Ad- 
ventitia pharyngis zwar ziemlich seharf abgegrenzt, eine eigene Gesehwulstkapsel 
kann jedoch nicht erkannt werden. Unter  der Tuniea muscul~ris sind reichlieh 
dickwandige GefABe vorhanden, die eine angiomatSse Hyperplasie d~rstellen. 
Bei beiden Probeexcisionen wurde gerade dieses Gebiet getroffen. Befunde einer 
v~seul~ren Neurofibromatose sJnd nur an der dorsol~teralen Seite in der Ge- 
sehwu]stkapsel zu linden. Hier sind kleinere Arterien£ste mit  diffuser W~nd- 
verdickung auffindbar. Die Wand ist von konzentriseh gelugerten Ze]len mit 
grol~en ehrom~tinarmen Kernen aufgebaut. Die ursprfingliehen Wandsehiehten 
sind nieht mehr erkennbar (Abb. 6). Von den el~stisehen Fasern sind nur mehr 
Reste zu linden. 

Die fibrigen Org~ne zeigen, aueh bei der mikroskopisehen Untersuchung, keine 
Besonderheiten. 

F~ll 2 

Eine 20j~hrige Frau ohne jegliehe Zeichen einer generalisierten Neurofibro- 
matose kommt  wegen Metrorrhagien zur Untersuehung. Zur diagnostisehen Ab- 
kl~rung wird eine Curettage aus dem Corpus uteri vorgenommen. 

Histologische Untersuchung. I m  Gesehabsellnateri~], im Endometr ium aus- 
gebreitet, findet sich ein typisch gebautes Neurofibrom. Am Rande sind noeh 
Endometriumdrtisen und Strom~ erkennbar (Abb. 7a). Auff~llend die grol~en, 
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durchwegs wandverdiekten Arteriae spirales. Die Wand wird von Epitheloid- 
zellen mit gro6en, chromatinarmen Kernen aufgebaut. Die urspriingliehen Wand- 
sehiehten sind nicht mehr erkennbar und die Liehtung ist stark eingeengt (Abb. 7b). 

Kleinere Arterien~ste zeigen hier ghnliche Ver~nderungen wie beim ersten 
Fall : Die Gefgl3wand wird yon konzentriseh gelagerten zellig-fasrigen Elementen 
aufgebaut (Abb. 8). 

Diskussion 

Die Ergebnisse der histologisehen Untersuchung unseres Materials stimmen 
mit den frfiher besehriebenen Formen der vaseulgren Neurofibromatose meist 
tiberein. Die kleineren Arterien im Bereieh des Tumors in der Pleurakuppel, in 
der Kapsel der Halsgesehwulst sowie aueh einzelne im Neurofibrom des Endo- 
metriums zeigen eindeutige Vergnderungen, die fiir die ,,einfaehe und fort- 
geschrittene intimale Form" Feyrters (Form intimale pure Reubi) eharakteristiseh 
sind. Die epitheloidzellige Form, die mit den kleineren arterioven6sen Anasto- 
mosen grol3e ~hnliehkeit besitzt, ist nut  im 2. Fall vertreten. Lediglieh der 
Befall der Adventitia der grSl3eren Gef/~B~ste ist der periarteriellen nodulgren 
Form Feyrters nieht ~hnlieh, sondern entspricht m6glicherweise einer einfachen 
adventitiellen Form, die zu keiner Deformation des Gef/~ges fiihrt. Die kleinen 
Capillaren im Fettgewebe und aueh im Epineurium der Nervenfasern des Plexus 
braehialis zeigen eine Aufsplitterung der Wand mit fasrigen Auslgufern in die 
Umgebung. Diese Vergnderungen wurden yon Ratzenhofer ,,perieapillgre inter- 
stitielle Form': genannt. Aus seinen Ansf/ihrungen geht jedoeh nicht hervor, ob 
er diese Ver~nderungen als eine Sonderform betraehtet oder sie der intimalen 
Form (was unserer Meinung nach riehtig whre) zuordnet. Die Besonderheit 
unseres ersten Falles besteht in der Ausbreitung der Neurofibromatose innerhalb 
einer arteriovenSsen Fistel. Die arteriovenSsen Fisteln sind bekanntlieh per- 
sistierende Kommunikationen zwisehen Arterien und Venen, die am Beginn der 
Differenzierung des Capillarplexus bestanden habem Ihre Entstehung wurde 
yon der Neurofibromatose h6ehstwahrseheinlieh nieht induziert, sondern sp/~ter 
lediglieh im Mitleidensehaft gezogen, da die Gef/tge yon Nervenfasern umgeben 
und durehfloehten waren. Es ist jedoeh m6glieh, dal~ die Neurofibromatose ein 
raseheres Waehstum der Angiodysplasie bzw. eine rasehere Vergr56erung des 
Gesamtquersehnittes gef6rdert hat. Die Drosselung des Blutstromes in den 
kleinen, yon Neurofibromatose befallenen Gef~13en hat die sehon primer unbe- 
st/~ndigen Druekverhgltnisse in der arterioven6sen Fistel sieher versehleehtert 
und letztlich zur Gef/igruptm-, die die tSdliehen Blutungen verursaehte, gefiihrt, 
obwohl das meehanisehe Moment, die Reibung beider Pleurablgtter, aueh zu 
dieser Komplikation hgtte fiihren kSnnen. Bei unserem 2. Fall hatten nieht nut  
das kleine Neurofibrom, sondern viehnehr die eLngeengten Gef~13e mit der daraus 
folgenden Drosselung des Blutstromes die lang andauernden Blutungen aus dem 
Uterus verursaeht. 

Die in der Gef~13wand gewneherten Zellen sind weder den Sehwannsehen 
Zellen noeh den typisehen Neurofibromstrukturen liehtoptiseh /thnlieh; deshalb 
ist aueh leieht verst/~ndlieh, warum Reubi diese Gefg6ver~nderungen nur als 
nerv6s bedingt und nieht yon nervSser Natur  angesehen hat. Feyrter  bemerkt 
jedoeh, dab hyperplastisehes Fett- und Bindegewebe bei der Neurofibromatose 



184 G. Mikuz und A. Propst: 

in ihren Erseheinungsformen nicht veri~ndert und daher auch leieht erkennbar 
sind, im Gegensatz zu den in der GefgBwand gewucherten Zellen. Die spi~teren 
Publikationen befassen sich nieht mehr mit  der Histogenese dieser Ver/~nde- 
rungen; lediglieh Ratzenhofer/~ugert  Bedenken, was die intimMe Form betrifft. 
Es sei n/imlieh schwer verst/tndlieh, warum die In t ima immer betroffen ist, die 
Media abet nie, obwohl erstere vim weniger nerv6se Elemente enthglt Ms letztere. 

Der in nnserem Fall augerordentliehe Reiehtum an Tastk6rperehentumoren, 
die immer in der unmittelbaren NiChe der vergnderten GefgBe auftreten, seheint 
uns ein sehr starker Beweis ffir die nerv6se Natur  der Wueherung. Ein weiterer 
wichtiger Beweis daffir sind unserer Meinung naeh die zahlreichen, in der Um- 
gebung yon diesen Tastk6rperehentumoren zu findenden eapillar/thnliehen 
Gebilde, die yon gleiehen Zellen wie die K6rperehen selbst aufgebaut werden. Es 
ist im Schrifttum sehr wenig fiber diese Formation zu finden. Wit hMten es ffir 
m6glich, dag sie infolge von Waehstumsimpulsen seitens der TastkSrperehen- 
tumoren sowie des benachbarten hyperplastischen gewueherten Fett-  und Binde- 
gewebes entstanden sind. 

Gezielte histochemisehe und elektronenmikroskopische Untersuehungen k6nn- 
ten die Feyrtersehe These best/~tigen und erg/~nzen, wit dies bei der neurogenen 
Ableitung des granul/iren Neuroms (Granularzellmyoblasten) dutch elektronen- 
mikroskopische Untersuehungen (Propst u. Weiser, 1971; Fisher u. Weehsler, 
1962) spi~ter bestgtigt werden konnte. Leider wird die Diagnose der vaseul/~ren 
Neurofibromatose immer erst histologisch gestellt - -  zu diesem Zeitpunkt ist 
das gesamte Material sehon lange formolfixiert und sowohl ffir histochemische als 
aueh fiir elektronenmikroskopische Untersuehungen unbrauehbar.  

Seltsamerweise ist die vaseul/~re Neurofibromatose im angelsi~chsisehen 
Schrifttum praktiseh unbekannt.  Knigth u. Caneilla (1968) beriehten z.B. fiber 
ein geplatztes Aneurysma der Vena eava superior. Die histologisehe Untersuehung 
der GefgBwand zeigt im Bereieh des Aneurysma typisehe Neurofibromstrukturen 
und Tastk6rperehentumoren, die abet trotz elektronenmikroskopiseher Unter- 
suehungen nicht im Sinne der vaseuliiren Neurofibromatose gedeutet wurden. 

Aus den bisher publizierten F/~llen und aus unseren 2 Fallen ist ersiehtlich, 
dag die klinische Diagnose der vaseul/iren Neurofibromatose /iuBerst sehwierig, 
wenn nieht unm6glieh ist. I toehdruek wurde in 2 Fi~llen yon Reubi und im Fall 
yon gatzenhofer  beobachtet,  wobei im letzten Fall der Hochdruck yon einer 
neurofibromat6sen Sehrumpfniere verursaeht wurde. Es erseheint uns somit 
wiehtig, dag bei Neurofibromatosef/~llen, die mit  Hochdruck oder Zirkulations- 
st6rungen einhergehen, an die vasculgre Neurofibromatose gedaeht wird. Man 
sollte fiberhaupt bei der generalisierten Neurofibromatose nicht vergessen, dab 
diese Erkrankung multiple Probleme der allgemeinen Pathologie stellt (Martin, 
1948). 
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