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Ueber die beiden im Nachstehenden zunichst mitgetheilten Krankheits-
fille haben wir bereits in der December-Sitzung?) der Berliner Gesell-
schaft fiir Psychiatrie und Neurologie kurz berichtet. Der Umstand,
dass bisher nur eine sehr geringe Anzahl gleichartiger Fille beschrie-
ben wurde, diirfte die ausfiihrliche Mittheilung der beiden Beobachtungen
rechtfertigen.

Fall 1. Krankengeschichte.

Der 17jihrige Backerlehrling Gustav H. wurde am 29. November 1898 auf
die Nervenabtheilung der Konigl. Charité aufgenommen.

Die Mutter des Patienten machte folgende Angaben: Sie ist zweimal ver-
heirathet gewesen. Aus der ersten Ebe stammen zwei gesunde Kinder. Der
zweite Ehemann, der Vater des Patienten ist an Typhus gestorben. Patient
kat keine rechten Geschwister. Seine Geburt ging regelrecht von statten. Er
entwickelte sich in normaler Weise, seine Leistungen in der Schule waren gut.
Mit 14 Jahren wurde er aus der ersten Klasse entlassen und bei einem Bueh-
binder, spater bei einem Bicker in die Lebre gegeben. Im 7. Lebensjahre hat

1) Vergl. Sitzungsberichte. Neurol. Centralbl. 1902. S. 33.
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Patient die Masern iiberstanden, einige Jahre spiter litt er an Parotitis. Von
einem Trauma wurde Patient nicht betroffen.

Das Leiden, welches die Veranlassung zu seiner Aufnahme in die Charité
gab, begann Ostern 1898 mit Schwiche und Unsicherheit in den Beinen. In
der letzten Zeit vor der Aufnahme machte sich eine Erschwerung der Sprache
sowic eine Ungeschicklichkeit der Arme geltend. Von dem Meister, der diese
fiir Verstellung hielt, wurde Patient angeblich durch Schldge gegen den Hinter-
kopf gemisshandelt.

Patient selbst gab an, dass er seit Ostern eine Erschwerung des Gehens
und Sprechens bemerkt habe, in der letzten Zeit auch Schluckbeschwerden,
Fliissigkeiten kamen ihm zur Nase heraus. Noch am Tage vor seiner Aufnahme
habe er seinen Dienst versehen, er sei jedoch nicht selten hingefallen. Sexueller
Verkehr und Potus wird in Abrede gestellt.

Befund bei der Aufnahme: Patient ist gracil gebaut, von missigem Er-
nihrungszustand. Die Schleimhéute sind blags. Zu beiden Seiten des Halses
und der Inguinalgegend fihlt man einzelne derbe Driisen. Im Bereich der be-
haarten Kopfhaut und des Riickens finden sich einige, wenig prominirende, auf
Druck empfindliche bohnengrosse Tumoren. Die linke Pupille und Lidspalte
ist etwas grisser als die rechte. Die Reaction auf Belichtung ist erhalten. Es
besteht ein geringer Grad von Myopie, der Augenhintergrund ist ohne Be-
sonderheiten, das Gesichtsfeld nicht eingeschrinkt. Die Augenbewegungen
sind ungestért, in allen Endstellungen besteht Nystagmus.

Die Zunge weicht etwas nach links ab; sie wird nach allen Richtungen
ausgiebig bewegt, jedoch unbeholfen. Die Innervation der Gesichtsmuskulatur
geschieht beiderseits gleichmissig, jedoch ungeschickt.

Eine Schwiche des Gaumens lasst sich nicht constatiren. Beim Trinken
verschluckt sich Patient leicht, Flissigkeit dringt ibm dabei zur Nase heraus.

Die Sprache zeigt eine erhebliche Storung. Die einzelnen Buchstaben
werden gut articulirt. Beim zusammenh&ngenden Sprechen werden die Worte
hastig und etwas explosiv herausgebracht, die Articulation ist undeutlich, die
Stimme zeigt einen etwas nasalen Klang. Beim Sprechen treten leicht mannig-
fache Mitbewegungen auf.

Die Kopfbewegungen sind unbehindert, beim Beugen des Kopfes nach
hinten tritt ein leichtes Schiitteln desselben auf.

Es besteht eine starke Atrophie des M. deltoideus rechts, die Knochen
des Schultergelenkes lassen sich unter der Haut leicht abtasten. Die elek-
trische Untersuchung ergiebt, dass bei Anwendung des faradischen Stromes
eine Reaction nicht erfolgt. Bei galvanischer Reizung treten im hinferen Theil
des Muskels kaum merkliche Zuckungen auf. Im Uebrigen zeigt die Musculatur
keine Atrophieen. Beim Fingernasenversuch tritt ein missiges Schiitteln, keine
Ataxie hervor. Die Sehnen- und Periostreflexe an den oberen Extremititen
sind erhalten, nicht gesteigert.

Der Gang ist breitbeinig und unsicher, Patient taumelt nachlinks; Stehen
mitgeschlossenen Fiissen ist nur fiir kurze Zeit moglich. Beim Kniehackenversuch
tritt ein m#ssiges Schiifteln und Vorbeifahren hervor. Beiderseits bestehen
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leichte Spasmen. Die grossen Zehen befinden sich vorwiegend in Hyper-
extensionsstellung. Die Patellar- und Achillessehnenreflexe sind leicht auszu-
16sen, ebenso der Cremaster- und Baunchdeckenreflex. Die Sensibilitdt erweist
sich als vollig intact, Die Utersuchung der Bauch- und Brustorgane ergiebt,
abgesehen von einem leichten systolischen Gerfiusch an der Herzspitze einen
normalen Befund. Der Urin ist frei von Eiweiss und Zucker.

Patient macht einen etwas schwachsinnigen Eindruck. Seine Angaben
iiber sein Vorleben sind sehr unbestimmt. Er unterhdlt sich durch Anfertigen
lappischer Reimereien.

Krankheitsverlauf: 7. December 98 Schwindelanfall. Patient ist
ziemlich theilnahmslos, Nachts schlaft er unruhig, schreit des Oefteren auf.

Januar 99: Beim Blick nach Aussen gelangen die Bulbi nicht ganz in
die dusseren Winkel. Es besteht hochgradiger Nystagmus horizontalis, deut-
liches Schiitteln des Kopfes. Beim Fingernasen- und Kniehackenversuch be-
steht links stirkeres Schiitteln und Vorbeifahren wie rechts. Die Handschrift
ldsst eine grobere Stoérung nicht erkennen. Der Patellarreflex ist rechts leb-
hafter wie links. Am 27. Januar 99 erbrach Patient wiederholt. Er klagt tiber
Doppelsehen und macht einen schléfrigen Eindruck.

Februar 99: Am rechten Arm und Bein finden sich je eine, in der Kopf-
haut, an der Brust und am Riicken im Ganzen 18 kleine, zum Theil flache und
missig empfindliche, zum Theil mehr prominente und sehr empfindliche Ge-
schwiilste. Sie liegen anscheinend in der Cutis selbst, zeigen eine zarte Epi-
dermis und fiihlen sich an, als ob sie aus zahlreichen kleineren Knoten
zusammengesetzt seien; die grossten dieser Geschwiilste erscheinen beim Be-
fithlen etwa von der Grosse eines Aprikosenkernes.

Die Papillengrenzen sind beiderseits leicht verwaschen, links etwas mehr
als rechts. Das Sprechen wird durch hiufige Inspirationen unterbrochen.
Die Sprache ist undeutlich, bei Paradigmen besteht ein ausgesprochenes Silben-
stolpern.

" Mirz 99: Es werden 3 Geschwiilste von der linken Brustseite unter
Aethernarcose entfernt. Die mikroskopische Untersuchung lésst sie als typische
Neurofibrome erkennen. Der Gang des Patienten ist ectwas stampfend und
breitbeinig, besonders hei Wendungen gerdth er ins Taumeln, und zwar vor-
wiegend nach links. Darch Augenschluss wird die Unsicherheit nicht merk-
lich vergréssert.

Anfang April 1899 klagt Patient iber Singen im rechten Ohr. Die
Priifung der Horfahigkeit ergiebt keine Herabsetzung derselben. In der Folge
leidet Patient an lebhaftem Schwindelgefiihl, das ihn auch beim Liegen nicht
verlisst. Beim Gehen taumelt er sehr stark wie ein Betrunkener. Das linke
Bein wird beim Gehen viel unsicherer und mehr schleudernd bewegh wie das
rechte, auch der linke Arm ist betriichtlich ataktischer als der rechte,

Mai 1899: Patient ist vorwiegend euphorisch, er macht gern lippische
Wiize und bezeichnet sein Befinden als ausgezeichnet. Der Augenhintergrand
zeigt jetzt deutliche Stauungserscheinungen. '

6. Juni 1899: Die Pupillen sind gleich, ihre Reaktion auf Belichtung
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ist wenig ausgiebig. Bei allen Endstellungen der Bulbi besteht lebhafter
Nystagmus; die Augen gelangen beiderseits nicht ganz in den #Husseren
Winkel. Beide oberen Lider hiingen leicht herab, rechts etwas mehr als links.
Die Innervation des Facialis ist ungestort. Die Uhr wird links '/, m, rechts
10 ¢cm von dem Ohre gehort. Die Zunge zeigt eine grobe Unruhe, die auf die
gesammte Gesichtsmuskulatur tbergreift; die Masseteren werden beiderseits
gleichmissig und kriftig innervirt. Schluckstérungen bestehen nicht.

Die Sprache ist ganz ausserordentlich ungeschickt. Sie wird von
Grimassen und Mitbewegungen des ganzen Kbérpers begleitet. Viele Silben
werden vollig verschluckt, viele so schlecht artikulirt, dass die Sprache viel-
fach nicht zu verstehen ist. Durch h#ufige lnspirationen wird das Sprechen
des weiteren beeintréichtigt. Hinzeln werden alle Buchstaben prompt hervor-
gebracht. Der Geschmack ist ungestdrt, ebenso der Geruchssinn.

Fordert man den Patienten auf still zu stehen, so gelingt ihm dies nicht.
Er fithrt fortwahrend mit dem Kopf und mit den Extremitéiten, auch mit dem
Rumpf unbeabsichtigte Bewegungen aus, die einen choreatischen Character
zeigen. Bei intendirten Bewegungen tritt in den linken Extremitaten erheblich
stirlere Ataxie wie in den rechten hervor. Die Handschrift ist kaum leserlich,
sehr ungleichmissig, einzelne Buchstaben sind sehr gross. Der Gang ist stark
taumelnd, es macht sich namentlich ein starkes Ausfahren des linken Beines
geltend. Beim Stehen mit geschlossenen Augen tritt starkes Schwanken, ge-
legentlich Umfallen auf. Auch beim gewdhnlichen Gehen ist Patient mehrfach
hingefallen. Eine Schwiiche der Extremititen besteht nicht. Die Patellar-
und Achillessehnenreflexe sind méssig gesteigert, es besteht weder Patellar-
noch Fussclonus. Die Sensibilitdt ist vollig intact.

Patient klagt tber Pollutionen, er scheint zu masturbiren. Kopi-
schmerzen hat er nur selten, Schwindelgefiihl des Ofteren. Eine Pulsverlang-
samung besteht nicht, die Frequenz betrigt dauernd ca. 75. Die Stimmung
ist meist eine gute, Patient zeigt, wenn man sich mit ihm befasst, nicht
selten ein unmotivirtes Lachen. Kr vermag sich noch mit Lectiire zu be-
schéftigen.

August 1899:  Status unverdndert. Patient zeigt eine zunehmende Er-
regung, er dussert Suicidalabsichten und Beeintrichtigungsideen, ist gegen
seine Umgebung gereizt und bisweilen aggressiv. Da er storend wird, erfolgt
seine Verlegung nach der Krampfstation. Bei der hier vorgenommenen Unter-
suchung wurden neue Krankheitserscheinungen nicht constatirt. Es sei daher
aus dem Aufnahmestatus nur folgendes angefithrt: Die linke Augenspalte ist
etwas weiter, als die rechte, auch sonst besteht eine geringe Schwiche des
linken Facialis. Die Zunge weicht ein wenig nach links ab, sie zeigt eine
hochgradige Unruhe, kann jedoch lingere Zeit herausgehalten werden. Das
Gaumensegel wird gleichmissig und gut gehoben. Es besteht keine Schluck-
storung. Patient vermag beiderseits gewdhnlichen Druck ohne Miihe in einer
Entfernung von 20 cm zu lesen. Patient versteht gewdhnliche Sprache des
ofteren nicht. Die Uhr wird beiderseits auf eine Entfernung von 20 cm gehort,
Fliistersprache nicht tber 1 m. Der Rinne’sche Versuch fillt beiderseits
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positiv aus. Es besteht ein fast vollstindiger Schwund des M. deltoideus, ein
Bewegungsausfall des rechten Armes lisst sich jedoch nicht constatiren.
Patient giebt an, die Schulter sei ,,schon immer* mager gewesen. Die Patellar-
und Achillessehnenreflexe sind missig gesteigert. Beim Streichen der Fuss-
sohle tritt beiderseits lebhafte Beugung simmtlicher Zehen ein.

September 1899: Es besteht beiderseits ein méissiger Grad von Schwellung
der Papillen, ohne neuritische Erscheinungen. Die Sehschirfe ist erhalten,
das “Gesichtsfeld uneingeschrinkt. Der Gang des Patienten hat sich ver-
schlechtert; er taumelt stark nach links. Beim Stehen balancirt er bestindig,
auch beim Aufrechtsitzen tritt Schwanken ein. Die Klagen des Patienten be-
ziehen sich auf Kopfschmerz und Mattigkeit.

Decbr. 1899: Auch in der Mittelstellung zeigen die Bulbi eine leichte
Unruhe, indem sie kurze Zuckungen nach links hin ausfilhren. Die Pupillen
zeigen einen raschen Wechsel in ihrer Weite. Die Sprache hat eine weitere
Verschlechterung erfahren, nach léngerem Sprechen wird sie vollig unver-
stindlich. Ohne Unterstiitzung vermag Patient sich nur dusserst miithsam
fortzubewegen. Patient ist theilnahmslos oder von mirrischer Stimmung, hin
und wieder wird er unruhig und schimpft in unverstdndlichen Worten.

Januar 1900: In der Ohrenklinik wird constatirt: Beiderseits bestehen
im hinteren Abschnitt des Trommelfelles Verkalkungen, rechts wird Umgangs-
sprache vor dem Ohre gehtrt, die continuirliche Tonreihe wird bis zu
90 Schwingungen gehért, links werden weder hohe noch tiefe T6ne wahrge-
nommen, gewdhnliche Sprache wird nicht verstanden. Auf der Station fallt
auf, dass Patient gewShnliche Sprache sofort versteht, zu anderen Zeiten nicht
auffasst, auch wenn geschrieen wird. Links wird die Stimmgabel weder vor
dem Ohre noch auf den Kopf aufgesetzt wahrgenommen, rechts wird sie vor
dem Ohre etwa eben so lange wie auf den Kopf aufgesetzt gehért. Beim Zihlen
und Aufsagen wird die Sprache immer hastiger und undeutlicher. Die Sprache
ist etwas explosiv, Patient verschluckt Silben und Worte; die Buchstaben
werden einzeln gut articulirt. Patient vermag nicht mehr ohne Unterstiitzung
zu gehen, beim Versuch taumelt er sofort stark nach links. Wird er beim
Gehen unterstiitzt, so zeigt sich ein Schleudern und Ueberkreuzen der Beine.
Patient kann allein fiir kurze Zeit stehen, kommt dann ins Schwanken. Bei
Zielbewegungen tritt in den linken Extremititen eine stirkere Ataxie wie
rechts hervor.

Februar 1900: Patient ist sehr apathisch; er schlift viel bei Tage.

Marz 1900: Patient ist anscheinend vollig taub, liest mit Verstindniss.
Die Sprache ist unverstindlich. Es besteht keine Nackensteifigkeit. Patient
ist manchmal heiter gestimmt, er murmelt dann vor sich hin.

Mai 1900: Das rechte Augenlid hingt dauernd stark herab. Patient
kann ohne Unterstiitzung weder stehen noch gehen, er bewegt sich aber
ziemlich geschickt im Zimmer, indem er sich an den Bettstellen festhalt. Kine
Herabsetzung des Sehvermdgens besteht nicht. Patient ist Nachts hin und
wieder unruhig.

December 1900: Der Zustand und das Verhalten des Patienten haben
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keine wesentliche Verdnderung erfahren, Beklopfen des Kopfes wird nirgends
als schmerzhaft empfuuden. Es besteht ein geringer Grad von Exophthalmus,
rechts etwas mehr wie links, sowie Andeutung von Ptosis rechts. Die Pupillen
sind gleich weit, etwas weiter als dem Grade der Beleuchtung entspricht. Sie
verengern sich bei Belichtung und Convergenz, erweitern sich jedoch rasch
wieder. Die Sehfshigleit ist nicht nennenswerth herabgeselzt, Stauungs-
papille besteht beiderseits in méssigem Grade fort, beiderseits, besonders
links, ldsst sich beginnende Atrophie constatiren. Die linke Augenspalte ist
etwas woiter wie die rechte, der linke untere Facialis zeigi eine leichte
Schwiche. Der Gaumen bleibt beim Heben links etwas zurtick. Die Zunge
weicht etwas nach links ab. Die Aufhebung der Horfihigkeit, der hochgradige
Nystagmus, die Schwiche beider N. abducentes, die Sprachstorung, die Be-
wegungsataxie und cerebellare Ataxie bestehen in unverindertem Grade fort,
Die Patellar- und Achillessehnenreflexe sind nicht gesteigert. Beim Streichen
der Fussohle tritt beiderseits Flexion der vier dusseren Zehen und Extension
der grossen Zehe ein. Die Pulsfrequenz betridgt 60 bis 76. Erbrechen ist seit
langer Zeit nicht wieder aufgstreten.

April 1901: Der Symptomencomplex, den Patient hietet, hat eine
Aenderung nicht erfahren. Sein Kréftezustand hat jedoch allmélig abgenommen.
Sein Korpergewicht ist von 53 auf 41 kg gesunken. Patient ist sehr apathiseh,
macht keine, sprachlichen Aeusserungen. Nachts ist er oft lebhafter und ver-
lasst das Bett.

12. October 1901: Nachdem Patient in den letzten Tagen bereits wieder-
holt vorilbergehend an Dyspnoe gelitten hat, wird er Abends von schwerer,
mit Cyanose und Benommenheit einhergehender Dyspnoe befallen. Puls 140,
klein. Ueber beiden Lungen hirt man reichliche mittelgrosse, feuchte Rassel-
gerdusche, die Bulbi sind stark vorgetrieben. Die Pupillen sind eng und
lagsen keine Reaktion auf Belichtung erkennen. Der linke Mundwinkel hangt
etwas herab. Die emporgehobenen Extremititen ldsst Patient schlaff herab-
fallen. Patient liegt auf der linken Seite; auf den Riicken gelegt wilzt er sich
wieder nach links. Die Patellarreflexe sind lebhaft. Temp. 41,4.

13. October: Unter Zunahme der Cyanose und Benommenheit Morgens
Exitus letalis.

Seetionsbefund: Grazile Leiche mit schwach entwickelter Muskulatur
und geringem Fettpolster, Haut sehr blass. Stand des Zwerchfelles: links am
unteren Rande der 3., rechts der 4. Rippe. Herz von der Grdsse der Faust,
Klappen intact, linker Ventrikel contrahirt, Muskulatur derb, grauroth. Beide
Lungen hyperdmisch und ¢dematds. Linke Lunge im hinteren, unteren Ab-
schnitt atelectatisch, in der Spitze ein kdsiger Herd mit schiefrig indurirter
Umgebung. Ein &hnlicher Herd in der rechten Lungenspitze. Milz klein und
schiaff, Nieren glatt, grauroth, schlaff, Leber und die tbrigen Organe der
Bauchhdhle ohue Besonderheiten.

Nervensystem: Die weichen Hirnhéute an der Convexitit sind zart
und nicht getriibt. Die Pia ldsst sich leicht abziehen. An der Basis finden
sich einige derbere Stringe, die von der Briicke zu dem Temporallappen hin-
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iiberziehen. In dem Winkel zwischen Kleinhirn, Medulla oblongata und Briicke
liegt beiderseits ein etwa wallnussgrosser Tumor (Taf. IX, Fig. 1) von un-
regelmissig eiformiger (rechts), beziehungsweise mehr kugeliger (links) Gestalt.
Die Oberfliche der Geschwiilste ist eine hockerige, rechts findet sich an der
basalen Fliche des Tumors ein bohnengrosser Geschwulstlappen. Durch die
beiden Tumoren wird die Briicke etwas nach vorne, die Kleinhirnhemisphére
stark nach hinten gedréngt. Der distale Theil der Briicke wird ziemlich stark
seitlich comprimirt, der vordere Pol des rechten Tumors dringt tief in die
Briickensubstanz ein. Die Medulla oblongata ist stark seitlich zusammenge-
driickt. Die Bindearme sind stark in die Linge gezogen, ebenso die Briicken-
arme, denen die Tumoren mit ihrer dorsalen Oberfliche anlisgen. Die Corpora
restiformia sind blattartig verdiinnt und mit den Kleinhirnhemisphéren stark
nach hinten gedréngt.

Das 1., 2. und 4. Hirnnervenpaar zeigt keine makroskopischen Versinde-
rungen, ebenso der linke Oculomotorius; rechts findet sich an diesem Nerv ein
etwa hanfkorngrosses Neurofibrom. Die Austrittsstelle des Trigeminus ist bei-
derseits durch den vorderen Pol der Tumoren nach vorne gedrangt, die Ner-
venwurzeln selbst sind auseinandergedringt, zeigen im Uebrigen keine Verin-
derungen. Der linke Nervus abducens ist diinner und weniger weiss wie der
rechte, Der rechte Facialis lduft dber den Tumor hin wund ist mit diesem
Jeicht verwachsen; links scheint ein Theil des Nerven in der Geschwulst zu
verchwinden. Der Nervus acusticus 18sst sich beiderseits nicht auffinden. Der
Nerv scheint beiderseits in dem Tumor aufgegangen zu sein. Am Glossopha-
ryngeus und Vagus finden sich rechts zahlreiche kleine Tumoren und spindel-
formige Auftreibungen, links sind die Nerven bei der Herausnahme des Hirnes
abgerissen. Die Fasern des Hypoglossus sind beiderseits sehr zart.

Da die Hirnbasis als makroskopisches Priparat erhalten bleiben sollte,
wurde dieselbe durch einen horizontalen Schnitt abgetrennt. Eine weitere Ge-
schwulstbildung wurde im Gehirn nicht gefunden. Die Ventrikel zeigen keine
merkliche Erweiterung.

Riickenmark: Die Dura spinalis ist in jhrem cervicalen Theil etwas ver-
dickt, die Arachnoides nicht getriibt. Die Venen an der hinteren Fléche des
Riickenmarkes sind stark gefillt und geschlingelt. In der Hdhe des 6. bis
8. Cervicalsegmentes sieht man an der Aussenfliche der Dura einen flachen
Geschwulstabschnitt aufgelagert, in welchen die 7. Cervicalwurzel tibergeht,
wihrend die 6. am oberen, die 8. am unteren Rande desselben vorbeilduft.
An der 4. vorderen Cervicalwurzel, ebenso an der 6. liegt ein ca. erbsengrosser
Knoten. Die hinteren Wurzeln des 1. Dorsalsegmentes sind an ihrer Austritts-
stelle verhdrtet und spindelfdrmig aufgetrieben. In die rechte hintere 2. Dor-
salwurzel ist ein {ibererbsengrosser Tumor eingelagert. An der Eintrittsstelle
der rechten 8. hinteren Dorsalwurzel findet sich ein hanfkorngrosser Knoten,
ein etwa ebenso grosser in der rechten 10. hinteren Wurzel und ein erbsen-
grosser Tumor an der rechten 11. hinteren Wurzel. An den Lumbal- und
Sacralwurzeln, vorwiegend an den hinteren, zeigen sich zahlreiche hanfkorn-
bis erbsengrosse Knoten, die zum Theil den Wurzeln aufgelagert, zum Theil
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eingelagert erscheinen. Auch spindelfsrmige und mehr diffuse Verdickungen
der Wurzeln finden sich,

In der oberen Schliisselbeingrube, dem Capitulum der 1. Rippe aufliegend,
findet sich ein Iknolliger Tumor (Taf. [X, Fig. 2), der im wesentlichen aus
drei Gberhaselnussgrossen Knoten besteht. Die Geschwulst ist eingelagert in
dem 7. Cervicalnerven, wihrend der 6. und 5. an der Geschwulst varbeilaufen.
In das Foramen intervertebr. links setzt sich die Geschwulst mit threm oberen
Pole fort. Die Arteria subclavia ist fest mit dem unteren Theile der Geschwulst
verwachsen, ebenso die Art. vertebralis.

Auf dem Os sacrum liegt links eine ca. pflaumengrosse eiférmige Ge-
schwult (Taf. 1X, Fig. 8), iiber die die 3. Lumbalwurzel vorn und lateral hin-
weglduft. Die 4. Lumbalwurzel geht nnmittelbar in den medialen Theil der
Geschwulst iiber, nar ein Theil derselben scheint an dem unteren Rande der
Geschwulst vorbei zu laufen. Das Spinalganglion der 3. Lumbalwurzel ist in
méssigem Grade verdickt.

In die peripherischen Nerven eingelagert finden sich zahlreiche Knoten,
deren Grosse zwischen eben wahrnehmbaren und solchen von Bohnengrisse
schwankt. Ein ausnahmsweise grosser Knoten, etwa von der Grosse und Form
einer Dattel findet sich im rechten Nervus ischiadicus kurz nach seinem Aus-
tritt aus dem Becken. An den einzelnen Nervenstdmmen ist immer nur eine
spérliche Anzahl von Fibromen vorhanden, meist sitzen sie in weiten Abstin-
den von einander. Von einer Bevorzugung bestimmter Gebiete des peripheri-
schen Nervensystems ldsst sioh nichts constatiren, auch ein Vorkommen an
symmetrisch gelegenen Stellen fand sich nirgends. Bei der Eréffnung des
Kehlkopfes und der Luftrchre, die in gewshnlicher Weise durch einen dorsalen
Lingsschnitt vorgenommen wird, zeigen sich zwischen der Riickwand des
oberen Theiles der Trachea und dem Oesophagus gelagert, randlich oder ling-
lich gestaltete Durchschnitte von gelblichweissen derben Knoten. Nachdem
der Oesophagus von der Trachea lospréparirt ist, ergiebt sich, dass sie zu einem
Convolut von rankenfrmig unter einander verschlungenen bis zu 4 mm ver-
dickten Nerven gehdren, die als ein starker rundlicher Tumor von 4 cm Linge,
31/, om Breite und hichstens 1 om Dicke so zwischen Hinterwand der Trachea
und Vorderwand des Oesophagus eingelagert sind, dass sie auf beiden Seien
die Trachea etwas nach vorn umgreifen, indem sie vom oberen Rande des
Ringknorpels bis zum 10. Trachealring abwirts reichen. Am unteren Ende
des Tumors findet sich auf jeder Seite ein lingsverlaufender, von unten her in
den Tumor eintretender Nervenstamm. Nach der Lage und dem Kaliber der
Nerven handelt es sich um die Rami recurrentes des Vagus, aus deren Trache-
aldsten demnach das zwischen Trachea und Oesophagus gelegene Ranken-
neurom sich zusammensetzt.

Mikroskopischer Befund: Da Hirn und Rickenmark als makrosko-
pische Priparate fiir das pathologische Museum erhalten hleiben sollten, konnte
die Untersuchung nur eine. unvollstindige sein. Es wurden geschnitten:
Stiicke aus der Hirnrinde und den basalen Tumoren, die makroskopisch Ver-
inderungen aufweisenden Hirnwurzeln, einzelne Segmente des Riickenmarks,
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Stiicke einzelner Rickenmarkswurzeln und zahlreicher peripherischer Nerven,
ein Stiick aus dem Rankenneurom zwischen Trachea und Oesophagus, sowie
mehrere Neurofibrome der Haut, die zum Theil bereits intra vitaw herausge-
schnitten worden waren.

Die Untersuchung der beiden grossen Tumoren an der Hirnbasis ergiebt,
dass dieselben von gleichartigem Bau sind. Sie bestehen ganz vorwiegend aus
typischem Fibromgewebe. Nur stellenweise zeigen die Geschwiilste einen locke-
ren, mehr maschigen Bau und grosseren Kernreichthum. Die Gefisse sind
zahlreich, weit und von zarter Wandung. Hier und da finden sich Haufen von
rothbraunen Pigmentschollen, sowie kleine Blutungen. Stellenweise zeigt die
Geschwulst eine besondere aus relativ kernarmen parallelen Bindegewebsziigen
gobildete Rindenschicht. In Priparaten mit Markscheidenfirbung finden sich
ziemlich zahlreiche, bald in Gruppen zusammenliegende, bald vereinzelte Mark-
fasern, die mehr oder weniger atrophisch erscheinen.

Die Hirnrinde wurde an grosseren aus dem Stirnhirn, dem Paracentral-
und Hinterhauptslappen stammenden Schnitten untersucht. HEs ergaben sich
hier Verinderungen, die vollig denen gleichen, die wir in unserem zweiten
Falle constatirten und die weiter unten eingehender beschrieben sind. Es han-
delt sich um Haufen blasser polymorpher grosser Kerne, die von einem diffusen
Protoplasmahof von undeutlichen Conturen umgeben sind. Diese Haufen
hyperplastischer Gliazellen — eine andere Deutung scheint uns nicht zuléissig
— liegen ganz vorwiegend in den mittleren und tiefen Schichten der Rinde
und sind bereits bei Lupenvergrosserung sichtbar. Im Uebrigen histet die
Hirnrinde keine Besonderheiten, es fehlen atrophische Verinderungen. Die Pia
ist stellenweise erheblich verdickt.

Rickenmark: Schnitte aus dem 1. Cervicalsegment zeigen eine leichte
Abblassung im Bereich des Goll’schen Stranges, auch im Bereich der Pyra-
midenseitenstrangbahnen findet sich eine geringfiigige Sklerose. Des weiteren
zeigh sich in dieser Rickenmarkshihe eine Verinderung, wie sie in den iibrigen
zur Untersuchung gelangten Riickenmarkssegmenten sich nicht mehr vorfindet.
Im rechten Goll’schen Strang neben der dorsalen Riickenmarksperipherie
zeigt sich der Querschnitt einer etwa stecknadelkopfgrossen Neubildung, In
Giesonpraparaten hebt sich dieselbe durch ihre dunkle Farbe sehr scharf von
der Umgebung ab, wihrend sie in Priiparaten mit Markscheidenfirbung in
Folge eines fast villigen Fehlens von Markfasern als scharf umschriebener
heller Fleck sich geltend macht. Was den histologischen Aufbau dieser Ge-
websmasse anbelangt, so besteht dieselbe aus einer dichten faserigen Grund-
substanz, in die zahlreiche kleine Kerne eingelagert sind. Bemerkenswerth
ist, dass einige lingsgetroffene Nervenfasern das Gewebe durchsetzen.

Der Querschnitt des 1. Dorsalsegmentes (Taf. TX, Fig. 8) erscheint da~
durch deformirt, dass die Gegend des Eintrittes der hinteren Wurzeln durch
hanfkorngrosse Geschwiilste eingebuchtet wird. Diese Tumoren bestehen aus
sehr kernreichen durcheinandergeflochtenen Bindegewebsziigen, diese sind an
zahlreichen kleinen, scharf umschriebenen streifenférmigen Stellen, vollig kern-
los. Man sieht im Bereich derselben parallel laufende Fibrillen, die von de

17%
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fibrilliren Zwischensubstanz des iibrigen Geschwulstgewebes nicht abweichen.
In der Umgebung der kernlosen Particen liegen die Kerne besonders dicht ge-
dringt. Durch die geschilderte Anordnung gewinnt das mikroskopische Bild
des Tumors ein eigenartig buntes Aussehen.

Weigert-Priparate zeigen, dass die Tumoren nur von sparlichen, meist
deutlich atrophischen Markfasern durchsetzt werden, wihrend an der Peripherie,
nur auseinander gezogene Biindel der hinteren Wurzeln liegen.

Die Pia an der hinteren Peripherie des Riickenmarks zeigt eine erheb-
liche fibrose Verdickung. Im Riickenmark selbst findet sich keine Degeneration
der Wurzeleintrittszonen, wohl aber eine ginzlich diffuse Abblassung des Hin-
terstranges, dieser entsprechend findet sich in Giesonpraparaten eine Vermeh-
rung der Glia. Eine gleichfalls geringfiigige Degeneration findet sich im Bereich
der beiden Pyramidenhinterstringe und den an diese angrenzenden Theile des
Seitenstranges. In den Randbezirken des Riickenmarkes, die den Tumoren
anliegen, findet sich eine Sklerose. Das verdickte gliose Gewebe wird hier von
Bindsgewebsziigen durchsstzt.

In Schnitten aus dem Dorsal- und Lumbalmark ist eine Sklerose im Be-
reich der Hinter- und Seitenstringe kaum zu constatiren. Die Ganglienzellen
lassen, so weit Giesonprdparate eine Beurtheilung erlauben, Verinderungen
nicht erkennen.

An zahlreichen hinteren Wurzeln, weniger hiufig an vorderen findet sich
Fibrombildung. Da es sich hier um oft eingehend beschriebene Verinde-
rungen handelt, fassen wir die Beschreibung dieser Verinderungen kurz. Es
handelt sich zum Theil um Tumoren des Perineuriums, die die Nervenbiindel
umwachsen und einscheiden, sodann um vom Endoneurium ausgehende Ge-
schwiilste, die die Nervenfasern des betreffenden Biindels im wesentlichen bei
Seite drangen, schliesslich um eine diffuse fibromatise Entartung des Endo-
neuriums, durch die die Primitivfasern mehr oder weniger auseinander ge-
dringt werden. Durch Combination der angedeuteten Processe kommt es zu
sehr mannigfachen Bildern, die sich namentlich an den die Cauda equina
zusammensetzenden Wurzeln reichlich vorfinden (Taf.IX, Fig.6). Die Nerven-
fasern der von der Geschwulstbildung betroffenen Biindel sind im Allgemeinen
wohl erhalten, nur da, wo sie dureh die interstitielle Wucherung stark ausein-
ander gedringt werden, sind sie afrophisch. Hier und da findet man in dem
fibromatssen Gewebe zahlreiche blass gefiirbte Markschollen, Lingsschnitte
durch die Wurzeln geben besonders instructive Bilder. Man sieht z. B. an
dem abgebildeten Priparate (Taf. 1X, Fig. 5), dass die Primitivbiindel zum
grossen Theil wohl erhalten an dem Tumor vorbeilaufen, im Tumor selbst
finden sich nur die spirlichen, mehr oder weniger atrophischen Fasern des
Primitivbiindels, von dessen Endoneurium die Geschwulst ihren Ausgang
nahm, Sie lisgen zum Theil noch zu Bindeln vereinigt, zum Theil sind sie
v6llig auseinander gesprengt, sie weichen dann von der Langsrichtung ab und
sind sehr atrophisch. Nicht selten sieht man in L#ngsschnitten sehr kieine,
makroskopisch gerade mnoch sichtbare Tumoren von eiférmiger Gestalt, die
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zwischen die Fasern eines Primitivbiindels eingelagert sind, wie verkalkte
Trichinen in Muskelfasern (Taf. IX, Fig. 5).

Der neurofibromattse Process verschont die Spinalganglien nicht. Schon
makroskopisch erschienen einzelne bis auf das Doppelte der normalen Grisse
verdickt. Die Untersuchung eines einer Cervicalwurzeél angehérenden Ganglions
“ergiebt, dass das die Ganglienzellen umgebende Bindegewebe nicht an der
Wucherung theilgenommen hat, wohl aber findet sich diffuse und circumscripte
Fibrombildung innerhalb der das Spinalganglion durchziehenden Nervenbiindel
{Taf. IX, Fig. 7). Die Ganglienzellen sind von dem Aussehen, welches sie
gewthnlich nach Hirtung in Formol und Miiller’scher Losung darbieten, es
311t lediglich auf, dass in zahlreichen Zellen ein Kern nicht sichtbar ist.

Durch die mit Neurofibromen besetzten Hirnervepwurzeln und durch
kleinere und grossere Knoten der peripherischen Nerven gelegte Schnitte er-
geben Verhiltnisse, wie sie gewdhnlich bei Neurofibromatose gefunden werden
und wie sie hinfig eingehend geschildert worden sind. Wir beschrdnken uns
daher als Beispiel der Verinderungen einen Schuitt aus dem N. ischiadicus
abzubilden (Taf. IX, Fig. 4). Dieselbe zeigt in instructiver Weise, wie die
Fibrombildung sowohl von den inneren Schichten des Perineuriums, als auch
vom Endoneurium der Primitivbindel ihren Ausgang nimmt.

Schuitte aus dem plexiformen Tumor zwischen Trachea und Oesophagus
zeigen, dass die verdickten, rankenférmig verschlungenen Stringe aus einem
feinfaserigen kernreichen Bindegewebe hbestehen, dessen Biindel sich in ver-
schiedensten Richtungen durchsetzen. Besonders in den centralen Abschnitten
der Durchnitte der dicksten Strange findet sich wieder das oben bei den Tu-
moren ap den hinteren Wurzeln des 1. Dorsalsegmentes beschriebene eigen-
artige buntscheckige Aussehen. Dasselbe kommt auch hier wieder dadurch zu
Stande, dass an scharf umgrenzten schmalen streifenartigen Gebieten die Kerne
vollig fehlen und nur die parallelen Zige der feinfaserigen Intercellularsub-
stanz vorhanden sind, wihrend die Rander von Kernen in dichtester Anhiu-
fung eingenommen werden. Is sieht aus, als ob die urspriinglich gleichmissig
vertheilten Kerne eines gewissen Bezirkes in zwei Fronten, deren Glieder pha-
lanxartig hintereinander postirt sind, auf kurze Entfernung einander gegeniiber
Aufstellung genommen hitten. Eine Deutung des durch diesen Vergleich ver-
anschaulichten Verhaltens der Kerne resp. der Zellen in den Neurofibromen
vermggen wir nicht zu geben.

Die Untersuchung der spirlichen Hauttumoren wurde an einigen, bereits
intra vitam exstirpirten Geschwiilsten vorgenommen. Sie ergab die oft ge-
schilderten, fiir diese Tumoren der Haut typischen Verhiltnisse, keinerlei Be-
sonderheiten, die Erwihnung verdienten.

Fall II. Krankengeschichte.

Karl P., ohne Beruf, geboren 1876, wurde am 25. Mai 1899 auf die
Krampfabtheilung der Konigl. Charité aufgenommen.
Von Seiten der Mutter wurdén folgende anamnestische Angaben gemacht:
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Der Vater ist an Phthisis pulmonum verstorben. Zwei Geschwister des Patien-
ten leben und sind gesund, drei sind im frithen Lebensalter verstorben, an
Lungentuberculose, beziehungsweise Lungenentziindung und englischer Krank-
heit. Patient selbst war bis zum 15. Lebensjahre im wesentlichen gesund.
In der Schule hat er gut gelernt. Sein Leiden, das ihn in die Charité fiihrte,
begann 1891 mit anfallsweise auftretendem Kopfschmerz und Erbrechen sowis
Summen in den Ohren. Mit dem Beginn des 16. Lebensjahres machte sich
eine allmilig fortschreitende Sehschwiche auf beiden Augen geltend. Das
Leiden kam jedoch zum Stillstand. Sein Aligemeinbefinden besserte sich in
der Folge derart, dass Patient als Laufbursche und Schuhmacherlehrling
thétig sein konnte. Krst ca. zwei Jahre vor der Aufnahme traten wieder neue
Krankheitserscheinungen auf, insofern als die Horfahigkeit des Patienten bei-
derseits rasch abnahm. Dazu kam vier Wochen vor der Aufnahme eine zism-
lich plétzlich auftretende hochgradige Verschlechterung des Sehens auf beiden
Augen.

Gleichzeitig wurde Patient verstimmt und erregt, er klagte und schimpite
viel, wurde auch gegen seine Angeh&rigen aggressiv. Dieses Verhalten gab in
erster Linie die Veranlassung zur Ueberfiihrung des Patienten in die Charité.

Befund bei der Aufnahme: Patient ist ein kriftig gebauter Mann von
gutem Erndhrungszustand. Der Kopf erscheint gross (Umfang 57,5, Diameter
fronto-oceipit. 18,5, bitemporal. 15,5 cm). Die Bulbi sind etwas prominent,
die Augenbewegungen nicht eingeschrinkt. Die Pupillen sind gleich, von
mittlerer Weite, Die Reaction auf Belichtung und Accomodation ist aufgehoben.
Die Untersuchung des Augenhintergrundes ergiebt beiderseits vorgeschrittene
neuritische Atrophie. Bei Belenchtung mit dem Augenspiegel tritt eine gering-
fiigige Verengerung der Pupillen ein. Die Sehpriifung ergiebt links vollige
Amaurose, rechts besteht Lichtschein.

Patient ist vollig taub. Das Trommelfell ist beiderseits im Ganzen ge-
triibt und retrahirt, der Lichtreflex nur angedeutet. Es besteht eine deutliche
Schwiche im linken unteren Facialisgebiet, Der linke Mundwinkel hingt etwas
herab. Die Zunge weicht in der MundhGhle etwas nach rechts, herausgebracht
stark nach links ab. Die linke vordere Zungenhilfte ist stark atrophisch, sie
zeigt anf der Oberfliche eine tiefe Delle. Patient spricht lautf, die Sprache
zeigt keine Artikulationsstorung.

Die Motilitit der oberen und unteren Extremitdten ist ungestort. Die
Sehnen- und Periostreflexe an den Armen sind erhalten und nicht gesteigert.
Der Gang ist etwas breitbeinig, es besteht keine cerebellare Ataxie. Die Pa-
tellarreflexe sind beiderseits lebhaft, der Achillessehnenreflex ist links lebhafter
als rechts, Fussclonus 14sst sich nicht auslosen.

Krankheitsverlauf: 27. Mai 99. Eine Verstindigung mit dem Patienten
ist nur in der Weise miglich, dass man einen Finger desselben ergreiff und
mit demselben grosse Buchstaben an die Wand schreibt. Nach einiger Uebung
fasst Patient ihm so gemachte Mittheilungen rasch auf.

Ueber seine Unfahigkeit zu sehen und zu horen ist Patient nicht vollig
orientirt. Insbesondere gilt dies hinsichtlich seines Borvermdgens. HKr be-
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hauptet ganz gut zu héren, er kinne nur die Worte nicht verstehen. Objectiv
ldsst sich dies jedoch nicht constatiren. Die auf das Obr aufgelegte Ubr wird
beiderseits nicht gehdrt, Patient reagirt auf lantes Anrufen und auf laute Ge-
rdusche nicht. Die auf die rechte Kopfhilfte aufgesetztes Stimmgabel will er
leise horen, doch lauten auch in dieser Hinsicht seine Angaben wechselnd.

1. Juni 99: Der Geruchsinn ist beiderseits etwas herabgesetzt. So wird
Essig nicht gerochen, Seife dagegen durch den Geruch erkannt. Die Ge-
schmackspriifung ergiebt, dass an der vorderen Hilfte der Zunge links Bitter
(Tinctura amara) nicht geschmeckt wird, im iibrigen lauten die Angaben ziem-
lich correct. Die Hautsensibilitit ist vollig ungestort.

Pfeifen gelingt nicht, beim Mundspitzen und beim Lachen bleibt die linke
Mundhélfte stark zuriick. Das Gaumensegel wird rechts weniger gehoben wie
links. Die Uvula weicht nach links ab. Der Wiirgereflex tritt prompt ein.
Der Gaumenreflex und Masseterreflex ist vorhanden, ebernso der Cremaster- und
Bauchdeckenreflex. ~

Die elekirische Untersuchung ergiebt eine leichte quantitative Herab-
setzung der Erregbarkeit fiir den galvanischen und faradischen Strom im Be-
reich des linken Facialis und der linken Zungenhilfte. Die Brust- und Bauch-
organe zeigen regelrechte Verhidltnisse. Der Urin ist frei von Eiweiss und
Zucker. :

20. Juni 99: Patient hat in den letzten Tagen mehrmals erbrochen, be-
sonders Morgens nach dem Aufstehen.

In der Folge blieb das gekennzeichnete Krankheitshild vollig constant.
Neue Localsymptome traten nicht mehr auf. Das Erbrechen wiederholt sich
von Zeit zu Zeit, iiber Kopfschmerz klagte Patient nur selten. Seit dem De-
cember 1899 traten in Zwischenrdumen von mehreren Wochen bei dem Paiienten
schwere epileptische Anfiille mit allgemeinen tonisch-klonischen Krampfen auf.
Dieselben dauerten bis zu 10 Minuten. Patient verunreinigte sich nicht selten
wihrend derselben und litt nach denselben ldngere Zeit an hochgradiger Be-
nommenheit.

Was das psychische Verhalten des Patienten anbelangt, so war er zu-
nichst ziemlich rege. Er befand sich dauernd in deprimirter Stimmung. Fast
alle seine Aeusserungen bezogen sich auf seinen Krankheitszustand. Er fiihrte
in hypochondrischer Art sein Leiden auf Onanie, die er nicht unterdriicken
konnte, zuriick.

Seit dem Herbst 99 war er Nachis oft unruhig. Er verliess oft Nachts
das Bett und storte durch lautes Sprechen und Schimpfen. Patient war dauernd
im wesentlichen orientirt und erkannte zahlreiche Personen seiner Umgebung
rasch durch Betasten. Die Sprache blieb dauernd fliessend und ohne Stérung
der Artikulation.

11. Juni 1900: Patient hat im Laufe des Tages mehrere schwere Anfille,
zwischen denselben bleibt er comatds.

12. Juni 1900: Patient liegh im tiefen Coma. Die Bulbi befinden sich
in Mittelstellung. Die Extremititen sind schlaff. Die Patellarreflexe nicht ge~
steigert. Puls. 138, Temperatur 37,7.
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13. Juni 1900 Morgens Exitus letalis.

Sectionsbefund: Schideldach ziemlich breit und schwer, aussen und
innen von graurtilicher Férbung. Aeussere Oberfliiche im Bereich des Stirn-
beins und der Tubera parietalia glatt; im fbrigen rauh und uneben durch
zahlreiche Griibchen und dellenférmige Vertiefungen, in denen die Tabula
externa pords erscheint. Die wittlere Naht des Stirnbeins ist nicht verwachsen.
Die Innenfliche des Schideldaches ist durch Vertiefungen und leistenartige Er-
habenheiten zwischen denselben ausgezeichnet, die fast den impressiones digi-
tatae und juga ocerebralia der Schédelbasis gleichen. Im Bereich der Ver-
tiefungen ist der Knochen stark duvrchscheinend.

Die Dura ist stark gespannt, die Venen derselben sehr blutreich. Beim
Entfernen der Falx maj. ergiebt sich, dass dieselbe an einer ca. finfpfennig-
stiickgrossen Stelle mit einem im rechten Stirnhirn sitzenden Tumor fest ver-
wachsen ist. Nach Ablosung der Falx findet sich eine weitere etwa bohnen-
grosse (reschwulst an der rechten Flidche der Hirnsichel, etwa 3 em vom hin-
teren Ende und 1,5 om vom freien inneren Rande derselben entfernf. Die
Geschwulst zeigt wie die erstere ein gelblichweisses Aussehen und eine ziem-
lich derbe Consistenz.

Beim Herausnehmen desHirnes zeigt sich dasselbe beiderseits im vorderen
Abschnitt der hinteren Schidelgrube adhirent und zwar durch Vermittlung
zweier etwa kastaniengrosser hockeriger Tumoren, die beiderseits in dem Winkel
zwischen Medulla obl., Pons und Kleinhirn eingebettst liegen (Taf, IX, Fig. 9).
Dieselben werden im Zusammenhange mit dem Hirn herausgenommen, nach-
dem ihr Zusammenhang mit der Gegend des Meatus aud. int. getrennt ist.

Das auf die Basis gelegte Hirn sinkt stark zusammen, wodurch es einen
abnorm grossen Breitendurchmesser gewinnt. Die Gyri sind stark abgeplattet.
Beim Druck auf das Hirn hat man das Gefiihl der Fluctuation, welches durch
einen erheblichen Hydrocephalus internus bedingt ist. Beim Auseinanderziehen
der Hemisphiren wird an der medialen Fliche des rechten Seitenlappens der
oben erwdhnte taubeneigrosse, halbkugelige Tumor sichtbar, dessen convexe
Seite ganz in die Hirnsubstanz eingelagert erscheint. Etwas hinter diesem
Tumor fihlt man durch denBalken hindurch eine gleichfalls derbe Geschwulst,
die ganz vorwiegend in der rechten Hemisphire liegt.

An der Hirnbasis féllt zunichst auf, dass die basalen Flichen der Stirn-
lappen eingesunken sind, und dass die Gyri recti beiderseits kielf6rmig her-
vortreten. Die Bulbi olfactorii sind von normalem Aussehen. Die vom Circulus
Willisii umgebene Partie der Hirnbasis ist stark halbkugelig vorgewdlbt.
Dieser Prominenz liegt das Chiasma hinten auf. Dieses und die Nervi optici
sind von grauem, durchscheinendem Aussehen, die Tracti optici sind stark
verbreitert, sehr diinn und durchscheinend. Die Gefisse der Hirnbasis bieten
keine Besonderheiten. Das 3. 4. 5. und 6. Hirnnervenpaar zeigt keine Ab-
weichungen.

Zu beiden Seiten der Medulla oblongata findet sich, wie schon oben
gesagt, ein etwa kastaniengrosser, harter und hockeriger Tumor in dem
Winkel zwischen Briicke, Medulla obl. und Kleinhirn eingelagert, dem mittleren
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Briickenarm mit seiner dorsalen Fliche aufliegend. Durch diese vollig
symmetrisch gelagerten Geschwiilste wird beiderseits der Nerv. facialis und
acusticus in Mitleidenschaft gezogen. Die genannten Nerven sind mit den
Tumoren mehr oder weniger verwachsen und zwischen dorsaler Geschwulst-
fliche und Briickenarm eingeklemmt, Wihrend aber nach Entfernung der
Tumoren die Facialiswurzel beiderseits leicht auffindbar ist und nur links
etwas schmachtig und grau erscheint, geht die- Acusticuswurzel gleichsam in
die Geschwulst Giber, nur dirftige Fasern sieht man, mit der Geschwulst innig
verwachsen, iber dieselbe hinziehen. Beide Tumoren sind ven der Arach-
noides iberzogen, diese zeigt nirgends Triibung oder Verdickung. Die Ge-
schwiilste sind nur sehr locker mit der Hirnbasis verbunden. Das IX., X.
und  XI. Hirnnervenpaar zeigt keine makroskopischen Veriinderungen. Die
Hypoglossusfasern sind links sehr schméchiig, rechts von normalem Aussehen.
Die Medulla oblongata ist stark deformirt. Sie ist nach rechts hiniibergedringt,
die Gegend der linken Olive ist stark abgeplattet, wihrend dieselbe Gegend
sich rechts etwas hervorwdlbt. Weiter distal erscheint die Medulla oblongata
abnorm voluminds.

Eine weitere etwa haselnussgrosse Geschwulstbildung von halbkugeliger
(restalt findet sich am Foramen condyloid. ant. links, Sie sitat der Innenfliche
der Dura auf und umscheidet den in das foramen condyl. eintretenden Hypo-
glossus, der in méssigem Grade degenerirt erscheint. Mit der Dura ldsst sich
die Geschwulst leicht vom Knochen loslosen, welcher unter ihr keinerlei Ver-
inderungen aufweist. .Auf einem Querschnitt durch das Stirnhirn (Taf. IX,
Tig 10) zeigt sich, dass der von der Falx ausgehende Tumor das Hirngewebe
nur verdréngt, er lasst sich leicht aus der Mulde, in welcher er liegt, heraus-
heben. Auf dem Querschnitt zeigt er eine matte, graurothe Farbe bei gleich-
missig glatter Schnittfliche.

Auf einem zweiten Querschnitt (Taf. 1X, Fig. 11), der durch den Kopf
des Nucleus caudatus gelegt wird, erscheint der Querschnitt des gréssten der
vorhandenen Tumoren, der aus dem Nucleus candatus heraus gewachsen zu
sein scheint, den rechten Ventrikel erfiillt, ihn stark ausdehnt und das Septum
pellucidum stark nach links hiniibergedringt hat. Der Tumor ist von harter
Consistenz, seine Oberfliche hiockerig. Auf dem Querschnitt zeigen sich grosse
mit braunrother Flissigkeit angefiillte Cysten. Der Balken, der dem Tumor
unmittelbar aufliegt, ist erheblich verdinnt. '

Auf einem, 2 cm weiter nach hinten angelegten Querschnitt erscheint
der zuletzt beschriebene Tumor in nur wenig verringertem Umfange, doch
ragt er nicht mehr iiber die Mittellinie hinaus. Die Geschwulst dringt die
innere Kapsel und den Nucleus caudatus stark nach oben und aussen, nach
unten wolbt sich der Tumor stark gegen die Hirnbasis vor und bildet hier die
oben beschriebene Prominenz innerhalb des Cireulus Willisii.

Auf dem durch die Corpora candicantia angelegten Frontalschnitt ist von
dem zuletzt beschriebenen Tumor nichts mehr zu sehen, dooh sieht man, dass
er mit seinem hinteren Pole in den vorderen Theil des IIl. Ventrikels hinein-
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ragt. Die Ventrikel sind erheblich erweitert. Der Plexus chor. im linken
Unterhorn ist stark verdickt und von sehr derber Consistenz.

Schnitte, die durch die Hinterhauptslappen gelegt werden, lassen eine
starke Erweiterung der Hinterhdrner erkennen.

Die Herausnahme des Riickenmarkes musste aus fusseren Griinden leider
unterbleiben. ‘

Die Section der Brust- und Bauchhghle ergab folgenden Befund: Das
Herz zeigt eine missige Dilatation beider Ventrikel, intacte Klappen, derbe
dunkelgraurothe Muskulatur. Auf der Innenfliche der Aorta wenig oberhalb
der Klappen finden sich einige flache hanfkorn- bis linsengrosse derbe fibrse
Verdickungen. Die Lungen sind nicht mit der Brustwand verwachsen, sie
sind sehr blutreich und &dematds. Die Milz ist gross und derb, und zeigt
deutlich wahrnehmbare Follikel. Die Kapsel der Leber zeigt einige kleine
gelbliche fibrése Kndtchen. Die Nieren sind ohne Besonderheiten.

Die linke Zungenhilfte ist viel blasser und schlaffer, als die rechte. Die
Muskulatar zeigt links eine blassgelbliche, rechts eine normale rothe Farbung.
Die mikroskopische Untersuchung an frischem und osmirtem Material aus der
Muskulatur der linken Zungenhidlfte ergiebt ausgedehnte Fettmetamorphose.
Die Schilddriise ist etwas grosser, als der Norm entspricht.

Mikroskopischer Befund: Der von der Falx ansgehende Stirnhirn-
tamor ist zusammengesetzt aus kernreichen Bindegewebsziigen, die sich in
mannigfacher Weise durchflechten und an manchen Stellen eine concentrische
Anordnung zeigen. Das Geschwulstgewebe ist durchsetzt von zahlreichen
kleinen unregelméssig gestalteten nekrotischen Heerden, die bei Pikrinsiure-
fuchsinfirbung einen gelblichen Ton zeigen; diese enthalten nur wenige
schwachgefiirbte Kerne, sie sind aber von einem dichten Wall kleiner, runder
intensiv gefirbter Kerne umgeben. Die Geschwulst zeigt einen geringen
Gefassreichthum, die Gefdsse sind zum Theil dilatirt und besitzen eine ver-
dickte Adventitia. Die Neubildung ist vollig frei von nervisen Elementen.
Auf Pal-Priparaten erscheint sie farblos. Die Pia ist mit der Peripherie des
Tumors aufs engste verwachsen, nur an einzelnen Stellen ldsst sie sich
zwischen Hirnrinde und Tumor als selbstindige Membran erkennen. Das von
dem Tumor verdringte Hirngewecbe zeigt keine erheblichen Verfinderungen.
Die Rinde der anliegenden Windungen ist ca. um die Hilfte, stellenweise
noch mehr verschmilert; es finden sieh in derselben weder Kérnchenzellen
noch Verdichtungen der Glia.

Die zweite bohnengrosse Geschwulst von der rechten Seite der Falx be-
steht ebenfalls aus Bindegewebsziigen, die sich in verschiedener Richtung
durchflechten. Die fibrillire Intercellularsubstanz ist in diesem Tumor stirker
wie in dem ersten Tumor des Falx entwickelt, sodass das Gewebe kerndrmer
erscheint, doch @bertrifft die Zahl der Kerne noch immer diejenige des normalen
Gewebes der Duara mater, auch sind sie kiirzer und gedrungener, als die Kerne
der letzteren. Finige wenige Gewebsziige des Tumors zeigen dieselben breiten,
leicht gewellten Biindel von Intercellularsubstanzfasern mit den langen
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schmalen Kernen, also das Structurbild der Dura mater, in deren Fasern die
Faserziige des Tumors an der Basis continuirlich iibergehen,

Die grosse, den rechten Seitenventrikel ausfiillende Geschwulst (Taf. IX,
Fig. 11} unterscheidet sich von der zuerst beschriebenen durch einen wesent-
lich grisseren Kernreichthum und das Fehlen der gekennzeichneten Degenera-
tionsherde. Es finden sich vielfach Gebiete, in denen faserige Elemente véllig
zuriicktreten. Bei Doppelfarbung sieht man hier dichtgedringt liegende gleich-
massige Kerne, zwischen denen man eine spérliche feinfaserige Zwischensub-
stanz erkennt. Hier und da finden sich kleine Bezirke, in denen das Gewebe
einen myxomatdsen Bau zeigt. In den grossen, bereits bei der Beschreibung
des makroskopischen Befundes erwihnten Hohlriumen findet sich ein von
Fibrinfasern durchsetzter Detritus, sehr zabklreiche ausgelangie rothe Blut-
kirperchen und mit Blutpigmenten und Blutkgrperchen angefiillte Kérnchen-
zellen. Gegen die Hirnsubstanz ist die Geschwulst iiberall scharf ab-
gegrenzt. Nur in dem von dem Tumor stark nach links gedriingten Septum
pellucidum finden sich mit dem Tumor anscheinend nicht in Zusammen-
hang stehende Ziige von Geschwulstzellen. Das dem Tumor ventral und
lateral unmittelbar anliegende Hirngewebe zeigt keine erheblichen Verinde-
rungen, es bestehen hier keine Anzeichen von Erweichung oder Sklerose.
Es finden sich hier lediglich einige erweiterte und stark gefiillte Gefisse. Die
ansclieinend frei in den Ventrikel hineinragende Oberfliche des Tumors zeigt
nirgends einen Ueberzug von Epithel, sie ist von einer diinnen Gewebsschicht
tiberzogen, die sich bei weiterer Untersuchung als glids erweist.

Der Tumor am Foramen condyloideum zeigt an vielen Stellen denselben
Bau wie der zweite Tumor des Falx, also sich in verschiedener Richtung
durchflechtende Bindegewebsziige mit reichlicher entwickelter Intercellular-
substanz. Daneben finden sich Bezirke, die ein davon abweichendes Bild dar-
bieten. In diesen finden sich in den Maschen eines Netzgewebes, das von
groben Bindepgewebsbiindeln gebildet wird, ein kernreiches Gewebe, welches
aus kurzen Spindelzellen besteht, die einen so breiten und scharf umschriebenen
Protoplasmaleib besitzen, dass sie Endothelzellen gleichen, zwischen ihnen
ist nur an wenigen Stellen eine spirliche Intercellularsubstanz entwickelt. Die
Anordnung dieser Elemente ist meistens eine concentrische, nur an wenigen
Stellen sind sie zu Ziigen geordnet. Die Zahl der je um einen gemeinsamen
Mittelpunkt gruppirten Zellen ist immer nur eine kleine und schwankt zwischen
6—20 Zellen. Dadurch entsteht das bekanute Bild zwiebelartiz geschichteter
kleiner Kngeln, von denen oft 20—30 nund dariiber in ein und demselben von
breiten Bindegewebsbindeln gebildeten Maschenraume liegen. An anderen
Stellen sind die Gewebsmaschen — besonders ist dies in den peripherischen
Theilen des Tumors der Fall — erfillll mit scharfrandigen runden, in ihren
Randpartien concentrisch geschichteten Kalkkorpern, wie sie fiir Psammome
charakteristisch sind. In vielen Maschenriumen finden sich diese Psammom-
kirperchen oder Corpora arenacea gemischt mit den vorher erwihnten zwiebel-
artig geschichteten Zellkugeln vor und besonders an entkalkten Priparaten
kann man sich die Entstehung dieser Kérperchen aus den concentrisch ge-
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schichteten Zellgruppen in ibren einzelnen Phasen sehr deutlich reconstruiren,
In diesem Fall stellt sich der Vorgang in der Weise dar, dass in den einzelnen
Zellzwiebeln die central gelegenen Zellen zuerst absterben und von Kalksalzen
impragnirt werden, die peripherischer gelegenen Zellen folgen, sterben eben-
falls ab und versintern mit den friheren, so wichst das Concrement schicht-
weise, bis es die Grosse des urspriinglich vorhandenen Zellhaufens erreicht
hat, Dadurch, dass die Farbbarkeit der Kerne sehr Jange erhalten bleibt, ldsst
sich dies an entkalkien Priparaten besonders deutlich zeigen. Natiirlich liegt
es uns fern, die hier nachgewiesene Entstehung der concentrisch geschichteten
runden Kalkkdrper etwa fiir alle derartigen Gebilde zu verallgemeinern.

Die beiden Geschwiilste des Acusticus zeigen einen vdllig gleichartigen
Bau. Sie setzen sich aus vielfach sich durchflechtenden kernreichen Binde-
gewebsziigen zusammen, Regressive Verinderungen finden sich nicht, viel-
fach zeigen sich jedoch, ebenso wie in manchen Tumoren des Fall I, kleine
kernfreie oder sehr kernarme Stellen, im Bereich deren das fibrillire Gewebe
keine Verindernngen aufweist. In der Umgebung dieser Stellen sind die Kerne
besonders dicht gelagert. Die spirlichen Gefdsse sind zartwandig und vielfach
stark erweitert. An der Peripherie der Geschwillste finden sich an ver-
schiedenen Stellen Biindel wohl erhaliener Nervenfasern. Aber auch in den
centralen Theilen finden sich, wenn auch spérlich, Nervenfasern. Diese liegen
weit auseinander gedriingt und sind sehr atrophisch. In Priparaten mit Mark-
scheidenfirbung erscheinen sie als ziemlich intensiv gefirbte, gerade ver-
laufende diinne Linien, die, abgesehen von geringfiigigen Varicositaeten eine
Structur nicht erkennen lassen. TLantermann’sche Einkerbungen treten
nirgends hervor. In nach v. Gieson gefirbten Schnitten sind diese atro-
phischen Nervenfasern nur mit Mithe aufzufinden, da sie den Bindegewebs-
fasern parallel laufen und die atrophische Markscheide sich bei dieser Farbung
nicht geltend macht. Die Axencylinder erscheinen als sehr diinne intensiv
roth gefirbte Linien. An anderen Stellen finden sich in den Tumoren sehr
blass gefirbte Myelinschollen, die bei schwacher Vergrosserung als eine grauer
Staub imponiren.

Die Durchmusterung einer durch den Hirnstamm gelegten Schnittserie
ergiebt Folgendes: Im hinteren und lateralen Theil des Thalamus treten in
Giesonpriparaten die Gefisse schon bei Lupenvergrosserung sehr deutlich
herver. Sie erscheinen ausserordentlich vermehrt und zeigen eine leuchtend
rothe Farbung. Die Gefisswandungen erweisen sich bei stirkerer Vergrosserung
als stark verdickt und von fast homogener Beschaffenheit, eine Unterscheidung
der einzelnen Schichten der Gefisswand gelingt nicht, Die Kerne der Geféiss-
wand sind nicht vermindert und haben die Firbung gut angenommen. Hier
und da sind in die Gefasswandungen amorphe, durch Himatoxylin intensiv blau
gefirbte Massen eingelagert. Die grisseren Gefisse an der Hirnbasis weisen
keine Verinderungen auf.

In dem Bereich des Thalamus, in dem die Gefisse die beschriebenen
Verinderungen aufweisen, ist ein weiterer, sehr auffilliger Befund zu erheben.
Es finden sich, unregelmissig verstreut, kleine Gruppen von grossen blassen
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Kernen, die eine sehr mannigfache Configuration aufweisen. Sie sind vor-
wiegend rundlich und oval, doch finden sich auch nicht selten lappige und
ganz unregelmissige Formen. Hinsichtlich ihrer Grésse ibertreffen die in
Rede stehenden Kerne nicht selten die Kerne der Ganglienzellen. Ein Kern-
korperchen lassen sie nicht erkennen, wohl aber zahlreiche kleine dunkle
Granula. Umgeben sind diese Kerne von einer ziemlich breiten Zone eines
sehr blass und diffus gefdrbten Protoplasmas, das ginzlich unscharfe Con-
turen zeigt. Die begchriebenen Zellh&ufchen liegen nieht selten in der Nahe
von Gefdssen, eine Beziehung zur Gefisswand lassen sie jedoch nicht erkennen.

In Praparaten mit Markscheidenfirbung treten in dieser Hohe bemerkens-
werthe Verinderungen nicht hervor. ‘

In Schuoitten, die durch die vorderen Vierhiigel fallen, sieht man im Be-
reich des rechten vorderen Hiigels eine rareficirte Stelle von ca. 3 mm Durch-
messer. In Giesonpriparaten sieht man hier grosse Spinnenzellen und sehr
zahlreiche Gliakerne, die namentlich in der Umgebung der Gefisse gedrangt
lisgen. An mehreren Stellen des Querschnittes zeigen sich die beschriebenen
Zellhaufen und die geschilderten Gefdissverdnderungen. Kine Degeneration
von Fasersystemen ldsst sich nicht constatiren.

In der Hohe der Trochleariskreuzung zeigt sich ventral von der rechten
medialen Schleife ein iiber linsengrosser Degenerationsherd. Im Bereich des-
selben sind die Markfasern geschwunden, es findet sich ein sklerotisches Glia-
gewebe vor, das sehr zahlreiche Gefdsse mit verdickten hyalinen Verinderungen
durchsetzen.

In dieser Hohe findet sich zwischen Kleinhirn und oberem lateralen
Briickenrand rechts ein iber stecknadelknopfgrosser Geschwulstknoten, der
aus derben, sich durchflechtenden wenig kernreichen Bindegewebsziigen sich
zusammensetzt, Mehrere gleichartige Geschwiilste finden sich am rechten
lateralen Briickenrande an der Pia.

Die Ganglienzellen des IIE. und IV. Kernes sind wohl erhalten.

In Sehnitten, die durch den Abducenskern fallen, zeigen die Gefisse des
rechten Briickenarmes die oben geschilderten schweren Verdnderungen. Die
Nervenkerne und intramedulliren Wurzelfasern des VL und VIL sind wohl-
erhalten. Das HEpendym des IV. Ventrikels zeigt eine méissige Verdickung.

Schritte, die durch die vordere Hilfte der grossen Oliven fallen, lassen
erkennen, dass die Acusticuskerne, die intramedulliren Wurzeln und die Striae
medullares schwere Verdnderungen nicht erlitten haben.

Im Plexus chor. des IV. Ventrikels findet sich ein stecknadelknopf-
grosses Fibrom, das sich von den bereits erwdhnten dadurch unterscheidet,
dass es einen von einem Wall von Kernen umgebenen Erweichungsherd enthilt.

Mehr distal gelegene, mnoch durch die Oliven fallende Querschnitie
zeigen durch die Compression der Medulla bedingte starke Asymetrie. Die
intramedullaeren Hypoglossusfasern sind links viel spérlicher vorhanden wie
rechts, Die Kerne zeigen hinsichtlich ihres Gehaltes an Markfasern keine
wesentliche Differenz. Die Ganglienzellen sind jedoch links viel spérlicher
wie rechts, die vorhandenen zum Theil deutlich atrophisch. Die Pia an der
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seitlichen Fliche der Medulla oblongata, die den Acusticustumoren anlag,
ist verdickt, auch die glibse Randschicht erscheint hier verbreitert.

In der Gegend der sensiblen Kreuzung und der Pyramidenkreuzung
findet sich in den centralen Theilen der Medulla oblongata eine complicirte
Geschwulstbildung (Taf. IX, Fig. 12), Man sieht zundchst in der sensiblen
Kreuzung unmittelbar tiber den Pyramiden den runden Querschnitt eines
erbsengrossen Tumors. Diese Geschwulst hat, makroskopisch betrachtet,
vollig scharfe Grenzen. Bei stéivkerer Vergrosserung lassen sich in ihren
centralen Bezirken sehr spirliche, in den #ussersten Randpartien zahlreiche
mehr oder weniger atrophische Nervenfasern nachweisen. In Praeparaten mit
Doppelfirbung erweist sich der Tumor als sehr zellreich, die meist rundlichen
blassen Kerne sind von einem schwach gefiirbten spérlichen Protoplasma von
ganz unscharfer Begrenzung umgeben. Die ziemlich zahlreich vorhandene
Zwischensubstanz besteht aus sehr feinen, sich durch kreuzenden Fasern. In
den spirlichen zarten Gefiissen lisst die Anordnung der Geschwulstzellen eine
Beziehung nicht erkennen,

Die sich kreuzenden Fibrae arc. int. werden von dem Tumor nach oben
gedrdngt. Sie bilden eine schmale Briicke, auf welcher eine zweite etwa
hanfkorngrosse Geschwulst lagert. Diese ist viel weniger scharf abgegrenat,
sie enthélt in allen ihren Teilen zahlreiche Markfasern. In jthrem histologischen
Bau gleicht sie im wesentlichen dem ersten Tumor, doch ist das Zwischen-

- gewebe reichlicher und deutlich feinfaserig. Diese Geschwulst sendet nach
oben einen dreieckigen Zapfen in die Substantia gelatinosa des Centralcanals
hinein. Diese scheint wesentlich vermehrt. In ihr liegen grosse Haufen von
Ependymzellen, die zum Theil zu einer einen Hohlraum begrenzenden Epithel-
schicht zusammen geordnet sind.

Distalwirts vergrossert sich die Geschwulst noch etwas. In der Gegend
der Pyramidenkreuzung zeigt sie sich auf dem Querschnitt von der Grisse
einer Linse. Ihre Umgrenzung ist eine sehr diffuse, die Randpartien enthalten
reichlich Nervenfasern. Histologisch zeigt der Tumor in seiner Peripherie
einen glioesen Bau, zwischen den Kernen finden sich Ziige sehr feiner starrer
Fasern. In mehr aufgelockerten Partien treten Spinnen- und Pinselzellen auf
das deutlichste hervor. In seinen centralen Teilen zeigt die Neubildung den
oben beschriebenen fibrosarcomattsen Bau. Dorsal vom Tumor finden sich
Reste vom Centralcanal. Die Pyramiden zeigen keine Degeneratlon, auch
sonst sind die Nervenfaserziige intact

Die Hirnrinde wurde an zahlireichen, aus allen Theilen des Grosshirns
stammenden Praeparaten untersucht. Die Pia zeigt vielfach eine wmissige
Verdickung. Die (ranglienzellen weisen, soweit sich dieselben an der Hand
von Giesonpriparaten beurtheilen lassen, keine schweren Verdnderungen auf.
Die Gefisse sind nur in manchen Gegenden, so z. B. im Bereich der II: Stirn-
windung rechts vermehrt und sclerosirt. FEinen sehr auffallenden Befund
stellen Gruppen von Zellen dar, die sich tberall in der Hirnrinde, bald reich-~
licher, bald spérlicher vorfinden und den bereils beschriebenen, sich im Hirn-
stamm vorfindenden véllig gleichen. In manchen Rindenbezirken, z. B. in der
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III. Stirnwindung rechts, liegen diese Zellhaufen so gedriingt, dass sie bereits
bei Lupenvergrisserung als eine dunkle Sprenkelung der Rinde sich geltend
machen. Sie liegen ganz vorwiegend in den mittleren und unteren Schichten
der Rinde, nur selten in der molecularen Schicht und ganz vereinzelt im
Marklager. Kinzelne Zellhaufen sind von der Grsse eines Stecknadelknopfes
und makroskopisch sichtbar. Die Kerne sind sehr polymorph, vorwiegend
rundlich and oval, hiufig aber auch nierenférmig, lappig und mit Fortsitzen
versehen. Sie sind blischenartiz und mit kleinen dunklen Granula erfiillt.
Bei Doppelfarbung sieht man um jeden Kern ein ziemlich reichliches, sehr
diffus gefiirbtes und ganz unscharf begrenztes Protoplasma. Zellfortsitze
lassen sich nirgends erkennen, vereinzelt sieht man mehrkernige Gebilde.
Uebergangsformen zwischen den beschriebenen Zellen und den normalen
grossen blischenférmigen Gliakernen lassen sich vielfach constatiren. Be-
ziehungen der Zellhaufen zu den Gefissen lassen sich nicht nachweisen. In
Praeparaten mit Markscheidenfirbung treten die Zellhaufen als helle Flecke
zwischen den Markstrahlen deutlich hervor. Vereinzelte Markfasern durch-
selzen sie.

Im Kleinhirn lassen sich die in Rede stehenden Veriinderungen nicht
auffinden.

Zusammenfassung.

Fall I. Patient, ein 17jahriger Bickerlehrling, hereditir nicht belastet,
erkrankt Ostern 1898 mit Schwiche und Unsicherheit der Beine, Un-
geschicklichkeit der Arme, Sprach- und Schluckstdrung.

Befund bei der Aufnahme November 98: Reaktion der Pupillen er-
halten, Augenbewegungen frei, Nystagmus, Fundus normal, Dysarthrie,
Bewegungsataxie in den Extremitiiten, besonders links, cerebellare Ataxie,
normales Verhalten der Sensibilitit und Reflexerregbarkeit.

Verlauf: Schwindelanfille, Erbrechen, Denienz, Enphorie. Februar 99,
Neuritis optica. April 99 Singen im rechten Ohr. Mai 99 Abducens-
parese beiderseits. August 99 zunehmende Schwerhorigkeit beiderseits,
Tacialisschwiiche links. December 99 Sprache unverstandlich. Januar 1900
Unfihigkeit zu Stehen und zu Gehen, Fallen nach links. Marz 1900
Taubheit beiderseits. Mai 1900 Ptosis rechts. November 1901 An-
fille von Dyspnoe, Exitus.

Sectionsbefund: Multiple Neurofibrome der Haut und der peripheren
Nerven, pflaumengrosse Neurofibrome an’ der 7. Cervical- und 4. Lumbal-
wurzel links, extradural, zahlreiche zum Theil symmetrische bis bohnen-
grosse Neurofibrome an den vorderen und hinteren Wurzeln des Riicken-
markes innerhalb des Duralsackes, doppelseitiger, fast hithnereigrosser
Tamor im Kleinhirpbriickenwinkel, N. acustici und faciales mit den
Geschwiilsten verwachsen, Deformirung des Pons, der Medulla oblong,
des Kleinhirns und der Schenkel desselben. An der Vagus- und Glosso-
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pharyngeuswurzel links zahlreiche kleine Tumoren. Rankenneurom der Rami
rec. vagi, Stecknadelkopfgrosses Fibrom im Cervical-Mark, leichte Sklerose
der Hinter- und Seitenstringe, glioese Wucherungen in der Hirnrinde.

Fall II. Patient, ein 28jdhriger Schuhmacherlehrling, dessen Vater
und Bruder an Phthisis pulm. gestorben sind, war bis zum 15. Lebens-
jahr gesund, erkrankte dann an Anfillen von Kopfschmerz und Erbrechen,
sowie Sehschwiiche und Summen in den Ohren, in der Folge Besserung
bis zum 21. Lebensjahr, seitdem Abnahme des Seh- und Horvermigens,

Befund bei der Aufnahme (Mai 1899): Vgllige Blindheit und Taub-
heit, Pupillenstarre, Atrophie beider Optici, keine Augenmuskellihmung,
Parese des Facialis links, Atrophie der linken Zungenhilfte, keine
Sprachstdrung, keine Ataxie. Sensibilitdt, Motilitit und Reflexerregbar-
keit normal.

Krankheitsverlauf: Fortbestehen der genannten Symptome, Anfille
von Kopfschmerz und Erbrechen, schwere allgemeine Krampfanfille mit
Bewusstseinsverlust. Hypochondrische Stimmung. Tod im Coma Juni 1900.

Sectionsbefund: Doppelseitiges tiber kastaniengrosses Neurofibrom
des Acusticus, taubeneigrosses Fibrom der Falx an der medialen Fliche
des rechten Stirnhirns, doppelt so grosses Fibrosarcom im vorderen
Theile des rechten Seitenventrikels, drei bis erbsengrosse Tumoren in
der Mitte der Medulla oblongata, multiple kleine Fibrome und Psammo-
fibrome der harten und weichen Hirnhaut. Eine derartige Geschwulst
am Foramen condyl. sin. umwichst und comprimirt den Stamm des
N. hypoglossus. Hyaline Gefissdegeneration besonders im Pons. Gliose
Wucherungen in der Hirnrinde.

Vergleicht man die im Voranstehenden mitgetheilten ungewdhnlichen
Krankheitsfille hinsichtlich des anatomischen Befundes und des klinischen
Symptomkomenplexes mit typischen Fillen von Neurofibromatose, so er-
giebt sich, dass der Fall I einmal durch die geringe Anzahl und Klein-
heit der Hautgeschwiilste, zum anderen durch das Vorhandensein von
Tumoren an zahlreichen intraduralen Wurzeln des Hirns und Ricken-
markes ausgezeichnet ist. Der klinische Symptomenkomplex steht vollig
von dem letzten Umstand in Abhingigkeit und bietet fiir die Neuro-
fibromatose an und fiir sich nichts Charakteristisches dar.

In den weitaus meisten Fillen von Neurofibromatose beschranks
sich der Krankheitsprocess auf das peripherische Nervensystem. KEs
werden in erster Linie die Hantiste und die Stimme der aus dem
Riickenmark entspringenden Nerven befallen. Seltener ist bereits die
Geschwulstbildung an den Verzweigungen der Hirnnerven und an den
sympathischen Nerven. Die Spinalganglien, beziehungsweise die Ein-
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trittstellen der Nerven in den Duralsack bilden in der Regel die Grenze, tiber
die der neurofibromatose Process nicht hinausgeht. Die Spinalganglien
selbst nehmen nicht so selten noch an dem Erkrankungsprocess Theil.
Auch in unserem Falle I erweisen sich die Spinalganglien als erkrankt.

In einer relativ sehr kleinen Zahl von Fillen macht jedach der
neurofibromatése Prozess nicht an der Dura mater cerebralis und spinalis
Halt, sondern befillt die intraduralen Hirn- und Rickenmarkswurzeln,
die, wie die peripherischen Nerven ein aus Bindegewebe bestehendes
Endo- und Perineurium besitzen, d. h. simmtliche Nervenwurzeln mit
Ausnahme der Olfactorii und Optici. Eine Erklirung, warum dies in
so seltenen Fillen geschieht, diirfte schwer zu erbringen sein. .

Erreichen die Geschwiilste am Hirn- und Riickenmark eine erheb-
liche Ausdehnung, so treten spinale und cerebrale Symptome in die
Erscheinung. Die Bedeutung, die dieser Umstand fir das Krankheits-
bild der Neurofibromatose und fiir die Prognose der betreffenden Fille
besitzt, diirfte es gerechtfertigt erscheinen lassen, fiir derartige Fille
die kurze, wenn auch nicht gerade prizise Bezeichnung ,centrale Neuro-
fibromatose® in Anwendung zu bringen. Mossé und Cavalié?) dirften
zuerst sich dieser Bezeichnung bedient haben, allerdings in Bezug auf
einen Fall, dessen Zugehdrigkeit zur Neurofibromatose zum mindesten
sehr zweifelhaft erscheint, in dem die in Betracht . kommenden Ver-
anderungen sich nur innerhalb der Schideihdhle vorfanden.

Bei dem 42jahrigen Patienten bestand Facialislihmung rechts, Trigeminus-
neuralgie, leichte Sprachsttrung, Neuritis optica, Unsicherheit des Ganges,
Kopfschmerz seit einem Jahre, Demenz, epileptische Anfille. Tod im Coma.

Sectionsbefund: Gliomattser Tumor in der linken Kleinhirnhemisphire
von der Grosse einer Mandarine. Zahlreiche kleine Tumoren von stecknadel-
kopf- bis Erbsengrosse an der Hirnbasis, inshesondere auch an den Austritts-
stellen der meisten Hirnnerven, am Kleinhirn, an den Wandungen der Seiten-
venirikel. Die mikroskopische Untersuchung crgiebt ein Vorwiegen glitser (?)
Elemente in den Neubildungen, dennoch smd die Autoren geneigt, den Fall
als centrale Neurofibromatose aufzufassen.

Das Vorkommen von multiplen Neuroﬁ‘bromen“an' den Hirnnerven-
wurzeln ist bisher nur in schr wenigen Fillen béobachtet worden. Viel
ofter fanden sich Tumoren an den Riickenmarkswurzeln, insbesondere
an den die Cauda equina zusammensetzenden Stringen, so in den von
Hesselbach, Schoenlein uud Hasler, Heller, Bischoff und
Knoblauch, Temoinund Houel, Genersich, v.Recklinghausen?),

1) Mossé und Cavalié, Neurofibromatose. centrale du cervelet et de la
base de I’encephale. Arch. de Neurol. 1897. p. 249.
2) Literaturverzeichniss- bei v. Recklinghausen, Ueber die mul’mplen
Archiv f. Psychiatrie. Bd. 36. Heft 1. . 18
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und v. Biingner?) beschriebenen Fillen. Die Function der Wurzeln
selbst erleidet durch die Geschwulstbildung, fir gewdhnlich ebensowenig
wie die der peripherischen Nerven eine Einbusse. In der Regel handelt
es sich um kleine Geschwulstknoten, die das Riickenmark nicht erheblich
schidigen und somit sich klinisch nicht geltend machen. Auch in
ungerem Falle lagen Symptome, die mit einiger Bestimmtheit auf das
Riickenmark und die Wurzeln desselben bezogen werden konnten, nicht
vor, wiewohl zahireiche Dbis iibererbsengrosse Tumoren sich an den
hinteren und vorderen Wurzeln vorfanden.

Erreichen die Geschwiilste eine betrichtliche Grosse, so kommt es zuden
Erscheinungen der Compressionsmyelitis und des extramedulliren Riicken-
markstumors. Aber nicht nur durch intradural gelegene Wurzeltumoren
kann bei Neurofibromatose ein spinaler Symptomencomplex bedingt sein.
In einzelnen Fillen wurde das Riickenmark durck Tumoren, die aus
den foramina intervertebralia gegen dasselbe vorgewachsen waren, com-
primirt. Zur Obduction gelangte Fille von Neurofibromatose, in denen
Compressionsmyelitis durch Neurofibrom bedingt wurde, sind von
Sibley2), Gerhardt?®), Riesenfeld#), Sieveking5) beschrieben
worden.

In diesen Fallen sass die das Riickenmark comprimirende Geschwulst
am Cervicalmark. In einem von Sorgo®) mitgetheilten Falle scheint
es sich um eine auf die intraduralen spinalen Wurzeln beschrinkte
Neurofibromatose gehandelt zu haben. Lediglich klinische Beobach-
tungen, die auf Neurofibrombildung im Wirbelkanal hinwiesen, wurden
des dfteren?) gemacht.

Neurofibrombildung innerhalb. der Schidelkapsel bei Neurofibro-

Fibrome der Haut und ihre Beziehung zu den multiplen Neuromen. Bexlin,
1882 und hbei.Adrian, Ueber Neurofibromatose und iiber Complicationen
derselben. Beitrige zur klin. Chirurgie. 31. 1901. S, 38,

1) v. Biingner, Usber allgemeine multiple Neurofibrome etc. Archiv
fir klin. Chir, Bd. 55. Heft 3.

2) Septim. Sibley, Medico-chir, Transact. XLIX. 29. 1866.

3) Gerhardt, Deutsches Archiv fiir klin. Med. XXI. 1878.

4) Riesenfeld, Fall multipler Neurome. J. D. Wiirzburg 1876.

5) Sieveking, Compression des Cervicalmarkes durch ein im Wirbel-
canal liegendes Neurofibrom ete. Jahrbiicher der Hamburger Staatskranken-
anstalten. Bd. IV, S. 210. 1893—94.

6) Sorgo, Sitzungsbericht der Gesellschaft fiir innere Medicin in Wien.
Centralbl, fiir innere Medicin. 1902. S. 647.

7) Literatur bei Adrian (L. ¢.). Vergl. auch Oppenheim. Lehrbuch
der Nervenkrankheiten. 3. Aufl. Berlin 1902. S. 543. ’
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matose ist erheblich viel seltener, als das Vorkommen von Neuro-
fibromen im Wirbelkanal und wurde bisher nur in einzelnen Fillen, die
manches Gemeinsame bieten, konstatirt.

Am nichsten steht unserer Beobachtung I der kiirzlich von Berg-
griin?) beschriebene Fall, in dem das Centralnervensystem, in Sonder-
heit das Riickenmark in noch weit héherem Grade, wie in dem unsrigen
durch den Krankheitsprozess in Mitleidenschaft gezogen war. Beachtung
verdient, dass in beiden Fallen die Hautgeschwiilste vollig in den Hinter-
grund traten. In dem Falle Berggriin’s wurde, wie in unserem Falle,
das Vorhandensein von Hauttumoren erst bemerkt, als Symptome von
Seiten des Centralnervensystems in voller Entwicklung bestanden.

Der 11jéhrige Patient, dessen Grossvater miitterlicherseits an Hauttumoren
gelitien hatte, erkrankte ein Jahr vor dem Tode mit Schmerzen in der Sacral-
gegend und Unsicherheit des Ganges. Dann zeigten sich Schwiche in den
Beinen, Artikulationsstorung, Sehschwiche, Demenz. Einige Monate vor dem
Tode wurde constatirt: Fehlen der Pupillenreaction, Neuritis optica, Paralyse
beziehungsweise Parese der N. oculomotorii und abducentes, geringe Schwiche
der faciales, fibrillire Unruhe der Zunge, Schluckstérung, Lordose der Lenden-
wirbelsdule, Parese und Coniractur der Beine, Fehlen der Patellarreflexs, mul-
tiple cutane Tumoren, Herabsetzung der Sensibilitdt im Bereich derselben,
Anisthesie vom 1. Lumbalis an abwirts. Hochgradige Herabsetzung der elek-
trischen Erregbarkeit an den Beinen, Incontinentia urinae et alvi, Erbrechen,
unregelmissige Athmung, vasomotorische Stdrungen, im weiteren Verlauf der
Beobachtung: allgemeine Krémpfe, hochgradige Abnahme der Horfah1gke1t
lallende, stolpernde und leicht skandirende Sprache.

Sectionsbefand; Hydrocephalus internus, zwischen Pons, Medulla oblon-
gata und Kleinhirn beiderseits ein fast hithnereigrosses Convolut héckriger,
harter Tumeren, di¢ die Briicke seitlich comprimiren und sich in die Klein-
hirnhemisphéire eindriicken; in dasselbe gehen rechts der Facialis, Acusticus,
Glossopharyngeus und Vagus, links der Acusticus, Vagus und Glossopharyn-
geus iiber. Kleine bis erbsengrosse Tumoren finden sich an den Wurzeln des
rechten Oculomotorius, des Trochlearis, des rechten Trigeminus, des Hypoglossus
und der Recurrentes; der linke Trigeminus geht auf in ein taubeneigrosses,
aus 3 Geschwiilsten bestehendes Convolut. Zahlreiche kleine Tumoren an den
Riickenmarkswurzeln. Die Tumoren der Lumbal- und Sacralwurzeln bilden
eine 8 cm lange und 2—3 cm dicke hdckrige Geschwulst im Wirbelkanal, Com-
pressionsmyelitis des Lumbo-Sacralmarkes, zahlreiche Knoten in den Nerven-
stimmen. Die Hautnerven sind nicht wesentlich an der Geschwulstbildung
betheiligt.

1) Berggriin, Ein Fall von allgemeiner Neurofibromatose bei einem elf-
jéhrigen Kranken. Alclnv fiir Kinderheilkunde Bd. XXI. 1897. S. 89.

18*
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Des weiteren dhneln in mancher Beziehung zwei von Soykal) ge-
machte Beobachtungen der unserigen. v. Recklinghausen ist aller-
dings geneigt anzunehmen, dass-es sich in - diesen Fillen nicht um echte
Neurofibrome, sondern um sarcomatise Tumoren gehandelt habe.

Fall 1. Klinisch: Der 36jihrige Patient zeigte: Strabismus conver-
gens, Pupillendifferenz, Amaurose, Tanbheit, Erschwerung der Sprache, Demenz.

Sectionshefund: Zahlreiche subcutane Tumoren. Am Kleinhirn beider-
seits ein hockeriger, harter Tumor, links wallnussgross, rechts hithnereigross,
ferner links und rechts in der Gegend des Meat.aud. int. ein erbsengrosser, be-
zishungsweise haselnussgrosser Tumor. Die linke Geschwulst -dringt in den
Meatus aud. int. ein, der Nervus ac. ist in dieselbe aufgegangen. Am Riicken-
mark (innerhalb der Dura) mehrere Knoten, rosenkranzformige Anschwellungen
an den Wurzeln der Cauda equina, erhebliche Verdickung der Spinalganglien.
Zahlreiche Tumoren der Nervenstimme.

Fall 2. Klinisch: Bei der 20jihrigen Patientin bestand: Taubheit
beiderseits, Schwerfélligkeit des Ganges, Contracturen, epileptische Anfille,
Kopfschmerz, spiter Reitbahnbewegungen nach rechts Exophthalmus hnks,
Apathie, Phthisis pulm.

Sectionsbefund: Zwischen Kleinhirn und Pons links wallnussgrosser,
harter, hockeriger Tumor, der den Pons comprimirt, rechts an der gleichen
Stelle eine haselnussgrosse Geschwulst, weitere kleine Tumoren am Foramen
opticum vechts und an beiden Meatus aud. int. Im rechten Seitenventrikel
oberhalb des Corpus striatum eine 3 cm lange, 1 em breite feste Geschwulst,
zahlreiche kleine Tumoren am Riickenmark, rosenkranz{érmige Anschwellungen
der Cauda equina, Vergrosserung der Spinalganglien. An den Nerven des
Plexus axillaris zahlreiche Knoten, retroperitonealerjapfelgrosser Tumor, spindel-
formige Anschwellung am linken Ischiadicus.

Ferner fanden sich in einem von Bischoff und Knoblauch?) be-
schriebenen Falle von allgemeiner Neurofibromatose an den N. acustici
und- faciales ‘maulbeergrosse Tumoren.

Tn zwei weiteren von Reymond?) und Sternberg?) beschriebenen
Fillen scheint der neurofibromatdse Process sich auf die intraduralen
Netvenwurzeln des Hirns, besiehungsweise des Hirns und Riickenmarks5)

1) Soyka, Ueber den Bau und die Stellung der multiplen Neurome.
Vierteljahrsschr. fiir pr. Heilkunde. 1977. S. 1. ,
" 2) Knoblauch, De neuromate et gangliis accessoriis. L-D. Heldelberg
1843. (Ref. bei v. Recklmghausen l. ¢. S. 101.)

3) Reymond, Sur un cas de tumeur du cervelet. Nouv. Iconographie
de la Salpétriere XI. 1898. No. 4. p. 213.

4) K. Sternberg, Beitrag zur Kennthiss der sogenannten Geschwiilste
des N. acusticus. Zeitschr: £ Heilk: 1900. Bd. XXI. S. 163.

5) Uin einen Fall von reiner centraler Neurofibromatose diirfte es sich auch
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beschrinkt zu haben. Es besteht jedoch die Moglichkeit, dass in dem-
selben bel systematischer Priparation simmtlicher peripherischer Nerven
an diesen noch weitere Tumoren aufgedeckt worden wiren.

Reymond: Das Leiden der 22jihrigen Patientin begann 21/, Jahr vor
dem Tode mit Schwiche in den Beinen und cerebellarer Ataxie. Spéter be-
standen: Kopfsehmerzen, Erbrechen, epileptische Anfille, Amaurose, Neuritis
optica, leichtes Héngen der Augenlider, Taubheit beiderseits, ungestorte
Funktion der iibrigen Hirnnerven, keine Bewegungsataxie, keine Schwiche in
den Extremitéten, Steigerung der Sehnenreflexe, keine Stérung der Sensibilité,
Demenz. Trepanation iiber der rechten Kleinhirnhemisphaere ohne Erfolg.

Sectionsbefund: An der vorderen unteren Fldche der Kleinhirnhemis-
phaere beiderseits ein Tumor von der Grdsse einer kleinen Mandarine. Durch
die Gescuwiilste werden die Briicke und die Kleinhirnstiele comprimirt. An
den Abducentes und Trochleares finden sich kleine fibrise Knétchen.

Sternberg: Der 19jihrige Patient stiirzte 2 Jahre vor seinem Tode von
einer Leiter. Seitdem war er auf dem linken Ohre taub. Spéter machte sich
geltend : Schiitteln der Arme, Schwindelgefiihl, Facialisparese links, Erbrechen,
Sensibilitatsstérungen, Schwiche in Armen und Beinen und Augenmuskel-
lahmung.

Die Section ergab 2 Tumoren am vorderen Pole der Kleinhirnhemis-
phaere, rechts kleinapfelgross, links pflaumengross, die die Briicke comprimiren,
Des weiteren findet sich ein kirschgrosser Tumor an der rechten Seite der
Medulla oblongata, kleinere Geschwiilste an den Oculomotorii, am linken
Trochlearis und an der Cauda equina. Die Tumoren erwiesen sich im wesent-
lichen aus sich durchflechtenden Zigen von langen Spindelzollen mit spindel-
férmigen Kernen zusammengesetzt. Ausserdem finden sich reichlich grosse
atypische, gelappte Kerne -in den Geschwiilsten, die Verfasser als sarcomatis
bezeichnet. '

Schliesslich sei noch hingewiesen auf die nur klinischen Beob-
achtungen von Haushalter?), der hei einem an Dermoneurofibromatose
leidenden 14jihrigen Knaben Neuritis optica, Strabismus, Spasmen in
den Beinen und Unfihigkeit zu gehen und zu stehen, von Schiile?), der
Opticusatrophie, spastisch-ataktischen Gang und Blasenbeschwerden bei
einem an Neurofibromatose der Haut leidenden Manne, und von Spill-

in einem Falle Hirschberg’s gehandelt haben. Archiv fiir Augenheilkunde
VII. 1879. S. 51.

1) Haushalter, Un cas de dermo-neuro-fibromatose, compliquée de
phénoménes spinaux et de deformation considérable de la colonne vertébrale.
Nouv. Tconogr. de la Salpétridre. 1900. No. 6.

2) Schiile, Ueber Neurofibromatose der Haut. Wanderversammlung der
siidwestdeutschen Neurologen und Irrenérzte. Bader-Baden, Mai 1902.
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mann?), der bei einer 33jihrigen, mit zahlreichen Neurofibromen der
Haut behafteten Frau ausser cerebralen Allgemeinsymptomen Sehnerven-
atrophie, Anosmie, Unfshigkeit zu stehen und zu gehen, constatirte.

Bemerkenswerth und in diagnostischer Hinsicht nicht ohne Belang
ist die Thatsache, dass in den citirten, zur Obduction gelangten Fillen
sich in erster Linie eine Geschwulstbildung in der Gegend des Klein-
hirnbriickenwinkels und zwar doppelseitig vorfand. Nach den Sections-
berichten und den weiter unten gemachten Ausfihrungen kann es kaum
zweifelhaft sein, dass diese Tumoren von den N. acustici?) ihren Ausgang
nehmen. Vielleicht hingt dieser Umstand damit zusammen, dass der
neurofibromatdse Process mit Vorliebe sensible Nerven befillt.

Dass die sensiblen Hautiste fir die in Rede stehende Erkrankung
eine Pridilectionsstelle bilden, ist durch die Untersuchungen -v. Reck-
linghausen’s (I. ¢.) festgestellt. Dass die hinteren Riickenmarks-
wurzeln sich hiufiger an der Geschwulstbildung betheiligen, wurde mehr-
fach hervorgehoben (Goldmann3), Strube4). Des Weiteren ist bekannt,
dass die solitiren Neurofibrome der Hirnnervenwurzeln, anf die wir
weiter unten noch des Niheren eingehen werden, jhren Ausgang an-
scheinend am haufigsten vom Acusticus oder Trigeminus nebhmen.

Man wird also, wenn bei Neurofibromatose cerebrale Symptome
hervortreten, zunichst an Geschwulstbildung in der Gegend der Klein-
hirnbriickenwinkel denken miissen, insbesondere dann, wenn sich Er-
scheinungen von Seiten der Hirnnerven geltend machen.

Unser Fall 2 stimmt mit dem ersten nur insofern fiberein, als sich
anch in ihm beiderseits ein Tumor in dem Kleinhirnbrickenwinkel vor-
fand, der offenbar von dem N. acusticus seinen Ausgang genommen hat
und auf Grund des Ergebnisses der mikroskopischen Untersuchung als
Neurofibrom zu erachten ist. Man kann somit den Fall als auf die
N. acustici beschriinkte Neurofibromatose auffassen. Des Weiteren fin-
den sich aber innerhalb der Schidelkapsel weitere Geschwulstbildungen,
die eine Beziehung zum Nervenbindegewebe nicht erkennen lassen.

1) Im Gegensatz hierzu steht die Bemerkung Strube’s, dass bel
Neurofibromatose Tumoren am Acusticus, Opticus und Olfactorius nicht vor-
kommen. Dass die beiden letztgenannten Nerven sich nicht an dem Process
betheiligen, erkliirt sich in einfacher Weise aus ihvem histologischen Bau.

2) Spillmann, Neurofibromatose et tumeur ceérébrale, - Gazette hebdom.
de Méd. et Chir. 1900. p. 320.

3) Goldmann. Beitrag zur Lehre von den Neurowen. Beitrige zur klin.
Chirurgie. Bd. X. 1893.

4) Strube, Ueber eine Combination allgemeiner Neurofibromatose mit
Gliom des Riickenmarkes. Virchow’s Archiv Bd. 151. Suppl. S. 78.
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Es handelt sich um multiple Fibrosarcome und Fibropsammome der
Hirnhsute und um Tumoren im Hirn und in der Med. oblong., die einen
fibrosarcomatdsen Bau zeigen, fiber deren Ausgangsgewebe nichts Be-
stimmtes gesagt werden kann. Dass es sich hier nicht um Metastasen-
bildung handeln kann, bedarf keiner weiteren Ausfiihrung. Maligne
Metastasen bildende Nervengeschwillste kommen zwar vor, anch wurde
nicht so selten eine maligne Degeneration von Neurofibromen?) beob-
achtet, in unserem Falle zeigen jedoch die Acusticusgeschwiilste durch-
aus den Bau gewohnlicher Fibrome. Man muss somit annehmen, dass
die sich im Hirn und an den H#uten vorfindenden Tumoren den Acus-
ticusgeschwiilsten coordinirt sind.

Es hat den Anschein, dass der uns volliz unbekannte, die ge-
schwulstartige Wucherung des Bindegewebes bedingende Vorgang bei
der als Neurofibromatose bezeichneten Krankheit sich nicht immer auf
das Nervenbindegewebe beschrinkt. Zunichst ist hier zu bemerken,
dass es bereits den Hautgeschwiilsten der typischen Neurofibromatose
gegeniiber nicht ganz sicher steht, dass diese Tumoren ausschliesslich
von dem Bindegewebe der Hautnerven ihren Ausgang nehmen.

Wihrend v. Recklinghausen (I* ¢.) annimmt, dass die multiplen
Fibrome der Haut ihren Ausgang regelmissiz von dem Bindegewebe der
Hautnerven ihren Ausgang nehmen und erst secundér Stringe entstehen,
die sich den Scheiden der Blutgefisse, der Schweissdriisen und der
Haarbslge anordnen, haben eine Reihe von anderen Autoren, z. B.
Lahmann?), Philippson3), Finotti%), die regelmissige enge Bezichung
der multiplen Hautfibrome zu den Nerven in Abrede gestellt und an-
genommen, dass sie auch aus einer primiren Wucherung der genann-
ten Gewebstheile hervorgehen konnen. Trifft dies zu, so wire die
als Neurofibromatose bezeichnete ,Verinderung micht im strengen Sinne
eine Erkrankung nur eines Bindegewebssystems, des Nervenhindege-
webes, Unter dieser Annahme wiirde das Vorkommen anderweitiger
Bindegewebsgeschwiilste neben typischen Neurofibromen nicht besonders
auffallend erscheinen. In der That sind denn auch bereits mehrfach

1) Die Casuistik findet sich bei Adrian 1. ¢. S. 12 zusammengestellt.

2) Lahmann, Die multiplen Fibrome in ihrer Beziehung zu den Neuro-
fibromen. Virchow’s Archiv 101. 1885,

3) Philippson, Beitrag: zur Lehre vom Fibroma moll. Virchow’s
Archiv 110. 1888.

4) Finotti, Beifrige zur Chirurgie und pathol. Anatomie der peripheri-
schen Nerven. Virchow’s Archiv Bd. 144. 1896. — Vergl. auch Lusch,
Ein Beitrag zur Lehre von den multiplen Fibromen und ihrer Beziehung zu
den Neurofibromen. Virchow’s Archiv Bd. 160. 1900,
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Fille von Neurofibromatose beschrieben werden, in denen sich Binde-
gewebsgeschwillste vorfanden, deren Ausgang vom Nervenbindegewebe
zum mindesten nicht erweisbar war. So bestand z. B. in einem Falle
Adrians ein Sarkom des Rectums.

Fille, in denen bei Neurofibromatose innerhalb der Schiidelkapsel Tu-
moren, die keine Beziehung zu den Hirnnerven erkennen liessen, be-
standen, sind bisher jedoch nur in sehr spirlicher Anzahl beschrieben
worden.

Einen Fall von allgemeiner Neurofibromatose, in welchem die
Section ein grosses Sarkom des Linsenkerns ergab, beschreibt Adrian
(1. ¢.). Eine weitere Beobachtung Adrian’s bezieht sich auf ein an
Neurofibromatose leidendes Kind, bei dem ein riesiges, aus dem Schidel
herausgewachsenes Fibromyxosarcom der Dura bestand.

In einem von Koenigsdorf!) beschriebenen Falle von Neurofibro-
matose fand sich ein Fibrom der Dura mater, ebenso in; dem Falle
Westphalen’s?) und du Mesnil3). In diesen Fillen bestanden ausser-
dem noch in anderen Organen Bindegewebstumoren, die gleichfalls eine
Beziehung zu Nerven nicht erkennen liessen. In dem bereits oben re-
ferirten Falle Soykas fand sich ein circa haselnussgrosser Tumor im
rechten Seitenventrikel.

Sehliesslich seien noch die von Alberst) und Langdon5) be-
schriebenen Fille citirt, die unserem Fall IT sehr nahe stehen diirften.

Albers: Patientin, eine 52jihrige Frau, litt an Schwindelanfilien,
Kopfschmerz, Erbrechen, Blindheit, Schmerzen im rechten Arm, Lihmung des
linken Abducens und linken Facialis, rechtsseitige Hemiplegie.

Sectionsbefund: Rechts und links vom Pons nussgrosse Tumoren, ein
ebenso grosser Tumor im linken Thalamus, ein erbsengrosser an der Con-
vexitdt, weitere Tumoren im linken Hinterhauptslappen und im Kleinhirn (7).
Die Gesohwulste werden als fibroplastisch bezeichnet.

In dem Falle Langdon’s fanden sich neben einem grossen Tumor
im Kleinhirnbriickenwinkel (FlbI‘OkthOH]) multiple Fibropsammome der
Dura, Pia und der Hirnrinde.

Von besonderem Interesse ist, dass sich auch in unserem 1. Falle

1) Koenigsdorf, Cit. nach Adrian L ¢. 8. 7

2) Westphalen, Multiple Fibrome der Haut und der Nerven mit Ueber-
gang in Sarkom und mit Metastasenbildung. Virchow’s Archiv Bd. 110.
1887. S. 29.

3) du Mesnil, Beilrige zur Anatomie und Aetiol. einiger Hautkrankh.
Verhandl. der physik. med. Gesellsch. zu Wirzburg. Bd. 24. No. 8. 1870.

4) Albers, Deutsche Klinik. 1850, cit. bei Ladame. S. 250.

5) Langdon, Multiple tumours of the brain elc. Brain 1895.
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in dem Riickenmarksgewebe selbst, im Cervicalmark, eine wenn auch
nur stecknadelknopfgrosse Neubildung vorfand, die nur als Fibrom ge-
deutet werden kann. Weitere Beobachtungen und genaue Untersuchungen
des Centralnervensystems in Fillen von Neurofibromatose werden viel:
leicht ergeben, dass das Vorkommen ven Fibromen im Hirn und Riicken-
mark hiufiger ist, als dies zur Zeit den Anschein hat.

Unsere beiden Fille stimmen somit darin unter einander iiberein,
dass sich in beiden neben Geschwulstbildung an Hirnnervenwurzeln
solche im Centralnervensystem selbst vorfinden. Aber noch ein weiterer
sehr auffilliger Befund liess sich in beiden Fillen in gleicher Weise
constatiren: die oben niher beschriebenen, ganz vorwiegend sich in der
Hirnrinde vorfindenden Haufen von grossen, allem Anschein nach der
Glia zugehorenden Zellen. Ob dieser Befund mit der Neurofibromatose
in engerem Zusammenhang steht, vermdgen wir nicht zu entscheiden.
Jedenfalls gelang es uus nicht, in anderweitigen Fillen von intra-
eranieller Geschwulstbildung derartige oder #hnliche Verinderungen in
der Hirnrinde aufzufinden.

Einige in der Litteratur sich findende Angaben fiihren zu der Ver-
muthung, dass bei Neurofibromatose von der Glia ausgehende Wuche-
rungen, wenn auch nur selten, vorkommen. Ein Gliom eines Hirn-
schenkels lag anscheinend in einem Falle Hesselbach’s') vor. Hyper-
trophie (Gliom?) des Cervicalmarks constatirte Knoblauch (L. c.).
Sklerotische Stellen in den grossen Ganglien, im Kleinhirn und in den
Kleinhirnschenkeln beschrieb Rump?2), ein Gliom des Riickenmarks
(primire centrale Gliose) kiirzlich Strube (L. e.), ein Neuroglioma
giganto-cellulare des Sacralmarkes Sorgo2). Man kann sich vorstellen,
dass dieselbe Schadlichkeit, die das interstitielle Gewebe der peri-
pherischen Nerven zur Proliferation anregt, gelegentlich auch eine
Wucherung des Stiitzgewebes des Centralnervensystems des physiologisch
gleichwerthigen, wenn auch hinsichtlich seiner Abkunft vom Binde-
gewebe vollig verschiedenen Gliagewebes bedingt.

Im Uebrigen bieten in histologischer Hinsicht unsere Fille keine
Besonderheiten. Von Interesse ist, dass in beiden Fillen, auch in den
centralen Gebieten der Acusticus-Tumoren Nervenfasern aufgefunden
werden konnten. Anzeichen, die zu der Annahme berechtigen kénnten,

1) Hesselbach, Beschreibung der path. Priparate der anat. Anstalt zu
Wiirzburg. Giessen 1824, S. 284. Ref. bei Gorhardt. Deutsches Archiv fiir
klin. Med. XXI. 1878,

- 2) Rump, Ein Fall multipler Neurome. Virchow’s Archiv LXXX,
1880. S. 177.
3) Sorgo, Centralblatt fiir innere Medicin, 1902, S. 700,
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dass in den Neurofibromen eine Vermehrung und Neubildung von Ner-
venfasern stattfindet, wurden nirgends wahrgenommen. Hingewiesen sei
schliesslich noch auf das Vorhandensein eines Rankenneuroms des Vagus
im Fall I. Der Vagus bildet zweifellos eine Pradilectionsstelle fir die
Fibrombildung. So konnte Adrian (L. e.) aus der Litteratur 27 Falle
sammeln, in denen eine mehr oder weniger weitgehende, bald mehr
diffuse, bald circumscripte Betheiligung des Vagus zu constatiren war.
Das gleichzeitize Vorkommen von Rankenneuromen neben gewdhn-
lichen Neurofibromen ist bereits mehrfach beobachtet worden, z. B. von
Bruns?®), Pomorsky?) und Herczel®), und bedarf keiner weiteren
Erklarung, seitdem durch die Untersuchungen von v. Recklinghausen
dargelegt wurde, dass die Neurome der Nervenstimme, die multiplen
Fibrome der Haut, das Rankenneurom und die als Lappenelephantiasis
bezeichnete Verdnderung der Haut nur Varjetiten ein und desselben,
von dem Bindegewebe der Nerven ausgehenden Processes darstellen.
Was den klinischen Symptomencomplex, der in den mitgetheilten
Fillen vorlag, anbelangt, so erklirt sich derselbe in einfacher Weise
aus dem anatomischen Befund. Von Interesse ist, dass in beiden Fallen
das Leiden nicht mit Erscheinungen von Seiten der Acustici begann.
Man muss annehmen, dass die Geschwulstbildung lange hestehen kann,
ohne zu einer Leitungsunterbrechung in den betroffenen Nerven zu fithren.
Fiir die Neurofibrome der peripherischen Nerven gilt dies bekaunntlich
als Regel. In dem ersten Fall haben in Folge ihrer erheblichen Grosse
die in Rede stehenden Tumoren Kleinhirn- und Briicken-Symptome,
cerebellare Ataxie, Bewegungsataxie und Dysarthrie bedingt, die in dem
2, Falle dauernd fehiten. In diesem wurde durch das Hinzutreten einer
Facialisparese und einer durch einen weiteren Tumor bedingten Hypo-
glossuslihmung das Krankheitsbild der multiplen Hirnnervenlihmung
bedingt, als deren anatomisches Substrat es am nichsten lag, eine
basale schwielige Meningitis anzunehmen. In dem ersten Falle standen
die cerebellaren Symptome durchaus in dem Vordergrund und gaben zur
Diagnose: Kleinkirntumor die Veranlassung. Die zutreffende Diagnose
wurde von Herrn Dr. Laehr, in dessen Behandlung der Patient sich
zunichst auf der Nervenstation befand, auf Grund richtiger Wirdigung
der spirlichen Hauttumoren vermuthungsweise gestellt. In dtiologischer

1) Bruns, Ueber das Rankenneurom. Beitréige zur klinischen Chirurg.
Bd. 8, 1892.

2) Pomorsky, Ein Fall von Rankenneurom bei Intercostalnerven mit
Fibroma molluscum uwnd Neurofibromen. Virchow’s Arch. 1888. 111. S. 60.

3) Herzel, Ueber Fibrome und Sarkome der peripheren Nerven. Zieg-
ler’s Beitr. Bd. VIII. 1890.
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Beziehung bieten beide Fille keine Anhaltspunkte. Insbesondere liessen
sich hereditire Einflisse nicht nachweisen, fiir deren #tiologische Be-
deutung ja zahlreiche Beobachtungen sprechen.

In den beiden mitgetheilten Fillen finden sich an der Hirnbasis
zwei symmetrisch gelagerte Tumoren, die eine Localisation zeigen, die
wir nicht selten bei solifiiren Tumoren der hinteren Schidelgrube wieder
finden. Diese Geschwiilste haben vielleicht nicht ganz die Beachtung
gefunden, die sie in Riicksicht auf ihre relative Hiufigkeit verdienen.
Dieser Umstand mag in erster Linie damit zusammenhingen, dass sie
in sehr verschiedener und vielfach sehr wenig priiciser Art benannt
worden sind.

Bei der Durchsicht der umfangreichen in der Litteratur nieder-
gelegten Casuistik ergiebt sich, dass nur ein kleiner Theil der in Rede
stehenden Tumoren als Geschwiilste des Acusticus oder eines anderen
Hirnnerven aufgefasst und bezeichnet wurden. In der Regel wird die
Geschwulst als Kleinhirn- oder Briickentumor, als extramedulliiver oder
"basaler Kleinhirntumor, als Geschwulst der hinteren Schidelgrube, der
Schidelbasis, bisweilen auch als eine solche des Briickenarms, des Floc-
culus und des Corpus restiforme erachtet und benannt. Dass diese Be-
zeichnungen ungenau und zum Theil unzutreffend sind und die Zu-
sammenordnung der gleichartigen Beobachtuugen sehr erschweren, liegt
auf der Hand. So finden sich bei Ladame?) die in Betracht kommenden
Fslle unter die Kleinhirntumoren, unter die Briickengeschwiilste und
unter die Tumoren des verlingerten Markes eingeordnet. Die Zu-
sammenstellung Bernhardt’s?) weist -in der Tabelle der Tumoren der
Hirnnerven nur 2 Fille von Geschwulst des Acusticus und 3 des Tri-
geminus auf. Dagegen finden sich zahlreiche Fille, in denen es sich
zweifellos um die in Rede stehenden Geschwiilste handelte, als Fille
von Tumor des Kleinhirns, Bricke und Schidelbasis anfgefithrs. Oppen-
heim?) und Bruns4) haben die Geschwillste in erster Linie im Zu-
sammenhang mit den Kleinhirngeschwiilsten besprochen, da in dem
Krankheitsbilde, das sie bedingen, wenigstens fiir gewdhnlich Klein-
hirnsymptome im Vordergrund stehen.

1) Ladame, Symptomatologie und Diagnostik der Hirngeschwiilste.
Wiirzburg 1865.

2) Bernhardt, Beitrige zur Symptomatologie und Diagnostik der Hirn-
geschwiilste. Berlin 1881,

3) Oppenheim, Die Geschwiilste des Gehirns. Wien 1896.

4) Bruns, Die Geschwiilste des Nervensystems. Berlin 1897,
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Dass es von Vortheil ist, die in Frage kommenden Tumoren in
einbeitlicher Weise zu benennen, bedarf keiner weiteren Begriindung.
Da es, wie weiter unten noch des Niheren ausgefiihrt werden soll,
durchaus zweifelhaft ist, dass die Geschwiilste immer ihren Ausgang
vom Acusticus- nehmen und sie hinsichtlich ihrer histologischen Be-
schaffenheit nicht immer als Fibrome, beziehungsweise als Neurofibrome
erachtet werden konnen, sind die Bezeichnungen Acusticus-Neurom oder
Neurofibrom ungeeignet. W#hlt man die Benennung Neurofibrom der
hinteren Schidelgrube, so wird zudem die Localisation nur ungenaun
angegeben, am meisten scheint es uns daher empfehlenswerth, die Tu-
moren als ,,Geschwiilste des Kleinhirnbriickenwinkels® zu benennen, eine
Bezeichnung, die hinsichtlich des Ausgangspunktes und der histologi-
schen Beschaffenheit der Geschwiilste nichts prajudicirt.

Bereits Virchow?) hat diese Tumoren unter Heranziehung eines
charakteristischen Beispiels ziemlich eingehend besprochen.

Er betont, dass es nicht immer zu unterscheiden sei, ob die Ge-
schwulstbildung vom Acusticus oder vom Facialis ihren Ausgang nimmt.
Meistens lasse der Tumor engere Beziehungen zum Acusticus erkennen.
Die Tumoren seien bald hart, bald weich und gallertig, nicht selten
cystisch und himorrhagisch. Hinsichtlich ibres histologischen Baues
aussert er sich dahin, dass sie wahre Neurome seien, die stellenweise
Uebergang in Sarcom zeigen. Sie erreichen nach Virchow die Grosse
einer Pflaume, bedingen Eindriicke am Kleinhirn und am Pons. Sie
konnen in den Meatus aud. int. eindringen und das Felsenbein usuriren.
Zu unterscheiden seien sie von den Psammomen der Dura mater, die
in derselben Gegend vorkommen.

Aus der neneren Casuistik ergiebt sich, dass die eiférmigen oder
rundlichen, ziemlich harten, hockerigen, grauweiss oder graurdthlich
gefirbten Tumoren fiir gewdhnlich die Grosse eines kleinen Hiihnereies
erreichen und bisweilen etwas dariiber hinausgehen. Einer weiteren
Vergrosserung setzt der Tod des Patienten ein Ziel. Die Schnittfidche
zeigt oft durchscheinende, schleimige oder hiimorrhagische Stellen. Der
vordere Pol der Geschwulst gribt sich picht selten tief in die seitliche
Briickensubstanz ein, der hintere in die Flocculus- und Tonsillengegend
des Kleinhirns. Dieser Umstand hat hiufig zu der irrthéimlichen Auf-
fassung Anlass gegeben, dass der Ausgangspunkt des Tumors in den
genannten Theilen des Gehirns zu suchen sei. Nach Entfernung des
Tumors sieht man in solchen Fillen becherférmige Eindriicke im Pons
und Cerebellum; es kommt in der Regel nicht zur Erweichung des an-

1) Virchow, Die krankhaften Geschwiilste. IIL S. 295.
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liegenden Hirngewebes, sondern nur zur Druckatrophie und Sklerose
missigen Grades. In anderen Fillen erscheint die dem Tumor anliegende
Briickenhilfte nur verschmilert und zusammengedriickt. Die Kleinhirn-
hemisphére kann stark nach hinten und oben, die Medulla oblongata
nach ‘der gesunden Seite verdringt sein. Die dorsale Fliche des Tumors
liegt dem mittleren Kleinhirnschenkel auf, der naeh Entfernung des
Tumors mehr oder weniger verlingert erscheint. Sehr hiufig zeigt sich
bei der Herausnahme des Hirnes, dass der Tumor, der mit der lateralen
Fliche dem Felsenbein anliegt, in der Gegend des Meatus auditorius
int. festhaftet. In diesem Umstand darf ein Hinweis dafiir erblicks
werden, dass die Geschwiilste mit dem Acusticus oder Facialis in engerer
Bezichung stehen; allerdings ist der Beweis, dass sie von den genannten
Nerven oder deren Hiillen ausgehen, damit nicht erbracht. Mit dem
Hirn stehen die in Rede stehenden Geschwiilste oft nur in sehr losem
Zusammenhang. Schon. bei unvorsichtigem Herausnehmen des Gehirns
kann sich derselbe losen. Mit der Dura sind sie nicht oder nur sehr
lose verwachsen, ein Verhalten, das diese Tumoren von den Fibromen,
Fibropsammonen und Sarkomen der Dura, die an der in Frage kom-
menden Gegend gelegentlich vorkommen, unterscheidet.

Was nun die histologische Beschaffenheit und die Frage nach dem Aus-
gangsgewebe der Tumoren anbelangt, so hat sich zuniichst die Auffassung
Virchow’s, dass es sich um wahre Neurome handle, d. h. um Tumoren,
die sich im wesentlichen aus neugebildeten Nervenfasern zusammen-
setzen, nicht bestitigt. Die Geschwilste enthalten zwar in ihren
peripherischen Theilen reichlich Nervenfasern. Wie wir auf Grund
eigener Beobachtungen vermuthen, dirften sich auch in ihren centralen
Gebieten nicht so selten Nervenfasern nachweisen lassen. Dicke, durch
die ganze Geschwulst gelegte, nach Pal gefirbte Schnitte lassen sie am
leichtesten konstatiren. Die Markfasern sind mehr oder weniger
atrophisch und degenerirt. Das Vorkommen von Neubildung von Nerven-
fasern in diesen Geschwiilsten wird von den neueren Autoren durchweg
in Abrede gestellt. ‘

Die Tumoren wurden, wie bereits hervorgehoben, nur zum kleineren
Theil von den Autoren als Neurome - oder Neurofibrome des Acusticus
aufgefasst. Die Priparation lisst meistens erkennen, dass mehrere Ner-
ven zu dem Tumor in Beziehung treten. Der Acusticus, der Facialis
und Trigeminus sind oft mit dem Tumor verwachsen, doch hat es den
Anschein, als ob die Nerven nur mit der Oberfliche des Tumor ver-
wachsen seien, fiber die Géschwillste hinweg liefen und in erster Linie
durch' die Neubildung verdringt, abgeplattet, anfgefasert und gezerrt
wiirden. Nur in einem Theil der Fille verschwindet der Acusticus oder
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der Acusticus und Facialis in dem Tumor. In einzelnen Fillen wurde
der Facialis villig frei gefunden, wihrend der Acusticus und Trlgemmus
mit dem Tumor fest verwachsen waren.

In einem der von uns untersuchten Fille liessen sich simmtliche
der in Frage kommenden Nerven auffinden und zeigten ausser der Dis-
location keine schweren Verinderungen. In einem Falle Lexers?) hatte
der vordere Pol der Neubildung den Trigeminus umwachsen, ausserdem
erwiesen sich der Acusticus und Facialis mit dem Tumor verbunden.
In dem Falle Hubrich’s2) schien der Tumor vom Accessorius aus-
gegangen zu sein, da alle iibrigen Nerven aufgefunden werden konnten.
Aus diesen Angaben, die leicht vermehrt werden kinnten, ergiebt sich,
dass es oft nicht zu entscheiden ist, von welchen der in Frage kom-
menden Nervenwurzeln die Neubildung ausgegangen ist, zum Wenigsten
lasst sich durch die Praparation nicht der Beweis erbringen, dass es
sich um eine Neubildung des Acusticus handelt.

Hinsichtlich ibres histologischen Baues weisen die Tumoren des
Kleinhirnbriickenwinkels erhebliche Differenzen anf. Am hiufigsten wird
die Geschwulst als Fibrom, Fibrosarcom und Sarcom (Spindelzellen- oder
Rundzellensarcom) bezeichnet. Fibrospammome beschrieben Fester3)
und Gomperz4), auch Myxosarcome, Cystosarcome und Fibrocystome
wurden beschrieben.

Auffallend muss es erscheinen, dass nicht so selten die Geschwiilste
als Gliome (Briickner5s), Trénel®), Hubrich?), Gliosarcome (Wollen-
berg®) u. a.), Gliofibrome und Neurogliome (Klebs?) bezeichnet wurden.

Es liegt nahe zu vermuten, dass in diesen Fallen die Diagnose auf

1) Lexer, Zur Operation des Ganglion Gasseri ete. Archiv fiir klin.
Chir. B. 65. 1902.

2) Hubrich, Geschwulst des Kleinhirns, Druck auf die Medulla oblong.
Dieses Archiv V. 549.

3) Fester, Zur Casuistik der Psammome am Centralnervenappart. Ber-
liner klin. Wochensehr. 1878. S. 97.

4) Gomperz, Beitrige zur patholog. Anatomie des Ohres. Archiv fiir
Ohrenheilkunde XXX. S. 216.

5) Briickner, Bin Fall von Tumor in der Schédelhohle. Betliner klin.
Wochenschr, 1867. S. 303.

6) Trénel et Antheaume, Un cas de gliome volumineux du cervellet
etc. Arch, de Neurologie. Vol. IV. 1871. S. 1.

7) Hubrich 1. c.

8) Wollenberg, Zwei Fille von Tumor der hinteren Schidelgube.

9) Klebs, Beitrige zur Geschwulstlehre. Vierteljahrsschr. f. pr. Heil-
kunde 1871.
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eine irrthiimliche Deutung des Befundes zuriickzufihren ist. Wir wissen
dass Geschwiilste der Glia sich nur dort finden, wo Glia normaler Weise
vorkommt, das ist abgesehen von Hirn und Riickenmark, im Aunge, im
Opticus und Olfactorius. Die dbrigen Hirnnerven und Hirnnerven-
wurzeln besitzen ein bindegewebiges Stiitzgewebe, konnen also, ohne
dass man eine besondere Hypothese aufstellt, nicht als Ausgangspunkt
eines gliomatdsen Tumors in Frage kommen. Allerdings erstreckt sich
die Neuroglia in Gestalt von diinnen Faserbiindeln eine sehr kurze
Strecke weit in die mit einem aus Bindegewebe bestehenden Endo-
neurinm versehenen Nervenwurzeln des Hirnes und Riickenmarkes hin-
ein (Staderinil), Hoche?), und hinsichtlich des Aecnstiens lisst sich
constatiren (eigene Untersuchungen), dass die Glia bis etwa auf einen
Centimeter weit das Endoneurium der extra cerebralen Wurzel bildet.
Man kann somit annehmen, dass die in den Nerveuwurzeln — von dem
Opticus und Olfactorius sehen wir hier ab — enthaltene Glia gelegent-
lich der Ausgangspunkt einer gliomatdsen Wucherung werden kann,
zumal man bei Gliomen des Pons und der Medulla oblongata gelegent-
lich beobachten kann, dass die Geschwulstbildung auf den proximalen
Theil der Acusticuswurzel Gbergreift3).

Die Begriindung jedoch, die die in Frage kommenden Autoren fiir
ihre Annahme, dass es sich um Gliageschwiilste in den von ihnen be-
schriebenen Fillen handele, ist eine nur sehr wenig {iberzeugende. So
fand Sternberg4) die Tumoren in 8 Fillen aus dichterem und lockerem
Gewebe bestehend. Das erstere wird aus langen B3pindelzellen mit
grossen spindelfsrmigen Kernen zusammengesetzt. In den lockeren
Partien findet sich eine netzig-fidige Grundsubstanz, in welche reichlich
anscheinend freie Kerne und protoplasmareiche mit verastelten Fort-
sitzen zusammenhingende Zellen eingelagert sind, Das so zusammen-
gesetzte Gewebe hilt Sternberg fiir gliomatds, er bezeichnet dem-
gemiss die in Rede stehenden Tumoren als Mischgeschwiilste (Glio-
fibrome). Des Weiteren -glaubt er, dass die Bezichung der in Rede
stehenden Tumoren zum Nervus acustieus keine genetische, sondern eine
secundir entstandene ist. Als wirklichen Ausgangspunkt der Tumoren
sel ein ,embryonaler Gewebsrest“ anzunehmen, ein Rest der embryo-

1) Staderini, Contributo allo studio del tessuto interstiziale di alcuni
nervi cran. Monitore zool. ital. I. 1890,

2) Hoche, Beitrag zur Kenntniss des anatom. Verhalters der menschl,
Rilckenmarkswurzeln. Heidelberg 1891.

3) Henneberg, Beitrag zur Kenntniss der Gliome. Dieses Archiv Bd. 30.

4) Sternberg L c.
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nalen Nervenleiste, aus der der V., VIL, VIIL, IX. und X. Hirnnerv
sich entwickelt. Da die Nervenleiste sich bereits sehr frith anlegt, zu
einer Zeit, wo die Differencirung der Gewebe noch nicht erfolgt ist, so
konnten sich aus Resten derselben glidses Gewebe und Bindegewebe
(Gliofibrom) entwickeln.

In den von uns untersuchten 6 Filler zeigten die Geschwiilste eine
fibromatdse, bezw. fibrosarcomatdse Structur, die stellenweise durch regres-
sive Verinderungen bedingte Abweichungen erkennen liessen, die in dem
unten mitgetheilten Falle der Beschreibung Sternberg’s im Wesent-
lichen entsprechen. Nirgends fand sich jedoch ein Gewebe, das auch nur
mit einiger Wahrscheinlichkeit als gliomatds erachtet werden konnte.

Die immer in gleicher Weise wiederkehrende Localisation der in
Rede stehenden Tumoren weist mit Bestimmtheit darauf hin, dass ihr
Ausgangsgewebe in der Gegend des Kleinhirnbriickenwinkels zu suchen
ist, und der Umstand, dass auch in ihren centralen Theilen der Nach-
weis von Nervenfasern, wenigstens in einzelnen Fallen gelingt, macht
es wabrscheinlich, dass die énge Lagebeziehung der Geschwiilste zu den
in Frage kommenden Nervenwurzeln, mit denen sie in der Regel ver-
wachsen erscheinen, nicht Husserlicher Natur ist.

Dass es sich um Nervengeschwillste, in erster Linie um typische
Neurofibrome handelt, darauf weist auch mit Bestimmtheit der Umstand
hin, dass in unserem Falle 1 und anderen, oben citirten Féllen sich
neben multiplen Tumoren an den iibrigen cerebralen und spinalen Nerven
Geschwiilste im Kleinhirnbriickenwinkel vorfanden, die beziiglich ihrer
Lage und Beschaffenheit den solitiren Tumoren des Kleinhirnbriicken-
winkels glichen. Auch der Umstand, dass es nicht immer gelingt, einen
bestimmten Nerven durch ‘die Priparation als Ausgangspunkt der Ge-
sehwulst zu ermiteln, spricht nicht gegen diese Annahme. Wir wissen,
dass die Neurofibrome von dem Bindegewebe eines Primitivhiindels ihren
Ausgang nebmen. Man kann annebmen, dass mit dem forischreitenden
Wachsthum dés Tumors sich das betroffene Primitivbiindel von den
iibrigen Nerven ablost, atrophirt und schliesslich schwindet. Die Ge-
schwulst wiirde dann neben dem Nerven, von dem sie ausging, liegen,
ohne engere Beziehungen zu demselben erkennen zu lassen. Durch
secundiire Verwachsungen mit benachbarten Nerven kann dann die Fest-
stellung des primér befallenen Nerven sehr erschwert oder unméglich
sein. Dass die Tumoren am hiufigsten vom Acusticus ausgehen, ist
namentlich auch im Hinblick auf die klinische Beobachtung anzunehmen,
doch ware auch denkbar, dass der Hérnerv am ehesten in seiner Funection
durch den vom Tumer ausgeiibten Druck geschidigt wird. Wahrschein-
lich geht die Geschwulstbildung in nicht seltenen Fallen auch von
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einem anderen Nerven, dem V., VIL, IX. und X. aus. Der Umstand,
dass der Tumor immer in den Kleinhirnbriickenwinkel eingekeilt er-
scheint, ldsst sich vielleicht aus mechanischen Verhiltnissen erkliren
unter der Annahme, dass sich die Geschwulst in der Richtung ent-
wickelt, die ihrem Wachsthum am meisten Raum und am wenigsten
Widerstand bietet. Unter dieser Annahme wiirde sich das relativ hiufige
Vorkommen von Neurofibromen und Neurofibrosarcomen im Kleinhirn-
briickenwinkel in einfacher Weise aus dem Vorhandensein zahlreicher
Nervenwurzeln in der Umgebung desselben erkliren.

Den klinischen Symptomencomplex, den die Tumoren des Kleinhirn-
briickenwinkels hervorrufen, hat kiirzlich v. Monakow besprochen. Auf
Grund eigener Beobachtungen kommt v. Monakow zu dem Resultat, dass
eine Geschwulst von der beschriebenen Localisation zu diagnosticiren sei,
wenn nebenAllgemeinsymptomen wie Kopfschmerz, Schwindelsich Stauungs-
papille, Cerebellarataxie, einseitige Parese des Acusticus, Facialis und
Trigeminus, weiterhin. Blicklihmung und Dysarthrie einstellt. v. Mo-
nakow hebt besonders hervor, dass hemiplegische Erscheinungen, sowie
Symptome von Seiten der Medulla oblongata véllig fehlen konnen.

Eine Zusammenstellung einer grésseren Anzahl der in der Literatur
niedergelegten Beobachtungen — die nachfolgenden Angaben heziehen
sich aof fiber 401) Fille der neueren Literatur — zeigt, dass das durch
die in Rede stehenden Geschwillste bedingte Krankheitsbild viel weniger
einformig ist, als man bei dem so stereotypen Sitze der Tumoren an-
nehmen sollte. Verschiedenheiten der Grosse und Form der Geschwulst
und des von Grosse und Form abhingigen Grades der Verdringungs-
und Compressionswirkung derselben diirften in erster Linie die Diffe-
renzen des klinischen Symptomencomplexes bedingen.

Bevor wir auf das Krankheitsbild des Niheren eingehen, sei im
Folgenden ein Fall der in Rede stehenden Affection, der auf der Ner-
venklinik der Charité (zur Zeit als Herr Dr. Laehr noch Assistent der-
selben war) sebr eingehend beobachtet und jetzt von uns anatomisch
untersucht wurde, als Beispiel kurz mitgetheilt:

Aungust K., Schuhmacher von Beruf, 44 Jahre alt, wurde am 10. April 94
auf die Nervenabtheilung aufgenommen. Patient ist hereditir nicht belastet,
hat als Kind an englischer Krankheit, in den lstzten Jahren hin und wieder

1) Die Zahl der sich in der Literatur vorfindenden Fille ist eine weit
grossere. Die Besch}eibung des anatomischen Befundes insbesondere der Be-
ziehung der Nerven zu der Geschwulst und des histologischen Baues derselben
ist jedoch vielfach eine so-mangelhafte, dass die Entscheidung, ob die Ge-
schwulst zu der hier besprochenen Art gehdrt, unméglich ist.

Archiv f. Psychiatrie. Bd. 36. Heft 1. 19
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an Reissen in Armen und Beinen gelitten. Anfang 1893 erkrankte er mit
Schwindelgefiihl, Kopfdruck, zeitweiligem Dunkelwerden vor den Augen, Ge-
sichtsschmerz rechts und Zittern in den Beinen. Erbrechen bestand nicht.

Befund bei der Aufnahme: Missiger FErndhrungszustand, heitere
Stimmung, Demenz, Beklopfen des Kopfes nicht schmerzhaft, Geruchsinn
ungestort, Nystagmus rotat. (im Sinne des Uhrzeigers), beiderseits auch in der
Ruhestellung der Bulbi, Abducensparese links, Amaurose links, starke Herab-
setzung der Sehschirfe rechis, nasale Hilfte des rechten Gesichisfeldes stark
eingeengt, Neuritis optica beiderseits, rechte Pupille weiter als die linke,
Lichtreflex rechts erhalten, links aufgehoben, Schwiche im ganzen linken
Facialisgebiet, m#ssige Herabsetzung der Horfihighkeit links, Rinne’scher
Versuch rechts positiv, links negativ, keine Storung der Sensibilitdt im Bereich
des Trigeminus, Sprache ohne Besonderheiten, Geschmack auf der ganzen
linken Zungenhilfte deutlich herabgesetzt, Lkeine Schluckstérung. Geringe
Herabsetzung der Kraft in der linken Hand, leichte Ataxie in den Fingern der
linken Hand und im linken Bein, Patellarreflex links lebhafter wie rechts,
kein Fussclonus; stampfender, taumelnder Gang, Stehen mit geschlossenen
Fiissen nicht mdglich, Augenschluss bewirkt keine Steigerung der Ataxie,
Cremaster-und Bauchdeckenreflexe erhalten, Sensibilitdt ohne Stdrung, Brust-,
Bauchorgane und Urin ohne abnormen Befund.

Die Beschwerden des Patienten beziehen sich auf Hinterkopfschmerz, der
nach der Stirn ausstrahlf, anfallsweise und beim Blick nach oben auftretendes
Schwindelgefiih! und Dunkelwerden vor den Augen, Sausen im rechten Ohr,
Schwiche in der linken Hand.

Krankheitsverlauf: In den folgenden Wochen Auftreten einer leichten
Ptosis rechts, Zuriickbleiben des linken Auges beim Convergiren, Abschwichung,
spiter Fehlen des Cornealreflexes links, Schwinden erst des linken, dann des
rechten Patellarveflexes, Fehlen der Achillessehnenreflexe, geringe Ataxie im
linken Arm und Bein.

Mai 1894: Patient schlaft viel, lacht oft unmotivirt. Witzelsucht. Beide
Pupillen sehr weit, Lichtreflex links erloschen, rechis etwas erhalten, bei
Convergenz verengern sich beide Pupillen. Vermag auch rechts Gegenstinde
nicht mehr zu erkennen. Stauungspapille heiderseits mit zahlreichen
Blutungen. Abducensldhmung links, Parese rechts. Beklopfen des Hinter-
hauptes empfindlieh. Patient fallt beim Gehen und Stehen nach rechts und
links. Patellarreflex nur hin und wieder zu erzielen, sehr abgeschwicht.
Herabsetzung des Lagegefiihls an den Fingern und Zehen (nicht constant).
Puls ca. 56.

Juni, Juli und August 1894: Zeitweilig Urindrang und Ersehwerung
des Urinlassens, Nystagmus beiderseits, auch in der Mittelstellung. Herab-
setzung des Geschmackes links; Sprache ohne Besonderheiten. Méassiges
Schiitteln und geringe Ataxie im linken Arm und Bein. Beklopfen der linken
Stirnhalfte dauernd schmerzhaft. Hyperaesthesie gegen Nadelstiche, Sensi-
bilitit im {ibrigen intact. Cerebellare Afaxie, auch im Sitzen Schwanken.
Muskulatur der Extremititen links schlaffer als rechits. “
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September 1894: Starke Conjunctivitis links, leichte Beriihrungen der
Conjunctiva nicht empfunden. Schwere Schwindelanfélle ohne Bewusstseing-
.verlust, Zunahme der Ataxie im linken Arm wund Bein. Geruchsinn ohne
Storung. Leichte Beriihrungen der Zunge und des Gaumens werden links
nicht wahrgenommen, Nadelstiche sind rechts schmerzhafter als links. Der
Gaumenreflex fehlt links, der Wiirgreflex heiderseits. :

October, November, December 1894: Allgemeinbefinden unveréndert.
Neigung zum: Witzeln. Kopfschmerz besondeirs vechtsseitig, Patellarreflexe
fir gewdhnlich nicht zu erzielen, Parese des linken Facialis, im Bereich
desselben bei galvanischer Reizung verlangsamte . Zuckungen. Zeitweilig
fibrillire Zuckungen im linken Orbicularis oculi, Sensibilitdt anch im Gesicht
ohne Storung, . dagegen auf der linken Zungen- und Gaumenhilfte, sowie auf
der linken Wangenschleimhaut herabgesetzt. Hier ,spitz* und ,stumpf* nicht
unterschieden. Zunge nicht atrophisch, wird gerade heraus gebracht, zittert
wenig. Sprache ohne Besonderheit. Pupillen sehr weit, Lichtreflex erloschen.
In allen Endstellungen lebhafter Nystagmus. Abducensparese und leichte

. Ptosis rechts, Abducenslahmung links. Véllige Erblindung.

Januar 1895. Keine Nackensteifigheit, niemals Erbrechen, Kopfschmerz
bald in der Stirn, bald im Hinterkopf beiderseits localisirt. Parese des
Gaumensegels, hénfiges Verschlucken, Hemiataxie links. Keine Hemiparese.
Cornealreflex links aufgehoben. Dauernd heiteres dementes Wesen. FEr-
schwerung des Urinlassens, Patellarreflexe erloschen. Gehen und Stehen
unmdglich, Patient f#llt nach verschiedenen Seiten. Aufrichten aus der
Riickenlage ohne Hiilfe nicht moglich, beim Versuch erhebt Patient beide
Beine von der Unterlage. _ ]

Ende Februar 95: Zwei Anfille von Bewusstlosigkeit mit Verlang-
samung der Athmung (8 Athemziige in der Minute) und des Pulses (40).

Mérz 95: Conjunctivitis links, Zucken im linken M. orbicularis, hiufiges
Verschlucken, Herabsetzung der Bertihrungsempfindung im Bereich des II. Tri-
geminusastes links, dauernder Kopfschmerz, der bald vorn, bald im Hinterkopf
localisirt wird. Neben Ataxie geringe Schwiche im linken Arm und Bein.
Kiltegefiihl im Arm und Bein links. Mehrere schwere Anfille von Bewust-
“losigkeit bis zur Daner einer Stunde mit Verlangsamung des Pulses und der
Athmung. Diese Anfille treten meistens auf, wenn Patient aufgerichtet wird.
Keine Zwangshaltung des Kopfes. — 10. April 95: Tod im Anfall.

Die Section ergab: Die Windungen sind stark abgeplattet, der Boden
des III. Ventrikels stark vorgetrieben in Folge von betriichtlichem Hydroce-
phalus int. Im Kleinhirnbriickenwinkel links ein eifdrmiger, derber, hockeriger,
gelbweigser Tumor, 6 cm lang, 4,5 ocm breit. Derselbe ist mit der hinteren
Flache des Os petrosum am Meatus aud. int. locker verwachsen. Das Klein-
hirn ist nach hinten und rechts gedringt, der hintere Theil der linken Briicken-
hélfte stark comprimirt, nicht erweicht. Atrophie der Optici. Der linke Ab-
ducens erscheint dinner als der rechte, der linke Trigeminus, Facialis und
Acusticus sind mit dem Tumor verwachsen. “

Die mikroskopische Untersuchung des Tumors ergiebt, dass derselbe- vor-

19%
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wiegend aus sich durchflechtenden, hier und da Wirbel bildenden Bindegewebs-
riigen mit zahlreichen stibchenformigen Kernen besteht. Ein grosser Theil
der Neubildung zeigt jedoch ein anderes Bild. Die Grundsubstanz ist von un-
deutlich maschigem Bau, in ihr liegen zahlreiche kleine runde dunkle Kerne.
An mehr aufgelockerten Stellen sieht man meist eifdrmige und sternformige
Zellen, deren Kerne grisser und blasser erscheinen. . Des weiteren finden sich
zahlreiche kleinere und. grissere Inseln von kern- und structurloser, wenig
farbbarer Substanz. Die Gefiisse sind stellenweise sehr zahlreich, weit und
stark gefiillt, Nervenfasern liessen sich nur in den Randgebieten des Tumors
auffinden. Der Querschnitt des Pons ist deformirt, 14sst jedoch grobere Ver-
anderungen nicht erkennen. Die dem Tumor anliegenden Gebiete des Briicken~
arms und des Kleinhirns zeigen die Erscheinungen der Druckatrophie und
Sklerose. Nirgends findet sich Erweichung.

Nach Marchi behandelte Schnitte aus dem Lumbal-, Dorsal- und Cer-
vicalmark lassen eine hochgradige Degeneration der Wurzeleintrittszonen er-
kennen. ~ Eine absteigende Pyramidendegeneration besteht nichf.

Ganzlich unergiebig ist die Casuistik in Hinsicht der Aetiologie der
Tumoren des Kleinhirnbriickenwinkels. Ein Trauma wird ofters erwithnt,
so von Briickner?); die ersten Krankheitserscheinungen machten sich
8 Jahre nach demselben geltend. Doppelseitige chronische Otorrhoe
bestand in dem Falle Jaffé’s?), Mittelohrkatarrh auf der Seite des
Tumors in dem Ziegenweidt’s3) und Briickner’s, Residuen einer
Mittelohrentziindung in dem Falle Waetzoldt’s#).

Wihrend eine Vererbung der Neurofioromatose oft constatirt wird,
liegen keine Angaben beziiglich der Hereditit bei den solitéaren Nerven-
geschwilsten des Kleinhirnbriickenwinkels vor.

Irauen scheinen etwa ebenso hiufiz zau erkranken, wie Munner.
Bei Kindern scheint die Geschwulstform sehr selten zu sein. Volkel?)
beobachtete einen Fall, der ein 9jahriges Madchen betraf. Einmal
wurde die Geschwulst bei einem Neger beobachtet (Swan®). Im Durch-
schnitt betrug das Lebensalter der Patienten zur Zeit des Todes 40,4 Jahre.

Die Geschwulst scheint hiunfiger links als rechts vorzukommen, etwa
im Verhiltniss von 8:2. Ehe nicht eine erheblich umfangreichere

1) Briickner, Ein Fall von Tumor in der Schidelhthle. Berliner klin.
Wochenschr. 1867. 8. 303.

2) Jaffé, Kleinhirntumor. Deutsche med. Wschr. 1897. V. B. S, 24.

3) Ziegenweidt, Tumor cerebelli. Psych. en neur. Bladen. 1899. Ref.
Neurol. Centralbl. 1901. S. 174.

4) Waetzoldt, Zwei Fille v. intracraniellem Tumor. Charité-Ann. 1888.

5) Vilkel, Beitrag zur Casuistik der Gehirngeschwiilste. Berliner klin.
Wochensehr, 1875. 8. 611.

6) Swan, Entziindung beider Sehnerven etc. bei einem Sarkom des
Kleinhirnes. Archiv fir Augen- und Ohrenheilkunde. VII. 1878. S. 272.
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Casuistik zu Gebote steht, diirfte es miissig sein, nach einer Erklirung
fiir diesen Umstand zu suchen. :

Die Dauer des Leidens, d. h. der Zeitraum zwischen dem Hervor-
treten der ersten schwereren Symptome und dem Eintritt des Todes war
in den einzelnen Fillen eine sehr verschiedenme. Sie betrug in einigen
Fillen nur wenige Monate, in anderen 6 (Trenel), 12 (Brickner)
Jabhre und mehr. Im Durchschnitt .ergab sich eine Dauer von ecirca
14 Monaten.

Ueber ‘die relative Hiufigkeit der Tumoren des Kleinhirnbriicken-
winkels finden sich in der Literatur keine Angaben; in den Zusammen-
stellungen der Autoren sind die hierher gehorenden Fille den Kleinhirn-,
den Briicken- und den Basistumoren zugerechnet:. Unter 64 Fillen von
Hirntumor, dber die Klebs berichtet, findet sich ein Fall von Acusticus-
neurom, unter 29 von Batten und Collier mitgetheilten Beobachtungen
zwel Fille der in Rede stehenden Geschwiilste. In der von Ladame
und Bernhardt zusammengestellten Casuistik kommt etwa auf 23 Fille
von Hirntumor ein Fall von Tumor des Kleinhirnbriickenwinkels. Hier-
mit steht ungefshr in Einklang, dass unter 60 Hirntumoren, deren
Triger in den letzten 6 Jahren auf der Nerven- und Irrenabtheilung
der Konigl. Charité starben, drei Fille von Neurofibrom des Kleinhirn-
briickenwinkels sich fanden (ohne Hinzurechnung unseres Falles 1 und 2).
Wahrscheinlich ist die-Geschwulst etwas seltener, als es nach diesen
Zahlen scheint. '

Als Initialsymptome der Erkrankung werden keineswegs, wie man.
im Hinblick auf die anatomischen Verhiltnisse annehmen sollte, Er-
scheinungen von Seiten des Acusticus genannt. Es mag dies damit
zusammenhingen, dass von Personen, die nicht in der Lage sind, sich
selbst genau zu beobachten, eine allmilig eintretende Herabsetzung
der Horschirfe auf einem Obr nicht bemerkt wird. Wenn man bedenkt,
dass sogar eine allmilig eintretende Erblindung eines Auges sich der
Wahrnehmung des Pat. vollig entziehen kann, so kann dies nicht weiter
aunffallend erscheinen.. Andererseits ist es nicht zu bezweifeln, dass ein
Tumor der in Rede stehenden Localisation. bereits allgemeine Symptome
hervorrufen kann —, obne Reiz- oder Ausfallserscheinungen von Seiten
des Acusticus zu bedingen. Ist es doch eine sehr hiufige Erscheinung,
dass Neurofibronie keinerlei Functionsstérung der von ihnen befallenen
Nerven bedingen. ,

In den meisten Fillen begann fiir die Beobachtung des Kranken
das Leiden mit Kopfschmerz, Schwindelgefiihl und Erbrechen. Vielfach
folgt hieranf Sehschwiiche in Folge von Neuritis optica. Seltener bildeten
das im Vordergrund stehende Initialsymptom subjective Gerfiusche in
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dem dem Sitze des Tumors entsprechenden Ohre, wie Sausen, Klingen,
Liuten und Summen; mit diesen Symptomen verband sich jedoch meist
Kopfschimerz und Schwindel, sowie Herabsetzung der Horschirfe. Un-
sicherheit des Ganges wird von Stevens?!), Briickner, Moos?), An-
asthesie und Taubheitsgefiih]l in der einen Gesichtshilfte von Moos,
Anfille von Supraorbital- und Occipital-Neuralgie von Virchow als
erstes Krankheitssymptom angefiihrt.

Bei vorgeschrittener Erkrankung wurden neben den Allgemein-
symptomen einer Hirngeschwulst folgende Besonderheiten beobachtet:
Der Kopfschmerz wurde hiufig in den Hinterkopt verlegt. Die Patientin
Wollenberg’s gab den Sitz der Erkrankung ziemlich genau an. Melr-
fach wurde jedoch der Schmerz auch in der Stirn und zwar in der dem
Sitz des Tumeors nicht entsprechenden Hilfte derselben angegeben
(Jacobsohn?), Gibsont), Petrina®), Sternberg (Fall 1V), Batten®)
(Fall 21), v. Monakow?). Den gekreuzten Kopfschmerz fithrt Gibson
auf Reizung des Bindearmes zuriick und erbliekt in ihm ein diagnostisch
verwerthbares Symptom. In dem Falle Swans war auch beim Beklopfen
die contralaterale Kopfhilfte empfindlich. Anfallsweise auftretende Stei-
figkeit, beziehungsweise Zuckungen der Uxtremitiiten ohne Bewusst-
seinsverlust beschreibt Batten (Fall 17) und Cossy?), Anfille, die mit-
Errothen des Gesichts, Kopfschmerz, Schlingkrampf, Zungenlihmung und
Bewusstseinstriilbung einhergingen Petrina, petit-mal-Anfalle, in denen
die Patientin ein eigenartiges Lachen zeigte Jacobsohn, Schwindel-
anfalle beim Blick nach oben Briickner, halbseitige Krampfe auf der

1) Stewens, Ein Fall von Gehérnervengeschwulst in der Kleinhirngrube.
Zeitschr. fiir Ohrenheilkunde. VIII. 1879. S. 290.

2) Moos, Geschichte eines Hirntumors, Zeitschr. fiir Ohrenheilkunde.
XXV. 1894. S. 1 und ein Fall von Sarkom des linken Gehdrnerven etc. Archiv
fir Augen- und Ohrenheilkunde. IV. 1874, S. 179.

3) Jacobsohn und Jamane, Zur Pathologie der Tumoren der hinteren
Schidelgrube. Dieses Archiv XXIX. Fall VIII, S. 135.

4) Gibson, Remarks on the results of surgical measures in a series of
cerebral cases. Kdinburgh med. Journ. 1896.

5) Petrina, Klinische Beitrige zur Localisation der Gehirntumoren.
Vierteljahrsschr. fiir pr. Heilkunde. 1877. Fall XII, XXI, XXIL

6) Batten and Collier, Spinal cord changes in cases of cerebral tu-
mour. Brain 1899. p. 473. (Fall 17 und 21.)

7} v. Monakow, Ueber Neurofibrome der hinteren Schidelgrube. Berl.
klin. Wochenschr. 1900. S. 721. :

8) Cossy et Lorreyte, Tumeur développée dans la fosse cérébellense
etc. Progréesméd. 1894. p. 171.
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dem Tumor gegeniiberliegenden Seite Violkel. Allgemeine cerebrale
Symptome fehlten dauernd in dem Falle Lexers (Trigeminusneuralgie).

Was den Geruchsinn anbelangt, so wurde von Wollenberg,
Oppenheim?) und Brissaud?) Anosmie, von Petrina Herabsetzung
des Geruchs beobachtet. Von den beiden erstgenannten Autoren wird
das Symptom auf Rechnung von Hydrocephalus gesetzt.

Neuritis optica scheint fast immer vorhanden gewesen zu sein. Es
stimmt dies mit der Angabe der Autoren (Oppenheim, Bruns l ¢.)
iiberein, dass bei Kleinhirntumoren — als solche wurden, wie bemerkt,
die in Rede stehenden Geschwiilste in der Regel aufgefasst —, die
Stauungspapille besonders hiufig, frithzeitiz und hochgradig zur Ent-
wicklung kommit.

Erscheinungen von Seiten der Oculomotorii werden nur selten con-
statirt. So sahen Pteosis auf der Seite des Tumors, bezw. beiderseits
Moos, Wollenberg, Jacobsohn, auf der contralateralen Seite West-
phal3) (unser Fall), Schwiche beider Interni Jacobsobn, Luys4).
Haufiger ist eine Schwiiche oder ausgesprochene Liahmung des Abducens
auf der der Neubildung entsprechenden Seite beobachtet worden, so von
Pichler®), Viersma¢), Anton”), Moos, Vélkel, Briickner, auf der
gekreuzten Seite von Petrina; doppelseitige Abducensparese, bezw.
Paralyse sahen u. a. Jacobsohn, Stevens, Petrina, Lloyd®) (unser
Fall). Contractur des Rectus externus erwihnt Briickner und deutet
sie als Reizerscheinung.

Eine ausgesprochene Blicklihmung ist offenbar ein recht seltenes
Symptom bei den in Rede stehenden Neubildungen. Sie wurden beob-

1) Oppenheim, Usber mehrere Falle von éﬁndocranieﬂem Tumor, in
welchem es gelang, eine genauere Localdiagnose zu stellen. Berliner klin.
Wochenschr 1890. No. 38.

2) Brissaud, Diagnostic d’une tumeur du corps restiforme. Progrés
méd. 1894, p. 41.

3) Westphal, Charité-Annalen. I. 1876, S. 435.

4) Luys, Contribution & étude de la symptomatologie des malad. céré-
bell. Gaz. des hop. 1867. p. 416.

3) Pichler, Ueber ein eigenartiges Symptom bei Erkrankungen der hin-
teren Schidelgrube. Deutsche med. Wochenschr. 1897. S. 390.

6) Viersma, Fille von Hemiatrophia linguae. Neurol. Centralbl. 1899.
S. 822. Fall IIL.

7) Anton, Beitrag zur Casuistik der Acusticustumoren. Archiv fiir
Ohrenheilkunde. 1896. Bd. 41. 116.

8) Lloyd, A case of tumor at the base of the blam Journ. of nerv.
and ment. dis. No. 2. 1900. p. 103.
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achtet von Oppenheim, Saenger!) und v. Monakow. Es kamn
daher dieses Symptom nicht als ein charakteristisches fiir die in Rede
stehenden Tumoren hingestellt werden, wie es von v. Monakow ge-
schehen ist. Das Symptom, auf dessen anatomische Grundlage hier
nicht eingegangen werden soll, weist vielmehr, wie unter Anderen
Oppenheim und "Bruns ausgefiihrt haben, in erster Linie auf eine
sich in der Briicke selbst entwickelnde Geschwulst (Gliom, Tuber-
kel) hin.

Nystagmus, der fiir gewdhnlich nur bei den Endstellungen der
Augen in Erscheinung tritt, ist nicht selten (Oppenheim, Wollen-
berg, Pichler, Biirkner?), Waetzold, Moos, Batten w. a) In
unserem Falle bestand Nystagmus auch in der Ruhestellung der Bulbi.

Déviation conjuguée der Augen nach rechts (Tumor links) bestand
zuletzt in dem Falle Westphal's.

Mannigfaltig und oft constatirt sind die auf Rechnung einer Alte-
ration des Trigeminus der erkrankten Seite zu setzenden Symptome.
So wurde beobachtet Hyperasthesie (Hémey3), Paristhesien und Hyp-
asthesie (v. Monakow), Anisthesie der Gesichtshilfte, Herabsetzung
des Geschmackes, Contractur des Masseter und Feblen des Cornealreflexes
(Oppenheim), Trismus (Jacobsohn), Kaumuskellithmung beziehungs-
weise Schwiche (Bruns, Gomperz#*), Herabsetzung des Geschmacks
auf der dem Tumor entsprechenden Zungenhilfte in dem von uns mit-
getheilten Falle, Neuralgien, Aniisthesie der Nasen- und Mundschleimhaut,
Herabsetzung des Geschmackes, Andsthesie der Cornea (Moos) Fehlen
des Corneal- und Skleralreflexes und Bliisse der Gesichtshalfte (Trénel),
letztere wird vom Autor auf Reizung der Vasoconstrictoren zuriickgefiibry,
Ceratitis (Petrina, Bottcher5, Swan), Conjunctivitis (Brickner,
unser Fall). Neuralgien sind nicht selten; im Fall Ziegenweidt’s
bestanden sie neben Taubheitsgefithl in der Zungen- und Wangenschleim-
baut und Verlust des Cornealreflexes auf der gekreuzten Seite, auf bei-

1) Saenger, Sitzungsberichte des &rztl. Vereins in Hamburg. Neurol.
Centralbl. 1889. S. 1117.

2) Birkner, Drei Falle von todtlich verlanfenem Ohrleiden etc. Archiv
fiir Ohrenheilkunde. XIX. 1883. 8. 252.

3) Hémey, Observation de tumeur du cervelet. Gaz. des hdp. 1866.
p. 285.

4) Gomperz, Beitriige zur path. Anatomie des Ohres, Archiy £. Ohren-
heilk. XXX. S. 216. :

5) Boetticher, Ueber die Verdinderungen der Netzhaut und des Laby-
vinths in einem Falle von Fibrosarcom des Nervus ac. Archiv fiir Augen- und
Ohrenheilkunde. 1871. S. 87.
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den Seiten war der Geschmack herabgesetzt. Symptome von Seiten des
gekreuzten Trigeminug bestanden auch in dem Falle Bartholow’s®).

Schwerhorigkeit oder Taubheit auf der Seite des Tumors sind regel-
missig vorhanden. Wie bereits hervorgehoben, wird dieses Symptom
jedoch hiufig nicht als Initialerscheinung des Leidens beobachtet. Off
gehen der Lihmung Reizerscheinungen, wie Klingen und Sausen voraus.
Anfalle, die denen der M eniére’schen Krankheit fast glichen, beschrieb
Sharkey?).

In einzelnen Fillen wurde auch die Horfihigkeit auf der anderen
Seite herabgesetzt, bezw. (in wenigen Fillen) aufgehoben gefunden
(Luys, Hémey, Jacobsohn, Trénel, Stevens, Pichler, Caskey3),
Westphal). Im Falle Brickner’s bestanden neben Taubheit auf der
Seite des Tumors singende Gerdusche auf der gesunden Seite.

Neben der Acusticuslihmung gehért eine Lihmung des Facialis auf
der Seite des Tumeors, die bald nur die unteren, bald simmtliche Aeste
desselben betrifft, zu den constantesten Symptomen des Krankheits-
bildes. Doch handelt es sich in der Regel nur um eine wenig ausge-
sprochene Parese, sehr selten um eine. wirkliche Lihmung. Nicht so
selten besteht neben totaler Taubheit nur geringfiigige Schwiche des
Facialis. In einzelnen Fillen blieb der Facialis vollig verschont
(Stevens, Hubrich). Reizerscheinungen, wie Spannungsgefithl in der
Wange (Pichler), Contractur (Oppenheim), fibrillive Zuckungen
(v. Monakow, Moos), ausgesprochene Krimpfe (Baistrocchi4), Tic
convulsif (Brissaud) wurden mehrfach beobachtet. Sie gingen der
Lshmung des Facialis bisweilen vorauf.

In dem Falle Boettcher’s entstand die Facialislshmung gleich-
zeitig mit einer Herabsetzung des Gehdrs ganz pldtzlich. Wohl reflec-
torisch bedingt waren die in Anfillen von Trigeminusneuralgie auftre-
tenden Zuckungen im Facialisgebiet in dem TFalle Lexer’s.

Eine contralaterale Facialisparesebestandindem FalleZiegen weid s,
Spasmen im Gebiet des contralateralen Facialis sah Huglings Jackson?)

1) R. Bartholow, Tumours of the brain. Amer. Journ, of med. scienc.
1868. p. 339. :

2) Sharkey, A fatal case of tumour of the left auditory nerve. Brain.
1888. p. 97.

3) Caskey, Report of a case of tumor of the cerebellum with drainage
of fluid through the nose. The New York. Med. Journ. - Vol. 71. 1900.
‘ 4) Baistrocchi, Idroencephalomyelie con fibrosarcoma meninges della
oase. Rivista'sperim. di freniatri. 1882. p. 332. Ref. Neurol. Centralblatt.
1883. S. 422.

5) Huglings Jackson, Tumor at the base of the brain. Medic. times
and Gaz. 1865. p. 626. ‘ o
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und Petrina; auch in dem Falle v. Monakow’s war der Facialis auf
der gesunden Seite nicht ganz frei.

Eine Parese der vom Accessorius innervierten Muskeln beschrieb
Biirkner, Schwiche des Cucullaris Oppenheim, Atrophie des Sterno-
cleidomastoideus und des Cucularis Wiersma.

Atrophie der Zuungenhilfte sahen Wiersma und Wollenberg,
krampfhafte Bewegungen der atrophischen Zunge Jacobsohn.

Eine Stérung der Sprache wurde sehr oft, aber nicht in allen
Fallen constatirt, so nicht in dem oben mitgetheilten Falle, wiewohl es
in demselben zu einer erheblichen Compression des Pons gekommen
war. Die Sprache wird als abnorm langsam, skandirend und monoton
(Brickner), lallend und unverstindlich (Wollenberg), langsam,
nasal und explosiv (Jacobsohn), stammelnd und hisitirend (Virchow),
heiser (Wiersma), langsam, schlecht articulirt, niselnd, meckernd und
heiser (v. Monakow) etc. bezeichnet.

Cerebellare Ataxie gehért mit zu den am regelmiissigsten beob-
achteten Symptomen. Taumeln und Fallen nach der Seite des Tumors
(Petrina, Biirkner, Batten, v. Monakow u. a.) ist hiufiger, als
Taumeln nach der entgegengesetzten Seite. Oft ist das Symptom nicht
constant, es fallen z. B. die Kranken nach hinten und nach beiden Sei-
ten (z. B. Wiersma, unserer IFall). Die Patientin Jacobsohn’s fiel
anfangs nach der gesunden Seite, spiter nach beiden Seiten. Abweichen
des Ganges nach der gesunden Seite sahen Jaffé, Pichler, Ziegen-
weidt, Petrina.

Zwangsstellung desKopfes nachhinten beschriebBrissaud, nachlinks
unten bei rechtsseitigem Sitz des Tumors (Ziegenweidt), Haltung des
Kopfes nach der linken Schulter neben leichter Wendung des Gesichtes
nach vechts bei linksseitigem Sitze der Geschwulst Batten (Fall 21),
Neigung nach der Seite des Tumors Lloyd!). Aehnliche Beobachtungen
finden sich noch mehrfach verzeichnet. Das Symptom diirfte sich in
den meisten Fillen erkliren aus dem instinctiven Bestreben des Kranken,
diejenige Haltung des Kopfes, bei der die Beschwerden am geringsten
sind, beizubehalten (Oppenheim). Drehschwindel von links nach
rechts (Sitz des Tumors) empfand der Patient v. Monakow’s einen
bestdndigeu Zug nach rechts (Tumor links) ein Patient Petrina’s.

Fiir gewdhnlich besteht Nackensteifigkeit nicht, findet sich wenigstens
in den Berichten nicht erwsdhnt. In unserem Falle 1 bestand das Symptom
trotz des Vorhandenseins einer doppelseitigen grossen Geschwulst niemals.

1) J. H. Lloyd, A casé of tumor of the cerebellum, in which operation
was rejected. Amer. Journ. of the med. sciences. 1896. p. 296.
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Unfihigkeit, den nach vorn gesunkenen Kopf wieder aufzurichten,
sah Briickner. Schlingbeschwerden treten oft, namentlich im letzten
Stadium der Erkrankung in Erscheinung. Stimmbandparese bestand
in dem Fallev. Monakow’s, Anfille von Dyspnoe -und .Cyanose werden
einige Male erwihnt, oft Anomalien des Pulses.

FEine eigenartige Veriinderung der Athmung und Anfallszustinde beim
Aufrichten aus der horizontalen Lage beobachtete Pichler. Nach dem
Aufrichten des Patienten trat zuniichst, und zwar in Exspirationsstellung
eine mit Cyanose einhergehende Athempause ein; die Athmung kam
nach ca. 1 Minute wieder in Gang, blieb aber verlangsamt und ftief,
dabei wurde Patient bewusstlos und zeigte leichte, allgemeine unregel-
missige Zuckungen. Wurde Patient in die Riickenlage zuriickgebracht,
so schwanden die Zuckungen schnell, wihrend die Athmung noch
lingere Zeit unregelmiissig und vertieft verblieh.

Auch in unserem Falle bestanden mit Verlangsamung der Athmung
und des Pulses (bis zu 40 Schligen) einhergehende Anfille von Be-
wusstlosigkeit, die beim Aufrichten des Patienten (allerdings auch
spontan) eintraten. Dieses zuerst von Hallopeau beschriebene Symptom
ist nicht fiir Tumoren des Kleinhirnbriickenwinkels characteristisch, es
wurde bei Aneurysma und Thrombose der Art. basillaris beobachtet.
Pichler erklirt die Erscheinung nicht durch eine durch die verdnderte
Korperhaltung bedingte Lageverinderung des Tumors, sondern durch
Annahme einer ortlichen Kreislaufstorung in der hinteren Schidelgrube.

Auffallendes Errothen des Gesichts beschreibt Petrina, Westphal,
rasches Erblassen und Errgthen Jacobsohn, Blisse der linken Gesichts-
halfte (Tumor links) Trénel. »

Hemiplegische Erscheinungen kénnen, wie bereits v. Monakow
hervorgehoben hat, vollig vermisst werden. Von Interesse ist, dass in
der Mehrzahl der Fille die Schwiche im Arm oder in Arm und Bein
auf der Seite, die dem Sitze des Tumors entspricht, besteht (Cossy,
Petrina in 2 Fillen, Moos, Wollenberg, Jacobsohn, v. Monakow,
Saenger, Westphal u. a.) Seltener liegt gekreuzte Hemiparese vor
(Stevens, Hubrich, Pichler, Swan).

Eine Schwiiche aller 4 Extremitiiten bestand in den Fillen Petrina’s
und Briickner’s im vorgeriickten Stadium der Erkrankung. Contractur
beider Beine sah Trénel und Petrina.

Halbseitige Bewegungsataxie, und zwar auf der Seite des Tumors,
wird in einzelnen Fillen erwahnt (Oppenheim, Wollenberg, Anton,
Batten, unser Fall). Sie steht anscheinend in enger Beziehung zu
der oft beobachteten gleichseitigen Hemiparese; nach den Thierversuchen
Lueianis u. a. bewirkt Zerstérung einer Kleinhirnhemisphire, Parese,
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Incoordination und Tremor vorwiegend der gleichseitigen Extremitiiten.
Des weiteren dirfte eine Zerrung des Corpus restiforme — eine solche
bestand in unserem Falle 1 in hohem Maasse — als Ursache der Hemia-
taxie in Frage kommen. Zur Erklirung der gleichseitigen Hemiparese
hat man auch angenommen, dass die dem Tumor nicht benachbarte
Pyramidenbahn dadurch, dass sie gegen die Schidelbasis gedriickt wird,
eine Lision erfihrt. Der anatomische Befund spricht, soweit die in
Rede stehenden Tumoren in Frage kommen, nur wenig fiir diese auch
sonst unwahrscheinliche Annahme. Die contralaterale Hemiplegie er-
klsrt sich durch die oft sehr hochgradige Compression der dem. Tumior
anliegenden Ponshilfte ohne weiteres.

Abgesehen von den Sensibilititsstorungen im Bereich des Trigeminus
finden sich nur sehr selten objective Storungen auf sensiblem Gebiet
verzeichnet. v. Monakow constatirte Herabsetzung des Lagegefiihis
und des stereognostischen Sinnes, sowie Hypisthesie in der mit dem
Tumor gleichseitigen Hand, Petrina Herabsetzung der Sensibilitit an
den Extremitiiten auf der Seite des Tumors, gleichseitige Hemihypisthesie, -
Hémey. Paristhesieen und Schmerzen werden nicht seiten erwihnt
und zwar bestanden sie bald auf der Seite des Tumors, hald anf der
ihm gegeniiberliegenden, oder beiderseits.

Als seltenere Beobachtungen seien schliesslich noch erwihntFeblen der
Patellarreflexe Wollenberg?), der Patellar- und Achillessehnenreflexe,
upser Fall, Abtropfen von Liquor aus der Nase (Petrina, Caskey),
Boulimie (Pichler, Westphal), choreatische und atactische Bewegungen
der Hinde (Jacobsohn), Salivation (Cossy, Hubrich, Brissaud).

Hinsichtlich des psychischen Verhaltens wurden, wenn man von der
Apathie und Somnolenz, wie sie bei an Hirntumor leidenden Patienten
gewdhnlich zu beobachten ist, absieht, Besonderheiten nur selten con-
statirt. Ein zum Suicidium fiihrender Depressionszustand lag in einem
Falle v. Monakow’s vor, erhebliche Demenz in dem Falle Jacob-
son’s u. a. Ein kindliches Wesen zeigte die Patientin Steven’s, Er-
regungszustinde im Anschluss an epileptische Anfille der Kranke Bar-
tholow’s. Heiterkeit und ausgesprochene Witzelsucht lag in dem oben
mitgetheilten Falle, in weniger ausgesprochenem Grade in dem Falle
Westphal’s vor.

Fehldiagnosen, bezw. differentialdiagnostische Erwigungen kamen
folgenden Affectionen gegeniiber vor: Bulbdrparalyse (Hubrich), Occi-

1) In diesem Falle lag nach Oppenheim’s Urtheil (Geschwiilste S. 143)
eine genuine Tabes vor. In unserem Falle handelt es sich offenbar um eine
nicht tabische Degeneration der hinteren Wurzeln und ihrer intramedulldren
Fortsetzungen, wie sie oft bei Tumor cerebri constatirt wurde..
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pitalueuralgie (Virchow), Meniere’sche Krankheit (Sharkey), Ab-
scess (Jaffé), Hysterie (im Initialstadium, Jacobsohn), Trigeminusneur-
algie (Lexer), Aneurysma (v. Monakow), Lues cerebri (Westphal).

Aus dem Angefilhrten ergiebt sich bereits zur Gentige, dass das
Krankheitsbild, welches die Geschwiilste des Kleinhirnbriickenwinkels
hervorrufen, vielfache Varationen bietet. Abgesehen von der Parese
des Acusticus, die durchaus nicht immer das Initialsymptom bildet,
findet sich keine Krankheitserscheinung, die als absolut regelmissig
vorkommend bezeichnet werden konnte. Dazu kommt als weiterer die
Diagnose erschwerender Umstand, dass auch in seiner vollstéindigen
Ausbildung der Symptomencomplex durchaus nicht als pathognomonisch
fiir die in Rede stehenden Tumoren erachtet werden kann. Geschwiilste,
die vom Felsenbein (Osteosarkome), oder von der Dura desselben (Psam-
mome, Sarkome) — das Os petrosum bildet eine Pridilectionsstelle fiir
Geschwulsbildungen — ausgehen und in den Kleinhirnbrickenwinkel
vorwachsen, konnen das gleiche Krankheitsbild wie dieselben bedingeu,
ebenso Tumoren (Gliome), die in einer Hilfte oder vorwiegend in einer
Hilfte des Pons und des Cerebellum selbst sich entwickeln und nach
einer Seite der hinteren Schidelgrube sich ausdehnen.?)

Die Annahme, dass in Fillen von basaler Geschwulst zunichst
Symptome von Seiten der in Frage kommenden Hirnnerven dann erst
von Seiten des Kleinhirns, des Pons und der Medulla oblongata her-
vortreten, und dass in diesem Umstand ein differential-diagnostisches
Moment zur Unterscheidung zwischen Basis- und Hirngeschwulst gegeben
sei, besitzt durchaus nicht allen Fillen gegentiber Giiltigkeit. Ins-
besondere gilt dies, wie bereits hervorgehoben, den Geschwiilsten des
Kleinhirnbriickenwinkels gegeniiber, die vielfach den basalen Tumoren
zugerechnet werden. Unser Fall I zeigt dies zum Beispiel in instrue-
tiver Weise. Wiewohl es sich um eine doppelseitige Geschwulstbildung
handelte, traten Symptome von Seiten der in Frage kommenden Hirn-
nerven erst lingere Zeit nach den cerebellaren und pontinen Symptomen auf.

Immerhin wird man in zahlreichen Fillen, in denen neben den fiir
einen Kleinhirntumor im engeren Sinne charakteristischen Symptomen
Acusticus, Facialis- (Trigeminus-) Parese auf einer Seite besteht, nament-
lich dann, wenn noch eine Dysarthrie hinzukommt, eine zutreffende
Diagnose auf Geschwulst des Kleinhirnbriickenwinkels stellen, denn die

1) So lag in einem von uns (Henneberg I. ¢.) beschriebenen Falle von
Gliom der linken Ponshilfte ein Symptomencomplex (Initialsymptom: Acusti-
cuslahmung) vor, wie er durch einen Tumor des Kleinhirnbrickenwinkels
bedingt werden kann. FEinen metastatischen Krebsknoten im Kleinhirnbriicken-
winkel beschrieb Bramwell (Brain X. p. 508).
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oben genannten Fille, in denen hinsichtlich ihres Aunsgangspunktes und
ihrer Beschaffenheit anders geartete Neubildungen den gleichen Sym-
ptomenkomplex bedingen, diirften bei weitem nicht so hiufig sein, wie
Fille, in denen das Krankheitsbild durch Geschwiilste des Kleinhirn-
briickenwinkels hervorgerufen wird.

Die Entscheidung der Irage, auf welcher Seite die Geschwulst des
Kleinhirnbriickenwinkels sitzt, stésst in der Regel auf keine Schwierig-
keiten, withrend die genauere Localdiagnose der Kleinhirntumoren im
engeren Sinne bekanntlich nicht selten sehr schwierig, wenn nicht un-
mdglich ist. Die in Rede stehenden Tumoren sitzen auf der Seite, die
Erscheinungen von Lahmung und Reizung der in Frage kommenden
Hirnnerven, in erster Linie des Acusticus, zeigt; finden sich solche doppel-
seitig, so sind die auf der Seite der Geschwulst in den weitaus meisten
‘Fallen in hoherem Grade entwickelt und gehen zeitlich den Hirnnerven-
symptomen der anderen Seite vorauf. Verhiltnisse, wie sie in dem
Falle Ziegenweidt’s vorlagen und die richtige Localdiagnose ver-
eitelten, diirften nur sehr selten vorkommen. _

In diesem Falle bestanden Schmerzen im linken Trigeminusgebiet,
Gefithl von Taubsein in der Zunge und Wangenschleimhaut links, aueh
voriibergehend eine Parese des linken Tacialis und Zwangsstellung des
Kopfes nach links. Auf Grund dieser Symptome nahm der Autor einen
linksseitigen Sitz des Tumors an, wiewohl Taubheit rechts bestand, die
jedoeh durch das Vorhandensein eines Mittelohrkatarrhs erklirt schien.
Bei der Operation wurde der Schadel links erdffnet. Die Obduction
ergab einen rechtsseitigen Tumor.

Weitere Symptome, die in einzelnen Fillen zur Entscheidung der
Frage, ob der Tumor rechts oder links sitzt, allerdings nur mit grosser
Vorsicht mit herangezogen werden konnen, sind: gekrenzter Stirnkopf-
schmerz, Hemiparese auf der Seite des Tumors, vielleicht auch Fallen
nach der Seite der Geschwulst. DasVorhandensein dieser Symptome, deren
Zustandekommen in mancher Hinsicht noch dunkel ist, kann die Diagnose
‘in einzelnen Fillen vielleicht stiitzen, niemals jedoch begriinden. Gegen
die Diagnose: Tumor des Kieinhirnbriickenwinkels diirfte sprechen: frith-
zeitig hervortretende ausgesprochene Hemiplegie auf der der Acusticus-
lahmung gegeniiberliegenden Seite sowie Oculomotoriuslihmung schwe-
reren Grades, auch Blicklahmung ist, wie bereits hervorgehoben, unge-
wohnlich und sprieht mehr fiir einen pontinen Tumor.

Die Tumoren des Kleinhirnbriickenwinkels gewinnen ein erhebliches
Interesse dadurch, dass die Moglichkeit, sie auf operativem Wege zu
entfernen, bei dem heutigen Stande der Chirurgie von vorn herein nicht
uasgeschlossen erscheint. Die versteckte Lage der Tumoren in der Nihe



Ueber ,,centrale® Neurofibromatose etc. : 303

der Medulla oblongata. bildet ein ungiinstiges, die sehr leichte Auslos-
barkeit ein ginstiges Moment fir den chirurgischen Eingriff. Ein
solcher wurde bereits mehrfach vorgenommen, vielfach allerdings —,
wie es den Anschein hat —, ohne dass der Operateur eine bestimmte
Vorstellung von der Lage des Tumors hatte. So in dem Falle Jaffé’s,
Saenger’s, Batten’s und Collier’s, Reymond’s, Stieglitz, Zie-
genweidt’s u.a. In dem Falle Saenger’s wurde durch die Trepanation
eine 3/, Jahr lang andauernde Besserung erzielt, in den iibrigen Fillen
trat wihrend der Operation oder bald danach der Tod ein. Ob es sich
in dem von v. Monakow citirten, durch die Operation geheilten Falle
Gibson’s um eine typisch localisirte Geschwulst der besprochenen Art
gehandelt hat, bleibt bei der sehr kurzen Beschreibung des Falles und
bei dem Fehlen der Autopsie zum mindesten zweifelhaft. Der Tumor,
ein , Fibrosacrom® der rechten Kleinhirnhemisphire, sass ,tief unten,
ndher dem Foramen magnum, als der Aussenwand des Schidels“.
Dass weitere Versuche, auf operativem Wege die in Rede stehenden
Geschwiilste in Angriff zu nehmen, am Platze sind, bedarf keiner weiteren
Ausfithrung, wenn auch bereits wiederholt von chirurgischer Seite
so kiirzlich von Gerster!), die Tumoren als inoperabel bezeichnet
wurden. In Sonderheit wird es Aufgabe des Chirurgen sein, eine speciell
der eigenartigen Localisation und den sonstigen Eigenthiimlichkeiten der
Geschwillste Rechnung tragende Operationsmethode zu finden.
, Wie an der Hirnbasis, so kommen auch am Riickenmark solitire
Geschwiilste, Neurofibrome und Neurofibrosarcome der intraduralen (vor-
wiegend der hinteren) Nervenwurzeln vor. Sie comprimiren das Riicken-
mark, sind jedoch mit demselben nur ganz locker verbunden. Diese Tu-
moren sind von noch erheblicherem klinischen Interesse als die Nerven-
wurzelgeschwiilste des Hirnes, da sie, wie die Erfahrung der neuesten
Zeit gelehrt hat, fir die bperation die giinstigsten Chancen bieten?).
Auch solitire Neurotumoren der extraduralen spinalen Wurzeln werden
gelegentlich beobachtet; sie konnen durch das Foramen intervertebrale
gegen das Rickenmark vorwachsen und Compressionsmyelitis bedingen 3).
Iir die freundliche Ueberlassung der mitgetheilten Fille und des
anatomischen Materials sind wir Herrn Geh. Rath Jolly und Herrn
Geh. Rath Virchow zu grossem Dank verpflichtet.

1) L. Stieglitz, A study of three cases of tumor of brain ete. With
remarks by Gerster. Amer. journ. of the med. sciences. 1896, p. 509.

2) Vergl. u. a. Oppenheim und Jolly, Vorstellung eines Falles von
operativ behandeltem Riickenmarkstumor. Neurol. Centralbl. 1902. S. 619.

3) Vergl. Zinn und M. Koch, Fibrom des VII. Cervicalnerven mit Com-
pression des Riickenmarkes. Charité-Annalen XXV. 8. 117.
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Erklirung der Abbildungen (Taf. IX.).

Pall I. Figur 1. Gehirnbasis.
T. Tumoren des Kleinhirnbrickenwinkels.
Figur 2. Unterer Theil der Halswirbelsiule.
C. 5. V. Cervicalwurzel.
C. 6. VI Cervicalwurzel.
C. 7. VIL Cervicalwurzel.
Nf. Neurofibrome.
Figur 3. Unterer Theil der Lendenwirbelsdule.
L. 3. III Lumbalwurzel.
Nf. Neurofibrom,
Figur 4. Querschnitt aus dem r. N. ischiadicus. Weigert’sche Farbung.
a. Perineurale Fibrombildung.
b. Endoneurales Fibrom.
¢. Nervenfaser.
PFigur 5. Liéngsschnitt aus einer hintern Wurzel der Cauda equina.
Weigert’sche Farbung.
a. Fibrom mit zahlreichen Blutgefdssen.
b. Kleine endoneurale Fibrome.
¢. Nervenfasern im Fibrom.
Figur 6. Querschnitte aus einer hintern Wurzel der Cauda equina,
Weigert’sche Farbung.
' a. Neurofibrom.
b. Fibrombildungen.
Figur 7. Spinalganglien einer Cervicalwurzel. Weigert’sche Farbung.
b. Fibrom in der motorischen Wurzel.
b. Fibrombildung im Spinalganglion.
¢. Diffuses Fibrom im Spinalganglion.
Figur 8. Schnitt aus dem I. Dorsalsegment, v. Gieson’sche Farbung.
a. Neurofibrom der hinteren Wurzeln.
b. Sklerose in den Vorderseitensiringén,
¢. in den Hinterstrangen.
Fall II. Figur 9. Hirnbasis.
T. Tumoren des Kleinhirnbriickenwinkels.
Fignr 10. Frontalschnitt durch das Stirnhirn.
a. Tumor der Falx.
Figur 11. Schnitt durch das Stirnhirn, vor den Spitzen der Schlifen-
lappen.
a. Tumor im r. Ventrikel.
Figur 12, Schuitt durch die Medulla oblongata. Pal’sche Farbung.
a. b. c. Fibrombildungen in der Medulla.
d. Substantia gelatinosa.
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