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Die Anatomie der zentralen Neurinomatose ist reich an verschiedenen
Befunden, so im zentralen als auch im peripherischen Nervensystem,
die in bezug auf ihre Morphologie sehr interessant sind, deren Patho-
genese jedoch noch nicht ganz klar liegt. Das histologische Bild der
Neurinome wird in seinen Einzelbheiten nicht von allen Autoren in gleicher
Weise beschrieben. In bezug auf die Histogenese und Pathogenese
der Neurinome und der Nebenbefunde, wie iiberhaupt in bezug auf
die Pathogenese der Geschwilste ist noch mehr Unbestimmtes und
Unklares, als was schon zweifellos und mit Sicherheit bewiesen werden
konnte. Unsere Kenntnis hinsichtlich der Neurinome beginnt seit der
Arbeit von Sternberg, der als erster sie als eine Geschwulst bezeichnete,
die aus Glia und Bindegewebe besteht und aus dem ganglitsen Keim-
blatt hervorgeht. Die Arbeit von Kohn, welche die ektodermale Natur
der Schuwannschen Zellen nachgewiesen hat, und die eigenen Unter-
suchungen von Verocay iiber die Degeneration und Regeneration der
peripherischen Nervenstimme ermoglichten es dem letzteren, die Grund-
sitze der gegenwirtigen Lehre iiber die Neurinome zu beweisen: diese
Geschwiilste von ektodermaler Genese bestehen aus Elementen, die
den normalen Schwannschen Zellen homolog sind. Verocay gab eine
klassische Beschreibung der mikroskopischen Struktur dieser Geschwiilste
und verlieh ihnen die gegenwirtige Bezeichnung als Neurinome. Anfoni
hat eine Reihe von Fragen, die Neurinome betreffend, weiter detail-
lisiert und vertieft. Nach Antoni liegt das Material fir das Geschwulst-
gewebe im gangliosen Keimblatt, das einen embryonalen Zellenkomplex
vorstellt, aus dem sich nachtréglich das sympathische Nervensystem
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und die Schwannsche Scheide der Fasern des peripherischen Nerven-
systems zu entwickeln hat. Eine nicht normale Cytokinese und Abspal-
tung der Elemente dieses Keimblattes — hierin liegt der hauptsich-
lichste genetische Faktor der Neurinome.

Ein interessantes Moment in der Anatomie der Neurinome ist die
Kombination derselben mit pathomorphologischen Verinderungen von

Abb. 1. Photographie.

verschiedenster Lokalisation, die, augenscheinlich einer und derselben
dysembryogenetischer Natur sind.

Bielschowsky teilt diese Veréinderungen in zwei Gruppen ein: die
erste Gruppe — echte Dysgenesien. Hierher gehort die Bildung von
Spalten im Septum medianum, bis zur Entwicklung von beinahe typischen
syringomyelitischen Hohlrdumen — (Hulst, Maas, Josephy); Hetero-
topien der ganglitsen Elemente der Riickenmarkshorner in der weiflen
Substanz des Riickenmarks (Bielschowsky, Nischicawa); Heterotopien
in der Kleinhirnhinde — Inselchen von granulirer Schicht in der mole-
kuldren und Purkinjesche Zellen in der granuliren; feste, atypische Kom-
plexe von weiBien Faserbiindeln in der grauen Substanz (Plaque fibro-
myelinique). Die zweite Gruppe — Produkte einer Mi3bildung der Glia:
hierher gehéren dysplastische Gliaelemente in der Rinde (Soyka, Henne-
berg-Koch, Gestan, Hulst, Verocay, Orzechowski und Nowicki, Ascanast,
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Nischicowa) ; Kombination von Neurinom mit vollkommen entwickelten
Gliomen. (Hulst, Verocay, Henneberg-Koch). Man muB noch unter-
scheiden eine dritte Gruppe von pathomorphologischen Prozessen,
welche die Neurinome komplizieren und eine Anomalie der Entwicklung
des mesodermalen Blattes vorstellen; Endotheliome der Dura mater,
Entwicklungsanomalien des Knochensystems, Kyphose, Skoliose, Kypho-
skoliose der Wirbelsiule, Spina bifida, Blahung der Knochen der unteren
Extremitidten, Periostitis ossificans usw.

Nach dieser kurzen Einleitung wollen wir an die Beschreibung unseres
Falles von bilateralem multiplem Neurinom des N. acusticus treten;
sie soll zur Literaturiibersicht beitragen durch die Illustration der kom-
plizierten, histologischen Struktur der Neurinome und der, die Neurinom-
bildung komplizierenden, anormalen Natur der Gliogenese des Hirns.

Makroskopische Untersuchung. Das hier beschriebene Gehirn stammt von einem
11 jahrigen Madchen. Diagnose sub vita: Tumor N. acustici sinistri. Makroskopischer
Befund (Abb. 1): In den pontocerebellaren Winkeln, an der einen und der anderen,
Seite, je ein Geschwulstknoten. Links wurde ein Teil der Geschwulst entfernt;
das nachgebliebene Stiick ist 6 cm lang, 4 cm breit und 3 em diek. Rechts liegt ein
kleiner Knoten von 2,0 X 1,5 cm Grofle, mit einer héckerigen Oberfliche, die an
Blumenkohl erinnert. Die rechte Geschwulst wichst in den Porus acusticus internus
ein. Bei oberflichlicher Untersuchung des Hirns sieht man, daf die rechte
Geschwulst mit den Wurzeln des N. abducentis verwachsen ist; N. trigeminus,
facialis und acusticus komprimiert. Links ist die Geschwulst mit der unteren
Fliche der Kleinhirnhemisphére fest verwachsen, letztere ist zerdriickt; die ganze
Masse der linken Kleinhirnhemisphére ist erweicht, der Stamm des N. acusticus
sin. weiBlich gefarbt. Sonst ist das Gehirn makroskopisch normal.

Mikroskopische Untersuchung der Geschwulst.

Kleine Geschwulststiickchen, die aus verschiedenen Stellen entnommen waren,
wurden auf Celloidin- und Gefrierschnitten nach folgenden Methoden gefirbt:
v. Gieson, Hamatoxylin-Eosin Holzer, Scharlach, Perdrau, Bielschowsky, Gentiana-
violett Coxas. Schon bei unbedeutender VergroBerung sieht man, daf die Geschwulst
aus Biindeln von fibrillirer Grundsubstanz und in ihr liegenden Kernen besteht.
Diese Kerne sind von recht bedeutender Gréfie und von linglicher Form. Man
sieht in ihnen ein feines Chromatinnetz, die Kernkorperchen fehlen zumeist. Die
Grundsubstanz ist merklich faserig. Auf den v. Gieson-Priparaten erscheint sie
gelbgefarbt, auf den Hamatoxylin-Eosinpriparaten blafirosa. Bei bedeutender
VergroBerung sieht man an dieser Stelle gleichméBig feine zarte Fibrillen; sie sammeln
sich in Trabekeln, deren Anfang und Ende nicht zu sehen sind. Einige Fibrillen kon-
fluieren stellenweise und bilden eine homogene Masse. Die Mehrzahl der Trabekel
bat Tendenz, sich parallel zu lagern und lange Kolonnen — sog. Palissaden — oder
facherférmige oder wirbelférmige Figuren zu bilden. Die Zah!l der Kerne ist in den
Trabekeln nicht gleich. An den duBeren Flichen gibt es deren mehr als an den
inneren; man sieht bedeutende Flichen, die gar keine Kerne aufweisen. Es wird
héufig angehende Cystenbildung beobachtet, daneben liegen kernreiche Stellen,
die an Sarkom erinnern. Neben dem neurinomatésen Gewebe sehen wir retikulires,
an einigen Praparaten in der Form von unbedeutenden Einschichtungen, an anderen
bilden sie- ganze kompakte Massen. Die Kerne sind zumeist rund, zuweilen, von
ovaler Form; firben sich intensiv, sind weit mehr mit groben Chromatinkdrnern
gefiills und enthalten ein recht dunkles Kernplasma. Man sieht hier Auflosung des
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Gewebes und beginnende Cystenbildung. Stellenweise trifft man auf nnbedeutende
EinschlieBungen, die sehr kompakt und vom umgebenden Gewebe scharf abgegrenzt
sind : dieselben lassen sich noch intensiver firben, bestehen hauptséchlich aus runden
Kernen. Auf den Praparaten nach v. Gieson ist stellenweise ein sich rotfarbendes
faseriges kollagenes Bindegewebe zu sehen, das stellenweise Hyalinbidnder und
Plittchen bildet. Die Zahl der Gefafle ist unbedeutend. Sie liegen hauptsichlich
an der Peripherie; ihre Wandungen sind verdickt und zumeist mit Anzeichen von
Hyalindegeneration. Auf den Scharlachpriparaten wird Fett nur im Gebiete der
Gefife vorgefunden. Auf den Holzerschen Préparaten konnte die Glia nicht fest-
gestellt werden. Konkremente sind in sehr grofler Menge vorhanden (Abb. 2).

Abb. 2. Van Gieson.

Sie liegen zumeist in Gruppen oder vereinzelt, zwischen dem neurinomatésen oder
dem retikuliren Gewebe, wobei sie im retikuliren Gewebe wie von einer Hiille
aus hyalinisierendem neurinomatésen Gewebe umgeben sind; auf den v. Gieson-Pri-
paraten erscheint dasselbe rotgefarbt. Dort, wo diese Konkremente in Gruppen
liegen, sind sie von einer gemeinschaftlichen Hiille aus ebensolchem Gewebe um-
geben. In einigen Gruppen ist jedes Konkrement einzeln umhiillt. Die GréBe
derselben ist auflerst verschieden; sehr grofle, die auf den Priparaten schon makro-
skopisch zu unterscheiden sind, bis zur GroBe von kleinen Kornchen. Die Form
ist zum Teil rund oder oval, man sieht aber auch Gebilde von unregelméBiger Form.
Was die Struktur derselben betrifft, so ist sie zumeist konzentrisch-schiehtfﬁrmig,
seltener homogen. Es ist interessant, daB die Konkremente sich auf den ». Gieson-
Praparaten nicht gleich farben. Die Mehrzahl nimmt an der Peripherie eine gelb-
lich-orange Farbung an, die folgenden konzenftrischen Schichten sind von dunklerem
ziegelbraun, der zentrale Teil dunkelrot, jedoch heller als die vorhergehenden;
stellenweise sind die peripherischen Schichten rot-, die zentralen heller rotgefarbt,
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einige firben sich gleichmaBig hoch- oder himbeerrot. An einzelnen Stellensind ganz
gelbe Korperchen mit kaum merklicher konzentrischer Struktur zu sehen. Zu-
weilen, ist zu sehen, wie das neurinomatése, sich hyalinisierende Gewebe wirbel-
formig allméhlich in Konkremente iibergeht wobei, je niher zum Zentrum, desto
intensiver rot sich das Gewebe firbt. Im Zentrum erscheint es ganz dunkel. Bei
Farbung der Konkremente mit Gentianviolett ist die Metachromasie deutlich zu
sehen: Nach Behandlung mit NaOH und Essigsiure quollen die Konkremente an
und wurden etwas groller. Bei Behandlung mit Magensaft blieben sie unverindert.
Bei Firbung nach Coxas erscheinen die Konkremente sehwarzgefdrbt.

Mikroskopische Untersuchung des Gehirns.

Im Kleinhirn, in verschiedenen Stellen der Hemisphédren und auch im N. dentatus
ist auf den Holzerschen Priparaten nichts Besonderes zu sehen. Nur im Markgewebe
ist stellenweise eine maBige VergréBerung der Glia zu bemerken. An den Biel-
schowsky-Praparaten ist zu selien, daB einige Purkinje-Zellen keine Korbchen tragen;
stellenweise sind zellenlose leere Kérbchen zu sehen. Im N. dentatus eine recht
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Untersuchung erscheinen die Zellknotchen als dunkle Flecken auf hellem Grunde.
Die kleinsten von ilinen bestehen blofl aus einigen, andere wiederum aus einer
Unmenge von Zellen. Irgendeine Vorliebe fiir eine bestimmte Schicht der Rinde
konnte nicht festgestellt werden. Sie werden sowohl in den oberflichlichen, als auch
in den tiefen Schichten der Rinde angetroffen, vielleicht etwas hiufiger in den
tiefen, besonders beim Ubergang der weiBen Substanz in die graue. Im Gebiete
des Gyrus frontalis superior ist schon bei unbedeutender VergréBerung ein von der
umgebenden Substanz scharf abgegrenztes Knotchen zu sehen, das aus einem ganzen
Komplex von Gliakernen besteht (Abb. 3). Die GroBe der Kerne ist sehr verschieden:
neben kolossalen, hellen Elementen liegt eine bedeutende Menge von kleinen, die den
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normalen Gliakernen sehr ahnlich sehen. Zuweilen sieht man zwischen ihnen
Riesenastrocyten mit dicken, sehr langen Fortsitzen. Die Form der Riesenglia-
kerne ist eine sehr verschiedene (Abb. 4):
bald rund, bald oval oder birnférmig,
oder von ganz unregelméBiger Form;
in einigen Kernen ist recht zarte, gleich-
miBig auf den ganzen Kern verteilte
Granulation zu sehen; in anderen ist
sie grob, liegt hauptsachlich an der Peri-
pherie, oder schlieBlich liegt sie ord-
nungslos. Irgendein bestimmtes Ver-
hiltnis zwischen dem Kndtechen und
den GefaBflen wird nicht beobachtet.
Im Gyrus frontalis medius ist in der
3. Schicht ebenfalls ein scharf begrenztes
Kngtchen, aus den gleichen Elementen
bestehend, zu sehen, jedoch tritt im
lateralen Teil desselben ein besonders
groBer Gliakern hervor, etwa von der
GroBe einer Pyramidenzelle; es ist im Abb. 4. Holzer.

Zentrum hell, an der Peripherie von

gleichmaBig dunkler Granulation umgeben. Das Gewebe, das dieses Knotchen um-
gibt, besteht aus normalen Gliakernen; in dieser Schicht sind auch unbedeutende
Knotchen zu sehen, die aus 5—6
solchen Elementen bestehen. Im
Gyrus frontalis inferior sehen wir
in der 5. und 6. Schicht zahl-
reiche Knotchen der gleichen Art,
wobei die Zahl der méchtigen
Astrocyten, mit kurzen dicken
Fortsitzen bedeutend groBer ist
als in den Knoétchen der 3. Schicht.
Neben ebensolchen scharf be-
grenzten Knotchen finden, wir in
diegen Schichten kleine Haufchen,
die aus 3—35 nahe nebeneinander
liegenden und eigenartige Glia-
komplexe bildenden Riesenglia-
kernen bestehen. Stellenweise
sind beinahe insdmtlichen Schich-
ten der Rinde — zumeist in der
5. und 6. — einzelne Riesenglia-
kerne zu finden. Zuweilen liegen
an einigen Stellen, in der Nihe
der Gefifle, neben einzelnen gan-
glidsen Zellen einzelne Riesenglia-
kerne. Aufler den angefiihrten,
Gebilden sind in diesen Schichten Abb. 5. Holzer,

noch XKnétchen vorhanden, die

aus 7—8 eng nebeneinander- oder sogar aufeinanderliegenden Riesenelementen
bestehen. Feine Gliafasern dringen in deren Mitte ein und durchqueren sich in
verschiedenen Richtungen. In den orbitalen Windungen fallt die ungeheure
Knétchenmenge auf. Es ist interossant, daB die Knotchen in diesen Windungen
sozusagen echte Kolonnen bilden (Abb. 5), die von den untersten Abschnitten
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der 6. Schicht auslaufen, alle Schichten erfassen und durch unbedeutende helle
Zwischenrdume voneinander abgegrenzt, bis zur molekuliren Schicht dringen.
In dieser Windung sind auch in der molekuliren Schicht stellenweise unbedeu-
tende Knotchen zu sehen. In der weilen Substanz dieser Windung sieht man
an einzelnen Stellen, die an Fasern und Kernen relativ arm sind, das erste Mal
kleine Plattchen aus einigen durch feine Fasern der umgebenden Glia dicht durch-
kreuzten Kernen; ofters liegen sie hier in der Nahe der Gefifle, wobei die einzelnen
Kerne weit voneinander entfernt sind. Im Parietallappen treten in der 3. Schicht,
auf dem Untergrund der normalen Glia 4 besonders groBe Riesenelemente hervor,
die, nebeneinanderliegend, eine isolierte Gruppe bilden. Daneben drei unbedeudende

Abb. 6. Thionin.

Haufchen aus kleineren Kernen, die jedoch gréBer sind als die nebenliegenden. Neben
ihnen sind einzelne feine, sich windende Gliafasern zn sehen; die Umgebung ist arm
an Zellen; im Schlifenlappen werden in der 3., 5. und 6. Schicht ebensolche Knot-
chen angetroffen. Im Occipitallappen sieht man solche Knotchen nur duBerst
selten. Interessant ist die Struktur der Knétchenzellen auf den Tioninpriparaten
(Abb. 6); die Riesenkerne sind sehr hell; im Zentrum derselben liegt gleichmiBig
angehiufte Granulation in der Form von radidren, zur Peripherie laufenden Tra-
bekeln. Im Zentrum, niher zum Rand, ein recht bedeutendes, intensiv gefirbtes
Kornehen ; die Kerne sind gewohnlich von lappenartigem, schaumigem verschieden-
férmigen Protoplasma mit verschwommenen Konbturen umgeben, das mit intensiv
gefarbter, beinahe schwarzer Granulation gefiillt ist; in einigen Kernen hiuft sich
die Chromatingranulation an der Peripherie an, das Protoplasma bildet dagegen
ganz wunderbare Vorwdlbungen mit dicht liegender Granulation der gleichen Natur.
Daneben sehen wir Kerne, die sehr reich an Chromatin sind; in einigen sind zwei
groBere Kérnchen zu sehen. Zuweilen trifft man mehrkernige Zellen, die aus 3 bis
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4 Kernen bestehen. Diese Knétchen treten bei Scharlachfirbung als orangefarbene
Flecken vom Untergrund scharf hervor (Abb. 7). Es muB hierbei bemerkt werden,
daB Fetttropfen verschiedener Grofle in recht bedeutender Menge im Innern des
Herdes extracellulir liegen. Daneben sind einige Elemente des Knétchens beinahe
ganz mit grofen Fetttropfen gefiillt, einige blof zum Teil und andere wiederum sind
ganz unverindert. Die Cyto- und Myeloarchitektonik der Rinde ist unverindert.
In der Nahe der Knétchen sind die Ganglienzellen gewShnlich sklerotisch. Im
Schléfenteil ist in der 3. Schicht eine recht bedeutende Fettinfiltration der Pyramiden-
zellen zu beobachten, kleinere Fetttropfen, zumeist an der Basis der Zellen,
dringen in simtliche Fortsétze, von denen einige auf ihrer ganzen Lénge von solchen

Abb. 7. Scharlachrot.

Tropfen besit erscheinen; hier und da sieht man Zellen, die beinahe vollkommen
mit Fetttropfen gefiillt sind. An den Myelinpraparaten sind, entsprechend der
Lokalisation der Knétchen in der Rinde, stellenweise helle Flecken zu sehen. Be-
sonders deutlich tritt dieses in dem Stratum album gyrorum hervor, wo zwischen
den parallellaufenden Myelinfasern ein kleines helles Inselchen aus den schon er-
wahnten Elementen zu sehen ist. Die Fasern sind hier kaum zu bemerken, nur
selten dringen sie in dessen Innere und verlieren sich zwischen den Kernelementen.
In den frontalen Lappen sind in der weillen Substanz kleine lichtere Stellen zu
bemerken, die der Lokalisation von 2—3 Knétchen entsprechen. Die-marginale .
Glia stellt durchwegs nichts Besonderes vor. In der weillen Substanz fillt stark
auf die perivasculidre Gliasklerose (Abb. 8), die besonders in den orbitalen Windungen
stark entwickelt ist. Stellenweise ist sie sehr dick und hart, dann ist das intensiv
gefarbte Fasernetz zu sehen, das aus dicken, verschiedene Schlingen bildenden
Fasern besteht. Beinahe an allen Stellen der Gliasklerose kann man bemerken,
daff die GroBe der Kerne diejenige der normalen, in der benachbarten weillen

Archiv fiir Psychiatrie. Bd. 89. 24
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Substanz liegenden Gliakerne weit fibertrifft. Auch ihre Zahl ist groBer als in der
Norm. Die GefaBwandungen sind stellenweise stark odematés und verdickt. Man
trifft auch GefiBe mit kleinem Lumen, kleine Arteriolen, deren Adventitia ein
breites lockeres Schlingennetz mit darin eingeschlossenen Formelementen bildet.
Die Gliasklerose besteht an einigen Gefifen aus festen, parallellaufenden dicken
Fasern. Im Occipital-, Parietal- und Temporallappen ist die Gliasklerose bedeutend
geringer ausgeprigt. Interessante Befunde gibt uns das Putamen. In der weiflen
Substanz, naher zur Capsula externa, ist ein Zellenkomplex zu sehen. Er ist von
der umgebenden weiBen Substanz nicht besonders scharf abgegrenzt. Bei bedeuten-
der VergroBerung sieht man, daf das Fasernetz, in dem der kleine Herd liegt,
dichter ist als dasjenige der Peri-
pherie.” Die Fasern dieses Netzes
sind zumeist dick, grob, winden
sich in verschiedenen Richtungen
und sind sehr zahlreich. Dieser
kleine Herd besteht aus &duflerst
verschiedenartigen —morphologi-
schen Elementen: es sind zumeist
riesige, fibrillenbildende Astro-
cyten; sie sind haufig langlich ge-
zogen, von unregelmafBiger Form,
haben groBe Kerne und méchtige
Fortsatze, die sehr dick, zuweilen
sehir lang, zuweilen kurz sind;
zum Teil sind es Gliaclemente
von verschiedener Form: oval,
lang, birnférmig, nierenférmig;
zum Teil Gliaelemente, die sich
in Form und Struktur vom ge-
woéhnlichen Typus der normalen
Glia kaum unterscheiden. Zu-
weilen liegen in einem solchen
kleinen Herde einzelne ganglitse
L Zellen; auBer diesen Gebilden
Abb. 8. Holzer. sehen wir im Putamen kleinere,

intensiv gefdarbte, recht harte

Herde, die aus Gliaelementen bestehen, die sich in nichts von der normalen Glia
unterscheiden. Zuweilen stoBen wir in der Lamina medullaris auf echte lange
Kolonnen, die aus hyperplasierten Astrocyten bestchen; daneben einzelne riesige,
fibrillenbildende Astrocyten mit sebr langen und dicken Fortsitzen; iiberall aus-
geprigte perivasculire (lliasklerose; die Anzahl der Gliakerne iiberall vergroBert.
Im Caudatum ist das Ependym stark verdickt; subependymale Schicht ebenfalls
dicker und besteht aus dicken Fasern. In der grauen Substanz recht zahlreiche,
nicht scharf abgegrenzte Knotchen, die nach ihrer Struktur den oben beschriebenen
Knotchen in der weiBen Substanz des Putamen dhnlich sehen. Auch hier finden
wir zahlreiche riesige, fibrillenbildende Astrocyten und verschiedene Gliaelemente,
daneben (liakerne von der GroBe einer normalen Zelle, jedoch vom Typus der
Riesengliakerne. Sie bilden stellenweise kleine Haufchen aus 4—5 eng aneinander-
liegenden Elementen. Wie im Putamen, sahen wir auch hier starke Gliasklerose.
Tm Pallidum nichts Besonderes, abgeselien vielleicht von einer etwas gréBeren Menge
der Gliafagsern. Im Thalamus sind zuweilen sehr harte, intensiv gefdrbte, scharf
abgegrenzte Knotchén zu sehen, die hauptsichli.h aus normalen Gliakernen be-
stehen, und nur selten werden zwischen ihnen Riesengliakerne von blastomatésem
"Pypus angetroffen. Perivasculire Gliasklerose ebenfalls stark ausgepragt. Im Tuber
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cinereum, abgesehen von unbedeutenden Haufchen von normalen Gliakernen und
der sehr méchtigen Gliasklerose, nichts Besonderes. Das Ependym an simtlichen
Ventrikeln durchwegs stark verdickt, stellenweise um das Vierfache dicker als nor-
males. Die Gliafasern der subependymalen Schicht bilden ein recht festes Ge-
flecht; die Zahl der Gliakerne und der fibrillenbildenden Astrocyten ist hier nicht
vergrofBert. ' : ’

Wenn wir unseren Fall genau betrachten, so miissen wir zwei wesentliche Fak-
toren hervorheben: 1. die histologische Struktur der Geschiwiilste an sich, und
2. die Morphologie der Glia des Gehirns. '

Die Bestimmung der Geschwulst bietet keine groBen Schwierigkeiten.
Es liegt klar, daBl es sich um ein Neurinom handelt. Fiir diese Diagnose
spricht die Lokalisation der Geschwiilste, ihr Zusammenhang mit dem
N. acusticus und die mikroskopische Struktur des Geschwulstgewebes.
Das tinktorielle Verhaltnis des Grundgeschwulstgewebes gegeniiber der
Pikrinsiure, die gelbbraune Farbung der hier liegenden, parallellaufenden,
diinnen Fibrillen, die palissaden- und wirbelartige Lokalisation der
Kerne; dag Fehlen von scharfen Zellkonturen zwischen den Geschwulst-
elementen, alles dieses spricht in beredter Weise fiir die histologische
Feststellung eines Neurinoms. Was die Ausgangswege der Geschwulst
betrifft, so ist schon makroskopisch der enge Zusammenhang derselben
mit dem N. acusticus nachweisbar, und ihr Eindringen in den Porus
acusticus internus demonstriert noch lebhafter den Ausgangspunkt
unserer Geschwiilste. Hs handelt sich hier nicht um ein gewéhnliches
bilaterales Neurinom des Acusticus. Jeder Knoten stellt vor ein Kon-
glomerat aus multiplen konfluierten Knétchen; die durch ihre eigene
Kapsel voneinander abgegrenzt sind. Unser Fall stellt eine multiple
Neurinomatose vor, die in beiden ponto-cerebellaren Winkeln lokali-
siert ist. '

In der histologischen Struktur miissen folgende Bestandteile des
Geschwulstgewebes hervorgehoben werden: 1. neurinomatéses Gewebe,
2. retikuldres Gewebe, 3. fibroses Bindegewebe, 4. gut abgegrenzte Zellen-
komplexe, 5. Ablagerung von amyloidiahnlichen Gebilden, 6. angehende
Cystenbildung.

Das neurinomatose Gewebe hat in unserem Falle klassische Ziige:
die wirbel- und palissadenartige Lagerung der Kerne, das tinktorielle
Verhiltnis der zarten Fibrillen in der Grundsubstanz bei Firbung nach
v. Glieson, die schlecht ausgeprigte Zellenindividualitat. Marburg schreibt
dieser Erscheinung eine besonders wichtige diagnostische Bedeutung zu.
Dieses Gewebe soll nach' seiner Genese, wie es jetzt die Mehrzahl der
Autoren annimmt, atypische Schwannsche Elemente vorstellen. Das
retikulire Gewebe unterscheidet sich morphologisch scharf von dem
oben erwahnten. Hier sind die Kerne rund, die Elemente von astraler
Form, héufig sehen wir zwischen ihnen syncytiellen Zusammenhang.
Antoni bezeichnete als erster diesen Teil des Neurinom als ein Produkt
einer Degeneration des neurinomatdsen Gewebes. Bielschowsky schliefit

24%
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sich dieser Meinung an. Jedoch kann diese Deutung des retikuliren
Gewebes nicht als definitiv gelten. Die nahe morphologische Ahnlich-
keit desselben mit der Glia, das Nebeneinanderbestehen von Inselchen
aus retikulirem und aus neurinomatésem Gewebe, die scharfe Abgren-
zung des einen vom anderen, die Nachbarschaft zwischen dem retikuliren
und absolut unverinderten neurinomatésen, alles dieses erschwert
die Entscheidung dieser Frage zugunsten der Ansicht von Anton: und
Bielschowsky. Besonders unbefriedigend scheint diese Erklirung infolge
der Intaktheit des Kerns im retikuliren Gewebe; daher muBl man auch
erwigen, dal man dieses Gewebe als einen selbsténdigen Bestandteil
des Neurinoms betrachtet, desto mehr, als nicht selten Fille vorkommen,
wo dieses Gewebe beinahe in der ganzen Geschwulst priavaliert, was,
wie Cushing bemerkt, hiufig zu diagnostischen Fehlern fithrt und Neuri-
nome als Gliome ansprechen 148t.

Die Ansicht, daBl im Neurinom Glia vorhanden ist, widerspricht
keineswegs der biologischen Natur derselben, denn das mogliche Bestehen
von typischer Glia in einer Geschwulst dieses Typus wurde von einer Reihe
von Autoren mit Sicherheit nachgewiesen (Nischicawa, Cushing, Verocay,
Henschen). Das fibrose und das retikulire Bindegewebe sind in unserem
Falle stark beteiligt. Abgesehen davon, daB es jedes einzelne neurino-
matdse Knétchen zu inkapsulieren scheint, dringt eine bedeutende Masse
von verschieden dicken Biindeln in das Innere dieser Knétchen. Die
Geschwulst ist nicht besonders reich an Gefiflen. Sie sind zumeist
diinnwandig und liegen in fibrs-faserigem Gewebe und an der Peripherie
der Knétchen. '

Das Bindegewebe ist stellenweise bedeutend entwickelt. Die Fasern
desselben umfassen fest den neurinomatésen Komplex und durchqueren
ibn reichlich. Als eine Folge dieser Entwicklung haben wir gut abgegrenzte
Gebilde in Form von gehduften Zellenelementen. Diese Gebilde sehen
aus wie REinschlieBungen, die isoliert vom iibrigen Geschwulstgewebe
existieren. Solche Gebilde sind besonders zahlreich in der Néhe der
GefdaBle und an der Peripherie der Knétchen.

Amyloide Korperchen kommen in Neurinomen duBerst selten vor.
Cushing beschrieb hyaline, fettige, schleimige Degeneration und erwahnte
nichts beziiglich einer solchen regressiven Metamorphose des Geschwulst-
gewebes. Amyloide Korper zeigen nach ihrer mikroskopischen Struktur
und den chemischen Eigenschaften verschiedene Stadien ihrer Ent-
wicklung. Sie sind konzentrisch schichtférmig. Die jiingsten stellen
Hyalinpléttchen oder -ringe vor, mit pikrinophiler strukturloser Sub-
stanz im Zentrum. Tm weiteren bildet sich in denselben Ablagerung von
Calciumsalzen, die vom Zentrum oder von auflen, am ganzen Plittchen
beginnend, in ihrer Konzentration allméhlich zunimmt. DalB es nicht
einfach Konkrementablagerungen sind, dafiir sprechen die Préparate,
wenn sie mit Essigsiure, 5%, NaOH bearbeitet werden. Es ist, wie aus
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den nach ». Qieson und den mit Gentianviolett behandelten Priaparaten
zu ersehen ist — eine hyaline Degeneration des Geschwulstgewebes
mit nachtriiglicher Calciumablagerung. Dall sclche Gebilde in den
Neurinomen bestehen konnen, ist insofern interessant, als einige Autoren
behaupten, daB das Vorhandensein von Amyloidkérperchen als ein
differentiell-diagnostisches Symptom zugunsten eines Endothelioms be-
trachtet werden kann.

Besonders interessant sind in unserem Falle die Befunde im Gehirn.
In der Rinde wurden kleine Knétchen vorgefunden, die aus Kernen
polymorpher Natur und von verschiedener Gréfle bestanden. Darunter
trifft man hiufig Riesenkerne, die Betz’ Pyramidenzellen um das Dop-
pelte und noch mehr ibertreffen. An den Thioninpréparaten sind es
helle, von schaumigem Protoplasma umgebene Kerne, die mit dunkler
Granulation gefiillt sind. Im Putamen und dem Striatum liegen Astro-
cytenknotchen, die aus einer festen Anhdufung von fibrillbildenden,
zuweilen riesengroflen Astrocyten bestehen. Diese Knétchen unter-
scheiden sich scharf vom umgebenden Gewebe. Uber das ganze Gehirn
sind einzelne Riesengliakerne verstreut. Die Gliasklerose ist im Centrum
semiovale in der subependymalen Glia stark ausgepréigt. Myelinfasern
sind im Gebiete der kleinen Herde beinahe gar nicht vorhanden, bei
entsprechender Farbung stellen diese Herde helle Flecken vor; die
ganglitsen Zellen sind im Gebiete der Herde sklerosiert. Auf den Fett-
praparaten erscheinen die Gliaherde mit Fettkérnchen und Kliimpchen
gefiillt. ‘

"Was sind es nun fiir Knoétchen und welches pathogenetische Inter-
esse stellen sie vor? Schon 1877 zeigte Soyka zwei Fille, wo zwischen
Pia und Dura kleine, flache, harte, graugelbe Neubildungen vorgefunden
wurden, deren Grenzen gegeniiber der umgebenden Hirnsubstanz nicht
scharf hervortraten.

Nach der Beschreibung dieses alten Autors ist es schwer, iiber die
Natur dieser Gebilde etwas Bestimmtes zu sagen, daher darf man an-
nehmen, daB bloB Henneberg und Koch als erste diese atypischen Zellen-
komplexe beschrieben haben. Sie fanden in der Rinde Zellengruppen,
von denen einzelne die Gréfle eines Stecknadelkopfes erreichten. Die
Kerne dieser Zellen waren polymorph, rund oder oval oder auch nieren-
formig. Bei doppelter Farbung trat um den Kern das recht reichliche,
aber nicht vollkommen abgegrenzte Protoplasma hervor. Die Zellen-
fortsiitze waren nirgends zu sehen. Vereinzelt wurden vielkernige Gebilde
angetroffen. Es wurden auch Ubergangsformen zwischen den beschrie-
benen Zellen und normalen grofien Gliakernen vorgefunden. Ein Zu-
sammenhang zwischen den Knétchen und den GefidBen ist nicht fest-
zustellen. An den Myelinpriparaten treten zwischen einzelnen Fasern
Zellenhdufchen als helle Flecken hervor. Diese Autoren halten sich
iiber die Histogenese dieser Zellengruppen nicht weiter auf. Ahnliche
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Beobachtungen versffentlichte Hulst, welcher in den erwithnten Knétchen
die nicht scharfe Abgrenzung des Protoplasma in den Zellen in den
Vordergrund riickt. Eine genaue Beschreibung des Plasmakdrpers
bringt er nicht. Die ganze Grundsubstanz rings um diese Herde 146t
sich mit FBosin intensiv firben. Die Polymorphie der Kerne ist in diesem
Falle nicht stark, nach diesem Autor blof} etwas bedeutender als bei nor-
malen Gliazellen. Eine weitere Erfahrung gehort, Verocay, der ebenfalls
iiber eine nicht scharfe Abgrenzung des Protoplasmas in den Zellen und
eine bedeutende Polymorphie derselben spricht. In grofieren Herden
sah er ebenfalls vielkernige Zellen mit merklichen Fortsitzen. Sehr
wichtig und interessant ist infolge der Mannigfaltigkeit der pathologisch-
anatomischen Befunde der Fall, den Orzechowsky und Nowicki mit-
geteilt haben. Neben zahlreichen Neurofibromen der peripherischen
Nerven, zentralen Geschwiilsten im Riickenmark und in der Oblongata
und herdformiger glisser Sklerose im Gebiete des Gyrus lingualis be-
schrieben sie kleine Herde von groBen Zellen, die in grofer Menge die
Rinde einnahmen. Diese Autoren betonen ebenfalls die Mannigfaltigkeit
der Form und die verschiedene GréBe der Kerne und das Vorkommen
von vielkernigen Exemplaren. In einigen Herden ist Pigment vor-
handen; die Autoren betrachten diese Elemente in der Rinde als gliose.
Einen, was die Mannigfaltigkeit der pathologisch-anatomischen Befunde
betrifft, beinahe dhnlichen Fall beschreibt Maas. Hier werden neben
zahlreichen Neurofibromen der peripherischen Nerven und Wurzeln,
zentralen ependymalen Geschwiilsten, spinaler Gliose mit syringo-
myelitischen Hohlen, Endotheliomen der Dura zahlreiche kleine Zell-
herde in der Rinde vorgefunden. "Auch hier Polymorphie der Kerne,
Bestehen von Riesenkernformen mit relativ schlecht entwickeltem Zell-
protoplasma, mit regressiver Metamorphose. Eine suflerst umsténdliche
Beschreibung gab Niewenhuijse. Nicht scharfe Abgrenzung des Proto-
plasmakérpers, Polymorphie der Kerne und Auftrefen von Produkten
lipoider Degeneration konnte auch er in den Zellen feststellen. Hs fiel
ihm auf, daB’in der Rinde, im Gebiet der Zellengruppen auf den Myelin-
praparaten Vermehrung der Fasern zu bemerken ist; sie sind zumeist
von gewohnlicher Form und Hérte, blof einzelne Fasern sind harter
als in der Norm, dabei jedoch von recht normaler Struktur.
Nishicawa fand in seinem Fall neben glissen Komplexen neurinomatdse
Knotchen, und kam zur Ansicht, daB man in der Rinde drei Arten von
Knotchen unterscheiden darf: 1. glitse Knétchen; 2. neurinomatise,
wobei er annahm, daB sie aus Myelinnerven und Nerven der Gefilie
entstehen, und schlieBlich 3. Bindegewebeknotchen. Auferst interessant
ist der Fall von Bielschowsky und Henneberg, der mit dem unserigen
beinahe vollkommen zusammenfillt. In der Rinde, der weilen Substanz,
in den vorderen und den ventralen Teilen des C. striatum fanden sie
ebenfalls kleine Knétchen, aus gliosen Zellen bestehend, die Kerne
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dieser Zellen waren #uBerst polymorph, neben Riesengebilden fanden
sie auch Ubergangsformen bis zur normalen Glia. Sie fanden auch viel-
kernige Elemente aus 3—4 Kernen; beinahe iiberall fanden sie amitotische
Einkerbungen an den Kernen und isolierte einzelne Riesenzellen. Die
Cyto- und Myeloarchitektonik ist auch in ihrem Falle nicht gestort. Wo
grofe Zellengruppen liegen, sind die gangliésen Zellen in der Regel
reduziert. In der Rinde P]aque fibromyelinique, die Menge der Myelin-
fasern ist vergroflert.

Eine besondere Bedeutung verlichen sie dem Vorhandensem von
Herden in der Nahe der ventrikuliren Wandung des vorderen Teils
des Stratum, da sie in dieser Lokalisation einen wichtigen Hinweis auf
deren Ursprung ersehen.

Also sehen wir aus der Literatur, dall atypische Zellenkomplexe
bei Neurinomatose in der Rinde regelmiBig vorkommen. Welcher Art
sind diese Knotchen und welche pathogenetische Bedeutung haben sie ?
Stellen sie irgendwelche besondere Gebilde vor, die bloB der Neurinomatose
eigen sind, oder kommen sie auch bei anderen -Erkrankungen vor?
Die Literatur der letzten Jahre — beginnend mit Bielschowsky — gibt
uns Antwort auf diese sehr interessanten, komplizierten und prinzipiell
sehr wichtigen Fragen. Was die Natur der Knétchen betrifft, so sind ihre
verwandtschaftlichen Beziehungen mit der Glia augenscheinlich auBer
jedem Zweifel und von allen Autoren anerkannt. Zu den Gefidflen stehen
sie in keinerlei Verhéltnis. Threr Morphologie nach entsprechen diese
Elemente der Glia. Diese Komplexe stellen vor eine Reihe von Uber-
gangsformen zum normalen Typus des makroglialen Kerns. Es besteht
eine groBe Ahnlichkeit zwischen den Riesenelementen und den Elementen
der grofizelligen Gliome und den hyperplasierten Elementen der reaktiven
Glia. Alles dies gibt uns den AnlaB, keine Zweifel in bezug auf die
glisse Genese der Knétchen aufkommen zu lassen. Die Morphologie
dieser Knétchen zeigt, daB sie nichts Spezifisches vorstellen, das nur
der Neurinomatose eigen wire, sondern, wie es Bielschowsky besonders
hervorhebt, auch bei anderen Erkrankungen vorkommen. An Hand
der Analyse der ganzen mikroskopischen Charakteristik der Reckling-
hausenschen Krankheit begriindete Bielschowsky ihre Verwandtschaft
mit der tuberdsen. Sklerose, der Pseudosklerose, der Gliomatose, der
hypertrophischen Neuritis, der Melanose des zentralen Nervensystems
und beweist, dall allen diesen FErkrankungen einerseits MiBbildungen,
andererseits neoplastische Tendenz (Neubildungen) zugrunde liegen.

Indem wir auf unseren Fall zurtickkommen, wollen wir hervor-
heben die gemeinschaftlichen Ziige des h1stopatholog1schen Bildes mit
denjenigen der tuberdsen Sklerose, Gliomatose, Pseudosklerose.

Gemeinschaftlich mit der tuberésen Sklerose sind: 1. die Morpho-
logie der Kndétchen, ihre Lokalisation, die graue Substanz, und hier
vorwiegend die Hirnrinde; 2. die Riesengliakerne, die sich in nichts
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von solchen der tuberssen Sklerose unterscheiden; 3. der Zustand des
glidsen Apparates in toto.

Die Glia zeigt tiberall Symptome von michtiger Proliferation mit
der Tendenz, die Grenzen des Typischen zu iiberschreiten (michtige
Gliasklerose, astrocytire Herde, Hyperplasie und Hypertrophie).

Gemeinschaftlich mit den Gliomen ist die Stérung der Korrelation
zwischen Kern und Plasma der Knétchenelemente (Prinzip Ranke) und
die schon oben erwihnte Tendenz zu atypischer Metamorphose.

Die Thioninpréparate der Riesengliaclemente weisen auf Grund der
inneren Struktur des Kerns und des verschwommenen, mit Kérnchen
gefiillten Protoplasmas auf die gemeinschaftlichen Ziige unseres Falles
mit der Pseudosklerose (5. Spielmeyer).
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