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Die Anatomie der zentralen Neurinomatose ist reich an verschiedenen 
Befunden, so im zentralen als auch im peripherischen ~ervensystem,  
die in bezug auf ihre Morphologie sehr interessant sind, deren Patho- 
genese jedoch noeh nicht ganz klar liegt. Das histologische Bild tier 
Neurinome wird in seinen Einzelheiten nicht yon allen Autoren in gleieher 
V~eise beschriebeu. In  bezug auf die Histogenese und Pathogenese 
der ~eur iaome und der ~ebenbefunde, wie fiberhaupt iu bezug auf 
die Pa~hogeaese der Geschwiilste ist noch mehr Unbest immtes und 
Unklares, als was schon zweifellos und mit  Sicherheit bewiesen werde~ 
konnte. Unsere Kenntnis  hinsichtlieh der ~eur inome begirmt seit der 
Arbeit von Sternberg, der als erster sie als eine Geschwulst bezeichnete, 
die aus Glia und Bindegewebe besteht und aus dem gangliSsen Keim- 
blat t  hervorgeht. Die Arbeit vo~ Kohn, welehe die ektodermale Natur  
der Schwannschen Ze]len naehgewiesen hat, und die eigenea Unter- 
suchungen yon Verocay fiber die Degeneration und Regeneration der 
peripherisehen Nervenst~mme ermSglichten es dem letzteren, die Grund- 
s~tze der gegerLw~rtigen Lehre fiber die Neurinome zu beweisen: diese 
Gesehwiilste yon ektodermaler Genese bestehen aus Elementen, die 
den normalen Schwannschen Zellen homolog shld. Verocay gab eine 
klassische Besehreibung der mikroskopischen Struktur dieser Geschwfilste 
und verlieh ihnen die gegenw~rtige Bezeiehnung als Neurinome. Antoni 
hat  eine Reihe yon Fragen, die Neurinome betreffend, weiter detail- 
lisiert und vertief& Nach Antoni liegt das Material ffir das Geschwulst- 
gewebe im gangliSseu Keimblat t ,  das eiaen embryonalen Zellenkomplex 
vorstellt, aus dem sich naehtr~glieh das sympathische Nervensys~em 
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und die Schwannsche Scheide der Fasern des peripherischen Nerven- 
systems zu entwiekeln hat. Eine nicht normale Cytokinese und Abspal- 
tung der Elemente dieses Keimblat tes  - -  hierLe liegt der haupts~ch- 
]ichste genetisehe Faktor  der ~eurLeome. 

ELe interessantes Moment in der Anatomie der ~%urLeome ist die 
Kombinat ion derselben mit  pathomorphologischen Ver~nderungen yon 

Abb.  1. PhotograDhie,  

verschiedenster Lokalisation, die, augenscheinlich einer und derselben 
dysembryogenetischer Natm" sled. 

Bielschowsky teilt diese Ver~nderungen in zwei Gruppen ein: die 
erste Gruppe - -  echte Dysgenesien. Hierher gehSrt die Bildung yon 
Spalten im Septum medianum, bis zur Entwicklung yon beLeahe typischen 
syrLegomyelitischen Hohlr~umea - -  (Hulst, Maas, Josephy); Hetero- 
topien der gangliSsert Elemente der l%iiekenmarkshSrner in der weiBen 
Substanz des I~iickenmarks (Bielschowsky, Nischieawa); Heterotopien 
in der KleLehirnhinde - -  Inselchen yon granu]~rer Sehicht in der mole- 
kul~ren und Purkin]esche Zellen in der granul~ren; feste, atypische Kom- 
plexe yon weil~en Faserbfindeln in  der grauen Substanz (Plaque fibro- 
myelinique). Die zweite Gruppe - -  Produkte eLeer Mi•bildung der Glia: 
hierher gehSren dysplastische Gliaelemente in der Rinde (Soyka, Henne- 
berg-Koch, Gestan, Hulst, Verocay, Orzechowski und Nowicki, Ascanasi, 
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2r K o m b i n a t i o n  von  Neur inom mit  vol lkomme~ entwickel tea  
Gliomert (Hulst, Verocay, Henneberg-Koch). )/fan muB noch unter-  
scheiden eine dr i t te  Gruppe yon  pathomorphologischen Prozessen, 
welche die Neur inome komplizieren u n d  vine Anomal ie  der En twick lung  
des mesodermalen Blat tes  vorstel len;  Endothel iome der Dura  mater ,  
Enr  des Knochensystems,  Kyphose,  Skoliose, Kypho-  
skoliose der Wirbelsgule, Spina bifida, Blghung der Knochen  der un t e r e n  
Extremit~ben,  Periosti t is  ossificans usw. 

Nach dieser kurzen Ein le i tung  wollen wit  an  die Beschreibung unseres 
Falles yon  bil~teralem mul t ip lem Neurirtom des N. acusticus t r e ten ;  
sic so] /zur  Liter~turfibersieht bei t ragen durch die I l lus t ra t ion  der kom- 
plizierten, histologischen Sbruktur  der Nettrinolne und  der, die Neur inom- 
bi ldung komplizierenden,  anormalen  Na tu r  der Gliogenese des I t i rns .  

Ma~roskopische Untersuehuug. Das hier beschriebvne Gehirn stamm~ yon einem 
llj/ihrigenMadchen. Diagnosesubvita: TumorN, acus$icisinistri. Makroskopischer 
Befund (Abb. 1): In den pontocerebellaren Winkeln, an der einen und der anderen 
SeiCe, je ein Gesvhwulstknoten. Links wurde ein Tell der Geschwuls~ entfernt; 
das nachgebliebene Stiick is~ 6 cm lang, 4 cm breit and 3 cm dick. l~echts liegt ein 
kleinvr Kno~en yon 2,0 • 1,5 cm GrSBe, mi$ einer hSckerigen Oberflgehe, die an 
Blumenkohl vrinnert. Die revh~e Geschwulst wiichst in den Porus acusticus internus 
ein. Bei oberflgchlicher Untersuchung des tIirns sieh$ man, dab die rech~e 
Geschwulst mit den Wurzeln des 5[. abdueentis verwachsen ist; N. trigeminus, 
facialis and acus$icus komprimiert. Links ist die Geschwuls~ mit der unteren 
F1/~che der Kleinhirnhemisph~rv fest verwachsen, letzterv is$ zerdrfick$; die ganze 
Masse der linken Kleiahirnhemisph~re ist erweicht, der Stature des ~. acusticus 
sin. wei~lich gvfgrb$. Sons$ ist das Gehirn makroskopisch normal. 

Mikroskopische Untersuchung der Gesehwulst. 
Kleine Gvschwnlststiickchen, die ans verschiedenen Stellen entnommen waren, 

warden auf Celloidin- und Gefrierschnit~en nach folgvnden Methodcn gvfarb~: 
v. Gieson, H/~matoxylin-Eosin ttolzer, Scharlach, Pvrdrau, ]~ielsvhowsky, Gentiana- 
violett Coxas. Schon bei unbcdcu~vndvr Vergr6Bvrung sieht man, dal~ die Geschwulst 
aus Biindeln yon fibrill/irvr Grundsubs~anz und in ihr liegenden Kernen 5esteht. 
Diese Kerne sind yon rvvh~ bvdeutendvr GrSl3e und yon 1/~nglicher Form. Man 
sieh~ in ihnen ein feines Chromatinnvtz, die KernkSrperchen fehlen zumeist. Die 
Grundsubstanz ist merklich faserig. Auf den Vo Gieson-Pr~paraten erscheint sic 
gelbgef/~rbt, auf den tt~matoxylin-Eosinpr~paraten blaBrosa. Bei bedeutender 
Vergr6Bvrung sieh~ man an diescr Stelle gleichm~Big feine zarte Fibrillen; sir sammeln 
sich in Trabekeln, deren Anfang und Endv nicht zu sehen sind. Einige Fibrillen kon- 
fluieren stellenweise und bildvn vine homogvne Masse. Die Mehrzahl dvr Trabekel 
hat Tendvnz, sivh parallel zu lagern und lange K o l o n n c n -  sog. Palissaden - -  oder 
f/~vherf6rmige oder wirbelfSrmige Figuren zu bilden. Die Zahl der Kerne is~ in den 
Trabekeln nicht gleich. An den ~ul~eren F1/~chen gibt es deren mehr als an den 
irmeren; man sieh$ bedeutende Fl~chen, die gar keine t~erne aufweisen. Es wird 
h/~ufig angehende Cystenbildung beobavhCe~, daneben liegen kernreiche S~ellen, 
die an Sarkom erinnern. Ncben dvm neurinomat6sen Gewebe sehen wir retikul~res, 
an einigen t)r/~para~cn in der Form yon nnbedeu~enden Einschichtungen, art andervn 
bilden sic ganze kompakte Massvn. Die Kerne sind zumeist rnnd, zuweilen yon 
ovaler Form; i~rben sivh in~ensiv, sind wei~5 mehr mit groben Ch;roma%inkSrnern 
geliiUt und enthal%en ein rveht dunkles Kernplasma. Man siehr hier AuilSsung des 
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Gewebes und beginnende Cystenbildung. Stellenweise trifft man auf unbedeu~ende 
EinschlieSungen, die sehr kompakt and vom umgebenden Gewebe scharf abgegrenzt 
sind: dieselben lassen sich noch in~ensiver farben, bestehen hauptsachlich aus runden 
Kernen. Au~ den Pr~paraten nach v. Gieson  ist stellenweise eirL sich rotf~rbendes 
faseriges kollagenes Bindegewebe zu sehen, alas stellenweise ttyalinb~ader und 
Pl~ttchen bilde~. Die Zahl der Gef/~l~e is~ unbedeu~end. Sie liegen haup~s~chlich 
ar~ der Peripherie; ihre Wandungen sind verdick~ und zumeis~ mi$ Anzeichen yon 
Ityalindegermra~ion. Auf den Scharlachpr/~paraten wird Fett nur im Gebiete tier 
GefgSe vorgefunden. Auf den H o l z e r s c h e n  Pr~paraten konnte die Glia nicht fest- 
gestellt werden. Konkremente sind in sehr groBer Menge vorhanden (Abb. 2). 

Abb. 2. Van Gieson. 

Sic liegen zumeist in Gruppen odor vereinzel~, zwischen dem neurilxomatSsen odor 
dem retikul~ren Gewebe, wobei sie im retikul/~ren Gewebe wie yon einer Hiille 
aus hyalinisierendem neurinoma~6sen Gewebe umgebelt sind; auf den v. Gieson-Prii,- 
paraten erscheitlt dasselbe rotgef~rbt. Dort; wo diese KonkI'emente in Gruppen 
liegen, sind sio yon einer gemeinschaftlichen Hfille ~us ebensolchem Gewebe um- 
geben. In einigen Gruppen ist jedes Ko~l~remen~ einzeln umhiill~. Die Gr61~e 
derselben ist auBers% verschieden; sehr gro$e, die auf den Pr~para%en schon makro- 
skopisch zu unterscheiden sind, his zur Gr6$e yon kleinen K6rnchen. Die Form 
ist zum Toil rund oder oval, man sieht abet auch Gebilde yon unregelmagiger ~orm. 
Was die Struktur derselben betrifft, so ist sic zumeist konzentrisch-schichtffrmig, 
seltener homogen. Es is~ interessan%, da$ die Konkremente sich auf den v.  Gieson-  
l~r~paraten nich% gleich farben. Die Mehrzahl nimmt an der Peripherie eine gelb- 
lich-orange ~ r b u n g  an, die folgenden konzentrischen Schichten sind yon dunklerem 
ziegelbraun, der zentrale Tell dunkelro%, jedoch holler als die vorhergehenden; 
stellenweise sind die peripherlschen Schich~en rot-, die zer~tralen holier rotgef~rbt, 
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einige f/~rben sich gleichmaBig hoch- oder himbeerro~. An einzelnen Stellensindganz 
gelbe K6rperchen mit kaum merklicher konzentrischer Struktur zu sehen. Zu- 
weilen ist zu sehen, wie das neurinomat6se, sich hyalinisierende Gewebe wirbel- 
f6rmig allm/~hlich in Konkremente iibergeht wobei, je n/~her zum Zentrum, desto 
intensiver rot sich das Gewebe f/~rbt. Im Zentrum erscheint es ganz dunkel. Bei 
F/~rbung der Konkremente mit  Gentianviolett ist die Metachromasie deutlich zu 
sehen, l~ach Behandlung mit NaOH und Essigsgure quollen die Konkremente an 
und wurden etwas gr6Ber. ]3ei Behandlung mit 1Kagensaft blieben sie unver/~ndert. 
Bei F/irbung nach Coxas erseheinen die Konkremente sehwarzgefiirbt. 

Mikroskopische Untersuchung des Gehirns. 
Im Kleinhirn, in verschiedenen Stellen der Hemisph~ren und auch im N. dentatus 

ist auf den Holzerschen Pri~paraten nichts Besonderes zu sehen. Nur im Markgewebe 
ist stellenweise eine m/~Bige Vergr6Berung der Glia zu bemerken. An den Biel- 
schowsky-Pr~paraten ist zu sehen, dab einige Purkin]e-Zellen keine KSrbchen tragen; 
stellenweise sind zellenlose leere K6rbchen zu sehen. Im N. dentatus eine recht 

m~ichtige fettige Infiltration, so 
in den groBen als auch in den 
kleinen Zellen, Fett tropfen neh- 
men hier haupts/ichlich die Zellen- 
basis ein, dringen auch in die 
Fortsti.tze; die Menge der ~'ett- 
tropfen ist verschieden; einige 
Zellen sind beinahe vollkommen 
mit Fet t  gefiillt. Das gleiehe gilt 
yon den kleir~en Zellen. Der Hirn- 
stature wurde in Schnittserien 
nach Spielmeyer gei/~rbt, und soll 
an anderer Stelle besprochen 
werden. Das Gehirr~ gab uns die 
histologisch interessantesten t~e- 
funde. Sie bestehen darin, dab 
an den Holzerschen Yr~paraten 
beinahe fiberall in der Hirnrinde 
und zum Tell aueh in der weiBen 
Substanz kleine Zel]kn6tehen be- 
stehen. Sie sind in der Hirn- 
rinde, in einigen Windungen sehr 
zahlreich (ira Stirnlappen haupt- 
s/~chlich in den unteren und 

Abb. 3. tIolzer, orbitalen Windungen), in ande- 
ren (ira Scheitel- und Schl~fen- 

lappen) in geringer Menge und ganz selten im Oceipitallappen. Bei mikroskopiseher 
Untersuchung erscheinen die ZelllmStchen als dunkle l~lecken auf hellem Grunde. 
Die klemsten yon ihnen bestehen bloB aus einigen, andere wiederum aus einer 
Unmenge yon Zellen. Irgendeine Vorliebe fiir eine bestimmte Schicht der Rinde 
konnte nieht festgestellt werden. Sie werden sowohl in den oberfl/ichlichen, als auch 
in den tiefen Schichten der Rinde ange~roffen, vielIeicht etwas h~ufiger in den 
tiefen, besonders beim ~bergang der weiBen Substanz in die graue. Im Gebiete 
des Gyrus frontalis superior ist schon bei unbedeutender Vergr61]erung ein yon der 
umgebenden Substanz scharf abgegrenztes Kn6tehen zu sehen, das aus einem ganzen 
Komplex yon Gliakernen besteht (Abb. 3). Die Gr6Be der Kerne ist sehr verschieden: 
neben kolossalen hellen Elementen liegt eiue bedeutende Menge yon klemen, die den 
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normalen Gliakernen sehr ithnlich sehen. Zuweilen sieht man zwischeu ihnen 
l~iesenastrocyten mit dieken, sehr langen For~s~tzen. Die Form der Riesenglia- 
kerne ist eine sehr verschiedene (Abb. 4) : 
bald rund, bald oval oder birnf6rmig, 
oder yon ganz unregelmiBiger Form; 
in einigen Kernen ist recht zarte, gleich- 
mii~ig auf den ganzen Kern verteilte 
Granulation zu sehen; in anderen ist 
sie grob, liegt hauptsiehlich an der Peri- 
pherie, oder schlie$1ieh liegt sie ord- 
nungslos. Irgendein bestimmtes Ver- 
h~ltnis zwisehen dem Kn(itehen und 
den GefiSen wird nicht beobaehtet. 
Im Gyrus frontalis medius ist in der 
3. Schieht ebenfalls ein seharf begrenztes 
Kn(itchen, aus den gleichen Elementen 
bestehend, zu sehen, jedoeh trit~ im 
later~len Teil dessdben ein besonders 
groBer Gliukern hervor, etwa yon der 
Gr6~e einer Pyramidenzelle; es ist im Abb. 4. ~Iolzer. 
Zentrum hell, an der Peripherie yon 
gleichmil~ig dunkler Granulation umgeben. Das Gewebe, alas dieses Kn~tchen um- 
gibt, besteht aus normalen Gliakernen; in dieser Schieht sind aueh unbedeutende 
Kn0tehen zu sehen, die arts 5--6 
solchen Elementeu besr Im 
Gyrus frontalis inferior sehen wit 
in der 5. und 6. Schieht zahl- 
reiehe Kn0~ehen tier gleiehen Art, 
wobei die Zahl der miehtigen 
Astroeyten mit kurZeu dicken 
Fortsitzen bedeu~end grSl~er ist 
als in den Knftcheu der 3. Schicht. 
Neber~ ebensoleheu seharf be- 
grenzten KnOtcheu linden wir in 
diesen Schichten kleine Hinfchen, 
die aus 3--5 nahe uebeneinauder 
liegenden und eigenartige Glia- 
komplexe bildenden t~iesenglia- 
kernen bestehen. Stellenweise 
sind beinahe in si~mtlichen Schich- 
ten der l~inde - -  zumeist in der 
5. nnd 6. - -  einzelne ~iesenglia- 
kerne zu findeu. Zuweilen liegeu 
an einigen S~ellen, iu der ~ h e  
der Gef~f~e, neben einzelnen gan- 
gliSsen Zellen einzelne Riesenglia- 
kerne. Auger den angeftthrten 
Gebilden sind in dieseu Sehichten Abb. 5, ]~olzer. 
noch Kn6tcheu vorhanden, die 
~us 7--8 eng nebeneinander- oder sogar aufeinanderiiegenden l~iesermlementeu 
bestehen. Feine Gliafasern dringen iu dereu Mitre ein und durchqueren sieh in 
verschiedenen Richtungen. In den orbibalert Windunger~ fi l l t  die ungeheure 
Knftchenmenge auf. Es ist iuteress~nt, dab die Kn6tchen in dieser~Windungen 
sozusageu echte Kolormen bilden (Abb. 5), die yon den untersten Abschnitten 
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der 6. Schicht auslaufen, alle Schichten erfassen und (lurch unbedeutende helle 
gwlschenr~iume voneinander abgegrenzt, bis zur molekul~ren Schicht dringem 
In  dieser Windung sind auch in der molekul~ren Schieht stellenweise unbedeu- 
tende KnStchen zu sehen. In  der weil]en Substanz dieser Windung sieht man 
an einzelnen Stellen, die an Fasern and Kernen relativ arm sind, das erste Mal 
kleine Pliittehen aus ehfigen durch feine Fasern der umgebenden Glia dieht dnrch- 
kreuzten Kernen; 6fters liegen sie hier in der lqahe der Gefi~l]e, wobei die einzelnen 
Kerne welt voneinander entfernt sind. Im Parietallappen treten in der 3. Schicht, 
auf dem Untergrund der normalen Glia 4 besonders groBe Riesenelemen%e hervor, 
die, nebeneinanderliegend, eine isolierte Gruppe bilden. Daneben drei unbedeudende 

Abb. 6. Thionin. 

H~ufchen aus ldeineren Kernen~ die jedoch gr61~er sind als die nebenliegenden. Neben 
ihnen sind einzelne feine, sich windende Gliafasern zu sehen; die Umgebung is~ arm 
an Zellen; im Sehl~fenlappen werden in der 3., 5. und 6. Sehicht ebensolche KnOt- 
chen angetroffen. Im Oceipitallappen sieh% man solche KnStchen nut  auBerst 
sel%en. Interessant is% die Struktur der Kn6%chenzellen auf den Tioninpraparaten 
(Abb. 6); die Riesenkerne sind sehr hell; im Zentrnm derselben liegt gleichmi~i~ig 
angehaufte Granulation in der Form yon radiaren, zur Peripherie laufenden Tra- 
bekeln. Im Zentrum, naher zum Rand, ein recht bedeutendes, intensiv gefs 
K6rnchen; die Kerne sind gew6}mlich yon lappenartigem, schaumigem verschieden- 
SSrmigen Protoplasma mit verschwommenen Konturen umgeben, das mit intensiv 
gefarbter, beinahe schwarzer Granulation geffillt is%; in einigen Kernen hauls sich 
die Chromatingranulation an der Peripherie all, das Protoplasma bilde% dagegen 
ganz wunderbare Vorw61bungen mit  dich% liegender Granulation der gleichen :Natur. 
Daneben sehen wir Kerne, die sehr reich an Chromatin sind; in einigen siad zwei 
grbllere K6rnchen zu sehen. Zuweilen %rift% man mehrkernige Zellen, die aus 3 his 
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4 Kernen bestehen. Diese KnStchen treten bei Scharlachf~rbung als orangefarbene 
Flecken yore Un te r~und  scharf hervor (Abb. 7). Es mu]~ hierbei bemerkt werden, 
dal3 Fett tropfen verschiedener Gr613e in recht bedeutender Menge im Innern des 
Herdes extrucellul~r liegen. Daneben sind einige Elemente des Kn6tehens beinahe 
ganz mit grol]en Fetttropfen geffillt, einige blol~ zum Tell und andere wiederum sind 
ganz unver~ndert. Die Cyto- und Myeloarchitektonik der Rinde ist unver'~ndert. 
In der N~he der KnStehen sind die Ganglienzellen gewShnlich sklerotisch. Im 
Schl~feateil ist in der 3. Sehicht eine recht bedeutende Fettinfiltration der Pyramiden- 
zellen zu beobachten, kleinere Fetttrop~en, zumeist an der Basis der Zellen, 
dringen in si~mtliche Fortsiitze, yon denen einige auf ihrer ganzen L~nge yon solchen 

Abb. 7. Soharlachrot. 

Tropfen bes~t erscheinen; hier und da sieht man Zellen, die beinahe vollkommen 
mit l%tttropfen gefiillt sind. An den Myelinpr~paraten sind, entsprechend der 
Lokalisation der Kn6tchen in der Rinde, stellenweise helle Flecken zu sehen. Be- 
sonders deutlich t r i t t  dieses in dem Stratum album gyrorum hervor, wo zwischen 
den parallellaufenden Myelinfasern ein kleines helles Inselchen aus den schon er- 
w~hnten Elementen zu sehen ist. Die Fasern sind hier kaum zu bemerken, nut  
selten dringen sie in dessert Innere und verlieren sich zwischen den Kernelementen. 
In  den frontalen Lappea sind in der weiBen Substanz kleine lichtere Stellen zu 
bemerken, die der Lokalisation yon 2--3  Kn6tehen entsprechen. I)ie marginale 
G]ia stellt durchwegs niehts Besonderes vor. In  der weii3en Substanz ~gllt stark 
auf die perivaseul~re Gliasklerose (Abb. 8), die besonders in den orbitalen Windungen 
stark entwiekelt ist. Stellenweise ist sie sehr dick und hart, dann ist das intensiv 
gefiirbte Fasernetz zu sehen, das aus dicken, versehiedene Schlingen bildenden 
Fasern besteht. Beinahe an allen Stellen der Gliasklerose kann man bemerken, 
dal3 die Gr6Be der Kerne diejenige der normalen, in der benachbarten weil~en 

Archly fiir Ps~=chiatrie. Bd. 89. 24 
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Substanz liegenden Gliakerne welt iibertrifff. Aueh ihre Zah! is~ grSger als in der. 
Norm. Die Gef~gwandung~n siud stellenweise stark 5dematSs und verdiekt. Man 
trifff aueh Gef/~ge mit  ,kleinem Lumen, kleine Arteriolen, deren Adventit ia ein 
breites loekeres Sehlingeunetz mit darin eir~gesehlossenen Formelementen bildet. 
Die Gliasklerose besteht an einigen Gef/~gen aus festen, parallellaufenden dieken 
Fasern. Im Occipital-, Parietal- und TemporMlappen ist die Gliasklerose bedeutend 
geringer ausgelor~gt. Interessante Befunde gibt uns das Putamen. In  der weigen 
Substanz, n~her zur Capsula externa, ist ein Zellenkomplex zu sehen. Er ist yon 
der umgebenden weigen Substanz nieht besonders seharf abgegrenzt. Bei bedeuten- 
der VergrOgerung sieht man, daft das Fasernetz, in dem der kleine Herd l ie~,  

diehter is~ als dasjenige der Peri- 
pherie." Die Fasern dieses Netzes 
sind zumeist dick, grob, winden 
sich in verschiedenen t~iehtungen 
und sind sehr zahlreieh. Dieser 
kleine Herd besteht aus &ugerst 
versehiedenartigen morphologi- 
sehen Elementen: es sind zumeist 
riesige, fibrillenbildende Astro- 
eyten; sie sind h~ufig 1/inglieh ge- 
zogen, yon unregelmagiger Form, 
haben groge Kerne und m~ehtige 
Fortgitze, die sehr dick, zuweilen 
sehr lung, znweilen kurz sind; 
zum Tell sind es Gliaelemente 
yon versehiedener Form: oval, 
lung, birnffrmig, nierenfSrmig; 
zum Tell G]iaelemente, die sieh 
in Form and Struktur vom ge- 
wghnliehen Typus der normalen 
Glia kaum unterseheiden. Zu- 
weilen liegen in einem solehen 
kleinen Herde einzelne gangliOse 
Zellen; auger diesen Gebilden 

Abb. 8. Itolzer. sehen wir im Putamen kleinere, 
int.ensiv gef/~rbte, reeht harte 

Herde, die aus Gliaelementen bestehen, die sieh in niehts yon der normalen Glia 
unterscheiden. Zuweilen stogen wir in der Lamina medullaris auf echte lunge 
Kolonnen, die aus hyperplasierten Astroeyten bestehen; daneben einzelne riesige, 
fibrillenbildende Astroeyten init sehr langen und dicken Forts~tzen; iiberall aus- 
gepr~g~e perivascul~re Gliasklerose; die Anzahl der Gliakerne iiberall "~ergriSgerL 
Im Caudatum ist das Ependym stark verdiekt.; subependymale Schiehf ebeafalls 
dicker und besteht aus dickeu Fasern. In  der grauen Substanz recht zahlreiche, 
nicht scharf abgegrenzte KnStehen, die naeh ihrer Struktur den oben besehriebenen 
KnOteheu in der weigen Substanz des Putamen /~hnlieh sehen. Auch bier finden 
wir zahlreiehe riesige, fibrillenbildende Astroeyten und versehiedene Gliaelemente, 
daneben Gliakerne yon der Grsge einer normaleu Zelle, jedoch vom Typus der 
Riesengliakerne. Sie bilden stellenweise kleine H/~ufehen aus 4- -5  eng aneinander- 
liegenden Elementen. Wie im Pu?~amen, sahen wir aueh hier starke Gliasklerose. 
Im Pallidum niehts Besonderes, abgesehen vielleieht yon einer etwas grSgeren ?r 
der Gliafasern. Im Thalamus sind zuweilen sehr harte, intensiv gefarbte, seharf 
abgegrenzte KnStchen zu sehen, die haulots/~ehli,~h aus normalen Gliakernen be- 
stehen, und' nur sel~en werden zwisehen ihnen I~iesengliakerne yon blastomatgsem 
Typus angetroffen. Perivasculs Gliasklerose ebenfalls s~ark ausgepragt. Im Tuber 
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einereum, abgesehen yon unbedeuSenden H~ufehen yon normalen Gliakernen und 
der sehr m/iehtigen Gliasklerose, nichts Besonderes. Das Ependym an s~mtliehen 
Ventrikeln durehwegs stark verdickt, stellenweise um das Vierfaehe dicker als nor- 
males. Die Gliafasern der subependymalen Schiehg bilden ein recht festes Ge- 
fleeht; die Zahl der Gliakerne und der fibrillenbildenden Astroeyten ist hier nieht 
vergr6gert. 

Were1 wit unseren Fall genau betraehten, so miissen wit zwei wesentliehe Fak- 
toren hervorheben: 1. die histologische Struktur der Gesehwiilste an sich, und 
2. die Morphologie der Glia des Gehirns. 

Die Bestimmung der Gesehwulst bietet keine grogen Schwierigkeiten. 
Es liegt klar, dab as sieh um ein Neurinom handelt. Ffir diese Diagnose 
sprieht die Lokalisation der Gesehwtilste, ihr Zusammenhang mit dam 
N. acustieus und die mikroskopisehe Struktur des Gesehwulstgewebes. 
Das tinktorielle Verh~ltnis des Grundgeschwulstgewebes gegeniJber der 
Pikrins~ure, die gelbbraune F~trbung der hier liegenden, parallellaufenden, 
dfinnen Fibrfllen, die palissaden- und wirbelartige LokMisation der 
Kerne;  das Fehlen yon seharfen Zellkonturen zwischen den Geschwutst- 
elementen, alles dieses spricht in beredter Weise fiir die histologisehe 
Feststellung eines Nem'inoms. Was die Ausgangswege der Gesehwulst 
betrifft, so ist sehon makroskopiseh der enge Zusammenhang derselben 
mit  dem N. acustieus nachweisbar , und ihr Eindringen in den Porus 
aeustieus internus demonstriert noeh lebhafter den Ausgangspunkt 
unserer Gesehwiilste. Es handelt sich bier nieht um ein gew6hnliehes 
bilaterales Neurinom des Aeustieus. Jeder Knoten stellt vor ein Kon- 
glomerat aus multiplen konfluierten Kn6tehen; die dutch ihre eigene 
Kapsel  voneinander abgegrenzt sind. Unser Fall stellt eine multiple 
Neurinomatose vor, die in beiden ponto-eerebetlaren Winkeln lokali- 
siert ist. 

In  der histologisehen Struktur  mtissen folgende Bestandteile des 
Geschwulstgewebes hervorgehoben werden: 1. neurinomat6ses Gewebe, 
2. retikul/~res Gewebe, 3. fibr6ses Bindegewebe, 4. gut abgegrenzte Zellen- 
komplexe, 5. Abtagerung von amyloidghnliehen Gebilden, 6. angehende 
Cystenbildung. 

])as neurinomat6se Gewebe hat  ia unserem Falle klassische Ziige: 
die wirbel- und palissadenartige Lagerung def. KemP, das tinkt0rielle 
Verhs der zarten Fibrillen in der Grundsubstanz bei Fs naeh 
v. Gieson, die sehleeht ausgepr/~gte Zellenindividualit/~t. Marburg sehreibt 
dieser Erseheinung eine besonders wiehtige diagnostisehe Bedeutung zu. 
])ieses Gewebe soll naeh seiner Genese, w ie  es jetzt die XV[ehrzahl der 
Autoren annimmt,  atypisehe Schwannsche Elemente vors~ellen. ]]as 
retikulgre GeWebe unterseheidet sieh morphologiseh scharf lyon dem 
oben erw/~hnten. Hier sind die Kerne fund, die Elemente yon astraler 
FOrm, h~ufig sehen wit zwisehen ihnen syncytiellen Zusammenhang. 
Antoni bezeichnete als erster diesen Tell des Neurinom als ein Produkt  
einer Degeneration des neurinomat6sen Gewebes. Bielschowsky sebtiel3t 

24* 
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sich dieser Meinung an. Jedoch kann diese Deutung des retikul~iren 
Gewebes nicht als definitiv gelten. Die nahe morphologische ~hnlich- 
keit desselben mit der Glia, das Nebcneinanderbestehen yon Inselchen 
aus retikul~irem und aus neurinomatSsem Gewebe, die scharfe Abgren- 
zung des einen veto anderen, die Naehbarsehaft Zwischen dem retikulgren 
und absolut unvergnderten neurinomat6sen, alles dieses erschwert 
die Entscheidung dieser Frage zugunsten der Ansicht yon Antoni und 
Bielschowsky. Besonders unbefriedigend scheint diese Erklgrung infolge 
der Intakthei t  des Kerns im retikulgren Gewebe; daher mug man auch 
erw~gen, dab man dieses Gewebe als einen selbstgndigen Bestandteil 
des Neurinoms betraehtet, desto mehr, als nicht selten FMle vorkommen, 
we dieses Gewebe beinahe in der ganzen Gesehwu]st prgvaliert, was, 
wie Cushing bemerkt, h/iufig zu diagnostischen Fehlera f/ihrt und Neuri- 
nome als Gliome ansprechen lggt. 

Die Ansicht, dab ira Neurinom Glia vorhanden ist, widersprieht 
keineswegs der biologischen Natur  derselben, denn das mSgliche Bestehen 
yon typischer Glia in einer Geschwulst dieses Tylous wurde yon einer l~eihe 
yon Autoren mit 8icherheit nachgewiesen (Nischicawa, Cushing, Verocay, 
Henschen). Daft fibr6se und das retikulgre Bindegewebe sind in unserem 
Falle stark beteiligt. Abgesehen davon, dab es jedes einzeine nenrino- 
mat6se KnStchen zu inkapsulieren seheint, dringt eine bedeutende Masse 
yon verschieden dicken Biindeln in das Innere dieser Kn6tchen. Die 
Gesehwulst ist nicht besonders reich an GefgBen. Sie sind zumeist 
diinnwandig und liegen in fibr6s-faserigem Gewebe und an der Periloherie 
der KnStchen. 

Das Bindegewebe ist stellenweise bedeutend entwiekelt. Die Fasern 
dessdben umfassen lest den neurinomat6sen Komlolex und durchqueren 
ihn reiehlieh. Als eine Folge dieser Entwicklung haben wir gut ahgegrenzte 
Gebilde in Form yon gehguften Zellenelementen. Diese Gebflde sehen 
aus wie EinsehlieBungen, die isoliert veto iibrigen Geschwulstgewebe 
existieren. Solehe Gebilde sind besonders zahlreieh in der Nghe der 
Gefgge und an der Periloherie der KnStchen. 

Amyloide K6rloerchen kommen in Neurinomen guBerst selten vet. 
Cushing beschriebhya]ine, fettige, schleimige Degeneration und erwghnte 
nichts beziiglich einer solchen regressiven Metamorphose des Gesehwulst- 
gewebes. Amyloide KSrper zeigen nach ihrer mikroskopisehen Struktur 
nnd den ehemisehen Eigenschaften verschiedene Stadien ihrer Ent-  
wieklung. Sic sind konzentrisch schichtfSrmig. Die jfingsten stellen 
I-Iyalinlolgttchen oder -tinge vor, mit pikrinophiler strukturloser Sub- 
stanz im Zentrum. Im weiteren bildet sich in denselben Ablagerung yon 
CMeiumsalzen, die veto Zentrum oder yon auBen, am ganzen Plgttchen 
beginnend, in ihrer Konzentration allmghlich zunimmt. DaB es nicht 
einfach Konkrementablagerungen sind, dafiir  spreehen die Prgparate, 
wenn sic mit Essigsgure, 5O/o NaOH bearbeitet werden. Es is~, wic aus 
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den nach v. Gieson und den mit Gentianviolett behandelten Pr/s 
zu ersehen is~ - -  eine hyaline Degeneration des Geschwulstgewebes 
mi~ nachtr~glicher Calciumablagerung. Dal~ solche Gebilde in den 
Neurinomen bestehen kSnnen, ist insofern interessant, als einige Autoren 
behaupten, alas das V0rhandensein yon AmyloidkSrperchen als ein 
differentiell-diagnostisches Symptom zugunsten eines Endothelioms be- 
~rachtet werden kann. 

Besonders interessant sind in unserem Falle die Befunde im Gehirn. 
In  der Rinde wurden kleine KnStchen vorgefunden, die aus Kernen 
polymorpher Natur  und yon verschiedener GrSl~e bestanden. Darunter 
trifft man h~ufig l~iesenkerne, die Betz' Pyramidenzellen um das Dop- 
pelte und noch mehr fibertreffen. An den Thioninpr~paraten sind es 
helle, yon schaumigem Protoplasma umgebene Kerne, die mit dunkler 
Granulation geffillt sind. Im Putamen und dem Striatum liegen Astro- 
cytenlCnOtehen, die aus einer festen Anh~tufung yon fibrillbfldenden, 
zuweilen riesengroSen Astrocyte~ bestehen. Diese KnStchen unter- 
scheiden sich scharf vom umgebenden Gewebe. Uber das ganze Gehirn 
sind einzelne Riesengliakerne verstreut. Die Gliasklerose ist im Centrum 
semiovale in der subependymalen Gha stark ausgepr~gt. Myelinfasern 
sind im Gebiete der kleinen Herde beinahe gar nicht vorhanden, bei 
entspreehender F~rbung stellen diese Herde helle Flecken vor; die 
gangliSsen Zellen sind im Gebiete der Herde sklerosiert. Auf den Fett-  
pr~paraten erscheinen die Gliaherde mit FettkSrnchen und Klfimpchen 
geffillt. 

Was  sind es nun ffir KnStchen und welches pathogenetische Inter- 
esse stellen sie vor ? Schon 1877 zeigte Soyka zwei F~lle, wo zwischen 
Pia und Dura kleine, flache, harte, graugelbe ~eubildungen vorgefunden 
wurden, deren Grenzen gegenfiber der umgebenden ttirnsubstanz nicht 
scharf hervortraten. 

Nach der Beschreibung dieses alten Autors ist es schwer, fiber die 
Natur  dieser Gebilde etwas Bestimmtes zu sagen, daher darf man an- 
nehmen, dab bloft Henneberg und Koch als erste diese atypischen Zellen- 
komplexe beschrieben haben. Sie fanden in der Rinde Zellengruppen, 
yon denen einzelne die Gr58e eines Stecknadelkopfes erreichten. Die 
Kerne dieser Zellen waren polymorph, rund oder oval oder auch nieren- 
fSrmig. Bei doppelter F~rbung tra~ um den Kern das recht reichliche, 
aber nieht vollkommen abgegrenzte Prot0plasma hervor. Die Zellen- 
forts~tze waren nirgends zu sehen. Vereinzelt wurden vielkernige Gebilde 
angetroffen. Es wurden auch Ubergangsformen zwischen den beschrie- 
benen Zellen und normalen grol~en Gliakernen vorgefunden. Ein Zu- 
sammenhang zwischen dex~ KnStchen und den Gef/~l~en ist nicht fest- 
zustellen. An den Myelinpr/~paraten treten zwischen einzelnen Fasern 
Zellenh~ufchen als helle Flecken hervor. Diese Autoren halten sich 
fiber die ttistogenese dieser Zellengruppen nicht welter auf. ~hnliche 
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Beobachtungen verSffentlichte Hidst, welcher in den erw/thnten KnStchen 
die nicht scharfe Abgrenzung des Protoplasma in den Zellen in den 
Vordergrund rfickt. Eine genaue Beschreibung des Plasraak6rpers 
bringt er nicht. DiG ganze Grundsubstanz rings um diese Herde 1/s 
sich mit Eosin intensiv f/irben. Die Polymorphie der Kerne ist in diesem 
Fa]le nicht stark, nach diesem Autor blof3 etwas bedeutender als bei nor- 
malen Gliazellen. Einr weitere Erfahrung gehSrt~ Ferocay, der ebenfalls 
fiber eine nicht scharfe Abgrenzung des Prot0plasmas in den Zellen und 
eine bedeutencle Polymorphie derselben sprieht. In grSl~eren Herden 
sah er ebenfallS vielkernige Zelleri mit merkliehen Forts~tzen. Sehr 
wichtig und interessant ist infolge der Mannigfaltigkeit der pathologiseh- 
anatomisehen Befunde der Fall, den Orzechowsky und Nowicki mit- 
geteilt haben/ Neben zahlreiehen Neurofibromen der peripheriscl~en 
Nerven, zentralen Gesehwiilsten im Rfickenmark und in der Ob]ongata 
und herdfSrmiger gli0ser Sklerose im Gebiete des Gyrus lingualis be- 
schrieben sie kleine Herde yon grol]en Zellen, dig in groI3er Menge die 
Rinde einnahmen. Diese Autoren betonen ebenfalls die l\[annigfaltigkeit 
der Form and die verschiedene Gr5Be der Kerne und das Vorkommen 
yon vielkernigen Exemplaren. In einigen Herden ist Pigment vor- 
handen; die Autoren betrachten diese Elemente in der ]%inde als gliSse. 
Einen, was die Mannigf~ltigkeit der pathologiseh-anatomisehen Befunde 
betrifft, beinahe ~hnlichen Fall beschreibt Maas. Hier werden neben 
z~hlreiehen Neurofibromen der 10eripherisehen Nerven und Wurzeln, 
zentralen ependymalen Gesehwfilsten, spinaler Gliose mit syringo- 
myelitisehen tIShlen, Endotheliomen der Dura zahlreiche kleine Zell- 
herde in der Rinde vorgefunden: 'Auch hier Polymorphie der Kerne, 
Bestehen yon Riesenkernformen mit relativ sehleeht entwicke]tem Zell- 
protoplasma, mit regressiver Metamorphose. Eine/~uf~erst umst/indliehe 
Besehreibung gab Niewenhui]se. Nieht seharfe Abgrenzung des Proto- 
plasmakSrpers, Polymorl0hie der Kerne und Auftreten yon Produkten 
lipoider Degeneration kon~te auch er in den Zellen feststellen/ Es fiel 
ibm auf, daB~ der B, inde, im Gebiet der Zellengruppen auf den 1V[yelin- 
pr~loaraten Vermehrung der Fasern zu bemerken ist; sie sind zumeist 
von gewShnlicher Form and I-t~rte, blol3 e;nzelne Fa~ern sind h~rter 
als in der Norm, dabei jedoeh yon reeht norma]er Struktur. 

Nishicawa land in seinem Fall neben gliSsen Komplexen neurinomatSse 
KnOtehen, und kam zur Ansicht, dal~ man in der Rinde drei Arten yon 
KnStehen unters'cheiden darf: 1. g]iSse KnStchen; 2. neurinomatSse, 
wobei er annahm, daf~ sie aus Myelinnerven und Nerven tier Gef/iBe 
entstehelL und schlielMich 3. BindegewebeknOtchen. Xuf~erst interessant 
ist der Fall von Bielsohowsky und Henneberg, der mit dem unserigen 
beinahe~vollkommen zusammenfgllt. In der Rinde, der weiften Substanz, 
in den vorderen und den ventralen Teilen des C. striatum fanden sie 
ebenfalls kleine KnStehen, aus gliSsen Zellen bestehend, die Kerne 
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dieser Zellen waren guBerst p01ymorph, neben Riesengebilden fanden 
sie aueh ~bergangsformen bis zur normMen Glia. Sie fanden aueh viel- 
kernige Elemente aus 3--~ Kernen; beinahe tiberall fanden sie amitotisehe 
Einkerbungen an den Kernen und isolierte einzelne Riesenzellen. Die 
Cyto- und Myeloarelqitektonik ist aueh in ihrem Falle nicht gest6rt. Wo 
gr0ge Zellengruppen liegen, sind die gangli6sen Zellen in der Regel 
reduziert. In der Rinde Plaque fibromyelinique, die Menge der Myelin- 
fasern ist vergrSgert. 

Eine besondere Bedentung verliehen sie dem Vorh~mdgnsein yon 
Herden in der N/~he der ventrikul~ren Wandung des vorderen Tells 
des S~ratum, da sie: i~ dieser Lokalisation einen wiehtigen Hinweis auf 
deren Ursprung ersehen. 

Also sehen wir aus der Literatur, dab atypisehe Zellenkomplexe 
bei Neurinomatose ill der Rinde regelmggig vorkommen. Weleher Art 
sind diese Kn6tehen und welche pathogenegisehe ]3edeutung haben sie ? 
Stellen sie irgendwelehe bes0ndere GeSilde vdr~ die blog der Neurinomatose 
eigen sind, oder kommen sie auch bei anderen "Erkrankungen vor ? 
Die Literatur der ]etzten Jahre - -  begirmend mit Bielschows]cy --. gibt 
uns Antwort auf diese sehr interessanten, komplizierten und prinzipiell 
sehr wiehtigen Fragen. Was die Natur der Kn6tehen betrifft, so sind ihre 
verwandtschaftliehen Beziehungen mit der Glia augenscheinlieh auger 
jedem Zweifel und yon allen Autoren anerkannt. Zu den Gefs stehen 
sie in keiner]ei Verhgltnis. Ihrer Morphologie nach entsprechen diese 
E]emente der Glia. Diese Komplexe stellen vor eine Reihe yon l)ber- 
gangsformen zum normalen Typus des makroglialen Kerns. Es besteht 
eine groBe Xhnliehkeit zwiseher~ den Riesenelementen und den Elementen 
der groBzelligen Gliome und den hyperplasierten Elementen der reaktiven 
Glia. Alles dies gibt uns den Anlag, keine Zweifel in bezug auf die 
gli6se Genese der Kn6tehen aufkommen zu lassen. Die Morphologie 
dieser Kn6tehen zeigt, dag sie nichts Spezifisehes vorstellen, das nur 
der Neurinomatose eigen wi~re, sondern, wie es Bielschowslcy besonders 
hervorhebt, aueh bei anderen Erkrankungen vorkommen. An Hand 
der Analyse der ganzen mikroskopisehert Charak~eristik der Rec/cling- 
hausensehen Krankheit begriindete Bielschowsl~y ihre Verwandtsehaft 
mit der tuberSsen Sklerose, der Pseudosklerose, der Gliomatose, der 
hypertrophisehen Neuritis, der Melanose des zentralell Nervensystems 
uad beweist, dab allen diesen Erkrankungen einerseits Migbildungen, 
andererseits neoplastisehe Tet{denz (Neubildungen) zugrunde liegen. 

indem wir auf unseren Fall zurfickkommen , wollen wir hervor- 
heben die gemeinsehaftlichen Ztige des histopathologisehen Bildes mit 
denjenigen der tuber6sen Sklerose, Gliomatose, Pseudosklerose. 

Gemeinschaftlieh mit der tuber6sen Sklerose sind: 1. die ~orpho- 
logie der Kn6tchen, ihre Lokalisation, die graue Substanz, und hier 
vorwiegend die Hirnrinde; 2. die Riesengliakerne, die sieh in nichts 
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y o n  so lchen  der  t u b e r 6 s e n  Sklerose  u n t e r s c h e i d e n ;  3. de r  Z u s t a n d  des  
gl i6sen A p p a r a t e s  in  to to .  

D ie  Gl ia  ze ig t  i ibera l l  S y m p t o m e  y o n  m g e h t i g e r  P r o l i f e r a t i o n  m i t  
der  T e n d e n z ,  die G r e n z e n  des  T y p i s c h e n  zu  i i be r seh re i t en  (m~eh t ige  
Gl iasklerose ,  a s t r o c y t ~ r e  H e r d e ,  H y p e r p l a s i e  u n d  H y p e r t r o p h i e ) .  

G e m e i n s c h a f t l i e h  m i t  d e n  G l i o m e n  is t  die S t 6 r u n g  der  K o r r e l a t i o n  
zwi sehen  K e r n  u n d  P l a s m a  der  K n 6 t e h e n e l e m e n t e  ( P r i n z i p  Ranke)  u n d  
die  schon  oben  e r w ~ h n t e  T e n d e n z  zu  a t y p i s c h e r  M e t a m o r p h o s e .  

D ie  T h i o n i n p r ~ p a r a t e  de r  I~ ieseng l i ae lemente  weisen  auf  G r u n d  der  
i n n e r e n  S t r u k t u r  des K e r n s  u n d  des v e r s c h w o m m e n e n ,  m i t  K 6 r n e h e n  
geff i l ] ten P r o t o p l a s m a s  auf  die g e m e i n s e h a f f l i c h e n  Zt ige unse res  Fa l l e s  

m i t  der  P s e u d o s k l e r o s e  (s. Spielmeyer) .  
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