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Aus der Psychia~rischcn und Nervenklinik der Universit~t Leipzig. 

Uber eine Sp~itform der tuberSsen Hirnsklerose unter 
dem Bild des Hirntumors und andere abnorme Befunde 

bei dieser Krankheit. 
V o n  

HuGo Kurs.  

Mit 4 Textabbildungen. 

(Eingega~gen am 30. September 19~L) 

Es ist bekaimt, da[t manche heredofamili~re Erkrankungen die 
Neigung zeigen, bei der Entwicklung im spi~teren Lebensalter des 
Putienten den Phiinotypus zu i~ndern, racist in dem Sinne, dal~ die 
pathologisch-anatomischen Befunde viel weniger ausgepriigt erscheinen. 
In sehr eharakteristischer Weise lieit sich das an der yon mir zuerst 
beschriebenen sp~testen Form der amaurotischen Idiotic demo~strieren. 
Wir wissen ferner, dal~ alle Komponenten, die zur BOU~EWLLEschen 
Krankheit  gehSren, bei den einzelnen F~llen in verschiedenem Grade 
und in wechselnder Zahl entwickelt sind, dal~ manche recht h~tufige, 
bei jugendlichen Individuen fast rege lm~ig  nachweisbare und die 
Diagnose des Grundleidens erleichternde Hautver~nderungen, die 
~Taevi sebacei usw. bei vereinzelten F~llen v511ig fehlen kSnnen, so da6 
die Diagnose auf tuber5se Sklerose in vivo nicht gestellt werdei1 kann. 
Das t raf  z. B. zu ffir den Fall 4 meiner ~ Arbeit fiber den Erbgang der 
tuberSsen I-Iirnsklerose, der ein tief idiotisches Kind mit Krampf- 
anfi~llen betraf. Bei diesem Kinde konnte die endgfiltige Diagnose erst 
bei der Sektion gestellt werden, obgleich die anderen h~ufigsten Kom- 
ponenten, die Nierenmischtumoren, sich fanden. Dagegen waren die 
viel selteneren sklerotischen Kleinhimveri~nderungen bei unserem Falle 
in hochgradiger Form entwickelt. 

Bei dem kliniseh und histopathologiseh atypischen Spi~tfalle yon tuberSser 
Hirnsklerose handelt es sich um den am 7.2.07 geborenen Patienten W. F., dcr 
sich kSrperlich und gcistig vollkommen normal cntwickelf.c und sp/~ter als Schmied 
lernte. Dann war er 13 Jahre Kraftfahrer auf einem Fernlastwagen. Seit 1931 
verheirateL eine gesunde Tochter, Familie gesund, in der Verwandtschaft keine 
LNerven- und Geisteskrankheiten. 1940 war er als Schmied besch~ftigt, fie] 
25 m (?) tiefherunter und war 3 Tage lang bewu]tlos wegen einer Gehirnerschfitte- 
rung. 14 Tage nach dem Unfalle nahm Pat. seine Arbeit wieder auf. ~/4 Jahr 
nach dem Unfalle bekam er epileptisehe Anf~lle, zuerst nur selten, dann alle 
4 Wochen, zuletzt wSchentlieh 1 Anfall. Im Anfalle bestand Bewul~tlosigkeit. 
Keine Zungenbisse, kein Einn~ssen. Nach dem Anfalle war er schl~frig. Beim 
Anfallc verkrampften sich die Beine, der rechte Arm aber mehr als dcr linke 
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Im M~rz 1946 bekam Pat. im Werk einen sehweren Anfall, wobei er stark auf den 
Kopf aufschlug. Hinterher war er sofort rechtsseitig vollst/~ndig gel/~hmt mit 
Verlust der Spraehe bis auf ganz wenige Worte. Aber er verstand, was man zu 
ihm sagte und f/ihrte aueh aus, was man yon ihm verlangte. Seit dam Anfalle 
Incontinentia urinae et alvi. Auch verlangte er hie zu essen und /~uBerte nie 
Hunger. ])as Seh]ueken war sehr ersehwert. Seit M~rz /~nderte sieh in dem 
Zus~ande des ]?at., der zu Hause verpflegt wurde, nichts mehr. Gegen die 
Anfi~lle erhielt er Brominal. Die Anf~lle hatten nach der L~hmung erst monate- 
l~ng ausgesetzt, traten dann aber wieder auf, nut nieht mehr so oft wie vorher, 

~bb. 1. Linke GroBkirnhemisph~re grSBer als die rechte. Flachenhai~ ausgedehnte 
tuberSse Sklerose, ]inke Stirn- und Zentralwindungen. 

Am 8.10. 46 wegen Epflepsie naeh Unfall der Universit/~ts-Nervenklinik 
Leipzig iiberwiesen. Hier wurde eine linksseitige Pneumonie festgestellt mit 
hohen Temperaturen. Herz naeh links stark verbreitert. Iqeurologiseh Anisokorie 
mit tr/~ger Pupillenreaktion, Kehrer positiv, aphasisehe StSrungen, die nieht 
n~her zu kl/~ren waren, da Pat. bewul~tseinsgetrfibt und nicht ansprechbar war, 
spastisehe Parese der Beine. Eine genaue Untersuehung konnte wegen des 
sehleehten _~llgemeinbefindens des Pat. nicht vorgenommen werden. Beiderselts 
hochgradige Stauungspapille, so dab ein Hirntumor neben einem Gef~BprozeB 
differentialdiagnostiseh in Erw~gung gezogen wurde. Der Pat. verstarb an der 
Pneumonie am i0. 10. 46. 

Die Sektion des Gehirns ergab folgenden iiberraschenden Befund: 1680g 
szhweres Gehirm betraehtliehe Asymmetrie beider GroBhirnhemispharen (Abb. 1). 
Deshalb wurde im vorderen Drittel des Balkens in frontaler Riehtung ein Schnitt 
durch beide GroBhirnhalbkugeln gelegt (Abb. 2). Hier betr/~gt die Breite der 
reehten Groflhirnhemisph~re 6 era, die der linken 8 cm. Der linke Seitenventrikel 
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erscheint am Sept. pellueidum spaltar~ig verengert, der rechte betr/ichtlich 
erweitert. Bei der Betrachtung beider Gr01~hirnhalbkugeln ergaben sich noch 
folgende sehr auffiillige Differenzen ira makroskopischen Bild der Oberfl/~ehe der 
Windungen. Es handelt sich urn einen atypischen Fall yon tuberSser Hirnsklerose, 
bei der die reehte Groghirnhemisph&re vSllig verschont blieb. 

Die sklerotischen Ver~nderungen der linken Stirn- und Zentralwindungen 
sind in der ersten Form naeh PELL~ZZlS Einteilung entwieke]t. Die erkrankten 
Windungsabschnitte haben ibre Konfiguration behalten und sind nur verbreitert, 
aber sonst zeigen sic alle die eharakteristisehen Merkmale der tuberSsen Sklerose 

Abb. 2. Frontalschnitt durch beide Hemispharen. Reehte tIemisph~re frei yon Sklerose. 
Linke Hemisph~irc sehwer slderotiseh. Stirnhirnrinde und Mark auffanend weil3. 

Welter nnten: Der grolle gliomatbse Tumor: Spongioblastom. 

wie die weigliche Verf/~rbung, die lederartig bzw. knorpelartig harte Xonsistenz. 
Die OberflAche der erkrankten Windungen ist nicht grobhSckerig und tumor- 
artig wie bei der zweiten Form nach P~LLIZZI gewuchert, sondern nut in seichte 
Furchen gelegt und faltig. Auger diesen charakteristisehen Vergnderungen des 
linken Stirnhirns und der linken Zentralwindungen finder sich noch ein ziemlich 
groBer, seharf umschriebener Geschwulstknoten yon ovaler Form, tier im weiBen 
Marklager des linken Stirn- und Sehlgfenlappens eingebettet ist. Der Tumor 
reicht nach vorn bis in die ttShe tier vorderen Commissur und hat eine rundliche 
ovs le Form. Er ist grauweil] gef~rbt und etwas dunkler als das weiBe Mark. In 
der Konsistenz ist er hi~rter als alas umgebende Mark. In der Gegend des vorderen 
Drittels des Balkens betragen die Mage 3:31/2 era. Nach hinten vergr6gern sieh 
~lie Mage des Tumors und betragen in der Mitre des Balkens, we er seine grSgte 
Ausdehnung erreieht, 4---5 cm. Lateral reieht tier Tumor bis an die t{inde der 
Inselwindungen, naeh oben bis zur Mitre der 3. Sth'nwindung, nach unten 
erreieht der Tumor die 2. Schliifenwindung. Medial greift er auf die Stamm- 
ganglien (Nucleus lentiformis) fiber und niihert sieh der inneren Kapsel. Dann 
wird der Tumor wieder kleiner und endet in der Gegend der hinteren Commissur. 

12" 
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Sons~ fehlen an allen Stellen des Gehirns makroskopisch erkennbare krankhafte 
Veri~nderungen. 

Histopathologische Untersuchung. Im Gegensatz zu den friiher von 
mir verSffentlichten Fgllen yon tuber6ser Sklerose werde ich besonders 
die Vergnderungen hervorheben, dutch die sich unser jetziger abnormer 
Fall yon Sp~tform yon den friiher untersuchten Fgllen histologisch und 
auch klinisch wesentlich unterscheidet. Die sklerotischen Ver~nde- 
ru~ge~ sind bei u11serem vorliegenden Falle auf das li~ke Stirnhim, 
die Ze~tralwinduilgen, angrenzende Ir~sel-, Schl~fenwindungen be- 
schr~nkt. Die linke~ Parietal- und Occipitalwindu~ger~ sind frei yon 
sklerotischen Wucheru~ge~, ebenso die ganze rechte GroShirnhemi- 
sphere. Entspreehend dem Typus I nach P~LHZZI sind die genannten 
Windungen nicht grobknotig und tumorartig gewuchert, sondem die 
Windungen ersqheine~ im wesentlichen verbreitert, auf der Oberfl~che 
runzelig und gefurcht. Ga~z auff/~llig ist die betr~chtliche VergrSBerung 
der linken Gro$hirnhalbkugel bei Verscho~ung der rechten, fiir die als 
Ursache ein grol~er umschrieber~er Tumor im IV[ark der lir~ke~ GroShirn- 
hemisphere gefur~den wird. Die erkrankten Windungen wurden haupt- 
s~chlich mit der I~isslfgrbung, Gliaf~rbung, iV[arkscheidenf~rbur~g, 
Fibrillenf~rbung untersucht. Die Gliawucherur~gen sind iiberall sehr 
betr~ch~lich in den erkrankten Windungen entwickelt. I)och sind sie 
viel gleichm~$iger, und die grobknotigen tumorartigen Gliawuche- 
runger~ fehlen. Eine unregelm~$ig zackige und faltige /~uBere l%inden- 
kontur bildet die Gegend der st~rkste~ sklerotischen Wucherungen, 
die in gef~rbtem Pr~parat einen dunkelvioletten, sehr derben Saum 
aus grobfaserig gewucherter Glia bildet. Unter dieser stark gewucherter~ 
gliSsen l%andzone finder sich ein breites Gebie~, wo die Gliawucherung 
lockerer ist und aus vielen groSen faserreichen Astrocy~en besteht. 
I~ur a~ den bier durchschnittenen Blutgef~$e~ finder sich auch ei~ 
l%i~g grobfaseriger Gliawucherur~gen. I#ach dem Mark der Windungen 
zu wird die Gliawucherung wieder sehr dicht und bildet in der Tiefe 
der Windungen ein breites dunkelviolettes Feld. Im 1V[arkfaserbild der 
erkrankter~ Windungsabschnitte f~Ilt je nach der Stgrke de~" vor- 
handener~ Gliawucherungen eine mehr oder weniger betrgchtliche l%are- 
fika~ior~ der Markfasem auf. Doch linden wir auch in dem Stratum 
zonale der Rir~de noch zahlreiche gut gefgrbte, mal~chmal sogar auf- 
fallend dichte Markfaserbii~del, die stellenweise etwas atypisch ge- 
wuchert ersehei~en. Was mich am Zellbild der erkrar~kten Windur~gen 
zun~chst am meisten interessierte, war die Frage, linden sich auch bei 
diesem Falle yon Sp~tform der tuberSsen Sklerose die fiir die tumor- 
artige und grobknotig gewucherte Form der tuberSsen Himsklerose so 
charakteristischen groften Zellen aus Spongioblasten und I~euroblasten. 
Soweit ich die erkrankten Windungen ur~tersuchen konnte, habe ich 
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keine solchen atypisch gewucherten grol3en Zellen ~achweisen k6n~en, 
wenngleich die Cytoarchitektonik in der erkrankten Rinde fiberall 
erheblich gest5rt erseheint. Man. finder wohl auch abnorm vergr6Berte 
Ganglienzellen, abet  nicht yon der Form, wie ieh sie regelmi~l~ig bei 
allen meinen bisher untersuchten Fiillen yon ~uberSser Sklerose antraf. 
Wohl abet  ist das Zellbild an vielen Steller~ der Rinde, besonders den 
oberen, aber aueh tieferen Stellen mit  starker Gliaproliferation oft so 
schwer gestS~t, dab Reihen von Ganglienzellen ganz versehwunden 
oder s tark geliehtet sind. 

Histopatholegie des grc[3cn Marktu~vrs. ])er Tumor im Mark der 
]inken Grol~hiInhemisl0h~tre ist gut gegen das umgebende Mark ab- 
gegrenzt und zMgt bei der mikroskopischen Untersuchung einen yon 
den Ventrikelknoten der tuber6sen Sklerose des Gehirns abweiehenden 
Bau. ]3eziehungen zum Ependym der Ventrikel bestehen nicht. Bei 
verschiedenen F~trbungen erscheint der Tumor sehr zellreich und ist 
aus rund]ichen, ovalen, 10olygonalen, spindelfSrmigen, meist auffallend 
groften Zellen zusammengesetzt .  Ganz besonders fi~llt auf, dab ein 
Tell der groften Gliazellen in einem Fortsatz ausli~uR und mit  den 
unil~olaren S1Jongioblasten iibereinstimmt. Es handelt  sieh also um 
einen Tumor,  der als Spongioblastom den eigentliehen Gliomen nahe- 
steht.  

Was bei unserem atypischen Sp~tfalle yon tuberSser Sklerose unser 
grSl~tes Inferesse bearmpruchen darf, ist der mit  ihr verbundene, im 
Maik der linken Grofthirnhalbkugel e.ntstandene Tumor. Alles spricht 
daffir, daft die Geschwulst u~d die tuberSse Sklerose in der linken 
Giol~hirnhalbkugel auf  der gleichen tvathogenetischen Grundlage ent- 
s tanden sind. ])as Eadresul ta t  dieses kombinierten Entwicklungs- 
10rozesses yon Sklerose und Tumor war ein betr~ieht]ieh vergrSl~ertes 
Volumen der linken Grol]hirnhalbkugel, das die sehweren Symptome 
des waehsenden t t i rn tumors  auslSste und nach 5ji~hriger Krankheits-  
dauer  zum Tcde des 1)atienten fiihrte. Eine derartige Verlaufsform 
der tuber?isen Hilnsklerose in Kombinat ion mit  einem groBen Him-  
tumor  ist eine ganz ungewShnliehe u~d sehr seltene Beobaehtung. 
:In der LiterMur fand ieh nur wenige derartige, wenn aueh nicht iil 
allen l~urkter~ iibereinstimmende ~ l l e ,  zuerst den yon BERLI~ER 2 

Ein 26jAhriger Kaufmann zeigt seit dem 20. Lebensjahre Hirntumorsymptome, 
besonders Stauungspapillen, Erbrechen, dann KrAmpfe. Es besteht ein Adenoma 
aebaceum (PRI:~OLE). Ted naeh einer Lumbalpunk~ion. In der Hirnrinde ein 
typischer sklerotiseher Herd. AuBerdem ein walnuBgroBer Tumor am Boden des 
rechten .Seitenventrikels. Viele kleine bis linsengroBe VentrikelknStchen. Der 
grebe Tumor bes*eht aus polygonMen, dreieekigen, spindelf6rmigen Zellen und 
abner  einem Gliom. 

Der zweite einsehl~gige Fall wurde yon SeaVSTER 3 besehrieben. Bei diesem 
handelte es sieh um einen 16 Jahre alten Lehrling mit yell entwiekeltem lqaevus 
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sebaceus im Gesicht. Er lern~e.in der Schule schlecht. Spi~ter ohnmachtsartige 
Anf~lle, dann zunehmende Stauungspapille. Nach einem schwcren epileptischen 
Anf'alle Tod im ]6. Lebcnsjahre. Die Sektion ergab: Typische harte Knoten 
und Herde der tuberSsen Sklerose und ein pflaumengrol3er Tumor im Corpus 
striatum. SCHUSTEa 'hebt hervor, dab die fiberraschende Kombin~tion yon 
tuberSser Sklerose und Gliom kein zuf~lliges Zusammentreffen darstell~, sondern 
das Gliom das Zwischenglied zwischen einer Geschwulst und der tuberSsen 
Sklerose bildet. 

Bei den beiden F~llen yon K X U F ~ N  a und FISCHER 5, die dem bier referierten 
Falle ScHvsmn~s nahestehen, handelt es sich um 1 bzw. 2 haselnuBgroBe 
Tumoren, die in den Seitenventrikel hineinragten. Doch wiesen diese Tumoren, 
was SCHUSET~ besonders hervorhebt, den typischen Bau der Ventrikelknoten auf. 

I a  meiner Sammlung  besitze ich noch eine Anzahl yon Grol~hirn- 
schnitten (NISsL-Praparate), die mir fiir das hier behaadelte  Problem 
der Entwicklung yon grSi~eren Geschwfilstea im Gehirn neben den 
typischen Ver~aderungen der tuberSsen Sklerose bedeutungsvoll  und 
mitteilenswert  erscheinen. Sie betreffen ein junges (18 Jahre  altes) 
Madchen, das sich aus dem Feaster  herabgestfirzt hat te .  Es fanden sich 
zahlreiche und ungewShnlich groi~e Tumoren,  die sich s~mtlich als reine 
Ventr ikel tumoren bei der tuberSsen Sklerose erwiesen (Abb. 3). Man 
stellt in den NISsL-Pr~paratea gro~e Gebiete lest, wo die Zellen aul~er- 
ordentlich s tark  rarefiziert  sind. Auch grol~e Neuroblasten ur~d Spor~gio- 
blasten werdea festgestellt. Nur iiberwiegt bei diesem Falle die unge- 
wShalich zahlreiche Entwicklung der gro]~en Ventrikeltumoren. Die 
GrS~e dieser Geschwulstknoten erreichte 2,7 :.1,7 cm. Es kamx wohl 
kein Zweifel bestehen, dal~ bei der hochgradigen Entwicklung der 
Tumoren in den Ventrikeln es zu dem Krankhei tsbi ld  des Hi rn tumol -  
komplexes kam,  der wahrscheialich die Ursache des Selbstmords 
bildete. 

Wenn wir nun kurz noch einmal zusammenfassen, was unser Fall  
yon Sp~tform der tuberSsen Hirnsklerose und der in den. letzten 
5 Jah rea  des Lebens des Kranken  als rasch wachsender Hi rn tumor  
abl~ufende Kraakheitsproze[3 lehrt, so ist zunachst  hervorzuheben, 
dal~ unser Fall  die Bezeichnung Sp~tform der tuberSsen Sklerose in 
vollem Umfange verdient.  Dean es handelt  sich um einen Mann, der 
kSrperlich und geistig vollwertig war uad  viele Jahre  als Schmied 
und Lastkraf twagenfahrer  einen schweren Beruf  ausiibte, ohne da[~ 
jemals StSrungen., die auf  ein sp~teres I-Iirnleidea hindeuteten, auftraten.  
KSrperlich koaa te  nichts festgestellt werden, was an das so verhi~ngnis- 
volle Hirnleiden denken liel~. So fehlten alle t tauterscheinungen 
(Naevi), die fiir die Diagnose der tuberSsea Sklerose so bedeutungsvo]l 
sind, vollstandig. 

Wean  wir nun die Frage aufwerfen, ob in histopathologischer Be- 
ziehung charakteristische l~erkmale sich finden, die unserem Falle yon 
Sp~itform der tuberSsea Sklerose eine Sonderstellung einr~iumen, so 
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trifft  das in gewisser Beziehung zu. Der sklerotisehe Krankheitsprozel3 
war bei unserem Falle nur auf die vordere Halfte der linken GroBhirn- 
halbkugel besehrankt. Es handelte sieh um eine flaehenhaft aus- 
gedehnte, fas~ konfluierende Sklerose der .erkrankten Wiadungen des 
Gehirns, aber die grobknotige, tumorartige Wueherung der Glia fehlte. 
Ferner  fehlten die besonders bei jugendliehen Individuen so eharakte- 
ristisehen abnormen, groJ3en Neuroblasten und Spongioblasten im 
Gehirn. ~ber  3/fisehtumoren der Nieren kana niehts gesagt werden, d~ 

Abb.  3. Gro~e Ven t r i ' ke l tumoren  bei e i nem 18 J a h r e  a l ten ,  a n  t ube rSse r  Sklerose 
l e idenden  M~dehen,  das  du reh  Suicid ende te .  

eine ganze Sektion nieht ausgefiihrt wurde. Im Gehirn wurden Ven- 
trikeltumoren vSllig vermigt. Was nun die Entwicklung des grogen 
gliomatSsen Hirntumors, des Spongioblastoms in der linken GroBhirn- 
halbkugel anlangt, so bilden die beidea Falle yon BERUN~a und 
SCHUSTER analoge Beobaehtungen. Aber es handelt  sieh bei beiderL 
Fallen um jugendliehe Individuen. Der Fall yon BERLI~ER war 
26 Jahre  air, der ,con SCH~ST~ 16 Jahre. Beide Pat ienten warea 
Tr~ger eines typisehen Adenoma sebaoeum (PRI~GL~), wodureh die 
Diagnose des Leidens wesentlieh erleiehtert wurde. Beim Falle 
SCHUSTER wurde die genaue Diagnose auf tuber6se Sklerose unct 
I t i rntumor aueh gestellt. 

Was nun die beiden Falle yon IKAVF~A~ und FIscHER aIflangt, 
wo grol3e Tumoren des Gehirns vom Bau der Ventrikelknoten fest- 
gestellt wurden, so findert die beiden Falle in unserer Beobaehtung aus 
der Universitats-Nervenklinik Leipzig (18jahriges Madehen, das dureh 
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Suicid endete) ein Analogon, nur mit dem Unterschied, dal~ bei ihr die 
grol~en Ventrikelknoten besonders zahlreich entwiekelt waren., 

Als ein weiterer Fall roll  tuberSser Sklerose (8pgtform) mul~ auch 
der Fall  gelten, fiber den GUTTS~A~N s 1925 unter der nicht zutreffenden 
Diagnose sklerosierende Encephalitis berichtete, die aber spgter yon 
HAL~ u  7 als tuber6se Sklerose erkannt  wurde. Der Autor hat te  
wegen des Fehlens yon t tau t -  und I~Iierenvergnderungen sich nicht 
entschliel~en kUnnen, diese Diagnose zu stellen. Es handelte sich um 
einen ganz atypischen Verlauf der ]~ov~xEviL~Eschen Xrankheit .  
l%rvSse StSrungen t ra ten bei diesem Falle ers~ im 47. Lebensjahre auf, 
u n d e r  erreichte ein Alter yon 77 Jahren, nachdem er es im Leben zu 
erheblichem Wohlstand gebraeht hatte.  Dieser Fall war nicht mit  
einem Hirntumor  verbunden, und es fanden sich bei der Sektion mehrere 
buekelf6rmige weiBe Knoten,  die ftir die richtige Diagnose entseheidend 
waren. Auch bei der Sektion unseres Falles mul~ten gewisse diagnosti- 
sche Schwierigkeiten fiberwunden werden. Zwar ersehienen mir die 
erheblichen sklerotischer~ Vergnderungen in der vorderen Hglfte der .  
]inken Gro~hirnhemisphgre yore Typus I nach P~LLIZZI als durchaus 
beweisend fiir die Bov~xs, WnLtsche Krankheit ,  aber es fehlten alle 
charakteristische~ Hautvergnderungen,  nnd ein 8ektionsbefund des 
ganzen K(irpers war nicht erhoben worden. Bei der histopathologischen 
Untersuchung des Gehirns wurden keine eharakteristisehen groBen 
Zellen und keine Ventrikelkn6tchen gefunden. Da es nun bekannt ist, 
dal~ alle die Komponenten,  die die Diagnose der BOT:~N~WLLEscher~ 
Krankhei t  erleichtem, fehlen kSnnen ur~d anscheinend gerade bei den 
Spgtfgllen dieser Krankheit ,  so war es notwendig, einer weiteren Kom- 
plikation bei unserem Falle eine besondere Bedeutung beizumessen, der 
Kombination der Hirnsklerose mi t  dem Tumor, dem Spongiol~lastom. 
Da, wie oben festgestellt wurde, tuber6se Sklerose und Himtumor  sich 
gleichzeitig in der linken Grol~hirnhalbkugel und auf der gleichen patho- 
genetischen Grundlage entwickelt hatter~, es sich aber nicht um eine rein 
zufiillige Vergesellsehaftung beider Befunde handeln konnte, zumai 
schon mehrere solche Falle bekannt  geworden sind (Fall SCHUSTEa und 
BE~U~E~), SO karm an dem kausalen Zusammenhange zwischen tuber- 
6ser Sklerose und Hirntumor  (Spongioblastom) nicht gezweifelt werden. 
Gerade bei unserem Spi~tfalle yon tuberSser Sklerose kann es nicht fiber- 
raschen, wenn die Andeiung des Phi~notypus sich dadurch offenbarte, 
dal~ gewisse Komponenten der tuberSsen Sklerose fehlten. Ein  sehlagende 
Beweis ffir die t~ichtigkeit meiner Auffassung ist die Tatsache, da[t 
beide obengenannten Fi~lle yon S c H u s ~  ~ und B ~ I N ~  ~ mit der 
Kombinat ion yon tuberSser Sklerose und Hirntumor im jugendlichen 
Alter vort 16 bzw. 26 Jahren standen, und bei beiden sich eia typischer 
Naevus ( P ~ c n ~ )  im Gesicht entwiekelt hatte.  
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Ieh mSehte noch wenige Bemerkungen anffigen, die ein t ief  idio- 
tisehes M~dchen betreffen, das ieh in meiner Arbeit fiber den Erb- 
gaag der tuberSsen Sklerose histologisch eingeheI~d beschrieben habe. 
Sparer  land sich bei der Untersuchtmg eines u~gewShnlich s tark ent- 
wickelte~ sklerotisehen Herdes in einer Stirnwir~dung eine Partie,  wo 
eine ganz betr/~chtliche Wueherung yon Neuroblasten vorhandea war, 
die in eine exzessive Wucherung yon Fibrillen eingebettet  war. Soast 
faad ich bei zahlreiehen F~llen yon tuberSser Sklerose mit  reiehlichen 

Abb.  4. Kleines  S p o n g i o b l a s t o m  bei e i n e m  6 Jahre a l ten,  id iot isch epi lept i schen Kind,  
das  a n  t ube rdse r  Sklerose h t t .  

grol3ell ~euroblas ten  stets an diesen Stellen eine Rarefikat io~ der 
Fibrillen. Aber hier war es zu eider starken Vermehrung der Fibrillen 
gekomraen. Diese Stelle hebt  sich auch im Markfaserpr~parat  dadurch 
ab, dal~ im Bereiche der stark gewucherten grol~e~ Zellen und Fibrillen 
die Markfasem aul~erordentlich gelichtet sind, ja vollstandig fehlen. 
Es  besteht  kein Zweifel, dab an dieser massigen Fibrillenwucherung 
es gar nicht zu einer Entwicklung der Markscheide~ gekommen ist, 
dal] es sich also um marklose Fibrfllen handelt.  

Hier ist noch ein weiterer Befund desselben F~lles zu erw~hnen, der 
in naher Beziehung zu der Frage der Ents tehung yon gliomatSsen 
Tumoren  (Spongioblastome) bei der BOUR~EWT,Lsscher~ Krartkheit  
steht.  GLo~us s und STRAUSS s haben 1925 fiber klinisch-anatomisehe 
]3eobachtu~gen an 16 F~tllen yon Spongioblastomen berichtet, die 
einer embryonalem Vorstufe der Gliazellen ents tammen und aus riesen- 
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groBea Zellen, birnenfSrmigen Zellen und ir~differentc~ einzelligen 
Elementen bestehen. Bemerkenswert ist, da[i sie unter diesen 16 F/~llen 
3 feststellen konnter~, wo auBer den Tumoren noch ar~dere Befunde 
der tuberSsen Sklerose vorlagen. Unter meinen l~ri~paratei1 yore 
idiotisch epilelotischen Kind, das ~n tuberSser Sklerose verstorben war, 
land ich mehrere miliare KnStchen im Zentrum des Windungsmarks 
vom gleichen histoloathologischen Bau wie die Spongioblastome (Abb. 4). 
Auch dieser Befund beweist, welche nahen genetischen Beziehungen 
zwischen Spongioblastomen und B o v ~ W L L ~ s c h e r  Krankheit  be- 
stehen. 

Unser Fall vor~ Slo/itform der tuberSsen Hirnsklerose beweist iiber- 
zeuger~d den polymorlohen Charakter dieser Krankheit,  sowohl was 
die klinische Symlotomatologie als auch die histoloathologische Befur~ds- 
erhebung al~langt. Mit wenigen anderen Beobachtungen aus der 
Literatur besti~tigt er die Tatsache, dab die tuberSse Sklerose des 
Gehirns auch unter den Erscheinungen eirles rasch wachsenden Hirn- 
tumors zum Tode fiihren kann, und dab die bei solchen atypischen 
F/illen gefundenen Spongiobl~stome sehr nahe genetische Beziehungen 
zur BOURlqEVILLEschen Krankheit  verratea. 
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