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( EBingegangen am 30. September 1948.)

Eg ist bekannt, dall manche heredofamilidre Erkrankungen die
Neigung zeigen, bei der Entwicklung im spiteren Lebensalter des
Patienten den Phinotypus zu dndern, meist in dem Sinne, daf die
pathologisch-anatomischen Befunde viel weniger ausgeprigt erscheinen.
In sehr charakteristischer Weise liel sich das an der von mir zuerst
beschriebenen spétesten Form der amaurotischen Idiotie demonstrieren.
Wir wissen ferner, dafl alle Komponenten, die zur BourRNEVILLEschen
Krankheit gehoren, bei den einzelnen Fillen in verschiedenem Grade
und in wechselnder Zahl entwickelt sind, daB manche recht hiufige,
bei jugendlichen Individuen fast regelmiflig nachweisbare und die
Diagnose des Grundleidens erleichternde Hautverinderungen, die
Naevi sebacei usw. bei vereinzelten Fillen vollig fehlen konnen, so daf3
die Diagnose auf tuberdse Sklerose in vivo nicht gestellt werden kann.
Das traf z. B. zu fiir den Fall 4 meiner! Arbeit iiber den, Erbgang der
tuberdsen Hirnsklerose, der ein tief idiotisches Kind mit Krampf-
anfillen betraf. Bei diesem Kinde konnte die endgiiltige Diagnose erst
bei der Sektion gestellt werden, obgleich die anderen hiufigsten Kom-
ponenten, die Nierenmischtumoren, sich fanden. Dagegen waren, die
viel selteneren sklerotischen Kleinhirnverinderungen bei unserem Falle
in hochgradiger Form entwickelt.

Bei dem klinisch und histopathologisch atypischen Spitfalle von tuberdser
Hirnsklerose handelt es sich um den am 7. 2. 07 geborenen Patienten W. F., der
sich kérperlich und geistig vollkommen normal entwickelte und spater als Schmied
lernte. Dann war er 13 Jahre Kraftfahrer auf cinem Fernlastwagen. Seit 1931
verheiratet, eine gesunde Tochter, Familie gesund, in der Verwandtschaft keine
Nerven- und Geisteskrankheiten. 1940 war er als Schmied beschiftigt, fiel
25 m ( ¥) tief herunter und war 3 Tage lang bewuBtlos wegen einer Gehirnerschiitte-
rung. 14 Tage nach dem Unfalle nahm Pat. seine Arbeit wieder auf. 1/, Jahr
nach dem Unfalle bekam er epileptische Anfille, zuerst nur selten, dann alle
4 Wochen, zuletzt wochentlich 1 Anfall. Tm Anfalle bestand BewuBtlosigkeit.
Keine Zungenbisse, kein Einndssen. Nach dem Anfalle war er schlifrig. Beim
Anfalle verkrampften sich die Beine, der rechte Arm aber mehr als der linke
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Im Marz 1946 bekam Pat.im Werk einen schweren Anfall, wobei er stark auf den
Kopf aufschlug. Hinterher war er sofort rechtsseitig vollstindig gelahmt mit
Verlust der Sprache bis auf ganz wenige Worte. Aber er verstand, was man zu
ihm sagte und fiibrte auch aus, was man von ihm verlangte. Seit dem Anfalle
Incontinentia urinae et alvi. Auch verlangte er nie zu essen und duBerte nie
Hunger. Das Schlucken war sehr erschwert. Seit Marz anderte sich in dem
Zustande des Pat., der zu Hause verpflegt wurde, nichts mehr. Gegen die
Anfalle erhielt er Brominal. Die Anfélle hatten nach der Lihmung erst monate-
lang ausgesetzt, traten dann aber wieder auf, nur nicht mehr so oft wie vorher,

Abb. 1. Linke GroBhirnhemisphére griéBer als die rechte. Flachenhaft ausgedehnte
tuberdse Sklerose, linke Stirn- und Zentralwindungen.

Am 8.10.46 wegen Epilepsic nach Unfall der Universitiits-Nervenklinik
Leipzig iiberwiesen. Hier wurde eine linksseitige Pneumonie festgestellt mit
hohen Temperaturen. Herz nach links stark verbreitert. Neurologisch Anisokorie
mit trager Pupillenreaktion, Kehrer positiv, aphasische Stérungen, die nicht
néher zu kliren waren, da Pat. bewuBtseinsgetriibt und nicht ansprechbar war,
spastische Parese der Beine. Eine genaue Untersuchung konnte wegen des
schlechten Allgemeinbefindens des Pat. nicht vorgenommen werden. Beiderseits
hochgradige Stauungspapille, so daB ein Hirntumor neben einem GefiBproze
differentialdiagnostisch in Erwédgung gezogen wurde. Der Pat. verstarb an der
Pneumonie am 10. 10. 46.

Dje Sektion des Gehirns ergab folgenden iiberraschenden Befund: 1680 g
schweres Gehirn, betrichtliche Asymmetrie beider GroBhirnhemisphéren (Abb. 1).
Deshalb wurde im vorderen Drittel des Balkens in frontaler Richtung ein Schnitt
durch beide GroBhirnhalbkugeln gelegt (Abb. 2). Hier betragt die Breite der
rechten GroB8hirnhemisphéire 6 em, die der linken 8 cm. Der linke Seitenventrikel



Uber eine Spatform der tuberdsen Hirnsklerose. 179

erscheint am Sept. pellucidum spaltartig verengert, der rechte betrichtlich
erweitert. Bei der Betrachtung beider GroBhirnhalbkugeln ergaben sich noch
folgende sehr auffallige Differenzen im makroskopischen Bild der Oberfliche der
Windungen. Es handelt sich um einen atypischen Fall von tuberidser Hirnsklerose,
bei der die rechte GroBhirnhemisphére vollig verschont blieb.

Die sklerotischen Verinderungen der linken Stirn- und Zentralwindungen
sind in der ersten Form nach’ Prriizzrs Einteilung entwickelt. Die erkrankten
Windungsabschnitte haben ibre Konfiguration behalten und sind nur verbreitert,
aber sonst zeigen sie alle die charakteristischen Merkmale der tuberdsen Sklerose

Abb. 2. Frontalschnitt durch beide Hemispharen. Rechte Hemisphdre frei von Sklerose.
Linke Hemisphére schwer sklerotisch. Stirnhirnrinde und Mark auffallend weiB.
Weiter unten: Der groBe gliomatose Tumor: Spongioblastom.

wie die weiBliche Verfarbung, die lederartig bzw. knorpelartig harte Konsistenz.
Die Oberflache der erkrankten Windungen ist nicht grobhdckerig und tumor-
artig wie bei der zweiten Form nach PErrizzr gewuchert, sondern nur in seichte
Furchen gelegt und faltig. AuBer diesen charakteristischen Verinderungen des
linken Stirnhirns und der linken Zentralwindungen findet sich noch ein ziemlich
groBer, scharf umschriebener Geschwulstknoten von ovaler Form, der im weillen
Marklager des linken Stirn- und Schlafenlappens eingebettet ist. Der Tumor
reicht nach vorn bis in die Hohe der vorderen Commissur und hat eine rundliche
ovale Form. Er ist grauweiB gefirbt und etwas dunkler als das weiBle Mark. In
der Konsistenz ist er hirter als das umgebende Mark. In der Gegend des vorderen
Drittels des Balkens betragen die MaBe 3:31f, cm. Nach hinten vergréBern sich
die MaBe des Tumors und betragen in der Mitte des Balkens, wo er seine gréBte
Ausdehnung erreicht, 4—5 ecm. Lateral reicht der Tumor bis an die Rinde der
Inselwindungen, nach oben bis zur Mitte der 3. Stirnwindung, nach unten
erreicht der Tumor die 2. Schlifenwindung. Medial greift er auf die Stamm-
ganglien (Nucleus lentiformis) iiber und nihert sich der inneren Kapsel. Dann
wird der Tumor wieder kleiner und endet in der Gegend der hinteren Commissur.
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Sonst fehlen an allen Stellen des Geohirns makroskopisch erkennbare krankhafte
Verdnderungen.

Histopathologische Untersuchung. Im Gegensatz zu den frither von
nir verdffentlichten Fallen von tuberdser Sklerose werde ich besonders
die Verdnderungen hervorbeben, durch die sich unser jetziger abnormer
Fall von Spitform von den frither untersuchfen Fillen histologisch und
auch klinisch wesentlich unterscheidet. Die sklerotischen Verdnde-
rungen sind bei unserem vorliegenden Falle auf das linke Stirnhirn,
die Zentralwindungen, angrenzende Insel-, Schlifenwindungen be-
schrinkt. Die linken Parietal- und Occipitalwindungen sind frei von
sklerotischen. Wucherungen, ebenso die ganze rechte Grofhirnhemi-
sphire. Entsprechend dem Typus I nach PrLrizz1 sind die genannten
Windungen nicht grobknotig und tumorartig gewuchert, sondern die
Windungen, erscheinen im wesentlichen verbreitert, auf der Oberfliche
runzelig und gefurcht. Ganz aufféllig ist die betréchtliche VergroBerung
der linken GroBhirnhalbkugel bei Verschonung der rechten, fiir die als
Ursache ein grofer umschriebener Tumor im Mark der linken GroShirn-
hemisphire gefunden wird. Die erkrankten Windungen wurden haupt-
séchlich mit der Nisslfdirbung, Gliafirbung, Markscheidenfirbung,
Fibrillenfirbung untersucht. Die Gliawucherungen sind iberall sebr
betrachtlich in den erkrankten Windungen entwickelt. Doch sind sie
viel gleichméBiger, und die grobknotigen tumorartigen Gliawuche-
rungen fehlen. Eine unregelmiBig zackige und faltige duBere Rinden-
kontur bildet die Gegend der stirksten sklerotischen Wucherungen,
die in gefirbtem Priparat einen dunkelvioletten, sehr derben Saum
aus grobfaserig gewucherter Glia bildet. Unter dieser stark gewucherten,
gliosen Randzone findet sich ein breites Gebiet, wo die Gliawucherung
lockerer ist und aus vielen groBen faserreichen Astrocyten besteht.
Nur an den hier durchschnittenen BlutgefiBlen findet sich auch ein
Ring grobfaseriger Gliawucherungen. Nach dem Mark der Windungen
zu wird die Gliawucherung wieder sehr dicht und bildet in der Tiefe
der Windungen ein breites dunkelviolettes Feld. Im Markfaserbild der
erkrankten, Windungsabschnitte féllt je nach der Stérke der vor-
handenen Gliawucherungen eine mehr oder weniger betréchtliche Rare-
fikation der Markfasern auf. Doch finden wir auch in dem Stratum
zonale der Rinde noch zahlreiche gut gefirbte, manchmal sogar auf-
fallend dichte Markfaserbiindel, die stellenweise etwas atypisch ge-
wuchert erscheinen. Was mich am Zellbild der erkrankten Windungen
zunidchst am meisten interessierte, war die Frage, finden sich auch bei
diesem Falle von Spitform der tuberdsen Sklerose die fiir die tumor-
artige und grobknotig gewucherte Form der tuberdsen Hirnsklerose so
charakteristischen groBen Zellen aus Spongioblasten und Neuroblasten.
Soweit ich die erkrankten Windungen untersuchen konnte, habe ich
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keine solchen atypisch gewucherten grofien Zellen nachweisen kénnen,
wenngleich die Cytoarchitektonik in der erkrankten Rinde iiberall
erheblich gestort erscheint. Man findet wohl auch abnorm vergréfierte
Ganglienzellen, aber nicht von der Form, wie ich sie regelmifig bei
allen meinen bisher untersuchten Fillen von tubertser Sklerose antraf.
Wohl aber ist das Zellbild an vielen Stellen der Rinde, besonders den
oberen, aber auch tieferen Stellen mit starker Gliaproliferation oft so
schwer gestort, da Reihen von Ganglienzellen ganz verschwunden
oder stark gelichtet sind.

Histopathologie des grofen Marktumcrs. Der Tumor im Mark der
linken Grofhirnhemisphére ist gut gegen das umgebende Mark ab-
gegrenzt und zeigt bei der mikroskopischen Untersuchung einen von
den, Ventrikelknoten der tuberdsen Sklerose des Gehirns abweichenden
Bau. Beziehungen zum Ependym der Ventrikel bestehen nicht. Bei
verschiedenen Fiarbungen erscheint der Tumor sehr zellreich und ist
aus rundlichen, ovalen, polygonalen, spindelférmigen, meist auffallend
groflen Zellen zusammengesetzt. Ganz besonders fillt auf, daBl ein
Teil der groBen Gliazellen in einem Fortsatz ausliuft und mit den
unipolaren Spongioblasten iibereinstimmt. Es handelt sich also um
einen Tumor, der als Spongioblastom den eigentlichen Gliomen nahe-
steht.

Was bei unserem atypischen Spatfalle von tuberdser Sklerose unser
groBtes Interesse beamspruchen darf, ist der mit ibr verbundene, im
Mark der linken Grofhirnhalbkugel entstandene Tumor. Alles spricht
dafiir, daB die Geschwulst und die tuberdse Sklerose in der linken
GrofBhirnhalbkugel auf der gleichen pathogenetischen Grundlage ent-
standen sind. Das Endresultat dieses kombinierten Entwicklungs-
prozesses von Sklerose und Tumor war ein betrichtlich vergroBertes
Volumen der linken Grofhirnhalbkugel, das die schweren Symptome
des wachsenden Hirntumors ausldste und nach 5jihriger Krankheits-
dauer zum Tode des Patienten fithrte. Eine derartige Verlaufsform
der tuberdsen Hirnsgklercse in Kombination mit einem groBen Hirn-
tumor ist eine ganz ungewdhnliche und sehr seltene Beobachtung.
In der Literatur fand ich nur wenige derartige, wenn auch nicht in
allen Purkten tibereinstimmende Fille, zuerst dem von BERLINER?2

Ein 26jahriger Kaufmann zeigt seit dem 20. Lebensjahre Hirntumorsymptome,
besonders Stauungspapillen, Erbrechen, dann Kriampfe. Es besteht ein Adenoma
sebaceum (PrINGLE). Tod nach einer Lumbalpunktion. In der Hirnrinde ein
typischer sklerotischer Herd. AuBerdem ein walouBgrofler Tumor am Boden des
rechten -Seitenventrikels. Viele kleine bis linsengroBe Ventrikelknétehen. Der
groBle Tumor besteht aus polygonalen, dreieckigen, spindelférmigen Zellen und
dhnelt einem Gliom.

Der zweite einschligige Fall wurde von ScEUSTER?® beschrieben. Bei diesem
handelte es sich um einen 16 Jahre alten Lebrling mit voll entwickeltem Naevus

Arch. f. Psychiatr. u. Z. Neur, Bd. 182. 12a



182 Huveo Kurs:

gebaceus im Gesicht. Er lernte.in der Schule schlecht. Spiter ohnmachtsartige
Anfille, dann zunehmende Stauungspapille. Nach einem schweren epileptischen
Anfalle Tod im 16. Lebensjahre. Die Sektion ergab: Typische harte Knoten
und Herde der tuberésen Sklerose und ein pflaumengroBer Tumor im Corpus
striatum. ScHusrER hebt hervor, daB die tiberraschende Kombination von
tuberdser Sklerose und @liom kein zufilliges Zusammentreffen darstellt, sondern
das Gliom das Zwischenglied zwischen einer Geschwulst und der tuberdsen
Sklerose bildet.

Bei den beiden Féllen von Kavrmany{und FiscEEr3, die dem hier referierten
Falle ScEUsTERs nahestehen, handelt es sich um 1 bzw. 2 haselnuBgroBe
Tumoren, die in den Seitenventrikel hineinragten. Doch wiesen diese Tumoren,
was SCHUSETR besonders hervorhebt, den typischen Bau der Ventrikelknoten aunf.

In meiner Sammlung besitze ich noch eine Anzahl von GroBhirn-
schnitten (Nissi-Priparate), die mir fiir das hier behandelte Problem
der Entwicklung von grofieren Geschwiilsten im Gehirn neben den
typischen Verdnderungen der tuberdsen Sklerose bedeutungsvoll und
mitteilenswert erscheinen. Sie betreffen ein junges (18 Jahre altes)
Miadchen, das sich aus dem Fenster herabgestiirzt hatte. Hs fanden sich
zahlreiche und ungewdhnlich grofle Tumoren, die sich simtlich als reine
Ventrikeltumoren bei der tuberdsen Sklerose erwiesen (Abb. 3). Man
stellt in den Nissr-Priparaten grofie Gebiete fest, wo die Zellen aufler-
ordentlich stark rarefiziert sind. Auch grofie Neuroblasten und Spongio-
blasten werden festgestellt. Nur iiberwiegt bei diesem Falle die unge-
wdhnlich zahlreiche Entwicklung der grofien Ventrikeltumoren. Die
GroBe dieser Geschwulstknoten erreichte 2,7 :-1,7 em. KEs kann wohl
kein Zweifel bestehen, daB bei der hochgradigen Entwicklung der
Tumoren in den Ventrikeln es zu dem Krankheitsbild des Hirntumoz-
komplexes kam, der wahrscheinlich die Ursache des Selbstmords
bildete.

Wenn wir nun kurz noch einmal zusammenfassen, was unser Fall
von Spitform der tuberdsen Hirnsklerose und der in den. letzten
5 Jahren des Lebens des Kranken als rasch wachsender Hirntumor
ablaufende KrankheitsprozeB lehrt, so ist zuniichst hervorzuheben,
daB unser Fall die Bezeichnung Spitform der tuberdsen Sklerose in
vollem Umfange verdient. Denn es handelt sich um einen Mann, der
korperlich und geistig vollwertig war und viele Jahre als Schmied
und Lastkraftwagenfahrer einen schweren Beruf ausiibte, ohne daB
jemals Stérungen, die auf ein spiteres Hirnleiden hindeuteten, auttraten.
Korperlich konnte nichts festgestellt werden, was an das so verhéngnis-
volle Hirnleiden denken lieB. So fehlten alle Hauterscheinungen
(Naevi), die fiirr die Diagnose der tuberdsen Sklerose so bedeutungsvoll
sind, vollsténdig.

Wenn wir nun die Frage aufwerfen, ob in histopathologischer Be-
ziehung charakteristische Merkmale sich finden, die unserem Falle von
Spitform der tuberdsen Sklerose eine Sonderstellung einrdumen, so
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trifft das in gewisser Beziehung zu. Der sklerotische Krankheitsproze3
war bei unserem Falle nur auf die vordere Hilfte der linken Grofhirn-
halbkugel beschrinkt. KEs handelte sich um eine flichenhaft aus-
gedehnte, fast konfluierende Sklerose der erkrankten Windungen des
Gehirns, aber die grobknotige, tumorartige Wucherung der Glia fehlte.
Ferner fehlten die besonders bei jugendlichen Individuen so charakte-
ristischen abnormen, groflen Neuroblasten und Spongioblasten im
Gehirn, Uber Mischtumoren der Nieren kann nichts gesagt werden, da

Abb. 3. GroSe Ventrikeltumoren bei einem 18 Jahre alten, an tuberdser Sklerose
leidenden Mé#dchen, das durch Suicid endete.

eine ganze Sektion nicht ausgefithrt wurde. Im Gehirn wurden Ven-
trikeltumoren vollig vermiBt. Was nun die Entwicklung des groBen
gliomatdsen Hirntumors, des Spongioblastoms in der linken GrofBhirn-
halbkugel anlangt, so bilden die beiden Fille von BERLINER und
ScHUSTER analoge Beobachtungen. Aber es handelt sich bei beiden
Fillen um jugendliche Individuen. Der Fall von BERLINER war
26 Jahre alt, der von ScHUSTER 16 Jahre. Beide Patienten waren
Trager eines typischen Adenoma sebaceum (PRINGLE), wodurch die
Diagnose des Leidens wesentlich erleichtert wurde. Beim Falle
ScrUSTER wurde die genaue Diaghose auf tuberdse Sklerose und
Hirntumor auch gestellt.

Was nun die beiden Fille von KaUuFMANN und FiscHER anlangt,
wo grofle Tumoren des Gehirns vom Bau der Ventrikelknoten fest-
gestellt wurden, so finden die beiden Fille in unserer Beobachtung aus
der Universitits-Nervenklinik Leipzig (18jahriges Midchen, das durch

Arch, f. Psychiatr. u. Z. Neur. Bd, 182. 12h



184 Huco Kurs:

Suicid endete) ein Analogon, nur mit dem Unterschied, daB bei ihr die
grofen Ventrikelknoten besonders zahlreich entwickelt waren.

Als ein weiterer Fall von tuberdser Sklerose (Spitform) mufl auch
der Fall gelten, tiber den GurTMANN® 1925 unter der nicht zutreffenden
Diagnose sklerosierende Encephalitis berichtet¢, die aber spiter von
HArrLerRVORDEN’ als tuberdse Sklerose erkannt wurde. Der Autor hatte
wegen des Fehlens von Haut- und Nierenverinderungen sich nicht
entschlieBen konnen, diese Diagnose zu stellen. Es handelte sich um
einen ganz atypischen Verlauf der BourNmviLreschen Krankheit.
Nervise Storungen traten bei diesem Falle erst im 47. Lebensjahre auf,
und er erreichte ein Alter von 77 Jahren, nachdem er es im Leben zu
erheblichem Wohlstand gebracht hatte. Dieser Fall war nicht mit
einem Hirntumor verbunden, und es fanden sich bei der Sektion mehrere
buckelférmige weiBle Knoten, die fiir die richtige Diagnose entscheidend
waren. Auch bei der Sektion unseres Falles muBten gewisse diagnosti-
sche Schwierigkeiten iiberwunden werden. Zwar erschienen mir die
erheblichen sklerotischen, Verinderungen in der vorderen Hilfte der.
linken, Grofhirnhemisphéire vom Typus I nach Prrrizzr als durchaus
beweisend fiir die BourNEVILLEsche Krankheit, aber es fehlten alle
charakteristischen, Hautverinderungen, und ein Sektionsbefund des
ganzen Korpers war nicht erhoben worden. Bei der histopathologischen
Untersuchung des Gehirns wurden keine charakteristischen grofen
Zellen und keine Ventrikelkntchen gefunden. Da es nun bekannt ist,
daB alle die Komponenten, die die Diagnose der BoURNEVILLEschen,
Krankheit erleichtern, fehlen kénnen und anscheinend gerade bei den
Spatfillen dieser Krankheit, so war es notwendig, einer weiteren Kom-
plikation bei unserem Falle eine besondere Bedeutung beizumessen, der
Kombination der Hirnsklerose mit dem Tumor, dem Spongioblastom.
Da, wie oben festgestellt wurde, tuberése Sklerose und Hirntumor sich
gleichzeitig in der linken GroBhirnhalbkugel und auf der gleichen patho-
genetischen Grundlage entwickelt hatten, es sich aber nicht um eine rein
zufillige Vergesellschaftung beider Befunde handeln konnte, zumal
schon mehrere solche Fille bekannt geworden sind (Fall ScHUSTER und
BeruiNER), so kann an dem kausalen Zusammenhange zwischen tuber-
oser Sklerose und Hirntumor (Spongioblastom) nicht gezweifelt werden.
Gerade bei unserem Spitfalle von tuberdser Sklerose kann es nicht iber-
raschen, wenn die Anderung des Phinotypus sich dadurch offenbarte,
daB gewisse Komponenten, der tuberdsen Sklerose fehlten. Ein schlagende
Beweis fiir die Richtigkeit meiner Auffagsung ist die Tatsache, dal
beide obengenannten Fille von ScHUSTER? und BERLINER? mit der
Kombination von tuberdser Sklerose und Hirntumor im jugendlichen
Alter von 16 bzw. 26 Jahren standen, und bei beiden sich ein typischer
Naevus (PriNgLE) im Gesicht entwickelt hatte.
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Ich mo6chte noch wenige Bemerkungen anfiigen, die ein tief idio-
tisches Midchen betreffen, das ich in meiner Arbeit iiber den Erb-
gang der tuberdsen Sklerose histologisch eingehend beschrieben habe.
Spéter fand sich bei der Untersuchung eines ungewohnlich stark ent-
wickelten sklerotischen Herdes in einer Stirnwindung eine Partie, wo
eine ganz betrichtliche Wucherung von Neuroblasten vorhanden war,
die in eine exzessive Wucherung von Fibrillen eingebettet war. Sonst
fand ich bei zahlreichen Fallen von tuberdser Sklerose mit reichlichen
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Abb. 4. Kleines Spongioblastom bei einem 6 Jahre alten, idiotisch epileptischen Kind,
das an tuberdser Sklerose litt.

grofen Neuroblasten stets an diesen Stellen eine Rarefikation der
Fibrillen. Aber hier war es zu einer starken Vermehrung der Fibrillen,
gekommen. Diese Stelle hebt sich auch im Markfaserpriaparat dadurch
ab, daB im Bereiche der stark gewucherten grofien Zellen und Fibrillen
die Markfasern auBerordentlich gelichtet sind, ja vollstindig fehlen.
Es besteht kein Zweifel, dal an dieser massigen Fibrillenwucherung
es gar nicht zu einer Entwicklung der Markscheiden gekommen ist,
daB es sich also um marklose Fibrillen handelt.

Hier ist noch ein weiterer Befund desselben Falles zu erwidhnen, der
in naher Beziehung zu der Frage der Entstehung von gliomatdsen
Tumoren (Spongioblastome) bei der BourneviLLEschen Krankheit
steht. Grosus® und STrRAUSSS haben 1925 iiber klinisch-anatomische
Beobachtungen an 16 Fillen von Spongioblastomen berichtet, die
einer embryonalen Vorstufe der Gliazellen entstammen und aus riesen-
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groBen Zellen, birnenférmigen Zellen und indifferenten einzelligen
Elementen bestehen. Bemerkenswert ist, dafl sie unter diesen 16 Fillen
3 feststellen konnten, wo auler den Tumoren noch andere Befunde
der tuberdsen Sklerose vorlagen. Unter meinen Priaparaten vom
idiotisch epileptischen Kind, das an tuberdser Sklerose verstorben war,
fand ich mehrere miliare Knétchen im Zentrum des Windungsmarks
vom gleichen histopathologischen Bau wie die Spongioblastome (Abb. 4).
Auch dieser Befund beweist, welche nahen genetischen Beziehungen
zwischen Spongioblastomen und BournrviLLEscher Krankheit be-
stehen.

Unser Fall von Spatform der tuberdsen Hirnsklerose beweist iiber-
zeugend den polymorphen Charakter dieser Krankheit, sowohl was
die klinische Symptomatologie als auch die histopathologische Befunds-
erhebung anlangt. Mit wenigen anderen Beobachtungen aus der
Literatur bestitigt er die Tatsache, daB die tuberdse Sklerose des
Gehirns auch unter den Erscheinungen eines rasch wachsenden Hirn-
tumors zum Tode filhren kann, und dalf die bei solchen atypischen
Fillen gefundenen Spongioblastome sehr nahe genetische Beziehungen
zur BoUurNEvVILLEschen Krankheit verraten.
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