
Archiv ffir Psychiatrie und Zeitschrift Neurologie, B4. 185, S. 326--344 (1950). 

Aus der II. Medizinischen Klinik und Poliklinik der Medizinischen Akademie, 
Diisseldorf (Leiter: Prof. Dr. G. ]3ODECtITEL), 
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Mit 8 Textabbildungen. 

(Eingegangen 15. Dezember 19d9.) 

Das Vorkommen organ-neurologischer Symptomenbilder beim Morbus 
t~ECKL~GHAUSEN (M. R.), hat  yon jeher die Aufmerksamkeit  der Neuro- 
logen beansprucht. Entweder t re ten Tumoren an den tiefer gelegenen 
Nervenst~mmen, an den Rfickenmarkswurzeln, an den Hirnnerven auf, 
oder wir finden blastomatSse Ver/~nderungen versehiedenster Strukturen 
am Zentralorgan selbst oder an dessen Hfillen. Kein Wunder, dab eine 
ungeheure Anzahl yon Ver6ffentliehungen sieh mit diesem Gegenstand 
befal~t. Die Diagnose erseheint klar und eindeutig, wenn bei neurologi- 
schen Syndromen charakteristische Hautver~nderungen nach Art der 
Naevi und der Haut tumoren  auffallen. Zwar hat die Erfahrung gelehrt, 
dab praktisch gesehen neben den Wurzelneurinomen das Acusticus- 
neurinom und das Spongioblastom des Opticus und der Hypothalamus-  
gegend die ,zentrale Neurofibromatose" ausmachen, aber man hat dabei 
auch echte, meist multiple Endotheliome (Psammome) an der barren 
Hirnhaut  gesehen, die ihrerseits eine Vielgestaltigkeit der Symptomen- 
bilder bedingen k6nnen. Von den Histopathologen wurden weiterhin 
diffuse oder herdf6rmige Gliawucherungen, Gef~6anomalien und Zell- 
atypien der Glia beobachtet,  aber diese fallen vielleieht fiir das klinische 
Bild weniger ins Gewicht. Auch hat  die histologische Durchforschung des 
Zentralorgans gewisse Beziehungen zur tuberSsen Sklerose aufgedeekt, 
was in diagnostischer Hinsicht um so interessanter ist, als man des 5fteren 
aueh ein Adenoma sebaceum (PgI~GLE) beobaehtet.  Nieht genug, man hate 
das •ebeneinander yon tuber6ser Sklerose, Neurofibromatose und cere- 
braler Angiomatose besehrieben und damit  gezeigt, wie sich bier Ent-  
wieklungsstSrungen und Blastombildungen iibersehneiden. 

Ffir den Kliniker spielt die exakte Diagnose insofern eine Rolle, als sie 
die Indikation zu einem eventuellen Eingriff abgibt, fiber dessen Prognose 

* ]-Ierrn Prof. Sc~OLZ zum 60. Geburtstag. 
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der Patient und seine AngehSrigen nieht nur beziiglich des Operations- 
erfolges, sondern auch beziiglieh der weiteren Lebenserwartung auf- 
gekl~rt werden miissen. Jeder erfahrene Neurologe und Neuroehirurg hat 
aber gerade bei operativ angegangenen M. R. immer wieder Entt~usehun- 
gen erlebt, die urn so unangenehmer waren, als sp~ter die Anverwandten 
des Kranken durehblieken lie•en, da~ man angesichts der nun offenbar 
gewordenen Grundkrankheit  mit der ihr eigenen Multiplizit~t der Tumo- 
ren ihnen doch yon vornherein hgtte reinen Wein einsehenken miissen. 

Ich sagte vorhin, die Diagnose eines M. R. ist leicht, wenn die typischen 
Hautvergnderungen yon vornherein auffallen, aber oft sind sic nicht 
stgrker ausgepr~tgt ; man mu~ dann auf sie aehten, bzw. nach ihnen suchen, 
und wenn man iiberhaupt nicht an die M5glichkeit eines M. g .  denkt, 
kann man sie iibersehen. Im Laufe der letzten Jahre konnten wir a n  
unserer Klinik eine I~eihe derartiger ,,formes frustes" yon peripherer 
Neurofibromatose beobachten, bei Welchen die zentralnerv5sen Sympto- 
me vornean standen, aber die Hautvergnderungen nut  angedeutet waren, 
und die deshalb zun~ehst a]s M. R. nicht erkannt worden waren. Besteht 
nun iiberhaupt eine direkte Beziehung zwischen der Intensit~t der Haut- 
ver~nderungen und dem Auftreten zentralnervSser Erseheinungen ? Das 
ist bestimmt nicht der Fall; denn es gibt zweifellos Fa!le yon M. R., wo 
die Hautveranderungen aul~erordentlieh stark entwiekelt sind, ohne dal~ 
sich neurologisehe Erscheinungen nachweisen lassen und beim Weiter- 
verfolgen der Katamnese aueh hie zur Beobachtung kommen. Wir unter- 
suehen prinzipie]l bei jedem Fall yon M. 1~., ob er neurologisehe Sym- 
ptome hat oder nicht, den Liquor. Wir haben dabei immer wieder F~lle 
mit st~rksten Hautvergnderungen beobaehte~, bei welehen bei negativem 
neurologischem Befund der Liquor negativ war und bei spgterer Kontrolle 
aueh blieb. 

Ein erfahrener Dermatologe fragte mich jiingst nach der H~ufigkeit 
neurologischer Ausfallserseheinungen beim M. R. Er  selbst hs obwohl 
er ein sehr gro6es Krankengut  fiberblicke, neurologische Komplikationen 
nut  sehr selten dabei gesehen. Nach unseren Erfahrungen scheinen nun 
die neurologischen Komplikationen h~ufiger gerade bei solehen F~llen 
vorzukommen, die nnr relativ geringfiigige Hauterscheinungen auf- 
weisen. Ich sage scheinen, denn as ist anzunehmen, da~ Kranke mit 
starken Hauterseheinungen in erster Linie den Dermatologen aufsuehen, 
der dann, wenn neurologische Komp]ikationen auftreten, sit direkt 
dem Chirurgen bzw. Neuroehirurgen zuschickt, so dal~ sie dem Neurolo- 
gen entgehen kSnnen. Auf der anderen Seite werden Kranke mit ge- 
ringen, oder iiberhaupt nieht auffallenden Hautvergnderungen beim In- 
erseheinungtreten yon L~hmungen oder ttSr- oder SehstSrungen nur den 
Internisten, Ophthalmologen, Oto]ogen oder Neurologen aufsuchen, der 
angesiehts der geringfiigigen Hautvergnderungen dann keine Veran- 
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lassung sieht, den Dermatologen hinzuzuziehen. Dies erkl~irt zum Teil 
den Unterschied im Krankengut des Dermatologen einerseits und des 
Internisten und Neurologen andererseits. Zweifellos wird aber wegen der 
Geringffigigkeit der ttauterseheinungen die Diagnose des M. R. bei sol- 
chen F~tllen zun~ehst gar nieht gestellt, und zwar vor allem im Kindes- 
alter. Wissen wir doeh auf Grund der vielf~ltigen Erfahrungen im Schrift- 
tum, daf~ sich die Hautver~nderungen womSglieh erst in der Pubert~t 
oder im Klimakterium, oder aueh w~hrend einer Schwangerschaft zeigen 
(vg]. LUNDT), w~hrend bei dem einen oder anderen sieh zentrale Aus- 
fallserseheinungen, z. B. naeh der Art eines raumbeengenden Prozesses 
im Spina]kanal oder in der Seh~delhShle sehon l~ngere Zeit manifestiert 
haben, Daf~ andererseits bei einer derartigen zentralen Form sparer die 
nur wenig entwiekelten, manehmal zun~chst aueh gar nicht vorhandenen 
Hautver~nderungen sich dann starker entwickeln bzw. hinzutreten, ist 
bekannt, aber diese kommen dann zu sp~t ffir unsere sehon gegebenen 
prognostisehen Ausblicke, die wir dem Kranken und seinen Verwandten 
erSffneten, bevor wir ihm die Operation anrieten. 

So ist mir der Fall eines jungen, sehr begiiterten M~dchens bekannt geworden, 
das yon einem Neurochirurgen durch Entfernung eines komprimierenden ~qeurinoms 
von einer Querschnittsls geheilt und zur grol]en Freude seiner AngehSrigen 
wieder arts Laufen gekommen war. 1--2 Jahre sparer traten K6r- und Gleichge- 
wichtsst6rungen, Kopfschmerzen und Erbrechen auf, undes wurde die Diagnose 
eines doppelsei~igen Acusticusneurinoms bei einem ~. R. gestellt, weft nun Haut- 
erscheinungen im Sinne einer peripheren Neurofibromatose oh•e weiteres auf- 
fielen. Die Eltern, erniichtert von dem nur scheinbaren Erfolg der Rfickenmarks- 
operation, gingen zu einem anderen Neuroehirurgen, der zwar mit Erfolg operierte, 
abet trotz gelungener Entfernung der beiderseitigen Neurinome des 8. Hirnrterven 
das Schicksal der jungen Dame nicht a~tfhalten konnte. Die sehr entti~usch~en Eltern 
machten, eben weil sie vor dem ersten Eingriff nicht richtig aufgekl~rt ware a, ihrem 
bedr~tr~gtea I-Ierzen Luft und kritisierten in unsachlieher Weise das K6nnen des 
zweiten Operateurs. 

Die Multiplizit~t der Wurzelneurinome beim M.R. zwingt uns, noch 
andere Komplikationen zu beriicksichtigen! So fiberwiesen wir einen 
15j~thrigen Jungen mit einem Quersehnittssyndrom in HShe des mittle- 
ren Brustmarkes dem Neuroehirurgen zur Operation. Die Hautersehei- 
nungen waren nur gering ausgepr~gt. Bei der Operation wurden mehrere 
Nenrinome an der Stelle der Quersehnittsl~sion entfernt, abet die Son- 
dierung ergab 2--3 em unterhalb noeh eine Verlegung des Wirbelkanals, 
die aber nieht dem Stop bei der Myelographie entsprach und die auch 
nicht mit der k]inisehen HShendiagnose iibereinstimmte. Trotz der Ent- 
fernung der zweife]los in erster Linie komprimierenden Neurinome, ging 
das Querschnittsbild wohl beziiglich der Sensibilit~tsstSrungen zuriiek - -  
diese riickten tiefer - - ,  aber die Spastizit~t nahm noch mehr zu, so dab 
man den Eindruek hatte, dab die unterhalb der ersten Kompression 
gelegenen, bei der Operation erst festgeste]lten Tumoren, im AnschluB 



Zur Klinik der zentralen Formen der Neurofibromatose. 329 

an den E ingr i f f  sehnel ler  wuehsen, und dadureh  den Operat ionserfolg  
i l lusoriseh maehten .  

Aueh in t ramedul l~ re  Gliome k6nnen be im M. R. neben  den Wurzel -  
neur inomen  v o r k o m m e n  und  womSglieh lange l a t e n t  bleiben,  naeh e inem 
opera t iven  Eingr i f f  a b e t  zn unvorhergesehenen und t iber rasehenden Sym- 
p tomen  Anlal3 geben,  und  zwar is t  es dann  en tweder  zu pos tope ra t iven  
H~morrhag ien  in solehe minde rwer t igen  Gewebss t ruk tu ren  gekommen,  
oder  solche intramedull /~re Tumoren  k6nnen naeh der  Opera t ion  ver- 
st/~rktes W a e h s t u m  zeigen. 

Ein 30j/ihriger Kollege war frtiher sehon einmal an einem Isehiadieusneurinom 
operiert worden. Neben einigen Naevi zeigte er aueh vereinzelte typische Neuro- 
fibrome in der tfaut. Wegen eines Quersehnittssynclroms in I-IShe des 3.--4. Dorsal- 
segmentes wurde er ol0eriert (Prof. FRet).  6--8 Tage nach dem Eingriff wurde der 
Chirurg yon einer rapiden Versehlimmerung der /~tiekenmarkssymptome iiber- 
raseht, um so mehr, Ms die operative Enffernung der komprimierenden Neurinome 
keinerlei Sehwierigkeiten gemaeht hatte. Naeh einer anf~ng]ieh naehweisbaren 
deutliehen Besserung versehleehterte sieh 1016tzlieh innerlaalb yon einigen Stunden 
das Symptomenbild wieder, die anf~nglieh spastisehe Parese wurde auf einmal vor- 
fibergehend sehlaff, die Sensibilit~tsst6rungen nahmen wieder zu, es kam zur Inkom 
tinenz. Der Liquorbefund /tnderte sieh auffallenderweise dabei nieht. Erst ganz 
langsam klangen irmerhalb yon Mortared1 diese schweren Symptome wieder etwas 
ab, die sehlaffe Parese wurde wieder spastiseh, abet es blieb eine merkwiirdige 
Neigung zu spontanen spinalen Klonismen im Bereieh der Beine, die sehlieBlieh fiir 
den Pat. sehr qu~lend wurden. 

Die pl6tzlieh einsetzendeVersehleehterung, 8 Tage naeh der gelungenen Entfernung 
der urspr/inglieh komprimierenden Wurzelneurinome, l~13t sieh meines Eraehtens 
der Verlauf entweder dutch eine postoperative Sp/~th~tmorrhagie - -  vielleieht ent- 
standen dutch Zug an den hinteren Wurzeln - -  erkl~ren, wenn man nieht iiberhaupt 
annehmen will, dab sehon intramedull~re Ver-~nderungen im Sinne einer spinalen 
Gliomatose bestanden haben, in welehe es dureh den Eingriff zur Sp~tblutung ge- 
kommen ist. Abet mit solehen Komplikationen mug man eben beim M. R. reehnen 
und sie aueh den Angeh6rigen gegeniiber andeuten. Deshalb ist die exakte Diagnose 
dieses Krankheitsbildes bei neurologisehen Zustandsbildern yon groger Wiehtigkeit. 

F/~lle mi t  nur  ganz ger ing en twieke l t e r  oder  seheinbar  fehlender  peri-  
pherer  Neuro f ib roma tose  s ind aber  oft gar  n teht  so le ieht  zu erkennen.  
Die folgenden Beispiele  aus unserem K r a n k e n g u t  m6gen dies beleuehten.  
Bevor  ieh auf  E inze lhe i t en  eingehe,  sei aus d idak t i sehen  Gri inden kurz  
aufgez~hlt ,  was dem Neurologen be im M . R .  vornehml ieh  begegnet ,  
wobei  ieh au f  ausgefal lene K o m p l i k a t i o n e n  zun/iehst  verz iehten  muB, 
um den Leser  n ieh t  zu verwirren ,  l~iehten wit  uns zun/~ehst naeh den 
I~ i i ekenmarkskompl ika t ionen!  Neben  den Tumoren  an  t iefer  gelegenen 
Nerven,  die im Gegensatz  zu den oberf l~ehl iehen F i b r o m e n  der  I-Iaut- 
nerven  neura lg i forme und  neur i t i sehe  S y m p t o m e  hervorrufen,  s ind es 
vor  a l lem die das  I~i iekenmark kompr imi e r e nde n  Wurze lneur inome,  die 
den K r a n k e n  zum Neurologen f~hren.  Diese t r e t en  dann  als ex t ra -  
medull/~re, i n t r adu ra l e  Tumoren,  vor  a l lem gerne im Caudabere ieh  in 
Erseheinung.  Aueh sogenannte  Sanduhrgesehwi i l s te  s ind n ieht  selten,  
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die sich intraspinal  entwiokeln, durch die Wirbell6cher (ira l~Sntgen- 
bild Erwei terung derselben l) aus dem Wirbelkanal  herauswaohsen und 
das lZiiekenmark komprimieren und oft erhebliehen Umfang  annehmen.  
Dabei sind in der Regel im Gegensatz zum singul~ren Neurinom, das uns 
ja auoh aufterhalb der Neurof ibromatose  begegnet,  multiple Tumoren  
v0rhanden.  

So haben wir vor kurzem eine 33 j~hrige Pat. (G, B.) yon unserem Neurochirurgen 
(Dr. KUHLENDAHL) operieren lassen, die lediglich fiber l~stige Sehmerzen im Bereich 
der AuSenseite des re. Beines, vor allem nachts, klagte, die sich als eehte Wurzel- 
sehmerzen auf ttus~n, Pressen, Niesen verst&rkten. Der lumbale Liquor deekte eine 
erhebliche EiweiSvermehrung (bis zu 200 mg~o), bei pathologisehem Queckenstedt 
und einer Pleocytose von 213/3 Zellen auf. Der neurologische Befund war vSllig 
negativ, nur beim Bfieken fiel eine gewisse Versteifung der Lendenwirbels&ule im 
Bereieh des 1. und 2. Lendenwirbels auf, aueh fand sich rSntgenologisch dort eine 
geringe EntkMkung am Ansatz der Wirbelbogen yon L 2. Die Myelogr~phie ergab 
einen deutlichen Stop in HOhe yon L 1, und bei der Operation konnten 3 Neurinome 
yon Dattelkerngr6Be entwickelt werden. Die Beschwerden der Pat. klangen ab. 
Erst bei der Nachkontrolle fanden wir ein paar Milchka/]ee/lecke, die wit gar nieht 
gewiirdigt h&tten, denen wir aber angesiehts der multiplen Neurinome im Opera- 
tionsbereieh Beaehtung schenken muBten. Trotz des Fehlens anderer Hautver- 
&nderungen muBte zumindest der Verdacht auf eine abortive Form des M. R. aus- 
gesproehen weIden. Erst das weitere Schieksal der Pat. wkd Kl~rung bringen. 
Trotzdem haben wir angesiehts der Multiplizit&t der Neurinome der Kranken gegen- 
fiber durehblieken lassen, dal~ mit der M5glichkeit des Auftretens neuer ,,Knoten" 
zu rechnen ist. 

Es erhebt  sich die Frage, berechtigen schon ein oder mehrere Caf4-au- 
lait-Flecke zur Diagnose einer abor t iven  Form der peripheren Neuro- 
f ibromatose ? Das mul~ verneint  werden, denn nach den Stat is t iken der 
Dermatologen (vgl. SIEMENS) treffen wir Milchkaffeefleeken bei 1/3 his 1/2 
aller Menschen an. Abet  das g]eichzeitige Vorkommen yon Pigmentnaevi ,  
aueh wenn sie nur  gering an Zahl sind, mit  Wurzelneur inomen oder 
eigentlichen zentralen Neur inomen oder Spongioblastomen, mull doch 
besonders gewertet  werden, insbesondere in Zusammenhang  mit  dem Vor- 
kommen  einer peripheren Neurof ibromatose bei anderen Familienmit-  
gliedern. Es sei hier nur  an eine Mitteilung yon ]:~ETTELBAC]~ und SCHUTZ- 
]3ACH erinnert,  die bei einem 3jahrigen Madchen zu Lebzeiten beider- 
seitige Opticusneurinome diagnostiziert  hat ten.  Das Kind  bot  an der 
H a u t  gar nichts, der Vater wies zahlreiche Hau t t umoren  ohne Pigment-  
anomalien auf. Bei der Sektion des Kindes land sich der typisehe Befund 
eines Chiasmatumors und knotige Auftre ibungen an fast s~mtlichen 
hinteren Spinalwurzeln, an den Plexus und an den tiefer gelegenen peri- 
pheren Nerven.  Die Diagnose eines familiaren M. R. war hier nieht  zu 
bestreiten. 

Wir  sehen also, wie weitgehende Varianten wir zu berticksichtigen 
haben!  Die Hau t  kann also auch frei sein, wahrend wir bekannterma[~en 
bei der Neurof ibromatose neben den punktfSrmigen und fIeckfSrmigen 
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P igment ie rungen ,  den Milchkaffeeflecken, auch typische Ephel iden,  ab- 

hgngig vom Sonnenl icht ,  Naevi  anaemici  und  Naevi  teleaiigiectodes und  
die charakter is t i schen weichen Tumoren  be0baehten  kSnnen.  

Die Symptomatologie  k a n n  als Folge des  
mul t ip len  Befal lenseins vieler cervikaler 
t~i ickenmarkswurzeln bei gleichzeitiger Kom-  
pression des Halsmarkes  zun~chst  das Zu- 
s t andsb i ld  der amyotrophischen Lateralskle- 
rose nachahmen ,  zumal  gelegentl ieh st~rkere 
Wurzelsehmerzen und  grSbere Sensibil i t~ts-  
s tSrungen fehlen. K o m m e n  noch bulbgre Ziige 
als Folge der Neur inome an den motorischen 
H i r n n e r v e n  hinzu,  d a n n  wird das Nebenein-  
under  yon amyotrophischer  Lateralsklerose 
und  Bulbarpara lyse  in  Analogie zu den soge- 
n a n n t e n  nucle~ren Atrophien  den Untersueher  
irrefi ihren.  I n  besonders deut l ieher  Weise 
br ing t  dies eine yon P E ~ s Q u ~ s  mitgete i l te  
Beobach tung  zum Ausdruck,  bei we]eher die 
PIautbete i l igung ganz in  den H i n t e r g r u n d  
ge t re ten  war. Aueh un te r  unserem K r a n k e n -  
gut  f inder  sieh eine Khnliehe Beobachtung  : 

Bei einem 19j~ihrigen Mgdchen (A. C.) trat nach 
der Vorgeschichte am li. Bein eine ~uskelschwgche 
nach dem 8. Lebensjahr auf (Abb. 1), die man mange]s 
anderer Erklgrungen zungchst als unfalibedingte Zer- 
rung des Bandapparates des Kniegelenkes deutete. 
Nun butte das n~here Befragen eine eigentiimliche 
infektiSse Erkrankung im 8. Lebensjahr aufgedeckt, 
die gleichzeitig auch den jiingeren Bruder der Er- 
]crankter~ befallen hatte und w~hrend welcher bei ihr 

Abb. 1. Fai l  A. C. 19jKhriges 
cerebrale Kr~mpfe mit Erbrechen bestandert batten. M~dchen, zentrale ~Neurofibro- 
Da sich die li. untere Extremit~t nicht erho]te, son- matose. Gesamtatrophie der lin- 
dern auch im Wachstum zurfickblieb, butte man ken unteren Extremitiit. Diese 

ist kfirzer. Man sieht einen Pig- 
schon einmal die frfihere fieberhafSe Affektion im mentfleckenimBereichderreeh- 
8. Lebensjahr a]s Poliomyelitis angesprochen. Nach ten Lende. Es bestandei~ geringe 
weiteren 8 Jahren trat aber auch ar~ der li. Hand Sensibilitgtsst0rungen im Be- 
eine gewisse Schwgche auf dergestalt, da$sie  beim reich yon L 4. ]~s d(irfte sieh um 

die FoIge yon Wurzelneurinomen 
Klavierspielen li. nicht mehr die Kraft zum guten im Caudabereich handeln. 
Anschlag aufbrachte, bis sie schliel]lich auch dort 
ein Muskelschwund zwischen ZeigefiDger und Dau- 
men beur~ruhigte. Dabei hatte sie nJe irgendwelche Schmerzen verspiirL Kurz 
bevor die Pat. zu urls kam, beobaehtete die ]VIutter, dab ihre Tochter ,,wie ein t{ase 
mit offenen Augen schlief", aueh fiel auf, dab sie ur~deutlicher sprach, d~B sie 
nuschelte und einen eigenttimlichen Gesichtsausdruck bekam (Abb. 2). AuSerdem 
zeigte sich gelegentlich um die Mundpartie ein merkwgrdiges Zucken. Bis dahin 
hatte man bei dem ~N%beneinander yon anscheinend spinalen Atrophien bei gleich- 
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zeitiger bulb/~rer L/~hmung an eine spinale Muskelatrophie, kombhfiert mit einer 
Bulb/~rparalyse denken k6nnen, wie wir sie auch gelegentlich nach frfiherer Poli- 
omyelitis auftreten sehen. Aber bald darauf hatte sieh auch eine H6rst6rung be- 
merkbar gemacht, die zuerst das eine, dann das andere Ohr befiel. Diese beein- 
tr/~ehtigte das M~dchen am allerstiirksten. Die Ohruntersuchung (Prof. AMERSBACr[) 
zeigte eine beiderseitige zentra!e Schwerh6rigkeit und eine beiderseitige Unerreg- 
barker bei der vestibularen Reizung, sowie eine deutliche Erweiterung der beider- 
seitigen Meatus acustici interni auf der Stenversaufnahme. Der Liquor bet einen 

starken EiweiBgehalt. Die Diagnose 
eiaes beiderseitigen Acustieusneuri- 
noms war angesichts der Facialis- 
myoklonien und nach dem R6ntgen- 
befund naheliegend, zuma! wir auf 
der Suche naeh Hautver/~nderungen 
auch welche fanden, wen~ auch nut 
in Form vereinzelter Pigmentnaevi 
und einiger bis dahin v6llig un- 
bemerkbar gebliebener vereinzelter 
I~auttumoren am Oberschenkel 
und an dem eine~ Arm. Als die 
Mutter, die bei der Untersuchung 
zugegen war beobaehtete, dab uns 
die ]gautver/~nderungen inter- 
essierten, beme~'kte sie: ,,die hat 
der Vater aueh, aber nooh vie] 
st/~rker". Wie sieh herausstellte, 
hatte dieser neben der peripheren 
Neurofibromatose niehts, was f/Jr 
eine zentrale Affektion sprach. Wir 
teilten der Mutter unsere Bedenken 
beztiglieh eines operativen Ein- 
griffs mit, vor allem maehten wir 
sie darauf aufmerksam, dab naeh 
unseren Erfahrungen weitere zen- 

Abb. 2. Yore gleichen Fall wie Abb. 1 und 2 zeigt die trale StSrungen moist nieht lange 
typische ,,Facies myopafhica", daneben aber die auf sieh warten lassen. Wir wider- 

,,starkcn ~]pheliden im Gesicht". sprachen aber nicht, als sie uns bat, 
trotzdem das Kind dem Neuro- 

ehirurgen zur Operation zu iiberweisen, aber wir hielten es ffir unsere unbedingte 
Pflicht, ihr die Prognose nieht vorzuenthalten. 

Die Zusammenh/~nge der verschiedenen Ausfi~lle waren n icht  schwer 
zu deuten.  Es muBte sich um Neur inome sowohl im Caudabereich (L 2 - -4 )  
und  im Cervika]bereich (C 5- -7)  handeln ,  auBerdem aber auch u m  bu]- 
b~re Neurinome,  besonders im Bereieh des Kle inhirnbrf ickenwinkels ,  
also um typische beiderseitige Acust icusneurinome,  wie wir sie beim M. R. 
re la t iv  h/~ufig beobachten  k6nnen.  Das Beachtenswerte  an  diesem Fal l  
war das nur  sehr gering ausgepriigte periphere Hervor t r e t en  von Haut -  
ver/~nderungen t rotz der famili / iren Belas tung und  das Fehlen grSberer 
Sensibilit/~tsstSrungen. Nur  im Bereieh yon L 4 zeigte sich ]inks eine 
geringe Hypaesthesie.  Das Vorkommen iso]ierter Muskelatrophien an 
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dieser oder jener Extremi t~t  ist bemerkenswert  und kann nicht nut  fiber- 
sehen, sondern aueh irrig gedeutet werden, wenn wie bier, die spinalen 
Neurinome zuerst auftreten.  

Ganz besonders schwierig ist die zentrale ~Neurofibromatose zu er- 
kennen, wenn sie sich zunachst sehon im Kindesalter manifestiert  und zu 
alarmierenden Erscheinungen ffihrt. Die Chiasmagegend und der 
Hypotha lamus  sind Lieblingslokalisationen tier sogenannten Spongio- 
blastome. BAILEY u .a .  betonen die besondere Vorliebe des zentralen 
M. R. ffir diese Gegend und ermahnen bei SehstSrungen yon Kindern mit 
Optieusatrophie nieht nur an das Craniopharyngeom, sondern vor allem 
an das ebengenannte Spongioblastom zu denken, das oft den Eindruck 

eines isolierten Opticusglioms maeht, bei we]ehem abet in der Rege] der 
andere 0ptieus bzw. das Chiasma und die Hypothalamusgegend einer- 
seits, die~Orbita und die Ret ina andererseits in Mitleidensehaft gezogen 
werden. Wit  haben vorhin sehon den yon RETTELBACtI und SCRVTZ~ACH 
zitierten Fall erwahnt und verffigen fiber ~hnliehe Beobaehtungen. 
BAILEY halt  die r5ntgenologiseh naehweisbare Erweiterung des Foramen 
Optiei ffir besonders beweisend ffir derartige Falle, besonders auehin derAb- 
grenzung gegen das Craniopharyngeom bzw. gegen das suprasellare Epider- 
mold, bei welehen allerdings supra- oder perisell~re Verkalkungen kaum 
vermil~t werden. Bei Tumoren dieser Gegend lassen sieh aueh beim zen- 
tralen M. R. haufig St5rungen yon Seiten des Hs~pophysenzwisehenhirn- 
systems, z. B. eine Pubertas  praeeox, oder eine Dystrophia adiposo-geni- 
talis oder ein Diabetes insipidus usw. nachweisen. Bei s tarkerem Waehs- 
turn der Tumoren mit  Verlegung der Foramina Monroi resultiert ein 
erheblicher Hydrocephalus internus, die N~hte klaffen, der Seh~del 
seheppert beim Beklopfen. Die Abb. 3 zeigt die Aufnahme der Foramina 
optici bei einem Fall yon M. R. bei einer 28j~hrigen Frau, die eine gene- 
ralisierte Neurofibromatose bot 1. 

Bei einem 5jahrigen Madehen, das nut  einige Milehkaffeeflecke und 
eine Hypertrichose fiber dem Kreuzbein zeigte, war die Erweiterung des 
Sehnervenkanals reehts starker als links, in ~hnlieher Weise wie eben 
gezeigt naehweisbar. Dieses M~dehen war zunachst unter der Diagnose 
eines Glioms des Opticus ohne Erfolg ausw~rts operiert worden. Als wir 
das nun 8j~hrige Kind das erste Mal, vier Jahre nach dem ersten Eingriff  
sahen, fiel uns neben der vSlligen Amaurose und dem reehtsseitigen 
Exophthalmus der groBe Kopfumfang auf (58 era). Am Seh~del zeigte 
sieh deutliches Scheppern beim Beklopfen, rSntgenologiseh war der Sella- 
eingang erheb]ieh verbreitert ,  die Proeessus cliniodei anteriores ersehienen 
wie abgesehert. Ein sp~terer Eingriff  (Prof. T S ~ I s ,  Bochum-Langen- 

1 Ich verdanke das R5ntgenbild der Liebenswtirdigkeit von Kerrn Dr. Se~ULTE, 
RSntgen-Abteilung Knappschaftskrankenhal~s, Recklinghansen. 
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dreer) deckte einen walzenfSrmigen 3,5--4 cm gro{~en Opticustumor auf, 
der entfernt werden konnte. 

Differentialdiagnostiseh ist bemerkenswert, dab wir beim zentralen 
M. t~. gelegentlich auch Opticusatrophien mit deutlicher Erweiterung 
des Sehnervenkanals beobaehten k6nnen, wobei die eigentliche Amaurose 
lange Zeit auf sieh warren liiI~t. Die Abb. 4 und 5 z. B. stammen yon 
einem familiaren M. R. bei Gcsehwistern (E. u. G.N.)I. Die Mutter hatte 

Abb. 3. Reese-Aufl~ahme der Sehnervenkanfile bei eincr Opticusatrophie mit typischer l~-euro - 
fibromatose der t Iaut  bei einer 28jiihrigen Frau. Besonders das rechte Foramen opticum ist enorm 
erweitert. Pat. war aut]erdem taub, a]s Folge yon beiderseitigen Acusticusneurinomen. Die periphere 

Neurofibromatose war relativ gering entwickelt, aber nicht zu iibersehen. 

a.uch Kn6tchen in der Haut ;  bei den Kindern war die periphere Neuro- 
fibromatose nur gering entwickelt, d. h. es waren Milchkaffeefiecke und 
vereinzelte umschriebene KnStchen nachweisbar (Abb. 6). Das 7 jahrige 
Madehen ha.tte auf dem rechten Auge eine Sehkraft yon 6/8 der Norm, 
das Iinke war total erblindet. Dort land sieh allerdings eine Cataractund, 
eine Hypotonie des Bulbus und eine Verf~rbung der Iris, als Ausdruck 
einer gleichzeitigen Sympathicussehadigung. Das Sehnerven]oeh war 
beiderseits stark erweitert. Das Eneepha]ogramm zeigte einen erhebliehen 

1 H e r r n  P r o f .  CtTSTODIS, Le i te~  d e r  A u g e n k l i n i k  d e r  M e d i z i n i s c h e n  A k a d e m i e  

Diisseldorf, verdauke ich die ]~Sn~genbilder. 
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Hydrocephalus internus. Dcr 3. Ventrikel war in seinen basMen vordercn 
Absehnitten auf  dcr PA-Aufnahmc etwas yon links naeh reehts verdr~ngt. 
Bci dem 12j~hrigen Jungen war auf  beiden Augcn eine partielle Optieus- 

Abb. 4. B, eese-Aufnahme des erweiter ten Sehnervenkanals  bei einer famili-  
iiren iYellrofibromatosc bei e inem 7 j~ihrigen M/idchen, das eine beiderseit ige 

Opt icnsatrophie  zeigte. 

atrophic vorhanden, und zwar rcchts st/~rkcr Ms links. Die Schkraft betrug 
rcchts 1/36, links 6/8. Das Gesichtsfcld war reehts Mlseitig cingecngt, 
dort war aueh der Sehncrvenkanal s tark erweitert, w~hrend links das 

Abb. 5. Reese-Aufnahme des crweiter ten Fo ramen  op t i cum beiderseits,  rechts st/irker 
wie 1inks (se i tenverkehr t  abgebildct)  yore 12j~hrigen Bruder  der  Pa t .  yon Abb.  4. 

Gesiehtsfcld nur fiir Farbcn nasal unten beeintr/s war. Trotzdcm 
war aueh bier der Sehnervcnkanal weiter als normal. Bcmerkcns- 
wertcrweise hat  man bei dcrartigen F/~llcn, wo die Op~icusaffektion 
noch nieht zur Amaurosc gefiihrt hat, das crwciterte Foramen opticunl 

Arch.  f. 2 sych ia t r .  u. Z. hreur., Bd.  185. 22 
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aber auf  eine Verdiekung des Sehnerven sehlieBen lieg, die Optiei frei- 
gelegt und dutch vorsiehtige Spaltung ihrer Hiillen von gliSsen Massen 
befreien kSnnen, wobei der Visus noeh lunge Zeit erhalten blieb (B~:SeH u. 
CI~IST~Xs~) .  Allerdings glauben diese Autoren, dag es sieh bei diesen 
Chiasmagliomen mehr um Oligodendrocytome als um Spongioblastome 
handelt. Charakteristiseherweise s tammte  einer dieser Fglle (beide 
7 jghrig) aus einer M. t~.-Familie. Wghrend die Mutter eine typisehe Haut-  

f ibromatose zeigte, hat te die Toeh- 
ter nur Pigmentnaevi  im Sinne 
der Cafd-au-lait-Fleoke. 

Liegen neben der Optieusaffek- 
tion noeh innerselcretorische StSrun- 
gen vor, dann ist, wie sehon gesagt, 
die Diagnose einer zentralen Neuro- 
fibromatose erschwert, wenn die 
]periphere Neurofibromatose, also 
die Hauterseheinungen, ganz in den 
Hintergrund treten und so der Be- 
obaehtung entgehen. Irr t i imer in 
der Riehtung der hypophysiiren 
und hypo-thalamisehen Tumoren 
kSnnen dann jedem unterlaufen, 
besonders gem wird dann an ein 
Craniopharyngeom oder an ein 
Epidermoid gedaeht,eben weft man 
den M. 1~. fibersieht, oder nieht an 
ihn denkt und so aueh die Optieus- 

Abb. 6 zeigt die mlr gering entwickelte periphere atrophie mehr auf  den Druek als 
Neurofibromatose beider Geschwister. Man sieht l~uf  eine eigentliehe Chiasmaspon- 
vereinzelte Cafe-au-lait-Flecke. Die Abb. 4 und 5 

zeigen die erweiterten Sehnervenkan~le. gioblastose bzw. Spongioblastose 
des Hypothalamus bezieht. 

Ein besonders eindrueksvoller diesbeziiglicher Fall konnte yon uns im 
vorigen Jahr  beobaehtet  werden, der aueh noeh in anderer Beziehung 
Interesse verdient, denn beim Auftreten gr6gerer t ief  gelegener Neuro- 
f ibrome im Bereieh des Halses, und zwar im Bereieh der grogen Gefi~g- 
seheide (Vagus) wurde zun~ehst an eine systematische Driisenaffektion 
im Sinne eines Hodgkin bzw. an eine aleuk/~mische Leuk~mie gedaeht, 
bis die Probeexeision den wahren Charakter der Halstumoren aufdeekte. 

D i e  V o r g e s e h i c h t e  de s  n u n  1 7 j ~ h r i g e n  N[~dehens  e n t h ~ l t  i n  f a m f l i ~ r e r  I - I i n s i ch t  
lediglich eine gewisse Belastung mit Gesehwiilsten. So war eine Sehwester des Vaters 
an einem Sarkom, die Mutter des Vaters an einem Leberkrebs gestorben. Von einer 
Neurofibromatose bei den sonstigen Familienmitgliedern war nichts bekannt. 
Sehon im 5. Lebensjahr fielder Mutter auf, dab ihr Kind naeh einer akuten Otitis 
media einen starkeren ~ettansatz zeigte, der immer mehr zunahm, was sie seinerzeit 
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beunruhigte, um so mehr, als kurz darauf morgendliches Erbrechen und Ubelkeit 
auftraten und das Kind insbesondere nach Sonnenbestrablung fiber heftige Kopf- 
schmerzen kIagte. Die Beschwerden ]leBen aber wieder naeh, bis im 9. Lebensjahr 
der Lehrer merkte, dab das Kind sehleehter sehen konnte. Der hinzugezogene Au- 
genarzt stellte einen Sehnervenschwund auf beiden Augen lest, und ein Internist 
spraeh die Vermutung auf eine Hypophysenerkrankung aus, die sehlieBlieh infolge 
der weiteren Verschlechterung des Sehverm6gens zur LTberweisung zu einem Neuro- 
ehirurgen ftihrte, der das Kind operierte. Es wurde yon re. eingegangen und angeb- 
lich eine ,,Hypophysengangseyste" festgestellt. Naeh dem Eingriff, der zweifellos 
eine gewisse Entlastung bedeutete, besserte sich der Zustand des Kindes; aber nach 
der Operation fiel der Mutter, wahrseheinlieh infolge des Verhstes der Kopfhaare 
eigentlieh erst auf, was ffir einen groBen Kopf das M~dchen hatte. Allerdings 
]~Bt sieh, wie die frfiheren Bilder zeigen, das Vorhandensein eines Hydro- 
cephalus internus schon auf Grund der ausgesproehenen Balkonstirne er- 
kennen. Im AnsehluB des anseheinend stark entlastenden Eingriffs konnte das Kind 
bald wieder besser sehen, so dal] es aueh die Sehule wieder besuchte und relativ gute 
Leistungen zeigte, obwohl die Sehkraft damals li. nut 50%, re. gleieh Null war. 
Mit 15 Jahren menstruierte das M~deher~ zun/~ehst regelm/~Big, blieb allerdings 
immer etwas disproportioniert, d. h. adip6s. 3 Jahre naeh dem Eingriff klagte es 
fiber st/~rkere Schmerzen hinter beiden Ohren, die yon einem Arzt auf eine Neuritis. 
bezogen wurden. Dann bildeten s~eh pflaumen- bis kirsehgroBe Tumoren, insbe- 
sondere im Bereich der grol]en Gef/iBe am !~als (Vagus), die zun/ichst als Lymph- 
drfisentumoren angesprochen wurden, bis eine Probeexeision sie als typisehe Neuro- 
fibrome entlarvte. Die Besehwerden lieBen bald wieder naeh, die Pat. besuehte die 
Sehule, bis sie im Februar 1949, also 7 Jahre naeh dem Eingriff stiirzte. Von da an 
ging es mit ihr bergab. Sie konnte den Kopf kaum mehr riehtig hoehheben, der 1L 
Arm wurde sehw/~eher, ohne dab Empfindungsst5rungen auftraten. Aber es kam zu 
einer eigenartigen zwangsweisen Verdrehung der I~nde (li. ~ re.) die, ohne dab sie 
es wehren konnte, stets mit der Innenfl~tehe naeh auBen gedreht wurden, also in eine 
unnatfirliche extreme Supinationsstellung gerieten. Eine anderw/~rts durehgeffihrte 
Eneephalographie ergab lediglieh einen starken Hydrocephalus internus. Der Zu- 
stand versehlechterte sieh zusehends; die Pat. wurde v611ig bettl~gerig, und nun ge- 
sellte sich zu den eben sehon erw/~hnten ttyperkinesen des li. Armes ein l~igor aller 
Extremit~ten mit gleichzeitigen beiderseitigen Pyramidenbahnsymptomen. Die 
Pupillen reagierten noeh etwas, der Optious war beiderseits atrophisch, li. 
starker als re., das Gesiehtsfeld war bis auf einen geringeu nasalen 1%est beiderseits 
sehr stark eingeschr~nkt, so dab die Pat. nur noeh Fingerbewegungen er- 
kennen konnte. Als Ausdruck einer Beteiligung des Irotorisehen Trigeminus fund 
sieh eine Atrophie des ]i. Temporalmuskels und eb~ Abweiehen des Kiefers beim 
Mund6ffnen naeh ]i. Aueh das Gaumensegel wurde li. sehleehter gehoben. Erst jetzV 
fielen neben den sehon besehriebenen derben Tumoren im Bereieh des I-Ialses, d, h. 
im Bereieh der groBen Gef~Bseheide vereinzelte fiber den ganzen KSrper verteilte 
kleine Tumoren und eine diffuse sehmutzigbraune Pigmentierung des Gesiehts auf, 
wie wir sie beim M. 1%. oft sehen. Sobald man mit dem R~flexhammerstiel die li. 
Brustseite bestrieh, kam es zu tonisehen Krampfzust/~nden aller Extremit~ten bei 
vollem BewuBtsein und zu einer eigenartigen Verdrehung der oberen Extremit/~ten 
im Sinne der sehon beschriebenen starken Supination. Dabei hatte die Pat. heftige 
Sehmerzen und Harndrang fiir 2--3 rain. 

Uberb l icken  wit  zusammenfassend noch e inmal  diesen Fall,  so diirfte 
die ursprfingliehe Diagnose Hyloophysengangstumor n ieht  den T~tsaeben 
entsprechen.  Vermutl ich lag ebenso wie bei den schon geschilderten 

22* 
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F~llen ein Spongioblastom der Chiasmagegend vor, das zur Opticusatro- 
i/hie geffihrt hatte. Als das M~dchen bei uns zuletzt in der Klinik lag, 
konnten kompliziertere RSntgenaufnahmen gar nicht mehr gemacht 
werden wegen der dauernden Streckkr~mpfe und wegen der Dystor- 
sionen. Die Trigeminusaffektion mit dem Ausfall des linken Temporalis 
und der Pterygoidei ist wahrscheinlich auf ein Wurzelneurinom zu be- 
ziehen, ebenso  die partielle Parese des Gaumensegels. Da n~ch dem 
frfiheren Encephalogramm ein ann~hernd symmetrischer communi- 
zierender Hydrocephalus internus vorlag, dfirften die extrapyramidalen 
Hyperkinesen u n d  die tonischen Streckkr/~mpfe auf Ver/inderungen 
innerhalb des Hirnstammes zu beziehen gewesen sein, deren genaue 
topische Analyse nicht mSglich ist. Hier kSnnen sowohl diffuse Gliaver- 
iinderungen und die schon genannten Gef~tl~prozesse oder zentrale 
,,Neurinome" mit hereinspielen. Bemerkenswert waren die ,,drfisen- 
fSrmigen Pakete"  yon Neurofibromen entlang den groBen Ha]sgef~tgen, 
die wohl zum Teil am Vagus und an der Ans~ hypoglossi gesessen haben 
und die zuerst an eine systematische Drfisenaffektion im Sinne eines 
Hodgkins oder an eine Aleukie denken lieBen. ARch in diesem Fa]le war 
die periphere Neurofibromatose retativ sp~t aufgetreten und zwar erst 
nach der Pubert~t, was die wahre Natur der Opticusatrophie zun~chst 
Verschleierte. 

Aber auch typische Fi~lle yon Magersucht a]s Ausdruck einer schweren 
Beeintr~chtigung der Hypothalamusfunktion werden gelegentlich beim 
zentralen M. R. gesehen. So erinnere ich mich eines Falles aus meiner 
Hamburger Zeit, wo eine 25j/~hrige junge Frau, die aus einer I~ECKLING- 
J~ATJSE~-Familie stammte, und die arch eine schwere periphere Neuro- 
f ibromatose bot, neben einem beiderseitigen Acusticusneurinom mit ent- 
sprechenden Ausfallserscheinungen immer mehr abmagerte, nicht mehr 
menstruierte und schlieglich an das typische Bild der SIMMo~I)schen 
Kachexie erinnerte. Wegen der Aussichts]osigkeit des Zustandsbildes 
konnten wir uns nicht zur Operation entschlieBen, obwohl der Visus 
immer mehr verfiel und es zu einer Opticusatrophie nach Stauungs- 
papille kam. Wir bezogen die schwere Kachexie auf einen s tarkenHydro-  
cephalus internus und dessen Auswirkungen auf die Wandgebiete des 
3. Ventrikels, fanden aber zu unserer Uberraschung neben einem fiber 
haselnul~grol3en Spongioblastom im Bsreich der Vierhfigelgegend eine 
Ependymitis blastomatosa mit Zerst6rung der diencephalen Kernareale. 

Die schon erw~hnten Hirnstammsymptome veranlassen sine Stellung- 
nahme zur Frage : gibt es beim M. R. auch einen ]~ARKINSON bzw. kann 
ein PA~:I~SoN-Syndrom durch die bei der zentralen Neurofibromatose 
beschriebenen histologischen Ver~nderungen ausgelSst werden ? Ich denke 
bier weniger an lokale tumor6se Ver~nderungen im Sinne grSBerer zentra- 
ler Neurinome, oder der Spongioblastome etwa im Bereich des Mesen- 
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cephalons, die ja gegebenenfalls durch einen encephalographischen Be- 
fund klinisch zu erkennen sind, als vielmehr an die eben schon erwahnten 
diffusen Prozesse. Wir mugten bei einem Falle yon M. R. uns mit diesem 
Fragenkomplex auseinandersetzen. Von vornherein gilt natiirlich zu be- 
riicksichtigen, dab das PA~KI~sos-Syndrom an sich relativ h~ufig ist und 
eben aueh einmal ein Kranker mit einer famili/~ren M. R. eine Eneephali- 
~is epidemica durchmaehen kann und dann an einem posteneephalitischen 
PA~KI~SO~ erkrankt. Aul~erdem steht wohl aul3er Diskussion, dal3 ein 
PA~KI~So~-Syndrom eben nieht nur postencepha]itischer Genese zu sein 
braucht, sondern durch Gef~tBprozesse, tumorSse Affektionen usw. sich 
einmal entwickeln kann. Schon allein aus diesem Grunde glauben wir, bei 
einem M. lg. das Auftreten glues PA~xI~so_~ nut dann als zuf~llige 
Komplikation deuten zu dtirfen, wenn keine sonstigen Anhaltspunkte 
fiir eine zentrale Neurofibromatose vorliegen, oder aber aueh eine ein- 
deutige Encephalitis epidemica vorausgeg~ngen ist. 

Bei einem unserer F~lle (F. K.) z. B., einem 7 j~hrigen jungen }Iann, bestand eir~ 
eindeutiger PA~xI~sosr mit einer mimischen Starre, starker Salivation und eisem 
typischen extrapyramidalen l%igor a.n allen Extremitfiten. Augerdem boter eine 
amusische Spr~che, eine Pro- und I~etropulsion, kurz alle m6glichen Symptome, 
die mit einem typisehen PAR~IXSOX verbunden sind, allerdings fehlte der Tremor. 
In der Vorgeschiehte war keine epidemisehe Encephalitis na~hweisbar. Augerdem 
bestand eine beiderseitige Opticusatrophie, die ebenfalls gliomatSser Natur gewesen 
sein muB, dean es fand sich gueh hier eine deutliehe Erweiterung des Foramen opti- 
cum bds. An  der Haut zeigten sich i~ber den ganzen KSrper verteilt Milch/ca//eeflec/ce, 
und nut vereinzelte /cleine Tumoren im Sinne de~" Neu~'o/ibrome. Das Luftffillungsbild 
war normal, lieg jedenfalls jegliehe Verdr~ngung vermissen. 

Erinnern wir uns an die eben besehriebenen t t i rnstammsymptome br i 
dem 17 j~thrigen M~dehen, dann k6nnen wit uns das Zustandekommen des 
PA~KISSOS-Syndroms aueh dnreh diffuse Ver/tnderungen im Bereich des 
Meseneephalons erkl~ren. GAaEL und FOv.~STE~ besehreiben soleh einen 
diffus vergr613erten Hirnstamm eines Ms mit einem M. 1%., das 
klinisch ein PARKIssos-artiges Bfld geboten hat. Die histologisehe Unter- 
suehung deckte eine diffuse ,,zentrale Sehwannose" auf. Aber es ist dureh- 
aus denkbar, dab sieh solche Prozesse aueh einmal ohne makroskopiseh 
faBbare Ver~tnderungen manifestieren. 

Von histo-pathologiseher Seite (tt. I. M~Y~,  OSTE~TA~, STOC~DOI~P~, 
HALLEm~O~DEN n. a.) wurde der Begriff der ,,Sehwannose" fiir den yon 
GAG~L und F o ~ s ~  mitgeteilten, eben zitierten F~ll abgelehnt nnd die 
Bezeichnung Spongioblastom bzw. Glioblastose fiir angebracht gehalten. 
Der Kliniker kann hierzu keine Stellung nehmen ; fiir ihn ist die M6glich- 
keit der exakten Diagnose und die kausale ZusammengehSrigkeit der- 
artiger Kombinationen der springende Punkt. Ftir ihn heiBt es in erster 
Linie ,,wohin muB ieh ein derartiges Zustandsbild einorch~en" ? Gelegent- 
lieh k6nnte es sogar um die Frage gehen, ob derartige Syndrome naeb 



340 G. BODECHTEL: 

stattgehabten Traumen beim M. R. nieht als unfallbedingte, yon dem 
M. R. unabh~ngige Komplikationen aufzufassen sind. Bei der Beriiek- 
sichtigung der Klinik der eben besprochenen F~lle miiBte man den 
2. Fall mi t  dem PARKINSON jedenfalls doch mehr dem M. R. zur Last le- 
gen als anderen Faktoren. 

Das Vorkommen yon Meningeomen beim 1~. R. bei gleichzeitig vor- 
handenen Neurinomen ist bekannt, und viel diskutiert. F/ir den Kliniker 
ist dabei yon besonderer Bedeutung, dab in der Regel die Meningeome 
meist als typisehe Endotheliome mit starker Psammom-KSrnerbildung 
auftreten (FItJ~NKEL U. HUNTS, FOERSTER U. GAGEL, ROUSSu 11. OBER- 
~INC, SCHMINCK~, VEROCAY, BAILEY, SO,SErE). Diese Kombination hat 
zu vielfachen Diskussionen AnlaB gegebe~, die zu der Auffassung fiihrten, 
ob nicht aueh die Neurinome ebenso wie die Meningeome mesodermaler 
Abkunft sind; andere wiederum glauben, dab ein Tell der Meningeome 
verkappte Neurinome sind; das Ektoderm ist ge~dssermal~en Trager der- 
artiger Verbildungen, und dem ursprfinglich ektodermalen tumorSsen 
Gebilde lagern sich mesodermale Elemente dureh Apposition und Wuche- 
rung an (Sc~oErE). Solehe ErSrterungen haben fiir speziell pathologisch- 
anatomisehe und forma]-genetische Fragen eine groBe Bedeutung, fiir 
4ie Klinik ist eine solehe Betrachtung weniger von Be]ang. Man mug nur 
wissen, dab Neurofibrome und Meningeome beim M. R. an ein und dem- 
:selben Patienten nebeneinander vorkommen. 

Fiir die klinisehe Diagnose ist das Meningeom beim M. 1~. vor allem 
im Convexitatsbereich, aber auch an der Basis, von groBer Wiehtigkeit. 
Es sei auch bier besonders betont, dal~ die peripheren Erseheinungen an 
der Haut  vSllig in den Hintergrund treten, ja auch fehlen kSnnen, wie die 
Beobaehtung yon SC~OEPE wieder einmal demonstriert. Fehlen abet 
Hautveranderungen, dann wird man natiirlieh an einen M. 1%. iiberhaupt 
nicht denken, es sei denn, dal~ das Nebeneinander yon multiplen, ver- 
kalkten Tumoren und eindeutigen Aeustieusneurinomen an den M. R. 
erinnert. 

Unter unserem Krankengut finder sieh eine solche Beobachtung, die 
seho~ zu Lebzeiten die Diagnose gestattete : 

Ein 18jahriges Madchen wurde uns zugeschickt, weft sich seit 1 Jahr organ- 
neurologische Symptome eingestellt hatten, die angesichts einer Lues beim Vater 
und einer connatalen Lues bei der Schwester s~uf eiae congenitale Lues bezogen 
wurden. Sic hSrte sehwerer, hatte Kopfschmerzea, Schwindel, war unsicl~er auf den 
Beinen geworden, auch h~tten sieh in tier letzten Zeit neuralgiforme Beschwerden ail 
.einem Oberkiefer eingeste!lt; im re. Arm hatte zudem die Kraft nachgelassen, auch 
hatte sie den Eindruck, dal~ das Sehen sich versehlechterte. Sic zeigte einen fein- 
schlagigen Nystagmus, l i. eine leichte Abdueensparese; bds. bestand eine Stauungs- 
papille, re. yon 3, li. yon 4 Diop. Ohrenklinisch bestand eine SchwerhSrigkeit re. 
starker als ]i., eine Unerregbarkeit rechts und eine Untererregbarkeit des Labyrinths 
li., dabei Fallneigung nach allen l~ichtullgen und spontanes Vorbeizeigen naeh li. 
Am re. Arm fand sieh eine ausgesproehene ttypotonie mit cerebellarer Asynergie, 
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Vorbeizeigen vor Mlem re, bei breitspurigem cerebellarem Gang. Auf der Stenvers- 
aufnahme war der Porus acustieus bds. stark erweitert, li. starker als re. ; ~ugerdem 
fand sieh ein verkalkter Tumor ~n der 1L Felsenbeinspitze, der bis zum Clivus 
reieht (Abb. 7). Daneben projizierten sich noch andere kleinere Verkalkungen in 
die mittlere Seh/idelgrube. Wir stellten die Diagnose eines beiderseitigen Acusticus- 
neurinoms bei abortiver Form eines peripheren M. R. und gleichzeitigem Vor- 
hartdensein yon multiplen 2r 

Die I-Iauterseheinungen waren a.ueh hier relativ geringfiigig~ es fanden sich aueh 
einige typisehe weiehe Kauttumoren und ein einziger Naevus. Beachtlieh war iedoeh 

Abb. 7. vom selben Fall wie Abb. 8 zeigt den verkalkten Tumor neben 
der Felsenbeinpyramide, der ein 3{eningeom darste]It. Gleiehzeitig ist 
der Meatus aeustieus internus b) durch ein Aeusticusneur~nom enorm 

erweitert. 

das Vorhandensein e~nes typischen Adenoma sebaceurn im Sinne des PalNGL~schen 
Naevus (Abb. 8). Der Fall wurde yon Kerrn Prof. glEC~IEI~T operiert. Er 5ffnete die 
hir~tere Sch~delgrube und stellte fest, dab die ganze li. hintere SchAdelgrube mit  
Tumormassen wie ausgemauert war; es wurden sowohI seitlich wie auch an der fiir 
die Acusticusneurinome typischen Stelle Tumoren festgestellt. Ein kleinerer Tumor 
wurde er~tfernt, yon einer weiteren Ausraumung wurde ar~gesichts des Grundleidens 
aber Abst,and genommen. 

D e r  F a l l  w a r  also n a e h  2 l ~ i c h t u n g e n  b in  b e a c h t t i c h  : 1. w e g e n  der  f i ir  

die z e n t r a l e  N e u r o f i b r o m a t o s e  sei t  l a n g e m  b e k a n n t e  K o m b i n a t i o n  eines 

dopp~ l se i t i gen  A c u s t i c u s n e u r i n o m s  m i t  m u l t i p l e n  M e n i n g e o m e n ,  die in  

d i e sem Fa l l e  n e b e n e i n a n d e r  i m  B e r e i e h  der  h i n t e r e n  Sch~de]grube  saBen. 
E i n  grSGeres M e n i n g e o m  war  do r t  s t a r k e r  v e r k a l k t  u n d  k a m  so r S n t g e n o -  

log iseh  n e b e n  der  F e l s e n b e i n s p i t z e  zur  D~rs t e l l ung .  2. war  e in  e i n d e u t i g e s  
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Adenoma sebaceum im Gesicht der I<_ranken zu sehen, ein sogenannter 
Naevus P~INGL]~, der ja bekanntlich ffir die Diagnose der ebenfalls meist 
famili~ren tuberSsen Sklerose pathognomonisch ist. Nun weiB man schon 
seit l~ngerer Zeit, dal~ auch beim M. 1~. derartige Ver~nderungen be- 
obachtet werden (BIELSCttOWS:KY, OI~CZESCIIOWSKu U. ~ O W I C K I ,  URBACH 

u. WI]~DEMAN~ U. a.). Da man auBerdem histo-pathologisch Zellelemente 
im Bereich des GroBhirn s gefunden hat~ die jenen der LuberSsen Sklerose 
gleichen, hatte man schon friiher y o n  einer Inden t i~ t  des M. l~. mit 

der tuberSsen Sklerose ge- 
sproohen, aber diese Auf- 
fassung wird heute abgelehnt 
(NIEUWENHUIJSE, CAROL, 
POI~LAX u .  a . ) .  

Auch bei einem weiteren Fall 
von M. l~., der ein 15]ahriges 
M~dchen betraf, konnten wir ein 
Adenoma sebaceum feststellen 
NebentypischenperipherenNeuro- 
fibromen und Pigmentflecken wies 
das Madchen eine Fehlbildung im 
Sinne einer Aplasie der einen 
Mamma auf und zeigte ausge- 
sprochene akromegMoide Zfige. 
Familiar war es nicht belastet. 
Die Kranke wurde zusehends un- 

Abb. 8.18j~hrige Pat. mit Adenoma sebaceum bei M.R., zuverl~ssiger, entgleiste gelegont- 
bei welchem gleichzeitig ein beiderseitigcs Acusticusneu- lich und wirkte ausgesproohen 
rinom und verkalkte l~eningeome in der hinteren asozia]. SoDst bot sie neurologisch 

Sch~idelgrube nachweisbar waren, nichts, d~s Luftffil]ungsbild war 
normal, desgleichen der Liquor. 

~berblickt man eine grSl]ere l~eihe yon Kranken mit M. l~., so ist ffir 
den Kliniker bemerkenswert, dab sich die zentrale Form der Neurofibro- 
matose vorwiegend im ersten bis zweiten Lebensjahrzehnt manifestiert. 
In unserem Krankengut yon 19 F~tllen yon M. R. waren bei 9 F~llen die 
ersten neurologischen Symptome vor dem 20. Lebensjahr aufgetreten. 
Die Opticus- und Chiasmagliome bevorzugen das Kindesalter ! So waren 
von unseren diesbeziiglichen 4 F~llen 3 unter 15 Jahren. Auch die doppel- 
seitigen Acusticusneurinome scheinen sich nach unserem Krankengut 
entweder vor oder unmittelbar nach der Pubert~it bemerkbar zu machen, 
w~thrend die komprimierenden Wurzelneurinome sich manchmal auch 
erst in sp~teren Jahrzehnten entwicke]n. Man kann sich auf den Stand- 
punkt stellen und die Wurzelneurinome fiberhaupt nicht zur zentra]en 
Neurofibromatose rechnen. Dariiber lgBt sich diskutieren. Dabei muB 
aber bedacht werden, dab wir, wie wit schon frfiher ausfiihrten, neben der 
Kompression des Riickenmarks durch Wurzelneurinonm auch intra- 
medull~re G]iome usw. beim M. R. auftreten sehen, deren Differenzierung 
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dem Wm'zelneurinom gegeniiber dem Kliniker oft nicht  ohne wciteres 
gelingt. 

Auffallend war an unserem Krankengut ,  dab 3 ausgedehnte per@here 
Neuro]ibromatosen, bei welehen der ganze K6rper  f6rmlieh gespiekt war 
mit  Hau t t umore n  und  Naevusbildungen,  aueh im h6heren Alter keine 
Anhal t spunkte  fiir eine zentrale Neurof ibromatose boten. Wohl fanden 
wir einmal eine abgeheilte Lues eerebrospinalis, deren differentialdia- 
gnostisehe Abgrenzung gegenfiber dem zentralen M. g .  aber keinerlei 
Sehwierigkeiten machte.  Ein andermal  entwickelte sieh bei einem 
67j~ihrigen Mann sehlagartig eine typische Hemiparese als Folge einer 
Apoplexie.  Die Erfahrung,  dab die zentrale Spielart des 5/I. R. im allge- 
meinen nur  eine geringe periphere Neurof ibromatose zeigt, ha t te  sehon 
BIELSCHOWSKu herausgestellt .  

Bei dem Nebeneinander  yon peripherer und  zentraler  Netrrofibroma- 
tose und dem Vorkommen  typiseher Veriinderungen im Sinne des Adeno- 
ma  sebaeeum, das eigentlich der tuberSsen Sklerose angehSrt  und an- 
gesiehts der yon den His topathologen entspreehenden Zellatypien, er- 
seheint auch dem Kliniker  die Ansicht  am meisten gerechtfertigt,  den 
M. 1~. zu den , ,Dysplasien mit  blastomatSser Komponen t e "  zu rechnen, 
wie es Bi~Lsc~owsxY vorgesehlagen hat.  Nun gehSren aueh noah hierher 
die v. HIPP~L-LINDAusche Angiomatose und die STVno~-WEe~Rsehe 
Krankhei t ,  bei welehen ebenso wie beim M. R. und der tuberSsen Sklerose 
erbpathologische Fak toren  maBgeblieh sind und bei welchen sieh die 
Ver~inderungen vor allem an den AbkSmmlingen des Ektoderms,  n~mlich 
an der t t au t ,  am ZNS und am Auge zeigen. Sic als , ,neuroeutane Syn- 
d rome"  oder als , ,Phakomatose"  (griech. =-. Muttermal ,  v. D. Ho~v]~) 
oder als ,,Dysplasies neuro-detodermiques eongSnitales" (VAN BOGAEP~T) 
gemeinsam zu betraehten,  ist aueh ftir den Ktiniker gewinnbringend und 
zwingt ihn, sieh mit  den pathologiseh-anatomisehen Forsehungsergeb- 
nissen auseinanderzusetzen, wenn er die pathogenetisehe Seite dieses 
Problems erfassen will. 
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