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Bis heute bemiihen sich immer wieder Autoren nachzuweisen, daf3
das vielgestaltige Erscheinungsbild der v. RECRLINGHAUSENschen
Krankheit Ausdruck einer rein ektodermalen Systemerkrankung ist.
Sprach sich v. RECKLINGHAUSEN selbst fiir die mesodermale Herkunft
der von ihm beschriebenen peripheren Geschwulstbildungen aus, so
nahm VERocay fiir die peripheren und zentralen Nervengeschwiilste
die vom Ektoderm abzuleitende ScHwaNNsche Zelle als Geschwulst-
mafrix in Anspruch und fithrte die bei der Neurofibromatose vor-
kommenden Geschwulstbildungen und dysontogenetischen Stérungen
auf ein gemeinsames ektodermales, noch polyvalentes Bildungsmaterial
zuriick. Fiir das zentrale Neurinom glaubte ANTONT in der Ganglienzell-
leiste bzw. in liegengebliebenen Keimresten derselben das Ausgangs-
material fiir die Geschwulstbildung gefunden zu haben. BIELSCHOWSKY
verlegte die geschwulstbildende Matrix in die Ventrikelwinde selbst
und sah das Wesen der Stérung in einer fehlerhaften Gliokinese, wobei
der verschiedene Reifungsgrad der zentralen Geschwiilste sich aus dem
Zeitpunkte des Stillstandes in der Abwanderungsperiode ergibe. Die
Beobachtung eines Falles von zentraler Schwannose veranlafite GAGEL
anzunehmen, dall sich das primére Ventrikelepithel direkt in Richtung
der Scmwannschen Zelle entwickeln kénnte.

Lie sich fiir die ektodermalen Geschwiilste und MiBbildungen eine
einheitliche pathogenetische Deutung geben, so gelang es nicht, die bei
der Neurofibromatose vorkommenden mesodermalen Geschwiilste wie
Angiofibrome, perineurale Fibrome und vor allem die Meningiome zu-
sammen mit den ektodermalen Geschwiilsten von einem gemeinsamen
Mutterboden abzuleiten. Bei den engen topischen Beziehungen zwischen

* Im Auszug vorgetragen auf der Jahresversammlung der Deutschen Neuro-
logen und Psychiater in Marburg, September 1948.



604 M. ScuOPE:

ScawannNscher Zelle und der bindegewebigen Nervenscheide wird eine
neuroektodermal induzierte blastomatise Entartung der mesodermalen
Scheide diskutiert.

Dagegen wird die Annahme VERocAYS, dal infolge der Entwicklungs-
stérung des Neuralrobhrs auch das angrenzende Mesenchym in Mit-
leidenschaft gezogen werde und somit das Vorkommen von GefiB-
geschwiilsten erklire, von GAGEL zuriickgewiesen.

REuBt und FEYRTER nehmen eine eigene Gefifiform der Neurofibro-
matose an, und letzterer fithrt diese auf neurogene Beizellen der gefiB-
eigenen nervisen Geflechte innerhalb der Blutgefilwand zuriick.

Fir das Vorkommen der Meningiome bei der Neurofibromatose
wurden die Experimente von Harvey, BurRR und CampENHOUT heran-
gezogen, nach welchen die Entwicklung der Hirnhdute an das Vor-
handensein des Hirngewebes gebunden sei. Aus der innigen Bezichung
erklire es sich, daB die Hirnhiute bei der v. RECKLINGHAUSENschen
Krankheit mit in die Tumorbildung einbezogen wiirden, eine sicherlich
unbefriedigende und gezwungene Deutung. Andrerseits fehlt es nicht
an Versuchen, die gewthnlich fiir mesodermal angesehenen Meningiome
als ektodermale Geschwiilste zu interpretieren. Roussy und OBERLING
sehen eben in dem Vorkommen der multiplen Meningiome bei der
Neurofibromatose, einer nach ihrer Auffassung rein ektodermalen
Systemerkrankung, einen zwingenden Beweis fiir die ektodermale Her-
kunft der Meningen, eine Ansicht, welche keine allgemeine Anerkennung
fand. In der Meningiom- und Neurinomliteratur findet man nicht so
selten die Angabe, dall sich manche Meningiome histologisch nicht von
einem Neurinom und umgekehrt unterscheiden lassen und zwar von
Autoren, denen gerade in dieser Frage besondere Sachkenntnis zuer-
kannt werden muB (ScHMINCKE, VEROcAY, CusHING, BATLEY). Bisher
ist aber der exakte Beweis fiir den Neurinomcharakter der Meningiome
bei der Neurofibromatose nicht zu erbringen gewesen.

Auf der andern Seite vertreten weiterhin Autoren wie KRUMBEIN
und ein so gewichtiger wie PENFIELD die alte Ansicht v. RECKLING-
HAUSENs, daB das Neurinom nicht von der ScawaxXNschen, sondern
der bindegewebigen Nervenscheide herzuleiten sei.

Bei diesem Stande der Dinge ergab die Untersuchung des nachfolgend
skizzierten Falles Befunde, nach denen auch fir das Meningiom bei der
Neurofibromatose die Nervenscheide als Geschwulstmatrix in Betracht
kommt. Danach wire auch das Meningiom bei der v. RECKLINGHAUSEN-
schen Krankheit als Neurinofibrom anzdsprechen. Das bedeutete die
Riickfithrung einer weiteren Geschwulstart auf die den tbrigen Ge-
schwulstbildungen zugrunde liegende ektodermale Matrix. Fir das
zentrale Neurinom lie8 sich ein bisher nicht bekannter Bildungsmodus
von der GefiBnervenscheide aufzeigen.
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Fall Mergl. FA 57/47. Krankheitsgeschichie: Uber Geistes- oder Nervenkrank-
heiten in der Familie der 25 jihrigen, unverheirateten Kranken ist nichts bekannt.
Sie litt seit mehreren Jahren an starker Schwerhorigkeit und stand seit einigen
Monaten wegen zunehmender Kopfschmerzen in arztlicher Behandlung. Anfang
April 1947 wurde im Krankenhaus Indersdorf folgender Befund erhoben: Auf
Licht schlecht reagierende Pupillen. Druckschmerzhaftigkeit des r. N. trigeminus.
Beidseitige Schwerhérigkeit vom zentralen Typ. Wihrend des Krankenhaus-
aufenthaltes kam es mehrfach zu anfallsweise auftretenden Hinterkopfschmerzen
mit Benommenheit und Nackensteifigkeit. Die Pat. wurde deshalb unter dem
Verdacht eines hirndrucksteigernden Prozesses in die Universitidtsnervenklinik
Miinchen eingewiesen. Hier verstarb die bereits stark benommene Kranke am
3.5.1947, ohne daf eine eingehende Untersuchung hatte vorgenommen werden
kénnen. Die klinische Verdachtsdiagnose lautete: Hirntumor, wahrscheinlich
Acusticustumor.

Autopsie: Bs wurde nur die Herausnahme des Gehirns gestattet. Eine noch-
malige, ausdriickliche Besichtigung der Leiche durch den Pathologen ergab keinerlei
Hauterscheinungen, die auf eine v. RECKLINGHAUSENsche Krankheit hatten hin-
deuten konnen.

Nach Eroffnung der Schidelkapsel erscheint die Dura mater sshr gespannt.
An der dem Gehirn zugewandten Seite ist sie von einer Unzahl von Geschwiilsten
ubersat (Abb. 1 w. 2), die von Stecknadelkopf- bis zu Kirschgrole variieren. Sie
fuhlen sich derb an. Die gréBeren Knoten haben eine unebene, knollige Ober-
fliche. Sie haften an der Dura mit breiter Basis, nicht so seltsn aber sind sie mit
einer schmalen, langgezogenen Haftfliche entlang von GeféaBen gelegen, Bisweilen
erkennt man, wie ein kleines Gefafchen in die Geschwulst hineinzieht und es
auf der andern Seite wieder verlift. Weiterhin findet man ganz flache, beetartige
Auflagerungen auf der Dura, ferner warzenartige Gebilde. Auch deren Beziehung
zu einem oder mehreren GefaBchen ist augenfillig. Was die Verteilung der Dura-
tumoren betrifft, so ist eine deutliche Zunahme nach der Falx cerebri festzustellen.
Man hat den Eindruck, daB sie an den Asten bzw. an den Zweigen des Gefaf3-
baumes hingen. Dies wird noch eindrucksvoller, wenn man die harte Hirnhaut
gegen das Licht hilt. Zu bemerken ist ferner, dal nicht nur die Dura iiber der
Hirnkonvexitit, sondern auch an der Basis mit Knotchen versehen ist. Bei naherer
Betrachtung wurde ein kleines Knotchen auch auf dem parietalen Blatt der Dura
entdeckt, welches ebenfalls offensichtlich eine Beziehung zu einem Gefalichen
besaB, in dessen Wand es gelegen war.

Die weichen Hiute an der Konvexitdt des Gehirns sind stellenweise etwas
getriibt und verdickt. An diesen Stellen haben die Knétchen entsprechende Ein-
dellungen an der Giehirnoberfliche hinterlassen. Am Gehirn selbst sind die Zeichen
der Hirnschwellung vorhanden. Die BasisgefaBle weisen diskontinuierlich weil-
liche Verdickungen auf. An der Hirnbasis fallen zwei tumordse Bildungen in
beiden Kleinhirnbriickenwinkeln ins Auge (Abb.1). Re. findet sich eine klein-
apfelgroBe, knollige Geschwulst, bei welcher ein Zusammenhang mit einem Hirn-
nerven nicht mehr zu erkennen ist. Die 1li. Geschwulst ist etwa kirschgroB. An
diesern Knoten 148t sich ein Zusammenhang mit dem N. octavus nachweisen.
Der re.seitige Tumor hat die Medulla oblongata und den anschlieBenden Teil
der Briicke stark eingedellt und aus ihrer Verlaufsrichtung nach li. verdrangt.
Beide Tumoren sind von grauweiBlicher Farbe, fithlen sich derb an und zeigen
auf dem Schnitt ein fasriges, geschichtetes Aussehen. Beide Nn. oculomotorii
sind spindlig verdickt. Die Schnittfliche 1aBt keine Schichtung erkennen. Die
tibrigen Hirnnerven sind bei der Betrachtung mit dem bloBen Auge ohne krank-
hafte Veridnderungen.
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Bei der Zerlegung des Gehirns in frontale Scheiben ergibt sich aufler einem
Hydrocephalus internus nichts Auffilliges. Insbesondere laBt das Rindenband

Abb. 1. Gehirn von der Basis und der Konvexitit gesehen. An der Basis Geschwulste an den Nn. VIIL
und IIT. An der Konvexitit zahlreiche Meningiome auf der zuriickgeschlagenen Dura mater mit
entsprechender Eindellung an der Hirnoberflache.

Abb. 2. Dura mater mat zahlreichen Meningiomen.

keinerlei Form- oder Farbanderungen und auch keine Tumorbildung im Sinne
der tuberdsen Sklerose erkennen.
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Die beiden Acusticusgeschwiilste erweisen sich bei der histologischen Unter-
suchung als typische Neurinofibrome mit stellenweise erheblicher Bindegewebs-
entwicklung. Auffallend sind verschiedene GefaBe mit einer méachtigen Verdickung
vor allem der Adventitia, die keine Grenze gegen das umliegende Tumorgewebe
aufweist. An der Peripherie des re. Briickenwinkeltumors findet sich eine Insel
mit groflen, runden bis ovalen Zellen mit blaschenformigen Kernen, Kernkérper-
chen, deutlicher Nissrsubstanz und feinkornigem, schwarzen Pigment. Es besteht
kein Zweifel, daB es sich hier um Ganglienzellen handelt. Sie sind aber, wie die

Abb. 3a und 3b. Occipital- und Kleinhirnrinde mit zahlreichen Herdchen abnormer Gliazellen.

weitere Untersuchung ergibt, nicht als integrierender Bestandteil des Geschwulst-
gewebes anzusehen. Es handelt sich anscheinend um eine priexistente Formation,
ein sympathisches Ganglion oder vereinzelte Ganglienzellen, wie sie normaler-
weise in der Vestibulariswurzel anzutreffen sind. Sie sind offenbar vom wachsenden
Tumor mitgenommen und in der Peripherie desselben liegen geblieben. Die diffuse
Anschwellung beider Nervi oculomotorii ist ebenfalls von charakteristischem
Neurinofibromgewebe gebildet, nur ist der bindegewebige Anteil geringer als im
Acusticustumor.

Die bei makroskopischer Betrachtung intakt erscheinende Rinde IaBt schon
bei schwacher VergroBerung (Abb. 3a) zahlreiche fleckformige Zellverdichtungen
erkennen, ohne dafi die Cytoarchitektonik gestort erscheint. Nur innerhalb der
Zellherdchen ist die normale Gliederung der Rinde aufgehoben. Es handelt sich
um Ansammlungen vielfiltig gestalteter, teilweise sehr grofer glicser Zellen, wie
sie eingehend von BIELSCHOWSKY u.a. beschrieben wurden. Sie finden sich an
den verschiedensten Stellen der Hirnrinde vom Frontal- bis zum Occipitalpol,
ohne dal ein bestimmter Verteilungsmodus erkennbar wire. Die gleichen Herde
sind auch im Hirnstamam, im Thalamus, etwas weniger zahlreich im Corpus striatum
und vereinzelt in der Briicke und Medulla oblongata anzutreffen. Gleiche Herde
im Kleinhirn gibt Abb. 3b wieder. Bemerkenswert ist hier die Verdickung der
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dariiberliegenden weichen Haute. An manchen Stellen ist eine Trennung von
Rinde und Pia mater nicht durchfiihrbar. In den Lappchen, in welchen patho-
logische Zellhaufen vorhanden sind, findet man auch GefiBverinderungen im
Sinne einer fibrosen und hyalinen Umwandlung oder eine zellige Vermehrung
der dufleren Schichten. An einigen Stellen ist eine GefaBsprossung augenscheinlich.

Nach diesen Befunden besteht kein Zweifel, daf} es sich im vorliegenden Falle
um die zentrale Form der v. RECELINGHAUSENschen Krankheit handelt. Wenn
wir auch mangels einer Kérpersektion iiber eventuelle Veriinderungen an den

Abb. 4, Schnitt durch die Medulla oblongata in Hohe des Obex. Knétchenférmige Wucherungen
in den PiagefiBen. Drei verschieden groBe zentrale Neurinome (N). Gefid8stiel erkennbar.

inneren Organen nichts aussagen kénnen — eine genaue Besichtigung der Korper-
oberfliche ist in unserem Falle vorgenommen worden — so steht unser Fall im
Schrifttum nicht vereinzelt dar. Vielmehr geht aus diesem hervor. daf} eine zentrale
Neurofibromatose ziemlich hdufig ohne charakteristische Hauterscheinungen und
Verinderungen an den peripheren Nerven einherzugehen pflegt (BIELscHOWSKY
u. a.).

Wir wenden uns den zentralen Neurinomen zu. Auf einem Schnitt durch die
Medulla oblongata in Hohe des Obex (Abb. 4) fallen zunéichst drei ellipsoide
Bildungen von verschiedener Grifle auf. Am unteren Pol lassen sie einen Stiel
erkennen, der sich als lingsgetroffenes Gefal herausstellt (Abb. 5a). Auf einigen
weiteren Schnitten der Serie ist der Zusammenhang mit einem Piagefal ersicht-
lich. Die tumortse Wucherung sitzt offenbar in der Gefifwand. Sie setzt sich
scharf gegen das umgebende Hirngewebe mit einer diinnen bindegewebigen Kapsel
ab. Im vax GiesoN-Bilde sieht man eine fidige, gelblichrétliche Grundsubstanz,
in der langliche, teils zigarettenformige Zellelemente in Wirbel- und Bogenform
angeordnet sind und sich vielfaltig durchflechten (Abb. 5a), so dal} sie teils lings,
teils quergetroffen erscheinen. Der Zelleib ist nicht sicher abgrenzbar, der Kern
von mittlerem Chromatingehalt, Nur um einige Capillaren im Innern der Wucherung
finden sich wenige kollagene Fibrillen. Markscheiden sind nicht sicher nachweisbar,
Achsenzylinderfarbungen wegen der Celloidineinbettung nicht durchfithrbar. An
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einigen Stellen tritt eine gewisse rhythmische Struktur hervor. Auf Abb. 4 ist
weiterhin die Verdickung der weichen Haute auffallig. Bei naherer Betrachtung
erkennt man weite und in ithrer Wand verdickte Gefdafle (Abb. 5b). Eine knétchen-
und knéuelfrmige Wucherung hat diskontinuierlich die dufiere Gefifiwand er-
griffen. Intima und Media sind im allgemeinen unbeteiligt. Sie besteht aus wirbelig
angeordneten ovalen und spindligen Kernen in einer fasrigen Grundsubstanz
mit bandartiger Schichtung, die im vax Gieson-Bilde einen gelblichroten Ton
aufweist. Zwischen den einzelnen Béndern sind einige leuchtend rote kollagene
Fibrillen vorhanden. Die Kngtchen sind von einer derberen bindegewebigen

Abb. 5. a) Zentrales Neurinom, Teilbild aus Abb. 4; b) Wucherung in der Wand eines PiagefiiBes.

Kapsel umgeben. In den Randbezirken lieBen sich einige Markscheiden nachweisen
und offenbaren ihre nervale Herkunft. Beschrdankt sich die Wucherung im all-
gemeinen auf den Gefdlbereich, so hat der Prozel an einigen Stellen offenbar
die Gefafiwand durchbrochen und sich in beschranktem MaBe in das umgebende
Gewebe ausgebreitet. Auf der re. Seite der Abb.4 erkennt man weiterhin, wie
sich der Wucherungsvorgang auch auf das in die Medulla oblongata ziehende
Gefal fortsetzt. Hier hat er zu einer walzenférmigen Verdickung der einen Gefa8-
seite gefithrt, wiahrend die andere Seite unverdindert ist. Im Querschnitt wiirde
sich ebenfalls eine kniuel- oder kndtchenformige Wucherung darstellen. Am Obex
tritt eine Anzahl kleinerer GefaBe infolge einer diffusen Wandverdickung hervor.

(berblickt man die beschriebenen Veranderungen in den GefaBen der Pia
und Medulla oblongata auf Abb. 4, so kann kein Zweifel bestehen, daB es sich hier
um einen identischen ProzeB handelt, der offenbar einen GefiBibezirk system-
artig betroffen hat und von nervalen Elementen der Gefafiwand ausgeht., Er
beschrankt sich, abgesehen von einigen Stellen in der Pia mater auf die GefaB-
wand. Die eben geschilderten Wucherungen in der Gefawand finden sich nicht nur
im Bereiche der Medulla oblongata. Abb. 6 stellt einen Querschnitt durch einen
Ast der A. cerebri media und mehrere Venen dar. An mehreren Stellen der Adven-
titia bemerkt man ebenfalls umschriebene Zellwucherungen. An einem kleineren
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GefdBe unterhalb der Arterie sitzt die Wucherung dem GefiBe wie eine Kappe
auf. Eindrucksvoll ist ein an der Vene gelegenes langliches Gebilde, das sich als
gewucherter GefaBinerv erweist. AuBer den Gefaflen mit der beschriebenen knauel-
oder wirbelartigen Wucherung in der Adventitia, findet man solche, bei denen
die Wucherung nicht nur mehr oder minder vollstindig die auBere GefaBwand,
sondern auch die anderen Wandschichten erfafit. Nicht selten trifft man auf ver-
dickte GefaBrohre, die keinen normalen Wandbau mehr erkennen lassen. Das Gefaf}-

Abb. 6. Gewucherte Gefdfnerven an der A, und V. cerebri media.

lumen kann bis auf Stecknadelkopfgrs e oder ganz durch spindlige, fasergebende Zell-
elemente verschlossen sein. Man sieht Bilder, die man als Peritheliom bezeichnet hat.

Im re. Corpus striatum hebt sich bei der Betrachtung mit dem bloBen Auge
ein etwa kleinfingerkuppengroBer Bezirk durch seine intensivere Farbung be-
sonders bei der vax Gresox-Farbung aus dem ubrlgen Gewebe ab. Mikroskopisch
sieht man, daB er sich aus einer Vielzahl von groferen und kleineren GefaBen
zusammensetzt und keine scharfe Grenze gegen das umgebende Gewebe besitzt.
Die Gefifie sind in gleicher Weise wie in den Hirnhauten verdndert. Sprossungen
von jungen Gefiflen sind zu beobachten. Das Perdraupriparat zeigt ein dichtes
Silberfibrillennetz in den GefiBwinden, das sich kontinuierlich auf den ganzen
GefaBherd ausbreitet. Ein ebensolches kollagenes Netz von feinsten Fibrillen bis
zu dicken Balken ergibt das van Giesox- Blld In diesem Netzwerk sind kleinere
und gréBere Plaques abnormer Gliazellen vorhanden, wie sie bereits in der Rinde
angetroffen wurden. Eine Gefafbezichung dieser Herde ist hier nicht nachweisbar.
Abb. 7 gibt einen Ausschnitt aus diesem angiomatosen Striatumherd wieder.
Neben einem méchtig verdickten und durch spindlige Elemente bis auf ein enges
Lumen verschlossenen Gefall erkennt man ein System kleiner Hohlrdume, die
von einer einzelligen Schicht umséumt sind. Ferner befinden sich hier eine Menge
kleiner und gréBerer Schichtungskugeln, die sich offenbar in den kleinen Hohl-
raumen gebildet haben. In einzelnen gréferen Gefaflen dieses Bezirkes finden
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sich solche geschichteten Gebilde auch in der GefaBwand. Das Bild erinnert durch-
aus an angiomatise Partien in Meningiomen. Hat man bei manchen Schichtungs-
kugeln den Eindruck, daB es sich um psammomatés veranderte blind endende
GefaBsprossen handelt, so ist bei der Mehrzahl dieser Gebilde eine vasculire
Genese nicht eindeutig.

Eine Art von GefiBlveranderung soll noch erwihnt werden, die sich an mehreren
Hirnnerven findet. Auf einem Querschnitt eines solchen Nerven sieht man unter

Abb. 7. GefaBherd mm Striatum mit zahlreichen Schichtungskugeln.

dem Perineurium eine Ansammlung spindliger Zellelemente, die auf eine groBere
Strecke die Nervenfagerbiindel einsaumen und teilweise in den Bindegewebs-
strafflen des Endoneuriums ing Innere des Nervenbiindels zu verfolgen sind. In-
mitten solcher Herde erkennt man ein GefdBchen, dessen Wand verdickt ist
und von dem spindlige Zellen der duBeren Schicht in die Umgebung wuchern.
Die Nervenfaserbiindel werden so von Zellmanteln umgeben und ergeben Ver-
haltnisse, die an die Sarkomatose der Meningen erinnert. Die ScHWAXNschen
Zellen weisen gewisse proliferative Veranderungen, aber keine eigentliche Tendenz
zur Neurionombildung auf.

Die multiplen Durageschwiilste erweisen sich vorwiegend zum psammomatésen
bzw. fibroblastischen Meningiomtyp zugehorig. Sie bauen sich aus spindelférmigen
Elementen auf, die in Zugen und Wirbeln angeordnet sind und reichlich Binde-
gewebe fiithren. Die Vascularisation ist maBig. Schichtungskugeln sind nicht zahl-
reich. In kleineren Geschwiilsten ist die Wirbelbildung geringer ausgebildet und
es uberwiegt eine mehr retikulare Struktur. An manchen Stellen sind die Zellziige
in weiter gespannten Bogen angeordnet und eine rhythmische Struktur und
Pallisadenstellung der Zellkerne wird sichtbar. Die Grundsubstanz zeigt im vax
Giesox-Praparat einen rotlichgelblichen Farbton. Kollagene Fibrillen sind hier
nur wenige vorhanden. Diese Begzirke erinnern durchaus an die Struktur eines
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Neurinofibroms. Die Ahnlichkeit wird noch durch die gleichen GefiaBverinderungen
unterstrichen, wie sie in den Hirnhduten bzw. im Acusticusneurinofibrom be-
schrieben worden sind. Ab und zu sieht man peritheliomartige Bilder.

Ein kleines Durameningiom soll noch besonders erwihnt werden, das sich
auf dem parietalen Blatt der harten Hirnhaut findet und offenbar in der Wand.
eines GefaBchens gelegen ist. Es handelt sich um ein arterielles GefaB, dessen
eine Wandhalfte in einer Geschwulst aufgegangen ist. Das Knotchen ist eine
zellarme, fibromatsse Bildung vorwiegend kollagener und hyalin entarteter Fasern,

Dura-
nerv
Dura- ~~
gelfal

Abb. 8. Kleines Duraknodtchen in Verbindung mit einem gewucherten Dura- bzw. GefaBnerven,

das in der Mitte ossifiziert ist. Bei genauerer Durchmusterung finden sich auch
einige zellreichere Partien von ovalen und lénglichen Zellelementen, die eine
Wirbelbildung in Andeutung erkennen lassen. Hier besitzt die Grundsubstanz
einen mehr rétlichgelben Farbton im van GresoN-Praparat, wie man ihn in Neu-
rinomen antrifft im Gegensatz zu dem leuchtenden Rot der umgebenden kollagenen
Fasern.

Im allgemeinen sitzen die Meningiomknoten dem inneren Durablatt auf. Nicht
8o selten sieht man aber Zapfen und Inseln von Geschwulstgewebe innerhalb
der Duralamellen gelegen, die jedoch wie man nachweisen kann, durch mehr
oder minder dicke Strange von Tumorgewebe mit dem auf der Dura aufsitzenden
Knoten in Verbindung stehen. Diese Geschwulstzapfen die oft eine wirbelige
Struktur aufweisen, sitzen an bzw. laufen entlang an Gefilen und bei einigen
Geschwulstzapfen 1afit sich keine scharfe Grenze zwischen GefiBwand und der
Wucherung finden. Einige inselférmige Wucherungen an einem Gefifl zwischen
den beiden Durablattern haben auch auf Serienschnitten keinen Zusammenhang
mit Oberflichengeschwiilsten.

Die in der Dura mater gelegenen Gefife weisen auch auierhalb eines Geschwulst-
bezirkes die in den PiagefaBen beschriebenen Verinderungen auf. Meist iiber-
wiegen die diffusen Wandveranderungen. Jedoch bemerkt man auch kleine kngt-
chenformigen Wucherungen in der dufleren Wandschicht. In einer solchen Wuche-
rung waren spirliche Markscheiden nachweisbar und machten die neutrale Ab-
stammung dieser Wucherungen sichtbar.
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Die Inseln von Geschwulstgewebe innerhalb der Duralamellen, die nicht so
selten GefdBbeziehungen aufweisen, und ihre stiftformigen Verbindungen mit
einem auf der Dura sitzenden Geschwulstknoten legen Beziehungen zu GefdB3-
nervenscheiden bzw. Duranerven nahe. Die serienmiBige Untersuchung kleiner
und kleingter Duraknétchen erhellte die Zusammenhénge. Abb. 8 stellt ein kleines
Duraknétchen dar, das sich durch eine Duraliicke in Form einer stiftférmigen
Whucherung in die Duralamellen fortsetzt und in einer knstchenformigen Wucherung
eines Duragefafiles endet. Es baut sich aus spindligen, teils mehr ovalen Zellen
in einem fidigen Grundgewebe auf, die sich vielfaltig durchkreuzen und héufig
quer- und angeschnitten sind. Eine etwas derbere Lage kollagener Fibrillen scheidet
dieses Gebilde auf der einen Seite ein, wahrend auf der andern Seite des Stranges
eine knospenartige Ausstulpung in die Duralamellen zu bemerken ist. Das Dura-
knotchen wie auch der Strang zum Gefal fithren nur wenig kollagene Fibrillen.
Markscheiden sind nicht nachweisbar. Im Innern des Stranges sind einige Ca-
pillaren zu erkennen. Die Identitat des eben beschriebenen Wucherungskomplexes
von der knstchenformigen Wucherung in der duBleren Gefalwand bis zum Dura-
knotchen mit den wirbelartigen Wucherungen in den Piagefaflen bzw. den Neu-
rinombildungen in den MedullaoblongatagefiBen ist evident.

Zum Schlufl sei noch ein wichtiger Befund angefiibrt, den wir auf der eifrigen
Suche nach Nervenfasern in den Duraknétchen machten. Erscheint der einwand-
freie Nachweis von Nervenfasern in den bindegewebsreichen Durageschwiilsten
oft problematisch, so glauben wir doch am Rande eines Durakndtchens einige
vegetative Fasern mit einer Varicositat und einigen anliegenden, z. T. Scheiden-
zellen nachgewiesen zu haben.

Besprechung der Befunde.

Die in der Medulla oblongata gelegenen Tumoren (Abb. 4 und 5a)
stellen zweifellos echte Neurinome dar*. Damit soll aber nicht gesagt
sein, daf diese Neubildungen vom Parenchym des Zentralorgans ab-
stammen. Wie aus der Beschreibung hervorgeht, sind die Neurinom-
knotchen ndmlich in der Wand von GefiBlen gelegen. Sie sind durch
eine Bindegewebskapsel vom Hirngewebe abgegrenzt und haben sich
nur expansiv ausgebreitet. Ein Durchbruch durch die Gefifischeide
und ein infiltratives Wachstum in das Hirngewebe lieB sich nicht nach-
weisen. Die Neurinome unseres Falles sind zwar intramedulldr gelegen,
ihrer Genese nach aber periphere Bildungen, die nur mit den Geféallen
ins Zentralorgan verlagert sind. Wie aus Abb. 4 hervorgeht, handelt
es sich bei den intramedullidr gelegenen Neurinomen nicht um isolierte
Bildungen. Sie gehoren vielmehr zu einem System von Wucherungen,
das von dem gesamten extra- und intramedulliren GefdBbezirk seinen
Ausgang nimmt. Dafl die Knéuel- und Wirbelbildungen in der dufieren
Wandschicht der Piagefae Wucherungen der Gefafinervenscheiden sind,

* Nach VERocAY wird die von der ScawanNNschen Scheidenzelle abstammende
Geschwulst als Neurinom bezeichnet. Eine stirkere Bindegewebsbeteiligung
kommt in der Bezeichnung Neurinofibrom bzw. Fibroneurinom zum Ausdruck
(GAGEL).
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ist eindeutig durch den Nachweis vereinzelter Markscheiden in ihnen
begriindet. Dieser Befund ist verstdndlich, weil die Piagefifle vegetative
Fasern besitzen. Unverstindlich wire dagegen die Bildung intramedualldr
gelegener Neurinome, wenn die Ansicht &lterer Autoren zu Recht be-
stiinde, daB die intramedulliren GefiBle nervenfrei sind. Nun ist durch
PENFTELD in neuerer Zeit mit verbesserter Technik wohl eindeutig
nachgewiesen, daB auch die intracerebralen und intramedulliren Ar-
terien, in geringerem Male die Venen mit vegetativen Nervenfasern
ausgestattet sind, die mit den Nerven der Piagefifle einen zusammen-
hingenden Plexus bilden.

Angaben des Schrifttums uber zentrale Neurinome: Aus der alteren Literatur
hat ANTONT in seiner bekannten Monographie: ,,Uber Riickenmarkstumoren und
Neurofibrome** die im Riickenmark und in der Medulla oblongata beobachteten
Geschwulsthildungen nicht gliogener Natur kritisch gesichtet und zusammen-
gestellt. Von den 23 Fallen intramedullar gelegener Geschwiilste hebt er besonders
die Falle v. HippEL, CesTAN, HENNEBERG und KocH, MAAs, GREENFIELD, VEROCAY
und seinen Fall 32 hervor. Bel den in Frage stehenden Geschwiilsten handelt es
sich um wohlabgegrenzte und oft mit einer Kapsel versehene Neubildungen, die
als Sarkome, Fibrome, Fibrosarkome u. 4. bezeichnet wurden. Im Falle v. HirpeL
fand sich ein zentraler Tumor im Ruckenmark, der ,sicherlich kein Gliom* war.
Er besal ein zart fibrillires Stroma, stabchenformige bis ovale Kerne. Das Gewebe
war im ganzen zu Straflen und Zigen geordnet, die sich in verschiedenen Rich-
tungen kreuzten. Die im Falle CEsTax vorhandenen intramedullaren Tumoren
glichen dem gleichzeitig anwesenden Tumeur principale du cervelet (wohl Briicken-
winkeltumor, zit. nach Axrtoxi). Im Falle HenxeBERG und Kocm fanden sich
Oblongatatumoren in der sensiblen und Pyramidenkreunzung, die als gnt abgegrenzt
bezeichnet wurden. In den zentralen Partien lieBen sich sparliche, in den Rand-
partien (!) zahlreiche mehr oder weniger atrophische Nervenfasern nachweisen.
Der Bau wurde als fibrosarcomatts bezeichnet. ANTONI weist in seinem Falle 32
auf isoliert im intramedulliren Verlaufe der Wurzeln sitzende circumscripte
Neurinome hin, ein Verhaltnis, das eine Mifibildung voraussetze, indem normaler-
weise das Revier der Scuwaxnschen Zellen an der Duragrenze aufhére. GREEN-
FIELD schreibt: ,,Der intramedullar gelegene Tumor im Halsmark ist aus fibrésen
Zellen aufgebaut, die denen der Acusticustumoren gleichen.” Im Falle VEroCAY
(1910) fand sich in der Medulla oblongata ein Geschwulstknoten mit gegen die
Umgebung ziemlich scharfer Grenze, dessen Grundsubstanz eine mehr oder weniger
deutliche fibrillire Struktur zeigte. Die Kerne waren stellenweise zu Haufen oder
in einzelnen Reihen angeordnet. BreLscrowsky fuhrte bei der Nachuntersuchung
des Maasschen Falles den Nachweis, daBl die medulliren Tumoren beziiglich ihres
zelligen Baues mit denjenigen junger peripherer Nervenknoten jdentisch sind,
welche er aus der Scuwaxwschen Scheide stammend betrachtet. Axroxr kom-
mentiert diesen Befund: ,,Das wiren also trotz der Anwesenheit von Gliafibrillen
echte intramedullire Neurinome (eine von keinem der genannten Untersucher
ausgesprochene Moglichkeit)*.

ANTONT hat also als erster zum Ausdruck gebracht, dafl es sich bei den
intramedullir gelegenen Tumoren der genannten Autoren mit Neurinom-
struktur um echte Neurinome handelt. Die Bezeichnung Fibrosarkom
wiirde den gut abgegrenzten Neubildungen sicherlich nicht gerecht.
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Hierbei ist zu bedenken, dafl vor VERocAY (1910) der Begriff des Neuri-
noms und die Kenntnis seiner Abstammung von der SCHWANNschen
Zelle nicht existierte.

HarrisoN hatte nachgewiesen, dafl die ScEwanwsche Zelle des peripheren
Nerven ihren Ursprung in dem Zellmaterial der Ganglienleiste hat, ANTONT glaubte
nun im Verfolg dieser Beobachtung bei weiteren embryogenetischen Studien
den Nachweis erbracht zu haben, daf fiir die nach seinen Beobachtungen meist
dorsal gelegenen Wurzelneurinome auch die Ganglienleiste als Geschwulstmatrix
anzusprechen sei. Fur die intramedullar gelegenen Neurinome kamen nach seiner
Ansicht fur die Ganglienleiste bestimmtes, intraspinal liegengebliebenes Zell-
material in Frage. Mag diese Moglichkeit fiir das eine oder andere in dorsalen
Riickenmarksbezirken gelegene Neurinom bestehen, so sind gegen die allgemeine
Formulierung der Ganglienleiste als Ausgangsmaterial fiir die extra- und intra-
spinale Geschwulstbildung gewichtige Einwinde gemacht worden. Zudem setzt
sie die CornmEIMsche Hypothese von der Keimversprengung embryonaler Elemente
als Ausgang der Geschwulstentstehung voraus, deren allgemeine Anwendung von
neueren Autoren vielfach abgelehnt wird (FEYRTER u.a.). Nun liegen sicher-
gestellte zentrale Neurinome neuerer Autoren (ForrsTER und GaGEL) durchaus
nicht in dorsalen Anteilen des verlangerten Marks bzw. Riickenmarks, so daB
die Hypothese von versprengten Keimen der Ganglienleiste als deren Geschwulst-
matrix gezwungen erscheint.

Es fragt sich nun, ob die von AxToNI als zentrale Neurinome an-
gesprochenen Geschwiilste der oben zitierten Autoren und die in neuerer
Zeit von (lacEr anerkannten zentralen Neurinome in den Fillen von
Hurst, OrzEcrowskKY und Nowioki, LHERMITTE und GUCIONE,
Struwe und StEUER und der Fall von ForrsTER und GAGEL mit den
Oblongatatumoren unseres Falles identisch sind. In allen zitierten
Fillen wird die scharfe Abgrenzung des Tumors gegen die Umgebung,
die fehlende Neigung zu infiltrativem Wachstum und die im allgemeinen
beschréinkt bleibende Ausdehnung hervorgehoben. In ihrem firberischen
Verhalten und dem strukturellen Aufbau stimmen die Oblongatatumoren
unseres Falles mit den Tumoren der genannten Autoren iberein. Wir
gind deshalb der Ansicht, da8l es sich um identische Bildungen handelt.
Damit erhebt sich die Frage nach ihrer Genese. In den Beschreibungen
der zentralen Neurinome ist bisher nicht die Rede von ihrem Ausgang
von Gefifinerven bzw. von der Gefanervenscheide. Hinweise, daf} sich
die zentralen Neurinome in der Gefilwand entwickeln, finden sich in
der dlteren Literatur nicht. Besteht diese Entstehungsmoglichkeit trotz-
dem ?

Bei dem Oblongatatumor unseres Falles ist der Sitz innerhalb der
Gefilwand auf Abb. 4 und 5a eindeutig. Einige Serienschnitte aber
weiter ist von diesem Gefdll nichts mehr zu erkennen. Es 18t sich also
nur bei giinstiger Schnittfihrung dieser Zusammenhang aufzeigen.
Sonst imponiert die Neubildung als umschriebener Knoten im Zentral-
organ. Verstidndlich werden diese Verhiltnisse, wenn man beriicksichtigt,
dafl es sich bei dem Geschwulstknoten um ein kéorperliches Gebilde

Arch, {. Psychiatr. u. Z. Neur., Bd. 186. 41
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handelt, das nur in einem kleinen Sektor das Ausgangsgefafl beherbergt.
Zudem dirfte letzteres bei dem Wachstum der Geschwulst in dieselbe
mit einbezogen werden und darin aufgehen. Es ist deshalb durchaus
wahrscheinlich, dal} die in der Literatur mitgeteilten umschriebenen
zentralen Neurinomknstchen im Riickenmark und in der Medulla ob-
longata sich von Elementen der Gefifinervenscheide ableiten, wenn ein
direkter Zusammenhang mit Gefillen wie in unserem giinstig gelagerten
Falle auch nicht gesehen worden ist.

1939 beschrieb Brck, ein Schiiler GaceLs einen Fall von zentraler Neuro-
fibromatose mit einer Wucherung markhaltiger Nervenbiindel im Bereiche der
A. commissuralis ant. des Riickenmarks, wobei sich mehrere Knéuel auch entlang
des Gefales intramedullir gelegen fanden. Diese Wucherungen miissen als Neurom-
bildungen entsprechend den Wucherungen in Amputationsstiimpfen angesehen
werden. Gagern, dem wir unsere Priparate vorlegen durften, hilt die Befunde
von BECK mit unseren nicht fiir direkt identisch und sprach sich in unserem Falle
ebenfalls fiir den Blastomcharakter der Oblongatageschwiilste aus. Zur gleichen
Zeit wie Bror fand StarmMMLER bei der Untersuchung von 600 Riickenmarken
12mal knéuelartige Knoten in den Gefiaflen der Pia und des Riickenmarks, ohne
daB bei diesen Fallen Zeichen einer allgemeinen Neurofibromatose vorhanden
waren, Er hielt zunichst diese Bildungen als im Bereiche des Normalen liegend.
Bei einem weiteren Falle mit einer stark massierten Wucherung der Gefafinerven
im Lendenmarkbereiche stand das Pathologische dieser Bildung aber nicht mehr
in Frage. Nach Starmmrer unterscheidet sich diese Wucherung von Markscheiden
und Achsenzylindern von Neurinomen und muf als echtes Neurom bezeichnet
werden. ¥uir diese Hyperplasie des GefaBnervensystems wird die Bezeichnung
Angioneuromatose gewihlt und. ihre Stellung zur Krankheitsgruppe der v. REck-
LINGHAUSENschen Krankheit diskutiert. Der Fall STasMMLER weist in mancher-
Hinsicht Beziehungen zur Kniuelbildung in den Piagefifien unseres Falles auf,
wenn wir auch nur einige Markscheiden und wegen der Einbettung des Materials
keine marklosen Nervenfasern nachgewiesen haben. Im Falle StagMMLER {anden.
sich dagegen keine echten Neurinome. Wir sind aber der Ansicht, dal} die Beobach-
tung von STAEMMLER, was schon BrEck und GacsL betonten, in die Krankheits-
gruppe der v. RucrringEAUsENschen Krankheit gehort. Monsosymptomatische
Formen sind ja bekannt. Uber weitere einschligige Falle berichteten inzwischen
18471 und LicHTENSTEIN; letzterer beobachtete kleine Neurofibrome an einigen.
Stellen intramedullérer Gefifie. Eine weitere Beobachtung geht auf Hursr zuriick.

Im Falle von STaEMMLER fand sich eine Hyperplasie der Gefaliwénde auch im
Bereiche der infraspinal gelegenen Gefille und der Autor wies sie als Wucherung
der GefiBnerven nach. Er setzt damit das Vorhandensein von Gefafnerven der
intramedullaren GefaBe voraus, wofiir auch der Brcrsche Fall spricht. Pr. ST6HR
jr. halt diese Annahme auch durch die Befunde von STarmMMLER nicht fir er-
wiesen. Die eigene Beobachtung von Neurinomen in der GeféBwand der Oblongata-
gefaBe ist unserer Meinung nach eine neue Stiitze. Ohne das Vorhandensein von
GefaBnerven sind die Bildungen im Falle StaMMrLER, Brck, Hurst, Isasr,
LiceTENsTEIN und im eigenen Falle nicht moglich.

Die Befunde von Brck und STAEMMLER erscheinen noch in anderer
Hinsicht von Bedeutung und bieten Parallelen zu unserem Falle.
StamMmrER deutete die geringgradigen Befunde seiner ersten Tille als
Hyperplasien und die Wucherungen bei seinem Falle von diffuser
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Angioneuromatose des Lendenmarks als echte Geschwulstbildungen und
fragte sich, ob hier eine Entwicklungsreihe von einer Hyperplasie zur
echten Geschwulstbildung vorliege, so wie PENFIELD bei der zentralen
Neurofibromatose an der Dura alle Stadien von kleinen Hyperplasien zu
grofen echten meningiomatésen Geschwiilsten beschrieb. Auch in
unserem Falle kénnte man die Knduel- und Knotchenbildung in den
PiagefiBen mehr als Hyperplasie, die Geschwiilste in den Oblongata-
gefiBen als echte Blastome nach der herkdmmlichen Auffassung be-
zeichnen, wobei beide Bildungen an dem gleichen Gefiflbaum sitzen.
Wo ist hier die Grenze? Nach BUNGELERs Anschauung milten wohl
die Neurinomknotchen wie auch die Meningiome in unserem Falle als
hyperplastische Bildungen gelten.

Kurz sei noch erwihnt, da3 der von Josupuy als zentrales Neurinom
beschriebene diffuse blastomatose Prozefl im Stammhirn zu den Spongio-
blastomen zu zihlen ist, wie BATLEY und OsTERTAG ausgefiihrt haben
und nichts mit unserem zentralen Neurinom zu tun hat.

Aus den bisherigen Darlegungen geht hervor, dall wir in unserem
Falle die GefaBinervenscheide als Geschwulstmatrix der zentralen Neu-
rinome ansprechen. BECK hatte bereits auf Grund seiner Beobachtung
von Gefifinervenkniuel diesen Bildungsmodus fir die zentralen Neuri-
nome in Betracht gezogen. Durch den in unserem Falle gefithrten Nach-
weis, dall es sich bei den intramedullédr gelegenen Neurinomen um ihrer
Herkunft nach periphere Geschwiilste handelt, ist eine ungezwungene
und mit den bisherigen bekannten anatomischen und pathogenetischen
Vorstellungen nicht im Widerspruch stehende Erkldrung gegeben.
Axrtonis Hypothese von liegengebliebenen Keimresten der Ganglien-
leiste als Geschwulstmatrix der zentralen Neurinome wird damit gegen-
standslos.

Die Meningiome bei der zentralen Neurofibromatose heben sich nicht
nur hinsichtlich ihrer Multiplizitit, sondern auch hinsichtlich ihrer
begrenzten Wachstumstendenz von den solitdren, verschiedenartigsten
Typen von Meningiomen ab. Was die histologische Struktur betrifft
fanden sich in unserem Falle Tumoren, die teilweise dem fibroblastischen,
teilweise dem meningothelialen Typ mit Psammomkdrperbildung ent-
sprechen (CusaING). Nun fanden sich besonders in kleinen und kleinsten
Geschwulstknoten Partien, in denen der Bindegewebsanteil stark zuriick-
tritt und die ldnglichen mit einem abgestumpften Ende versehenen
Zellen in einer fidigen Grundsubstanz gelagert sind, die im vaN GiEsON-
Priaparat einen gelblichrétlichen Ton annimmt. Deutlich treten neben
Wirbelbildung rhythmische Strukturen und Pallisadenstellung der Kerne
zutage, Wir haben die Struktur eines Neurinofibroms vor uns. Es fragt
sich, ob hier nur eine zufillige Strukturihnlichkeit des Geschwulst-
gewebes vorliegt oder ob dieser grundsitzliche Bedeutung zukommt.

41*



618 M. ScHOPE:

Es liegt nahe, auch die Duraknoten bei der zentralen Neurofibro-
matose mit einer Storung des ektodermalen Keimblattes in Zusammen-
hang zu bringen, nachdem sich die tbrigen Geschwulstbildungen als
Abkémmlinge desselben auffassen lassen. Man wird sich daber fragen
welche neuroektodermale Gebilde der Dura mater der Mutterboden des
Geschwulstwachstums sein kénnten. Die landldufige Auffassung, dag die
Arachnoidea bzw. die Arachnoidalzotten die Geschwulstmatrix der
Duraendotheliome bilden (M. B. Scumipr) schliet die ektodermale
Genese der Meningiome aus; denn der Nachweis, dafl die Arachnoidea
ektodermaler Herkunft sei, scheint uns nicht gegliickt. Weiterhin ist die
M. B. Scumiprsche Ansicht von der arachnoidalen Abstammung der
Meningiome eine, wenn auch durch gewisse Beobachtungen gestiitzte
Hypothese, die sicher nicht fiir alle histologischen Arten des Meningioms
anwendbar ist.

In unserem Falle dringte die Beobachtung der Nervenkniuel und
Neurinombildung an den Pia- und Oblongatagefifien und knédtchen-
formigen Wucherungen der Duragefile, nach einem Zusammenhang
zwischen Meningiom und einer Wucherung der GefafSnervenscheide bzw.
den ScEwaNNschen Elementen der Duranerven zu forschen. Bekannt-
lich besitzt die Dura marklose bzw. markarme Nerven, welche einerseits
in den Gefiflen verlaufen und sie nur eine Strecke als Leitgebilde
benutzen, andrerseits aber als Nn. proprii im Bindegewebe der Dura
mater gelegen sind.

Nun lieB sich in unserem Falle in einer Serienuntersuchung ein Zu-
sammenhang eines Duraknétchens mit einer geschwulstigen Wucherung
in der duBeren Wand eines in den Duralamellen gelegenen Gefilles
finden (Abb. 8). Die kndtchenformige Wucherung in der GefiBBwand
und die zapfenartige Verbindung mit dem Duraknétchen sind durchaus
die gleichen geschwulstigen Wucherungen, wie sie uns in den Pia-
gefifen entgegentraten und als Abkémmlinge der Gefifinerven erkannt
wurden. Es besteht kein Zweifel, daBl wir es mit einem die Gefiwand
verlassenden und geschwulstig verdnderten Nerven zu tun haben, der
in der Geschwulst auf der Dura aufgeht. Die oben beschriebenen struk-
turellen Eigenschaften sprechen durchaus in diesem Sinne. Wir er-
kennen, daB es sich bei der geschwulstigen Entartung der GefilBinerven
in der Pia und Dura um einen Vorgang handelt, der ein System erfalit
hat. Nunmehr mufl gesagt werden, daf das Duraknétchen nur das
knospenartige Ende des geschwulstig entarteten Nerven ist, mit andern
Worten eine neurinomatése Bildung darstellt.

Welche Hinweise in der Literatur stiitzen diese Ansicht? In der Festschrift
fiir Curart schreibt VERrocaY bei seinem Fall von zentraler Neurofibromatose

iiber die Durageschwidste: ,,Die meisten Geschwiilste der Dura sprach ich als
Endotheliome an, wihrend mir einzelne besser in die Kategorie der Nerven-
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geschwiilste zu gehoren schienen.” Weiterhin fand er nicht so selten in verschie-
dener Entfernung von der Durainnenfliche zumeist in Spalten langs der Gefile
insel- oder zapfenformige, aus platten oder polygonalen Elementen bestehende
Zellkomplexe, welche, wie die Untersuchung an Serienschnitten ergab, bisweilen
durch schmale, die Dura in schiefer Richtung durchziehende Gewebsziige mit
der neoplastischen Masse an der Innenfliche der Dura in Verbindung standen.
Die Ubereinstimmung mit unserem Befunde ist evident. Wir meinen die Wuacherung
nerviser Elemente wiederzuerkennen. Schon VErocay hatte sich bemiitht, bei
einem miliaren und einem erbsengroBen Knotchen den Zusammenhang mit einem
Nerven zu finden, um seiner Ansicht eine Stutze zu geben, dal} einzelne Neu-
bildungen der Dura den Neubildungen der peripheren Nerven gleichzustellen
seien. Da ihm dies nicht gelang, schlof er sich der M. B. Scrmiprschen Auffassung
iiber die Herkunft der Duraendotheliome an. Er schreibt: ,,Ich rechne somit
die Geschwilste der Hiillen des zentralen Nervensystems zu den bekannten, wenn
auch immer ratselhaften, verschiedenartig aussebenden fibroendothelialen Ge-
schwiilsten.“

Eine fiir unser Problem bedeutsame Beobachtung machte ScuMIxCKE, welchor
bei einem Falle von v. RecrrINgHAUSENscher Krankheit an der Dura der Kon-
vexitdt, aber auch an der Basis zahlreiche meningeale Knotchen fand. Die Knét-
chen an der Konvexitdt bezeichnete er als Endotheliome, wihrend die Knétchen
an der Basis eine eindeutige Struktur wie ein Neurinom aufwiesen. Daneben fand
er innerhalb der Dura mater gelegene griBere, rundliche und eiférmige Komplexe
von derselben Bauart wie die Duraauflagerungen. Sie waren teilweise gebiindelt,
mitunter wirbelartig. Die Kerne lagen zum Teil in Reihen nebeneinander, so da8
Querbinder wenigstens in Andeutung erkennbar waren. Die Komplexe des in
Rede stehenden Gewebes lagen so gut wie konstant in der Umgebung und Nach-
barschaft der duralen GefilBe, hiufig auch in nachbarlichem Konnex mit kleinen
Nerven, in denen jedoch selbst keine Abweichung vom normalen histologischen
Verhalten festgestellt werden konnte. ScumiNckEe fragte sich, ob es sich um mul-
tiple Neurinomgeschwiilste handle, die in den Duranerven selbst zur Entwicklung
gekommen waren. Da er aber in der Neurinomliteratur auBer dem oben angefihrten
Hinweis von VER00AY nichts vorfand, er selbst aber einen Ubergang der Gewebs-
einlagerungen in einen Duranerven nicht hatte nachweisen und in den Nerven,
welche den Einlagerungen benachbart waren, keine Veranderungen hatte erkennen
kénnen, war er der Ansicht, es handle sich um Impfmetastasen des Neurinom-
gewebes der Briickenwinkeltumoren in die Dura mater. Dabei dachte er an direkte
Abklatschmetastasen von den Kleinhirnbruckenwinkelneurinomen oder an die
Moglichkeit, daff in den Subduralraum gelangte Keime durch die Lymphstomata
von Ky und Rerzivs in die duralen Gewebsspalten aufgenommen und sekundar
vom Ort der Ansiedlung in den Subduralraum wieder hineingewachsen waren.

Beim Studiura der ScumiNcrmschen Arbeit finden wir die gleichen Uber-
legungen, die wir angestellt haben. Dadurch, dal es uns gelungen ist, den von
SoEMINCKE gesuchten Zusammenhang eines Duranerven mit den Durageschwiilsten
nachzuweisen, finden die urspriinglichen ScaMINckEschen Vorstellungen ihre volle
Bestatigung.

Bis in die jungste Zeit findet man Literaturangaben, dafi meningeale Tumoren
bisweilen Neurinomstruktur aufweisen. So schreibt Batuey in seiner Monographie
iiber: Die Tumoren des Friithkindes- und Kindesalters: ,,Der meningeale Tumor
(Fall 78) an der frontalen Dura mater glich in einigen Bezirken einem Acusticus-
neurinom so vollig, das man ihn nur mit Miihe abgrenzen konnte.” Auch CusEmNG
heobachtete meningeale Tumoren, die gewisse Z{ige einerseits von einem Neurinom,
andrerseits von einem Meningiom aufwiesen.
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Auf der andern Seite steht der Fall von CRowE, bei welchem es sich um ein
kleines Neurinom des N. vestibularis handelte. Dieses stellte einen Ubergangstyp
‘dar,” welches nicht nur Ganglienzellen, sondern auch Wirbelbildungen aufwies,
«ie durchaus denen eines Meningioms glichen (zit. nach CusHING).

Aus den angezogenen Literaturstellen ersieht man, dafB sachkundige
Beobachter in den Durageschwiilsten der zentralen Neurofibromatose
die Strukturen eines Neurinofibroms und umgekehrt in eindeutigen
Neurinofibromen den histologischen Charakter eines Duraendothelioms
finden. Legte es also die histologische Struktur der Meningealgeschwiilste
bei der Neurofibromatose nahe, sie als neuroektodermale, den peripheren
Neurinofibromen an die Seite zu stellende Blastome zu interpretieren,
so war dies, wie besonders ScEMINCKE ausfiihrte, nicht moéglich, da der
Zusammenhang der Durageschwillste mit Duranerven bisher nicht nach-
gewiesen werden konnte. Wir sind nun der Ansicht, diesen Zusammen-
hang in unserem giinstig gelagerten Falle nachgewiesen zu haben,

Dieser Nachweiy ist an einem kleinen Durakn@tchen gegliickt. Es
fragt sich nun, ob wir diesen Befund verallgemeinern diirfen. DaBl bei
groBeren Geschwiilsten dieser Zusammenhang nicht nachweisbar war,
mag daran liegen, dafl der Nerv beim Wachsen der Geschwulst in diese
einbezogen wird und die spezifischen Elemente degenerieren und sich
dem Nachweis entziehen. In dieser Ansicht werden wir bestirkt, daf3
wir nur im Randbezirke eines miliaren Knétchens einige zum Teil in
Degeneration begriffene Nervenfasern fanden, wahrend es uns niemals
gelang trotz eifrigem Suchen im Innern der Geschwulst und in gréBeren
Knoten solche zu entdecken. Wir hatten auch nicht den Eindruck, daB
es sich um die Geschwulst innervierende Fasern handelte. Ist ja bisher
noch nicht sicher entschieden, ob Geschwiilste von Nerven innerviert
werden. Wenn auch zugegeben werden muB3, daBl die groferen Geschwiilste
gegeniiber den kleinen Knoten gewisse strukturelle Unterschiede auf-
weisen, wie stirkerer Bindegewebsanteil, Psammomkérperbildung, deut-
lichere Anordnung in Wirbeln und auch Unterschiede gegeniiber peri-
pheren Neurinofibromen zeigen, so diirfte hier unseres Hrachtens der
lokale Faktor zum Ausdruck kommen. Hs ist sicherlich von Belang,
ob es zur Wucherung der ScBWANNschen Zellen im peripheren Nerven
oder in der Dura kommt, da ja auch das ortsstdndige Bindegewebe, sei
es die bindegewebige Scheide des peripheren Nerven oder das Dura-
gewebe zur Wucherung angeregt wird. Die Duranerven soll ja keine
bindegewebige Scheide begleiten. Nun ist hinlinglich bekannt, daf das
Duragewebe in pathologischen Zustéinden zur Hyalinisierung, Ver-
kalkung und Verknécherung neigt. Aus der unterschiedlichen Reaktions-
weise des Fibroblasten in der peripheren Nervenfaser und der Dura
konnten sich unter Umstdnden gewisse Strukturunterschiede der duralen
und an den peripheren Nerven befindlichen Neurinome ergeben. Auf die
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vielfiltige Erscheinungsform des Neurinoms im Bereiche des Riickenmarks
und die Strukturdnderung, wenn die Geschwulst sich durch die Dura mater
entlang eines Wurzelnerven erstreckt, hat schon ANTONI hingewiesen.

Wir sehen also keine grundsdtzlichen Schwierigkeiten, aus unserer
Beobachtung an einem kleinen Duraknétchen auch auf die neuroekto-
dermale Genese der groBeren Durageschwiilste zu schlieBen. Unsere
Untersuchung erstreckte sich nicht auf die Frage, ob das Neurino-
fibrom nur von der ScHwaANNschen Zelle oder dem bindegewebigen.
Anteil des Nerven abzuleiten sei. Wir mdéchten uns hierin der Ansicht:
BIELSCHOWSKYS u. a. anschlielen, dafl das Neurinom von der SCHWANN-
schen Zelle abstammt. Allerdings bedarf die Frage, welche Rolle die
mesodermale Nervenscheide beim Geschwulstwachstum des Neurino-
fibroms spielt, ob nur eine sekundére bzw. neuroektodermal angeregte
geschwulstige Entartung vorliegt, weiterer Untersuchung. In jingster
Zeit hat FEYRTER, gestiitzt auf Untersuchungen von MassoN bemerkens-
werte Ausfiihrungen iiber eine neuroektodermale Genese der bei der
peripheren Neurofibromatose vorhandenen, seiner Meinung spezifischen
GefaBverinderungen gemacht. Er fithrt diese auf eine geschwulstige
Entartung der gefifleigenen Elemente der nervésen Endstrecke zuriick.
Die GefiBverinderungen bei der zentralen Neurofibromatose haben keine
eigene Bearbeitung gefunden. In diesem Zusammenbange taucht die
von dlteren Autoren gestellte Frage auf, ob nicht die Neurofibromatose
eine Erkrankung des Sympathicus ist (HErRxEEIMER und RorH u. a.),
wenn gich auch auf Grund unserer heutigen Kenntnisse besonders die
zentralen Geschwiilste und dysontogenetischen Stérungen nicht auf
eine so einfache Formel bringen lassen. Die in unserem Falle erhobenen
Befunde an den Gefdflen legen es nahe, an eine Noxe zu denken, die
sich auf dem Wege des GefiBsystems ausbreitet. Hs fragt sich iberhaupt,
ob bei den Geschwulstbildungen und GefiBverdnderungen nur eine
reaktive Wucherung auf eine noch im Dunkel liegende Schédlichkeit
vorliegt. Nach neuerer Auffassung zdhlen die bei der Neurofibromatose
vorhandenen Geschwiilste nicht zu den echten Blastomen, sondern zu
den UberschuBbildungen. Bemerkenswert erscheint in diesem Zu-
sammenhange die Tatsache, daf die zentrale Neurofibromatose bei
Frauven hiufiger vorkommt und eine Exacerbation um die Pubertit,
erkennen liBt. Ob bei der geschwulstigen Entartung im Rahmen der
Neurofibromatose hormonale Momente eine Rolle spielen, ist diskutiert,
aber bisher nicht bewiesen worden. Aus dem Gesagten geht hervor, daf3
der Neurofibromatose in der Geschwulstlehre eine besondere Stellung
zukommt und sie eher zu den UberschuBbildungen als zu den echten
Geschwiilsten zu zdhlen ist (siehe BUNGELER). Nicht vernachldssigt wer-
den darf aber auf der andern Seite der MiBbildungscharakter, wie er-
besonders in den Rindenherden zum Ausdruck kommdt.
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Ob auch auflerhalb des Rahmens der Neurofibromatose bei gewissen
Meningiomen mit einer Herkunft von Duranerven zu rechnen ist, bedarf
weiterer Untersuchung.

Zusammenfassung,

Bei einem Falle von zentraler Neurofibromatose findet sich eine
geschwulstige Entartung der Gefdlinerven in den weichen Hiuten im
Bereiche der Medulla oblongata, sowie der A. cerebri media. Die gleichen
Verdinderungen beobachtet man auch an den Gefiflen innerhalb der
Medulla oblongata. In der Hohe des Obex liegen drei verschieden groBe
Neurinome im Zentralorgan. Es 186t sich nachweisen, dall sie sich in
der Wand von Gefiflen befinden. Diese Neurinome sind von zentralem
Sitz, aber peripherer Genese. Gewichtige Griinde sprechen dafiir, daf3
die sogenannten umschriebenen zentralen Neurinome im Riickenmark
und in der Medulla oblongata, die in der Literatur niedergelegt sind,
ebenfalls periphere, nur durch das Gefillsystem zentral verlagerte
Geschwilste darstellen. Auch die Duragefifie weisen eine geschwulstige
Entartung der Gefil- bzw. Duranerven auf. Es lie} sich ein Zusammen-
hang eines kleinen Meningiomknotens mit einem geschwulstig ent-
arteten GefiB- bzw. Duranerven nachweisen. Die Meningiome der zen-
tralen Neurofibromatose werden als Neurinofibrome aufgefafit.
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