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Bis heute bemfihen sich immer wieder Autoren naehzuweisen, dab 
alas vielgestaltige Erscheinungsbild der v. R~CKLI~G~ACSE~Schen 
Krankhei t  Ausdruck einer rein ektodermalen Systemerkrankung ist. 
Sprach sich v. I~EC~ZLI~G~AVS~ selbst fiir die mesodermale Herkunft  
der yon ihm beschriebenen peripheren Geschwulstbildungen aus, so 
nahm V~ROCAY ffir die peripheren und zentralen Nervengeschwtilste 
die yore Ektoderm abzuleitende Sc~wA~-~sche Zelle als Geschwulst- 
matr ix  in Anspruch und f'tihrte die bei der Neurofibromatose vor- 
kommenden Gesehwulstbildungen und dysontogenetischen StSrungen 
auf  ein gemeinsames ektodermales, noch loolyvalentes Bildungsmaterial 
zuriick. Fiir das zentrale Neurinom glaubte A~To~I in der Ganglienzell- 
leiste bzw. in liegengebliebenen Keimresten derselben das Ausgangs- 
material ffir die Geschwuls~bildung gefunden zu haben. BI~LSCROWSKu 
verlegte die geschwulstbildende Matrix in die Ventrikelwi~nde selbst 
und sah das Wesen der StSrung in einer fehlerhaften Gliokinese, wobei 
der verschiedene Reifungsgrad der zentralen Geschwtilste sich aus dem 
Zeitpunkte des Stillstandes in der Abwanderungsperiode ergi~be. Die 
Beobachtung eines FMles yon zentraler Schwannose veranlal~te GAGEL 
anzunehmen, dM~ sich das 10rimi~re Ventrikelepithel direkt in g ich tung  
der Sct~wA~Nschen Zelle entwickeln k6nnte. 

LieB sieh ffir die ektodermalen Geschwtilste und MiBbildungen eine 
einheitliehe pathogene~isehe Deutung geben, so gelang es nieht, die bei 
der Neurofibromatose vorkommenden mesodermalen Geschwiilste wie 
Angiofibrome, loerineurale Fibrome und vor allem die 3/ieningiome zu- 
sammen mit  den ektodermalen Geschwiilsten yon einem gemeinsamen 
Mutterboden abzuleiten. Bei den engen topisehen Beziehungen zwisehen 

* Im Auszug vorgetragen auf der Jahresversammlung der Deutschen Neuro- 
logen und Psyehiater in Marburg, September 1948. 
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ScHwx~Nscher Zelle und der bindegewebigen Nervenseheide wird eine 
neuroektodermal induzierte blastomatSse Entartung der mesodermalen 
Scheide diskutiert. 

Dagegen wird die Annahme VEI~OCAu daI~ info]ge der Entwieklungs- 
st6rung des Neuralrohrs aueh das angrenzende Mesenchym in Mit- 
leidenschaft gezogen werde und somit das Vorkommen yon Gef~l~- 
geschwiilsten erkl~re, yon GAGEL zurfiekgewiesen. 

R]~uBI und FEYRT~R nehmen eine eigene Gef~l~form der Neurofibro- 
matose an, und letzterer fiihrt diese auf neurogene Beizellen der gef~l~- 
eigenen nervSsen Gefleehte innerhalb der Blutgef~13wand zurtick. 

Ftir das Vorkommen der Meningiome bei der Neurofibromatose 
wurden die Experimente yon HArvEY, B v ~  und CAM~E~HOVT heran- 
gezogen, naeh welchen die Entwieklung der Hirnhaute an das Vor- 
handensein des ttirngewebes gebunden sei. Aus der innigen Beziehung 
erkl~re es sieh, dab die t t i rnhaute bei der v. R~CKLI~G~AUS~Nsehen 
Krankheit  mit in die Tumorbfldung einbezogen wiirden, eine sieherlieh 
unbefriedigende und gezwungene Deutung. Andrerseits fehlt es nieht 
an Versuchen, die gew6hnlich ffir mesodermal angesehenen Meningiome 
als ektodermale Geschwiilste zu interpretieren. RoussY und OB~RLI~O 
sehen eben in dem Vorkommen der multiplen Meningiome bei der 
Neurofibromatose, einer naeh ihrer Auffassung rein ektodermalen 
Systemerkrankung, einen zwingenden Beweis fiir die ektodermale Her- 
kunft der Meningen, eine Ansieht, welche keine a]lgemeine Anerkennung 
fand. In der Meningiom- und Neurinomliteratur finder man nieht so 
selten die Angabe, dab sieh manehe Meningiome histologiseh nieht yon 
einem Neurinom und umgekehrt unterseheiden ]assen und zwar yon 
Autoren, denen gerade in dieser Frage besondere Saehkenntnis zuer- 
kannt werden mul~ (ScH~I~cx~, VEaocAY, CusHrzco, BAILEY). Bisher 
ist aber der exakte Beweis fiir den Neurinomeharakter der Meningiome 
bei der Neurofibromatose nieht zu erbringen gewesen. 

Auf der andern Seite vertreten weiterhin Autoren wie KI~UMBEIN 
und ein so gewiehtiger wie PE~FI~SD die alte Ansicht v. RECKLING- 
HAUS]~Z~S, dal~ das Neurinom nicht yon der ScHwA~schen, sondern 
der bindegewebigen Nervenscheide herzu]eiten sei. 

Bei diesem Stande der Dinge ergab die Untersuehung des naehfolgend 
skizzierten Falles Befunde, naeh denen aueh fiir das Meningiom bei der 
Neurofibromatose die Nervenseheide als Gesehwulstmatrix in Betracht 
komm~. Danaeh w~ire auch das Meningiom bei der v. RECKLINGHAUSEIC- 
sehen Krankkeit als Neurinofibrom anzfisprechen. ])as bedeutete die 
I%fiekfiihrung einer weiteren Gesehwulstart auf die den iibrigen Ge- 
schwulstbJldungen zugrunde liegende ektodermale Matrix. Fiir das 
zentrale Neurinom liel~ sieh ein bisher nieht bekannter Bildungsmodus 
yon der Gef~13nervenscheide aufzeigen. 
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Fall Mergl. FA 57/47. Krankheitsgeschichte: L'ber Geistes- oder Nervenkrank-  
heiten in der Familie der 25j/~hrigen, unverheira te ten Kranken  ist niehts bekannt .  
Sie l ift  seit mehreren Jah ren  art s tarker  SchwerhSrigkeit and  s tand sei~ einigen 
Monaten wegen zunehmender Kopfschmerzen in /~rztlieher Behandlung.  Anfang 
April 1947 wurde im Krankenhaus  Indersdorf  folgender Befund erhoben:  Auf  
Lieht  schleeht reagierende Pupillen. Druckschmerzhaftigkeit  des r. N. trigeminus. 
Beidseitige Sehwerh6rigkeit vom zentralen Typ. Wghrend des Krankenhaus-  
aufent.haltes kam es mehrfach zu anfallsweise auftretenden t t interkopfschmerzen 
mit  Benommenhei t  und Naekensteifigkeit.  Die Pat .  wurde deshalb unter  dem 
Verdaeht  eines hirndrucksteigernden Prozesses in die UniversitS~tsnervenklinJk 
Mfinchen eingewiesen. Hier verstarb die bereits s tark benommene Kranke am 
3.5.  1947, ohne dab eine eingehende Untersuchung ha t te  vorgenommen werden 
k6nnen. Die klinisehe Verdaehtsdiagnose ]autete:  Hirntumor,  wahrschemIich 
Aeustieustumor. 

Autopsie: Es wurde nur  die Herausnahme des Gehirns gestatte~. Eine noch- 
malige, ausdrfickliehe Besiehtigung der Leiche dureh den Pathologen ergab keinerlei 
Hauterscheinungen, die auf  eiIle v. RECKLINGIIAUSENsehe Krankhei t  h/~tten hin- 
deuten k6nnen. 

Nach ErSffnung der Schgdelkapsel erseheint die Dura mater  sehr gespann~. 
An der dem Gehirn zugewandten Seite ist sie yon einer Unzahl  von Gesehwfilsten 
fibersat (Abb. 1 u. 2), die yon 8teeknadelkopf- bis zu KirschgrSge variieren. Sie 
ftihlen sieh derb an. Die gr6Beren Knoten  haben eine unebene, knollige Ober- 
flgche. Sie haf ten an  der Dura mig breiter  Basis, nicht  so selten aber sind sie mit  
einer sehmalen, langgezogenen Haftfl~ehe entlang yon GefgBen gelegen. Bisweilen 
erkennt  man, wie ein kleines GefgBchen in die Geschwulst hineinzieht nnd  es 
auf  der andern  Seite wieder verlg, l]t. Weiterhin finder man ganz flache, beetar~ige 
Auflagerungen auf  der Dura, ferner warzenartige Gebi]de. Aueh deren Beziehung 
zu einem oder mehreren Gefgftehen ist augenfgtlig. Was die Verbeilung der Dura- 
tumoren betrifft, so ist eine deutliche Zunahme naeh der Falx eerebri fes~zustellen. 
Man ha t  den Eindruck,  dab sie an  den Xsten bzw. an den Zweigen des GefgB- 
baumes hgngen. Dies wird noch eindrueksvoller, wenn man die har te  Hi rnhau t  
gegen das Licht  hgl~. Zu bemerken ist ferner, dug nieht  nnr  die Dura fiber der 
Hirnkonvexit/ i t ,  sondern anch an  der Basis mit  KnSteheu versehen ist. Bei ngherer 
Bet rachtung  wurde ein kleines KnStchen auch auf  dem parietalen Blat~t der Dura 
entdeckt ,  welches ebenfalls offensieht.lich eine Beziehung zu einem Gefgl3chen 
besaB, in dessen Wand  es gelegen war. 

Die weiehen I-Iiiute an der Konvexi tg t  des Gehirns sind stellenweise etwas 
getrfibt und verdiekt.  An diesen Stellen haben die Kn6tchen  entspreehende Ein- 
dellungen an der Gehirnoberflgche hinterlasseu. Am Gehirn se]bs~ sind die Zeiehen 
der Hirnschwellung vorhanden.  Die BasisgefgBe weisen diskontinuierlich weiB- 
fiche Verdickungen auf. An der Hirnbasis fallen zwei tumordse Bildungen in 
beiden Kleinhirnbrfiekenwinkeln ins Auge (Abb. 1). Re. finder sich eine klein- 
apfelgroBe, knollige Geschwulst, bei welcher ein Zusammenhang mig einem Hirn- 
nerven nicht  mehr zu erkennen ist. Die li. Gesehwulst ist etwa kirschgroB. An 
diesem Knoten  tgltt sich ein Zusammenhang mit  dem N. octavus naehweisen. 
Der re.seitige Tumor ha t  die 3/iedulla oblonga~a und  den anschlieBenden Teil 
der Briieke s tark eingedellt und  aus ihrer  Verlaufsriehtung nach li. verdrgngt.  
Beide Tumoren sind yon grauweit~lieher Farbe, ffihlen sieh derb an und  zeigen 
auf  dem Sehni~t ein fasriges, gesehiehtetes Aussehen. Beide Nn. oculomo~orii 
sind spindlig verdickt.  Die Schnittflgehe lggg keine Schiehturtg erkennen. Die 
fibrigen t I i rnnerveu sind bei der Bet rachtung  mit  dem bloBen Auge ohne krank- 
hafte Ver/~nderungen. 
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Bei  tier Zer legung des Gehirns  in f ron ta le  Scheiben e rg ib t  sich ~uBer e inem 
H y d r o c e p h a l u s  i n t e rnus  niches Auff~lliges.  Insbesondere  l~Bt d~s R i n d e n b a n d  

Abb. 1. Gehirn yon der Basis und der Konvexit~t gesehen. An der Basis Geschwulste 811 den hTn. VIII 
und III. An der Konvexit~t zahlreiche Meningiome auf der zurilckgeschlagenen Dur~ mater mit 

entsprechender Eindellung an der Hirnoberflhche. 

Abb. 2. Dura mater mlt zahlreichen Meningiemen. 

ke iner le i  Form-  oder  F a r b a n d e r u n g e n  und  auch  keine  T u m o r b i l d u n g  im Sinne 
der  tuber6sen  Sklerose e rkennen.  
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Die beiden Acus~icusgeschwfilste erweisen sich bei der histologischen Unter- 
suehung als typisehe 1k~eurinofibrome mit stellenweise erheblicher Bindegewebs- 
entwicklung. Auffgllend sind verschiedene Gefa]e mit einer m~chtigen Verdickung 
vor ahem der Adventitia, die keine Grenze gegea das umliegende Tumorgewebe 
aufweist. An der Peripherie des re. Brtickenwinkeltumors findet sich eine Inse] 
mit gTo~en, runden bis ovalen Zellen mit  blaschenfdrmigen Kernen, KernkSrper- 
chen, deutlicher 1X~SSnsubstanz und feinkbrnigem, schwarzen Pigment. Es besteht 
kein Zweifel, dal~ es sieh hier mn Ganglienzellen handelt. Sie sind abet, wie die 

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

weitere Untersuchung ergibt, nicht als integrierender Bestandteil des Geschwulst- 
gewebes anzusehen. Es handel~ sich anscheinend um eine pr~existente Formation, 
ein sympathisches Ganglion oder vereinzelte Ganglienzellen, wie sie normaler- 
weise in der Vestibulariswurzel anzutreffen sind. Sie sind offenbar veto wachsenden 
Tumor mitgenommen und in der Peripherie desselben liegen geblieben. Die diffuse 
Ansehwellung beider Nervi oculomotorii ist ebenfalls yon eharakteristischem 
Neurinofibromgewebe gebildet, nut ist der bindegewebige Anteil geringer als ira 
Aeusticustumor. 

Die bei makroskopischer Betrach~ung intak~ erscheinende Rinde lal]t schon 
bei schwaeher Vergr6flerung (Abb. 3g) zahlreiche fleekf6rmige Ze[lverdichtungen 
erkennen, ohne dal] die Cytoarchitektonik gestSrt erscheint. 1Yur innerhalb der 
Zellherdchen is~ die normale Gliederung tier iginde aufgehoben. Es handelt sich 
um Ansammlungen vielf~tltig gestalteter, teflweise sehr grol]er gli6ser ZeIlen, wie 
sie eingehend yon BI~nsc~owsxY u .a .  beschrieben wurden. Sie finden sich ~n 
den versehiedensten Stellen der Hirnrinde veto Fronta,1- bis zum Oceipitalpol, 
ohne dg8 ein bestimmter Verteflungsmodus erkennbar w/~re. Die gleiehen tIerde 
sind auch im tt irnstamm, im Thalamus, etwas weniger zahlreich im Corpus striatum 
u~d vereinzelt in tier ]~rfieke und MedulI~ oblongata ~nzutreffen. Gleiehe Herde 
im Kleinhirn gibt Abb. 3b wieder. Bemerkenswert ist hier die Verdickung der 
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darfiberliegen4en weichen Hiiute. An manchen Stellen ist eine Trennung yon 
Rinde und t)ia mater nicht dnrchffihrbar. In den Li~ppchen, in welchen patho- 
logische Zellhaufen vorhanden sind, finder man auch Gef~Bver~nderungen im 
Sinne einer fibrSsen und hyalinen Umwandlung odor eine zollige Vermehrung 
tier ~u6eren Schiehten. An einigen Stsllen ist eine GefaBsprossung augenseheinlieh. 

Nach diesen Befunden besteht koin Zweifel, dab es sich im vorliegenden Falle 
um die zentrale Form d e r v .  RECKHNG~VSE~schen Krankheit handelt. Wenn 
wir auch mangels einer K6rpersektion fiber oventuelle Ver~nderungon an den 

Abb. 4. Schnitt dureh die ]~Iedulla oblongata in Hiihe des Obex. KnStchenfSrmige Wueherungen 
in den Piagef~Ben. Drei verschieden groBe zentrale ~eurinome (~).  Gef~l~stiel erkennbar. 

inneren Organon nichts aussagen k5nnen - -  eine genaue Besichtigung der KSrper- 
oberfl~cho ist in unserem Falle vorgenommen wor4en - -  so steht unser Fall im 
Schrifttum nicht vereinzelt dar. Vielmehr goht aus diosom horror, dab eino zentralo 
Neurofibromatoso ziemlich h~ufig ohne charakteristische I-Luterschoinungen und 
Vor~nderungen an den peripheren Nerven einherzugehen pflegt (BIELSC~OWSZr 
11. a.) .  

Wir wenden uns den zentralen Neurinomen zu. Auf oinem Schnitt duroh die 
Medulla oblongata in HShe dos Obex (Abb. 4) fallen zun~chst drei ellipsoi4e 
Bildungen yon verschiedener Gr6Be auf. Am unteren Pol lassen sie einen Stiel 
erkennon, dor sieh als l~ngsgetroffenes Gef~B herausstellt (Abb. 5a). Auf einigen 
weiteren Schnitten dor Serie ist dot Zusammenhang mit  oinem Piagef~B ersicht- 
]ich. Die tumorSse Wuchorung sitzt offenbar in der GefiiBwand. Sie setzt sieh 
scharf gegen das umgebende Hirngewobe mit einer dtinnen bindogowebigen Kapsel 
ab. Im vA~ GIESO~-Bilde sieht man eine fi~digo, gelblichr6tllohe Grundsubstanz, 
in der langliche, tells zigarottelff6rmige Zellolomente in Wirbel- un4 Bogonform 
angoordnet sin4 und sich violfaltig durchfleohten (Abb. 5a), so dal3 sic t~ils l~ngs, 
toils quergetroffen orscheinen. Der Zelleib ist nicht sicher abgrenzbar, der Kern 
yon mittlerem Chromatingohalt. 7Nur um oinigo Capfllaron im Innern 4or Wuchorung 
finden sich wenige kollagene Fibrillen. Markscheiden sind nicht sicher nachweisbar, 
Achsenzylinderf~rbungen wegen 4or Celloidineinbettung nicht 4urohfiihrbar. An 
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einigen Stellen t r i t t  eine gewisse rhythmische Struk~ur hervor. Auf  Abb. 4 ist 
weiterhin die Verdiekung tier weiehen H~ute  auffMiig. Bei n~iherer Bet rachtung 
erkennt  man  weite und  in ihrer Wand  verdiekte GefaBe (Abb. 5b). Eine kn6tehen- 
und  kn~uelf6rmige Wueherung ha t  diskontinuierlieh die ~LuBere Gef~Lgwand er- 
griffen. In t ima  und Media sind im allgemeinen unbeteiligt. Sie besteht  aus wirbelig 
angeordneten ovalen und  spindligen Kernen in einer fasrigen Grundsubstanz  
mit  bandar t iger  Sehiehtung, die im vAx GIESO~-Bilde einen gelbliehroten Ton 
aufweist, gwisehen den einzelnen B&ndern sind einige leuehtend rote kollagene 
FibriIIen vorhanden.  Die Kn6tehen  sind yon einer derberen bindegewebigen 

Pia 
gefa 

- -  m i  

Ner~ 
knau 

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

Kapsel umgeben. In  den Randbezirken lieBen sieh einige 1Karkscheiden naehweisen 
und  offenbaren ihre nervMe Herkunft .  Beschrankt  sieh die Wueherung im all- 
gemeinen auf  den Gefitl3bereich, so hat  der ProzeB an einigen Stellen offenbar 
die Gef~gwand durchbrochen und  sich in besehri~nktem MaBe in das umgebende 
Gewebe ausgebreitet.  Auf  der re. Seite der Abb.  4 erkennt  man weiterhin, wie 
sieh der Wueherungsvorgang auch auf  das in die Medulla oblongata ziehende 
Gefs fortsetzt.  I-Iier ha t  er zu eiaer walzenf6rmigenVerdickurtg der einert GefaB- 
sei~e gefiihrt, wi~hrend die andere Seite unver~ndert  ist. Im Querschnitt  wiirde 
sich ebenfalls eine kn~uel- oder knS~chenfSrmige Wucherung darstellen. Am Obex 
~ritt eine Anzahl  kleinerer GefaBe infolge einer diffusen Waadverdickung hervor.  

~?berblick$ man  die besehriebenen Veriinderungen in den GefaBen der Pin 
a n d  Medulla oblongata auf  Abb. 4, so kann  keia Zweifel bestehen, dag es sich bier 
u m  einen identischen Prozeg handelt ,  der offenbar einen Gef~tgbezirk system- 
artig betroffen ha t  und  yon nervalen Eiementen der Gefallwaad ausgeht. Er  
beschr~inkt sich, abgesehen yon einigen Stellen in der Pin mater  auf  die Gefi~g= 
wand. Die eben gesehilderten Wueherungen in der GefaBwand finden sich nieht  nur  
im Bereiehe tier ~edul la  oblongata. Abb.  6 stellt einen Quersehnitt  dutch einen 
Ast  tier A. eerebri media und  mehrere Venen dar. An mehreren Stellen der Adven- 
t i t ia  bemerkt  man ebenfalls umsohriebene Zellwueherungen. An einem kleineren 
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GefkBe unterhalb  der Arterie sitzt die Wueherung dem GefiBe wie eine Kappe  
auf. Eindrueksvoll  ist ein an der Vene gelegenes l ingliehes Gebilde, das sich als 
gewueherter GefiBnerv erweist. AuBer den GefaBen mi t  der besehriebenen kniuel-  
oder wirbelartigen Wucherung in der A4venti t ia ,  findet man  solehe, bei denen 
die Wucherung nicht  nur  mehr  oder minder vollstkndig die i~uBere GefgBwand, 
sondern auch die anderen Wandschichten erfaBt. 1Nicht selten trifft man auf  ver- 
dickte GefiBrohre, die keinen normalen Wandbau  mehr  erkennen lassen. Das GefiB- 

Abb. 6. Gewueherte Gef~i~nerven an der A. und V. eerebri media. 

lumen kann  bis auf  Steoknadelkop'fgr5]e oder ganz darch spindlige, fasergebende Zell- 
elemente verschlossen sein. Man sieht Bilder, die man als Peritheliom bezeichnet hat .  

Im re. Corpus s t r ia tum hebt  sich bei der Betraehtung mi t  dam bloBen Auge 
ein etwa kleinfingerkuppengro~er Bezirk d~cch seir~e intensivere Farbung be- 
senders bei der v a x  GIESOx-Fgrbung' aus d ~ i f i b r i g e n  Gewebe ab. Mikroskopiseh 
sieht man,  d~I~ er sieh aus einer Vielzahl;vOn grS~eren und  kleineren GefgBen 
zusammensetzt  und  keine scharfe Grenze gegen das umgebende Gewebe besitzt.  
Die GefgI~e sind in gleicher Weise wie in den 'Hi rnhau ten  vergndert.  Sprossungen 
yon jungen Gefil ien sind zu beobachten.  Das Perdrauprgpara t  zeigt ein diohtes 
Silberfibrillennetz in den Gef~.l~wgnden, das sich kontinuierlich auf  den ganzen 
GefgBherd ausbreitet.  Ein  ebensolches kollagenes Netz yon feinsten Fibrillen bis  
zu dicken Balken ergibt das v a ~  GzEso~-Bild! In  diesem Netzwerk sind kleinere 
und grSl]ere Plaques abnormer  Gliazellen vorhanden,  wie sie bereits in der Rinde 
angetroffen warden. Eine Gefilibeziehung dieser Herde ist hier nieht  nachweisbar.  
Abb.  7 gibt  einen Aussehni t t  aus diesem angiomatSsen Sgriatumherd wiecter. 
Neben einem mich t ig  verdickten und  durch spindlige Elemente bis auf  ein enges 
Lumen verschlossenen GefitB erkennt  man ein System kleiner Hohlrgume, die 
yon einer einzelligen Schicht umsgumt  sind. Ferner  befinden sieh bier eine 5~enge 
kleiner und  gr61~erer Schichtungskugeln, die sich offenbar in den kleinen Hohl- 
rgumen gebildet haben. In  einzelnen grSBeren Gefgl3en dieses Bezirkes findeu 
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sieh solehe geschiehteten Gebflde auch in der Gefagwand. Das Bild erinnert  dureh- 
aus an angiomatSse ParMen in Meningiomen. Ha t  man bei manehen  Sehichgungs- 
kugeln den Eindruek,  dab es sich um psammomatSs ver&nderte blind endende 
Gefagsprossen handelt ,  so ist bei der Mehrzghl dieser Gebilde eine vascul/tre 
Genese n ieht  eindeutig. 

Eine Ar t  yon GefaBver/~nderung soll noeh erw~hnt werden, die sich an mehreren 
t t i rnne rven  finder. Auf  einem Quersehnitt  eines solehen Nerven sieht man unter  

Abb. 7. Gefa~herd Im Striatum mit zahlreichen Schiehtungskugeln. 

dem Per ineur ium eine Ansammlung spindliger Zellelemente, die auf  eine gro~ere 
S~reeke die Nervenfaserb~ndel einsaumen und ~eilweise in den Bindegewebs- 
straBen des Endoneuriums ins Innere des Nervenbtindels zu verfolgen sind. In- 
mi t ten  soleher Herde e rkennt  man  ein Gef~gehen, dessen Wand verdick~ ist 
und  yon dem spindlige Zellen der ~ugeren Sehicht in die Umgebung wuchern. 
Die Nervenfaserbiindel werden so yon Zellm~inteln umgeben und  ergeben Ver- 
haltnisse, die an  die Sarkomatose der Meningen erinnert.  Die Sc~wAx~schen 
Zellen weisen gewisse proliferative Veranderungen, abet  keine eigentliche Tendenz 
zur Neurionombildung auf. 

Die mult iplen Durageschwtilste erweisen sieh vorwiegend zum psammomat6sen 
bzw. fibroblasgischen Meningiomtyp zugehdrig. Sic bauen sich aus spindelf6rmigen 
Elementen auf, die in Ztigen und  Wirbeln angeordnet  sind und  reiehlich Binde- 
gewebe fiihren. Die Vascularisation ist m~tBig. Sehichtungskugeln sind nieht  zahl- 
reich. In  kleineren Geschw/ilsten ist die Wirbelbildung geringer ausgebildet und 
es uberwieg~ eine mehr  retikul~re Struktur .  An manehen Stellen sind die Zellztige 
in welter gespannten  Bogen angeordnet  und  eine rhyghmische S t ruk tur  und 
Pallisadenstellung der Zellkerne wird siehtbar. Die Grundsubstanz zeigt im vAx 
GI]~soN-Pr~para~ einen rStliehgelbliehen Farbton.  Kollagene Fibrillen sind bier 
nut  wenige vorhanden.  Diese ]3ezirke erinnern durchaus an die Struk~ur eines 
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Neurinofibroms. Die Xhnliehkeit wird noeh durch die gleiehen Gefi~Bver~nderungen 
unterstr iehen,  wie sie in den Hirnhguten  bzw. im Acusticusneurinofibrom be- 
sehrieben worden sind. Ab und  zu sieht man  peritheliomartige Bilder. 

Ein  kleines Durameningiom soil noeh besonders erwghnt werden, das sieh 
auf dem p~rietalen Bla t t  der har ten  Hi rnhau t  finder und offenbar in der Wand  
eines GefaBchens gelegen ist. Es handel t  sich um ein arterielles GefaB, dessen 
eine Wandh~lfte in einer Gesehwulst aufgegangen ist. Das XnStchen ist eine 
zellarme, fibromatSse Bildung vorwiegend kollagener und  hyalin entar te ter  Fasern, 

Abb. 8. Kleines Duraknbtchen in Verbindung mit einem gewucherten Dura- bzw. Gefa2nerven. 

das in der Mitre ossifiziert ist. Bei genauerer Durchmusterung finden sich auch 
einige zellreiehere Par t ien  yon ovalen und  l~nglichen Zellelementen, die eine 
Wirbelbildung in Andeutung erkennen ]assen. Bier  besitzt  die Grundsubstanz 
einen mehr rStlichgelben Farb ton  im vxr GIEso~-Praparat ,  wie man ihn in Neu- 
r inomen antrifft  im Gegensatz zu dem leuehtenden Rot  der umgebenden kollagenen 
Fasern. 

I m  allgemeinen sitzen die Meningiomknot~n dem inneren Durabla t t  auf. ~ i e h t  
so selten sieht man aber Zapfen und  Inseln yon Geschwulstgewebe innerhalb 
d_er Duralamellen gelegem die jedoeh wie man nachweisen kann,  dureh mehr  
oder minder dieke Strange yon 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  Gef~l~en und bei einigen 
Gesehwulstzapfen lgl~t sich keine scharfe Grenze zwischen GefABwand und der 
Wucherung finden. Einige inselfSrmige Wucherungen an  einem Gefgl~ zwischen 
den beiden Durabl~t tern haben aueh auf  Serienschnit ten keinen Zusammenhang 
mit  0berfi~chengesehwiilsten. 

Die in der Dura mater  gelegenen G e f ~ e  weisen auch au~erhalb eines Gesehwulst- 
bezirkes die in den PiagefaI~en besehriebenen Vergnderungen auf. Meist fiber- 
wiegen die diffusen Wandver~nderungen.  Jedoch bemerkt  man auch kleine knSt- 
chenfSrmigen Wucherungen in der ~u~eren Wandschicht .  In  einer solchen Wuehe- 
rung waren sp~rliehe Markscheiden nachweisbar und machten  die neutrale Ab- 
s tammung dieser Wucherungen siehtbar. 
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Die Inseln yon Geschwulstgewebe innerhalb der Duralamellen, die nicht so 
selten Gefal3beziehungen aufweisen, und ihre stiffformigen Verbindungen mit 
einem auf der Dura sitzenden Gesehwulstknoten legen Beziehungen zu Gefal]- 
nervenseheiden bzw. Duranerven nahe. Die serienm~gige Untersuehung kleiner 
und Meinster Durakn6tehen erhellte die Zusammenh~Lnge. Abb. 8 stellt Bin kleines 
Durakn6tehen dar, das sich dutch eine I)uraliieke in Form einer stiftf6rmigen 
Wucherung in die DurMamellen fortsetzt und in einer knStchenfdrmigen Wucherung 
eines Duragefal]es endet. Es baut sieh aus spindligen, teils mehr ovalen Zellen 
in einem f/~digen Grundgewebe auf, die sieh vielfMtig durchkreuzen und h,Lufig 
quer- und angesehnit~en sind. Eine etwas derbere Lage kollagener Fibrillen seheidet 
dieses Gebilde auf der einen Seite ein, wahrend auf der andern Seite des Stranges 
eine knospenartige Ausstfilpung in die Duralamellen zu bemerken ist. Das Dura- 
kn6tehen wie auch der Strang zum Gef~Lg f/ihren nut wenig kollagene Fibrillen. 
N[arkseheiden sind nicht naehweisbar. Im Innern des Stranges sind einige Ca- 
pillaren zu erkennen. Die Identitat des eben besehriebenen Wucherungskomp]exes 
yon der kn6tchenfdrmigen Wucherung in der ~uBeren Gefskl3wand bis zum Dura- 
kn6tehen mit den wirbelartigen Wucherungen in den Piagefagen bzw. den Neu- 
rinombildungen in den Medullaoblongatagef~gen ist evident. 

Zum Sehlug sei noeh Bin wiehtiger Befund angef/ihrt, den wir auf der eifrigen 
Suehe naeh Nervenfasern in den Durakn6tehen maehten. Erseheint der einwand- 
freie Naehweis yon Nervenfasern in den bindegewebsreiehen Duragesehwiilsten 
oft 10roblematisch, so glauben wir doeh am Rande eines Durakn6tehens einige 
vegetative Fasern mit einer Varieositat und einigen anliegenden, z.T. Scheiden- 
zellen naehgewiesen zu haben. 

Besprechnng der Befunde. 

Die in  der Medulla oblongata  gelegenen Tumoren  (Abb. 4 n n d  5a) 
stellen zweifellos echte Neur inome dar*. D a mi t  sell aber n icht  gesagt 
sein, dab diese Neub i ldungen  veto Pa re nc hym des Zent ra lorgans  ab- 
s tammen.  Wie aus der Beschreibung hervorgeht ,  sind die Neur inom- 
knStchen n~mlich in der W a n d  yon  Gef~gen gelegen. Sie s ind durch 
eine Bindegewebskapsel  veto t t i rngewebe abgegrenzt  u n d  ha be n  sich 
nur  expansiv  ausgebreitet .  E in  Durchbruch  durch die Gefg~seheide 
und  ein infi l trat ives Wachs tum in  das Hirngewebe lieB sieh n icht  nach- 
weisen. Die Neur inome unseres Falles s ind zwar intramedull~tr gelegen, 
ihrer Genese nach aber periphere Bildungen,  die nur  mi t  den  Gef~13en 
ins Zentra lorgan verlagert  sind. Wie aus Abb.  4 hervorgeht ,  hande l t  
es sich bei den in t ramedul l~r  gelegenen Neur inomen  nicht  u m  isolierte 
Bildungen.  Sie geh6ren vielmehr zu einem System yon  Wucherungen ,  
das yon dem gesamten extra- und  intramedullg, ren Gef~Bbezirk seinen 
Ausgang n immt .  DaB die Kn~nel-  u n d  Wirbe lb i ldungen in  der ~ugeren 
Wandsehicht  der Piagef~13e Wueherungen  der Gef~Bnervenscheiden sind, 

* Nach VE~OeAY wird die yon der Se~wA~ssehen Scheidenzelle abstammende 
Geschwulst als :N~eurinom bezeichnet. Eine starkere :Bindegewebsbeteiligung 
kommt in der t~ezeichnung Neurinofibrom bzw. Fibroneurlnom zum Ausdruck 
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ist e indeutig durch den Nachweis vereinzelter Markscheiden in  ihnen  
begriindet.  Dieser Befund ist verstgndlich, well die PiagefgBe vegetat ive 
F~sern besitzen. Unvers tgndl ich  wi re  dagegen die Bi ldung i n t r a m e d u l l i r  
gdegener  Xeurinome,  wenn die Ansieht  g l te rerAutoren  zu t~eoht be- 
st~inde, dab die in t ramedul lgren  GefgBe nervenfrei  sind. N u n  ist durch 
P~I~LD in neuerer  Zeit mi t  verbesserter Technik  wohl e indeut ig 
nachgewiesen, dab auch die in t racerebralen und  in f r amedu l l i r en  Ar- 
terien, in  geringerem 1KaBe die Venen mit  vegeta t iven  Nervenfasern  
ausgesta t te t  sind, die mi t  den Nerven  der Piagefgi]e einen zusammen-  

hgngenden  Plexus bilden. 

Angaben des Schri/ttums itber zentrale Neurinome: Aus tier glteren Literatur 
hat ANTONI in seiner bekannten Monogruphie: ,,iJber P~iickenm~rkstumoren und 
Neurofibrome" die im Riickenmark und in der Medulla oblongat~ beobachteten 
Geschwulstbildungen nicht gliogener Natur kritisch gesichtet und zusammen- 
gestellt. Von den 23 Fallen intramedullgr gelegener Geschwiilste hebt er besonders 
die Fgllev. HIPPEL, CESTAN, ~-IENI~IEBERG und KocH, MAAS, GREENFIELD, VEROCAY 
und seinen Fall 32 hervor, t~ei den in Frage stehenden Geschwiilsten handelt es 
sieh um wohlabgegrenzte und oft mit einer Kapsel versehene Neubildungen, die 
Ms Sarkome, Fibrome, :Fibrosarkome u. g. bezeichnet wurden. Ira :Fallev. I-I]PP]~L 
{and sich ein zentraler Tumor im Rfickenmark, der ,,sieherlieh kein Gliom" war. 
Er bes~  ein zart fibrillates Stroma, stgbchenfdrmige bis ovale Kerne. ])as Gewebe 
war im ganzen zu StrM~en und Zfigen geordnet, die sich in verschiedenen Rich- 
tungen kreuzten. Die im Falle CEST~ vorhandenen intramedullaren Tumoren 
glichen dem gleichzeitig anwesenden Tumeur princip~le du cervelet (wohl Briicken- 
winkeltumor, zit. naeh A~TONI). Im Falle H~NNEn~Rr und Koch lander sich 
Oblongat~tumoren in der sensiblen und Pyramidenkreuzung, die Ms gut abgegrenzt 
bezeiehneg wurden. In den zentrMen Partien liegen sich spgrliche, in den Rand- 
p~rtien (!) zahlreiehe mehr oder weniger atrophisehe Nervenfasern naehweisen. 
Der Ban wurde als fibrosarcomatSs bezeichnet. A~ToNI weist in seinem FalIe 32 
auf isoliert im intramedull/iren Verl~ufe der Wurzeln sitzende cireumscripte 
Neurinome hin, ein Verhgltnis, das eine Migbildung voraussetze, indem normaler- 
weise das t~evier der ScHwA~ssehen Zellen an der Duragrenze aufh6re. G~En~r- 
S~LD schreibt: ,,Der intramedullgr gelegene Tmnor im I-Ialsmurk ist aus fibrSsen 
Zellen aufgebaut, die denen der Aeustieustumoren gleiehen." Im Falle VEROOAY 
(1910) land sich in der Medulla oblongata ein Geschwulstknoten mit gegen die 
Umgebung ziemlieh scharfer Grenze, dessen Grundsubstanz eine mehr oder weniger 
deutliehe fibrillate Struktur zeigte. Die Kerne w~ren stellenweise zu ttaufen oder 
in einzelnen t~eihen angeordnet. BIELSCHOWSKY ftihrte bei der Nachuntersuchung 
des Ma_xsschen Fglles den Naehweis, dab die medullgren Tumoren bezfiglich ihres 
zelligen Baues mit denjenigen junger peripherer Nervenknoten identisch sind, 
welehe er gus der ScgwnN~sehen Seheide st~mmend betraehtet. ANTON~ kom- 
mentiert diesen Befund: ,,Das wgren also trotz der Anwesenheit yon Gliafibrillen 
echte intramedulli~re Neurinome (eine yon keinem der gen~nnten Untersucher 
ausgesproehene M6gliehkeit)". 

A~TO~ hat  also als erster zum Ausdruck gebracht,  dal3 es sieh bei den 
in t ramedul lgr  gelegenen Tumoren  der genann ten  Autoren  mi t  Neurinom- 
s t ruk tur  um eehte Neur inome handelt .  Die Bezeiehnung Fibrosarkom 
wiirde den gut  abgegrenzten Neubi ldungen  sieherlieh nieht  gereeht. 
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Hie rbe i  is t  zu bedenken,  dab  vor  V~RoeAr  (1910) der Begriff  des Neur i -  
noms und  die K e n n t n i s  seiner  A b s t a m m u n g  yon  der  S c ~ w A ~ s c h e n  
Zelle n ich t  exis t ier te .  

HA~Risosr hatte nachgewiesen, dab die SegwA~sche Zelle des peripheren 
Nerven ihren Ursprung in dem Zellmaterial der Ganglienleiste hat, A~To~I glaubte 
nun im Verfolg dieser Beobachtung bei weiteren embryogenetischen Studien 
den Nachweis erbracht zu haben, dab fiir die nach seinen Beobachtungen meist 
dorsal gelegenen Wurzelneurinome such die Ganglienleiste als Geschwulstmatrix 
anzusprechen sei. Fur die intramedullar gelegenen Neurinome kamen nach seiner 
Ansich~ fflr die Ganglienleiste bestimmtes, intraspinal ]iegengebliebenes Zell- 
material in Frage. Mug diese MSglichkei~ ffir das eine oder andere in dorsalen 
Rfickenmarksbezirken gelegene Nem'inom bestehen, so sind gegen die allgemeine 
Formulierung der Ganglienleiste als Ausgangsma~eriM ffir die extra- und intra- 
spinale Geschwulstbfldung gewich~ige Einwgnde gemaeht worden. Zudem setzt~ 
sie die CogNH~I~sche Hypothese yon der Keimversprengung embryonaler Elemente 
als Ausgang der Gesehwuls~entstehung voraus, deren allgemeine Anwendnng yon 
neueren Autoren vielfach abgelehnt wird (F~Y~T~ u.a.).  Nun ]iegen sicher- 
ges~ellte zentrale Neurinome neuerer Autoren (FoE~STE~ and GAGV.L) durchaus 
nicht in dorsalen Anteilen des verhtngerten Marks bzw. l~fiekenmarks, so dab 
die Hypothese yon versprengt~en Keimen der Ganglienleiste a]s deren Geschwulst- 
matrix gezwungen erscheint. 

Es  f rag t  sich nun,  ob die yon  A~-To~I als zentr~le  Neur inome an- 
gesprochenen Geschwti ls te  der  oben z i t ie r ten  Au to ren  und  die in neuerer  
Zei t  yon  GACEL a n e r k a n n t e n  zen t ra len  Neur inome in den F~l len  yon  
HULST, ORZECHOWSKY u n d  ~OWICKI, ~ttlgRMITTE und  GUCIONE, 

STRUWE und  ST~rER und  der Fa l l  yon FOERSTER und  GAGEL mi t  den 
O b l o n g a t a t u m o r e n  unseres Fa l les  ident i sch  sind. I n  al len z i t ie r ten  
F~l len  wird  die scharfe  Abgrenzung  des Tumors  gegen die Umgebung ,  
die fehlende Neigung zu in f i l t r a t ivem W a e h s t u m  a n d  die im a l lgemeinen 
be sch rank t  b le ibende  Ausdehnung  hervorgehoben.  I n  ihrem f~rberischen 
Verha l t en  a n d  dem s t ruk tu re l l en  A u f b a u  s t immen  die Ob longa t a tumoren  
unseres  Fa l les  mi t  den Tumoren  der  genann ten  A n to re n  iiberein.  W i r  
s ind deshalb  der  Ansicht ,  daft es sieh u m  ident ische Bi ldungen  hande l t .  
D a m i t  e rheb t  sich die F r a g e  naeh  ihrer  Genese. I n  den  Beschre ibungen  
der  zen t ra len  Neur inome  is t  bisher  n ich t  die Rede  yon  ihrem Ausgang  
yon  Gef/~ftnerven bzw. yon  der  GefaBnervenscheide.  Hinweise,  daft sich 
die  zen t ra len  Neur inome in der  Gef~ftwand en~wickeln, f inden sich in 
der/~l%eren L i t e r a t u r  nicht .  Besteh~ diese En t s t ehungsmSgl ichke i t  t ro tz-  
dem ? 

Bei  dem O b l o n g a t a t u m o r  unseres Fa l les  is t  der  Sitz innerha lb  der  
Gef/~Bwand auf  Abb.  4 und  5a eindeutig.  Einige Ser ienschni t te  aber  
wei ter  is t  yon  diesem Gef~ft n iehts  mehr  zu erkennen.  Es li~Bt sieh also 
nur  bei  gi inst iger  Sehnit t f / i larung dieser Z usa mme nha ng  aufzeigen. 
Sonst  impon ie r t  die Neub i ldung  als umsehr iebener  K n o t e n  im Zent ra l -  
organ.  Vers t~ndl ieh  werden  diese Verhs wenn m a n  ber i icksicht igt ,  
dab  es sieh bei  dem Gesehwuls tkno ten  u m  ein k6rper l iches  Gebi lde 
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hsndel t ,  dss nur  in e inem kleinen Sektor  dss Ausgsngsgef/~B beherbergt .  

Zudem diirfte le tzteres  bei dem Wachs tum der Gesehwulst  in dieselbe 

mi t  einbezogen werden und  darin aufgehen. Es ist  deshslb durchaus 

wahrseheinlich, dab die in der L i t e r s tu r  mi tge te i l t en  umsehr iebenen 

zent rs len  Neur inomknStehen  im Ri i ekenmsrk  und  in der ~edu l l~  ob- 

longs ta  sieh yon E l e m e n t e n  der Gefi~gnervenscheide sblei ten,  wenn ein 

direkter  Zussmmenhang  mi t  GefgA3en wie in unserem giinstig gelsgerter~ 

Falle  such  nieht  gesehen worden ist. 

1939 besehrieb BECK, ein Schiller GAG~LS einen Fall yon zentrMer Neuro- 
fibromatose mit einer Wucherung markhMtiger Nervenbilndel ira Bereiehe der 
A. commissuralis ant. des l%iiekenmarks, wobei sich mehrere Knguel auch entlang 
des Gefal~es intramedullgr gelegen fanden. Diese Wueherungen mtissen als Neurom- 
bildungen entsprechend den Wueherungen in Amputationsstilmpfen gngesehen 
werden. GAG~ZL, dem wir unsere Pr/~parate vorlegen durften, h/~lt die ]3efunde 
yon J3~e~: mit unseren nich~ filr direkt identisch und sprach sich in unserem Falls 
ebenfalls ffir den Blastomcharakter der Oblongatageschwillste aus. Zur gleiehen 
Zeit wie t~Eox land S t A ~ L E ~  bei der Untersuchung yon 600 Rilckenmarken 
12maI kn/~uelartige Knoten in den Gefgl]en der Pia und des ~ilckenmarks, ohne 
dag bei diesen ~ l l e n  Zeichen einer Mlgemeinen Neurofibromatose vorhanden 
waren. Er Melt zun~chst diese Bildungen als im Bereiehe des Normalen liegend. 
Bei einem weiteren Falle mit einer stark massierten Wucherung der Gef/~Bnerven 
im Lendenmarkbereiehe stand das Pathologisehe dieser Bildung aber nieht mehr 
in Frage. Nach S T A E ~ n ~  unterscheidet sieh diese Wucherung von Markscheiden 
und Achsenzylindern yon Neurinomen nnd mul3 ~ls echtes Neurom bezeiehnet 
werden. Ffir diese ttyperplasie des Gef/~gnervensystems wird die Bezeichnung 
Angioneuromatose gewfihlt und ihre Stellung zur Krankheitsgruppe der v. R~eK- 
LnCG~AVSENschen Xrankheit diskutiert. Der Fall S T A ~ L E ~  weist in maneher 
Hinsieht ]3eziehungen zur Kn~uelbilctung in den Piagef/il3en unseres Falles auf, 
wenn wir auch nur einige Markscheiden und wegen der Einbettung des Materials 
keine marklosen NerveIffasern naehgewiesen haben. Im Falle S T A ~ n ~  fanden 
sich dagegen keine echten Neurinome. Wir sind aber der Ansieht, dag die ]3eobaeh- 
tung von STAE~tL~, WaS sehon BECK und GAaXL be~onten, in die Krankheits- 
gruppe der v. t~ECKLINGHAVSENsohen Xrankheit gehbrt. Monsosymptomatisehe 
Formen sind ja bekannt. U~ber weitere einschl/~gige FMle berichteten inzwiseher~ 
IsA~I und L~CHT~CSTEIX; letzterer beobaehtete kleine Neurofibrome an einigen 
Stellen intramedullgrer Gefg~e. Eine weitere Beobachtung geht auf HVLST zuriick. 

Im Falle yon Sr  land sieh eine ttyperp]asie der GefM~w/~nde aueh im 
Bereiche der intraspinal gelegenen Gef/~ge und der Autor wies sie als Wucherung 
der Gef/~Bnerven n~eh. Er setzt damit d~s Vorhandensein yon Gef/~l~nerven tier 
intramedullaren GefaBe voraus, wofilr auch der B~cKsehe Fall spricht. P~. ST6H~ 
jr. hglt diese Annahme auch durch die Befunde yon STAEN[MLE~ nieht fiir er- 
wiesen. Die eigene ]3eobgehtung yon Neurinomen in der Gefal3wand der Oblongata- 
gefage ist unserer Meinung nach eine neue Stiitze~ Ohne alas Vorhandensein yon 
Gefa~nerven sind die Bfldungen im Falle STA]~Iml~, BECK, HULST, IsAJI, 
LICI~TE:NSTEIN und im eigenen Falle nicht mbglieh. 

Die Befunde yon  B~cK und STAE~I~L]~I~ erseheinen noeh in sndere r  

Hins ieht  yon  Bedeu tung  und  bie ten Pars l le len  zu unserem Fal le .  

STAV, MMLm~ deute te  die ger inggrsdigen Befunde seiner ersten l~alle s i s  

Hyperplas ien  und die Wueherungen  bei seinem Fs l le  yon diffuser 
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Angioneuromatose des Lendenmarks als eehte Gesehwulstbildungen und 
fragte sieh, ob bier eine Entwieklungsreihe yon einer tIyperplasie zur 
eehten Gesehwulstbildung vorliege, so wie PENFIELD bei der zentralen 
Neurofibromatose an der Dura alle Stadien yon kleinen Hyperplasien zu 
grol3~n eehten meningiomatSsen Gesehwiilsten besehrieb. Aueh in 
unserem tOalle k6nnte man die Kn~tuel- und Kn6tehenbildung in den 
Piagef~B~n mehr als Hyperplasie, die Gesehwiilste in den Oblongata- 
gef~Ben als eehte Blastome naeh der herkSmmliehen Auffassung be- 
zeiehnen, wobei beide Bildungen an dem gleiehen Gef~gbaum sitzen. 
Wo ist hier die Grenze? Naeh B~NGELE~S Ansehauung mtiBten wohl 
die NeurinomknStehen wie aueh die ~eningiome in unserem Falle ats 
hyperplastisehe Bildungen gelten. 

Kurz sei noeh erw~hnt, dab der yon JOSEP~u als zentrales Neurinom 
besehriebene diffuse blastomatSse ProzeB im Stammhirn zu den Spongio- 
blastomen zu zghlen ist, wie BAILEY und OS~EnTAG ausgeftihrt haben 
und niehts mit  unserem zentralen Neurinom zu tun hat. 

Aus den bisherigen Darlegungen geht hervor, dab wit in unserem 
Falle die GefaBnervenseheide als Gesehwulstmatrix der zentralen Neu- 
rinome anspreehen. BECK hat te  bereits auf  Grund seiner Beobaehtung 
von Gefggnervenkn~uel diesen Bildungsmodus fiir die zentralen Neuri- 
nome in Betraeht  gezogen. Dutch den in unserem Falle gefiihrten Naeh- 
weis, dab es sieh bei den intramedullgr gelegenen Neurinomen um ihrer 
Herkunf t  nach periphere Gesehwiilste handelt, ist eine ungezwungene 
und mit  den bisherigen bekannten anatomisehen und pathogenetisehen 
Vorstellungen nieht im Widerslorueh stehende Erklgrung gegeben. 
ANTONIS Hypothese yon liegengebliebenen Keimresten der Ganglien- 
leiste als Gesehwulstmatrix der zentralen Neurinome wird damit  gegen- 
standslos. 

Die Meningiome bei der zentralen Neurofibromatose heben sieh nieht 
nut  hinsiehtlieh ihrer 3~ultiplizit~t, sondern aueh hinsiehtlieh ihrer 
begrenzten Waehstumstendenz yon den solitiiren, versehiedenartigsten 
Typen  yon Meningiomen ab. Was die histologisehe Struktur betrifft 
fanden sieh in unserem Falle Tumoren, die teilweise dem fibroblastisehen, 
teilweise dem meningothelialen Typ mit  PsammomkSrperbildung ent- 
spreehen (CusmxG). Nun fanden sieh besonders in kleinen und kleinsten 
Gesehwulstknoten Partien, in denen der Bindegewebsanteil s tark zuriiek- 
t r i t t  und die ldngliehen mit  einem abgestumpften Ende versehenen 
Zellen in einer f~digen Grundsubstanz gelagert sind, die im v a n  GIESON- 
Pr~parat  einen gelbliehr6tliehen Ton annimmt. Deutlieh treten neben 
Wirbelbildung rhythmisehe Strukturen und Pallisadenstellung der Kerne 
zutage. Wit haben die Struktur  eines Neurinofibroms vor uns. Es fragt 
sieh, ob hier nur eine zufi~llige Struktur/ihnliehkeit des Gesehwulst- 
gewebes vorliegt oder ob dieser grunds~tzliehe Bedeutung zukommt.  

41" 
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Es liegt nahe, auch die Duraknoten bei der zentralen l~eurofibro- 
matose mit  einer StSrung des ektodermalen Keimblat tes  in Zusammen- 
hang zu bringen, nachdem sich die iibrigen Geschwulstbildungen als 
AbkSmmlinge desselben auffassen lassen. Man wird sich daher fragen 
welche neuroektodermale Gebilde der Dura mater  der Mutterboden des 
Geschwulstwachstums sein kSnnten. Die landl/iufige Auffassung, dal~ die 
Arachnoidea bzw. die Arachnoidalzotten die Geschwulstmatrix der 
Duraendotheliome bilden (M. B. SCH~IDT) schlie•t die ektodermale 
Genese der Meningiome aus; denn der l~achweis, dal~ die Arachnoidea 
ektodermaler Herknnft  sei, scheint uns nicht gegliickt. Weiterhin ist die 
M. B. Sc~mDTsche Ansieht yon der arachnoidalen Abstammung der 
Meningiome eine, wenn auch durch gewisse Beobachtungen gestiitzte 
Hypothese,  die sicher nicht fiir alle histologischen Arten des Meningioms 
anwendbar ist. 

I n  unserem 1%lle dr/~ngte die Beobachtung der Nervenkn~iuel und 
Neurinombildung an den Pia- und OblongatagefaSen und knStchen- 
fSrmigen Wueherungen der DuragefaSe, nach einem Zusammenhang 
zwischen ~eningiom und einer Wucherung der Gef/~$nervenscheide bzw. 
den SCHWAN~schen Elementen der Duranerven zu forschen. Bekannt- 
lich besitzt die Dura marklose bzw. markarme Nerven, welche einerseits 
in den Gef/~Ben verlaufen und sie nut  eine Strecke als Leitgebilde 
benutzen, andrerseits aber als Nn. proprii im Bindegewebe der Dura  
mater  gelegen sind. 

~ u n  lie$ sich in unserem Falle in einer Serienuntersuchung ein Zu- 
sammenhang eines DuraknStchens mit einer geschwulstigen Wucherung 
in der s Wand eines in den Duralamellen gelegenen Gefi~$es 
linden (Abb. 8). Die knStchenfSrmige Wucherung in der Gef/~l~wand 
und die zapfenartige Verbindnng mit dem Durakn6tchen sind durchaus 
die gleiehen geschwu]stigen Wucherungen, wie sie uns in den Pia- 
gef/~$en entgegentraten und als AbkSmmlinge der Gefi~13nerven erkannt  
wurden. Es besteht kein Zweifel, dal3 wit es mit  einem die Gef~l~wand 
verlassenden und geschwulstig ver/inderten 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 geschwu]stigen Entar tung der Gefi~$nerven 
in der Pia und Dura um einen Vorgang handelt, der ein System erfa$t 
hat. ~unmehr  mug gesagt werden, da]~ das DuraknStchen nur das 
knospenartige Ende des geschwulstig entarteten Nerven ist, mit  andern 
Worten eine nenrinomat5se Bildung darstellt. 

Welche Hinweise in der Literatur s~fitzen diese Ansieht? In der FestsehrJft 
ftir CrtlARI schreibt VE~OC_4Y bei seinem Fall yon zentraler Neurofibromatose 
fiber die Duragesehwillst.e: ,,Die meisten Gesehwfilste der Dura sprach ich als 
Endotheliome an, w/~hrend mir einze]ne besser in die Kategorie der Nerven- 
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gesehwfilste zu gehSren sehienen." Weiterhin fand er nicht  so selten in versehie- 
dener Ent fernung yon der Durainnenfl~ehe zumeist  in Spalten 1-~ngs der Gef~ge 
insel- oder zapfenformige, aus pla t ten oder polygonalen Elementen bestehende 
Zellkomplexe, welehe, wie die Untersuehung an Seriensehnit ten ergab, bisweilen 
du t ch  sehmale, die Dura in sehiefer Riehtung durehziehende Gewebszfige mi t  
der  neoplastisehen Masse an der Innenfls der Dura in Verbindung standen.  
Die tJbereinst immung mi t  unserem Befunde ist evident.  Wit  meinen die W ueherung 
nerv6ser Elemente wiederzuerkennen. Sehon VEr~OGAY ha t te  sieh bemhht ,  bei 
einem miliaren und einem erbsengroben Kn6tehen  den Zusammenhang mit  einem 
Nerven zu finden, um seiner Ansieht eine Sttitze zu geben, dab einzelne Neu- 
bi ldungen der Dura  den Neubildungen der peripheren Nerven gleiehzustellen 
seien. Da ihm dies nieht  getang, sehlob er sieh der M. B. Sctt~IDTschen Auffassung 
fiber die Herkunf t  der Duraendotheliome an. Er  sehreibt:  , ,Ieh reehne somit 
die Gesehwtllste der Hfillen des zentralen Nervensystems zu den bekannten,  wenn 
aueh immer ratselhaften,  versehiedenartig aussehenden fibroendothelialen Ge- 
sehwfilsten." 

Eine ffir unser Problem bedeutsame Beobaehtung maehte  SC~IXCKE, weleher 
bei einem Falle yon v. RECKLI~G~AtrSExseher Krankhe i t  an  der Dura der Kon- 
vexit~t,  abet  aueh an der Basis zahlreiehe meningeMe Kndtehen  fund. Die KnSt -  
ehen an der Konvexi t~t  bezeiehnege er Ms Endotheliome, w~hrend die KnStehen  
an  der Basis eine eindeutige S t ruk tur  wie ein Neurinom aufwiesen. Daneben fund 
er innerhalb der Dura muter  gelegene grSbere, rundliehe und  eifSrmige Komplexe 
von derselben Bauar t  wie die Duraauflagerungen. Sie waren teilweise gebfindelt, 
mitunt~r  wirbelartig. Die Kerne lagen zum Teil in Reihen nebeneinander,  so dal3 
Querb~nder wenigstens in Andeutung erkennbar  waren. Die Komplexe des in 
Rede s tehenden Gewebes lagen so gut  wie kons tant  in der Umgebung and  Naeh- 
barsehaf t  der duralen Gef~be, h&ufig aueh in naehbarl iehem Konnex mi~ kleinen 
Nerven, in denen jedoeh selbst keine Abweiehung yore normalen histologischen 
VerhMten festgestel!t werden konnte.  SC~I~CJ~E fragte sieh, ob es sieh um muI- 
tiple Neurinomgesehwfilste handle, die in den Duranerven selbst zur Entwieklung 
gekommen waren. Da er aber in der Neurinomli teratur  auger dem oben angeft ihrten 
Hinweis yon V~ROCAu niehts vorfand, er selbst abet  einen Ubergang der Gewebs- 
einlagerungen in einen Duranerven nieht  ha t te  n~ehweisen und  in den Nerven~ 
welehe den Einlagerungen benaehbar t  waren, keine Ver&nderungen ha t te  erkennen 
kSnnen, war er der  Ansieht, es handle sieh um Impfmetas tasen des Neurinom- 
gewebes der Brfiekenwinkeltumoren in die Dura muter. Dabei daehte er an  direkte 
Abklatsehmetas tasen yon den Kleinhirnbrfiekenwinkelneurinomen oder an die 
MSgliehkeit, dab in den Subdural raum gelangte Keime dureh die Lymphs tomata  
yon KEY and  R~TZlUS in die duralen Gewebssloalten anfgenommen und sekund~r 
vom Oft der Ansiedlung in den Subduralraum wieder hineingew~ehsen waren. 

Beim Studinm der Sc~tMINC~:Esehen Arbei t  finden wir die gleiehen Ober- 
legungen, die wir angestellt  haben.  Dadurch,  dab es uns gelungen ist, den yon 
S c ~ I ~ C ~ E  gesuehten Zusammenhang eines Duranerven mi t  den Duragesehwfilsten 
naehzuweisen, finden die ursprfinglichen Sclz~I~CKEsehen Vorstellungen ihre volle 
Best~tigung. 

Bis in die jtmgste Zei~ finder man Liter~turangaben,  dab meningeale Tumoren 
bisweilen Neur inomstruktur  aufweisen. So sehreibt B~tlLEY in seiner Monographie 
fiber: Die Tumoren des Frfihkindes- und  Kindesalters:  ,,Der meningeale Tumor 
(Fall 78) an der frontalen Dura mater  gtieh in einigen Bezirken einem Aeustieus- 
neurinom so vbllig, das man ihn nur  mit  Mfihe abgrenzen konnte ."  Aueh C~s~I I~  
beobaehtete  meningeale Tumoren, die gewisse Zfige einerseits yon einem Neurinom, 
andrerseits  yon einem Meningiom anfwiesen. 
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Auf der andern Seite steht der Fall won CROWE, bei welchem es sieh um ein 
kleines Neurinom des N. vestibularis handelte. Dieses stellte einen Ubcrgangstyp 
<lar," welches nicht nur Ganglienzellen, son4ern auch Wirbelbildungen aufwies, 
<tie durchaus denen eines Meningioms glichen (zit. nach Cus~I~G). 

Aus den angezogenen Literaturstellen ersieht man, dal~ sachkundige 
:Beobachter in den Duragesehwfilsten der zentralen Neurofibrom~tose 
die Strukturen eirms Neurinofibroms und umgekehrt  in eindeutigen 
Neurinofibromen den histologischen Charakter eines Duraendothelioms 
finden. Legte es also die histologische Struktur der 1V[eningealgeschwiilste 
bei der Neurofibromatose nahe, sie als neuroektodermale, den peripheren 
Neurinofibromen an die Seite zu stellende Blastome zu interpretieren, 
so war dies, wie besonders SCHMI~OK~ ausffihrte, nicht mhglich, da der 
Zusammenhang der Durageschwiilste 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 Nachweis ist an einem kleinen Duraknhtchen gegliickt. Es 
f ragt  sich nun, ob wit diesen Befund verallgemeinern dfirfen. Da~ bei 
grh~eren Geschwfilsten dieser Zusammenhang nicht nachweisbar war, 
mag daran ]iegen, dab der l~erv beim Wachsen der Geschwu]st in diese 
einbezogen wird und die spezifischen Elemente degenerieren und sich 
dem Nachweis entziehen. In  dieser Ansicht werden wir best~rkt, dab 
wir nur im ]~andbezirke eines miliaren Knhtchens einige zum Tell in 
Degeneration begriffene Nervenfasern fanden, w~hrend es uns niemals 
gelang trotz eifrigem Suehen im Innern der Gesehwulst und in grhBeren 
Knoten solche zu entdecken. Wit  bat ten auch nicht den Eindruck, dab 
es sich um die Geschwulst innervierende l~asern hande]te. Is t  ]a bisher 
noch nicht sieher entsehieden, ob Gesehwiflste yon Nerven innerviert 
werden. Wenn aueh zugegeben werden mul~, dal3 die grh~eren Gesehwfi]ste 
gegenfiber den kleinen Knoten gewisse strukturelle Unterschiede auf- 
weisen, wie stgrkerer Bindegewebsanteil, Psamraomkhrperbildung , deut- 
tiehere Anordnung in Wirbeln und auch Untersehiede gegenfiber peri- 
pheren Neurinofibromen zeigen, so dfirfte hier unseres Erachtens der 
lokale Faktor  zum Ausdruek kommen. Es ist sicherlich yon Belang, 
ob es zur Wucherung der Sc~wAN~sehen Ze]len im peripheren Nerven 
oder in der I)ura kommt,  da ja aueh das ortsst~ndige Bindegewebe, sei 
es die bindegewebige Scheide des peripheren Nerven oder das Dura- 
gewebe zur Wucherung angeregt wird. I)ie Duranerven sell ja keine 
bindegewebige Scheide begleiten. Nun ist hin]gnglich bekannt,  dab das 
Duragewebe in pathologisehen Zustgnden zur Hyalinisierung, Ver- 
kalkung und Verknheherung neigt. Aus der unterschiedlichen t~eaktions- 
weise des Fibroblasten in der peripheren Nervenfaser und der Dura 
khnnten sieh unter Umst~nden gewisse Strukturuntersehiede der duraten 
nnd an den peripheren Nerven befindlichen Neurinome ergeben. Auf die 
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vielf~ltige Erseheinungsform des Neurinoms im Bereiehe des I~iiekenmarks 
und die Strukturanderung, wenn die Gesehwulst sieh dutch die Dura mater  
entlang eines Wurzelnerven erstreekt, hat  sehon A ~ o N I  hingewiesen. 

Wit  sehen also keine grundsatzliehen Sehwierigkeiten, aus unserer 
Beobaehtung an einem kleinen DuraknStehen aueh auf die neuroekto- 
dermMe Genese der grSBeren Duragesehwfilste zu sehliegen. Unsere- 
Untersuchung erstreekte sieh nieht auf  die t~rage, ob das Neurino- 
fibrom nur yon der Scgwa~xsehen Zelle oder dem bindegewebigen 
Anteil des Nerven abzuleiten sei. Wit  m6ehten uns hierin der Ansieht~ 
BIELSCHOWSKYS U. a. ansehliegen, dab das Neurinom yon der S c a ~ N -  
sehen Zelle abs tammt.  Allerdings bedarf  die Frage, welehe Rolle die 
mesodermale Nervenseheide beim Gesehwulstwaehstum des Neurino- 
fibroms spielt, ob nut  eine sekund~ire bzw. neuroektodermal angeregte 
gesehwulstige Entar tung vorliegt, weiterer Untersuehung. In  jtingster 
Zeit hat  F ~ Y a ~ ,  gestiitzt auf  Untersuehungen yon MAsso~ bemerkens- 
werte Ausf~hrungen fiber eine neuroektodermale Genese der bei der 
peripheren Neurofibromatose vorhandenen, seiner ~{einung spezifisehen 
Gef~tBver~nderungen gemaeht. Er  ffihrt diese auf  eine gesehwulstige 
Entar tung der gef~13eigenen Elemente der nervSsen Endstreeke zuriiek. 
Die GefiiBver~nderungen bei der zentralen Neurofibromatose haben keine 
eigene Bearbeitung gefunden. In  diesem Zusammenhange taucht  die 
yon ~ilteren Autoren gestellte Frage auf, ob nieht die Neurofibromatose 
eine Erkrankung des Sympathieus ist (HE~x~EI~Ea und ROTg u. a.), 
wenn sieh aueh auf Grund unserer heutigen Kenntnisse besonders die 
zentrMen Gesehwiilste und dysontogenetisehen StSrungen nieht auf  
eine so einfaehe Formel bringen lassen. Die in unserem Falle erhobenen 
Befunde an den Gefiigen legen as nahe, an eine Noxe zu det~ken, die 
sieh auf  dem Wege des GefiiBsystems ausbreitet. Es fragt sieh fiberhaupt, 
ob bei den Gesehwulstbildungen und GefaBvergnderungen nut  eine 
reaktive Wueherung auf eine noeh im Dunkel ]iegende Sehadliehkeit 
vorlieg~. Naeh neuerer Auffassung z~hlen die bei der Neurofibromatose 
vorhandenen Gesehwfilste nieht zu den eehten Blastomen, sondern zu 
den l~bersehugbildungen. Bemerkenswert  erseheint in diesem Zu- 
sammenhange die Tatsaehe, dab die zentrale Neurofibromatose bei 
Frauen h~ufiger vorkommt  und eine Exacerbation um die Pubert~t,  
erkennen Nigt. Ob bei der gesehwulstigen Entar tung im l~ahmen der 
Neurofibromatose hormonale 3/[omente eine golle spielen, ist diskutiert, 
aber bisher nieht bewiesen worden. Aus dem Gesagten geht hervor, dab 
der Neurofibromatose in der Gesehwulstlehre eine besondere Stellung 
zukommt und sie eher zu den I)bersehuBbildungen als zu den eehten 
Gesehwfilsten zu z~ihlen ist (siehe B~NGE~ER). Nieht vernaehl~issigt war- 
den darf  aber auf  der andern Seite der Mil3bildungseharakter, wie er ~ 
besonders in den Rindenherden zum Ausdruek kommt.  
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Ob auch au•erhalb des l~ahmens der Neurofibroraatose bei gewissen 

Meningioraen rait  einer Herkunf t  yon Durane rven  zu rechnen ist, bedar f  

wei terer  Untersuehung.  

Zusammenfassnng.  

Bei  einera Fal le  yon zentraler  Neurofibroraatose finder sich eine 

geschwulstige E n t a r t u n g  der Gefi i$nerven in den weichen tIi~uten ira 

Bereiehe der Medulla oblongata,  sowie der A. cerebri media.  Die gleiehen 

Veri~nderungen beobach te t  man  auch an den GefiiSen innerhalb der 

Medulla  oblongata .  I n  der t tShe  des Obex liegen drei verschieden groSe 

~eur ino rae  ira Zentralorgan.  Es  li~$t sich nachweisen, da$ sie sieh in 

der W a n d  yon Gef iSen  befinden. Diese Neurinorae sind yon zent ra lem 

Sitz,  abe t  per ipherer  Genese. Gewiehtige Grfinde sprechen dafiir, dal3 

die sogenannten  uraschriebenen zent ra len  Neurinorae im Rfiekenraark 

und  in der Medulla  oblongata,  die in der L i te ra tu r  niedergelegt  sind, 

ebenfalls periphere,  nu t  du tch  das Cefi~i~system zentra l  ver lager te  

Gesehwfilste darstellen. Aueh die Duragefi~Be weisen eine gesehwulstige 

E n t a r t u n g  der Gefi~$- bzw. Durane rven  auf. Es lieB sieh ein Zusararaen- 

hang  eines kleinen Meningioraknotens rait  einera gesehwulstig ent- 

a r t e t en  Gef~l~- bzw. Durane rven  naehweisen. Die Meningiorae der zen- 

t ra len  Neurofibroraatose werden als Neurinofibrorae aufgefal~t. 

titeratur. 
A~TON~, N. R. E. : ~ber Riiekenmarkstumoren und Neurofibrome. Mtinchen-- 

Wiesbaden: F. J. Bergmann 1920. - -  BAILE:~', P., D. N. Bve~AwA~r and P. C. Bvc:f: 
Intracranial Tumors. Chicago 1948. - -  B~cx, E.: Z. Neut. 164, 748 (1939). - -  
BIELSCHOWSXu M. : Berlin. Ges. Psychiat. u. Nervenkrkh., Sitzg. 11. Juni 1923. - -  
BIEnSCHOWSKY, M., U. ~ .  ROS~: J. Psychol. u. Neut. 85, H. 1/2, 42 (1927). - -  
BiJ~r Verh. dtsch, path. Ges. (ttannover 1951). - -  CUSHIXG, H., and L. 
EIS~NHARDT: Meningiomas, Springfield 1938. - -  FEYRTE~, F.: Uber Neurome 
und Neurofibromatose nach Untersuchungen am menschlichen Magcndarm- 
schlauch, Wien 1948. - -  FoEas~x% 0., u. O. GAG~L: Z. I%ur. 188, H. 3/4, 339 
(1932). - -  GAG~L, O. : Bumkes und Foersters Handb. d. Neurologie, Bd. 16, S. 289 
bis 318. Berlin 1938. - -  tt~W~EB~ar u. lVI. KOCH: Arch. f. Psychiatr. 86, 251 
(1903). - -  ttE~XgEI~E~ U. RO~r : Beitr. path. Anat. 58. - -  Hc~sT: Virchows Arch. 
177, 317 (1904). - -  ISAJI, M.: Virchows Arch. 806, 242 (1940). - -  K~v~SE~,  C.: 
Virchows Arch. 255 (1925). - -  L~E~TT]~, J., et A. Gucxo~]~: Revue neur. 1949, 
Nr. 5, 323. --LICI~T~Sr B. W. : Arch. of Neut. and Psyehiat. 46, 59 (1941). - -  
MAAS, 0.: Mschr. Psychiatr. 28, Erg.-H., 167 (1910). - -  MAsso~, P.: Amer. J .  
Path. 6, 217 (1930). - -  Misso~, P., et A. t~RA~C~: Revue canad. Biol. 4, 219 
(1945). - -  O~ZEC~OWS~:~, K. : I-Idb. d. I-iaut- u. Geschl.krkh. 12/2/1, 163 (1932). - -  
O~z~cgowss:~, K., u. Nowxcx~: Z. Neur. 11, 237 (1912). - -P~FIELD,  W.: Arch. 
of Neut. 27, 30 (1932). - -  PESSXELD, W., and A. W. Yov~r Arch. of Neur. 28, 
320 (1930). - -  R~vBI, F. : Revue suisse de Path. e de Bact. Vol. VII, fasc. 3 (1944). - -  
Rocssu G., et CH. O B ~ L ~ :  Atlas du C~ncer, H. 9/10. Paris 1931. - -  SeH~CXE, 
A. : Beitr. path. Anat. 78, 502 (1925). - -  STA~LEa ,  M. : Z. Neut. 164, 669 (1939); 
166, 529 (1939). - -  V~OCAY, J. : Festschr. f. H. CHeAts. Wien--Leipzig 1908. 

Dr. MA~r162 SegSPE, Kiel, Universit~tsnervenklinik. 


