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Die strenge Unterscheidung zwischen dem Neuroma gangliocellulare
(Ganglioneurom) und dem Neuroma fibrillare, myelinicum und amyeli-
nicum, ist jedem Pathologen geldufig und datiert aus der Zeit, als die
Existenz der Ganglioneurome nicht mehr zweifelhaft war. In der Folge-
zeit hat diese interessante Geschwulstform zahlreiche und ausgezeich-
nete Bearbeiter gefunden, und es ist ungemein reizvoll, die an Einzel-
beobachtungen und Variationen reiche Literatur zu studieren.

Priift man dagegen das ,,Neuroma fibrillare’* auf seine Existenz-
berechtigung hin, so fallt auf, daB es in den Lehrbiichern meist nur dem
Namen nach erwihnt und vor allen Dingen sehr verschieden beurteilt
wird.

Ribbert (Geschwulstlehre), desgleichen Oberndorfer (Ziegl. Beitr. 41)
und Beneke lehnen das Vorkommen dieser Geschwulstform als echtes
Neurom schon aus theoretischen Griinden ab. ,,Da eine geschwulst-
maBige Neubildung von Nervenfasern immer nur in Verbindung mit
Ganglienzellen moglich ist, die ebenfalls zum Tumor gehoren, so kann es
also echte Neurome ohne Ganglienzellen nicht geben. Was unter diesem
Namen beschrieben ist, muB auf regenerative Vorginge zuriickgefithrt
werden (Amputationsneurom)* (Ribbert). ,,Jedes echte Neurom mufl
ein Ganglioneurom sein.” (Oberndorfer).

Schwalbe, welcher ebenfalls die 3 Gruppen unterscheidet, sagt in
seiner Allg. Pathologie, daB das Newroma fibrillare myelinicum das
haufigste von den dreien sei, dall jedoch die meisten sogenannten
Neurome Amputationsneurome seien.

Auf einen vermittelnden Standpunkt stellt sich Borst: ,,Dafl es
echte Neurome ohne Ganglienzellen gibt, wird bezweifelt. Wenn man
sich aber erinnert, daB die ektodermalen Schwannschen Zellen sich bei
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der Nervenfaserregeneration als selbstandige, von der Ganglienzelle
weitgehend unabhéngige Bildner von Nervenfasern zeigen, so wird man
geneigt sein, diesen Neuroblasten auch die Fahigkeit der Produktion
ganglienzellenloser Nervenfasergeschwiilste zuzutrauen.

Versucht man sich in dieser unklaren Frage selbst ein Urteil zu bil-
den, so bemerkt man sofort, daB sich in keinem der Lehrbiicher ein Li-
teraturhinweis auf diesbeziigliche publizierte Falle vorfindet. Wihrend
Ganglioneurome ausfithrlich geschildert werden, findet sich nirgends
eine Beschreibung eines lediglich aus Nervenfasern bestehenden echten
Neuroms. Gleichwohl besteht aber, wie ich mich gesprichsweise iiber-
zeugen konnte, auch bei erfahrenen Forschern die Ansicht, daf es solche
Falle gibe.

Auch bei eifrigem Suchen in der élteren Literatur laBt sich ein sicherer,
so gearteter Fall nicht auffinden. In den Ergebnissen der Pathologie
1895, Bd. 2 ref. Lubarsch iiber 5 Arbeiten, welche die Existenz echter
Neurome des Riickenmarks angeblich sicher stellen sollen: Der erste
Fall rithrt von Raymond her. Es handelt sich um einen 37 jihrigen Mann
mit einer ausgedehnten Gliose und Syringomyelie, dessen Ritckenmark
an verschiedenen Stellen in den Hinterhdrnern und Hinterstringen
Knétchen zeigte, die in Ziigen gefaBhaltigen Bindegewebes eingebettet
waren und aus Biindeln markhaltiger Nervenfasern bestanden. Raymond
sieht sie als Neurome an und fithrt ihre Entstehung auf eine Art Re-
generationsprozefl zuriick. — Drei weitere Falle sind von Schlesinger
beobachtet. Bei zweien handelt es sich ebenfalls um Syringomyelie,
bei dem dritten um Tabes. Der Beschreibung nach liegen Gruppen von
nur mikroskopisch erkennbaren, abnorm verlaufenden Faserbiindeln
vor, die z. T. von Bindegewebe eingescheidet und ungefihr stecknadel-
kopigroB sind. — Der 5. Fall ist von von Kahlden mitgeteilt und be-
trifft ein normales Riickenmark eines 23jahrigen Soldaten. An diesem
Riickenmark wurden mehrere bis linsengrofle, gelbliche Knétchen be-
obachtet, in deren Bereich die Dura mit dem Mark verwachsen war.
Sie wurden zunéchst fiir tuberkuldse Bildungen-gehalten, bis die mi-
kroskopische Untersuchung zeigte, dafl die Tumormasse aus dicht an-
einander gelagerten, markhaltigen Nervenfasern bestand, die eine un-
mittelbare Fortsetzung der Nervenfasern in dem Hinterstrang zu bilden
schienen. Sie verliefen aber senkrecht zu den Fasern des Riickenmarks,
die durchweg auf dem Querschnitt getroffen waren. Die Fasern, die den
Tumor zusammensetzten, waren nicht zu Biindeln angeordnet und lieflen
variktse Auftreibungen erkennen. Die Pia war iiber den Tumoren nir-
gends erhalten; der Tumor quoll noch seitlich iiber die Rénder der
Pia vor.

Mit Recht weist Lubarsch darauf hin, daB es sich wahrscheinlich
bei allen 5 Fallen um Kunstprodukte gehandelt hat, die durch eine Ver-
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lagerung nervoser Substanz beim Durchschneiden des Riickenmarkes
hervorgerufen wurden. Ziemlich sicher erscheint dies fir die Fille
Raymonds und Schlesingers, bei denen die abweichende Farbung der
Fasern des angeblichen Neuroms gerade mit dem iibereinstimmt, was
man bei postmortalen Veranderungen an den Nervenfasern zu sehen
gewohnt ist. Bei dem v. Kahldenschen Fall sind die Piadefekte wahr-
scheinlich auf eine postmortale Mihandlung des Riickenmarks zuriick-
zufiihren; jedenfalls kénnen die referierten Untersuchungen in keiner
Weise als ausreichend betrachtet werden, um die Existenz wahrer, fi-
brillirer Neurome des Riickenmarks sicherzustellen.

Auch Aschoff berichtet in seiner Zusammenstellung in den Ergeb-
nissen der Pathologie (Bd. 5, 1898) nichts iiber das Vorkommen solcher
Neurome, sondern erwihnt nur den bekannten Knaussschen Fall, bei
dem es sich um Ganglioneurome handelt.

Gehen wir nun auf Virchow selbst zuriick, von welchem die Begriffe
Neuroma fibrillare myelinicum et amyelinicum herriihren, so bespricht
er in seiner Geschwulstlehre nach ausdriicklicher Abtrennung der fal-
schen Neurome zunéchst die von William Wood als Tubercula dolorosa
bezeichneten kleinen, subcutan gelegenen Geschwiilstchen, fiir die er
in einzelnen Fallen einen gewissen Zusammenhang mit Hautnerven nach-
weisen konnte. Aber auch sie entpuppten sich bei der mikroskopischen
Untersuchung als Myome, Teleangiektasien, Fibrome und Chondrome.
Einmal glaubt Virchow jedoch, einen solchen bohnengrofien Knoten
gesehen zu haben, der fast ganz aus marklosen Nervenfasern bestand;
er sagt jedoch selbst, daB die meisten Beobachter solches Gewebe als
fibroid, fibroblastisch oder fibronucledr bezeichnen. In jedem Falle sei
das Neurom eine zusammengesetzte organoide Geschwulst; es bestehe
nicht nur aus Nervenfasern, sondern es enthielte stets eine gewisse
Menge von Interstitialgewebe. Reine Neurome seien solche Geschwiilste,
in welchen die nervésen Bestandteile das Ubergewicht haben. Das Kri-
terium, ob man es mit reinen Neuromen oder zusammengesetzten ge-
mischten, die den falschen Neuromen nahestehen, zu tun habe, bestehe
in der Quantitit der nervisen Bestandteile. Haben dieselben sich mit
der Geschwulstbildung vermehrt, hat also gleichzeitig eine wirkliche
Hyperplasie stattgefunden, so ist es ein Neurom. Dieses Kriterium sei
aber nur theoretisch ganz scharf, denn auch bei wahren Neuromen kénne
spiter infolge von Induration des Interstitialgewebes eine sekundére
Atrophie der nervésen Elemente eintreten, wodurch die Zahl der Ner-
venfasern abnehme und der Anschein eines einfachen Fibromes erweckt
wiirde. In bezug auf die Natur der nervésen Bestandieile zeigen die ver-
schiedenen Newrome sehr wichtige Unterschiede. Die fibrilliren oder fas-
zikuldren Formen konnen aus den gewdhnlichen, doppelt konturierien,
markhaltigen Fasern bestehen, diese Form wird als Neuroma fibrillare
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myelinicum bezeichnet. Verschieden hiervon sei die zuerst von Virchow
aufgefundene Varieldt, in welcher die sogenannien grauen oder mark-
losen Nervenfasern vorkommen, und die Neuroma fibrillare amyelinicum
genomnt wird. Sie sei ungleich schwerer zu erkennen und bis in die letzte
Zeit allgemein mit den einfach fibrosen oder sarkomatdsen Geschwiilsten zu-
sammengeworfen worden.

Giinsburg, Wedel und Fithrer hatten nun das Verdienst gehabt, das
Vorkommen des Neuroma fibrillare myelinicum zuerst nachgewiesen zu
haben. Dieser Nachweis kann aber nach unserer heutigen Auffassung
nicht mehr befriedigen, da alle drei Autoren Amputationsneurome be-
schreiben, deren Geschwulstscharakter fiberhaupt zu bestreiten ist. Aus
den Ausfithrungen Virchows geht hervor, daf3 auch er bei der Besprechung
der ganzen Frage Amputationsneurome und nach Nervenzerreilung
entstandene, also traumatische Neurome im Auge hat. — THbenso
rechnet er das von Verneuwil beschriebene ,,Neuroma cylindricum plexi-
forme** zu dieser Neuromform, ,,weil die feinen Nervenfaden zu dicken
Zylindern anschwellen und zugleich Geflechte bilden.” Ferner sollen
bei kongenitaler und erworbener Elephantiasis in diese Kategorie ge-
hérige Nervenanschwellungen vorkommen, von denen sich allerdings
nicht genau feststellen lieBe, ob die Anschwellungen wirklich nervos
waren. Nach unserem heutigen Wissen handelt es sich hierbei fast aus-
schlieBlich um Fibrome oder diffuse Fibromatosen. Nehmen wir noch
hinzu, da Virchow die Acusticusgeschwiilste, welche nach seiner ge-
nauen Beschreibung als die uns jetzt gut geldufigen Schwannschen
Scheidengeschwiilste wieder erkannt werden, als echte fibrillire Neu-
rome beschreibt, so sehen wir (auch wenn wir bis auf den Urheber zu-
riickgreifen), dall das, was wir uns heute unter den in den Lehrbiichern
aufgefiihrten nicht ganglienzellhaltigen Nervenfaserneuromen vorzu-
stellen geneigt sind, wahrscheinlich noch niemals beobachtet, sicher
aber noch niemals beschrieben worden ist.

Auch Antoni teilt in seinem umfangreichen Werke der Riickenmarks-
tumoren und Neurofibrome keinen Fall dieser Art mit.

In der Tierpathologie sind nach Casper wahre Neurome iiberhaupt
noch nicht beschrieben worden.

Der von mir nun vorzulegende Fall ist mit Riicksicht auf die Onkolo-
gie auch deswegen wertvoll, weil es sich um ein echtes Neurom in Ranken-
form handelt.

Uber ‘das Wesen dieser Geschwulstgattung haben Meinungsverschie-
denheiten eigentlich niemals geherrscht. Alle Autoren und Referenten
sind sich im Prinzip daritber einig, dafl das Neuroma racemosum und
plexiforme zur Gruppe der falschen Neurome gehort. Nur Klebs halt
fiir gewisse Falle an der neuromatdsen Natur fest, da er in ihnen mark-
lose Nervenfasern ,,nachweisen konnte, — ein Einwand, der nicht
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stichhaltig ist. Der letzte Bearbeiter der ziernlich geringtiigigen Literatur
iiber Rankenneurome ist Wegelin, 1909, welcher auch seine noch heute
mafBgebliche Meinung folgendexrmafen zusammenfalit: ,, Bine autochthone
Neubildung markloser oder markhaltiger Nervenfasern kommt in den
Rankenneuromen nicht vor. Hingegen sind die Nervenfasern hyper-
trophisch im Sinne einer starken Verlingerung. Sekundir kommt es
zu Degenerationen der Markscheiden und Achsenzylinder. Die Verdickung
der Nervenstdmme ist auf die Wucherung des Endo- und Perineuriums zu-
riickzufithren. Eine erhebliche Ver-
mehrung der Schwannschen Kerne
ist nicht wahrscheinlich.*

Die beigefiigte Aufnahme, wel-
che ich der Liebenswiirdigkeit des
Herrn Geh.-Rat Wagenmann ver-
danke, zeigt das Antlitz eines
12jahrigen Jungen, bei welchem
schon im 2. Lebensjahr die uns
interessierenden Wucherungen am
Vorderrand der Zunge bemerkt
wurden. Im 8. Lebensjahr zeigten
sich nach Angaben der Eltern auch
Warzen an beiden Hinden, welche
aber durch ein Apothekermittel
innerhalb von 2 Tagen verschwan-
den. Spater traten Warzen an den
Randern der Augenlider auf.

Abb. 1. Bei der Untersuchung zeigt der

vordere Rand und die Oberfléche

der Zungenspitze ca. 50 stecknadelkopf- bis hanfkorngrofle, graue,
warzige Gebilde, meist in Kndtchenform. An den Lidern beider Augen
ist der Rand wulstig verdickt und zeigt einige kleine warzenartige Hr-
hebungen mit glatter Oberfliche. Die Lidbindehiute sind mittelstark
gerétet. Der Limbus corneae ist durch ein etwa 2 mm breites Band von
Bindehautwucherungen verdickt. Diese sind hockerig, von blafirgtlicher
Farbe und lassen zablreiche feine Gefdfie erkennen. Das rechte Auge
hat eine sehr breite (34 mm) und wenig hohe (9 mm) Lidspalte. Der
Bulbus erscheint ein wenig vorgetrieben. KHs besteht beiderseits starke
Myopie (*/, der normalen Sehschiirfe). An der Haut des iibrigen Kor-
pers wurden kleine Knoten im Sinne der Recklinghausenschen Neuro-
fibromatose nachgewiesen. Der Geisteszustand erweist sich nach ein-
gehender fachérztlicher Untersuchung als normal. Der Hamoglobin-
gehalt des Blutes betragt 1059/, die Erythrocytenzahl 5 600 000, Leuko-
cyten 8600. Morphologisch zeigt das rote Blutbild nichts besonderes.




bestehende, ganglienzellenlose, echte Neurom in Rankenform. 317

Neutrophile Leukocyten 509/, eosinophile Leukocyten 18,59/, Lympho-
eyten 189, Monocyten 12,5%,, Mastzellen 19/, keine pathologischen
Zellformen.

Das fiir die histologische Untersuchung verwendete Material er-
hielt ich durch die Liebenswiirdigkeit der Herren Geheimrite Kiimmel
und Wagenmonn in frisch excidiertem Zustande. Fixation erfolgte
groftenteils durch Formol, zum geringeren Teil auch Miillersche Fliissig-
keit und Sublimat. Die besten Resultate wurden an dem formolfixierten
gefriergeschnittenen Material erzielt; zur Anwendung gelangten die
gewdhnlichen histologischen Methoden (Hamalaun-Eosin, Eisen-Héma-
toxylin — van Gieson, Hémalaun — Sudan III, Heidenhains Eisen-
hamatoxylin, Kresylviolett als Zellfirbung), sowie die Markscheiden-
farbungen von Spielmeyer, Benda, Olivecrona und die Neurofibrillen-
farbung von Bielschowsky nach vorhergehendem Einlegen der Schnitte
in Essigsdure-Alkohol.

Da sich die Markscheidenfarbungen, insbesondere die Weigertschen
Methoden am Celloidinmaterial, bei der Applikation am peripherischen
Nervensystem hiufig als launisch erweisen, so méchte ich den Wert der
Markscheidenfirbung an Gefrierschnitien hier ganz besonders hervor-
heben. Nach mehrfachem Ausprobieren erwies sich mir die Spielmeyer-
sche Methode als die iiberlegenste. Sie liefert die kontrastreichsten
Bilder und bringt anscheinend simtliche vorhandenen Markscheiden
zur Darstellung; auch gibt sie durchschnittlich gute Details. Von der
Bendaschen Methode ist zu sagen, daf sie sicher nicht alle Markscheiden
farbt, wie sich vergleichsweise leicht feststellen liefi. Sie hat aber auf
Kosten der stirkeren Kontrastwirkung den Vorzug, die heller, mehr
violett gefirbten Markscheiden durchsichtig und plastisch erscheinen
zu lassen, wodurch gerade die Einzelheiten, Einkerbungen und feineren
Strukturen, ganz wundervoll zur Darstellung gelangen. Ubrigens ist
der braunliche, gelegentlich sogar sehr warme Ton des ,,Untergrundes
und insbesondere der Kerne mir beim Studium mit starker VergréBerung
nicht nur nicht stérend, sondern eher angenehm gewesen, da die Kom-
bination mit einer wirklich elektiven Kernfarbung weder bei Spielmeyer
noch bei Benda leicht zu erhalten ist. Die von Olivecrona angegebene
neuere Farbung ist in der Verbindung mit van Gieson fiir das Arbeiten
mit starker VergroBerung gut zu gebrauchen. Die Einzelfasern sind
vorziiglich dargestellt, die Kontrastwirkung ist nicht sehr groB.

Die histologische Untersuchung zeigt, dall der geschilderten Ver-
dnderung an Zunge, Lid und Limbus ein als solches ohne weiteres er-
kennbares, stark gewundenes Rankenneurom zugrunde liegt. Die ein-
zelnen Konvolute sind von einer bindegewebigen Scheide umgeben, sie
besitzen nach der Oberfliche zu kolbige Verdickungen, sowohl in Form
von tatsichlichen Endkolben, als auch von stark winkelig gebogenen
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Kuien, welche von unten her gegen das Epithel vordringen und die Organ-
oberfliche ausbuchten. Auf diese Weise kommen die makroskopisch
wahrgenommenen warzigen Erhebungen mit glatter Oberflache zustande.
Die Hautpapillen sind verstrichen. Die Epithelschicht ist, wie dies
-besonders auf der Abbildung 2 eines Zungenendkolbens gut zu sehen
ist, stark verdiinnt. Wie die Markscheidenfarbung zeigt, bestehen die
Ranken zum allergroBten Teil aus gewucherten markhaltigen Nerven-
fasern. An den Endkolben ist manchmal eine kleine Auflockerung oder
Lichtung im schwarzen Gewirr zu bemerken. Streckenweise verlaufen
die Fasern vorwiegend parallel miteinander, an anderen Stellen ist die

Abb.2. Rankenneurom der Zunge. Markscheidenfirbung. Links ein Endkolben, liber dem das
Epithel abgeflacht ist.

fasciculare Durchflechtung sehr stark ausgesprochen, so da man bei
der Betrachtung eines gewdhnlichen, kerngefirbten Schnittes ganz den
Eindruck eines Myoms hat. Die Bielschowsky-Farbung zeigt an allen
Stellen auBerordentlich dicht beieinander liegende Achsenzylinder, auch
da, wo im Markscheidenpriparat eine Lichtung zu erkennen ist. Man
hat den Eindruck, daB noch viel mehr Achsenzylinder vorhanden sind
als Markscheiden. Die Achsenzylinder sind als solche simtlich gut zu
erkennen, da die Farbung vorziiglich gelungen ist; und es kann als
sicher gelten, daf keine anderen faserigen Elemente mitgefirbt sind.
Dementsprechend spielen auch nach dem van Gieson-Priparat binde-
gewebige Anteile in den Ranken eine duflerst geringfiigige Rolle. Hier
und da finden sich ein paar allerfeinste Fasern ungefihr in dem Umfange,
wie sie bei jedem peripherischen Nerven als Endo-Neurium vorhanden
sind. Gleichen die Ranken alsoin ihrem Aufbau aus Einzelelementen ziem-
lich weitgehend den peripherischen Nerven, so muf} gesagt werden, daf
sie zweifellos mehr Schwannsche Kerne enthalten. Diese sind als solche
mit Sicherheit zu erkennen; sie sind alle lingsoval bis stabchenfrmig
und zeigen im groBen ganzen gleichmifig verteiltes Chromatin. Ich habe
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sie besonders an den Heidenhain- und Nissl-Priparaten studiert. Zu-
weilen gelang eine sehr schéne Darstellung der Markscheiden mit Sudan,

ADb. 4. Rankenneurom der Zunge. Bielschowsky-Farbung.

besonders an einigen Knoten des Augenlides, woriiber die beigegebene
Handzeichnung Zeugnis ablegt. Im iibrigen glaube ich, daf die Ab-
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bildungen 3—6 die wichtigsten Verhiltnisse gut erkennen lassen, und
ich kann auf eine eingehendere Beschreibung der teils mehr plexiformen,
teils mehr racemésen Bildungen, die sich duferlich von den gewdhnlichen
Rankenneuromen nicht unterscheiden, verzichten.

Das Neuartige dieses Rankenneuroms liegt darin, dall mit aller
Sicherheit erkannt werden kann, daf} die Geschwulstbildung durch das

Abb. 5. Rankenneurom des Augenlides. Sudan III.

spezifisch nervose Gewebe, und zwar

fast ausschlieBlich hervorgerufen

wird. Neben einer leichten Ver-

mehrung der Schwannschen Kerne

und verschwindend weniger endo-

neuraler Bindegewebsfasern be-

steht sie aus sich teilweise stark

durchflechtenden markhaltigen und

vielleicht auch einigen marklosen,

wohlausgebildeten =~ Nervenfasern.

- _ ' Degenerationsformen sind an den
Markscheiden nirgends zu erkennen.

) ) ) Auf Querschnitten sieht man die

Abb. 6. Teil “;,.a‘g'jr’ﬁfg_ bel starker Ver e kannten ,»Sonnenbildchen sowie
den Radspeichenbau. Ganglienzel-

len wurden nicht nachgewiesen, auch wurden keine anderen Zellformen
als die tiberall in der Faserrichtung liegenden Schwannschen Zellen ge-
sehen. Der Fall beweist also, daB das Vorkommen echter, nicht gan-
glienzellenhaltiger Neurome tberhaupt moglich ist. Zweitens lehrt er,
daf es nicht mehr berechtigt ist, allein aus der Rankenform auf ,.fal-
sches* Neurom zu schlieflen. Wahrend auf Grund der bisherigen Lite-
ratur die Frage, ob in den Ranken neben einer Verlingerung auch eine
Vermehrung der Nerven vorkommt, nach der negativen Seite ent-
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schieden werden multe, so trifft diese Verallgemeinerung jetzt nicht
mehr zu.

Im Hinblick auf die Nervenfasergenese fillt ein neuer Gesichts-
punkt nicht heraus. Sowohl die Anhsnger als auch die Gegner der auto-
genen Theorie konnen sich mit dem Falle leicht abfinden. Die starke
Wucherung der Schwannschen Kerne und das Fehlen von Ganglien-
zellen im Tumor kann fiir die Theorie verwertet werden. Andererseits
148t sich aber nicht in Abrede stellen, sondern ist sogar wahrscheinlich, .
dafl die Geschwulst mit den priexistenten Nervenstringen und damit
auch mit nervosen Zentralorganen in Verbindung steht.

Da der neuartigen Form des geschilderten Krankheitsbildes ein
eigenartiger Sitz entspricht, so sel noch auf die bisherige Literatur der
mit dem nervosen Gewebe zusammenhingenden Geschwillste der
Zunge eingegangen'). Was hieriiber an Beobachtungen vorliegt, ist
auberst geringfiigig.

Im Aschoffschen Lehrbuch (letzte Auflage 1921) werden unter den
sonst vollstindig aufgefiihrten Zungengeschwiilsten solche nervéser
Natur nicht erwdhnt. Auch Kaufmann beschreibt in seinem Lehrbuche
nichts dergleichen, sondern gibt nur einen Literaturhinweis auf die von
Abbot und Shaitock (siehe unten) sowie Delefosso (soll heiBlen Delfino)
beschriebene Makroglossia neurofibromatosa.

Ganz kiirzlich teilte Peterer einen Fall von Glioma linguae mit,
welcher in der Literatur einzig dasteht. Ein 6 Wochen altes
Miadchen besitzt eine unter der Zunge gelegene, breitbasig in die
Zungenmuskulatur iibergehende, taubeneigroBie, abgerundete, glatte
blasse Geschwulst, die sich submucts gut ausschilen 148t und bald
rezidiviert. Sie besteht mikroskopisch aus einem zellreichen Gewebe,
welches stellenweise Andeutungen eines unregelmiBigen lappigen Baues
erkennen laBt. Die Zellen, zwischen denen sich eine dichte Faserung
findet, lassen den Kernen nach im allgemeinen zwei Typen unterscheiden.
Der eine Typus ist durch kleine runde, chromatinreiche Kerne charakte-
risiert, wihrend der andere Typus grofere, chromatinarme, blaschen-
formige Kernformen zeigt, die vielfach mehr exzentrisch in dem ziemlich
gut ausgeprigten Zelleib gelegen sind. Ganglienzellen oder mehrkernige
Gliazellen wurden nicht nachgewiesen. Das Faserwerk firbte sich mit
van Gieson gelb.

1) In den wenigen Publikationen iber Neurome des Augenlides (Albrachi,
Sachsalber, Hanke, Rockliffe und Pegrsons, Krauss) handelt es sich um die ge-
wohnlichen meist auf die Orbita iibergreifenden Rankenfibrome. Nur der Fall
von Krauss scheint eine Sonderstellung einzunehmen. Beziiglich der Einzelheiten,
sowie aller vom ophthalmologischen Standpunkte interessierenden Verhiltnisse
(Limbusverinderungen und Sehstérungen) verweise ich auf die den geschilderten
Fall gleichfalls betreffende Publikation aus der hiesigen Universititsaugenklinik.
Wagenmann, Ber. d. ophthalmol. Ges. Heidelberg 1922.

Virchows Archiv. Bd. 240. 21
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Die im folgenden zu besprechenden Falle gehdren vorwiegend der
auslindischen Literatur an und sind in Kmmels Lehrbuch der Mund-
krankheiten 1921 kurz zitiert.

So demonstriert Berggren in der Otolaryngologischen Gesellschaft in
Stockholm 1915 einen Fall von Neurofibromatosis mit Tumoren der Haut
und einem haselnuBgroBen Tumor der Zunge. Weiteres ist {iber diesen
Fall nicht bekannt.

A. A. Bobrow aus Moskau berichtet in den Annalen der russischen
Chirurgie 1896 von einem 10jihrigen Patienten, der seit der Geburt
eine linksseitige Makroglossie und seit dem 2. Lebensjahr am Halse und
am Hinterkopfe ein Rankeneurom hat, mit Lymphangiektasie und
Elephantiasis der Haut, welche pigmentiert ist. ,,Degeneriert sind
Nervi occipitales magnus et minor, auricularis magnus et nervi cer-
vicales superficiales. Nach der Excision der Ranken sei eine erhebliche
Besserung des Aussehens und eine Verkleinerung der Zunge (1) einge-
trefen. Auch tiber diesen Fall ist Naheres nicht mitgeteilt, insbesondere
nichts iiber eine histologische Untersuchung. Die Verkleinerung der
Zunge nach der Rankenexcision am Hinterkopf ist schwer verstandlich.
Man kann vermuten, daf es sich um eine lymphangiomatise Makro-
glossie gehandelt hat.

Wahrend dieser Fall also zweifelhaft ist, so scheint es sich bei den
drei folgenden tatsichlich um eine neurofibromatése Makroglossie ge-
handelt zu haben.

Abbot und Shattock berichten von einem 4jihrigen Madchen, bei
welchem schon im 2. Lebensmonate eine Zungenschwellung, die nur die
linke Seite betraf, zu beobachten war. Tm 18. Monat ragte die Zunge
bereits aus dem Munde heraus und blieb auch wihrend des Schlafes
drauBen. Auch die ganze linke Gesichtshilfte war deutlich gréfer als
die rechte. Durch die Operation wurde der vordere Teil der linken
Zungenhilfte, sowie ein aus sehr dicken Stringen bestehender Tumor
der linken Halsseite exstirpiert, welcher mit der linken Glandula sub-
maxillaris im Zusammenhang stand und sich auch auf das linke Ohr
fortsetzte. — Bel der makroskopischen Betrachtung der excidierten
Gewebsstiicke zeigte sich, daf die Nerven durchweg stark verdickt
waren. Die Papillen der Zunge waren vergroflert, so dal die Oberfliche
der Zunge abnorm rauh erschien. Einige Papillae fungiformes waren
bis 3 mm breit. Die mikroskopische Untersuchung zeigte, dali die Ver-
gréBerung der linken Zungenhilfte einzig und allein der Verdickung der
Nerven zuzuschreiben war. Diese war bedingt durch diffuse Binde-
gewebswucherung, die an der Peripherie der Stringe mehr locker, im
Zentrum dichter war. Jeder vergroBerte Nerv hatte sein intaktes Peri-
neurium. Im Zentrum der Stringe konnten stets markhaltige Nerven-
fasern wahrgenommen werden. Das Endoneurium war gewuchert. Es
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bestand aus zarten welligen Fasern, welche die Zwischenrdume zwischen
den Nervenfasern ausfiillten. In einigen Nervenbiindeln waren auch
Nervenzellen vorhanden, d. h. groBie Zellen, deren Kérper durch Hima-
toxylin-Eosin tief violett gefiirbt wurden. Hier und da begleiteten solche
Nervenzellen, in kleinen Gruppen dicht beieinander liegend, die ver-
groferten Nerven, wobei jede Zelle von einer vielkernigen Scheide um-
hiillt war. Auf Liangsschnitten des verdickten Lingualisstumpfes zeigte
sich, daf eine diffuse Wucherung des Endoneurium die markhaltigen
Nervenfaserbiindel auseinandergedrangt hatte.

Eine #hnliche Form der ,,Makroglossie® beschreibt Delfino bei einem
3jahrigen Kinde, bei dem ebenfalls eine VergroBerung der linken Zungen-
hilfte seit der Geburt bestand. Im 2. Jahre wuchs der Tumor stirker,
bis die Zunge fortwiahrend, auch im Schlafe, zum Munde heraushing.
Die linke Zungenhilfte war fast doppelt so grofl wie die rechte. Die
Zungenspitze wurde nur von der linken vergroferten Hilfte gebildet.
Die Papillen der betroffenen Seite waren hypertrophisch. Die makros-
~ kopische Untersuchung eines keilformig excidierten Stiickes aus dem
vorderen Teil der erkrankten Halfte zeigte auBer einer leicht kérnigen
Schnittfliche nichts Besonderes. Im mikroskopischen Schnitt wurden
unter dem stark hypertrophischen Epithel der Schleimhaut zahllose
Knétehen nachgewiesen, die von einer elastische Fasern enthaltenden
Kapsel eingeschlossen waren, und in deren Zentrum regelmiBig mark-
haltige Fasern lagen. Durch Serienschnitte konnte festgestellt werden,
dall die Nervenbiindel sich ramifizierten und die zentralen Nerven-
fasern der an Form und GrifBle verschiedenen Knétchen bildeten, Die
Muskelbiindel waren durch die ,,Neurofibrome* teils abgeplattet, teils
aufgefasert; Nervenzellen wurden nicht gefunden.

Hayashi (Japan) reiht diesen Fillen von Macroglossia neurofibroma-
tosa einen weiteren an, welcher einen dreijahrigen Knaben betraf. Die Er-
krankung wurde in den ersten Lebensmonaten bemerkt; diesmal war
es die rechfe Zungenhilfte, die sich in kurzer Zeit so stark vergroBerte,
dall die Zunge schrig zum Munde heraushing. Ein 4 ccm groBer und
mit groBen Papillen versehener excidierter Keil zeigte bei der histolo-
gischen Untersuchung weder eine Neubildung oder Erweiterung von
Lymphgefafien, noch eine muskuliire Hypertrophie. Vielmehr war die
Hauptmasse der Priparate von Nerven eingenommen, die von einem
hyperplastisch gewucherten, bindegewebigen Perineurium eingehiillt
waren, welches, insbesondere in den inneren Lagen, den Charakter von
Schleimgewebe besaf. Eine endoneurale Bindegewebswucherung fehlte.
Mittels der Markscheidenfirbung an Serienschnitten konnte gezeigt
werden, dafl das hyperplastische Bindegewebe des Perineuriums nicht
diffus verbreitert war, sondern bald gréBere, bald kleinere Knétchen
formierte, in deren Zentrum markhaltige Nervenfasern lagen. Nerven-
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zellen wurden nicht gefunden. Da sich gleichzeitig an der rechten Regio
submaxillaris Knoten vorfanden, die an ,,geschwollene Lymphdriisen‘
erinnerten, und welche noch ein halbes Jahr nach der Operation als
harte Korper zu tasten waren, so macht Hayasht die Annahme, dal} der
Fall méglicherweise in das Gebiet der Recklinghausenschen Neurofibro-
matose gehdren kénnte.

Wiahrend es also zweifelhaft ist, ob der Bobrowsche Fall wirklich
hierher gehort, so scheint es mir ziemlich sicher zu sein, daB es sich bei
den 3 letzterwihnten Fillen um angeborene Rankenneurome der Zunge
gehandelt hat, welche sich den gewthnlichen Rankenneuromen gegen-
iiber durch nichts auszeichnen. Histologisch sind auch sie, wie alle
bisher publizierten Félle von Rankenneuromen fiberhaupt, keine echien
Neurome, wie aus der starken Wucherung des z. T. in Schleimgewebe
umgewandelten Nervenbindegewebes hervorgeht. Die von Hayashi ge-
gebene Abbildung ist in dieser Beziehung eindeutig. Der von 4bbot und
Shattock mitgeteilte Befund von Nervenzellen erscheint mir sehr zweifel-
haft; jedenfalls ist die Beschreibung, ,,daB sich grofle sphiroidale Zellen
gefunden hitten, deren Korper durch Hamatoxylin-Eosin tief violett
gefarbt wurden®, fir die Diagnose auf Nervenzellen in keiner Weise
ausreichend.

Der Fall von Berggren weist gleichzeitig multiple Neurofibrome der
Haut auf, wodurch die neurofibromattse Beschaffenheit des isolierten
haselnuBgrofen Tumors der Zunge wahrscheinlich gemacht ist. Es ist
mdoglich, daf der Tumor einer von mir im folgenden noch anhangsweise
zu beschreibenden Zungenbasis-Geschwulst nahesteht. Da diese Ge-
schwulst histologisch nichts Neues bietet, sondern nur durch ibhren Sitz
eine Raritit darstellt, so sei nur das Notigste hieriiber mitgeteilt.

Fin 17jdhriges Madechen klagt seit 1—2 Jahren tber Schiucksto-
rungen und kloBige Sprache. An der Zungenbasis, dicht oberhalb des
Kehldeckels, findet sich eine etwa taubeneigrofie, breitbasig der Zunge
aufsitzende Geschwulst. Thre Oberfliche ist bis auf zwei kleine grau-
griinliche Ulcerationen auf der einen Seite glatt und sieht blafirosa aus.
AuBler einer leicht vergroBerten Schilddriise und von fritherer Ton-
sillektomie herrithrenden Narben der Mandelgegenden finden sich weder
somatisch noch psychisch an der Patientin Abnormitaten. Der flach
abgetragene Tumor ist von mehrschichtigem Plattenepithel iiberzogen
und gegen die Umgebung gut abgegrenzt. Er zeigt expansives Wachstum
und erweist sich als aus mehreren bis haselnufigroBen Knoten zusammen-
gesetzt, die eine bindegewebige Kapsel besitzen. Die Schnittflache 143t
deutlich faszikuliren Bau erkennen, ist grauweill und erinnert voll-
kommen an die eines Myoms. Auch mikroskopisch zeigt das faserige
Gewebe faszikulire Anordnung. Die in den verschiedensten Richtungen
verlaufenden Biindel sind stark miteinander verflochten und weisen
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stellenweise deutliche Wirbelbildungen auf. Die Kerne sind meist oval,
vielfach erscheinen sie etwas gedriickt, Mit Bezug auf die Faserbiindel
sind sie hiufig in Querreihen angeordnet und haben die sogenannte
Phalanxstellung. Die Fasern geben nur gelegentlich mit van Gieson
eine ganz schwache, niemals eine leuchtende Rotfarbung. Im allge-
meinen farben sie sich briunlich-gelblich. Es wurden keine Mark-
scheiden und auch keine Achsenzylinder in dem Tumor nachge-
wiesen (s. Abb. 7).

Es handelt sich demnach um ein typisches ,,Neurinom‘ im Sinne
von Verocay, d. h. einen Tumor, der aus einem den Nervenscheiden weit-

Abb. 7. Zungenbasistumor. ,Neurinom* Verocay.

gehend &hnlichen Gewebe (Schwannschen Zellen und eigentiimlicher,
faseriger Substanz) aufgebaut ist, und fiir den die Bezeichnung Neu-
rilemmom oder kiirzer Lemmom die treffendste ist.

Ergebnisse:

1. Die kritische Durchsicht der Literatur ergab, da8 die von Virchow
aufgestellte Geschwulstform des Neuroma fibrillare myelinicum bisher
durch keinen unseren heutigen Begriffen entsprechenden Fall belegt ist.
Ein geringer Teil der von Virchow so bezeichneten Tumoren ist auf Fehler
der Technik (Kunstprodukte) zuriickzufiihren; zum groBeren Teile hat
V. Amputationsneurome gemeint. Unter Neuroma fibrillare amyelini-
cum verstand er unsere heutigen Neurinome Verocay. Wurden diese
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Begriffe von vielen Autoren trotzdem aufrechterhalten, so waren sie
mehr ein logisches Postulat zur Vollstandigkeit des Systems.

2. Durch die Beschreibung eines aus wohl ausgebildeten markhaltigen
Nervenfasern bestehenden ganglienzellenfreien Neuroms wurde em-
pirisch bewiesen, dafl das Vorkommen solcher Geschwiilste nicht aus
theoretischen Griinden (Ribbert, Beneke und Oberndorfer) abgelehnt
werden darf.

3. Samtliche bisher bekannten racemosen und plexiformen ,,Neu-
rome* (,,Rankenneurome*‘) sind in Ubereinstimmung mit allen Autoren
Fibrome oder Myxome, waren also von den echten Neuromen abzu-
trennen. Auf Grund der fritheren Literatur war die Berechtigung gegeben,
schon allein aus der Rankenform auf die Nichtzugehorigkeit zu den
echten Neuromen zu schlieBen.

4. Nach der vorliegenden Mitteilung ist der Satz ,,Rankenneurome
sind falsche Neurome® mnickt mehr allgemeingiiltig. Die beschriebene
Geschwulst ist ihrer Aufleren Form nach ein typisches Rankenneurom.
Es ist am besten als Neuroma fibrillare myelinicum racemosum zu be-
zeichnen.

5. Der Neuartigkeit des Tumors entspricht auch ein eigenartiger
Sitz. (Zunge, Augenlid und Limbus corneae). Es bestand keine allge-
meine Neurofibromatose.

6. Anhangsweise wurde von einem groBen ,,Neurinom* (Verocay) der
Zunge bei einem 17jabrigen Middchen berichtet. Der Fall steht in dieser
Form, als groBer Solitirtumor von rein neurinomatdsem Bau, in der
Literatur einzig da, wie iiberhaupt die nervisen Geschwiilste der Zunge
zu den allergroBten Seltenheiten gehoren.®)

7. Da ,,Neurinoma® Nervenfasergeschwulst, heiBt, verdient diesen
Namen eigentlich das Neuroma fibrillare. Der Name ist fiir die Verocay-
schen Geschwiilste unzutreffend, da sie nicht aus Nervenfasern, son-
dern einem den Nervenhiillen dhnlichen Gewebe gebildet werden. Gegen
das Wort Neurilemmom hierfiir ist nichts einzuwenden.
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