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Vorwort

Die vorliegende monographische Arbeit beschiftigt sich mit einem bix jetzt in der Praxis
noch sehr wenig bekanntem, monographisch nicht zusammengefaBten Gebiet: den Nervengeschwiil-
sten, besonders den Neurofibromen (der Neurofibromatose), dann auch den Ganglioneuromen.
uned zwar auf Grund mehrerer eigener Beobachtungen als auch der in der Literatur nicder-
gelegten Fille. Es wird eine Ubersicht iiber die Anatomic und Klinik der Affektionen gegehen.
Im besonderen werden zunichst die intrathorakischen Geschwiilste besprochen: viele der benignen

rundlichen, zystoiden Tumoren sind hierher zu rechnen (Réntgenbefunde, Operationen), was bisher

unbekannt und daher mit hiufigen Fehldiagnosen verbunden war. Eine besondere Beriicksichtigung
erfahren ferner die Verdnderungen des Knochensystems. auberdem die konstitutionellen Ano-
malien des Organismus.  Auf die klinische, speziell Rontgendiagnose wird besonderes Gewicht
gelegt.  Auch die Malignititsfrage nnd Indikationsstellung zu chirurgischen Eingriffen wird
besprochen.

So wird hier ein fiir uns zunichst rontgenologisehes Problem im engen Zusammenhang mit

Klinik und Anatomie behandelt.

Wien, im Herbst 1931,
Kienbodk, Rosler
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KAPITEL |
Gesdhidite und Nomenklatur

Es et hicr auf etwa 130 Jabre zurtickgegriffen: die Arbeiten einer Reihe von Autoren werden mit kurzen
Worten charakterisiert. die von thnen gebrauchten Bezeichnungen der Affektion angeechien.

Alexander 1800: . Nerventumoren.

Odicer 1803: Nervengeschwiilste sind gewisse bewerliche, umgrenzte, tiefliegende Geschw iilste, die durch
eine am Nerven sitzende Anschwellung bedingt xind. Dafiir wird als exakior Name ™ : .. Neurome vorgeschlagen.

Lebert um 1800: Multiple Neurome, ™

Rokitansky 1855 reibt die Neurome bei den Sarkomen ein. 2ibt eine gute anatomische Beschreibung,
weist auch auf die Multiplizitit hin.

Volkmann 1857 denkt an die Maglichkeit. daf die Neubildung von den Kernen der Schwannschen Scheide
ausgegangen sei.

Verncuil 1861: ,,Neurome cylindrique plexiforme.™
ter 1862: ,,Fasernervengeschwiilste. ™

Virchow 1863 untersclheidet ,.echte Neurome™ aus markhaltigen und marklosen Nervenfasern stanmend
- Neuroma myeclinicum und amyelinicum* und , falsche Neurome:. Bespricht die grofie Multiplizitat der Tumoren
am Korper und das Vorkommen von lokaler Malignitat der Newrome, jedoch keine Bildung von echten Sar-
komen. Genaue histologische Beschreibung. Es sind nervise Geschwiilste hyperplastischer Natur; es gibt fihril-
lire und zellulire Neurome.

Bruns 1870: . ,Rankenncurome.’

Genersich 1870: Ausfiihrliche kasuistische anatomische Mitteiluny eines Falles.

Czerny 1874: | Elephantiasis arabum congenita mit plexiformen Neuromen, ™

Klebs 1877: Fall 12. Scktion: Akustikustumor, mikroskopische Charakterisieruny : | feinfaseriges Neurom
hzw. Neurogliom, Neuroma faseiculare, lamphangiectaticum des N. weusticus™, (Frither waren die Tumoren als
Spindelzellen-, Fibrosarkome, Leiofibrome bezeichnet worden.)

Recklinghausen 1882: Austithrliches anatomisches Studivm. s I8t eine tumorartige Wucheruny des
Nervenbindegewebes. . Die Affektion kommt vor allem an der Haut vor, ist aber nicht daranf beschrinkt, kann
vielmehr alle Nerven betreffen, auch die Hirnnerven und den Sympathikus.” Neue Bezeichnung; ,Neurofibrom™,
Neurofibrome der Haut™, ,multiple Neurofibrome.

Courvoisicr 1886: Klinische Monographie.

Pomorsky 1888: Bei Kombination vou multiplen Haut- und Nerventumoren und Ergul in eine serosc
Haéhle (Brustkorb) soll man spezicll an intrathorakales Rankenncurom denken, nicht wie bisher nur an maligne
Geschwillste,

Frithere dentsche Autoren: .,Fibroma molluscum multiplex (vel, Thilow 1889),

Chautfard 1896: ,Dermofibromatose pigmentaire.™

Garré 1892 unterscheidet zwischen benignen Neuromen, sekundiir malignen Neuromen und den primiren
Nervensarkomen®’, ,,mindestens ein Achtel aller Fille von zunachst cutartigen Neuromen erfahren cine sarko-
matése Umwandlung™.

K. Sternberg 1900: Dic Geschwitlste entstehen aus der ., Ganglionleisto des lnibryos.

Thomson 1900: Ausfithrliche, im makroskopischen Teil gute Darstellung.

Bencke 1901: Anatomic der Clanglioneurome.

Adrian 1901: Umfangreiche Sammelarbeit, im einzelnen hier und da nicht wane kritisch durchgefiibret.

Yeroc 1908/10: Wichtige anatomische Arbeit: Die Tumoren bestehen aus newrogenem Gewebe.
‘Wucherung r Schwannschen Scheiden.  Bezeichnung: ,,Neurinom™; zuweilen Vorkommen von Ganglien-
zellen, bei béser Entartung: |, Neurinoma sarcomatodes.

Pende 1909/16: Die Ncurofibromatose wird als endokrin-sympathische Dystrophie aufuefaf(.

Pick und Bielschowsky 1811: Wichtige histologische Arbeit.

Wahl 1914: Entwicklungsgeschichtliche Sinordoung der Nerventuwmoren,

Guleke 1916, 1922, 1924, 1926, 1927: Betont die Wichtigkeit der Kenntnis der Sandubreeschwiilste
hinsichtlich Diagnostik und operativer Therapie.

Garré 1918: Die Mchrzahl der groBen Pleurageschwiilste sind als Neurome und Neurofibrome aufzufassen,
... sie konnen in Sarkome iibergehen, :
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Antoni 1920: Umfangreiche Arbeit. Ausfihrliche anatomische und histologische Besprechung, reichliche
Kasuistik, anatomisch verifiziert.  Neurologische, Rontgen- und Operationshefunde. 8o manche Geseliwiilste
des Brustkorbes und Bauches und aueli des Darmes sind nicht als Fibrome. Fibrosarkome. L clomyeme, =ondern
als N.F. aufzufassen.

Ehrmann 1921: Gute makroskopische und mikroskopische Charaktevisiernny der Hantveranderuneen.

Beriel, Wertheimer, Branche, Devie., Virel 192,

Brooks und T.ehmann 1924: Knochenverinderungen bei N.F. im Rantgenhbild.

Lestocquoy 1925: Anatomische Arbeit.

Starek 1928: ,,Dystrophia ontogenetica Recklinghausen®, Betonung dex konstitutionellen und endokrinen
Charakters der Krkrankung.

Heuer 1929: Umtang

wPolyneuram.

eiche Arbeit iber Ursprang, Symptomatologic und Chirn der Sanduhrweschwidste,

KAPITEL 11

N

Der alte und beste Terminus fiir die gutartigen Nervengeschwiilste ist . Neurom™. statt
dessen kann auch ,Neurinom® gebrancht werden,

Eine Einteilung nach dem anatomischen Baw ist: L. fibrillare, faszikulire, zellulive,
ganglitse Neurome: ferner L. reine Neurone nur mit Nervengewebe, 2. wemischte Neurome mit
anderem Gewebe, z. B. viel Blntgefifien. Neuroma teleangicetoses: anBercem Einteilung der Neu-
rome 1. mit markhaltigen Nervenfasern, Neuroma myelinicum, 2. ohne =olche, Neuroma amyeli-

amensgebung, Finteilung, Charakterisicrung, Finreihung

nicum (Virchow).

Auflerdem gibt ex eine Binteilung in: a) gutartige differenzicrte, 1) ha=artige undifferenvierte
ferner T. dem Zerebrospinalsystem, 11, dem Sympathikussystem angehérend, daher kennen wir
a1 Neurofibrom und Ganglioneurom, a 1T chromaffiner Tumor; b | Neurozytom, b 11 embryo-
nales Sympathom (Wahl).

Wir méehten die folgende KEinteilung der Nevvengeschwiilste oder Neuroneoplasmen geben:

I. Gutartige Geschwiilste, Neurome, Neurinome.

a) Neurofibrome,
bh) Ganglioneurome.
L. Bésartige Geschwiilste. Neuroblastome, Neurosarkome,
a) des verebrospinalen Nervensystems,
b) des sympathischen Systems (Sympathikoblastome).

Die Multiplizitit der Neuvofibrome wird bezeichnet durch die Ausdriicke: Polyneurom™
ouiltiples Neurofibrom™, | Neurofibromatose™, sei es; dafl der Sitz in der Haut, in den groflen Ner-
venstimmen, Nervenwurzeln, Sympathikus oder den inneren Organen licgt.

Bei vorwiegender Lokalisation an den Nervenwurzeln und in den Rumpfthahlen kénnte man
von einer zentralen Form® der Neurofibromatose sprechen, bei vorwicgendem Sitz in der Hant
von ciner ,kutanen Form®. Die groBen Rumpfhihlentumoren sind in Parallele zu bringen mit
den lsoherten grofen Hauttumoren, d. h. es findet sich sehr hiufig die Komhbination von zahlreichen
kleinen Tumoren einerscits (Systemerkrankung) und eines einzelnen grofien Tumors ( tumenr
royale’” der Franzosen) andercrscits.

Zuweilen findet sich cine lappenartige Tumorform mit meso- und ckiodermalen Gebilden :

«

Elephantiasis neuromatodes (,,Dermatolysic der Franzosen®). SSanduhrgeschwulst™ (tumeur
en forme de sablier, hourglass-tumor) ist ¢in Tumor mit zwei ungleich aroflen Anteilen (Lappen)
namentlich an der Wirbelsiule sitzend: a) kleinem intervertebralem Anteil. b) groBem Anteil im
Thoraxraum oder Abdeminalraum, intiathorakal wnd intraabdominal: dic Enge (Einschniiring)
ist durch das Totervertebrallceh gebildet. (s gibt iibrigens auch andere Sanduhrformen, z. B.
mit &) intrathorikalem, by subkutanem Teil im Riice kengebiet, die Enge i=t hier durch den Inter-
kostalraum bedingpt.)




Anatomie (Newrofibrom und CGanglioneurom) 11

Die Gesehwiilste sind keine Blastome (von vornherein bosartige Geschwiilste), sondermn .gut-
artige Geschwiilste hyperplastischer Natur (Vire how), . Hyperplasie-Xcoplasmen™ (Kienhick).
Bei sckundérer biser Entartung wird der Ausdiuek ., Neurofibroma  sarcomatodes™ gebrancht,

diese Beiffigung charakterisiert gut den mikroskopisch sarkomihnlichen Bau, enthalt aber anch die

Einschrinkung, daf es sich nicht etwa um cinen Tumor mit walirem Sarkomeharakter: unaufhalt-
sant die Nachbarschaft infiltricrend und zerstorend. sowie metastasenszetzend und zum Tode fithrend,
handelt.

Das Leiden ist cine Systemerkrankung. cine konstitutionelle Affektion.

KAPITEL 111
\natomic (Neurofibrom und Ganglioncurom)

1. Neurofibrom
Makroskopisches Verhalten, Aushbreitung und Lokalisation

Die GroBe der Tumoren ist ungemein variabel, sie reicht vom Miky oskopischen bis zu Kopt-
grofie und mehr. Meistens sind die Geschwiilste rundlich bis cifér mig, mit glatter oder leicht hocke-
riger Oberflache: bel Sitz an Nervenwurzeln und Nervenstammen verschwinden diese hiaufig im
Tumor, wobei sie in einer hilusartigen Vertiefung ein- und austreten. so dall die Tumoren einen
seitlichen Anhang bilden. Am Duvchschnitt sind sie grau bis vétlichbraun, zeigen fibrillire oder
lamelldre Struktur, sind manehmal gelatings oder schleimig erweicht oder ganz verfliiesigt. Ent-
sprechend einer plurizentrischen Entstehung kénnen sic in Ghr uppen auftreten; wenn seitlich am
Ritckenmark eine Reihe von Wurzeln verdndert sind, kommt es zu einer Ahrenforn (Fille Antoni,
Bériel u. a.). Ferner kommen zopfartige Geflechte vor. Zu den randlichen Tumoren gesellen sich
hinzn die rankenférmigen Stringe der plexiformen Neurome sowic cinfache zylindrische Ver-
dickungen,  Der GefiBgehalt der Tumoren ist schr verschieden: im allgemeinen sind sic gering

vaskularisiert.  Im Inneren finden sich manchmal Blutungsherde bzw, zystische Herde.

Die Geschwiilste sitzen an den verschiedensten Stellen des zerebrospinalen und sympathischen
Nervensystems. Man kann unterscheiden einen zeutralen Sitz an den Hirnnervenwirzeln (Schidel-
basis) und Riickenmarkswurzeln (Wirbelsiule), und zwar sowoh! in der Hohle als auBerhally der
Dura, innerhally und auBerhalb des Wirbelkanals, dann am Kopf, in der Rumpfwand und in groBen
Kérperhshlen - Brust- und Bauchhéhle - ferner an den GlicdmaBen. 7. B. an Nervenstimmen,
dann an aufien zugdnglichen Schleimhinten innerer Organe (wie Wangenschleimhaiit, Znnge,
Tonsillen, ferner Kehlkopf, Magen-Darmtrakt, Mesenterium. Blase v, a.) und an der iulleren Haut.
Wenn cine bestimmte Lokalisation in den Vordergrnd tritt, kann man in dieser Beziehung von
ciner spezicllen Form der Brkrankung sprechen. . B Brusttumorform. Extremititen-. Nerven-
stammeform, katane FForm.

Beiintrathorakalem Sitz finden wir typischerweise hiufie die hintere Lage. d. h. retro-
pleurale, privertebrale Tumoren bzw. Tumoren entsprechend den hinteren Inferkostaltiumen.
Sehr selten ist cine medinstinale Lokalisation, z. B, Gerhardt 1875 nm die grofien Gefiafie herum,
Achard 1926 am Hilus oder eine intrapulmonale oder plenra-bderale (Conigiani 1931); dies
nicht weiter auffallend, da ja dort auch sich reichlich Verzweigingen des Nervis vagus finden.

Beider N.I' handelt ex sich - - wie gesagt — um cine Systemerkranknng, Dies geht besonders
deutlich aus Sektionsfillen hervor, dic cin allgemeines Ereritfensein des Nervensystems zeigen: eine
generalisierte Krkrankung. In mehr minder typischer Weise finden sich hicr verindert : die
Korperobertliche, die Hirn- und Spinalnerven, sowohl die Wivzeln als aueh dic peripheren Nerven-
stiimme, dic Interkostalnerven, das Vagus-Sy
Abschnitten der Brust- und Baunchhéhle (innere Organe): ox kinnen so alle austretenden Winzeln
und Nervenstimme sowie alle inneren Organe verdndert sein,

mpathikusgebict mit allen Verzweigungen, in vielen
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Als Beispicle von gene ralisierter Affektion fihren wir chronologisch geordnet an: Hesselbach 1842,
Smith Fall 2 (die Zahl der Neurome wird hier auf 2000 geschitzt), Genersich 1870, Grerha rdt 1878, Prudden
1880, Recklinghausen 1882, Launois und Variot 1883, Westphalen 1887, Pomorsky 1888, Sclheven
1896, Biingner (Marchand) 1897, Berggriin 1897, Strube (Recklinghausen) 1895, Adrian 1901, Simaon
und Hoche 1903, Verocay 1908, Pok 1916, Antoni 1920 Fall 2. Kireh 1922, Wallner 192 Aschner(Stern-
berg) 1925, Weinstock 1926,

Der jingste Patient davunter ist 1L der dilteste 75 Jahre alt,

Histologie

Die Entstehung der Geschwulstkeime fallt — wie man annehmen mull — jn die friihe Fotal.
zeit, es besteht eine Stirung der Wucherung des Zellmaterials der Ganglienleiste, der Ganglien-
zellen und Schwannschen Zellen, die nicht Glia produzieren. Auf diesem Boden kommt es aber
erst viel spiiter zu geschwulstiger Wucherung (Tumorbildung), meist erst in der Kindheit nund beim
Erwachsenen (tardive Ausbildung).

Es ist ein tvpischer Bau der Geschwiilste zu erkennen: man findet vor allem ein zelliges Cle-
webe, die Zellen sind darin ungemein zahlreich, spindelig. enthalten langgestreckte Kerne, die
Zellen sind oft pallisacenférmig auneinandergerciht, bilden auch gerne Wirbel. Neben diesen Fibrillen
(Nervenfaserzellen) wird auch retikulires Gewebe gefunden, mehr sternférmige Zellen in syn-
zytialem Verbande. Reines Bindegewebe kommt anch vor. chenso echte Glia, auch Ganglienzellen,

Das Wesentliche ist demnach eine sheuvogene Granulation®, eine Wucherung der Schwann.
schen Zellen: sie crinnert manchmal an Sarkom™; die Bindf’gewebswucherung ist als sekundire
Erscheinung aufzufassen, auch die Geschwulstzellen selbst werden zum groBen Teil allméhlich
bindegewebsartig, man glaubt zuweilen ein rein bindegewebiges Neoplasma, |, Fibrom®, vor sich

zu haben. (Man hat ibrigens auch von einer »-peripheren Neuroghiomatose® gesprochen — Lestoc-
quoy.) Die Schwannsche Scheide ist ektodermalen Ursprunges, das Bindegewebe aber meso-
dermal. Mikroskopisch firben sich dic Fibrillen nach van Cfieson gelblich (kollagene Fibrillen werden
dagegen dabei bekanntlich rot). Die Fibrillenstruktur ist sehr dichi und sehr gleichmiBig ,,longi-
tadinal®, ,,wic reichcs Weiberhaar, s besteht keine Neigung zur Balkenbildung. Das Stroma
kann verschieden angeordnet sein: 1. fibrillir mit polarer Orientiernng des Stromas und groflem
Kernreichtum, 2. retikulir mit apolarer Orientierung und gevingerem Kernreichtum.
Ganglienzellen kommen in den Geschwiilsten vor: 1. priexistent: 8. Hirnnerv, Averbach.
Plexus, Intervertebralgeschwiilste: 2. aus der Geschwulst-Matrix selbst gebildet, die dazu fihig ist.
Die grofie Variabilitit des mikroskopischen Baues der verschiedenen Geschwiilste hat bis in die letate
7Zeit die Bestimmung ilirer Zugehérigkeit wu einer einheitlichen Cruppe, sowie die richtige Beurteilung ihres gewebh.
lichen Charakters sehr erschwert. Die Untersucher kannten seinerzeit nicht die Existenz der Neurofibrome als
eigene Geschwulstform und wollten den Bau der vorliegenden Ceschwiilste w egen Ahnlichkeit in dieser oder
jener Hinsicht mit den landldufigen Geschwulstformen durch entsprechende Benennungen charakterisieren.
Das fibrillare Ausschen, der uroBe Reichtum an langlichen Kernen hat oft die Diagnose .. arkom, »»Spindelzell-
sarkom*, s, Fibrosarkom®", die weitergetriebene retikulire Auf]ockcrung mit Bildung eines wie ddematis oder
schleimig durchtrankten Clow ebes. sternformiger Zellen, auch kleinercr bis grisBerer Psendozysten: ,.Myxom®,
wFibromyxom®, »Fibromyxosarkom®, S Myxosarkom®, s Lymphangiom*. Bei ausgebreiteten Teleangicktasion
oder GefaBkonvoluten : Angiosarkom, .‘Antvh)ﬁbrmny.\nsag-kmn". Bei konzentrisch weschichietem Bau der

g I .
zellfibrilliren Massen : wPerithefiom™, »Endotheliom™.  Bei Ahnlichkeit der lockeren retikaliren Gewebspartien
mit embryonaler (Mia: 2 Gliom*, - Gliofibrom*, sNeurogliom™, »Angiogliom™, »Myxogliom™, | Gliosarkom'.
Hier ist, wic ersichtlich, eine reiche Auswahl gegeben.

Il. Ganglioneurom

Die Tumorart kommt im Gegensaty zu Neurofibromen, welehe an beiden Nervengebieten
des Kérpers entstchen konnen — nur im Sympathikusgebict vor.  Die Ganglioneurome sind die
differenzierten gutartigen Geschwiilste dieses Ursprungs.  Es sind meist solitire a bgekapuelte
Knoten am Hals- Brust- und Lendentei] des Sympathikus, am Ganglion coclincum, Mesenterium,
Plexus suprarenalis.  Die Tumoren kommen demnach auch in der Brust- und Bauchhéhle vor,
kénnen sehr groB werden und — bei hintercin Sitz

Sanduhrform zeigen wie die Neurofibrome.
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Die Geschwillste treten sclten multipel anf. doch kommen solcho Fille ab und zu vor, namentlich
mit multiplem subkutanem Sitz (Knauss, Kredel-Beneke).

Mikroskopisch findet sich ein feinfaseriges Cewebe, in Ziigen und Biindeln angeordnet, mit
linglichen Kernen, markhaltigen und marklosen Nerventasern, (anglienzellen und Riesenzellen,

Anhang. Bosartige Ceschwiilste am Sympathikus. Gang unreifes Clew ebe, L Neurosarkome, »Sympatho-
blastome™, Sympathogoniome (der letztere Ausdruck eignet sieh finr die dingnostische Bezeichnung in der
Praxisnicht.} Dicse Formen treton meist in friher Jugend auf, metastasieren und fithven bald zum Tod, l5s kénnen
aucl ant selben Individuam versehieden reife, vom Sympathikussystem ausechende Tumoren vorkommen, z. B.
Fall Martius, (Vel. inteathorakische Ganglioneuromkaxuistik.)  AuBerdom kommen Uhergiinge von den reifen
20 den unveifen Formen vor.

Zusammentreffen von Ganglioneurom und ceneralisiert cr Neuwrvofibromatose ist sehr welten, Beispiele.
Quervain (zit, bej Gevmiiller). 39jahrices Individuum. in der Jugend war ein Halstumor opericrt worden
(mikroskopisch Ganglioneurom): zur Pubertit Beginn von multiplen N.F. der Haut. Friedrich: 73 jihrice Frau,
multiple N.F.-Hautverdndorungen ; Sektion: Tatrathorakisclios Canglioneurom,

KAPITEL TV
Sinnesorgane und Haut bei Neurofibromatose und Ganglioneurom

1. Auge

Hier ist vor allem day Vorkommen eines Horne rschen Symptomenkomplexes zu erwihnen, dureh Druck
von Tumoren am Hals oder im oberen Thoraxanteil crzeugt.  Beispiele: Quervain 1913, Geymiiller 1919,
Lehmann 1926: il % Achard 1926: Fall 1. Nieden 1929, Flephantiasis des Oherlides st beschrieben von
Lanz 1901, Yogt 1924, Boi Laignel-Lavastine 1926 sind Knochenveranderungen am Schidel varhauden,
das linke Auge ist fast erblindet; bei Hoeve 1925 hesteht schr hernbgesetzte Sehscharte, die Rf}nf;_wnuutersu(‘huny

zeigt Trweiterung der Optikuskanile, die Operation crweist dann den Schnery stark verdick(. den Kanal erveltert,

2. Ohr
Fiir den Otologen und Neurologen spielen die Akustikusi wmoren eine grofie Rolle; sehr viele davon
sind Neurofibrome., Beispiele: Falle mit gleichzeitiger Haut-N.F. und Answeitung eines Gehgrganges Bénaky
1904 und 1907; Taubheit Klebs 1877, Laignel-Lavastine 1926, Achard 1926; Ptose der Obrmuschel Ottolia
1908; Zerstérung des Felsenbeins durch einen N.F.-Fazialistumor Berguriin 1897,

3. Anhang
Blut bei Neurofibromatose
Iis kommen vor Eosinophilic: Gaillard 1906, anch familiives Auftreten der Blutverinderung; fermer
Heine 1927, Lenkozytose ist angegehen bei Genersich 1870, Gait 1927, Lymphozystose im Liquor cerebro-
spinalis bei Laignel-Lavastine und Dauptain.

Urogenitaltrakt bei Neurofibromai ose.
Hewsel 1927 (4 Falle und Literatur).

4. Haut bhei Neurofibromatose, kutane Neurofibromatose,  Dermofibromatose pigmentaire
(Chautfard 1896)

Die Verinderungen sind mannigfaltig nach Art des Auftretens, Grofce. Aussehen und Ver.
teilung. Die Hautve dnderungen kinnen in jedem Lebensalter auftreten. aneh sehon angeboren
sein. Sie entwickeln sich meist allmihlich, kénnen aber auch explosionsartiy cinsetzen. Beispiele
bei Sah rnzés-Dubourg 1911, Schulmann und Ferrix 14927,

Die Verinderungen sind nweierlei Art: L Geschwiilste. 2.4 ropliische Verinderungen
der Haut. — 1. Geschwiilste. Ihre Gr
viele Kilogramm schweren Tumoren, Hiufig finden sich an der Haut ausgedehnte, im allgemeinen

Be erstreckt sich von ehen sichtharor Dimension bis zu
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kleinere Geschwiilste und Farbenveranderungen und dabei ein cinziger grofler Tumor, , Tumeur
royale”. Die Hautknoten sind weich oder derb, liegen manchmal subkutan. stehen zuweilen, aber
nicht immer in Verbindung mit gréBeren Nerven oder sic sitzen breit anf oder sind gestielt. (Ein-
gehende mikroskopische Untersuchungen mit spezieller Kritik bei Ehrmann 1921)) Hiufig finden
sich lappenformige Hanttumoren, Elephantiasis neuwromatodes (Dermolvsie, Alibert): darin
sind neuromartige Striange zu tasten, die Ausfithrungsginge der Diisen sind vereroBert, die GefiiBe
manchmal erweitert.  Beispicl fir eine eigenartige subkutane Elephantiasisform ..wie Gelatine' :
Jeanselme und Orvillard 1894, Seltenerweise konnen die Hauttumoren Kalk enthalten: Reonn
und Dufour1900. —2. Trophische Verinderungen. Essind zunichst Pigment verinderungen,
vor allem Hyperpigmentation: es kommen blauliche his kaffeebraume Pigmentflecke vor in allen
Nuancen, Grofle und Form, auch diffuse Melanodermie.  AuBerdem gibt ex Leukoplaguien. was
weniger bekannt ist. Beispiel fiir grolle flichige Pigmentmale: Chaunffard.-Brodin 1920, Die
Behaarung kann particll verstiivkt sein oder fehlen: letzteres bhei Laignel-Lavastine 1926, Die
Verteiling der Hautveranderungen kann weit verbreitet sein, dabei meist wnregelmiBig.  Halb-
seitentypus ist nicht bekannt. dagegen kommt segmentire Anordnung vor: Soungues. Alajona-
nine, Lermoyez 1921 entlang den Tnterkostalnerven. Ex kann auch blo eine einzige Ixtremitit
betroffen sein. Zuseh 1900, oder nur der Stamm oder der Schidel, Die Gesamtveriinderungen

sind manchmal sehr typisch und fiir den Kenner der Krankheit sofort als solche zu diagnostizieren ;
manchnial deckt aber nur eine genaune Untersuchung vereinzelte Herde auf (. Forme fruste®,
Feindel und Oppenheim).

Da in der Uberzahl der Fille die Hautverinderungen die auffilligsten, ja oft allein erkennbaren
Lirscheinungen der Krankheit sind, ist auch gevade von ithnen das familidre Vorkommen sehr hekannt.

Differentialdiagnostiseh sind in Betracht zu yiehen: Subkutane und kutane Karzinommetastasen
(Schmerzen, keine Pigmentation!); Dermatomyomme, Sarkom der Haut. Ientikulire Form des Kankroids, Zysti-
zerkus, Tchinokokkug, multiples Keloid, multiples Atherome, Molluscum contagiosum multiplex, Addisonsche
Krankheit, Lues- und Lepraformen, Lymphangioma tuberosum (vel, Castranuovo).

Ganz anders sind die Hautverinderungen bei Ganglioneurom. Hier wird cin cigener Typis
dargestellt durch die ausschlieBlich subkutan licgenden, multiplen, Kleinen, zuweilen aber eine
betriichtliche Gréle erreichenden ganglioneuromatésen Hauttumoren (Knauss. Kredel-Beneke).

KADITEL V
Knodien bei der Neurofibromatose

1. Allgemeine Bemerkungen
Au Schadel und Extremititen finden sich hiufig zusammen mit henachbarten Tumoren der
Weichteile und der Huut (Elephantiasis) oft hochgradige Knochenverdnderungen. sie zeichnen
sich durch manche Details aus, sind von allen anderen Knochenatfektionen zun nnterscheiden.
Anch an Wirbeln und Rippen kommen Veriinderungen vor, hier ist die bersichbarte Haut meist
nicht mitbetroffen.
Die Knochenv

anderungen kénnen folgendermaBen grappiert werden: 1. Defekte und
Spaltbildungen an den Rohrenknochen, Rippen und Wirbeln, 2. particlic Hypertrophien,
Atrophien, 3. Usuren — vor allem an den Schidelknochen, 4. Exostosenhildungen, 5, zy-
stendhnliche Bildungen, 6. partielle Wachstumshemmung und Wachstumssteigerung
einzelner Knochen, 7. Verkriimmung der langen Rishrenknochen und der Wirbelsiule, 8. hierher-
gehdrende Strukturverdinderungen (vgl. Flicgel 1925).  Iliufig sind kleine oberflichliche
Unebenheiten mit Porose und Verdichtung vergeselischaftet, die Befunde erinnern an kleine
~Knochenzysten®.  (Solehe sind auch von Brooks und Lehmann, dann von Flicgel hemerkt, sie
werden irrtitmlicherweise als Ausdiuck einer Ostitis fibrosa cystica aufgefaBt. — Achurd 1926
beschreibt ,,Paget -ihnliche Knochenverdnderungen
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So kémnen die Scehidel- und Wivbelverandernngen-chenfalls mehrfacher Art sein:
I. primire Bildungs- und Ossifikations=tirung. 2. Defekte hzw, Durchwuchernngen
von Geschwulstmasse, 3. ale Struklurverinderungen (Heine 1927),

Skoliose und Kyphose sind ein auBerovdentlich hitufiges Vorkommnis bei Patienten mit N.F.,
die Verbiegung kann friih entstehen, bis zu einem hestimmten Alter fortschreiten, dann halt-
machen oder aber unaufhaltsam fortschreiten: zuweilen hestehen gleichzeitig intravertebrale und
Wurzelgesehwiilste. auch intrathorakizche ind intraabdominelle Tumoren: jedoch ist die Skoliose
keineswees immer in diesem Zusammenhang entstanden.

Hier sind aueh noch alleemeiner Kleinwtichs und Zwergwochs zn erwiihnen, wiederholt vor-
kommend.

Dic hochgradigsten Veriinderingen des Skeletts mit groBen Knochendefelten finden sich
bei Gorlitzer 192‘,{ 30 (s, unten).

2. Kasnistik!)

AL Rehidel

1. Knoeherne Defekte, Diese sind tastbar, hiutic Hirmpulsationen.  Dariiber meist Rankenneurome
oder Elephantiasis der Haut.  Hierher wehdren: Billroth und Crerny 1369, Bruns 1570 (Fall 1), Herczel
ERO0 (Fall 2). Dessauer 1892, Bruns 18020 Adrvian 1904, Oulmont und Haller 1907, Harbitz 1916, Moniz
1928, Parkes-Weber 1025, Potter und Me. Whovter 1920, Apert und Abricosoff 1921
Schidelasvmetrie.  Hievher gehoren: Schlange 1836 Thilow 1889 (Fall 1), Jeansceime und
Ovrilard 1804, Zusch 1900, Minerbi und Tedeschi 1903 (LFacies faunica™)., Zusch 1909, Jeansclme 1915,
Ihrmann 1021,

3. Besonders bemerkenswert sind: Bergeriin 1807: 11jahriger Knabe; Sektion: Hydrozepbalus:
Tumorenkonvolute an der Hirnbasis; der Fazialistumor hat eine Pyramide zerstore.

Bénaky 1904, 1907: 2 Fille mit Ausweitung des duBeren Cehirganges.

Kren 1906 ghriger Mann, Réntgenhefund: Das Dach der Keitbeinhéhle stark vorgewslht; am rechten
Oberkiefer fehlt cin Teil des Alveolarfortsatzes; der rechte Unterkiefer usuriert.

Lier 1914: 91, jahriges Kind. Dystrophia adiposa-genita Réntgenbefund: Tiefe Depression des Dachies
der Keilbeinhohle,

Stahnke 1922: 27 jahriger Mann, Kleinwuchs; am linken Warzenfortzatz eine Exostose. Réntgenbefund:
Knochenverdichtungen und Aufhellungsgebicte im Bereiche der vorderen Schidethilfte (Stirnbein, seitliche Or-
bita, Zyvgomatikus): der rechte Unterkiefer verselundlert, die Zdhne retiniert.

Voot 1924 (3 Falle). Mintscheva 1926 (1 Fall), Elephantinsis des Oberlides und Ausweitung der Sella
{Réntgen).

Louste, Caillauwnd Darquiev 1925
des Schidels verdiinnt.

Hoeve 1925: 37jihrige Frau, Rontgenbefund: Erweiterung der Optikuskanile. rvechts mehr als links.
Operation: Der Kanal durch den michtig vergroferten Sehnery erweitert,

Laignel-Lavastine 1928: 44jihriger Mann. Tinkes Auge blind, linkes Ohr taub. Rontgenbefund:
Knochendefekt mit scharfer, zackiger Begrenzung, die Randzone vielfach verdickt.

Achard 1926: 69jihriger Mann; Turmschadel, Rontgenbelund: Impressiones digitatac verstivkt; watte-
artige Struktur (TPaget™).

Lehmann 1926: Fall 9. 88jilirige Frau, Rontgenbetund: Am Sehidel cinige dichte Herde von granulirem
Aunssehen,

Heine 1927: 79jibrige Frau. Lappenelephantiasis, wicderholt operiert und vezidivierend. Tod. Sektion:
Hochgradige Osteoporose aller Knochen; fibrase Liicken am Sehitdel. Gesicht und Schidelbasis.

Donkersloot 1927: Mikrozephalie.

Winkelhauer 1927: 24jilriger Mann, Se
Rella erweitert, Verdimnung, Defektbildung und Verdichtung dev rechiten Gesichtsseite.

Mann; Akromegalic.  Rontgenbetund: Sella vergrifiert, Knochen

adelasymmetric nud Gesichiselephantiasis,  Rontgenbetund

B. Stamm. {Wirbelsiute, Becken. Rippen)?

l. ,,Osteomalazisches™ Bild, Hicrher gehoren die Fialle: Marvie und Convelaire 1900:
Mann; Paraplegie, Kachexie, Tod. Seltion: Freweichung und Brichizkeit dev Rippenswnd Wirbelsiinle (am Nerven-
systemn vielfache Geschwitlste). — Weiters Lion und Gasue 19040 Weebsolmann 1910, Gould 191778
(Scktion: Becken deformicrt, verdickt), Laignel-Lavastine und Ravier 1927 (Ronteen),
Rippendetormation und -verdringung, Hier sind zu ersibnen: Blumenthal [8s1 {Operation),
Gtoldmann 1893, Verebely 1926 (Operation), Gott 1927 (Rontzenbehody

Ahrig

1y Auch die als Beispiele angefithrten Fille in den jeweiligen Grappen sind nue sehr gekiiret gebracht,
3 Kyphose und Skoliose wird hier, da ungemein hiufig, nicht hesonders erwithnt.
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Als bemerkenswerte Beispicle scien hier zitiert: Pomorski 1888: 28 jahriger Mann; Sektion: Tumormassen
in der rechten Thoraxhéhle mit Durchwachsang der Zwischenrippenriume, so daB mehrere Rippen auseinander-
gedringt und eingebuchtet sind.

Biingner 1897: 36jahriger Mann; Sektion: Generalisierte N. F. o An den Rippen flache Vertiefuneen.
dic durch kugelige Anschwellung der Tnterkostalnerven erzengt sind,

3. Wirbelsiule.

a) Kondensation von Wirbelkérpern: Schlesinger 1808 (Rektion: s. spiiter),

Beispiel: Béricl. Wertheimer, Branche, Devie, Virer 1923: Fall 6. 39jdhriger Mann. Hemiplegie.
Tod an Pleuritis, Scktion: Multiple Tumoren am Z.N.-8ystem. GroBer Tumor von Co=Dy. Die Wirhelkarper
erscheinen hier kondensiert.

b) Spina bifida: Laignel-Lavastine und Dauptain 1924, Brooks und Lehmann 1924, Kiose
1926 (alle drei mit Réntgenbefunden).

¢) Ausweitung des Wirbelkanals: Berggriin 1897 (Sektion: . spiter), Kobylinski 1904 {Nektion).
Guleke 1916 (Fall 2, Operation).

d) Ausweitung der Intervertebralloeher: Czerny 1874 (Rektion) Gerbardt [87s (Sektion),
Antoni 1920 (Wall 2, Scktion).

e) Ausweitung des Wirbelkanals und der Intervertebrallécher: Genersich INTO: 23 jihriger
Mann; Sektion: (iencralisierte N.F. Ausgedehnte Erweiterung des Wirbelkanals. der Tutervertebral und Kreuz-
beinlécher, Usur des Foramen ischiadicum majus.  Ferner Schlesinger 1808 [Scktion: « spdter),

f) Eindellung, Hohlenbildung und Arrosion an den Wirbelkdrpern: Arnozan 1885, Rolleston
1899, Thomson 1900, Banse 1903 (alle mit Sektion). Verebely 1928, Klose 1924, Heuer 1927 {Operation),
Gote 1927 (Réntgeubefund), Heuer-Cushing 1929 (Operation).

Beispicle: Berggriin 1897: [jahriger Knabe. Ceneralisierte Erkrankuny, Sektion: Diffuse Tumoren.
Erweiterung des Wirbelkanals, besonders im untersten Dorsal- und obersten Lumbalabschnitt, grubige Usu-
ricrung des Knochens, Durchbruch der scitlichen Wirbelwani.

Schlesinger und Kolisko 1898: Museumspriiparat: Wirbelkanal von Dy —Ly; spindelfsrmig erweitert.
Ausweitung und Abflachung der Bogen. Aushohlung der Wirbelkorper, je zwei kugelige Vertietungen, in diesen
hantkorngroBie Ausbuchtungen. Der Knochen fast elfenbeinartig. In diesen erweiterten Raumen liegen zapfenartige
Protuberanzen von Geschwulstmassen.

Wicse 1919: 22jahrige Frau; Sektion: KindskopfgroBies Ganglioneurom, rechts von D—D, die Wirbel-
korper muldenfsrmig eingedellt.

Antoni 1920: Fall 9. 40jahriger Mann, Lrscheinungen von Riickenmarkskompression.  Rontgenbefund
{Akerlund): Der 12. Brustwirbel zeigt an ciner Seite eine unscharfe Kontur, ist im oberen Teile etwas niedriger.
Das Profilbild zeigt keine Verinderungen. Operation: OlivengroBer Tumor. — Fall 11. 43jahriger Mann, Haut-
tumor am linken Unterschenkel. Riickenmarkserscheinunge Rontgenbefund (Akerlund): Brustwirbelkérper
De—Tyy groBtenteils zerstort, 1, ~komprimie i nach rechts verjiingend, in der Struktur verindert, nuBgroBer
Herd. Operation: DattelgroBe Sanduhrgeschwulst. - - Fall 19, 43jiahriger Mann. Riickenmarkserscheinungen.
Rontgenbefund: Druckatrophie am 3. Lendenwirbelbogen.  Operation: Dattelgrofic Kaudalgeschiwulst,

Guleke 1922: 83jahrige Frau. Ausgedelinte Hautverdnderungen. Operation: Sanduhrtumor. Das
Foramen intervertcbrale crweitert; ferner im hinteren Teil des Kérpers von Dj ein baselnuBgroBer Tumor in
glattwandiger Hohle,

Guleke 1926: Fall 9. Halstumor. Réntgenbefund: In der rechten Hilfte des 4. und 5. Halswitbels ein
ovaler Defekt im Knochen. Operation: Sanduhrgeschwulst, haselnuBgroBe Knochenbishle, Zwischenwirbelloch
Cy—Cy stark crweitert.  Mikroskopisch (Berblinger): Neurinom.

Gorlitzer 1929: 43jibriger Mann. Multiple Hautverinderungen. An der linken Schulter, Oberarm und
Brustseite Elephantiasis. Kyphoskoliose der Halswirbelsiulc. Paraplegie, Tod. Sektion: [n der unteren Hals-
wirbelsaule licgt ein intraspinaler extramedullirer Tumor. Druck auf das Riickenmark, hochgradige Wirbel-
defekte, ferner an der linken Brustkorbhalfte (wo auch die Elephantiasis) ein grofier Knochendefekt, Fehlen
der 1. und 2. Rippe; das Schulterblatt in der Pfannengegend defekt, dev Humeruskopf ebenfalls verunstaltet,
der Schaftteil zu diinn, sehr verkiirzt, uneben. (Sonst viele Nervengeschwiilste.)

4. Becken.

a) Asymmetrie, Deformierung, Verdickung, Exostosen: Bruns 1870 (Operation), Dessaner
1897, Harbitz 1916, Gould 1917/18 (Sektion), Lehmann 1926, Fall 8 (s. spiter).

BeispielsmiBiy sei hicr angefithrt: Kolepke 1911: Fall 1. 20jahriger Mann, Ausgedehnte Hautver-
anderungen. Kyphoskoliose. Rontgenbefund: Abnorm weite Offnung der Beckenschaufel. Protrusion der linken
Hiiftpfanne, dadurch bedingte Verkiirzung des Beines.

b) Porose, Zystenbildung, Knochendefekte: Brooksund Lehmann 1924 Fall 7. Rintgenbefund:
& spiter.

Beispicle: Antoni 1920: Fall 20, S0jahriger Mann.  Réntgenbefund: Porose der Kreuzdarmbeinfuge.
Operation: Kandalgeschwulst in der Hohe des 7. Lumbalwirbels.

Lehmann 1926: Fall 8. 30jibrige Frau. Ausgedehnte Hautverinderungen.  Rintgenbefund: Becken
asymmetrisch, dic rechte Beckenbilfte verdickt. Operation: Tumoren der Leistengegend, Mikroskopisch: N.F.
Resektion am Beckenknochen. Osteoporose, keine drtlich umschriebenen Herde.

Guleke 1930: 26jihrige Frau; Réntgenbefund: PflaumengroBe Knochenhohle im rechten oberen Kreuz-
beinabschnitt,  Operation: anduhrférmiges Neurinom zwischen L—S,.
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C. Extremitéidten

1. Unterentwicklung.

Beispicle: Pellegrinoe 1902: Fall 1. 17 jihriger Mann,  Ausgedebnte Hautverinderungen. Rechtes Bein
und FuBl atrophisch. Operation. Tod, Sektion: Verunstaltung der Tibia, im unteren Drittel langer pastdser
Periosttumor.

Jeanselme 1904 Mann, Avsgedelinte Hautverinderungen.  Linkes Bein unterentwickelt, Pes valgus.
Ronteenbefund: Fibule verkinvzt, ein Teil fehlt,

Cornil ud Michon 19 I5jihriger Bursche. Multiple Hautherde, Am rechten Full eine Verunstaltung
des Talus, Ranteenbefund: L Auspedehnte Entkalkung.

GroBBenverseliiedenheit. Stahnke | Lajgnel-Lavastine und Froehlicher 1924, Vogt
1924, Flicwel 1925 (x spiter), Lelimann 1924,

Beispicle: Kobner 1883: 21 jdhrizger Mann.  Multiple Nearome am linken Plexus brachialis. Muatiple
Cesehwitlste. L Kaverndse Angionme, Lymphangiome und Neurofibrome am dinken Arm. Vorderarm und Hand
stark behaart, Oherarm wnd Hand in Gianze kleiner. der 30 und 4. Finger verjiingen sich spindelférmig.

Perthes 1002: 30jihriger Mam. Ausgedehnte Hautverinderunoen, Die linke Hand zeivt Elephantiasis,
die Knochen verdickt. Hand- und alle Fingerselenke sind Schlottergelenke. Réntgenbefund: Am 2, und 3. Strahl
dic Metakarpen nud Phalangen verlineert, die CGrandphalanx des Fingers verunstaltet.

Starvek 1928: Madehen, Hantveranderuneen. Mit 12 Jabren wichst der rechte Arm stivker, mit 17 Jahren
N.F.-Hautveranderungen, mit 22 Jahren wiich=t dax vechte Bein schneller.

3. Exostosen. Garré 1892, Bénaky 1904 Flicgel 193

4. Verdickung und Verbicgung, Jeanselme und Oritlard 1884 Castronuovo 1920, Brooks und
Lebhmann 1924 (Fall 2, . spiter), Regnard und Didier 1924, Heuseh 1927, Potter und Me.Whorter 1929,

Beispiel fitr diese Gruppe: Achard 1¢
schenkel etwas gekrimmt und verdickt,  Réntgenbefund: Femuren ve
formiert durch Osteophyten, der obere Teil der Schaftteile spongits und fleckiy

5. Lehmann 1926,

b1 69 jahriger Mann, Ausgedehnte Hautverinderungen.  Die Ober-
hwommen und unchen, die Képfe de-
— Kombination mit Pagetscher

Knochenerkrankung.

Dechaume 1927: Erwachsener. Ausgedehunte Hautverdnderungen. Eine Extremitit total hypertrophiert.
Rintgenbefund: Die Unterschenkelknochen verlingert, verkrimmt, verdickt.

5. Apposition, Detekte, sten. Regnard und Didier 1924, Potrer und MeWhorter 1929,

Hierhergehdrige Beispiele: Milner 1906: Mann,  Ausgedehnte Hautverdnderungen.  Am reehten Knie-
welenk iher dem Tibiaende ein subkutaner Tumor. Rankennenrom.  Femur und Tibin ctwas verlingert.  Die
Tibia zeigt im oberen Anteil oberflachliche Defekte, ist verbogen, Réntgenbefund: Leichte Knochenauflagerungen
am unteren Femurende,

Brooks und Lehmann 1924 Fall 1. 19jdahriger Mann,  Ansgedehnte Hautverdnderungen.  Réntgen-
befund: Am unteren Ende des Femur mehrere Oberflichendefekte.  An der Beckensehaufel kleine zystische
oberflichliche Defekte. Fall 6. 9jabriger Knabe, Ausgedehnte Hautverinderungen, am linken Obevschenlkel
Elephantiasis,  Rénteenbefund: Linker Femur in der oberen Schafthalfte stark veviindert.  Multiple kleine und
grolle offene Zysten, von Verdichtungszonen begrenzt. Auch der absteicende Sitzbeinast ist dhnlicl verdndert, —
Fall 7. 22jihrige Frau. Ausgedehnte Hautverdanderungen. Linkes Bein um 6—8 cm veriindert. Rontgenbefund :
Am Femurtrochanter subperiostale Zysten, Unteres Femurende verunstaltet. An Unterschenkelknochen mehrere
stische Herde.

Flicgel 1925: Fall 8

z

A0jiahrige Frau. Hautverdnderungen.  Elephantiasis am rechten Bein, Rontgen-
Defund: Die linke Tibia trigt mehrere Exostosen und Zysten, an der Fibula cine Einbuchtung,

Bahonneix. Touraine, Pollet 1925 jithriger Mann. Ausuedehnte Hautverinderungen. Elephantiasis
am linken Oberschenkel. Rontgenbefund: Am Oberschenkel (kondensicrende Osteoperiostiti=, Verdickung der
Kompakta,

6. Syndakivlie und Ekticodaktyiie. Bénaky 19070 Apert 1910,

7. Abnorm langsame Frakturheilung, Ottolia {90s.

8. Knochengeschwulst,

Beigpicl: Brooks und Lehmann: Fall 2. 12jabhriger Knabe, Fleplinntiasis des Jinken Beines. Hautver-
Anderungen.  Réntgenbetund: Die Tibia verlingert, etwas verboeen, am oberen Ende vorne eine nufigrofie Ge-
schwalstmasse mit dimner Knochenschale, hier auch obetlichliche Defelite, Exzision der Nase: Newrofibrom

mit Knochengehale und Trabekelu.

Kienbdck n. Résler, Neurofibromatose 2
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KAPITEL VI
Intrathorakische Gesdwiilste (Neurofibrome und Ganglioneurome)

1. Symptomatologie

A Beschwerden

Es sollen die wichtig

ten Beschwerden der Patienten angefithrt werden.  (Alle hier Dei-
gezogenen: Fille sind operativ oder anatomisch als inteathorakische Newrinomtumoren erkannt.
Beziiglich Details sei auf die ausfithrliche Beschreibung der Fille weiter wnten hingewicsen.)

Die hinfigsten Beschwerden sind seit langer Zeit Lestehende leichte zichende oder dviickende Schmerzen
in einer Brusthilfte. namentlich auftretend hei Anfrecang wnd Anstrengune. [ canzen sind aber die Re-
schwerden sehr ertriglich, im Vergleich zum Vorhandensein ciner areBin. die Lunge zusammendriickenden Ge-
schwulst im Brustkorh kentrastiorend vevinefitgie.  Ferner besteht oft Neiguns zu Katarrhen ind ficherhaften
Entziimdungen der Lungen oder Pleuren mit Atemnot und Sehmerzen (LGrippesy (viele Falle,

AuBerdem kommen manchmal unhestimmite Bavehselhimerzen vor, sunweilen wirtelfarmig wohl
als Wurzelssmptome aufzufassen. Beispiele: Brunschweiler 1917:
Borehavdt 1926 (Nachtraw
Berg

Schmevzen i Leber und Magengogend:
all 1): Laparotomic, negativer Befund: Guleke 1926 25 (Fall 6): Appendektomie;
n 1897 Verdacht auf Spondylitis, dann Auftreten von Hautverdinderungen.

Zuweilen finden wir Trigeminusnenraluio, Interkost alvecuralgie, Ischias,

Zeichen von Tracheal-, Bronchus- und Osoplagusstenose, ferner Reku rrensparvese sind selten,
kemmen nur bei hohem Ritz des Tumors vor, hesonders im Falle ciner Verbindune mit einem Halstumor.  Bei-
spiele: Rolleston 1899: Fumor in der Gegend des Plexus brachialis und im oberven Mediastinum; Gould 1917 18
(Fall 3): einseitige Rekurrensparese, enormer Tumor des Vacis: (ia e 1908 (Fall 55:
mann und Rosenson 1923: Trachelalstenose: Aelard 102¢ Rekurrensparese.
Rouffart 1928, Riggs-Good 1929, Nieden 192¢ Trachealstenose.

Manehmal finden sich aueh Zeichen von Venenstauune. ferner von Sympathikuslihmung.

Schlinckbeschwerden; Edel-
Tunor in der Hilusgegend;

B. AuBerer Befund

Veranlassung zur genanen Unt ersuchung (namentlich Réntgenuntersuchung) geben Schmerzen,
Husten, Atemnot, Fieber, Pleuritis, zuweilen Paraplegie (s, unten!): selten =ind es dulerc Haut-
geschwiilste, besonders am Hals abnorme Diampfungsgebiete Gber dem Brustkorb in verschie.
dener Héhe.

Hiufig sind die bei der Rontgenuntersuchung gefundenen Tumoren bei der auBeren Unter.
suchung nicht nachweisbar, In anderen Fillen aler zeigt sich eine abnorme Ditmpfungszone
an einer Seite, vorne oder hinten in verschiedener Héhe, Die Dampfing ist manchmal absolut und
scharf abgegrenzt. Man glaubt zundichst meist Pleuritis vor sich zi haben. Aber auch begleitende
Pleuritis ist hitufig: die Lintziindiing tritt anscheinend erst nach lingerem Bestand der Ervkrankung
ein. Beispicle: Pomorsky 1888, Thilow 1889, Banse 1008 (Fall 2). Garré 1918 (Fall 3, Ja-
cobius und Key 1920, Palugyay 1920 (Fall 1), Quarti 1926, Lilienthal 1926, Laure 1930,
Auch Venenstauung in der Brusthaut oder «m Halx, ferner Trommelschligelfinger (Lestrocqu oy
1923, Laure 1930, Keller und Callender 1930 und unser Fall 2) kommen ab und zu vor,

Wenn sich N. F.-Tumoren zwischen die Rippen eindringen, so kann es zu ciner Ausweita ng
der Interkostalviume kommen. Beispiele: Pomorsky 1888, Goldmann 1893,

Eine hiufige Rr

heinung ist Paraplegie, leichte Schwiiche oder vollstindige Lihmung der Beine (Ritcken-
markskompression, intraspinale Gesehwiilste sowie intrathorakale und abdominale Sandubrtumoren).

Beispicle: (tiovanni 1870, Winiwarter 1876, Gerhardt 1878, Prudden 1880, Arnozan I8 Berg-
griin 1897, Schiesinger 18398, Busse 1893, ('ollins 1899, Marie und Couvelaire 1900, Kobylinsky 1904
(Fall 2), Tsehistowitseh 1908, Banse 1908 (FFall 2), Mager 1912, Gulcke 1916 {Fall 2 und 3), Brunsch-
weller 1917, Antoni 1920 (4 Fille), Wallner 1920, Ranwi 1022, Guleke 1922, Bériel, Werheimer. Branche,
Devis, Viret 1928 (Fall 2). Stout 1924 (Fall 2), Quarti 1926, Borchardt 1926 (3 Iille), Simon-Cornil-
Michon 1926, Klosce 1926, Guleke 1926 27, GOt 1927, Hener 1927, Ca paldi 1927 (2 Falle). Fs sind hier alle
ssen vertreten, die Jiingsten Féille betreeffen 2 djibrige Kinder: Ntout, Gote, Capaldi, die dltesten
hrige Personen: Wallner, Borehardi.

Tamoren der Halsgegend werden zuweilen nicht erkannt, vielmelr iy « Driisenseiwellungen, Absze
Zysten™ gehalten. Beispicle: Genersich 1870: sleukamische Tumoren™; Banse 1908: <Drisenschwellungen®
Geymiller 1919 ,,b ranchiogene Zyste, tuberkulise Lymphome™; Riggs und Good 1929: wDrisentumoren®.
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2, Rintgenbefunde

Tz finden sich im Brustkorh grofere Tumoren oder Zysten. 125 sind melst unerwartet iiber-
raschende Befunde. Manchmal sind es blofi Zufallshefunde, hei TUntersuchung des Patienten aus
anderen Crimden. z. B, zur Prifung des Herzens bei Sport. Die (eschwillste sind fast immer =olitédr,

Spezielle Lokalisation. Der Lieblingssi

¢ liegt in typischer Weize hinten im Rippen-
wirbelwinkel (Ganglioneurome haben ausschlieBlich hinteren Sitz). am hiufigsten in der Gegend
der Lungenspitzen, dann in mittlerer Brusthiohe im Hilosnivean. seltener unten dicht oberhalb
dex Zwerehfelles. Der dingnost
Der Sitz in den Lungen. um die grofien Gefiie und das Herz, ferner an der lateralen Brastwand

selie Preumothoras ergibt eine retroplewrale Lage der Gesehwulst,

ixt =elten.

Die Tumoren kommen in allen GrisBen vor. nicht selten finden wiv sic apfel-, faust-. kinds-
kopfgrofl. Sie kinnen auch enorm angewachsen scin. die ganze Thoraxseite ausfiillen. Sie sind an
ihver freien Fliche regelmiBig gerondet, glatt (zcharf konturiert). erscheinen gleichméaBig schatten-
dieht (homogen). sind sehr =elten kalkhaltig {z. B, Goett 1927 Ranzi 1931). Sie pulsieren nicht:

die Geschwiilste erscheinen also meist «

Form demnach wie Zysten, sie sind am besten als .

regehniBige Kugelkalotten oder Ovoide, nach der
vstoide Geschwillste zu charaktevisieren, Da
aber dic Geschwiilste — wie gesagt - meist dem hinteren Teil der Mediastinalorgane dicht angelagert
sind. kénnen wir nicht die ganze Oberfliche zii Gesicht bekommen.  Mit der Atmung treten keine
oder nur geringe Verschiebungen auf, entweder mit der Brustwand oder dem Zwerchfell. Mediastinal-
verdringung findet sich nur bei sehr grofien Tumoren.  Die anschlielienden Lungenpartien zeigen
in der Regel keine Veranderungen. Dagegen besteht zuweilen ein basaler pleuritischer ErguB,
und zwar beim Neurofibrom, fast niemals aber beim Ganglioneurom.  Zeigen sich bei einer groien
CGoschwulst auch noch dritsenihnliche Massen in den Hilusgebieten. so sind diese auf Tumoren im
Vagus- und Sympathikusbereich zu bezichen. Zwerchfellihmung der entsprechenden Seite
ist sehr selten. (Ktwas haufiger finden sich dagegen kephalwiivts Erscheinnngen, ind zwar Augen-
symptome (Horner) bzw. Rekurrensparese, beide dureh Diuck bedingt.)

Benachbartes Skeletl. In der Gegend des intrathorakischen Tumors finden sich manchmal dic Rippen
verindert, und zwar zeigt sich Ausweitung des Interkoxtalraums (Sandubrform des Tumors).  Hier zeigt
zuweilen auch die Wirbelsaule Vevinderungen, und zwar Auswceitung der Intervertebrallécher (nur auf
Schragaufnahmen des Brustkorbs deutlich!) (zapfenartige Fortsiitze der intraspinalen bzw. intrathorakischen
Tumoren). Damn findet man aueh rundliche Defekte (Aufhellnngen) in den Wirhelkorpern (kleine Hohlen
mil Tumormassen): endlich kénnen Wirbelkdrper cinseitiz abgeflacht oder porotisch-atrophisch er-
scheinen.  Durch Myelographie kann cine Ausweitung dex Wirbelkanals. ferner auch die hier liczende Gesehwulst

gefunden werden, Diese Untersuchung ist iibrizens dazu erst zweimal qusgefithrt worden: Simon, Cornil und
Michon 1926 fanden bei einem 16jihrigen Mann mit ausgedehnten Hautveranderungen und spastischer Para-
plegic ein Steckenbleiben des Lipiodols in der Hohe Dy, - - Peiper 1926 (Fall 43) machre dic Untersuchung bei
ciner Frau mit der klinischen Diagnose multiple Sklerose; dabel wurden im Halswirbelkanal verkalkte Herde
geschen,  Operation.  Tod.  Scklion: Neurinomatése Tumoren mit Kalkeinlagerung,
Differentialdiagnose.  Bei den intrathorakischen Ceschwiilsten fithren eine betrichtliche GroBe,
regelmiiBig ovale ovoide, zystoide Gextalt, glatte Oberfliche, strence Einseitickeit und hintere (retroplenrale)
Lage (wie sie bei den meisten der Tumoren besteht — sie st allerdines nuy duireh den diagnostisehen Poeumo-
thorax direkt zu erweisen), sowie die begleitenden Skelettverandermuen zur vichtizen Diagnoze. Sie erhilt eine
wichtige Stiilze durch die geringen oder ganz felilenden Beschwerden und das Vorbandensein von 1y pischen Haut-
verinderungen sowie von anderen Storungen am Korper. Fx kommen hior differentialdiagnostizeh noch in Be-
tracht: (leschwulsimetastasen. Lymphosarkome., Lymphocrandome, Lymphome.  Strumen

sitzen nicht streng eingeitig, vielmehr median, sind meist asymmetviseh auscebildet, wehen mit ciner starken
Verdriingung und Einengung der Luftrihre cinher, zeigen ferner Sehluckhebune, Thymustumoren haben eine
streng vordere Tage,  Lipome konnen Cestalt und Lage baben wie die Newrivome, sind iibrigens schr selten.
Dermoide und Teratome licgen haufig in mittlerer Tiefe oder vorne. und zwar besonders i Mediastinun.
Yehinokokkenzysten sitzen hiufig interlobar oder intrapulmonal. sind xehr selten. Die Verwechslung mit
Aortenaneurysmen wird nur selten vorkommen, hier st die Berviieksichtizung dos sesamten Aortenbefundes
der Nachweis der Diskontinuitit zwischen Geschwalst und Aorta (namentlich in Xehrigbildery, das Vorhandensein
von Pulsationen und randstindigen Kalkzonen za verwerten.  Shmliches cilt von den Herzheateldivertikeln.

Beispicl eines Falles von Lipom des Mediastinunis - zum Teil ¢in Newrofibrom vortiuschend: Poussep

1925: Fall 3. 24jibriger Mann. Paraplegic, orangegroBer Tumor am Rilcken. Operation: groie Geschwudst im
Brustkorh, durch die Zwischenwirbellscher mit dem Wirbelkanal in Verbinduny Sandulirgeschwulst, mikro-

skopisclt: Lipom. -— Andere hierher gehdrende Fille stammen von Leopold und Harms (Ubrigens kénnte das
Lipom vom Nerven ausgegangen, daher mit det Nervenwinzeln eng vevwandt sein.)
Pk
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Da es bisher nicht geniigend bekannt war, daf ecin croBer Prozentsatz der intrathora.
kischen Tumoren Neurinome sind. kam cs =chr hitufig zu Fehldingnosen.

In 28 Fallen von anatomisch gesichertem Neurofibrom ader Ganglioneurom (dic cigenen Falle sind mir -
gezihlt) finden sich Réntgenbetunde bzw. zum Teil auch Abbildungen.
gesamien iibrigen Kasuistik besteht keine Bevorzugung einer Seite

Von Rantgentherapie der intrathorakischen Neurinome sind keine Erfolze beriehter worden. sind weokd
auch nicht zu erwarten, weil sowohl das Bindegewehe als auch das Nervenvewebe =ohv strablenresistent sii

sanz entsprechend den Ergebmissen dis

3. Wasuistik der groBen infrathorakischen Geschwiilste!)

1. Gruppe
Anatomisch sichergestellte Tille von Neurofibrom

Winiwarter (Billroth) 1876: 26jihrizer Mann,  Ceschwulst am linken Oberarm und Tomor am he.
nachbarten Schulterblatt.  Exstirpation. — Rezidi Paraplegic.  Allgemeimzostand 2nt. Plomentmal an der
Schulter, multiple Hauttumoren, Ceschwulst am Vorderarm, — WLElephantiasiz nerematode Lplexiformes
Neurom™. Zweite Operation: Gangran, Tod, Scktion (Kundrat): Im Brustkorh recht= oben hinten ein weicher,
faustgrofer Tumor der Plenra costalis. im Tnnern faszikulirer Bau, Hamorrhagien: mik skopiscli: L Newrom®
~80 wie die primire Geschwulst . (Die Gesehwulst im Brustkorb wird von W, als L Metastase™ dos Armtumors
aufgefaBt, bei Lsarkomatsser Umwandlune™.)

Gerhardt 1878: 30jibriger Mann.  Multiple N.F. Hautverinderungen: Hemiparese, dann Parapley
Tod an Typhus. Sektion: Multiple ‘Tumoren im Ausbreitungsaebict der N. phrenicus, vagus, svmpathicus, mit
Geflechten bis in die inneren Organe veichend (Lunge, Kehlkopt. Blase): ferner an allen Ritckenmarksaerven,
fast allon Hirnnerven auBicerhalb der Schidelhihle (Generalisation), Das Halsmark ist in der Hohe ¢ 5 durch ein
Neurom zusammengedriickt, hier Erweiterung der Zwischenwirhelldcher,  Brustkorh: Der Ursprimg der Aorta
und Pulmonalis ist umgeben von einem grofien Tumor, der aus wmzahligen kleinen Tumoren — Neuromen
zusammengesetzt ist.  Unterste Hals- und unterste Brustwirbel zeigen Drucknsuren.

Pomorski 1838: 28jahriger Mann. Multiple N.7.-Hautveriinderungen. Stwz. Schmerzen und Dampfung
rechts am Thorax. Punktion: Himorrhagisches Pleuracxsudat.  Diagnose: ..Savkom.” Tod, Sektion: In der
rechten Plewrahéhle blutig-wiBriger Erguf, 3 Liter. Die Lunge vollig atelektatisch.  Der Brustkorb erweitort
durch eine Geschwnlstma GroBe Gesehwillste finden sich im Brustkorb, und zwar in drei Gruppen: 1. An
der Wirbelsiule vou D, abwirts in ciner Linge von 15 ¢m zahlreiche rankenartive Strange und Wilste, auch in
die Tnterkostalriume reichend, die duBere Fliche der Rippen umwachsend ,,wic Weinranken™; mehrere Rippen
auseinandergedringt, eingcbuchtet, alle Interkostalnerven rogenkranzartiy verdickt, ,,Neuroma racemosum®,
2. In einer Brosthilfte vom Schliisselbein bis zur 4. Rippe reichend zwei etwa kindsko pigrofe rundliche Tumoren,
zum Teil stark gegen die Lunge vorgewslbt, ,,frei in der Pleurahéhle licgend™, am Lungenhilus fixiert, einheitlich
(nicht zusammengesetzt), an der Schnittfliche von fibrés-lamelirem Ausschen. 3. An der Wand des Mediastinums
festsitzend 4 tanben- bis hithnereigroBe Tumoren, meist vom Rankentypus, — Femer finden sich Geschuw iilste
am Vagus, aullerdem an den Nervenstringen der Extremititen,

Thilow 1889: Tall 1. 15jihriger Mann. Subkutan, entgprechend dem Verlwaf der Tnterkostalnerven,
multiple Hauttumoren und Pigmentationen. Ceistig zuritckgeblichen: Sehiddelassmmetrie; Kachexie; links
pleuritisches Exsudat, Diagnose: ..Sarkom. Tod. Scktion: Samtliche Nervenstimme. Vagus und Sympathikus
verandert. Brustkorb: Linkerseits entsprechend dem Ober- und Unterlappen ein enormer, im Innern zevfallener
Tumor, der sich auf dic Pleura costalis erstreckt. (Von Metastasen wird nichis erwilint.)

Mouchet 1900: 43jihrize Frau. Multiple N.F..-Hautveranderungen. "lod, Sektion: Im Brustkorb Ge-
schwiilste, vor allem in zwei Gruppen: 1. rechts ein hithnereigroBer Tumaor entsprechend dem 7. Tnterkostalraum,
sich gegen die Pleura vorwdlbend, 2. an derselben Seite mehrere kleinere Tumaren an den Inte
(AuBerdem cin Gliom im 4, Ventrikel, endlich noch ein Scheidenkuarzinom.)

Schmidt 1903: Fall 2. 72jihriger Mann., Tod. Sektion: Brustkorb: An der rechiten Lunge, im Winkel
der kyphotischen Wirbelsaule, gesticlt in den Pleuraspalt reichend, cin Tumor
Neurofibrom (myelinisches Neurom).

Banse 1908: Fall 1. 62jahrige Frau. Tod. Sektion: Brustkorb: Ein Tumor in der rechten Plenrahohle
itber der Lungenspitze, gestielt, ctwas hack g
zellen.  (Ferner ein Echinokokkus der Leber.)

Mager 1912: Erwachsene Person. Paraplegic.  Diagnose: s Interspinaler, exteaduraler Tumor in der
Hohe 15 und D Réntgenbefund: Im Brastkorb linkerscits cine Gesehwulst,  Operation: Sanduhrtamor.
Mikroskopisch: Neurofibrom.

Berblinger 1913/14: 9jihriver Knabe. Paraplegic.  Diagnose: | Intervertebraker Tumor in der Tohe
‘ Dampfung iiber der rechten Lungenspitze. Réntgenbetund : , Tumor, wahescheinlich Sarkom der Wirbel-
Operation: 1. im Brustkorb cin extrapleuraler Tumor, 2. an der Halswirbelstule eine Sandubrgeschwulst.
Mikroskopisch: Neurofibrom.

stalnerven,

4+ 3 em. Mikroskopisch:

L 615 4 31y em. Mikroskopiseh: Neurom, keine Ganglien-

) Fiwe dicse Gruppen gilt - - wie iibrigens anch fiie ungere vorher und weiter unten angefalirten Kasn-
istiken — daB hicr zum ersten Male eine so umfangreiche Sammlung der Literatur gegeben wird.
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Ascanazy 1904 41 jdhrizer Mann; Scktion: Multiple Geschwiilste,  In der Wand cines Bronchug ein
kirscheeoer Tumor, Mikrogkopiseh s Neurofibrom. Ronst muliiple N.F. an der Dura der Hirnbasis, in der Gegend
des M. cternocicidomastoidens und des Kreuzbeines,

Pok 1916: Frau. Multiple NP Hautveranderungen, 3 Gravidititen verlaufen schwierig wegen Bestehens
ciies Beekentmnors. Tiei der letzten Sehwaneersehaft wird ein Zmsammenhang der Geschwulst mit der NJF.
LTWIeT, 2mtgenbefund: Nezativ, Tod, Scktion (Koliskoy: Es finden sich multiple Geschwiilste. besonders
st dreifachem itz Lo Eine kleinapfelgroBe Geschnulst links im Thovax, retropleural, der 8. und 9. Rippe auf-
Soend, 20 am unteren Rand der ersten Rippe retroplenral eine ibernuBerole Cleschwulst, 3, ausgehreitete NoF.-
Veordernmeen an dens Nervenstimmen der Fxtremititen und dey inneren Organe.

Coonld 1017 1% Fall 30 22 shricer Mann,  Muliple Pigmentflecken an der Haut. Husten, links=eitige
~hmnhandlibmune, Rachexie. Links am Hals ¢in Tumor. nach unien zu unter die Klavikel versemwindend.
Gt cenhefund s eine grofie cehatiengebende Masse, die bis zum Amtenbogen veicht, Operation, Tod. Nektion:
NoFL an mehreren peripheren Nerven, Interkostaluerven, Halssvmpathikus, enormer Tumor des linken Vagus,
WN

arofibront. sarkomatise Deveneration™.

Antoni 1920; Fall 2, 28 jihrice Fraa. Multiple N.F.-Hautveranderungen.  Rilckenmarksers
Wuteenbefund: Halswirbelsinle newativ, Operation am Halsmark, Tod. Sektion: Generalisierte N2 Vagus,
Sympathikus, Interkostalnerven, Plexusstiimme,  Ausgedehnte Veranderunuen, besonders an den Halsmark-
nerven.  Imoberen Mediastinum melrere Tumorpakete wic hei maximal vorgeschrittener Ly mphosarkomatose™.
Mikroskopiseh: W Nenrinom.™

¢ All 1. 22jahrige Fraw. Multiple N.F.-Hautverinderungen. Rechter Aim ge
Rechts hinten am Thorax, vben und unten Damplune,  Rontgenbetund : Brustkorb: Reebis aben eine kindskopf-
grofic vlatte Cleschwulst, an der Lungenbasis Pleuraerguf. das Mediastinum nach der anderen Seite verdrangt.
Operation. Tod, Sektion (Weichselbaum): . Newofibrom mit sarkomatéser Entarfung™, ansclicinend vom
reehten Plexus brachinlis ausgehend. mit der Lunge verwachsen; innerve Blutungen. — Fall 2. 59 jahrige Frau.
Husten, Deuckschmerz iu der Axilla,  Links hinten Bampinng. sutgenbefund: In der linken Brusthilfte ein
runder, glatter Tumor.  Operation. Tod. Sektion (Kolisko): h W Neurofibrom™, ,wahrscheinlich
vom Interkostalnerven ausgebend™.

Erh 1923: Fall 3% idhriger Mann., An der rechten Brustseite ein groBer Hautknoten. Diagnos Ma-
ligner Tumor, Sarkom,™ Operation: Der Tumor setzt s ch zwischen der 4. und 3. Rippe in den Brustkorb hinein
fort. (Durchwachsung des Interkos aleawnes.)  Mikroskopiseh: . Nenrotibrom.™

Culeke 1924: 33 jahrige Frau. Zufallsbefund bei Rontgenuntersuchung: In der rechten Brustscite hinten
furoBe glutre Geschwulst, gegen dic Mediastinalorgane nichi deutlich abgrenzbar, lateral bis nahe
an die s xwand reichend, Hohencerstreckung .- 10, Rippe. Diagnose: Fehinokokkus der Lunge
oder Dermoid.” Keine Zeichen vou Riickenmarkskompn sion. Operation: Tumor, 16 5 8 ¢cm. im Wirbelsiulen-
rippenwinkel, mit Stiel in das Tntervertebralloch zwischien 3. und 4. Rippe reichend. Mikroskopisch (Ber blinger):
- Neurinom*, im Innern eine Zyste. MHeilung.

Dandy 1925: 4 Fille intraspinaler extraduraler Neurome mit Operation; sich gegen die Pleura hin ent-
wickelnd (sonst nichls angegeben). (Sanduhrgeschwiilste.)

Lestocqnoy 1925: 51 jahvige Frau. Multiple NX.F.-Haut- und Nervenveranderungen. Zweimalige Opera-
{ion an cinem Tumor des N. ischiadicus Rezidiv, Oberschenkelamputation, Kachexie. Trommelsebliigelfinger.
Brustkorb: Linke $pitze gedimplt. auch rechts Dampfung. Rontgenbefund: Dichte Yerschattung der rechten
Thoraxhalfte. Punktion. Tod. Sekrion: Brustkorb: Links einc faustgroBe Ceschwulst in der Spitzengegend,
makroskopiseh ., wie cin Uterustibrom aussehend,  Die rechte Lunge vollig atelektatisch, durch einen hinter der
Lunge liczenden kokosnuBgrofen Tumor, L4130 g schwer.  Uber dem Diaphragma einige kleine Geschwiilste.
An der Mitralklappe ein kleines fibroses Papillom.  Mikroskopisch (an michreren Tumoren der Haut und der
inneren Organce): eurogliomatose.™

Quarti 1926: 33jihriger Mann, Rechterseits Toterkostalneuralgic, Plenritis. Multiple N.F.-Hautnerven-
veranderungen,  Réntgenbefund: Versehattung an der Basis der reehten Brustscite,  Husten, Fieber, Parvaplegie,
Tod, Sektion: PleuraerguB.  Pleuropulmonales Neoplasma von ither WatnuBeréie mit Randuhrbildung in der
Hohe D, Ferner multiple grofic Knoten an den Nervenstimmen.  Mikroskopizeh {an allen Tumoren): Neuro-
fibromatose. An der intrathorakischen Ceschwulst stellenweise sarkomatase Degeneration.

Borchardt 1926: Fall 8. 30jihriger Mann.  Erscheinuneen von Riickenmarkskompression in der Hohe
D,. Roéutgenbefund: Brustkorb: Sin Tumor im Gebiet der Jinken Lungenspitze. Operation an der Wirbelsiule:
Von (,—D, ein intraspinaler Tumor mit Sandubrbildung. Tod. Sektion (Benda): An der Dura und im Bru
korb findet sich an Stelle des Canglion stellatum — die Kuppe des Brustkorbes ansfillend — ein Tumor. Mikro-
skopisch: . Neurofibrom.* - - Nacht fall 1. 51jahriger Marm, Vor Jahren Abdominalbesehwerden, Lapara-
tomie, jedoch negativer Befund.  Jetzt Paraplegie, Operation: In der Hohe Dy ein Sandulirtumor, zur Pleura
reichend.  Mikroskopisch: ,Neurinom.™ - — Nachtragstall 2. 57 jalhrige Fran, Paraparese, Rontgenbefund: Am
Wirhelkorper Dy—1, Zerstorungsherde, S Aufhellur sien'. Dingnose unhestimmt, WVerdacht auf Wirbel-
tumor, tuberkulise Spondylitis, Rirekenmarkstumor™. Operation: In der Hihe Dy 1y, ein intraspinaler, extra
thiraler Tumor, cinen Fortsalz zur Pleurn sendend, in Verbindune mit der Nervenwirzel stehend, Mikroskopisch:
SNeurinon. Tod

Cdeke 1926270 Fall 8. 20jihrige Frau, {Familiire Rec
nhefund: Brustkorb: Rechis in der Hohe Dy—1; cin

‘heinungen.

‘hwollen.

eine king

Jdinvhansensche Nervenerkrankung.)  Fr-
tter

seheinungen von Ritekenmarkskompression. Ronty

Tumor, der Wirbelsdule anfsitzend, Operation: Ceschwulst in der Hohe Dy - Dy, sanduhrartiy durch das Inter-
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vertebralloch reichend, hier ist der Taterkostalnery verdickt. (Iine weitere Operation an einer Geschwulst in dey
rechten Lendengegend.) Mikroskopisch (Berblinger): Neurinom™. Tm weiteren Verlanf Paraplegie, Rezidiv
in Operationsnarbe. Dimpfung, Rontgenbefund: PleuraerauB. Neuerliche Operation: Es findet sich eine weich,
zerflieBliche Geschwulstmasse, Fortsiitze zum Lungenhilus sendend. Tod,  Sektion: Lin extraduraler Ty
in Verbindung mit Geschwulst in d -hten Lunge: diese erscheint von Gesehwulst masse durchsetzt; der T
greift auf das Zwerchfell dber, diffus wachsend. Mikroskopisch (Berblinecr): . Der intervertebrale Teil dier
Geschwulst erscheint stellenweise als Neurofibrom, teilweise sarkemartig. daher Neurofibroma saree matedos:
der intrathorakische Anteil ist ein ,Sarcoma glioblasticum ™

Kienhéck-Redlich-Hamperl 1927: s unser Fall L. 81 jahvize Fraw. Scit 1, Jahr Rippenfellentziiminm.
rechts, in der Haut cinize Hevde. Réntgenbefund: Schr ier Tumor. dem Herzen an der rechten Seite an
gelagert.  Wahescheinlichkeitsdiagnose (Redlich Newrotibrom. Tod. Sektion (Mareschi: L Nenvofibronn
sarcomatodes”™ vom Vagus ausgehend.  Kompression der Trachea™, _nmultiple Neurofibromatose Reckline

hausen™.

Brocher 1927: Fall 3. 52jihrige Frau; Scktion: Brustkorb: Am rechten Unterfappen findet sich hinten
eine Delle durch einen Tumor 7.2 < 7 - 5.2 em, breithasiy am Wirbel Dy aufsitzend, mit dem Sympathikus im
Zusammenhang.  Mikroskopisch: urofibrom.

Denk 1927 35jihrige Frau.  Schmerzen in der Brust.  Rontgenbefund: Brustkorb: Links ein wrolior
rundlicher zystischer Tumor. Operation: Tumor 20 - 15 0 14 em, Gewiebt 1700 g Mikroskopiseh: ., Nenro-

fibrom.”  Heilung.

Gote 1927: 21, jihriges Midehen,  Paraplegie.  Diagnose: Kompressionsm velitis in der Hahe Dy Dy,
Dampfung links hinten unten.  Diagnos .fl‘umm tontgenbefund: Verwaschene Zeichnung der untersten
Brustwirbel, Verschmiélerung und Verdichtung der 100 und 11, Rippe lnkerscits, sie sind aunseinandergedringt,
Kin <1pi(\lg1(\[50r Tumor, mit vielfachen I\dll\(ml.\gonmgm\ durchsetzt, links von der Wirbelsaule; das Scitenbild
7eigh eine Arrosion der unteren Brustwirbelsaule, Im Blut Leukozytose. Megaloblasten. Daher Diagnose 4 hlo-
rom”. Operation: Ein vom Riickenmark ausgehender Tumor, der sich durch die Wirbellscher gezw angt hat und
sich in die Brusthohle erstreckt. Exstivpation. Tod.  Mikroskopiseh: Neurinom.

Heuwer 1927: Fall 2 (— 1929: Fall 14). 38jibriger Mann. Paraplegic. Operation: In der Hohe Dy ein
extraduraler Tumor mit Arrosion der Wirbelsinle, Erweiterung des Intervertebralloches, Ausbreitung intra-
thorakalwarts nach links,  Mikroskopisch: Neurofibrom.  Heilung.

Rouffart 1928: 28jihrige Frau. Seit 1 Jahr Erstickungsanfalle, zuletzt hetiger,  Allgemeinzustand gut.
(Uber Haut ist nichts angegeben.) Am Brustkorb eine grofie 1 Diamptung rechts ohen. Rontgenbefund: Brustkorh:
r findet sich eine enorme rundliche Geschwulst, oben die Pleurakuppe panz ausfillend, nach unten zu gleich-
milBig konvex, glatt, die Lunge darunter gesund, kein PleuracrguB, das Zwerchfell normal legend, Luft- und
Speiserdhre sowie groBe GefiBe etwas nach links verdrangt. Wahrscheinlichkeitsdiagnose: - Dermoidzyste,
Operation: GroBe Geschwulst, Exstirpation (keine Metastagsen in der \mhbandmit). aher Verletzung eines
Pulmonalisastes. Tod. Mikroskopisch (Dustin): . Neurinom, nicht hosart (Kemne Scktion.)

Laure 1930: 40jihriger Mann. FEpigastrische Schmerzen. Abmagerung, Paraparese, Trommels schlegel-
finger. Réntgenbefund: Scharf begrenzter wachsender Tumor an der rechten Basis; fi abgesackte Pleuritis
gehalten.  Dann Ergull. Operation: Ercul und groBer Tumor. Tod, Mikroskopiseh: Neurinom.

Keller und Callender 1930 ?Sj(ihriUe Frau. Trommelschlegelfinger und -zclien. Dampfung links hinten
unten. Réntgenbefund: lnml&lxopfgmﬂo umor an der linken Basis, mit Zwerchfell frei beweglich.  Operation:
Tumor mit breitem Stiel je an Perikard und linkem Unterlappen befestigt. 660 r, aus drei Teilen zusammen-
gesetzt.  Heilung,  Mikroskopiseh: Neurofibrom,

Canigiani 19311): 33 jihrige Frau. Fiebm' Schmerzen in der linken Brustseite. N.F, dor Haut. Réntgen-
befund: Brustkorb: Kein Anhaltspunkt fir Tumor. 5 Jabire spater: Zunehmende Andmie. Schmerzen in der
linken Axillarlinie. Réntgenbefund: Brustkorb: Wandstindig links in mittlerer Hohe cine ovale Masse, kinds-
faustgroB.  Die 6. Rippe usuriert. Diagnose: Zuerst abgesackter Pleuraergull, dann Neurotibrom. Operation:
Tumor im Pleuraraum. Heilung. Mikroskopisch: Neurotibrom.

Walzel 19312): 54jahriger Mann.  Atembeschwerden, Schmerzen in der rechten Brustseite, Dampfung
an der rechten Bas Rontgenbefund: Brustkorb. Rechts, dem Zwerchfcll anliegend, grolle, glatt begrenzte
Geschwulstmasse. Diagnose: Echinokokkenzyste, Dermoidzyste, Teratom, Operation: Tumor, 1700 g, Mikro-
skopisch (Sternberg): Neurofibrom. Heilung. Spiter Tod.

.‘“

2. Gruppe
Anatomiseh sichergestellte Fiille von Ganglioneurom
Loretz 1870: 35jihrige Frau. Epileptikerin,  Sckiion: Brustkorh: Retropleuraler Tumor links neben
D—D; von EigréBe, am Sympathikusganglion sitzend.
Borst 1897: Anatomisches Priiparat.  Fast doppeltfaustgroBer Tumor links im Thoraxraum neben der

Wirbelsiaule, retropleural.  Mikroskopisch: ,,Canglioniives Neurom des Sympathikus."  (Cber den Kranken ist
sonst nichts angegcben.)

1) = unser Fall 4.
?) -~ unger Fall 2.
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Tsehixtowitseh 1908 12jahviges Alidehen, Pavaplegie. Dingnose: Wirbelsaulentuherknlose,” Tod.
<ektion: Skoliose, Koxitis. Brustkorh: Tn dev Hihe Dy Dy rechterseits im Wirbelsaulenrippenwinkel eine ginse-

cleroBe subpleuraie Geschwualst mit D5 fest verbunden. Mikroskopiseh: . Neurofibroma zanglionare”, von den
M'mpnthilnbm\nulivn ausuehend.

' Fricdrich 1912: 73jahvige Fraun, Multiple N.F Hautveranderungen. $in Tumor in der Heocdealgegend.
Tedd an Meningitis. Sektion: s finden sich mehrere Geschwiilste: 1 In der {leococalgesend zwel apfe Be
Tumoren im Brustiorb reehterseits neben der Wirbelsiade. vetroplenral, in der Hobe D—Dg mit dem Grenz-
aenng in Verhindung feiner der Tumoren 7 2% em). Mikroskopisch: . Ganglioneurom.™

Martine 1913: 21 jihriger Koabe,  Tumor der rechten Halsseite, Trachealkompression,  Operation.

Pk, Nektions Brusthorb: Ex zeizen sich zwel Goschwidste: 1, Bin walnuBeroBer Tumor in der rechten Brust-
ot it Rompression der Vena cava supet ior. am rechren Bronehus liezend. die Umgebung nicht infiltricrend.
Mo hopisehi: Sympathoblastentumor (histologiseh malizn): und 2, Brustwirbelkorper im Wirbel-
—anrippenwinkel ein cetroplenvaler Tumor 3.5 2 0 3b e copisel s L Ganglioneurom™ thistologisch
Lutartic), Keine Metastasen,

Kienbick und Faoderl 1913 14
Wiese 1019: 22jihrige Fran, Gesund avssehend, Haut o, B. Himoptoe. Husten, keine Pleuritis. kein
Fieber.  Das Gesicht etwas schief. Brustkorh: Uber der reehten Lamgenspitze vorne wnd hinten Damplung.

Diagnose: L Lungenspitzenkatuerh, Yantuenbefund: Brastkorb: Bine groBe. ciférmice Geschwulst links, von

der Spitze bis zum Hilusniveau reichend. hinten an der Withelsiule gelegen, das Mediastinum nicht verdrangt.

Fall 3 weiter unten,

Wahrseheinlichkeitsdiagnose: L Fehinokokkus™ Operation:  Tod. Sektion: Die Wirbelkérper D =D, sind
rechterseits muldenférmig eingedellt dureb einen Tumer, Mikroskopisch: . Ganglioneurom™, vom Grenzstrany
ansgehend.

Anderson-Shennan 1 3 monatliches Madehen,  Multiple Hautgeschwiitste, Tod. Sektion: T der
vechten Thoraxhilfte ein hithnereigeofier retroplewraler Fumor an der 2. und 3. Rippe sitzend.  Malkroskopisch:
W Wie Myxo- oder Rundzellensarkom.” Mikroskopiseh: . Nenroblastom am Nympathikus. ™

Bdelmann und Rosensohn 1923: 8jihriges Madehen, Abmagerung, Husten, Atemnot. Horners Bym-
ptomenkomplex reclits, iber dem rechten Oberlappen Ddmpfung, Diagnose Abgekapseltes Exsudat™, Rontgen-
befund: Brustkorb: Fin grofier Tumor rechts, von der Spitze bis D reichend, Kxsudat, Operation: Tumor der
rechten oberen Mediastinalyegend, mit der Faszie der Wirbelsaule in Verbindung, 8,5 - 7,6 < 4.5 cm. Mikro-

Y,
skopisch: ,.Ganglioncurom.” — Cruter Verlanf.

Sauerbruch 192325 (- Brunner 1924): 19jihrizes Madehen. 1arste Untersuchung: Schmerzen, kein
Husten, keine Abmagerung. Verdachi anf Lungentuberkulose, Rontgenbetund: Brustkorb:  livguf. — Zaveite

Untersuchung: Haut o, B, Ausgebreitete Dimpfung an der rechten Seite. die Thoraxhiilfte vorgewolbt. Rontgen-
befund : Brustkorb: Linkerscits ein enormer Tumor, dem Mediastinum und der Wirhelsiule aufsitzend, von 1,—1,
reichend, etwas kugelig, dabei abgeplattet, das Herz verschoben,  Diagnose: ,Mediast inaltumor®, ., Dermoid-
ader Echinokokkenzyste.  Operation zweizeitig: erster Eineriff: cin grofier Tumor, Lanseheinend Fibromyom,
Fibrosarkom™. 2. Operation: Entfernung des Tumors. Makro- und mikroskopiseh {Borst): Gelappter Tumor,
17 5 2 % 8 em. . Ganglioneurom™ des Sympathikus. Verlauf: Exsudat, Lungennekrose, Erholung. - Die
Kranke ist 2 Jahre spater noch gehedlt,

Stoul 1024: Fall 2. 215 jithrizer Knabe, Nachschleppen des rechiten Beines, dann Pavaplegic. Brustkorb:
Uber dem linken Oberlappen Diampfung. tontgenbefund: Kine sehir grofie Geschwulstmasse, von der Spitze
bix ins Herzgebiet abwiarts reichend, dem Mediastinum Dreit aufsitzend. Punktion: . Gewebe mit Ganglienzelien
und Nervenfasern.™  Spiter Operation: Ein extraduraler Wirbelkanaltumor, sandubrlivmig in Verbindung mit
cinem intrathorakischen Tumor,  Histologiseh: ,Ganglioneurom.™ Tod. (Keine Scktion.) (Auch von Flsberg
1925 verdffentlicht.)

(atania 1926: Neugeborenes Midehen, Todgeburt, Sektion: Brustkorb: Links sitzt am Sympathikus-
grenstrang in der Hohe Dy- D, ein taubencigroBer Tumor im Rippenwirbelsinlengelenk, fixierr am Osophagus
und an der absteigenden Aora. Die iibrigen Organe normal,  Mikroskopiseh: . Sympathiko-Neuroblastom.™

Braun 1926: Fall 1. 22jihriger Mann. Leichte Atembeschwerden, am Brostkorh rechts oben Dampfung,
Rontgenbefund: Thorax: An der vechten Seite ein wrolier, runder, glatter, vorne licgender Tumor, yon oben bis
zur 3. Rippe abwirts reichend:  hintere Abschnitte frei”
kokkenzyste® schwankend.  Operation: I Brustkorh findet sich inten im Rippenwirbelsiulenwinkel liegend
cine retropleurale, groe CGeschwulst. Exstivpation.  Der Tumor ist 9 em Jang, 300y schwer.  Mikroskopisch:
L, Ganglioneurom.™  Heilung

Lilienthal 1926: 9jihriges Madchen.  Husten, Diimpfung an der rechten Brustseite, und zwar sowohl
an der Basis als auch iiber der Spitze. Roéntgenbefund: I Brustkorh rechts oben eine rumdliche Tumormasse,
ferner Plewracrguf.  Diagnose: ,Abgekapscelies Tmpyem.™ Ronteendingnostischer Pnenmothorax.  Operation:
Brastkorb: Tm rechtsseitiven Wirbelsiaulenrippenwinkel liegt hinten uhen oin tennishallproBer Tumor.  Mikro-
skopisch: ,,Ganglioneurom.” — Guter Yerlauf.

Capaldj 1927: Fall 2. 2ja « Midehen. Mehrere knollize Tumoren am Hals oberhalb der Schltissel-
beine. Rontgenbefund: Bin groBer intrathorakaler Tumor. Ferner Erscheinnngen von Kompression des Ritcken-
markes.  Operation.  Exzision, Histologiseh: curoblastom. Tod. Sektion: Multiple Tumoren am Hals, in
den Axillen; im Brustkorb links ein apfelgrofier vetropleuraler Tumar, Verdrimgung der Mediastinalorgane, zapfen-
artige Fortsitze in den Zwischenwirbellochern 3 und 43 nirgends infiltratives Wachstum. Mikroskopisch: ,,Sym-
pathikoblastom®, zahlreiche Canglienzellen,

Dinonose unsicher, zwischen . Dermoidzyste und Eehino-
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Cushing und Wolbach 19 1 jithriger Knabe.  Operation: Intrathorakaler, paravertebraler iy,
Mikroskopisch: |, Svmpathikoblastom Begutachtung cinige Jahre spiter: . Benisnes Ganglioneurony,

Hénlinger und Ranzi 1928 31: Fall 6. ljahrive Frau, Bauchbeschwerden. Ranteenbefund: Tim Bt
korb findet sich links oben eine runde Geschwulst, 7 T em. gegen die hintere Thoraxwand zu gelewen, von Hep
Aorta nicht abgrenzbar. Operation: Brustkorh: Fine aroBe. subpleurale Ceschiwulst, 4610w, Heilun, MTINTS
skopisch: ,,Fibro-Ganglioncurom des Sympathikus.

Riggs und Good 1929: 4jahriver Knabe, An der rechten Halsseite ein Jappiger Tamor. Trachenlsten.
Zyanose. Réntgenbefund: Im Brustkorb liegt rechts oben ein apfelurnfer. dic Spitze austallender Tumor, .
Trachea ist verdriingt.  Diagnose schwankend zwischen ..arofle Thymus. Struma. Zvsre, Lvmnhosirdo .,
Operation am Hals: Geschwulst.  Mikroskopisch: ., Gaugelioneurom. ™ Spiter Tod,  {Keine Autopsic.

Nieden 1929: 5jghriges Midchen, Zyanose, Dy=pnoe, Hustenanfalle; Schwcllung links oborhati. f
Schilisselbeines, Am linken Auge Hornerscher Symptomenkomplex.  Rantgenbefund.  Brustkorh: Fin s
runde, glatte, schattengebende Masse links oben, Zwelzeitigce Operation: Exstivpation des extraplenral celec o
mit dem verdickten Grenzstrang in Verbinduny stehenden Tumors. Tod, (Keine Sektion.: Makro- und nehe.
skopisch (Aschoffy: Sympathikusgeschwulst
pathogonien.

- ausgereift. Ganglienzellen vicht vahy cishar, auch keine San

3. Gruppe
Ungeniigend, zum Teil als Sarkem hesehriehene Fille, von uns znm grilbten Teil als Newrinome aufeekalit
Lo Mit anatomisehem oder Operationsbhefund

a) Diagnose: .. Sarkom.”

Giovanni [870: 16 jibriges Madehen. Schmerzen beiderseits in der Brust, Paraplesie. Tod.  Sektion:
Im Brustkorb links hinten retroplenral in der Hohe DDy Tiegt ein Tumor & -+ 3 - 1!y cm, in Verbindung
mit einem intraspinalen Tumor, der sich von D;—Dy erstreckt.  In den Intervertebrallé
Mikroskopisch: ,,Bindegewebe, zahlreiche kleine Kerne,™

Balding 1876/77: 34jahriger Mann.  Bin Tumor am linken Bein, Operation a, N, ischiadicus. Mikro-
skopisch: . Fibromyxom.” Rezidiv. Nach 2 Jaliven Tod. Sektion: Brustkorb: Tn der linken Pleurahdhle cin
méchtiger Tumor, die Lunge ist nach vorne gedrdngt, davan adhiivent. Die Geschwulst best cht aus dvei Teilen:
1. Abschnitt, reicht vom Schiiisselbein bis zum Zwerchfell, 12+ 6- 9 > 2 -8 Yol Abschnitt: 6 Zoll lang;

chern Rauhigkeiten,

3. Abschnitt, sitzt an der Rippenpleura. 3 Zoll lang. - Weitere Geschwulsrmassen finden sich an der kostalen
Pleura und in den Muskeln. Mikroskopisch: ,,Spindelzellsarkom, zum Teil Fibvomyxom.” - - Die kleineren Tu-

moren werden als ,,Metastasen® der grofien Geschwulst aufgefaldt,

Blumenthal 1881: 20jihriger, kréftiger Mann. N.F.-Hautverinderungen,  Eine sroBe Geschwulst in
der linken Axilla, am Brustkorb links vorne Dimpfung. Diagnose (Langenbeck): ,, Tumor der Lunge, Zerstorung
der Rippen, Vorwucherung in dic Achselhshle. Operation. Tod. Scktion: Tm Brustkorb findet sich links eine
grofie Tumormasse, von der 2. -6, Rippe reichend, der Oberlappen der Lunge und Plexus brachialis sind kompri-
miert, Keine Metastasen. Mikroskopisch: |, My~xosarkom,™

Eppinger (Kahler) 1882: 53jibrige Frau. Am Brustkorb rechts cine ausgebreitete Dampfung, Diagnose
schwankend: zuerst » Flissigheitsansammlung ™, dann ,.Geschwulst der Lunge oder der Pleura, wahscheinlich
Fibrom™. Tod. Scktion: Ein sehr groficr Tumeor, 20 > 20 5 12 ¢m. Mikroskopisch: ,,Fibrom ™, u. a. perivaskulire
Zellwucherungen, Lymphangicktasien,

Riitimeyer 1885: 28jihrige Frau. Linkerseits einc 1 idivierende Pleuritis, Diagnose: ,,Abgesacktes
Kmpyem.© Operation: Tumor. Mikroskopisch: , Kleinzelliges Spindelzellensarkom.™ Tod. Scktion: Im Brust-
korb links cin Tumor, 20 3 16 < 8 cm, entsprechend dem Untevlappen gelegen, mit Komypression der Lunge.
Keine Metastasen. — ,,Eine bisher noch nie beobachtete Art von Laungensarkom.*

Schlange 1889: 15jihriger Knabe. Stupid., Asymmetric des Schadels, multiple Hautverdnderungen,
Mikroskopisch: ,.Neurome.” Pleuritisches Exsudat, Vermutung auf Tumor im Thorax.

Hume 1891: Fall 2, 37 jihriger Mann. Multiple N.F.-Hautverinderungen, rasches Wuchstum der Herde,
Ein schr grofier Tumor sitst in der linken Gesiligegend.  Operation: Mit demn N. ischiadicus zus ammenhangende
Geschwulst. Mikroskopisch: ,,Rundzellensarkom.” Tod. Sektion: Ein groBier Tumor, von der verdickten Pleura
ausgehend, die Brustwandung infiltrierend; Knéotchen und kleine Tumoren an den Interkostalnerven, Leber,
Humerus, Lunge. Rezidivtumor am N, ischiadicus, ,,nicht wie der Originaltumor aussehend'.

Goldmann 1893: 54 jiahrige Frau. Multiple N.F.-Hautveranderungen, Rechts hinten ein groBer Riieken-
tumor. Operation: Fs findet sich ein Tumor, cingekeilt zwischen 10. und 11, Rippe, dieser Interkostalraum ist
auf 8 em Breite crweitert, Mikroskopisch: ,,Fibromyxom.™ — Spiter Bildung eincs Immors am linken Oberarm,
Rezidiv des Rickentumors. Zweite Operation: Der Tumor reicht in die Pleurahohle. Tod. Scektion: Der Ober-
armtumor geht vom N, medianus aus. Ein kindskoptgroBes Konvolut von Tumoren findet sich im unteren Ab-
schnitt der Pleurahohle, mit den Rippen in Verbindung., Keine Metastasen.

Schlesinger 1898: Beobachtung 29. S0jahrige ¥raw. Paraplegic. Tod, Scktion: Extraduraler Tumor,
sandulirformig in der Holhe T —Dyg mit einer intrathorakischen retropleuralen Geschwulst zusammenhiingend,
Mikvoskopisch: |, Spindelzellsarkom.

Rolleston 1899: 32 jahriger Mann. Meultiple N F.-Hautverinderungen.  Kin Elephautiasisherd am Hinter-
kopt und Nacken,  Ein Tumor am Brustbein.  Heiserkeit, Husten, Schmerzen, Horners 8 'mptnnwnk(ympl(»_\A
Ferner Erscheinungen von Bronchostenose links, Ifvstickungsanfiille durch Trachealkompression,  Cher dem
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Tumeor sind dic Rippen gelockert. Diagnose: Newrom oder Sarkom des Plexus brachiali=.~ Operation: Grofle
Geschwulst, Mikroskopisch: pindelzellensarkom. Tod, Sektion: Multiple Tumoren der Haut. Mikroskopisch:
\(-\uuflluumv Trustkorh: Brasthein und Rippen sind vorgedrangt. Der Plexus brachialis ist schwer verindert.

verdickt, multiple Tumoren im oberen Mediastinum. den linken Bronchus umschmeidend. Am Vagus samt Asten
<itzen Twmoren, den Aortenbogen einhiillend. Die Wirbethorper C. ;. sind avrodiert. .. Die Lunge ist eingewachsen.™
Metastasen sind nicht erwihut.)

Sehmidt 1903: Fall 1 69jahrviger Mann.  Sektion (Grawitz): Linksseitiver intrathorakischer Tumor,
walsenformia. gebuckelt. 205 em, lose angeheftet an die Lunge. Mikroskopisch: . Fibrom, Fibrosarkom.™

Kobyvlinski 1904 Fall 1. 75jihrizer Mann. Scktion: Brustkorb: Zwischen Ober- und Unterlappen der
ket Butiae sitzd cine 615 em uroBe rundliche Geschwulst, aus 4 kleineren Knoten bestehend : multiple Tumoren

vk Pleura, Mikroskopiseh: (Stellenweise A
[ ntersuchunge des Pritparates (Banse):
2. 205
v rocht puf maticnen Twnor, Tod. Sektion: Brustkorhb: Die linke Brusthilfie ist ausgedehnt, das Herz
ach reehts verdriangt, MannskopfgroBe Geschwulst, entsprecliond dem Unterlappen der linken Longe. den
Oberlappen zum Teil infilerierend. 5. und 6. Interkostalan sind nahe der Wirbelsitule durchwachsen, ebenso
reicht die Ceschwnlst dureh Tntervertebrallicher in den Wirbelkanal, dieser ist ausgebuchtet, Geschwulst an der
Dura.  .Im Rickenmark auch Geschwulstgewebe ¢ 2 L Sonst keine Metastasen.™

Mackic Whyte 1907 I6jihricer Bursche,  Multiple Neurofibromatose. Husten, Fieber. Dampfung
iiher der linken Spitze, Auswwrf: Koeh vegative Dax Herz verlagert. - - Verlaut: Die Dampfung nimmt vorne
und hinten zu,  Punktion ergibt keine Flissigkeit. - - Zunabme der Hauttumoren, Kachexie, Erstickungsanfille,
Tod. (IKeine Ncktion.)

Grrawitz 1908: 4 Fille; Scktionsbefunde: 62, 69, 75 Jalire alte Lente. Bei jedem Fall findet sich im
Brustkorb ein Tumor, etwa von der Gréfie 6 + em. walzenformie. glatt, derb, leicht héckerig, zum Teil
swischen zwei Lappen. zum Teil zwischen Lunge und Wirbelsiule gelegen. W Klinisehe Erscheinungen hatten nicht
Destanden.  Mikroskopisch: . Bindegewebe, marklose Nervenfasern. sarkomihnliche Spindelzellen. — Fall 5.
35 jihriger Mann; Sektion : Brustkorb: Zwischen rechter Lungenspitze und Osophagus cin Tumeor, in denWirbelkanal
gewuchert.  Kompression des Riickenmarkes.  Mikroskopisch: . Fibrosarkom, — ,Metastasen in Milz und
Retroperitonealdrisen.” |, Dic Metastasen gind fast reine Fibrome.”

Banse 1908: Fall 2. 32jihriger Mann. Operation am Hals wegen Drisenschwellung, Spiter Riicken-
markserscheinungen entsprechend dev Hohe 1D,—D,. Plearitis. Tod, Sektion (Grawitz): Brustkorb: Am hin-
teren Umfang des Oberlappens der einen Lunge cin handtellergrofier Tumor, pach abwirts bis zur Bronchial-
teilung reichend; dic Lunge selbst frei; eitrige Pleuritis; die Goseliwulst steht in Verbindung mit dem intraspi-
nalen Tumor in dee Hohe Dy—1); — cine Sandubrgeschwulst. AuBevdem Geschwiilste in der Niere, Leberpforte,
Milz.  Anatomische Diagnose: ,,Fibrosarkom des hinteren Mediastinums, in den Wirbelkanal vorgedrungen.
., Die anderen Geschwillste sind Metastasen.™

Guleke 1916: Fall 2. 11 jihrig
extraduraler Tumor, aus mehreren Knoten bestehend; er sendet cinerseits nach hinten durch dlv stark erweiterten

den wie Myom. Fibrow, Fibrosarkom.™ 4 Jahre spiter neuer-

urosarkom, dickbiindeliges Fibrom. amyelinisches Neurom.™

Frau, Paraplegie. Am Brustkorb hinten finks von Dy abwirts Dimpfung, Plenritis. Kachesie,
i

i

Intervertebrallscher Fortsiatze zur Rilckenmuskulatwr, andererseits nach vorne ing hintere Mediastinum, dieser

Anteil der Gesehwulst ist ziemlich groB. Tod. Mikroskopisch: Grolzelliges Sarkoni. —- Fall 3. 21 jahriger Mann.
Paraparese. Am Riicken links findet sich unter der Haut von D —Dj cin hiihnereigroBer Tumor. Rontgenbefund:
Brustkorb: Eine Geschwulst im hinteren Mediastinum links, Operation: Ein intraveriebraler, extraduraler knol-
liger Tumor, aus mehreren Teilen bestehend, von Dy Dy reichend, durch das Foramen intervertebrale 7,8 sich
ins hintere Mediastinum fortsetzend, hicr cine Geschwulst von Zitronengrdie. An einer Stelle sind die Muskeln
und cine Rippe durchwachsen,  Mikroskopisch: Fibrosarkom.™ — 3 .Jahve spitter erscheint Patient, gesund.

Jacobius und Key 1930: Fall 1. 47 jaheiger Mann. Ani rechten Oberarm cin exulzerierter Tumor, auch
an anderen Stellen Gegehwiilste, z. 13, am linken Pektoralis ein groBer Tumor. Operation: Mikroskopiseh: . Fibro-
myxosarkon.*  Dann Pleuritis rechts.  Thorakoskopie: Tumor.  Rontgenbefund: Plewraler ErguB: rontgen-
diagnostischer neumothorax: Am rechlen Hilus eine rundiiche Gesehwulst, innerbath der Lungen Tiegend. -~
Finige Jahre spater Tod. Scktion: Brastkorb: Am rechien Lungenhilus cin faustzrofier. in der Jinken Lunge

ein walnuBgroBer Tumor. Im Perikard ebenfalls Geschwiilste, L Metastasen. Auberden Lungenabszesse,
Amyloidose.
Nes 1921 65jihrige Frau. Avn der linken Brustseite Diampfung. Rimteenbefund: Brustkorb: Uber der

linken
1415

\pitze eine fast kindskopferoBe Geschwulstmasse, Tod. Scktion: Gyofle, lappige Gescliwulste 00 13 52
hinten einige Stringe.  Mikroskopisch: . Fibrom. Fibrosarkom.™

Ranzi 1922: 20 jibriger Mann,  BErscheinungen von Rilckenmarkstumor in der Héhe D, Ranteenbefund:
Brustkorb: Tn der linken Brusthilfte cine kindskopferoBe, rundliche Geschwulst, bis zur Herzbasis abawiirts
reichend, die Spitze freflassend.  Operation: Ein intravertebraler extraduraler Tumor. von Dy— Dy reichend:
wSarkom™, sanduhrformig in der Héhe Dy mit dem intrathorakischen Tamor in Verbindong,

Guleke 1922: 33jilwize Frau, Multiple N.F.-Hautverinderungen. Paraparese. Béntgenbefund: Brust-
korb: Die Wirbelsdule o. B.; links von 1) im hinteren Mediastinum ein pflaumenzrofer Tumor. Opeyation: Ge-
sehwulst ; sie besteht aus vier Anteilens 1. intervertebraler Knoten, 2. Fortsatz in die Riickenmuskulatur, 3. durch
das erweiterte Foranen intervertebrale 1—1; mit einer platten Geschwulst i hinteren Mediastinum in Ver-
bindung, 31, - 51, ¢m, 4. cin haselnuBgrofier Tumor im hinteren Teil des Wirbelkarpers von 1), in einer glatt-

wandigen Hoble liegend.  Tod.  Mikroskopisch (Réssle): . Fibrosarkom. ™

er Knabe. Paraparcese. ()pomnun In der Hohe D —1): ein intravertebraler
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Dandy 1925: 19jihrige Frau. Paraplegie. tontgenbefund: Bine @roBe intrathorakisehe
Operation: Pulsicrender Tumor. Punktion ergibt Blut. Mikroskopisch: |, Angiosarkom.

Vérebeély 1926: ahrige Frau.  Sclunerzen in der linken Reite, Cewichrsabnahme. Ditmpfune finks
hinten in der Héhe Dy—D,. Pleuritis. Rontgenbefund: Tm Brostkorh links etwa in «lor Héhe Dy eine nininstunsy.
grofie Geschwulsimasse,  Operation: Retroplewraler Tumor, mit einem Stiel in das Foramen intervertebrate o
chend, Druckatrophic an Wirbel und Rippen (der Tumor mift 9 - 6 . 5 em). Mikroskopisch: L Newrofilg,.
sarkom™, an der Nervenwurzel sitzend.

Achard 1926: 20jihrige Fraun. Multiple N.F.-Hautverinderungen,  Am Brustkorh Diinptien. Tite
hinten, Husten. Réntgenbefund: Im Thorax rechts oberhalb des Hilus ein ormneenobier Tamor, vor der W ot

Cesehinlag,

sdule und den groBen GefaBen getrennt,  Fx wird an die Maglichkeit von NJF. gedacht, = Dann vechiae i,
Stimmbandlahmung, Horners Symptomenkomplex, Venenstanung, Abmaverune, Der Famor ist LIOBer cow g

Operation: Exstirpation, Mikroskopis
Bau wie der Tumor im Brustkorh.
. Capaldi 19271): Fall 1. $4jiheige Frau. Paraplegic. Diagnose: (Surkem der Wirbelsiule oder 15
kulése Spondylitis”. Tod. Sektion: Multiple Geschw ilste; am Hals cin bolmetwroBer und ein taubencizrofier
Tumor entsprechend dem Ganglion cevvicale, in den Wirbelkanal einw achsend: ferner im Abdomen Tetropertoneal
eine kleinapfelgrofie Geschwulst unter der Jinken Nebenniere, in den Wirhelkanal einowachsend, anch zwisehen dje
beiden untersten Rippen eindringend. Mikroskopise Maliune Sympathikoblastomes, cinzelne Muskelbimedel
sind infiltricrt und zugrunde ngen: keine Metastasen.

Hosio 1931: 28 jihriger Mann. Multiple Hantverinderungen. Tamor in dey vechten Sehilddriisengegend,
Réntgenbefund: Runde Schattenmasse am oleren Mediastinum rechis, Operation am Rals. Mikroskopisch:
Zuerst Sdematises Fibrom, dann Spindelzellensarkon.  Tod.  Keine Sektion.

Spindel- und Rundzellsarkom. ™ Fin Hauttumor zeigt sehr it b

1) Diagnose anders als ,Sarkom™.

Pruddon 1880: 25jahrige Frau, Kachexie. Multiple N.F. Hanttumoren. Pavaparese. Tod. Sektion:
Generalisierte N.F.  Grofer Beckentumor.  Im Gebiete des oheren Zervikalganglion cine grofie Geschwulst,
9 % 32 cm. Diagnose: ,Polymyositis ¢hron, progr. mit Lipomatose.™

Rindfleisch vor 1897 (zit. bei Borst2)): Scktion: Brustkorb: Im Rippenwirbelsiulenwinkel licgt cin
retropleuraler Tumor, mit dem Sympathikus in Verbindung stehend. (Andere Angaben fchlen.)

Brunschweiler 1917: 35jihriger Mann. Paraplegic. Diagnose: Riickenmarkstumor in der Hohe 1 — 13,
Rontgenbefund.  Brustkorb: Rechts in mittlerer Holie cin groBer intrathorakischer Tumor, hinten von 5. his
7. Rippe reichend.  Diagnose wnduhrgeschwulst,”  Operation (Roux)s . Sanduhrgeschwulst ™

Garréd 1918: Fall 5. dhirige Frau.  Schmerzen in der Brust, Schluckbeschwerden, Dampfung iiber
der rechten Lungenspitze, Pleuritis. Diagnose: Tuberkulose.”  Réntgenhefund: Tm Brustkorb rechts hinten
oben eine rundliche Geschwulstmasse, nach abwarts bis zur 6. Rippe reichend.  Diagnose: unbestimmt, ,,Ver-
dacht auf Lungenechinokokkus . Operation: Tamor 8 > 10 em, 270 ¢, ¢in Zapfen in den Wirbelkanal zichend,
Mikroskopisch : wFibrolipom ™ des hinteren Medjastinums,

Bircher 1924: I0jahriger Knabe (Paraplegie ¥). Operation: Intcrvertebraler extraduraler Tumor, der
sanduhrfsrmig mit einer Geschwulst im Brustkorh verbunden ist.

Blum 1928: Fall 2. 42jihrige infantile Frau. Multiple N.F.-Hautverinde rungen.  (Mikroskopiseh he-
stitigt: Herxheimer.) Réntgenbefund: Brustkorb (Zutallsbefund): am rechten Hilus hinten cin nicht pulsieren-
der Tumor, weder mit der Aorta noch mit der Wirbelsaule in Verbindung.

Heuev-Cushing 1929: Fall 13. 48jihrvige Frau. Tn der Skapulargegend Sehmerzen, Rontgenbefund ;
Brustkorb: Rechts in der Héhe Dy—D; eine Geschwulst von GolfballgraBe, Operation: Tumor, Drackusur an der
Wirbelsdule,

Naegeli 1930: Fall 1, 28jahrige Frau. Vor 2 Jahren wBrustfellentziimdunye =, Tuberkulose*, Rantgen-
befund : Brustkorb: Tn der vechten Hilfte zu oberst eine fast kindskopfgroBe, glatte, rundliche Masse, mehr hinten
sitzend, die Speiserohre etwas verdringend, vom Mediastinum nicht abgrenzbar. Diagnose: . Gutartige Medi-
astinalgeschwulst ™, ,,solider Tumor oder Zyste. Operation: Gut abgegrenzter, derher, fibromartiz ausschender
Tumor, 270 ¢ schwer, zentrale Nekrose, ext raplearal gelogen, ein Zapfen nach der Wirbelsiiule hin zichend. Radikale
Entfernung, ,,Wahrscheinlich Neurinom.” (Keine mik sskopische Untersuchung.) {Wir tigen zum Rénteenbefund
hinzu: die 3. und 4. Rippe sind in der Nachbarschaft der Geschwulst im dorsalen Teile verdiinnt, die 3. ist sogar
z1 cinem diinnen Strang reduziert.)

o

2. Ohne anatomischen oder Operationshetund
Fleischner 1924 (1926): 11(13)jaheiges Madehen,  Rontgenbefund: Brustkorb (Zufallsbefund): Tm
Brustkorb ein apfelgroBer Iumor, rechts hinten unter der Wirbelsiule anlicgend. das Herz faxt berithrend, (Keine
Beschiwerden.) Diagnose zuerst schwankend zwischen Lehinokokkuszyste, gutartiger Tumor wnd Sarkom spiter
s Neurofibrom.
Lorey 1924: ¥all | (mit Abb. 41). Diagnose: ., Tumor der Wirbelsiule™, Wntgenbefund: Im Brastkorb
rechts oben von der 3.+ 7. Rippe ein gekerbior Tumor, Sarkom™. (.Die Geschwulst sieht zundchst ans wic

1) Wohl ganglioncuromataser Tumor.
%) Canglioneuromatiser Tumaor.
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eine intrathorakische Struma.) — Fall 2 (mit Abb, 42}, Diagnose: Sarkom der Rippen.” Rontgenbefund: Im
Trustkorb links ein dem Herzen anlicgender bis zum Diaphragma alwirts ceichender Tamor.
Mever 1927 (Abb. 366): Erwaclhrene Person. Rontgenbefund: Brustkorh (Zufallsbefund): Link
vom Mediastinm ausgehender glatter Tumor.  Wahrscheinlichkeitsdiagnose: Dermoid.
Sehultze 19291 20 jihriges Madchen,  Seit itber 1 Jahr Schmerzen im Riicken, Husten; vor einigen
Monaten Verschlechterung, Fieber.  Guter Allzemeinzustand, vorne an der Brust rechts oben zwei Warzen und
san Piementfleck. Dampfung rechts oben und rechts unten. Punktion: Blutige Flussigkeit.  Réntgenbefund:

sjtiger,

Brnstkorb: An der rechten Seite eine groBie vundliche Ceschwulst, hoch oben hinten, oherflichlich glatt, unten
Plenraexsudat,  Dingnose (Chvostek): JFumor, vielleicht Neuvofibrom,™

Naceeli 19030 Fall 20 19jihreiges Madehen, Leichte Beschwerden in der Brust. Rontgenbefund: Brust -
Lol Tnoder rechten Hilfte zn oberst eine iiher faustgroBe. rundlich-ovale Masse. (Die Axe verlduft schrig von
ey medial nach unten lateral) Wabrscheinlichkeitsdiagnose: (Fibrom bzw. Neurinom™. Fall 3. 41jibriger
Manm. Stechende Rehmerzen in der Brust, Atenmnot, bisher Plewritis™. Ronteenbefund . Brustkorb: In der
recliten Hilfte zn oberst ein iiber kindskopferofier, glatter Tumor. vom Mediastinum nicht  abgrenzbar. Wahe-
seheinlichkeitsdiagnose: Gutartiver Tumer. Fibrom bzw. Neurinom: anch eine zystische Ceschwulstbildung
(Dermoid, Teratom) ist nicht auszuschliefen,™ Fall 4. #4jihrige Frau. Schmerzen in Brust, Husten. (Auch
Schmerzen in Full, Hand- und Ellbogengelenken.) Réntgenbelund: Brustkorb: In der rechten Hilfte hoch oben,
sich vom Mediastinum lateral vorwolbend, eine fast apfelgrolie. vlatte Masse, vom Herz und Geféfien abyrenzbar;
oberer Pol in Hohe von Schitisselbein, wnterer Pol an Lungenwurzel,  Diagnose: ,.Gutartive Geschwulst, solider
Tumor oder zystische Bildung, Fall 5. Sajiahriger Mann, Vor 13 Jahren Brust-Schuflverletzung, seither
etwas stechende Schmerzen, zunehmende Atembeschwerden,  Rénteenbefund: Brustkorh: In der Jinken Hilfte,
dem Mediastinalschatten aufsitzend, cine glatte, rundliche, mannskoptaroffe Gescliwulst, oben etwa im Schlissel-
beinniveau beginnend, nach unten bis vier Quetfinger oberhiadly des Zwerchfells reichend, zwei groBe bogige Vor-
spriinge nach der Seite hing die Masse licgt hinten. Wahrscheinlichkeitsdiagnos JGutartige solide Geschwulst,
Neurinont. ™

Statistische Zusammentfassung der anatomisch gesicherten Fialle (Gruppe 1—3)

Es finden sich in der Literatur

37 Tille von intrathorakischem Neurofibrom,
19, - o Ganglioneurom.
Wahrscheinlich gehéren 39 weitere Fille hierher.

Beziiglich der Geschlechtsvertetlung ergeben sich fiir das Neurofibrom keine nennens-
werten Differenzen (3:§ = 15:17); hingegen tiberwicgt fur das Ganglioneurom das weibliche
Geschlecht deutlich (3 :2 «=5:13). Die Seitenverteilung fir die grifleren intrathorakalen
Tumoren zeigt fir dic Neurofibrome ein geringeres Uberwicgen der rechtsseitigen Lokalisation
9:9).

(re.: i, - = 161 12); die Ganglioncurome sind heiderscits gleich haufig (re, : i, -

4, Unscre Beobachtunger

1. Gruppe
Operative Fille: Falle T—4 Neurofibrom, Fall 5 Ganglioncurom
Fall 1. Franziska O..., 39 Jahre alt, Poliklinik 7. V. 1925,
Vorgeschichte, Vor 1, Jahr Rippenfellentziindung, 3 Wochen im Bett gelegen,  Seitdem leichte Atem-
storungen, ab und zu leichte Temperatursteigerung; keine Selimerzen, aber Abmagerung und Schwiche,
Befund, Kleine, schwichliche, blasse Frau. Die Atmung ist etwas erschwert und beschleunigt,  Am
Brustkorb an der rechten Seite zu unterst ein Dampfungsuebiet, keine Ra dusche.  An den Pulsen nichts
Besonderes. Keine Heiserkeit oder Schinckstorung, kein Kropf, keine Venencerw citerung oder abnorme Pulsations-
erscheinungen.  Aueh keine Schwellung der regioniren Lymphdrisen,

selue

Diagnose bisher ,,Pleuritis™, aber hente ,,Verdacht aut Geschwubd ™ die starke Abmagerung und Blisse
bei ziemlich guter Arvbeitstahigkeit und fast fehlendem Fieber xind bemerkenswert.

Réntgenbefund (Kienbéck): Brustkorb: g zeiut zich in der veehten Brusthilfte cine kindskopfgroBe
Geschwulst, den Mediastinalorganen, speziell dem Herzen dicht anliceend, der Ton gleichméaBig, die Oberflache
glatt (lateralwérts scharf und flachbogig), der obere Pol liegt im Aortenkuppenniveay, der untere Pol nahe dem
Zwerchfell (unsichtbar); leichte pulsatorische Bewegungen, beim Atmen und Sehlucken keine Verschicbung.
Dag iibrige Herz und die Aorta sind normal. Zu unterst ist an dieser Scite der Herz-Zwerchfellwinkel ausgefillt
mit ciner ziemlich dunklen, verschwommenen Masse (PleuracreuB), die Atembewcegungen des Zwerchfells sind

1) Unser Fall 7.

%) Die Fille sind vor allem an der Radiologischen Abteilunyg der Allgemeinen Poliklinik Wien
untersucht worden; daza kommen noch Falle, die wiv an anderer Stelle untersucht oder uns von dort zu Studium
und Veroffentlichung freundlicherweise iibergeben worden sind.
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hier etwas herabgesetzt. Der durch die Geschwulst nicht eingenommene Teil der Lunge ist normal, Die linke
Lunge ohne Besonderheit. Speiserchre (Kontrastmasse): Die untere Hialfte ist leicht bogig konvex nach links
vorgebuchtet, keine Anstanung der Massen, — Bei Rotation der Kranken und Untersuchung in Flankenstellung
zeigt sich der Tumor in mittlerer Brusttiefe liegend, auch die nun gut sichtbare hintere Oberfliche ist glatt, glejch.
maBig flach konvex, sie liegt etwas vor der Halbierungslinie des Saggittaldurchmessers des Brustkorbs (Abb, 1).

Diagnose: ,,Grofle zystoide Geschwulst, bésartizes Stadium, Pleuraerguf,*

Verlauf: 6 Wochen spater. Innere Abteilung Prof. H. Schlesinger. Der Allgemeinzustand der Kranken
hat sich weiter verschlechtert, Der ortliche Befund ist ahnlich wie frither, das Atemgerdusch fehlt meist, an der
linken Seite dfter ganz, es besteht Stenosenatmen. Auflerdem werden an der Haut des Korpers an mehpepey
Stellen (Brust und Beine) kleine Knétehen und Pigmentierungen bemerkt — , Neurofibromatose Recklinghausen.*
Rontgenbefund: ,,GroBer Tumor des Mediastinums, Kompression des Bronchus.” Im Detail schwanken die
Annahmen zwischen Zyste, Teratom, Li
pom, Fibrom; fiir Bchinokokkus kein An.
haltspunkt. Besonders wird an Neuro-
fibrom und Sarkom gedacht (Assistent
Dr. Redlich).

Rontgenbehandlung; keine Besso.
rung. Die Stenosenerscheinungen nehmen
noch stindiz zu. Nach Erscheinungen
von zunehmender Erstickung am 17, VIIT.
Tod (etwa 9 Monate nach Beginn der
Pleuritis).

Obduktion. Institut Prof, Ma-
resch, Untersucher Dr. Hamperl. Ri-
formiger Tumor des hinteren Mediastinums
von KindskopfardBe (17 % 11 % 9 cm), an
der Wirbelsaule subpleural liegend, Vor-
wolbung nach rechts, \'erml.chslm}__" mit
Herzbeutel und Speisershre, Aorta frei.
Kompression des unteren Teiles der Tra-
chea samt Bronchien. Oberfliche glat,
etwas uneben; am Durchschnitt zeigt gich
eine fibrase, weile Masse mit Septen und
hiimorrhagischen Zerfallshohlen, In der
Umgebung der Geschwulst mehrere kleine

Abb. 1. Fall 1. Vorderbild, Knoten. Multiple kleine Tumoren an der
Haut (an den Nerven), ferner kleine Tu-
moren in den Lungen und Nebennieren,

Histologisch (groBer Tumor und kleine Knoten): ,.Neurofibrom, fibrases Gewebe, Markzellen, stellen-
weise sarkomihnliches Aussehen, ' Bemerkungen. Ausgangspunkt der Hauptgeschwnlst: rechter N, vagus, hinter
dem Herzbeutel. Die kleinen Tumoren in den Lungen und Nebennieren sind Metastasen,

Unsere Bemerkungen. Generalisierte Neurofibromatose: Haut, innere Organe, grofler intrathorakaler
Tumor (Hauptgeschwulst), hier bosartige Umwandlung, Pseudometastasen,

(Vgl. die Beschreibungen des Falles durch Redlich und Hamperl.)

Fall 2, Trving R..., 54 Jahre alt.

19. VI. 1929 (Prof. W. Neuman n): Seit 2 Jahren Atembeschwerden. in der letzten Zeit leichte Schmerzen
in der rechten Brustseite, Fieher, Seit vielen Jahren Verdickung der Fingerkuppen. Keine A bmagerung.

Befund: MittelgroBer Mann, mittelkriiftig, etwas blaf. Leichte Atembeschwerden. Rechte Brusthilfte:
Zu unterst ein weit ausgedehnter Dampfungsbezirk, Sehr stark ausgebildete, blanliche Trommelschlegelfinger
und -zehen.

Réntgenbefund (Dr, Regnier): Tn der rechten Brustseite findet sich zu unterst, dem Zwerchfell breit
aufliegend, eine groBe Gesch wulstmasse, sich von lateral bis medial, von vorne bis na ch hinten erstreckend, kephal-
wirts eine konvexe, glatte Oberfliche, keine Pulsation, sehr geringo Atemverschiebung; die Lunge dariiber ist
normal, das Herz nicht verschoben (Abb. 2, 3).

Diagnose unsicher; vor allem Verdacht auf Echinokokkenzyste, Dermoidzyste und Teratom,

Operation (Prof. Walzel): 6. VII. Narkose, Uberdruckapparat. Rippenresektion rechts hinten. Ts
findet sich ein grofier Tumor an der angegebenen Stelle; er liegt zwischen den Lungenlappen, ist stark mit der
Umgebung verwachsen, sein Stiel zieht wirbelsiulenwiirts. Kein Pleuraerguf. Die Geschwulst wird in Géngze
exstirpiert. Gewicht 1700 g, — Anatomisch-mikroskopische Untersuchung (K. Sternberg): ,,Neurofibrom,®

An den nichsten Tagen ist der Verlauf ziemlich gut, millige Sekretion, leichtes Fieber.

Nachuntersuchung 3 Wochen nach der Operation (Walzel und Kienbéck),

Befund: Mager, etwas bla@l, leichtes Fieber, beschleunigte Atmung, miBire Sckretion aus der Wunde.
Sehr starke Trommelschlegelfinger (s, oben). An mehreren Stellen leichte Hautverinderumgen; eine haselnuBgrofe
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Vorderbild.

braune Warze am linken Oberarm hinten, auch an anderen Stellen kleine warzenihnliche Herde und Pigment-
flecken, an Giesicht, linker Halsseite, Rippenbogen, linken Vorderarm an Streckseite nahe dem Handgelenk.

Réntgenbefund: Brustkorb,
rechte Seite: GroBer Pneumothorax,
die Lunge ist stark zusammengezogen.,
An der Stelle der entfernten Ge-
schwulst zeigt sich ein grofier, rund-
licher Hohlranm mit dicker, schwie-
liger, nach oben konvexer Wand, im
Innern Fliissigkeit (Niveau) und Luft,
Das eingeschobene Drainrohr reicht
in den Raum.

Verlauf: 145 Jahr nach der
Operation: Patient ist fieberfrei, guter
Zustand. Die Trommelschlegelfinger
sind zuriickgebildet.

Eiwa 1 Jahr nach Opera-
tion Tod in psychischer Depression.

Fall 3. Wilhelmine M. ...,
46 Jahre alt, Innere Klinik Prof,
Ortner, Untersucher Doz. Kollert,
14, X. 1929.

Vorgesehichte: 1916 (vor
13 Jahren) . linksseitige Pleuritis®,
1921 Gallenblasenoperation. Seit vielen

Abb. 3. Fall 2. Seitenbild,

Jahren Anfille von Wallungen im Kopf, Hautrite, auch Schweilausbriiche an der rechten Kérperhilfte. Seit
3 Wochen Anfille von heftigen Schmerzen unter dem Brustbein, Atemnot, Todesangst. Seit 3 Monaten ist das
linke Auge kleiner. Untersuchung an der Augenklinik, von dort Uberweisung auf die interne Klinik. Familie

belanglos.
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Befund: MittelgroB, schlank, nicht krank ausschend. An der Haut des linken Vorderarms ein kleinep,
etwas vorspringender dunkler Herd. Einige Petechien an der unteren Extremitiat. Horners Komplex am linken
Auge, Keine Driisen tastbar. — Oliver-Cardarellisches Symptom. Die linke Unterschliisselbeingrube jsg
sausgefillt”, die Luftréhre etwas nach rechts verschoben, Herz: 2. Aortenton klingend, sonst o. B. Lungen:
Klingendes kleinblasiges Rasseln iiber der linken Spitze; hier sowohl hinten als auch vorne eine Dampfungszone,
vorne bis zum 2. Zwischenrippenraum abwirtsreichend,

Rontgenbefund: Herz und Aorta o. B. Das Zwerchfell bewegt sich beiderseits respiratorisch sut, die
unteren Winkel sind frei. Auch die Hilus 0. B. Das linke obere Lungengebiet ist grofitenteils ausgefiillt von eingr
faustgrofien, rundlichen, glatten, homogen erscheinenden Geschwulst, nach unten lateral schart bogig-konvex
begrenzt, leichte Verdringungserscheinungen an der Luftrohre, keinerlei Bewegungserscheinungen. Trennung
von der Aorta erkennbar. Speiserdhre 0. B. Die Wirbelsiule im Bereich des Tumors normal (Abb. 4, 5).

Diagnose (Kollert): Tumor benignus intrathoracalis sinister, appar. cysticus, probab. Neurofibromg
plexus sympathic., konsequente Angina pectoris, Compressio cordis, Compressio lobi pulm, sin. sup., Tuber-
culosis fibrosa apicis utriusque; Horners Symptomkomplex; Pleuritis adhaes. sin.; Hemivasolabilitas,

T,

Abb. 4 und 5. Fall 3. Vorder- und Seitenhild,

Chir. Klinik Prof. Eigelsberg 11. XI. 1929 (1 Monat spiiter).

Operation 20. XI. 1929 (Eiselsberg).

Bogenschnitt oben links von den Dornfortsétzen. Rippenresektion. Die Pleura wird eréffnet: mannsfaust-
grofler intrapleural gelegener Tumor des hinteren Mediastinums; er sitzt an einem daumendicken Stiel; derbe
Konsistenz, glatte Oberfliche, im Zentrum Erweichung.

Verlauf: Am nichsten Tag Spannungspneumothorax, Mediastinalemphysem. Dann Bronchopneumonie,
Myokardinsuffizienz. Bald Heilung,

Priaparat: Anatomischer Befund, Institut Prof. Maresch. Untersucher Dr. Popper. GroBe rundliche
Geschwulst, 9 < 6 x 6 em, Bindegewebskapsel, oberflichlich eini ge bis kirschgroBe weiche Hocker. Durchschnitt:
Graugelb, homogen transparent, einige erweichte Stellen; in den Randpartien weillich-graue derbe Faserziige.
Mikroskopisch: Sich durchflechtende Fasgern, ziemlich reichliche Kerne, manchenorts Pallisadenstellung,
Féarbung van Gieson: ein Teil der dickeren Fasern nimmt rote Farbe an, die zellreicheren Partien bleiben braun.
Diagnose: ,,Neurogener Tumor der Lunge.*

Nachuntersuchung Juli 1931 (1 Jahr 8 Monate nach der Operation): Narbe o. B., kein Zeichen von
Rezidiv., Allgemeinzustand wie friiher.

Unsere Bemerkungen: Seit lingerer Zeit Sympathikuserscheinungen, seit kurzer Zeit Schmerzanfille,
Die Operation gelingt, auch Dauererfolg,

Fall4. Rosa K. . ., 33 Jahre alt. Franz-Josef-Spital, Medizin. Abteilung Prof, Decastello, 12, VIII. 1929,

Vorgeschichte: Mit 5 Jahren .,CGelenksschwamm® am linken Ellbogengelenk, Nierenentziindung. Mit

11 Jahren Operation am Hals wegen Driisen. Vor 5 Jahren Angina, Fieber, bald darauf Schmerzen in der

linken Brustseite und Rippen, stechende Schmerzen zwischen den Schulterblittern, Husten, Auswurf, »Rippen-
i

fellentziindung®, nach mehreren Monaten geheilt. Damals zeitweise ssSchleier” vor den Augen, Abmagerung,

In der letzten Zeit neuerdings Schmerzen in der Brust, Schwiicheanfille, Erbrechen,
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MitteleroB. mittelstarker Knochenbau, maBiger Ernihrungszustand, Blisse, Pupillen und Hirn-
n, vereinzelte Rasselgerdusche. Herz o. B., Bauch- -
am ganzen Korper, ,.Re cklinghausen- !

Befund:
nerven 0. B. Brustkorb: Dampfung iiber den Lungenspitze
oreane 0. B Zahlreiche Pigmentflecke und warzige Tumoren, Fibrome

sohe Hau tkrankheit™. .|

Abb. 6 und 7. Fall 4, Vorder- und Seitenbild.

Ronteenbefund (Prim. Selka): Brustkorb, 2 Aufnahmen. An der linken Seite findet sich lateral, an-
scheinend subpleural, ein regelmiBiger, eiformiger glatter Tumor von Apfelgrofie; hier sind die 6. und 7. Rippe
auseinandergedrangt, die 6. Rippe ist durch
den Tumor flach eingedriickt und verschmé-
Jert. Tnnere Organe und Skelett sonst normal
(Abb. 6, 7).

Abb, 8 und 9. Fall 5. Vorder- und Seitenbild. Vor der Operation.

Diagnose (Prof, Decastello): . Recklinghausensche multiple Neurofibromatose, Tumor der
Pleura. (Vorher war die Geschwulst anderwirts irrtiimlicherweise fiir ein ,,intrapleurales Empyem® gehalten

worden.)
5. V. 1930 Operation (Prof. LotheiBen): Hxstirpation der CGeschwulst, Mikroskopisch: ,Neuro-

fibrom.*
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1 Jahrspiter neuerdings Schmerzen, R ontgen.
befund: Die Geschwulst ist wieder

erschienen, (VgL 1

die Beschreibung des Falles durch Canigianj,)

Fall 5. Beobachtung Kienbéck 1910
Helene L. .., 3. 1. 1910, 27 Jahre alt.

Seit dem 10, Lebensjahr Sel
rechiten Seite. Diagnose meist .. Pleu raschwarte nach
{ip}mli'(-“mtzl'nuiuw_ seitdem allgemeiner W
stillstand,. — Kleinwuchs 147 em, Gewicht Unitep
40 kg, Allcemeinzustand gut. Atmung rulig, grofle
abnorme Da mpfungszone an der rechten Brustseite hinten
unten. Riantgenbefund: ,,GroBe Geschwy ulstmasse®
s» Echinokokkuszvste der Leber*., — 1913: Guter Zustand.
Jedoch zur Vermeidung evtl]. spiterer f\'mn}ulilmii.:m-n
Operation (Prof. Faderl). 31, 111, 1914- Rippen.
resektion. Es findet sich im Brustkorb ein sehy arofler,

-1926,

1merzen in dep

achstums.

harter, glatter, retropleuraler Tumor, mit dem 7, Zy 4
Abb. 10. Fall5. Vorderbild. Nach der Operation,

am Zwerchfell. Exstirpation. — Priparat.
brom mit Ganglienzellen* ((

Klinische Beobachtuneen, Fall 6—11.

2 Jahven, und zwar in der Stirngegend
leichte Sehmerzen in der rechten Brustse
Atmen heftig. Zuletzt alleemeine Schw

(-‘esi{-htﬂ?:iig{' und ganze Kérpermuskulatur schlaft,
Kérperlinge 176 em. Schadel autfallend
groBen Teil zahnlos, nur einige
sonstige Organe o, B, » Im unteren Brustteil etwas druckschmerzhaft. Kraft der
Beine herabgesetat, Patellarreflexe normal,

schenwirbelloch in Verbindung, die Rippen sind hiep
otwas verindert, der untere Pol der Geschwulsi liegt,
Anatomisch: ._._1*'11)11_1Ii|:<r1n_" f\[ikruslm]_mim:h (Stoerk): . Fi
ranglioneurom), — Allméahliche Erholune, dann gufer Zustand.
Auch 12 Jahre spiater (1926) ist Patientin (33 Jahre alt) am Leben, ohne Rezidiv (Abb. 8, 9, 10).

2. Gruppe

Rimtgenbetund ; Zystoider Tumor, wahrseheinlich Neurotibrom
Fall 6. Johann P, ... 46 Jah re alt. Sanatorium 27, XII 1926.

Vorgeschichte: Tn der Kindheit hiiufig heft ige Kopfschmerzanfille mit Er
1, fast jeden 2.3, Tag, viele Stunden.
ite, ab und zu erscheinend. 1
dche und Miidigkeit,
Befund: MittelgroBer, ziemlich magerer und blasser

brechen nenerdings geif
Seit einigen Monaten auch noch
ingsum ausstrahlend, besonders beim tiefen
Patient kann gehen, anch arbeiten.

Mann, sieht viel dlter aus,
Brustkorb klein, S
grob, Kopfumfang 60 em, (e
Schneide- und Eckzihne vorhanden ;
Wirbelsiule normal geformt,

Ernéihrungszustand minder,
chultern hiingend, Bauch vorspringend.
sicht lang, mager, Nase dick; Kiefor zum
Benehmen miBtrauisch; Hirnnerven und

Diagnose ganz unsicher.

Abb, 11 und 12. Fall 6. Hinterbild und

Schriigaufnahme,
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Rc‘inlgenbehmd (Kautzky und Kienbock):
prustkorb. [n der rechten Brusthilfte sitzt eine apfel-
grolle. rundliche ( teschwulst weit hinten an der Wirbelsiule.
¥ _,\\"uhrrsc]u-inli('h Neurofibrom.” (Einige Tage vor
per hatte nach einer Réntgenuntersuchung die Diagnose

gwischen Sarkom und kaltem Abszel bei oberflichlicher
Wirbelkaries geschwank®.)

Nun Untersuchung der Haut, — Seit 4—5 Jahren
Veranderungen, fortschreitende Entwicklung von vielen
praunen Flecken und Knoten bemerkt. — Ein grofier Teil

der Korperhaut ist besetzt mit kleinen Pig‘m.entfla:vlu_-l|,
kleineren und groBeren (bis kirschgroflen), zum Teil ge-
_tielten, lappigen, meist weichen Knotehen, ganz besonders
am Stamm: an Brust und Bauch, weniger an Riicken und
\rmen; eine fast pfinumen_m'nfio Wucherung sitzt an der
linken Brustseite unterhalb des Schliigselbeins, flach
lappig, weich gerdtet.

Darauf Exstirpation eines groferen Hautknotens
am rechten Vorderarm an der Beugeseite nahe dem Hand
selenk (Dr. Besen). Mikroskopisch: Neurofibrom.”

Bald Nachuntersuchung.

Rontgenbefund: 1. Brustkorb, mehrere Auf-
nahmen bei verschiedenen Richtungen. In der Hohe des
7., 8 und 9. Rrustwirbelkarpers findet sich an der rech-
ten Seite hinten im Winkel zwischen den Rippen und
Wirbelkérpern eine kleinapfelgrole, regelmifige gerundete
(mehr als halbkugelige) Masse (maBig dunkel, kalklos-
homogen orscheinend), bei den Atmungsbhewegungen des
Brustkorbes keine Verschiebungen hier. In den Lungen
Zeichen von leichtem Katarch, Das Zwerchfell liegt

ergull. Herz und Aorta o. B. — Die Brustwirbelsiule zeigt sic
nach rechts (gegen die (eschwulst hin). Die ganze Wirbelsaule 1

wiilsten an den Kérpern, die Bandscheiben sind
allenthalben schmal. Drei untere Brustwirbel-
korper: T., 8, 9. gind in der Form etwas verindert:
g, ist im hinteren Teil etwas erniedrigt, 9. ebenso
aber in geringerem Cirade, 7. dagegen im hinteren
Teil etwas erhoht, dadurch leichte Ikyphotische
Kriammung: die 8. Rippe ist im hinteren Abschnitt
etwas gehoben, s0 dafB der 7. Zwischenrippenraum
hier versehmilert, der 8. dagegen verbreitert ist.
(Abb. 11, 12, 13.)

2. Kopf. Seitliche Aufnahme. Der Schadel ist
siemlich stark allgemein gleichmafig vergrofert, der
Sehidelknochen diinn, die Venenfurchen verbreitert.
keine verstarkten fingerférmigen Abdriicke; am
Tirkensattel sind die Winde sehr dinn. Die Go-
sichtshohlen sind normal oroff und Iufthaltig; die
Kiefer grﬁ[’ntenteils zahnlos, auch die Alveolarfort-
siitze fehlend, nur die Schneide- und Bckzihne im
Ober- und Unterkiefer zum Teil erhalten, der Unter-
kiefer ragt etwas hervor. Oberste Halswirbel 0. B.

Diagnose: L. Intrathorakales, und zwar
posteriores retroplenrales Neurofibrom, begleitende
Wirbelverinderungen, 2, allgemeine porotische Atro-
phie des Skeletts, den Kopf inbegriffen, 3. chro-
nische Hirndrucksteigerung, Hydrozephalus.

Fall 7. Ciacilie D. ..., 20 Jahrealt. Klinik
Prof. Chvostek, 19. 11. 1929, TUntersucher Ass. Dr.
Schultze.

Vorgeschichte: Bisher bis auf leichte Fir-

Abb, 13. Fall 6. Seitenaufnahme.

heiderseits normal, ist frei beweglich, kein Plenra-

h leicht skoliotisch verbogen, mit, Konvexitit

st porot isch-atrophisch, hie und da mit Rand-

Abh. 14. Fall T. Vorderbild.

kiltungskrankheiten immer gesund. Seib einem Jahre ab und zu stechende Schmerzen im Ritcken. Vor einer Woche

fieberhafte Erkrankung, Temperatur bis 380, kein Sehiittelfrost;

bald Besserung; jedoch hellender Husten, Ze-

ringer schleimiger Auswurf, Wa. R. negativ. Menarche im 14 Lebengjahr, Menses stets normal (Familie gesund).

Kienbtck u. Rosler, Neurofibromatose

3
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Befund: MittelgroB, sehr schlank gebaut, ziemlich gut geniihrt, ab und zu Husten.
wirbelsénle ist auffallend gerade gestreckt, druckschmerzhaft, An der rechten Seite hinten oben findet
abnormer Dimpfungsbezirk, bis zum 3. Brustwirbel abwiirts reichend. ferner unten eine zweite sehr breite
fungszone; abgeschwiichtes bronchiales Atmen. Bauchorgane o. B.

Diagnose: ,,Pneumonie, Pleuraexsudat. Verdacht auf Tuberkuloge.*

Réntgenbefund: , Uber faustgroBer Tumor im Brust korb rechts oben hinten, groBes Exsudat an dieser
Seite unten; beim Schlucken und Husten hebt sich der Tumor nicht; beim Atmen riickt das Herz stark nach der
kranken Seite. Die benachbarten Wirbel sind leicht eingedriickt.” (Abb. 14.)

Diagnose: ,.Intrathorakischer Tumor, maglicherweise Neurofibrom, Plenraexsudat,

Punktion: Sehr stark blutige Fliissigkeit (himorrhagisches Exsudat).

Bald darauf Nachuntersuchung (Kienbock),

Haut: Uber dem rechten Schulterblatt, und zwar der Fossa supraspinata, sitzt ein sehr groBer, linglicher
Pigmentfleck, lichtbraun, an den Réandern sich fleckig auflisend mit zungenformigem Fortsatz abwiirts, An der
Brust finden sich in demselben Niveau — unterhalb des Sehliisselbeins — zwei kleine erhabene Pigmentmiiler,
Die Haut ist im Niveau der intrathorakalen Geschwulst und des Muttermals rinesum hyperiisthetisch. (Schon
im 6. Lebensjahr wurde ein brauner Fleck an doer rechten Schulter bemerkt,)

Réntgenbefund wie friiher. Diagnose: ,,Neurofibrom.

3 Monate spater. Gute Erholung. Réntgenbefund: Der Tumor wie friiher, der PleuracrguB geschwunden.

(6. VI. 1929. Demonstration, Gesellschaft fiir Innere Medizin durch Dr. Schultze,)

Die obere Brist-
sich ein
: |>."itrzp.

Fall 8. Johann H, . . » 28 Jahre alt. Poliklinik 30. X. 1029,
Vorgeschichte: Viele Kinderkrankheiten mitgemacht, im iibrigen stets vesund und kraftig gewesen.
In der Schule normal gelernt. Mit 18 Jahren Beginn von Athletik, namentlich Ringen,

Vor 4 Jahren erste genane
irztliche Untersuchung als Sportmitglied, keine Beschwerden,

tontgenbefund (B 6sler): GroBe Geschwulst
in der linken Brusthilfte oben hinten. Seit 1 Jahr
beim Laufen, Stiegensteigen Atembeschwerden, da-
her Sport aufgegeben,

Befund. Athletischer Mann, mittelgrof,
174 em; 100 kg, nicht blaB. Haut. An der Brust
iiber dem linken Pektoralismuskel mehrere Quer-
finger nach auBen oben, ein etwa 6 cm breiter
rundlicher zerfranster pigmentloser Fleck, darin
exzentrisch ein linsengrofer, erhabener Pigment-
herd. An der Haut des Hodensackes an der Vorder-
seite ein ziemlich groBer, im wesentlichen pigment-
loser Fleck, darin mehrere, iiber lingengroBe, ver-
schwommene dunkle Herde,

Brust- und Bauchorgane o. B., auch am
Brustkorb keine abnorme Dampfung,

Réntgenbefund (Kienbock und Résle r):
Brustkorb: Die Wirbelsiule ist nicht verkriimmt,
der Brustkorb symmetrisch. Rechtes Lungengebiet
0. B. Linkes Lungengebiet, Hoch oben, ent-
sprechend dem vorderen 1. Tnterkostalraum und
den beiden anstoBenden Rippenteilen, zeigt sich
eine apfelgroBe, rundliche Geschwulst, dem Media-
stinum anscheinend breit aufsitzend, hinten liegend,

die latero-kaudale Kontur ist gleichmiBig flach ge-

rundet und scharf — glatte Oberfliche, die obere Grenze ist etwas unscharf: die Lungenspitze ist minder luft-
haltig. Die Aortenkuppe ist im ( teschwulstgebiet zentral erkennbar. Leichte inspiratorische Hebung der Ge-
schwulst mit der vorderen Brustwand, keine Husten- und S{:hlnckh(rhung, keine Pulsationen, Die Lungen sind
im iibrigen normal. Schilddriise, Aorta, Herz o, B. (Abb. 15).

Diagnose: ,,Neurofibrom. — Die Geschwulst ist seit 4 Jahren nicht merklich gew

Abb. 15. Fall 8. Vorderbild,

achsen,

Fall 9. Johann P. ... 73 Jahre alt. Poliklinik 6. XTI 1927,

Vorgeschichte: Wiederholt Bronchitis. Seit einem halben Jahre Schmerzen im Epigastrium. Seit
1 Jahre Harnbeschwerden, Zuletzt Magen- und Darmbeschwerden, Abmagerung.

Befund: Gut geniihrt. Kopf, Hals, Augen normal. MaBige Verbiegung der Wirbelsiiule; geringe Kyphose
im oberen, Linksskoliose im unteren Brustteil. Die rechte Thoraxhalfte ist etwas weiter als die linke.

Haut. Multiple Herde. Im Nacken 4 hanfkorn. bis erbsengrofle, gestielt aufsitzende, weiche Knotchen;
iiber dem linken M, trapezing zwei kleine pigmentierte, etwas erha bene Herde; ferner am R umpf mehrere kleine
Warzen, besonders in der linken und rechten Achselgegend ; am rechten 1n terarm radial ein subkutaner verschieh-
licher haselnuBgrofBer Knoten 5 ein kleines Knotchen in der linken Ellenbenge; in der Haut des linken oberen Bauch-
anteiles mehrere gruppierte, subkutane, verschiebliche Knétchen; kleine Herde auch in der rechten Leistengegend
und am rechten Oberschenkel hinten,
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er rechten Hilfte, und zwar etwa von 5. D.W. abwirts reichend, ein Gebiet
nze 114, Handbreite iiber der lufthaltigen Basis, das Atemgerdusch fehlt.
Vorne findet sich an derselben Seite von der 4. Rippe abwirts
Herz: Reine Téne, die

Brustkorb: Am Riicken an d
von intensiver Dampfung; die untere Gre
pas Zwerchfell ist hier weniger verschieblich.
pampfung, nach der Seite bis zur vorderen Axillarlinie abgeschwichtes Atemgerdusch.
Dampfung geht rechts in das beschriebene Dampfungsfeld iber.

Abb. 16 und 17. Fall 9. Vorder- und Seitenbild.

Bauch: Unterer Leberrand drei Querfinger unter dem Rippenbogen, druckempfindlich. Tm Stuhl nach

fleischloser Kost Blut.
Nenrologischer Befund o. B.
Diagnose unsicher.
Rontgenbefund (Rosler): 1. Brustorgane: Thoraxskelett in der rechten und linken Hilfte symmetrisch,
Kyphose im oberen Brustteil. An der rechten Seite findet sich eine Geschwulst von iiber Kindskopfgrofe: der

Abh. 18 und 19. Fall 10. Vorder- und Seitenbild.

obere Rand liegt in der Hohe der Knochenknorpelgrenze der 3. Rippe;
ist betric
auch hier nicht an.

pulsatorischen Erscheinungen.
fellhilfte steht etwa 114 Fingerbreite tiefer als die linke; keine respiratorische Seitenverschiebung des Me

Speisershre verliuft von oberhalb des Herzens an im Bogen schrig nach links vorne, ist nicht weiter
S
8

der seitliche Abstand von der Thoraxwand

htlich. Bei seitlicher Durchleuchtung zeigt sich die Geschwulst mehr hinten, liegt aber der Brustwand
Die Geschwulstoberfliche erscheint lateral und oben fast regelmiflig konvex, glatt, keine
g ! g

Respiratorisch finden mit dem Zwerchfell kleine Bewegungen statt. Die Zwerch-
diastinums.

verengt,
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Tabeltavische Ubersicht

1.5 mit Operations- und anatomischem

Beschwerden Klinischer Befund
Nr.  Patient Allgemein- Nerven- Brost-
Daver Art zastand Haut system organe
1 30w, 15 Jalw Atemnot, sehwiichlich, multinle 0 Atemnot.
Fieber blafl Herdd Dimptuny
2 5+ m. 2 Jahre Atemnot, ot michrere 0 Atemnot,
Sehimerzen Herde Dimpfung
(Trommel-
sehlegel-
finger)
3 16w, 3 Wochen Atemnot, ot anscheinend Homer S0 am Ditmpfune
Todesangst, 0 linken Auwe
Schmerzen
4 33 w5 Jabre Schmerzen wnt multiple B Diimpfung
Hemle
5 27w, seit Sehmerzen wut 0 il Ditmpfung
17 Jahren
[ 465 m, cinige Sehmerzen mager. mehrere miirrisch, Kopf- keine
Monate (HAYEN Herde schmerzen, Pa- Diampfung
dltlich raparese
7 200w, ¥ Jahr Schmerzen, unt an der Brust 1. am 0 Ditmptutis
Ficher ticken im Ge-
schwulstniveau
\ mehrvere  Herde
3 0 20m 1 dahr  Atembeschwerden athle- an der Brust im 0 keine
tisch Geschwulstniveau Biimpfung
1 mehrere Herde
} 9 73 m. 15 Jabr o Schmerzen i Ober- ut multiple 0 Damplung
1 bauch, Appetitlo- Herde
: H sigkeit,  Abmage-
TNy
10 S0 4 Jahr  Schmerzen, |, Gal- out wultiphe: 0 keine
lensteinkoliken® Herde Dimpfune
It 30 m. einige Sehmerzen, aut, multiple Prose des Hne Dimptuny
Monate kurzatmig heiser Herde ken Auvgenlids
Husten

lebhafte Peristaltik, zahleiche spastische Finziehungen, oft wandernd, Die Lungen sind mifiy emplivsematis
gebliht, zentral mcehreve kleine kalkdichte Herde, Das Herz ist fast quergelieert. miildie links verbreitert : die
Aorta ist elongiert, erscheint etwas zu dunkel (Abb. 16, 17).

2. Bauchorgane: Magen, Duodenum o, B.

Diagnose:  Multiple Neurofibromatose Recklinghausen, kutane und subkutane Herde, crofie intrathorkale
Geschwlst.

Verlauf: 114 Jahre spiter Tod an Herzsehwiche, Odem der Beine, -+ Keine Sektion.

Fall 10, Kathavina F. ... 50 Jalire alt.  Polikiinik 25. 1N, 1925,

Vorgeschichte: (Bei Vater und Mutter in der Haut multiple groBe Muttermale. Patientin isf verheiratef ;
@ Kinder, 5 Iebhen, sind gesund, zum Teil dihnliche Hautverinderungen.)
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Rintoenbelund der

Nitz,
Hntere mittlere
2 Tiefe
utiten
Nagittal-
dureh-
nesser
ohen hinten
mittl latersl  an
Brustwand
unten hinten
Hilus hinten
oben hinten
ohen hinten
untere hinten
Halfte
unten mittl
vor oben hinten

bis uniten

Neit 4 Jahren anfallsweise Schmerzen, .

tippenbogen sichend.

Brustteiles,

weiter anten in der Hohe des Darmbeinkammes: zahlreiche gang
kleiner pigmentiorter Herd s an der Tnnenseife des rechten Obersehen

Knoten (seit Geburt).

Jrustorganie

Plenra-
erauly

"

Augen o, B,

Skelett

Rippen ausein-
andergedriingt
ortlich 0
{ Kleinwuchs)

benachbarte
Wirbel veran-
dert (Sanduhe-
form  der Ge-

schwulat)
henachbarte
Wirbel  verin-
dert (Sanduhr-
form} Skelett

schiank

1

irtlich 0, Wir-
belsidule efwas
verbogen

artlich 0,
schlank

Befund: MitteleroBe Fran, gesund ausschend, Muskulatur und Fert uat.
Nase und Mund reehts etwas boher stehend.

GroBe Zahndefekte.

Bemerkungen

3 Monate spiiter lostik-

Tod. Sektion:

Kindskopferofier Tumor
rechts am Herzen

kuny,

Operation: Uher kinds-
kopfaroffer Tumaor zwi-
schen Lungenlappen fast
2 kg {dann euter Verlaof
aber 1 dahr nach Opera-
tion Tod)
Operation:  Manns=faust-
srofle, intrapleurale Ge-
sehwulst (guter Verlauf)
Operation {yuter Verlaut)

4 Jahre spdter Operation:

Sehr grofier retvoplenraler

Tumor in Yerbindung mit
Wirbellanal {12 Jahre
spiter kein Rezidiv)
Exzision von Hautkno-
ren. mikroskop, Neuro-
fibrom

Punktion des  lixsudats
(nwehrvere Monate spiiter

kein Rezidiv)

Nvort

Jahre spitter Hevz-
sehwiche,  Tod,  keine
Nektion}

(in der Familic mnltiple
SMuttermate)y
{9 oahre spiater anver-
indert)

Haut: In der finken Pektoralisgeaend cin kleiner weteher roticher Knoten (<eit Geburt): i stirker pi
menticrtes gelapptes Kngtehen hinten witer dem Tinken Nehmtierblatt, cine etwas urife
kieine Himangionwe am Stamm.

v westielte Gesehwals

Diagnose

mikroskop.
Nearofibrom

mikroskop.
Neurofibrom

mikroskoyp.
Neurofibrom

mikroskop.
Neurotibrom
mikroskop.
Ganglioneurom

ontgen
Neurofibrom

Rontgen
Neurofibrom

ontuen
Neurofibrom

Rontuen
Neurofibrom

Rantgen
Neurofibrom
Yomtgen
Neurofihrom od.
Ganglioneurom

Callensteinkaliken™, seit 4 Wochien rechts gitetelfirmig gegen den

Leivhte Gesichtsasymmetrie,
MiBige Kyphose des oberen

Am Bauch ein

kels ein etwas crivBer vorspringender derber
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Brust- und Bauchorgane o, B.

Rintgenbefund (Dr. K. Weill): Thorax: In der rechten Brusthilfte findet sich
rundliche Geschwulst, zu unterst liegend. dem Zwerchfell breit aufsitzend, nicht weit vom Herzen, nach oben zu
eine gleichméfBige flache, kuppelartivze Wilbung, Der Tumor liegt in mittlerer Tiefe. Kein respiratiorsches Medi-
astinalwandern. Die Lungen im iibrigen, ferner Herz und GefiBe o. B. Skelett o. B. (Abb. 18, 19).

Diagnose: ,,Neurofibrom.*

eine fast faustorofe

Fall 11. Anton Sz. ..., geboren 4, VI. 1887. Elisabeth-Spital 15. X. 1917. 30 Jahre alt.

Vorgesehichte: Vom 12.—18, Lebensjahr mehrmals wiederkehrende Celenksschwellungen, Fieber.
Vor einigen Monaten im Krieg an Darm- und Lungenkatarrhen erkrankt. Brustschmerzen, etwas Husten, Kurz-
atmigkeit, Heiserkeit, kein Auswurf,

Abb. 20 und 21. Fall 11. Vorder- und Seitenbild. ‘

Befund: Grofles Dimpfungsgebiet hinten iiber der linken Lunge, abgeschwiichtes Atmunoseeriusch, zu ‘
unterst heller Schall,

Diagnose: ,,Tuberkulise Lungenerkrankung.®

tontgenuntersuchung: Am Brustkorb findet gich an der linken Seite eine sehr groBe, gleichmiBic
rundliche, ovale, scharf abgegrenzto Geschwulst weit hinten liegend, mit dem Mediastinum anscheinend enge
zusammenhingeend,

Diagnose zwischen ,,Geschwulst, speziell Dermoidzyste und abgesacktem paravertebralem Abszef*
schwankend.

Zu wiederholten Spitalsuntersuchungen, die Diagnosen schwankten dhnlich.

19. Oktober 1926. 39 Jahre alt. (Herzstation.) Beschwerden wie friiher, beim Stiegensteigen und
Lastentragen Atemnot, kein Herzklopfen; kann im Bett nicht auf der linken Seite liegen, sonst Atembeschwerden.,

Befund: Mittelgrofl, schlank, ziemlich mager. Ptose des linken Augenlides (seit Geburt), die Pupillen

0. B. Hirnnerven o. B. — Haut: An mehreren Stellen kleine pigmentierte Warzen, z. B. vorne im Gebiet des
rechten Rippenbogens, ferner in der linken Ellbogengegend, im Nacken und Gesicht. — Die linke Brustseite ist

etwi

s stiirker gewolbt, Uber der rechten Lunge normaler Schall; iiber der linken in der Oberschliisselbeingrube
| Damptung, am Riicken ist an dieser Stelle ein erofjer Diampfungsbezirk (hier die Konsistenz vermehrt), von oben
nach unten reichend bis zum 8. Brustwirbeldorn, von medial nach lateral bis zur hinteren Axillarlinie. Links
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vorne rauhes, fast bronchiales Atmungsgeriusel, buks hinten fehlt das Mmungsgeriinsch. Herz o, B Der linke

adialpuls st kleiner, ist minder wut fuhlbar.

Wi R. negativ.

Rinteenbefund (Roster): Brustkorb: In der linken Brusthilfte zeiut sich eine iber kopfaroBe langlich-
ovale Geschwuwlst, vom Lungenspitzengebiet weit nach abwirts bix nahe an das Zwerchfell reichend, die nach
lateral unten und vorne zerichtete Oberflache ist aleichmiBig konvex, dlatt; keine pulsatorischen Krscheinungen;
hei der Einatmung leichte Hebung mit den hinteren Rippenteilen. Tas erz nicht verandert, die Speiserohre
in wroBer Linge ein wenig bogig nach rechts verschoben,  Das ithrige linke Lungengebict vormal.  Die rechte

Lunge gesund.  Das Zwerchfell steht beiderseits tief. die Bewegungen normal. = An der linken Seite, und zwar
it eberen Gebict der Geschwulst ist die 5. Rippe im dogsalen Tedl in mehreren Zentimetern Linge etwax gehoben.
wie seknickt, auch verdimnt und porotisch (Abb. 20, 21).

Dingnose: . Intrathorakales, retroplewrales Neurofibrom oder Ganglioneurom.”

Bemerkungen,  Dureh 9 Jabre ist der Zustand im wesentlichen derselbe geblichen, die Geschwulst
nivht gewachsen, kein PleuraerguB aufgetreten.

KADITEL VL
Sarkomfrage

1. Lrsachen der lrrtiimer

Wir sind der Meinung, dafl hei den von den Autoren bei der Dingnosenstellung alx . Sarkom™
bezeichneten Fillen — sowohl mit pevipheren als auch zentralen Tumoren — diese Diagnose meistens
nicht zu Recht besteht. Die Ursachen fiir diese Fehlmeinungen sind mannigfach.

Mikroskopische Befunde, Kin Teil der Falle stammt aus einer Zeit, in der die histologische
Kenntnis der Neurofibrome und Ganglioneurome noch kaum hekannt oder wenigstens nicht ge-
niigend verbreitel war: manchmal wind auch die notwendigen differenzicrenden Férbungen nicht
vorgenommen worden. s ist ein atch von Anatomen anerkannter Grundsatz, dall die Malignitits-
dingnose schr hiufig auf Grund eines Kleinen untersuehten Gewebsstiickes nicht zu entscheiden ist.
Die Diagnose ,,Sarkom® wird hekanntlich besonders dann gestellt, wenn die Zahl der Zellen iiber
das fibrillire Bindegowebe sehr iiberwiegt : dann ist eine erkennbare Binwucherung der Geschwulst
in die GofiBe beweisend. Aullerdem kénnen in der Nithe von durehaus benignen Tumoren hier und
da kleinzellige Infiltrate vorkommen, die durch Polymorphic der Kerne und anbundanten Kern-
reichtum leicht irrefithren. Tn den von uns herangezogenen Fillen sind aber die histologischen
Befunde nicht so genau beschrieben, dall auch auf alle Punkte Ritcksieht genommen worden wiire.

Beériel, Weetheimer, Branche, Devie, Viret 1923 deuten v B. in Abb. 16 den Befund makroskopisch
und mikroskopiseh als ,Sarkom™, es handelt -h aber, wie wirschen  um (ypisehe NP omit Palirsadenanordnung

der Zellen. — Ferner Fall mit Abb. 10: ahriger Mann, Parvaplegic, Tod. Am Riwckenmark und Wurzeln zeig
sich makroskopiseh cine {ypische dhrenformige Anordoung von N.F.-Tumoren: mikroskopiseh wird von L.ciner
sarkomatésen Binwucherung™ geschrieben. - in Wirklichkeit sind es einfach benachbarte entzimmdliche Zell-

anhanfungen.

Makroskopische Befunde: Ex wird zuweilen der Anschein der Heterologie nnd besonders
der cigentlichen Malignitit in mehrfacher Weise erzeugt: o) Zuniichst durch die nach drtlicher
Operation zu beobachtende schnelle Rezidive in der Nachbarsehatt. b) durch értliche Multiplizitét,
wobei die (teschwiilste in verschiedensten Schichten und Geweben sitzen. «) Vorhandensein einer
Serie von Ceschwiilsten an den Extremitiiten proximal sich hinziehend his zum Zentralnerven-
system, eine zentral fortschreitende Wucherung™, ) durch Ubergreiten auf die Nachbarschaft,
¢) und f) dureh innerce Erweichung (Zystenbildung und Blutung). obertlichliche Auflockeriing,
Exsudathildung (besonders an intrathorakalen Tumoren) und Ulzeration bei Gesehwiilsten der
Hautoberfliche.

Za a -d: Metastasicrung.

Die Neurofibromatose zeigt als Systemerkrankung nicht selten multiple, teils nahe heieinander
licgende (regioniire). teils im Korper weit verstreute Tumorbildimgen.  Sehr hintig findet sich die

Kombination eines cinzelnen grofien Tumors mit sahlreichen Kleinen und kleinsten,  Viele kleine
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Geschwillste kémnen auch mnerhalb parenchymatiser Organe liegen (Leber, Milz, Lunge). Beispiel;
Schuster: 28jdhriger Mann. N.F. Sektion: Auch in der Leber Wucherungen, von Schwannset
Zellen ansgehend. Die kleinen (eschwillste erscheinen zundchst als

en
Metastasen™ der ganzen

Geschwulst,

Zu e und f: Frweichung, Exsudatbildung, Ulzeration.

Eine tvpisch sich wiederholende Annahnie findet sich bei peripheren. namentlich exulzericorion
N.F.-Tumoren: Meizt sind es groflere Tumoren mit Zivkulationsstirung in der Haut und regres.
sxiven Prozessen im Innern.

Dic exulzericrten Tumoren haben leicht hegreiflicherweise keine Heilungstendenz. |y,
vielen derartigen Fallen wurden Operationen ausgefithrt, teils wegen spontaner Exulzeratiog
teils wegen bet)

Litlicher Schmerzhaftigkeit, teils wegen der Verunstaltung des Ahschnittes ol
der Behinderung bei Bewegungen. Sehr haufig kommt ex nun — mit verschieden langen Intervall

zit Rezidiven. Diese nitigen den Chirurgen -— vor allem wegen Schmerzhaftigkeit — zu erneuten
Eingritfen. so dal} es z. B. Lei Extremitiatentumoren zu wiederholt zentralwirts fortschreitenden
Amputationen kommt. Die Twmoren haben damit aber in Wirklichkeit nur cine lokale Malignitit
gereigt. I ciner Reihe solcher obduzierter Fille findet sich nun auch noch die Angabe. dali diese
Tumoren metastasiert hittten. Dafiir gilt — wie schon frither erwithnt — da® nicht erkannt wurde,
dall die Tumoren von vornherein im Organismus multipel gewachsen oder wenigstens multipel
angelegt gewesen, also mit dem Primdartumor als koordiniert aufzufassen sind.  Allerdings kommen

die multiplen Geschwiilste manchmal erst spater - nach Operation an grollen oder exulzerierten
Tumoren zum Vorsehein. Auch in solechen Fillen sind meist die makroskopischen und mikro-

skopischen Befunde bei der Operation, hiufig auch die Sektion @iberhaupt mangelhaft.

Allgemeine und spezielle Symprome. Von Symptomen ist die Pleuritis cinerseits,
die o hiufige Paraplegic andererseits als Beweis titr die Malignitit herangezogen wordeu - -
beides ganz mit Unrecht

Kachexie kommt verhiltnismiaBiy hiufig bei N.F. vor, doch kann dieser Befund nicht als
bewcisend bezeichnet werden, denn wir finden ihn bei Fillen histologisch bewiesener gutartiger
disseminierter Newrofibromatose. Fs handelt sich zum Teil um eine Wirkung der chronischen Se-
kretion der exulzerierten Geschwiilste der Haut oder von intrathorakalen Tumoren mit pleuralem
Ergull. Tn anderen Fillen ist das chromaffine System schwer erkrankt.

Andererseits erseheint ex uns auftillig, dafl bei einer Reihe von Fillen mit s0g. sarkomatoser

Umwandlung lange Zeit hindurch kliniseh relatives Wohlbefinden bestand.

Nur ausnahmsweise kommt ein Zusammentreffen der NF.mit echter Sarkombildung vor.

Beispicle: Axehner 19250, Gesehwulst des rechten Oherschenkels.” Operation: Weichteilsarkom. 1 .Jahr
spater Tod, Sektion (Nternbe Sarkom des O ilei, Metastasen in Rippen, Wirbelsiule. Brustbein, Lunger.
Pleura, Niere, Nebennicre, Schilddrise. Ausgedehnte NI, der Nerven. Mikroskopisch: Multiple Neurotibromatose
und Spindelzeilensarkom dex Darmbeines.

Auch Zucarelli und Caudiére, Adrian (Fall 11), Antoni.

Ferner gibt es cchte, primire, mald

une Nervensarkome, sie setzen Metastasen (s, weiter oben),

Wie verschicden die Beurteilung ist, welche die ganze Frage der Malignitat von seiten einer Reihe
von Autoren erfaliren hat, geht am hesten aus folgenden, zum Teil wortlichen Zitaten hervor.

Warren 1848: Es kommt bei Nervengeschwiilsten TUlzeration und Malignitat vor.

Rokitansky 1853: Die Nevrome sind Geschwiilste, durch Standort und mancherlei besondere Iigen-
sehaften aus iehnet,. Das Nevrom macht haufig. aber nicht immer schmerzhatte Beschwerden, . . . so werden
selbst bei manchen Fillen von allgemein verbreitetem Nevreom (eigene Beobachtany: durch die Geschwiilste
keine derartigen Erscheinungen veranlaBt.

Virchow 1863: Die Geschwiilste erwecken zuniichst die Vorstellung, es handle sieh um Sarkome, nament-
lich wenn man abersielit, daf sic mit Nervenfasern zusammenhéngen. Es wird der Anschein der Heterologic und
cigentlichen Malignitiit in dreifacher Weise erzeugt: 1. Schwere Rezidive in der Nachbarschaft nach QOperation.
2. Oriliche Multiplizitit, 3. Fahigkeit der CGeschwulst, sich diber die Oberflache der Haut vorzuwdlben, mit der-
selben zu verwachsen und an der Haut eine Tlzeration zu erzeugen. Die Oberflichen schen zundichst sarkomatosen
und fungésen Geschwiiren schr dhnlich — aber nur, wenn man die Geschwulst ausschilt, ohne dic vorhandenen
Nevvenfasern zn beriicksichtigen,

Rrause [887: Esist erstaunlich, wie gut die Nervenstinime eine so starke Zerfase
werden von Ges

Grarré I8
von dem der primé

ung und Durchdrungen-
hwulstmassen vertragen. ... Ks fehlen im allgemeinen nervése Storungen.

Das klinische Irankheitshild der sekundir malignen Neurome unterscheidet sich wesentlich
n Sarkome der Nerven, Mindestens in einem Achtel der Fille von Neurom erfahren die Ti-
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moren warkomatize Umw andlung. zeigen ¢inen Uheraang inein Nenres rkom. canz besonders bisartiy st die
pJephantiasis neuromatodes congenita. ‘

{roldmann IN ‘i ditrfen die naligne Degeneration nieht in ciner besondeyen Anderung des Ceschwulzt-
Charakters erhlicken: dic Ursachen sind vielmehr in Verinderungen des Gesamtoreanismus zu suchen.

Grawitz 1908: Neurome. Mikroskopizeher Befund: Huupthestandteil ist Bindegewebe. zum Teil sind
Jparkhaltige Nepvenfasern vorhandens aher auch zellreiche, unzweifelhaft <arkomatose Abschnitte. Fibroneurome
werden selten in hohem Alter angetroffen, well =i viel fr iher entstehen und inmalizne W weherung thergegangen
Lindls sie werden irrtimlicherweise cinfack als Lungensarkome Deschriehen.

Harbitz 1916: Man wird bei wrofien Tumoren an den Nervenstammen dure cin drttiches rasclies Wachs
Sam - Sarkombildung —— zu Operationen veranlaBt.

Garre 1015 Die Mebrzahl der wrolien Plevragesehwillxfe <ind wrspriinglich als Neurome wel Neuro-
+beome aufznfassen, die dann sekundir in Sarkome iberleiten. Klinischixtaberder maliene Charakter nichtbewiesei.

Sommerfeldt 19202 Die Malignitatsanuaben Lhinsichtlich mehrerer 4hmglhrm-ummf;\llv in der Lateratuy
ned nicht beweisend.

Sommer 1922: Eine Unmwandhumg von Nenrinom in Sarkow st nicht beobachtet,

Aschner 19252 Die Newrofibromatose sebt mweilen mit Sarkombildun cinher. Die Kombination jst eine
doppelte: L Degencration von Newrofibronien, 2. Kombination mit an anderen Stellen =it neden Rarkomen.

Heine 1927: Die Tumoren hussen o nane hen Fillen bei ungentigendem Studium eine savkomatose 1int-
artung annchmen; namenthich wirden die hixtologischen Bitder - ohne Kenntuis der iibrigen Verinderungen
Fiir sich allein betrachtet — ven den meisten Untersuchern als aarkomatas betmehtet werden. Doch =ind die
Tumoren {meist) scharf begrenzt. von ciner Kapsel umgeben und auBerdem verschieblich — Gesichtgpunkie.
die beziiglich der tzut- oder Bosartigkeit schwerer in die Wawschale fallen miibten als etwa dic mikroskopischen
Bilder. Die Zellen selbst zeiven - Auberlich befrachtet keineswens immer den Ausweis ihrer Gut- oder Bos-
artigkeit vor.

9, Kasuistik der Fiille, dic von den Autoren als Sarkom gefithet wurden. unseres Erachtens aber
groBtenteils anders gedeutet, mindestens als unsicher bezeichnet werden miissen
A Tumoren der Gliedmafen und dalferen Teile dex Rumpfes
Tin Tumor wird wegen der Grille, des raschen Wachstums oder Ulzeration operiert: os tritt
lokal ein Rezidiv ein und so kann es zu wicderholten, verstiimmelnden Operationen kommen.
flin Teil mit (1), ein anderer ohne (2) Sektionshetunde: letztere (a) mit, (b) ohne mi
Befund.

sroxkopischen

1. Grappe
1. Beispiele.
Volkmann (Blasius) 1857: 19 jahrige I'rau. Tamor am linken Zeigefinger. stavk w achsend, Exulzeration.
Operation: Fxstirpation.  Die Geschwulst geht vom Medianus aus. Vikroskopisch: Rund- und Spindelzellen-

carkom.” — - Rezidiv. 2. Operation: Oberarmampntation. - - Reziciv. 3. Operation: Exartikulation. - Nach
cinem Jahr Rezidiv. Tod. Sektion: Neuromatése Degeneration lings des Plexus . . . bis zum Riickenmark ve ichend.
Arnozan I3 tojihrige Frau. Elephantiasis der rechten Halsseite. Operation: Rezidiv, - 11 Jabve

spiter Krscheinungen von Riickenmarkskompression mit Tiermissionen. Naeh weiteren 6 Jalen v ches Wachstm
der Halsgeschwulst.  Darin sind umschriebene Neurome Gasthar, Tod. Sektion: Der Halstumor ist ein L Neuro-
sarkom™, zum Teil vercitert, Die Halewirhel sind von Geschwulstmssen durehwachsen, mit Zusammendriickung
des Ritckenmarks.
Seheven 1896: 24jdhriger Maun. Ausgedehnte Hautveranderungen. am linken Bllhogsen ein grefer
Tamor. Operation: Tumor mit dem D Frszikubires Spindelzelien-
srkom. — Rezidiv. 2. Operation.  Spiter 3. Operation: Hobe Amputation. Mikroskopisels L Spindelzellen-
sarkom.” An den Nerven Fibromatose. t. Operation an der Sehulter, Tod, Sektion: Ausgedebnte NI
anderungen im Gebiete des Vagug, Sympathikos und der peripheren Nenve Nekundar malienes Neweom
Adrian 1901: Fall 6. 31jahriger Mann. Ausgedehnte N7 der Hant, Tumor am rechten Oberschenkel.
igion. 21 Jahre spiter Pod.  Sektion (Recklinghausen): Multiple Tumoren ap peripheren Nerven. im
Bauch, im Gehirn, Zabheiche Hautkuoten, Sarkome. - - Fall L4 jihrize Fra, Sektion (Recklinghansen):
Multiple Geschwitlste ai Haut und Nervenstammen. . arkome des Rektum.™

Heine 1927: 79jihrige Frau, Lappenclephantiasis ai Cesicht, Tomal operiert und rezidivierend. Tod.
Sektion: ... Lumbaltumor und andere Tumoren. maghichierneise Xarkome

Jrerner gehoren hicrher: Takaes 1879, Fischer 1831 Roxe TN86, Westphal Issi, Tiseholf und Tinmo-
fejeft 1804, Adrian 1901, Austin 1903, Potter und Meo Whortey 124,

2a) Beispiele:

Krause 1887: Vall 3. 23jahrige Mrau. Oler:
hang mit dem N. medianus. Mikroskopiseh s, Zystisches Spindel- und Rundzellensarkom. stellenweise Myson-
gewebe S, Die Rezidive bilden sich zentralwé
fortschreiten wiirde.”

medianus in Verbindung. Mikroskopisch:

rmtumor, Operation: Die Ges hiwulst steht im Zusammen-

5 big zum Rickenmark, als ob die Geschwulstbildung dahin
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Garré 1892: 31jihriger Mann, Ausgedehnte NUF. der Haut, Kuickehlentumor, auch an Nervenstinmg,
und Axilla, Operation : Amputation. Mikroskopisc indelzellensarkom, auch alveolar angeordnet ex Adenom.
gewebe mit kubischem FEpithel, also wahrscheinlich Teratom.”  Kachexie.

Brigidi 1894 64 jihriger Mann, Ausgedchnte Hautveranderungen, groBes Geschwiir der linken Crosiihra .
hdlfte.  Operation. Mikro skopisch: . Neurofibrome evtl, Endothelialsarkom,

Hockstra 1922: Fall 2. 14 hriger Knabe. GesiBtumor: . Fxulzeriertes Sarkom.™ Operation, - 2, JAE
2. Operation, — Neucrliches Rezidiy : Auftreten ansgedehnter N.F. dep Hant. Tumor am Ges
sarkom des N. ischiadicus.”* "Tod.

Khrmann 1921: Fal] 2 N.F.. ein Tumor mit dem unteren Brusthein in Zisammenhane, Teilweive §oy
stirpation. Mikroskopisch: wSpindelzellensarkon: mit sehr groflen Riesenzellen.

Bériel, Wertheimer, Branche, Devie, Virer 19 3: Fall 6. 39jahvicer Mann. Operation: [,
vertebraler Tumor von Ci—Dy. Mikroskopisch Polymorphzelliges Savkom.

Auch Hitcheock 1862, Kricge 1887, Krausc 1887 (Fille 1. 2), Cimmina 189, Hartmann N9,
Habermann 1898, Sekiguchi, Shigcki. Takeo Oje 1926,

2b) Beispicle:

Thilow 1889: Fall 2, 55jdlriger Maun,  Hauttumoren seit Geburt, zunehmeude Pigmentation, 1,
mannskopfgroBer Tumor in der linken Achselhshle.  Operation. — Reyidiv an der Skapula. Zunahme der Haut.
tumoren.  Allgemeinzustand gebessert.

Harbitz 1916; Fall 15, +jahrige Frau, Tumor am lnken Oberschenkel, Operation, — Dann wiederholr

Rezidive, Kachexie. .. Tod durch Ausbildung von Sarkom.” -— Anderer Fall: 85 jihriger Mann, Multipte Lipome
und N,F.»Hzmt\'er{inder'ml;en, wFibrom des Skrotums oder Neurofibrosavkom. Ulzerierender, infiltrativ w ach-
sender Tumor am Schenkel, .8 kom*.

Lestocquoy 1925. 51 jabrige Frau. Fortschreitende Kyphoskoliose, ausgedehnte Hautuervenyer.
dnderungen. Tumor am GesdB, am N, ischindious. Operation. — Rezidiv, 2, Operation Oberschenkelamputa-
tion, Kachexie.

Auch Fineotti 1896, Antoni 1920, Orzechowski und Novicki 1922,

B LSpindctecii,

2 Gruppe
Fiille mit ssMetastasen®; g fehlen jedoch geniigende Beweiso

Beispicle: Visclier 1881 27 jahriger Mann. Am linken Oberschenkel hinten ein maunnskopferofier Tumor.
Operation: Exstirpation, mit dem N. ischiadicus im Zusammenhang. Mikroskopisch: , Fibroma TRV XOSRTCO-
matosum.” -—— Rezidiv, "Tod. Sektion: Spindelfsrmive Auftreibung des N. ischiadicus und der Kauda. »Meta-
stasen in den Lungen (Dariiber ist aber nichts Naheres angegehen.)

Rose 1836: 27 jihriger Mann., Ausgedelinte Haut\'vl'éin(lerungcn. Mannskopfgrofier Tumor in der Gegend
des linken Gesafies; N. ischiadicus. —— Operation, Mikroskopisch: , Fibroma myxosarcomatosum.” — Rezidiy,
Tod, Sektion: Multiple Tumoren am Nervensystem, ferner in den Lungen, an der Aorta. (Als Metastasen anf-
wefaBt; die Angaben sind k irz und ungenau.)

Westphal 1887; ; abrige Frau. Seit Kindheit ausgedehnte Haut- und Nervenveranderungen.  Fine
mannskopfaroBe Kniekchlengeschwulst, Diagnose: Sarkom. Operation: Exartikulation, Mikroskopisch WNpin-
delzellensarkom,* Tod. Sektion: Weit ausgedcehnte Nervenveranderungen am Phrenikas, Vagus, Sympathikus;
ferner scharf abgegrenzte, bis hasclnuBgroBe Tumoren subpleural und im rechten Lungengewebe, letztore als
Metastasen aufgefaBt, Mikroskopisch: Bau wie am Tumor in der Kunickehle,

Adrian 1901: Fa) 2. Fraw. Multiple NP, Hinterhauptstumor., Sektion : Multiple Neurofibrome der
Hant. Der Hinterhaupttumor mikroskopisch : »» Pibromyxosarkom., nMetastasen an Zwerchfell und Lunge,
(Kurze unvollstindige Angaben.)

Austin 1903; 46 wriger Mann, N.F. Schultertumor. »Spindelzellensarkom ™, der Knochen ist nekrotisch,
— Rezidiv. Kachexio. Tod. Sektion: Tumor vom Plexus brachialis ausgehend. An der Basis der rechten Lunge
und im rechten Zwerchfoll finden sich ,,Metastasen®. (Die anderen Organe normal.)

Hockstra 1922: Van 1. 47 jahriger Mann, HithnercigroBer Tumor am linken Oberschenkel. Operation:
. Sarkoneurofibrom. Rezidiv. 2, Operation ; Amputation des Unterschenkels, ~Sarkom,® |, Metastasen. ™
Tod. (Keine Sektion.)

Potter und Mc. Whorter 1929: 22jihriger Mann, N.F. Hinterhaupttumor.  Hier drei Operationen,
Zuerst mikrospkoisch : wFibrosarkom®, dann ,,Spindelzeﬂvnsuz'k(»m", Knochenzerstorung, Durchbruch bis sur
Dura. Tod. ‘Scktion: Durchbruch des Schidelknochens. wMetastasen an Pleura viscerali€, NP des N, ilio-
bypogastricus.* (Ungenaue Untersuchung,)

#. Gruppe
Kiinisch als Sarkom a uigefalte Fiille ; die Diagnose st jedoch aur Grund des Soktions-, des mikroskopischen Betundes
oder wegen der Art dos Verlaules unseroy Erachtens nicht zutretfond
Beispiele Modrzejewski 1882 37 ige Frau, Ausgedehnte N.F. der Haut,  Tn der Schliisselbein.
gegend ein mannskopferofer Tumor, stark wachsend, wird als Sarkom aufgefaBt. Mxulzeration. Kachexie. Tod.
Sektion: Vereingolte Knatchen finden sich im Darmtrukt. Zahlreiche Nervengebicte sind verindert, Der grofie
Tamor mikroskopisch: Fibroma fusocellulave (also kein Sarkom).
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Tischoff und Timofejeff 1804: 42jihviger Mann, Seit CGeburt N.F. Knickehlengeschwulst. Operation,
Mikroskopisch: . Spindelzellensarkom. — Rezidiv KopfuroBes Sarkom. 2. Operation: Amputation des Ober-
schenkels. Tod. Sektion: Fast alle Nerven zeigen Nenrofibromatose.

Hartmann 1896: 48jahrige Frau: Hautverinderungen. Geschwulst in der Axilla. Schmerzen im Arm.
Operation.  Makroskopisch: . Fibrom, ™ Mikvoskopisch: | Faserzellensarkom.™ Spitter Heranwachsen neuer
Tumoren. Operation in der Schenkelbeuge wegen Tumor., Mikroskopisch: L Fibrosarkom, Spindelzellensarkom .
teine Nervenfasern, anch Kalkgehalt: . Uhergang eines Fibroms der Nerven in ein Sarkom™. Verlauf gut.

Habermann 1898: 23jabrige Frau. Rechtsseitiger GesdBtumor. Operation: Resektion. Miki sskopiscli:
LFibrosarkom in Spindelform — Spéter am rechten Arm Exstirpation eines Tumors, ., Neurom des N. ulnaris'.
Mikroskopisch: , Fibrosarkom.” — Nach 2 Jahren Exstirpation eines Tumors am N. oceipitalis.  Mikroskopisch:
. Beginnendes Fibrosarkom. Kachexie. Operation mehrerer verteilter Tumoren. Mikroskopisch: . Reine Newro-
fibrome.” Guter Verlauf. . Klinisch nur geringe Bosartickeit.

Campana 1901: Multiple N.F.  AuBerdem geschwiirige Hantsvphili
timlich als Beispicl von maligner Degeneration agefithrt.)

Bériel, Wertheimer, Branche, Devie, Viret 1928: Fall 2. {8 jahriger Mann.  Paraplegie.
pation am Hals. Mikroskopisch: (Fibromyxosarkom.” Tod. Scktion:
Palisadenanordnung der Zellen (NF.).

{Der Fall wird von Adrian irr-

stir-
Sandubrtumor. Mikroskopisch: Ty pische

B. Tumoren der Bauchhahle

Alle Falle mit Sektion,

Collins 1899: 23jahrige Frau. Bauchtumor, Paraplegie.  Tod. Sektion: Grofier Tumor mit Sandubr-
form.  Mikroskopisch: ..Rundzellensarkom.

Thomson 1900: 22 jihriger Mann. Ausgedehnte N F..Veranderungen. Coschwulst am Ellbogen. Operation.
Mikroskopisch; ., Spindelzellensarkom.” — Rezidiv. 2. Operation: Amputation. - Neuerlich Rezidiv. 3. Opera-
tion: Amputation im Schultergelenk. Kachexic. Tod. Sektion: Bauchtumor am Lumbalplexus von Kindskopf-
grie, Mikroskopisch: .,Spindelzellensarkom.” Die Wirbelsiule ist weich, infiltriert, morseh, Keine Metastasen.

Bencke 1801: 10jihriges Madehen,  Gesund aussehend, Gescehwulst im linken Oberbauch. Operation:
Sxstirpation.  MannskopfgroBer Tetroperitoncaler Tumor; im wesentlichen gutartig. Mikroskopisch: In den
Lymphdrisen ,sarkomatise Wucherungen, keine Nervenfasern®; . trotzdem besteht Ahnlichkeit mit Hanttumor®,
<Malignes Gangliom mit Metastasen.

Berner 1922: 475 jahriges Madchen. Addison. Tod. Sektion: Retroperitonealer Tumor, 13 ~ 10 3 8 om.,
Linke Nebenniere fohlt. Mikroskopisch: ,, Malignes Ganglioneurom.” Metastascn in die regioniirent Dritsen, (Der
itbrige Organismus frei.)

Capaldi 1927: Fall 1. 44jihrige Fran. Paraplegic. Diagnose: ,Sarkom der Wirbelsiaule oder Spondylitis
tuberculosa.” Tod,  Scktion: 1. Taubencigroer Tumor des Ganglion cervicale inferior, in den Wirbelkanal
cinwachsend. Ferner bohnengrofle Ceschwulst des rechten Ganglion cervicale I. N.I. und Kleinapfelgrofier Tumor
unter der linken Nchenniere, beide in Wirbelkanal cinwachsend, letzteres auch zwischen beiden unteren Rippen
eindringend, Kinzelne Maskelbiindel sind infiltriert und zugrunde gegangen. Mikroskopisch: . Maligne Sympathiko-
blastome,”  Keine Metastasen.

KAPITEL Vi
Zur Chirurgie

1. Bemerkungen

Die Indikation zur Operation erscheint vor allem gegeben zur Bescitigung lokaler Symptome
(Gehirn-Riickenmarkskompression, Trachealstenose, Bewegungshemmung, Geschwiirsbildung, hef-
tige Schmerzen usw.). Hierfiir kommen in Betracht die Lokalisation am Akustikus, im Ricken-
markskanal, am Hals und oberen Mediastinum (Becinflussung von Trachea, Osophagus und N.
. im Bauch und an der Peripherie. Da dic Neurofibromatose cine Systemerkrankung ist,
so0 erfalit der operative Eingriff nur einen kleinen Teil des erkrankten Cebictoes, (Beim Ganglio-
neurom verteilt es sich diesbeziiglich viel giinstiger.)

Angeblich kiénnen operative Eingriffe die Entwickhig der Krankheit fordern, schnelleres
Rezidivieren und raschere Entwicklung nach atypisch-maligner Richt ung erfolgen lassen (Harbitz).
Operierte Hautfibrome und gewéhnliche Elephantiasisformen rezidivieren aber nicht. s ist fiir
den Chirurgen wichtig, die Sanduhrform dieser Geschwiilste zu kennen (Guleke), denn er hat bei

recurrens),
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der Operation cines intraspinalen Pomors mit einem intrathorakalen Fortsatz zu rechnen

R Nienboek und H.

Loxsler

Hhiel

wgekehrt hat er, wenn er primitr einen intrathorakischen Tnmaor opericrt. an dessen Fortsetzng
in den Intraspinalkanal zu denken.

2

Kasuistik der intrathorakischen 1dlle

Ubersicht iiher die operativen Fille von intrathorakischen Tunoren baws interverichn o,
Geschwiilsten, =ofern sie mit intrathorakischen in Zusammenhang stehen.

(Hingichtlich der Operationen an peripheren Tumoren v

. dax Sarkomkapitet)

tn den foleenden Tabellen heifit ex Tod™, weun dieser Ausgang in Zusanunenhang mit der Operatio,

erfolal ist.

a) Sichergestellte Neuvofibrome

Jahr Autor Fall Nr, Alter Verlanf
1912 Mager Frw, -
1913 14 Berblingoer 0
1917 18 Gould 3 . Tad
1920 Palugyay 1 Tod
1920 Palogyay 2 Tod
1923 Erb 2
1924 Guleke Heilimg
1025 Dandy +lalle - e
1026 Borchardt 3 30 Tod
Nachtr. | Al -
Nachtr. 2 57 Tod
1926 27 Guleke S 29 Tod
Gaott 21, Tod
Denk 35 Heilunge
Heuer 2 (14) 3% Heilung
Rouffart 28 Tod
Laure 40 Tod
1930 Keller und
Callender 38 Heilung
1931 Walrel
(- unser Fall 2) ot Heilunyg
(+piter Tod)
1931 Canigiani
{~ unser Fall 4} 33 Heilunyg
1931 Kienbdek und
Rasler 3 46 Heilunyg
by Nichergestellte Ganglioneurome
Jahir Auntor I7all Nr. Alter Vertaut
1913 Martius Tod
1913 14 Kienhock
(- - unser Falt 5) 30 Heilung
1919 Wiese 22 Tad
1923 Edelmann und
Rosensan b Elcilung
192325 Sauerbruch und
Brunner 19 Heilimyg(Kompli-
kaiionen)
[924 Stout 2 21, Tod
1926 Lilicuthal 9 Heilung
1926 Achard [ 22 Heilung
1927 Cushing und
Wolbach 1 Heifuny
112531 Honlinger und i 41 Heilung
Ranzi
1929 Nicden 3 Tod
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¢) Fillte. die von den Autoren bnicht ganz crkannt oder niecht geniigend be-
sehrieben wurden, aber von uns hierher gerechnet werden

Jahr Autor IFall N, Aler Verlauf
1881 Blumenthal 20 Tod
1803 Goldmann Tod
1899 Yolleston Tod
1916 Guleke 2 Tod
1916 Culeke 3 Heilung
97 Brunschweiler Hellung
191s Gavre 5 -
1920 Jacobius und

Koy 1 47 Heilung

(xpiter Tody

tanzi
Guleke : Tod
Bircher %) .
Dandy 19
Verebely 2%
1926 Achard 29
1929 jrgs und Good 1 Tod
141249 Heuwerund Cushing 13 48
1930 Nigeli 1 28 Hellung

Bemerkungen zu den Gruppen | 3
In 52 Fillen wurden chiturgische Eingriffe bei intrathorakalem Tumorsitz unternommen.
Das Dhrchsehmittsaller betrug 28 Jahre: der jiimgste Fall war 215, Jahre alt, der dilteste 5% Jahre,
In 17 KFillen fehlen Angaben iiber den Verlauf. Bei den iibrigen 37 erfolgte Heiling (hanfig

nach kompliziertem Verlauf) in 18 Fallen: der Tod trat (in Zusammenhang mit der Operation)
19mal ein.  Dax heifit, die Mortalitit betrigt vund 300, Die [ndikation zur Operation
it demnach nur in wirklich dringenden Fillen gegeben,

KAPITEL IX
Konstitutionelle Besonderheiten

Beziehungen 7o anderen Kranhheiten (betreffiend Neurofibrom und Ganglioneurom)

In mehreren Fillen von Neurofibromatoze wird berichtet iiher Zwerzwichs. Beispicle: Habernann
1808, Harbitz 1916, (Fall 4, Fall 26: Sektion zeigte das Fehlen der Ovarieny, Laipnel-Lavastine und Froch-
Jicher 1024, Laignel-Lavastine und Ravier 1927, Blum 1928 (Fadl 23, Auch bei einem Fall von Canglio-
nearom war Zwergwuehs vorhanden (Kien bések 1014, Anatomische wnd funktionelle Besomderheiten der Neben-
nieren scheinen in tolgenden Tallen hestanden zu haben: ClivafTard TS Revilliof 1000, Vignolo-Lutati
1916, Chauffard und Brodin 1920 (Hypotension dureh Nebennierenbehandlung el 1, Levin 1921 (in
15 Fallen von N.F. hestand 7mal eine typische Addisonsche Erkrankure), Nehiff 16 (Virilismus). Zeichen
von Verianderungen im Bereiche der Hy pophysen und der Keimdrisen sind erwalnt von Quervain 13991918
(Genitale und Briste sehr unferentu {ekelt, nie menstruievti. Licr 1914 (Dvsrrophin adipesogenitalis bei einem
Kind; Réntgenbefund: Depression des Daches der Keilbeinhohlen Elormann 1921 (Mann mit Fettsucht und
22 (Kiahe mit sexueller Fribreife, abnormem Fettansatz und
beiderseitiger Optikusatrophic). [ypisehe Akrowe silie hestand in den Fillen von Castro 1912 Walfson
und Marcuse 1912, Louste, Caillauw, Darquier | e <ich
sBert.  Hiufie findet sich auch dic Anzabe von Tmpotenz, Sehild-
dow hei

fehlender Behaarung), Bavber and Shaw |

4l

Selilesineer 10300 bei dem letzteren Falle

rantaenologisch die Sella tureica verg
dritsenverinderungen: Hypothyreoidizsmus, Laignel-Lavastine nnd Frochln her 1024; Bas
cinem Kleinkind, spiter in Myxidem und Dinbetes insipidus iberzehends Sa k1925, Prvehisehe Rtarungen

sind nieht selten,
Die bei den NP Kranken so hitnfig i Frscheinung tretende Kaehoxie st vielleicht auf Veriindernmgen
der Nebennieren, der Hypophyse und des Sympathiknssystems zu bezichen.
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Anhangsweise sei Prudden 1888 erwithnt, generalisierte N.F. in Kombination mit Polyvmyositis chran,
progr. und Lipomatosc,

Ferner findet sich Kombination mit Dercumscher und Raynaudscher Krankheit heschrichen.,

Haufig ist ein Zusammentreffen mit verschiedenen kérperlichen MiBbildungen: Kryptorchismus,
Polythelie, Makroglossic, Strabismus; Prognathie, abnorme Hohe des Gaumens, Asymmetric des Schideis, Wirbel
siulenverkriimmung, Fibuladefekt, Rippendeformitiit, Verkirzung von Arm. ynd Handknochen.  Kxostouor
der Knochen. Pektoralisdefekt. Ferner Fehlen einer Niere, Uterus bicorn
descendens, Meningocele, Hydrozephalus, Gliom des Riickenmarks.

Die Neurofibromatose unterscheidet sich weitgehend von den anderen geschwulstizen Brkeankunwon o,
Organismus durch das Hinzutreten von anderen Veranderungen.  Sie wird deshalb auch Dystrophiv one,
wenctica Recklinghausen genannt (Starvck),

Dazu werden nebenbei bemerkt noch folgende Krankheiten vercchnet : 1, Dystrophia pigmentosa (Leso b -

L Atresia vaginae, Fehlen de ( e

Syndrom); Zuriickbleiben im Wachstum mit kérperlichem und psychischem Tnfantilisumus, intersckrelorvise b
Storungen, Fettsucht von hypophysdrem Typus, (enitalatrophie, Adynamic, Blardrackerniedrigung, Ahweichun.
vom Kohlehydrat., Wasser-, Salzstoffwechsel, manchmal eunuchoider oder hypophyvsirer Zwerewuchs,
2. 8yndrom von Laurence-Moon-Bicd] Angeborene MiBbildungen, Retinitis plumentosa mit Schideldeformi-
titen und geistige Entwicklungshemmung, hochgradige Fettsucht mit Genitalhy poplasie, Verdauungsstorungen,
Zeichen gesteigerten Hirndrucks, Uberstreckbarkeit der (lelenke, — 3. Tuberdse Hirnsklerose: Derbe twmor-
artige Herde in der Hirnrinde, Schwachsinn bis Idintie, SchidelmiBbildungen. N.F-Hauty iinderungen, evtl,
in der Familie.

»»Die von Recklinghausen beschriebene und nach ihm benannte Neurofibromatose bildet nur ein schr
hiufiges Symptom eines weiter ausgebreiteten Krankheitsprozesses, der ontogenetisch einheitlich ist.*

Das sympathische Nervensystem und die Driisen mit innever Sekretion werden als eine synergische, physio-
logische und pathologische Einheit angeschen (Pende).  Die N.F. yehért darnach zu den endokrin-sym-
pathischen Dystrophien,

Schlufisiitze

Unsere Arheit iiber dic Nerventumoren ist auf Grund des Studiums zahlreicher eigener Fille
und einer groflen Literatur ansgefiihrt worden ; sie hebt sich durch eine miglichste Vollstandigkeit
in der Behandlung der Fille und Fragen von den tritheren Arbeiten ab. Wir sind vielfach zu neuen
SehluBtolgerungen und Abweisung allgemein geltender Anschauungen gelangt. — Von den Ge-
schwitlsten sind mehrere Arten zu unterscheiden. Die wichtigste Affektion ist die gutartige muitiple
und gencralisierte Neurofibromatose., An tast allen Organen kinnen die (Geschwiilste sitzen.
Von besonderem Interesse sind fiir uns die groBen intrathorakalen Tumoren: sie sind meist
solitdr, sitzen weit hinten, sind regelmiBig eiformig gerundet, glatt, evscheinen daher als zystoide
Geschwiilste: sie zeigen sich sehr deutlich bei der Rontgenunt ersuchung des Brustkorbs, zu-
weilen als Zufallsbefund bei fehlenden oder nur geringen Beschwerden: bei solchen Befunden hat
man diagnostisch in erster Linic an Neurofibrom zu denken, doch kann man diese Diagnose
nur dann mit grofer Wahrscheinlichkeit stellen, wenn gleichzeitig typische Hautverinderungen,
Riickenmarkserscheinungen, psychische Stérungen oder konstitutionello Abweichungen anderer
Art am Korper bestehen. Die Befunde sind bisher meist irrtimlicherweise auf Sarkome, Der-
moidzysten, Echinokokkenzysten bezogen worden. — Ferner kommen die Tumoren an den
Nerven anderer Organe vor; zuweilen in den Knochen —hier sind es meist unscheinbare Ver-
dnderungen, nur bei Lappenelephantiasis finden sich benachbarte grolbe Knochendefekte.
Uberhaupt sitzen die Geschwiilste hiufig in der Haut, erscheinen meist als ,, Pigmentwarzen,
Molusken™ u. a., neben Pigmentflecken. Nur die Haut-Neurofibromatose ist allgemein bekannt.
Eine sekundire hise Entartung kommt vor, jedoch nur értlich, nicht etwa eine Umwandlung
in eigentliche Sarkome mit Metastasenbildung, wie bisher angenommen wurde, Andere gutartige
Nervengeschwiilste sind die Ganglioneurome, sie treten meist solitir auf, wachsen zu bedeuten-
der GroBe heran, zeigen sich besonders gutartig. Sie kommen auch im Brustkerb vor, sitzen hior
stets hinten ; Hautverdinderungen finden sich nur ausnahmsweise. — Bei den Nerventumoren sind
ziweilen chirurgische Eingriffe angezeigt, und zwar wegen der drtlichen Beschwerden, nicht
etwa um Metastasen vorzubeugen. Die Mortalitit bei der Operation der intrathorakalen Tumoren
betragt 509,
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