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Zur Auffassung yon der sogenannten v. Hippelschen Krankheit 
der 5~etzhaut. 

(Capill~ires IIiimangiom im verl~ingerten Mark.) 
Von 

Prof. W. Berblinger. 

Mit 9 Textabbildungen. 

Die pathologisch-anatomische Grundlage der yon Collins (1893) und 
v. Hip2el (1903) ktinisch festgestellten Veri~nderungen der Netzhaut- 
gefgl~e hat im Kreise der Oph~halmologen eine verschiedene Beurtei- 
hmg gefunden. 

Nach den ersten histologischen Untersuchungen, wie sie v. tI@pel 1) 
und Czermals~) gusffihrten, beruht das ~Vesen des Prozesses in einer 
Angiombildung im Bereich retinaler Gefgl]e. Schlangelung und Er- 
weiterung dieser sind nach v. Hippel ers~ eine Folge der durch die 
Angiomatosis retinae verursachten ZirkulationsstSrungen. 

Die Zahl auch nut  der lediglich klinisch beobachteten Falle yon 
Angiomatosis ist keine grol~e. Von Vo~aius 1913 auf 33 berechnet, 
sind in den Jahren seither noch einige, auch anatomisch gesicherte 
Beobachtungen mitgeteilt worden. In  den noch zu nennenden Arbeiten 
yon Brandt wie Gamper werden, wie ich sehe, sgmtliche in der deutschen 
ophthalmologischen Literatur seither bekannt gewordenen F~lle an- 
geftihrt, zu denen meine Sektionsbeobachtung tritt,  so dab ich yon 
einer neuen Zusammenstellung der Fglle absehen kann, um so mehr, als 
mir gerade der gesamte ~ntoptische Befund Anlal3 zu diesen Zeilen gibt. 

Das Wachstum der Angiomknoten ist mehrfach direkt beobachtet 
worden, ich verweise nut  auf Ditrols ~) Angaben. Er  sah in einem 

1) ~. H@pel, Die anatomisehe Grundl~ge der sehr sel~enen, yon lair beschriebe- 
nen Erkrankung der Netzhaut. Arch. f. Ophttmlmol. 79. 1911. 

2) Uze~mak, Path.-an~tom. Befund bei der yon v. Hi~pel besetn'iebenen, sehr 
seltenen Netzhau~erkrankung. Bericht fiber die 32. Versammlung der Oph~hal- 
mologisehen Gesellsehaft. 

~) Ditroi, IJber die Entwicldung der Angiomatosis retinae. Klin, Mon~*sbl, L 
Augenheilk. 59. 1917. 

4) JPitrol, ~)ber die En~wicklung tier Angiomatosis retinae. Ungarisehe oph~hal- 
mologische Gesellsehaft. Klin. Monatsbl. f. Augenheilk. 67. 1921. 
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Zeitraum yon 4 Jahren eine Vergr6Berung des Angioms, die Entstehung 
neuer GefiBe, neuer Anastomosen z~dsehen diesen. 

Kennzeiehne ich in Kiirze den heutigen Stand der Ansichten fiber 
die in Rede stehende Gefil?veri~nderung, so haben sieh yon den neueren 
Autoren Seideli), Emanuel2), aamper3) der Auffassung v. Hi ppel8 an- 
gesehlossen, welehe die Angiombildung Ms das primire des Prozesses 
erklirt .  In  der kurzen Mitteilung yon Ho/jmann4), auf die ieh noeh 
sparer zuriiekgreife, wird zu dieser Frage keine Stellung genommen. 

DaB neben der blastomatSsen Wueherung der Geft~ge yon eapil- 
l irem Typus sieh eine betriehtliehe Gliawueherung finden kann, war 
stets betont worden. Dieser Umstand bestimmte Meller die GliB- 
wueherung Ms selbstgndigen blastomat6sen Prozeg zu erklttren, dessen 
gutartiger Charakter im Gegensa~z zu den Gliomen des Auges dureh 
den Namen Gliosis gekennzeiehnet sein sollte. 

Meller ~) maeht geltend, dab die Netzhaut eine diffuse gliSse Wuche- 
rung aufweist, dagegen nur einzelne Angiomknoten vorhanden sin& 
In  den diehtgeffigten Angiomknoten vermigt man oft jegliehe GliB- 
wueher~ung, in den locker gebauten t rennt  reiehliehe Neuroglia die 
Gef~Bsehlingen. Wenn dFIeller zwar vermntet, falls es sieh um eine 
primt~re Angiomatosis handelte, miigten Blatungen hiufiger sein, so 
kann ieh dem, die Angiome Mlgemein ins Auge fassend, nicht bei- 
pfliehten. Wie oft hat der pathologische Anatom Gelegenheit in den 
versehiedenartigsten Gliomen, in Sympathoblastentumoren (Berblinffer) 
Blutex%ravasate festzustellen, wie hiufig sieht er Capillarangiome der 
[-Iaut, Kavernome der Leber ohne jeden begleitenden Austritt yon 
Blur. I m  i~brigen hat v. Hilol~el 6) die primire Angiombildung gegenfiber 
Meller 5) wie Guzmann noehmMs damit verteidigt, dab die Binde- 
gewebsentwieklung zwisehen den GeftiBen eben doeh entsehieden 
hi~ufiger ist Ms die Gliawueherung, ferner auf die Sehwierigkeit hin- 
gewiesen, Gliahyperplasie und Gliosis voneinander zu trennen, endlieh 
auf Untersehiede im zeitliehen Atdtreten von Gliomen der Netzhaut  
und der Angiomatosis aufmerksam gemaeht. Gamper sah zwischen den 
gewucherten Capillaren keine Glia, nur in der Umgebung gr6Berer GefiBe 

i) Seidel, (~ber ein Angiom der Netzhaut. 38. Versamml. der oph~hal. Gesell- 
seh~ft 1912. 

~) E~na~el, Anatomischer Befund bei einem Fall yon Angiom~tosis retinae. 
Arch. f. Oph~hMmol. 90. 1915. 

~) Gamper, Kliniseher und his~ologiseher Beitrag zur Kenntnis der Angio- 
m~gosls re~in~e. I{lin. Monatsbl. f. Augenheilk. 69. 1918. 

~) HoNman~b v. Hippd-Czermalcsehe Krankheit. Dtseh. reed. Woehenschr. 
1917, Nr. 33. 

5) Meller, fJber das Wesen der sog. v. Hippelschen Ne~zhauterkrankung. 
Arch. f. OphVhMmol. 85. 1913. 

6) v, H@pel, Uber die diffuse Gliosis der Netzhaut und ihre Beziehungen zur 
Angiom~tosb retinae, Arch. I. OphthMmol. 95. 1918, 
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eine ,,fasrige Gliaproliferation". Brandt, dessert besondere Ansicht noah 
zu besprechen bleibt, vermil3~e ebenfalls eine Glianeubildung (Fall III). 

In ~.lteren F/~llen yon Hippslseher Krankheit werden besonders 
starke GIiawucherungen angetroffen, sic sind aber nach Gamper, setbs~ 
wenn sic tumorartigen Eindruek maehen, sekund~re, worunter Gamper 
wold die reparatorischen Gliaproliferationen versteht. 

Eine vermittelnde Stellung zu der aufgeworfenen Frage nehmen 
Ginsberg und Splro l) wie Bergmeister 2) ein. Bergmeisters Fall betrifft 
einen unterentwiekelten Bulbus mit eystischem Chorioidealkolobom; 
Ginsberg und Spiro konnten die Entstehung einer gelbroten Gesehwulst 
der Netzhaut auf beiden Augen eines 14jihrigen Knaben ophthM- 
moskopisch verfolgen. Das Ergebnis der histologischen Untersnchung 
bestimmt diese beiden Autoren, eine kontemporire Neubildung yon 
Gliagewebe, wie GefiBwandzellen, anzunehmen. Zwischen ,,massen- 
haften EndothelrShrchen" mit Wueherung endothelialer Zellen liegen 
groBe Zellen mib pyknotischem Kern, ,,Xanthom oder KSrnchenzellen" 
gteiehend, ferner Elemente, die als Gliakerne anzusl0rechen sind, end- 
tich nicht sieher bestimmbare Zellformen. 

Aus der S~irke der Gliavermehrung schlieBen Gi~hsberg und Spiro 
auf deren blastomatSsen Charakter, ferner aus der innigen Verbindung 
gliSser wie angiomat6ser Verinderungen, wihrend ihnen die ,,cystoide 
Glia" eine reaktive Erscheinung bedeutet. Wiehtig bleibt, dab aueh 
hier die Angiomnatur nicht in Abrede gestellt wird. 

Wenn von dan Autoren die Angiogliomatosis als ein Mittelglied 
zwischen fast rein gliSser Wueherung -- Gliom -- und fast~ausschlieB - 
lieher Capillarneubildung - -  tti~mangiom - -  hingestellt wird unter 
Verweis auf die Teratome, in denen einzelne Gewebsformationen fiber- 
wuchert werden yon anderen, so l ~ t  sich einiges einwenden. 

Einmal ist eine gewisse Zuriickhaltung geboten in der Annahme 
einer derartigen gegenseitigen Verdringung von Geweben in Teratomen, 
wiewohl sic vorkommt. Dann aber sehen wir meist ektoderm~le und 
mesenchymale Formationen entodermale iiberwuchern, wihrend die 
gegenseitige Uberwucherung yon differenzierter Glia -- die Autoren 
erwihnen Astrocyten und Fasern -- und proliferierenden Capillaren 
mir unwahrscheinlich ist. 

Wenn ich mir als pathologischer Anatom zu dem erwghnten Fall 
ein Urteii gestatten darf, so gehSrt er klinisch wie dem Verlauf nach 
anseheinend in das Gebiet der v. Hippelschen Netzhauterkr~nkung, 

1) Ginsberg und Spiro, ?Jber Angiogliomatosis retinae. Arch. f. 0phthalmol. 88. 
1914. 

2) Bergmeister, ~ber gliSse Wucherungen im Auge bei Mikrophthalmus con- 
genitus und deren Beziehungen zur Angiomatosis retinae. Arch. f. Ophthalmol. 105. 
1 9 2 L  
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ist die Angiom~tosis retin~e sicherer als der b[astomatSse Ch~rakter 
der Gliawncherung. 

Einen in mancher tIinsieht neuen Gesiehtspunkt in die ganze Frage 
brachte Brandt. Auch er halt die Gefaftver~tnderungen far das Prim~tre, 
das Wesentliche, zghtt die ,,Gliosis" zu den Endausgangen des Krank- 
heitsbildes. 

Wenn ich die Abbildungen derjenigen Publikationen betraehte, 
die den Prozel~ als Angiomatose bezeichnen, so kann iah Brandt darin 
beistimmen, daft derartige Gefal]neubildungen auch nicht in sog. tele~ 
angiektatischen Glioman vorkommen. In fiber 100 untarsuahten 
Gliomen habe iah ghnliahes nie gefunden. Anders mit der Argumen- 
tation, daft die primare Gliosis retinae deshalb unwahrscheinlich ware, 
well es keine primgre Gliosis des Gehirns g~ibe, worfiber siah diskutieren 
liefte. 

Komme ieh zn Brandts histologischem Ergebnis, so bestimmt ihn 
die ,energische Capillarwuchernng", ohne dal~ solahe Gef~iBe e~n Lumen 
erkennen lassen~ die v. Hippelsahen Tumoren als H~tmangioendotheti- 
ome zu erkla~ren. Die Gefaftneubildung ist das prima, re; bei reinen 
Angiomen der Retina wurde gategentJich auf der gteichen Seite des 
Gesiehts ein Angiom beobachtet. 

Es ist sehwierig, ohne Einsieht in die Pra.psa~ate, die einer M]tteilnng 
zugrunde gelagt sind, siah ein abschliei~endes Urteil zu bilden. 

Ich kann abet zwisahen v. Hippels Auffassnng und Brandts An- 
sehauung keine grundlegende Trennung sehen. 

GewiI~ ist es an und fiir siah berechtigt, die Hamangiome yon den 
ttamangioendotheliomen zu sondern. Das blastombildenda Gewebe 
geben beide ~ale GefaBe capillaren Charakters ab, freilich bildan sieh 
einerseits wesentlich neue Gef~tl~e, w~hrend andererseits vornehmliah 
die Endothelien gewuahert sind. 

Wenn es sehwer fallt, in hypertrophisahen Hamangiomen das 
Lumen der gewuaherten Capillaren naehzuweisen, so dtirfte es sieh 
bei den H~mangioendotheliomen auah nicht allein um eine peri- oder 
intravaseul~re Wueherung der EndotheIien handeln, sondern es kSnnen 
auch Capillaren neugebildet, die x~orhandenen ektatiseh sein. 

Man kSnnte sehr woht aneh die LSsung der Fr~ge darin ei:blicken, 
daft die I-IgmangioendotheIiome die weniger differenzierte Form der 
Ha, mangiome darstellen, woft~r sich auch ihr mehr zur Malignit~t 
neigendes VerhMten anfahren liefte. 

~/Iieh hat die in den Lehrbfichern iibliehe Einreihung dieser Ge~ 
sehwiilste in das onkologisahe System nie reeht befriedigt, gar nicht 
zu reden yon dam Paritheliom, welches ja aueh in der Retina baob- 
achtet ist [Schieclcl)], hier yon den einen der v. Hippelschen K rankheit 

1) Schiec/c, Peritheliom der NetzhautgefgBe. Arch. f. OphthalmoL 81. 1912. 
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nahegebraeht wird, wghrend B~'andt nur die Entstehung eines Endo- 
thelioms an den i'~etzha.utgefa~l~en zul~i~t, da diesen sin Perithel fehlt. 
Mit diesen Ausfiih~ungen wolIte ich nut dartun, d~B aueh die Auf- 
fassung B~andts m . E .  das Wesentliehe yon v. Hippels Lehre nicht 
angreift. 

Abet an Brandts ersten FalI will ieh weiter ankniipfen. Hier ergab 
dig Sektion des 47j~hrigen Mannes eine ,,multiple Blastomatosis". 
Im Gehirn, Riiekenmgrk, in Milz, Knochenmark, Nebenhoden wurden 
-Neoplasmen gefunden, die einem Hypernephrom bzw. Metast~sen 
eines solchen am ehesten entspr~ehen, wghrend der Augentumor sicher 
kein so]ches war. 

tIautangiome bei Coatsseher Retinitisl), Teleangiektasien der Haul 
bei Angiom der Chorioidea sind gesehen worden [Wagenmanne)]. 

Bei der Ha.ufigkeit cutaner H~mangiome ware tin zufMliges Zu- 
sammentreffen denkbar. Anders, wenn das ttgmangiom im ~Nerven- 
system lokalisiert ist, wo Gesehwiilste dieser Art nicht h~ufig sind. 

So abet liegen die VerhMtnisse in dem nun zu schitdernden Fall, 
der als Sektionsbefund zusammen mit eingehender ldinischer Untcr- 
suehung alle Einzelheiten weitgehender zu verfolgen gestattete, dessen 
MitteiIung in dieser Zeitschrift a.m ersten interessieren dfirfte. 

Aus der Krankengeschiehte s) und dem von mir erhobenen Sektions- 
befund (Kiel 4213, S. 910/20) ist folgendes yon Bedentung: 

A. H., 27 Jahre alt. Aufnahme in die Medizinische Klinik Kiel 28. VIII. 1915. 
Exitus 27. XII. 1920. 

Anamnese: Zwei Geburten. Kinder gesund. Keine Aborts. Seit 13 Jabren 
auf dem rechten Auge erblindet, seit Herbst 1920 aueh starke Abnahme der Seh- 
kraft auf dem linken Auge, S = Finger in 2--3 m Entfernung. 

Seit Mg, rz ]915 KMtegefiihl in der rechten Hand, im rechten Arm mit allmgh- 
lich folgender L~hmung, Mgrz 1916 £hnliehe St6rungen im linken Arm, yon August 
1916 ab aueh im linken Bein. Nie Erbrechen. Weder Ohnmaehten, noch Krampfe. 
Offers spont~ner Urinabgang. 

Status: Krgftiger KSrperbau, m~Biger Ernghrungszustand. Seh~del nicht 
empfindlieh auf Druek und Betdopfen. 

Nervensystem August 1915. 
t~eflexe: Untsre Extremit~ten: Patellarreflex rechts gesteigert, links noi~aM 

ausl6sbar, Aehiltessehnenreflexe beiderseits vorhanden, l~eehts positives Ba- 
binskisches und Oppenheim sehes 1)hgnomen. ,,Starke Ataxie" rechts. Rohe Kraft 
rechts grSfler als links, keine Muskelatrophie. 

~) Bei Coatsscher l%etinilbis exsudativa externa win'de auch sin Capillarangiom 
der Haut festgestetlt yon Lebsr. Die exsudative lgetinitis ist abet nach Coats 
sine lokale Gef~Berkrankung, gekennzeichnet durch Blutungen in den ~uBeren 
INetzhautsehichten. (Coats: Arch. f. OphthMmol. 81. 1912.) 

s) Wagenmann, ~ber ein kavern6ses Angiom der Aderh~ut bei ausgedehnter 
Teleungiektasie der I41aut. Arch. f. 0phthalmo]. 51. 1900. 

s) Dis Krankengeschichten wurden mir yon Herrn Geh.-Rat Heine-Kiel und 
Herrn Prof. SchittenheIm freundlicher Weise zur Benutzung fiberlassen, 
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Obere Extremit~ten: Sehnem'eflexe recht, s gesteigert. Finger der reeh~en Hand 
in leiehter FlexionsstelIung k61meu a, ktiv gebeugt werden. 

1916 Fingernasenversueh reehts onsieher, mit Zittern und Ausfahren. Keine 
Sp~smen. Keine Atrophien auger der Mlgemeinen tn~ktivit~tsatrophie. :Bride 
Beine kSnnen aktiv nut wenig angezogen werden, Erheben yon der Unterlage un- 
mSglieh. FtiBe in Equinus-Stellung. B~uehdeckenreflexe normal, P~achenreflexe 
vorhanden. Zuage weiehg et~us naeh links ab. Zeitlieh und 5rtIieh orientiert. 

Dezember 1920. Sensorium frei, keine SprachstSrungen. Kein Nystagmus. 
Hirnnerveu V., VII., XII.  ohne AusfMlserseheinungen. 

Obere Extremitgten: geflexe lebhaft rechts wie links, reehterseits Li~hmung, 
links keine Motiliti£tsstSrung. 

Untere Extremltgten: Patellarreflexe beiderseits sehr lebhaf% Achillessehnen. 
reflexe beiderseits vorhanden. 

Voriibergehend + BabinsM und FuBldonus. 
B~uehdeekenreflexe Iehlen. 
Sensibilit~t ohne Beeintr~ehtiguny. 
Blutdrue]c 115 ram. Hg. RI~. 
Wassermann neg~tiv (in Blur wie Liquor). 
Lumbalpunktion: Anfangsdruek 360ram Wasser, Enddruek 110, Nonne 

+ Pandy + ,  einige Erythrocyten. 
Harn: Kein EiweiB. Zucker 0;44--0,88%. Aeeton + Aeetessigs~ure -{~ + .  
Abdomen: Unter dem rechten Rippenbogen eine t~esistenz fiihlbar. Milz- 

tumor?. Einige Stunden nach Lnmba, lpunktion Atemt~hmung, bMd h i n ~ h e r  
Exit-us. 

Kl~isehe Diagnose: Hirntnmor. I-Iemipares~. Coats Retinitis (v. Hippdsche 
Krai~kheilb). 

8pezieUer Augenbe[und (Universit~ts-Augenklinik Kiel): R. Cataraeta com- 
plieata. Amaurose 27. X. 1920. Enucleation des Bulbus. L. am~urotisehe PupilIen- 
st~rre. Fundus: Amotio retinae, I~3tinitis I)roliferans. Augiomatosis retinae. 

Auf die his tologische Un te r suchung  der  ]~ulbi gehe ich abs ich t l ich  
nicht  n~her  ein. Under  dem N a m e n  Angiogliosis hat Heine vorliiu/ig 
dar i iber  berichtet~).  Nach  seiner  Ansicht  s te l l t  der  Fa l l  nine ,,v. Hilopel- 
sche K r a n k h e i t  mi t  ~bergi~ngen zu Coatsscher t~etini~is ex suda t i va  
dare) ". Zweifellos hande l t  es sich um i~ltere Prozesse an  dem Bulbi ,  
n icht  mn  te leang iek ta t i sche  Gliome. DaB in sp~teren S tad ien  primi~rer 
Angiomatose  die  Gl iahyperp las ie  sehr  s t a rk  werden kann ,  was a~ch 
v. Hippel betonte ,  wurde  oben erw~hnt .  

Von dem gesamten  Sek t ionsbeIund  s ind hier  zu nennen  (Sektion 
16 S~unden pos t  m o r t e m ) :  

BmslhShle: Verki~ste tuberkul6se Lymphdrtisen am Lungenhilus rechts. 
Miliare Tuberkel auf der ]?leur~ zwischen Ober- und Un~rlappen. Subplem'al in 
der linken Lunge ein ~lterer tuberkulSser, verk/~ster Herd. 

z) Heine, Angiogtiosis retinae et cerebri. 2~Ied. Gesellsehaft Kiel, 27. VII. 1922. 
tterr Geh.-l~at Heine hatte die Liebenswiirdigkeit mir fiber dug Ergeb~fis des histo- 
logischen Befundes Mitteilung zu machen. Der Name AngioglJosis (cerehri) ist 
fiir meinen Sekgionsbefund am verlSmgerten Mark nieht passend. }Vie ich im 
folgenden ausfiihre, ist das capilI~re tti~mangiom frei yon C4i~wucherung, eine sNehe 
ohne blastomat6sen Charakter finder sieh nur in seiner Umgebung. 

~) Briefliehe Mitt~ilung (VII. 1922). 
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Ba~chhiShle: Pankreas: 29 cm lang, 10 em maximal breit, 7,5cm maximal 
dick. ])as Organ ist v61lig durehsetzt yon kleinen Cysten bis zu solehen yon fast 
ApfelgrSBe. Wand der Cysten durchscheinend, Inhalt serSs eder ser6s.h~morrha- 
gisch. Makroskopisch kaam Pankreasgewebe erkermbar. 

Ductus pancreaticus nur auf eine kurze Strecke sondierbar. In den 1N:ieren 
einige kleine Cysten. Kleiner Nebenni,renrindenkeim an der Oberflache der Iinken 
I~iere. Leber ohne Cysten. Facettierte Pigmentkalksteine in der Gallenblase. 
Choledochus durebg~ngig. Geringe Arteriosklerose der Brust- und Bauchaorta. 
Verkalkter Lymphknoten im Mesenterium. 

Gehirn und Rl~ckenmark: Meningen makroskopisch und mi~oskopisch nnver- 
iindert. Rechter N. opticus diinn. Querschnitte dutch das Hals-, Brust- und Len- 
denmark lassen graue Degenerationsfe]der, reehts besser als links im Bereich der 
Pyramidenseitenstr~nge erkennen. In den PyramidenvorderstrEngen sind mit 
blotem Auge grsue Bezirke nieht siehtbar. 

Die untere Hi~lfle des verl~.qerten Marker ist stark verdickt. Durch die Auftrei. 
bung mil~t dieser Tefl transversal 3,5 cm, sagittal 4 cm. Die sehon makroskopiseh 
erkennbare, die Verdiekung hervorrufende Gesehwulst reieht dorsalw~rts bis 
an die Tela ehorioidea des 4. Ventrikels. Diese l~l~t sich yon der Oberfl~tche de~ 
Tumors nicht ohne GewebszerstS~ng abziehen. 

Dieser mul~ das Foramen Magendie verlegt haben, wodureh auch die m~l~ige 
Erweiterung beider Seitenventrikel des Gehirns erkl~rt wird. 

Auf einem QuersehnJ~t dutch die Oliven nimmt der dunkdrote, fiber erbsen. 
grebe, umsehrJebene Tumor die hintere, mi~tlere Partie der reehten ttfi.lfte des 
Que~chnifts ein. 

Die rechte Olive is$ erbeblich vergrStert, ihre Abgrenzung undeut.lich geworden. 
Der Sulcus lateralis anterior is~ verstriehen. Die beiden Nervi hypogtossi bie~n 
keinen auff~lligen Befund. 

AuSer dem dunkelrote~ Tumor sind ventzal und lateral yon ibm liegend noch 
vier steeknadelkopfgrcSe Cys~en mi~ glasiger Wand und farblosem Inhalb auf der 
Sehnittflache wahrzunehmen. 

Das Blastom dehnt sieh e~was nach links fiber den Suleus medianus posterior 
hin aus, springt flachbuckelig in die Lichtung des 4. Ventrikels vor, greift 1,2 cm 
tier hinein in die Subst~nz der Medulla oblongata. 

Der Tumor selbst nimmt also unter Bevorzugung der rechten Querschnitts- 
balfte in einer 145he yon 0,5 cm die Pars in]erior/ossae rhomboideae ein, ohne die 
Striae acustieae zu erreichen, erstreckt sich etwa auch um 0,5 cm nach abw~rts, 
veto Obex die Clays durchsetzend. 

Zusammengefa l t t  e rgibt  sich folgende anatomische Diagnose. Tumor 
(Hgmangiom) im verliingerten Mark mit  Xompress ion  der  langen Lei tungs-  
bahnen .  

Hydrops ventricularis le ichten Grades.  
Cystenpankrea8. 
Lungen- und Lymphdriizentuberkulose. 
Histologiseh un te r such t  wurden  zwei Querschni t te ,  die dureh  die  Pa r s  

infer ior  ( I ) d e r  R a u t e n g r u b e  n n d  durch  die Mit¢e der  Oliven (IX)gelegt 
waxen. Sie werden im folgenden mi t  I und  I I  der  Kfirze ha lbe r  bezeichnet .  

Hi,stologi~,che ~eschreibung. 
Querschnitt II. Das Rfickenmark ist noch zum Rohr geschlossen, rome, 

seitlietl und grSf~tenteils such s.n der hinteren Circumferenz der Medull~ ist die 
Pin erhalten. 
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Abb. 1. Capilldres H~imangiom de~' Medulla oblongata. Viele weite, s t ro tzend  mi t  Blur gefiillte 
Gef~iBe. Zahlreiche gewucher te  Capillaren, die bei diesem l~bersich~sbild nu t  als zellreiche Be- 

zirke erscheinen. Schni t th6he II .  VergrS~erung 60fach. 

h 
Abb. 2. Scharfe bogenf6rmige  Begrenzung des Hi~mangioms (h, links im  ]3ilde) gegen die nerv6se  
Substanz (n, ~echts im Bilde). Zwischen zwei For ts~tzen des tt~tlnangioms ein Streifen nervbser  

Substanz. Schnit thShe IX. VergrS~erung 70fach.  
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t~echts vom Suleus mediauus posterior erstreckt si:ch auf eine kurze Streeke 
das H~mangiom hinein bis in die Leptomeninx, yon beiden Seitcn her schiebt sich 
noch ein schmaler Streifen nerv6ser Substanz vor. Der etwas weite Zentralkanat 
ist ausgekleidet yon zylindrischem Eper~dymepithel. In dessen Umgebung ist die 
Glia durch Odem aufgeloekert, sind 7~hlreiche groBe helle Gliakerne vorhanden. 

In einem ptasmatischen Syneytium gelegen reichen sic manchmal bis un- 
mittelbar an die Ependymzetlen. Ventralwar~ zeigen Gtia, Nervenfasern, Ganglien- 
zellen, Gef~Be norlmale Struktt~r. Der Tumor selbst, auffallend gef~B- und zell- 
reich, schwache VergrSgerung (Abb. I) weist gegen das Nervengewebe scharfe 
Begrenzung auf (Abb. 2), dehnt sich mit Forts~tzen, weiten capill~r strvkturierten 
Gef~Ben folgend, in Form yon Str~ngen nach verschiedene~ Richtungen bin aus 
und erreicht auch auf diese Weise die Pia mater. 

Unmittelbar ventral wie lateral -/on dem gr61~ten Tumorkomplex linden sieh 
]anggestreckte, nnregelmaBig gestaltete Cysten mit einem ~einf~digen, Fibrin- 
reaktion gebenden, zum Tell auch nicht tingierbaren, homogenem Inhalt. 

Untereinander hangen diese Cysten nicht zusammen. Eine Zone verdichteter, 
faserreicher Glia mit blutpigmenthaltigen Gliazellen bildet die Wand. Stellenweise 
sehlieBt sieh an diese Glialage nach innen ein sehmaler Streifen yon Bindegewebe an. 
Wo dieses mehr fibrillaren Charakter zeigt, sind mit~nter noch einige endothel~thn- 
liche, flaehe Zellen vorhanden. 

Sicher geh6ren diese Cysten nicht dem Zentra]kanat an, mit  dem 
sie nirgends in Verbindung stehen. Die Deutung diezer Cysten ist nicht 
ganz leicht. Sind es lediglich Erweichu~!lscysten in der Glia oder Ge]iifi- 
ektasien ? Gegen crstere sprieht, die bindegcwebige Innenzone, welche 
zwar auch an ~tteren Erweichungscysten zustande kommen kann. 
Gegen ektatische Blutgef~Be lassen sich das Fehlen yon einer durchweg 
bindegewebigen ~¥and, yon elastischen Fasern, yon einem kontinuier- 
lichen Endothelfiberzug, yon Blut als Inha l t  anffihren. 

Ffir stark erweiterte Lymphbahnen  sind die Cysten m. E. zu groB; 
sie finden sich nicht mehr auf Querschnitt I .  

Die Lage der Cysten zu dem gr6Bten Tumorkomplex gerade in 
HShe des Foramen oecipitale magnum, wo die verdickte Medulla 
oblongata gegen den Knochen gepreBt wird, der Gehalt an intra- wie 
extracellul~ren Pigment maehen es wahrseheinlich, dab die Cysten 
dutch Erweichung und im AnschluB an Blutungen entstanden sind. 

Geringe, diesen folgende reaktiv entziindliche Vorg~nge ffihren zu 
bindegewebiger t~egrenzung, die endothelartigen Zellen sind dltreh 
formale Akkomodation endotheli~tmlieh gestaltete Bindegewebselemente. 

In dem ~52mor selbst finder sieh eine weitere Cyste, die ~ber eine vollstdindige 
Endothelbeldeidung besitzt und eine fibritl/~r-bindegewebige Wand. Ihren Inhatt 
bildcn weige und rote Blutzcllen. Letztere sind h~tufig konglatiniez% so dab die 
Ersr~hrocytengrenzen nicht mchr schurf hervortreten. Auch fgllt die Eosinf~rbung 
dieser Zellen sehr verseMedcn intensiv auf. 

Diese Cyste st ellt eine kavernomart ige Erweiterung eines capill~r 
gebauten Blntgd~Bes vor, was aueh daraus her~,orgeht, dab seitliehe 
Aussackungen vorhanden und L~berg~inge zu engeren Capillaren fest- 
zustellen siM. 
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Die GefgBe der Ulngebung haben cal?illiren Charakter, sind ek~asiert, betriieht° 
lich verlgngert, mit Blut geffillt. 

Indessen liegen nieht ledJglich erweiterte Capillaren vor, sondern dutch Wachs- 
turn vcrgrSBerte. In knrzen Abstinden h~ufen sieh die Endothelkerne in nicht 
gleiehmigiger Verteilung. Weiter zeigen solche Capill~ren seitliehe Sprossen mit 
dem Vorgange der Capillarneubildung. 

Dcr iugerst  zellreieh erseheinende Anteil des tI~mangioms setzt sich zusam- 
men aus zahllosen, eng aneinanderliegenden Capillaren, die jedoeh nut teilweise noeh 
starke Blutfiillung darbieten (Abb. 3). 

Der Verlauf dieser gewueherten Ca]?illaren ist ein vielfaeh versehlungener. 
Dutch den Sehnitt wird nur selte~ einmal eine Nngere, gerade verlaufende Co- 
pillarstrecke getroffen. Bei Malloryf/~rbung l) sind die Capillarw~nde als blaue 
Faserztige sichtbar, grSgere Bindegewebsztige zwisehen den proliferierenden Ca- 
pillaren stellen eine Ausnahme dar. Zwisehen den Capillaren findet s~ch keine bei 
der Bindegewebsf~rbung (Mallory) graugelb erseheinende Glia, aueh mit Pollaks 
Neurogliafi~rbung lassen sich keine Gliafasern darstellen (Abb. 4). 

Die Kerne der Capillarendothelien sind oblong und ehromatinreich an weiten 
Cal~illaren; 5fters sieht man zwei Kerne in einer Endothelie liegen. An den sehr 
stark gewucberten, nicht weiten Gef~Ben sind die Kerne bald klein und chromatin- 
reich, bald grol3 und blasig und zeigen eine sehr regelmiBige Chromatinstruktur. 
An diesen kleinen Capillaren erseheinen die Endothelien oft stark gequolle~, ihr 
Plasma ist mit zahlreichen runden tropfenartigen Gebilden angeffiUt, die sich schlecht 
f~rben. Diese bestehen nieht aus Fett, sind gleiehmigiger und gr6ger als die Ein- 
sehltisse in sog. KSrnehenzellen. 

Die /i'irbung auf Glykogen wurde leider vers~umt. Die eben gesehilderten 
Zellen haben eine ~hnliehkelt mit den bei der Angiomatose der Retina besehrie- 
benen Pseudoxanthomzellen. 

Um was es sieh bei den eigenartigen kugeligen Gebilden handelt, vermag ich 
nieht sieher zu sagen. Sic erirmern an die hyalinen Kugeln, wie sic in Zellen yon 
Endotheliomen vorkommen, zum Teil als Ansdruek einer Zellsekre~ion angespro- 
ehen worden sin& 

In den Endothelien der gewueherten Capillaren nimmt man hiufig Mitosen 
wahr. 

Das histologisehe Bi ld  en t sp r ieh t  dem eines eap i l l i r en  H~mangioms,  
bei  dem immer  neue Cal0illaren gebi ldet  werden,  dagegen eine Hype r -  
trol0hie der  Wandze l l en  ganz in den t I i n t e r g r u n d  t r i t t .  Ni rgends  sind 
diese mehrre ih ig  angeordnet ,  b i lden  weder  in t ra-  noeh ex t ravasa le  
Ze l lve rb inde .  Der  Aufbau  gleieht  nicht dem Hiimangioendotheliom, 
ha t  v ie lmehr  Ahnl iehke i t  mi t  e ap i l l i r en  Angiomen2). 

Wenn  Brandts Ansieh t  z u t r d f e n d  ist, dab  die Hgmangiorae  yon 
der  Umgebung  , ,reizlos" e r t r agen  werden,  wghrend  er bei  Endo the l iom 
der  R e t i n a  r e a k t i v  entz i indl iehe Vorgii, nge sah, so wfirde das  Feh len  
soleher,  ftir die meinem Fa l l e  gegebene Deutung  spreehen. 

In der Umgebung der expansiv wachsenden Absehnitte des Btastoms ist die 
angrenzende faserige Glia stark aufgeloekert, 5dematSs. Die GliafibrilleP zeigen 
Zerfall in kurze Bruchstiieke, Zerfallvorggnge sind anch an den Markscheiden wie 

i) Mallory8 Bindegewcbsfgrbung. 
2) Z. ]3. mit dem der Placenta gelegentlich beobachteten Chorangiom (vgl. 

Borst, Lehre yon den Geschwtilsten, Abb. 28, Tafel V). 
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Abb. 3. Capill~ires H a m a n g i o m ,  in der  Medulla ob longa ta  gelegene Part ie.  Capillaren teilweise 
stark mi t  Blur  geftillt. Schnit thShe I. Vergrbl~eruug 250 fach. 

b/ 

Abb. 4. Pa t t i e  aus d e m  te leangiekta t i schen l=Iiimangiom. MaUorys Bindegewebsf~rbung.  Schnitt-  
hShe I L  Weite gewucher te  Capillaren (K). Zwischea diesen sp~irliche - -  d u u k l e -  Binde- 
gewebsfasern (b]). Endothe lke rne  meis t  gro•, m ~ i g  chromat inreich.  YergrS~erung 1000lath.  
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an Nervenfasern (Silberimprggna~ion) erkennbar. In  diesem Bezirk linden sieh 
auch KSrnehenzellen. Sehr eigenartig is~ die weitere Ausbreitung des H/imangioms. 
Um weite Gef&Be capillgren Charakters sind Ziige eines eapillgren Hgmangioms 
gelegen, ebenfalls mit Mitosen in den Endothelien (Abb. 5 und 6). So erreiehen 
die proliferierenden Capillaren als Strgnge sehlieBlieh die Pia, ordnen sich aueh 
in dieser wieder um GefgBe an. Aber alle diese Stri~nge bestehen me aus soliden 
Zellkomplexen, sondern aueh zahl~ichen Capillgrkonvo]uten, wobei sieh aueh in 
solehen Erythroeyten nachweisen ]assen. 

Da nut einige wenige GefgBe der Pia  (Abb. 7) yon  solchen gewucherten 
Capillaren umgeben werden, und  zwar  nut diese, auf welche unmitteI-  
bar  die oben genannten  For tsgtze  des intramedullgren Hgmangioms  
treffen, so daf t  daraus geschlossen werden, dab in der nerv6sen Sub- 
stanz selbst, d . h .  in Capillaren derselben, der Ausgangspunkt  des 
I tgmangioms  zu suchen ist, und  nicht  etw~ in der Pia. 

Aueh in diesen Fortsgtzen des ggm~ngioms sind weder faserige Glia noeh 
grSgere Mengen yon Bindegewebe 7wischen den Capillaren vorhanden. Im Bereieh 
des H~mangioms wie an seinen Grenzbezirken trifft man h~ufig Blu~extravasate. 
GrSBere, im Tremor verl~ufende Get, Be zeigen eine Verdiekung und hyaline Um- 
wandhmg der I~tima. Die in der N/~he des Tumors liegenden Ganghenze]Ien, be- 
senders im Bereiche der 5dem~t6sen Durchtr/~nkung der nervSsen Substanz 
zeigen Tigrolyse, Pyknose des Kerns, Pigmentanh~ufung. Weiter entfernt davon 
finden sich Exemplare yon vSllig regelmal3iger Struktur. 

Diese Befunde interessieren hier weniger, sie sollten nut kurz erw/~hnt sein, 
weft sie fiir die klinisehe Feststellung, dag der Ted dureh Ateml~hmung erfolgte, 
die anatomische Grundl~ge abgeben kSnnen. 

W~hrerJd im Bereich des capill~ren intrameduN£ren IIi~mal~gioms wie seiner 
bis zur Pia sieh ausdehnendeu Forts~tze nirgends Gliagewebe zwisehen den ge- 
~aeherten Capillaren ge]egen ist, finder sieh in der Umgebung des Blastoms eine 
Ghawueherung. Deft we das H/~mangiom am dors~]en Umfang die )berfl/~ehe er- 
reic/ht hat, mugte es aueh das den Ventrikelboden iiberdeckende Ependymepithel 
durchsetzen. Das angrenzende Ependymeloithel ist tasehenfSrmig eingebogen, in 
der Tasehe selbst stSBt man auf in Zerfall befindliches Nervengewebe, dann folgen 
Unterbrechungen in der Kontinuit~t des Ependymepithels. tIier sind 7ahlreiche 
Gliazellen vorhanden, zum Teil aueh solehe, die Zerfallsprodukte nerv5ser Sub- 
stanz in sieh au~genommen haben (Abb. 8). 

Beiderseits ist eine der~rtige GIiawucherung zu sehen, die mit dem 
Hamang iom selbst in lceiner Verbindung steht, selbst ke~ne vermehr ten  
GeOrge au~weist, kein infflt.ratives Verhat ten zum Nachbargewebe 
zeigt, Daher  vermag ich diese Gliaprolifer~tion nu t  ats reakt ive an- 
zuspreehen, nicht im Sinne einer Angiogliomatose zu deuten. Ferner  sind 
aueh yon  durehsetzten l~esten des Ependymepi thels  ventrMw~rts veto 
tIS, mang~om real~tive Wueherungen ~usgegangen. 

Aueh diese epithelialen, ependymS~ren Formationen werden yon dem eapill~ren 
Angiom dutch eine Zone 6demat6s durehtr~nkter, in Zerfall befindlieher Nerven- 
substanz abgetrennt. 

Oft bilden die epithelartigen, seharfbegrenzten Ze]len st~altfSrmige ttohlr/iume, 
in denen sieh ab und zu aueh Eryf~hroeyten linden. Da keine allseitig in sich ab- 
geschlossenen Kar~Ie vorliegen, ist das Vordringen yon Extravasaten bis in diese 
begreiflieh (Abb. 9). 

v. Graefes Archly fiir Ophthalrnologie. Bd. 110. 27 



Abb. 7. Partie aus dem in die Pia mater vorgedrungenen capill~tren tt~mangiom (h). Mallo~'ys 
Bindegewebsf/irbung. Keine Glia zwischen den gewucherten Capillaren. Links unten ira Bilde 

nervOse Substanz (n). SchnitthShe II. VergrSfieruug 250fach. 

Abb. 8. tterdf6rmige Gliawueherung (g) und ependymepithel~hnliche Zellen mit scharf begrenztem 
Plasma (e), ferner Zerfall yon nervSser Substanz aulterhalb des H~mangioms nahe unter dem 

Ependymepithel. Sclmi%h6he L VergrSl3erung 250faeh. 
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Um gewucherte, hypertrophische Gef~gendothelien kann es sich sehwerlich 
handeln. Die Zellen gleiehen vSllig denen, wetehe sieh als Auskleidung des ge- 
sehlossenen Zentralk~nals fanden. Sie tragen yore Lumen abgewandte Forts~tze, 
einzelne haben Flimmerhaare. Die Kerne stehen meis~ 8enkrecht zur L~ngsaehse, 
ferner schliegen sieh einzelne oder kleine gruppenbildende ependymepi$tM/~hn- 
liche Zellen an ohne Lumen (Abb. 9 oben im Bilde). 

Die gichtung der k~nalartigen Bildungen verl/~uft yon der einen Seite der 
oben erw/~hnten reaktiven Gliaproliferationen im Bogen zur anderen Seite. 

kb kb 

Abb. 9. Wueherungen regenerativen Charakters,  ausgehend yon l~esten des Ependymepithels  (r). 
Diese Bildungen sind nur in Schnit thShe I vorhanden.  Ganz oben im Bilde Zone zeffallender 
nervSser Substanz (d), welche die kanalar~igen Bildungen (kb) yon dem t t~mangiom trennt .  

Sehnitth6he L Vergrggerung 250fach. 

Da keine Vermehrung yon zelliger oder fasriger Neuroglia diese 
Wuehermagen begleitet, so m6chte ich aueh diese Ms rein reaktive 
Vorg~nge auffassen. Hierfiir lassen sieh aueh Anordnung und Lage 
jener Formationen zum Angiom ardiihren. Regeneratorisehe Wuehe- 
rungen am EpelMym und Zentralkanalepithel sind ja nieht.s Seltenes. 

Die histologisehe Untersuehung des Riiekenmarks ergab ausgedehnten Mark- 
seheidensehwund im reehten Pyramidenvorderstrang und Pyramidenseitenstrang, 
geringeren in den entspreehenden linksseitigen Strangfeldern in H6he des Brust- 
marks. Im oberen Lumbalmark zeigen reehter wie linker Pyramidenseitenstrang 
Untergang der Myelinseheiden, reehterseits mehr als linkerseits. 

Naeh dem gesamten anatomischen Betund unterliegt es tceinem 
Zwei/el, dab das lorimiire der medull~.~'en Ver~nderungen ein v o ~  vet- 

27* 
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lgngerten 2lark ausgehendes capillgres Hgmangiom ist, wghrend 
die geschilderten gliSsen und ependymMen Proliferationen keinen 
blastomat6sen Charakter tragen. Aber selbst wenn man einen solchen 
behaupten wollte, lggen dana  nebeneinander und voneinander getrennt 
ein Angiom und ein Glioneuroepitheliom vor. Das Bedeutsame sehe ich 
in der Kombingtion dieses Befundes mit einer Netzhauterkrankung, die 
seit [anger Zeit bestand, ldinisch doch wahrseheinlieh zu der von v. Hippel 
besehriebenen Krankhei t  der Netzhaut gehSrt, und sieh aueh anatomiseh 
jedenfalls yon einem Glioma teleangiektodes unterseheidet. I-Ii~man- 
giome im Nervensystem sind nieht hiiufig [vgl. Hi~bschmann ~) Dis- 
kussion B. Fischer, Schmorl]; aueh L. Schmitt") betont das seltene Vor- 
kommen der ,,inneren Hgmangiome" im Gegensatz zu den eutanen. 
Ieh verziehte hier auf eine Literaturzusammenstellung, kann in dieser 
Hinsicht auf eine Arbeit yon Kornmann s) verweisen. Multiple eapill~re 
Angiome in Kleinhirn und I/.iiekemnark, ohne Mitbeteiligung der Glia, 
werden yon Koch ~) mehr beili~ufig erwi~hnt. 

Die wenigen, speziell im t~iiekenmark beobaehl, eten Hi~mangiome 
gehSren der kavern6sen Form an [HadlichS), LorenzG)]. Es fanden sieh 
dabei manehlnM noeh andere Gesehwfilsi:e, so z.B. Neurofibrome und 
Gliom Fall GauppT), oder t tautangiome Fall BerenbruchS). Ein yore 
Brustmark ausgehendes eapillgres Hgmangiom besehrieb RomanS). Es 
stimmt, was die Spi~rliehkeit des Bindegewebes zwisehen den gewueherten 
Capillaren anbelangt, ganz mit dem von mir beschriebenen VerhMten 
iiberein. 

EbenfMls in Hirns tamm gelegene, in die Gruppe der Angiome ge- 
hSrige Geschwiilste sind von Nambu ~°) und neuerdings yon Friedrich 
und Stiehler~') mitgeteilt worden; die letztgenannten beiden Verfasser 
sahen ein mit Hydromyelie verbundenes ttgmangioendotheliom. 

1) H~bschmann, Einige seltene Hirn~umoren. Verhandl. Deu~scher Naturfor- 
scher und ~rzte, Nauheim 1920. 

3) L. Schmitt, TJber ein multizentriseh in der OrbitM. und Para~rachealgegend 
auftretendcs Hgmangioma teleangiektodes. Centralbl. f. Pathologie ~ .  1916. 

a) Kornmann, I-Igmangiome. Dissertation Odessa 1913. 
4) W. Koch, Beitrgge zur Pathologie der Bauchspeieheldri~se. Virchows Arehiv 

214. 1913. 
~) Hadlich, Tumor e~vernosus des Rfiekenmarks. Virehows Archly 17~. 1903. 
6) Lorenz, KavernSses Angiom des Rfickenmarks. Dissertation ,lena 1901. 
:) Gaupp, Zwei Neurofibrome und ein Angiom der Caud~ equina usw. Zieglers 

Beitrgge $. 1888. 
s) Berenbrueh. Ein Fall yon multiplen Angiomen kombinier~ mit ei,lem An. 

giom des Ri~ekenmarks. Dissertation Tiibingen 1890. 
9) Roman, tIgmangiom des Rfiekenmarks. CentrMbl. f. Pathol. 24. 1913. 

! °) Nambu, Hgmangiom im Pons Varoli. Neurologisches Centralbl. 1907, Nr. 24. 
11) Friedrich und Stiehler, Hgmangioendotheliom der Medulla oblongata. 

Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk. 1921. 
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Man wird sich fragen, ob bei Miniseh nachgewiesener v. Hippel- 
scher Kr~nkheit das im verl~ngerten M~rk gefundene ll~mangiom 
durch 5ietastasierung entstanden sein kann. Das w~re insofern mSglich, 
als auch bei Angiomen, ,,histologisch gutartigen Geschwtilsten" [Borr- 
mann1)] Metastasierung vorkommt. 

Schmitt konnte ein infiltratives Wachstum des H~mangioms, ein 
Vordringen desselben bis in die Intima gr6Berer Gef~Be feststellen. 
Seine Beobaehtung betrifft aber ein ,,multizentrisches" H~mangiom, 
so daft Schmitt die in der Orbita, die langs der Trachea aufgefundenen 
Gesch~lste doeh eher als eine Systemerkrankung zu betraehten ge- 
neigt, ist. In ganz iihnliehem Sinne haben sieh sehon Kon]etzny 2) wie 
auch Ernsta) ausgesproehen. Das gleichzeitige Auftreten yon solehen 
Blastomen in Haut, Leber und Milz (Ernst) wird auch als eine Angio- 
matosis bezeichnet und ware in ~hnlicher Weise als eine systematisierte 
Geschwulstbildung aufzufassen, wie z. B. das Zusammentreffen mul- 
tipler Melanome der Haut mit Neuroepitheliomen, Neurinomen, Gli- 
omen (Beobaehtungen yon Oberndor/er, Grahl, Berblinger). Solehe 
Befunde deuten m. E. doeh darauf hin, daft auf dem Boden einer fehler- 
haften Entwicklung, einer dadureh hervorgerufenen StSrung im Gleich- 
gewieht der Gewebe eine Gewebsart in ein eehtes Gesehwulstwaehstum 
geraten kann, und zwar gleichzeitig in mehreren Organen. 

Der Aufbaa der Capillaren des tt~mangioms entsprieht oft nut ein- 
fachen Endothelr6hren, wie sie sieh in friihembryonMer Zeit linden. 
Es sind also embryonMe Struktureigentfimlichkeiten erhalten geblieben. 
Da in dem Hiimangiom eine gesetzmiiNge Zirkulation kaum mSglich 
sein wird, so fallen eben auch die funktionetlen lViomente weg, welehe 
zur %Veiterdifferenzierung der ~¥and fiihren. 

Auf den vorliegenden Fall iibertragen, wiirde die v. Ilippelsehe 
Anschauung yon einer prim~ren Angiomatose der Netzhaut dutch 
den aufterdem erhobenen Befund eines H~mangioms in3 Nervensystem 
(im engeren Sinne) nut dadureh an Wahrseheinliehkeit gewinnen. 

Das intramedulli~re H~mangiom als eine Metastase zu erkl~ren, 
dazu liegt kein zwingender Grund vor. Es zeigt einmal ein mehr expan- 
sives Wachstum, dann aber auch keinerlei Gefafteinbriiche. 

~Venn man vielleicht geltend machen will, die Geschwulst im vel- 
li~ngerten Malk sei so lange Zeit symptomlos geblieben, w~hrend ieh 
mieh oben doeh ffir die Annahme einer dysontogenetisehen Blastoment- 
wieklung ausgesloroehen habe, so ist ein soleher Einwand wohl zu ent- 

1) Borrmann, Metast~senbi]dung bei histologisch gutartigen Geschwtilsten. 
Zieglers ]~eitrgge 40. 1907. 

2) Kon]etzny, Zur Pathologie der Angiome. Mtineh. med. Wochenschr. 1912, 
Nr. 5. 

3) Ernst, Angiomatosis der Haut, Leber, Milz. Verhandl. d. Dtseh. Pathot. Ge- 
setlschaft. Stragburg 1912. 
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kr~ften. Mit dieser Auffassung soll und kann ja gar niehts darfiber 
ausgesagt sein, zu weleher Zeit das blastomat6se Waehstum an einem 
Capillargebiet einsetzte, ferner maeht eine langsam waehsende Gesehwulst 
aueh im Rtickenmark oft erst sp~t St6rungen. 

Sehon aus den wenig eindeutigen, klinisehen Symptomen, vorfiber- 
gehenden Rtiekgang der Erseheinungen ist zu entnehmen, dab das 
Hi~mangiom w~hrend einer Beobaehtungszeit yon mehreren Jahren 
nieh~ a.llzu erheblieh gewaehsen sein konnte, immerhin abet an Gr61~e 
gewann. 

Die zeitweilige Absehwi~ehung der Li~hmungen wird m6glieherweise 
dutch weehselnde Ffillung der gewueherten Capillaren wie Zerfalls- 
vorg~nge mit Abnahme des Drueks auf die ganz peripher gelegenen 
motorisehen Bahnen zu erkl~tren sein. Auffallend bleibt das t0ehlen 
jeglieher Sensibilit~tsst6rnngen. In der Mitteilung Ho//manns ist yon 
einer ,,t~ippenmetastase" die Rede, fiber deren histologisehe Struktur 
wird jedoeh keine Angabe gemaeht. Im reehten Auge war ein Netz- 
hautangiom (Ho//mann) fes~gestellt worden. I)a aueh im Knoehenmark 
prim~re Hiimangiome bzw, H~m~ngioendo~heliome oft sogar multipel 
vorkommen, welehe unter dem scheinbaren Bride einer metastasieren- 
den malignen Gesehwulst den Knoehen zur Resorption bringen, so 
w~re es immerhin mSglieh, dab aueh die HoHmannsehe Beobachtung 
eine Angiomatose im oben erSrterten Sinne vorstellt. 

Auf die Koinzidenz der Angiomatosis retinae mit anderweitigen 
Gesehwfilsten ist sehon hingewiesen worden. 

Seidel erw~hnt in seinem Falle eine mehrmals operativ in Angriff 
genommene Xleinhirneyste, abet fiber die Art der Cyste wird niehts 
ausgesagt. 

In Brandts erster Beobaehtung wurden bei der Sektion gefunden: 
Kypernephrome im Gehirn, im Knoehemnark, Tumoren wahrsehein- 
~ieh gleiehe~ Art in Cauda equina, Milz und Nebenhoden, Endotheliome 
der Dura, Harnblasenpapillome, Cysten in Milz, im Nebenhoden, im 
Panl~reas. 

Neben einem Lymphangiom des Pankreas sah Koch 1) H~mangiome 
der Pia in das Rfiekenmark eingewaehsen, augerdem ein Kavernom 
der Leber. 

In meinem Fall land ieh eine Durehsetzung der Bauehspeiehel- 
drfise mit versehieden grol3en Cysten, ffir welehe naeh Yamane82) 
Einteilung der Name Cystenpankreas zutreffend w~re. Weiter will 
ieh gerade auf diese Entwieklungsst6rungen am Pankreas bier nieht 

~) lm Falle Koch ist wCder klinisch noeh anatomiseh eine Angiomatosis re- 
tinae festgestellt. Im Sektionsprotokoll wird nur erwi~tmt: Erblindung rechts. 
,,Reehtes Auge dureh ge]bliehes Gewebe versehlossen." 

2) Yamane: ]3eitriige zur Kennt!ais der Pankreaseysten. Bern 1921. 
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eingehen, vielleieht darf aber erw~hnt werden, dab ich bei einer anderen 
Sektionsbeobachtung (3985) ein intramedull~res Gliom des Brustmarks 
zusammen mit Cystenpankreas land. Da das Cystenpankreas in.seiner 
En~stehung auf eine Abschniirung einzelner Ausfiihrungsg~nge zur 
Zeit ihrer ersten Anlage zuriiekgeIfihrt wird, sieh in einem meiner 
F~lle auch mehrere Cysten in den Nieren vorfanden, so best~rken reich 
aueh diese Befunde in der oben ge~uBerten Ansieht, dab es sieh bei der 
Angiomatosis um eine dyiontogenetische Blastomentwicklung handeln 
wirdl). 

Ieh kann meine Darlegungen damit sehlieBen, dag eine Beob- 
achtung, wie die mitgeteilte, v. Hiploels Lehre nur zu stfit, zen geeignet ist. 

Das Wesentliche sehein~ in Friihstadien der Netzhautver~nderung 
doeh die Angiombildung zu sein, auch wenn man eine blastoma~Sse 
Wucherung der Glia besonders in spgteren Stadien des Prozesses zu- 
l~St, was mit der Benennung Angiogliomatosis ausgedriiekt sein sell. 
Mit den Namen Angiogliosis (Heine) wird der gesehwulstartige Charakter 
des Prozesses aueh nicht in den Vordergrund gestellt. Auf die yon 
mir in der Medulla oblongata gefundene Vergnderung angewendet, 
k6nnte man die besehriebenen Gliawucherungen, die ich nut  als repa- 
rative anspreehe, als Gtiosis bezeiehnen, wghrend die eigentliehe yon 
ihnen ganz getrennt, e Blutgef~Bgeschwulst Ms eapillgres Ha.mangiom 
bezeielmet werden muB; einem Endothetiom entsprieht sie ihrem Auf- 
bau naeh nieht.. 

1) Auf B. Fischers (CenSralbl. L Pathol. 1920) Ansieht fiber die v. H@~0elschen 
Ne$zhautbumoren bin ich nieht eingegangen, weil dies der Publika~ion vorbehalten 
bleiben sell, welche sich speziell mit dem histologisehen Befund an den Bulbi be- 
fal]t. Brandt has sieh gegen Fischers Deutung erkl/~rt. 


