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Weitere Mitteilungen zur Klinik und Anatomie
der eerebralen Form der Thromboendangiitis obliterans.
(v. Winiwarter-Buergersche Krankheit.)

Von
Thea Liiers.
Mit 10 Textabbildungen.
(Eingegangen am 9. September 1942.)

Die cerebrale Form der Thromboendangiitis obliterans stellt patho-
logisch-anatomisch seit mehreren Jahren ein ebenso wohl gekennzeich-
netes Krankheitsbild dar wie die periphere Form seit den klassischen
Untersuchungen von v. Wintwarter um etwa 1880 und von Buerger
50 Jahre spidter. Wahrend aber die klinische Erfassung der peripheren
Form kaum jemals Schwierigkeiten machen diirfte, gelingt es bisher in
den seltesten Fillen, die cerebralen Formen klinisch zu diagnostizieren.
Einfacher ist es schon bei den ausgesprochenen ,,Mischformen*, bei denen
Veriinderungen an der Peripherie vorauseilen oder so sehr im Mittelpunks
stehen, daB damit von selbst ein Hinweis fiir das Wesen der cerebralen
Symptomatik gegeben ist. Die vorwiegend cerebralen Formen werden
klinisch bis heute zumeist der Arteriosklerose, der multiplen Sklerose
oder den Angiospasmen zugeordnet und die eigentliche Natur des Leidens
erst vom pathologischen Anatomen gesehen. Wir haben uns bemiiht,
von dem morphologischen und funktionellen Geschehen am Gehirn aus-
gehend eine Analyse der klinischen Symptomatik durchzufiihren und die
Differentialdiagnose sowie die hervorragende Bedeutung der ,,Zusatz-
befunde® vom anatomischen Standpunkt zu beleuchten. Wir bringen
zunéchst zwei Fille, bei denen das anatomische Bild in allen Einzelheiten
dargestellt wird. Im weiteren folgen finf aus Fklinischen Erwigungen
gewihlte Fille. Das Schrifttum beriicksichtigen wir soweit, daB diese
Mitteilung auch ohne weitere Durchsicht der Literatur verstindlich ist.

Fall A. Sp. (62/40)1. Der 59 Jahre alt gewordene Schneidermeister war bis
zn seinem 31, Lebensjahr unauffillig, berufstiichtig und sogar eine Zeitlang als
Fachschullehrer tétig. Die ersten uncharakteristischen Magen-Darmstorungen,
gelegentliches Stechen in der Brust, Mattigkeit, Schmerzen in den Unterschenkeln
nach Anstrengungen wurden #rztlicherseits als ,,nervos‘ bezeichnet. Spiter wurde
mehrfach iber Rheuma berichtet. Etwa 6 Jahre nach den ersten Beschwerden
traten wihrend des Heeresdienstes im Weltkrieg erstmalig Krampfanfille auf.

! Dieser Fall wurde im vorangehenden ausfithrlich klinisch von J. Schottky
dargestellt, dem wir auch die Einsicht in die Krankengeschichte und die Uber-
lassung des Gehirns verdanken (8. 237—318 dieses Bandes).

21%*



320 Thea Liiers: Weitere Mitteilungen zur Klinik und Anatomie

Die Lazarettprotokolle sprechen von Hysteroepjlepsie. Nach der Entlassung aus
dem Heeresdienst stand “Sp. dauernd wegen epileptischer Anfille in #rzilicher
Behandlung. Beieinem Rentenverfahren im Jahre 1929, 12 Jahre nach Auftreten
der ersten Anfille, wurde neurologisch nichts als eine psychogen wirkende Herab-
setzung der Kraft des Faustschlusses rechts gefunden. Das Leiden wurde als
hysterische Pseudodemenz mit hysterischen Anfillen aufgefalt. Wegen der Mog-
lichkeit vereinzelter echter epileptischer Anfille wurde eine Erwerbsverminderung
um 30% angenommen. 1931 erfolgte eine 6tigige Beobachtung in der Psychiatri-
schen Klinik zur Begutachtung fiir das Versorgungsgericht. Neurologisch fanden
sich eine Herabsetzung in der Kraft des Faustschlusses rechts und’ eine leichte
Facialisdifferenz zu Ungunsten von links. Die Sprache wurde als ,,gemacht ver-
waschen®* bezeichnet. Der Blutdruck betrug 158/95 RR. Der Augenhintergrund
war o. B. Es wurde ein generalisierter Krampfanfall mit blutigem Schaum vor dem
Mund und kleinem Zungenbil beobachtet. Die Infelligenzpriifung ergab gréobste
Ausfille auf allen Gebieten, Verkennungen und Vorbeireden. Diagnose: Genuine
Epilepsie, hysterische Pseudodemenz. 1933 wurde Sp. wegen versuchter Brand-
stiftung und versuchten Versicherungsbetruges zu 1 Jahr Zuchthaus und 3 Jahren
Ehrverlust verurteilt. Das Urteil geschah auf Grund von Indizien. Im Verlauf
des Verfahrens wurde er als voll zurechnungsfiahig bezeichnet. Die Strafanstalts-
leitung kennzeichnet ihn als einen ,,schwachsinnigen, verstockten Querulanten mit
hysterischen Reakfionen‘‘, der wihrend der ganzen Haft seine Unschuld beteuerte.
Wahrend des Zuchthausaufenthaltes wurde Antrag biif Unfruchtbarmachung wegen
angeborenen Schwachsinns gestellt, Der Antrag wurde im Hinblick auf die fritheren
beruflichen und sozialen Leistungen des Haftlings abgelehnt. Nach Verbiiung der
Haft verfiel Sp. korperlich rasch. Bemerkenswert ist aber, da8 wihrend der
ganzen Dauer des Krankheitsgeschehens immer wieder Phasen eines wesentlich
besseren psychischen und kérperlichen Zustandes beschrieben wurden. Anfang
1936 wurde er wegen cines Suicidversuches in die Heil- und Pflegeanstalt Hild-
burghausen gebracht, wo er mit einer Unterbrechung von 7 Wochen, 3 Jahre bis
zu seinem Tode verbrachte. Wihrend des 7wochigen Aufenthaltes zu Hause erlitt
er einen Verwirrtheitszustand, bei dem er Tag und Nacht redete. Nach der neuer-
lichen Aufnahme in die Anstalt wurden wahnhafte Verkennungen der Umgebung,
Beeintréchiigungs- und Grifenideen, verstirkte Reizbarkeit und Gewalltdgtigheit
beobachtet. Die mehrfach beschriebenen fliichtigen Paresen machten einen psycho-
genen Eindruck. Die sehon frither oft geduBerten Klagen tiber heftige Kopfschmerzen
verstirkten sich. Neurologischer Befund: Der Kranke liegt mit angezogenen Beinen
im Bett, die Beine im Kniegelenk extrem gebeugt, das linke gleichzeitig in Adduk-
tionsstellung. Beugekontraktur rechts. Der rechte Arm wird rechtwinklig gebeugt
gehalten, kann passiv nicht vollstdindig durchgestreckt werden. Sehnenreflexe
rechts gesteigert. Der rechte Mundwinkel hingt etwas. Linke Pupille weiter als
rechte. — Die Diagnose der Anstalt lautete: Organische Hirnerkrankung. Epilepsie
unklarer Genese. — Unter rasch fortschreitendem Verfall, wobei das Bild an finale
progressive Paralyse erinnert, erfolgt im 59. Lebensjahre der Exitus.

Die makroskopische Betrachtung des in Formol fixierten, unzerlegten
Gehirnes ergibt: die weichen Héute sind nur leicht tiber den Furchen
der Konvexitdt getriibt. Durch sie hindurch sieht man, vorwiegend in
der zweiten Stirnwindung, einem Teil der Zentralregion, den anschlie-
Benden Teilen des Parietallappens sowie fast im gesamten Gebiet der
Medianfliche des linken Hinterhauptlappens eine feine Stichelung der
Rinde, wie sie fiir die granuldre Atrophie der Grofhirnrinde charakte-
ristisch ist. Die Schlifenlappen sind frei. Betrachtet man nun die in
den weichen Hiuten verlaufenden GefiBe (Arterien) iiber den von der
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granulidren Atrophie betroffenen Windungsanteilen, so ergibt sich, daf
zahlreiche Endistchen in weifle Stringe wmgewandelt sind und sich bei
der Betastung ,;massiv’ anfiihlen. Die librigen Gefidfie an der Konvexitéit
und an der Basis sind frei, insbesondere zeigen sie keine Anzeichen von
Arteriosklerose.

Die Verdnderungen sind im Bereich beider Hemisphéren symmetrisch
angeordnet, jedoch rechts im ganzen etwas weniger ausgeprégt als links.
Von den Hinterhauptslappen nimmt nur der linke teil an der Granulierung
sowohl wie an der GefdBveranderung.

Nach Abpriparation der weichen Héute von der linken Hemisphére
tritt das Bild der feinen Stichelung der Windungsoberfliche in den be-
schriebenen Gebieten noch deutlicher hervor. Es handelt sich um dicht-
stehende, etwa stecknadelkopfgroBe Griibchen und Krater, die sich in
einer bogenférmigen Zone tiber die Hirnoberfliche- erstrecken, und zwar
frontal in den vorderen Anteilen der zweiten Stirnwindung beginnend,
iiber die beiden Zentralwindungen (vordere und hintere) hinweg, im
Parietallappen nahe an die Mantelkante heranreichend und im Occipital-
lappen endend.

Diese sichelférmige Ausbreitung ist charakteristisch fiir einen von Spatz und
Lindenberg herausgestellten Typus der granuliren Atrophie. Dieser Ausbreitungs-
typ wird von den genannten damit erklirt, daB bei Erkrankung der distalen Ab-
schnitte der drei groBlen Hirnarterien (anterior, media und posterior) in den Grenz-
zonen der Versorgungsgebiete dieser drei Arterien durch Erndhrungsstérung das Bild
der granuldren Atrophie (= miliare Erweichungsherde) auftritt. Eine schematische
Darstellung der Grenzzone in den Versorgungsgebieten der drei Hirnarterien stimmt
genau mit dem oben beschriebenen sichelférmigen Ausbreitungstyp iiberein. Diese
Verteilungsform der granulidren Atrophie ist aber nur die eine der beiden Moglich-
keiten. In anderen Fillen aus dem Spatzschen Material fanden sich ganz unregel-
maBig bald in diesen, bald in jenen distalen GefiBabschnitten Verinderungen,
oft auch nur die eine Hemisphire betreffend. Von einer gesetzmaBig angeordneten
granuliren Atrophie konnte nicht die Rede sein. Jedoch waren derartige Fille
weitaus in der Minderzahl. i

Bei der weiteren Untersuchung unseres Falles ergibt sich, daB es im
Bereich der linken Hemisphére zu drei bereits am unzerlegten Gehirn
kenntlichen, mittelgroen Erweichungsherden gekommen ist, und zwar
in der Mitte der dritten Stirnwindung im Ausbreitungsgebiet der granu-
liren Atrophie, also innerhalb der beschriebenen ,,Sichel®, ferner genau
im Parazentrallippchen und im Cuneus, wobei der Occipitalpol mit-
betroffen ist.

Die Stammganglien und der tiefere Hirnstamm sind frei von patho-
logischen Verdnderungen.

Pripariert man einzelne der erkrankten (efiBbiume an der Kon-
vexitdt heraus, so wirkt meist der stammnahe, bluthaltige Abschnitb
véllig intakt. Ubergangslos beginnt eine weiBliche Verfirbung, welche
distal bis in die letuten Veristelungen reichen kann. Manchmal wird sie
auch unterbrochen von Stellen intakter GefiBSwand. Die weillichen
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Anteile der Gefalle enthalten kein Blut, stellenweise sind schon makro-
skopisch Thromben nachweisbar (Abb. 1).

Betrachtet man die makroskopischen Befunde unseres Falles A. Sp.
zusammenhingend, so ergibt sich eine Trias von Verdnderungen:

1. distale Abschnitte der klelnen Konvexitétsarterien weill und ver-
schlossen,

2. granuldre Atrophie im Ausbreitungsgebiet der verdnderten Ar-
terien,

3. multiple kleine bis mittelgrofe diskontinuierliche Erweichungsherde.

Abb. 1. A. Sp. (62/40). Herausprdparierte Komnvexititsarterien, distale Abschnitte
obhtemert Bei 2 Beginn der Vex-Schlﬁsse. 1,3 1.

Hierzu sei schon an dieser Stelle betont, daB zwischen 2 und 3 kein grundsitz-
licher ‘Unterschied besteht. Wir kommen noch darauf zurick.

Die Verteilung der granuliren Atrophle iiber die beiden Hemisphéren
ist mit Ausnahme des occipitalen Anteiles symmetrisch. Auf der linken
Seite ist die sichelférmige Ausbreitung zwischen der zweiten Stirnwindung
tiber die Zentralwindungen hinweg zum Ocmpltallappen besonders schon
ausgeprégt.

Die Summe dleser Befunde ist charakteristisch fir die Thrombo-
endangiitis obliterans ‘des Gehirns.

Wir kommen nun noch zu einem Befund, in dem dieser Fall mit
einer Reihe der anderen Ortes mitgeteilten iibereinstimmt: eine Throm-
bose der A. carotis interna.

Dieser Befund ist sicher niicht unwichtig fiir die cerebrale Symptomatik
und. zur Stiitzung der klinischen Diagnose. Vom morphologischen Stand-
punkt glauben wir nicht, daB ihm eine besondere Bedeutung zukommt.
Entsprechend der Auffassung Jdgers bei der peripheren Form glauben
wir, dall hier kein_unmitteiba,rer Zusammenhang mit den Thrombosen

Arach-
noidea
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der kleinen Hirnarterien besteht, sondern daB es sich um gleichgeschaltete
Vorgénge handelt. Vorldufig entzieht es sich noch unserer Kenntnis, in
welchem AusmaBe bei den ,,cerebralen Formen Verdnderungen an den
tibrigen GefdBen vorliegen, da ja diese Krankheitsbilder klinisch meist
nicht diagnostiziert wurden und deshalb eine spezielle Untersuchung
der Organ- und Extremitatengefifie meist unterblieb. Bei den genau
durchuntersuchten Féallen fanden sich h#ufig entsprechende Verinde-
rungen an den Coronargefifien, an den GefiBlen des Magens, der Nieren,
der Retina, der Extremititen, fallweise auch an Leber, Milz, Hoden,
Lungen und sogar an den Nebennieren. Bei ungeniigender Seitenbahn.
bildung kommt es dann zu zahlreichen Infarkten.

Mikroskopischer Befund.

Zur histologischen Untersuchung werden einige der weillich-ver-
dnderten GefiBle (Abb. 1) herauspripariert und auf Quer- und Lings-
schnitten untersucht. Ferner werden Frontalschnitte durch verschiedene
Anteile des Gehirns, denen die weichen Hiute belassen worden waren,
nach vorwiegend drei Gesichtspunkten durchmustert: a) Verinderungen
an den vorhandenen Gefiflen. b) Das histologische Bild der makrosko-
pisch als granulire Afrophie beschriebenen Windungsschiden. c¢) Er-
weichungsherde.

Zur Darstellung der Gefife und ibrer pathologischen Inhalte eignen sich_am
besten van Gieson-, Azocarmin- und vor allem Perdrau-Firbungen. Fir die granulire
Atrophie sind Nifl- und Holzer-Fiarbungen angezeigt. (Letztere zur Darstellung
der Gliafasernarben.) Fiir Erweichungsherde kommt, besonders zur Altersbestim-
mung, neben der Nifl-Farbung die van Gieson-Methode in Frage. Man kommt also
insgesamt mit 4—5 Farbungen aus.

An den distalen Astchen der GefiBe ergibt sich als wesentlicher Befund
eine Wucherung der Endothelzellen in Verbindung mit Thrombosierungen.
Die Media ist manchmal verschmélert, wie halten diese Verschmilerung
lediglich fiir eine Inaktivitétsatrophie. Die Thromben sind in allen Phasen
der Organisation anzutreffen. Neben frischen Stadien mit lebhafter
Organisation und Rekanalisation finden sich: Endstadien, bei denen das
Lumen mehr oder minder mit einem charakteristischen lockeren, gefal3-
losen Fiillgewsbe verschlossen ist, ein Befund, der den schubweisen Ver-
lauf der klinischen Symptomatik erklart (Abb.2, 3 u. 4). Wo frische
Verinderungen vorliegen, kommt es zu geringer perivasculirer Infil-
tration. An den Venen fanden wir, auller einer Erweiterung derselben,
nichts Pathologisches.

Die wichtigste pathologisch-anatomische Differentialdiagnose der Gefif-
verdnderungenist die zur Arteriosklerose (Atherosklerose). Beider Thrombo-
endangiitis obliterans sind die erkrankten Arterien und die Carotiden nichs
in ihrem Kaliber vergroBert, wie das fiir die Arteriosklerose zutrifft,
sondern im Gegenteil 6rtlich verschmélert. Die gelblichen Einlagerungen,
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welche fiir das vorgeschrittene Bild der Arteriosklerose so charakteristisch
sind, fehlen ganz. Auch beziiglich des Verteilungstypes der Verdnderungen
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Abb. 2. A. Sp. (62/40). Thrombotische Verschliisse der Konvexititsarterien. Bei =&
Restlumen. wvan Gieson-Farbung. 100fache Vergr.

herrschen ganz andere Verhéltnisse : Bei der Thromboendangiitis obliterans
sind bestimmte Astchen der Konvexitiit besonders hochgradig betroffen,

Abb. 3. A. 8p. (62/40).  Das Lumen einer Konvexititsarterie durch sehr zartes, netzartiges.
kernarmes Fliillgewebe verschlossen. . El.-van Gieson. 100fache Vergr.

wihrend die Pridiliktionsstellen der Arteriosklerose an bestimmten Stellen
der basalen HirngefiBe und der Carotiden zu suchen sind. Bei der Thrombo-
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endangiitis obliterans findet sich im histologischen Bild im gewucherten
Endothel eine gleichmiBige Lipoidspeicherung und nicht eine értliche Ab-
lagerung von Lipoiden und Cholesterin in tieferen Schichten. Es findet
sich gewohnlich auch keine Aufsplitterung der elastischen Lamellen. End-
lich bilden die zahlreichen Thromben, die das ganze Bild beherrschen, ein
eindrucksvolles Unterscheidungsmerkmal.

Schwieriger ist die Unterscheidung schon, wenn sine ausgesprochene Arterio-
sklerosis obliterans (mit Extremitéitengangréin!) vorliegt, welche gelegentlich sogar

ALb. 4. A. Sp. (62/40). Frischerer thrombotischer VerschluBl einer Konvexitétsarterie.
El.-van Gieson. 100fache Vergr.

als ,,Thromboarteriosklerosis obliterans‘‘ bezeichnet wird. Hines und Barker fassen
als wichtigste unterscheidende Merkmale folgende zusammen : bei der Arteriosklerosis
obliterans finden sich in der Media Hyalinisierung, Fibrose, Verkalkung, welche
bei der Thromboendangiitis obliterans nicht vorkommen. Bei der Arteriosklerosis
obliterans kommt es zu Atherombildungen mit Fett und Cholesterin. Und schlieB-
lich seien die Thromben bei letzterer viel zelldrmer.

In manchen Féllen kommen auch beide Prozesse nebeneinander vor, wie spiter
noch beriicksichtigt wird. '

Auch ein embolischer Prozef3, ausgehend von einer Endokarditis,
laft sich leicht ausschlieBen. Solche Embolien, z. B. bei der Endo-
carditis lenta, ergeben histologisch das Bild einer embolisch-metastati-
schen Herdencephalitis. Ferner kommen zur anatomischen Differential-
diagnose die Heubnersche luische Endarteriitis in Frage und die Peri-
arteriitis nodosa. Die letztere gehért nach Rissle zusammen mit der
Thromboendangiitis obliterans in denselben Formenkreis rheumatischer
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Gefalentziindungen, wie besonders durch Beobachtung der Anfangs-
stadien nahegelegt wurde.

An den kleinen intracerebralen Gefiflzweigen sahen wir, besonders im Erkran-
kungsbereich, spindelférmige Auftreibungen, in deren Bereich die GefaBwand ver-
dickt ist. Einzelne Wandschichten lassen sich an diesen GefiaBabschnitten nicht mehr
unterscheiden. Im wesentlichen scheinen Bestandteile der Adventitia verdickt zu
sein, sie sehen wie verquellen aus im Gegensatz zu den feinen Fasern der normalen
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Abb. 5. A. Sp. (62/40). Verdickung und spindeclférmige Auftreibung kleiner Rindenarterien.
Bei L angeschnittene Lumina (Fibrose). Azan-Farbung. 100fache Vergr.

Gefalstiicke. Am deutlichsten ist diese Veriinderung unmittelbar nach dem Ein-
tritt der kleinen RindegefiBe in die erste Rindenschicht (Abb. 5). Mit van Gieson
farben sich diese Spindeln leuchtend rot, mit Azan intensiv blau. Im Fibrinbild
erhilt man nur hier und ‘da eine ganz leichte ‘Anfarbung. Auf den ersten Blick
konnte man meinen, dafl diese GefaBstiicke verddet sind. . Im Azanprdparat sieht
man aber deutlich, daf das Lumen erweitert ist. und Blutkorperchen enthélt. Auf
dem Querschnitt reprisentiert sich die Gefawand als dicker blauver Ring. Die
gleiche Veranderung haben wir auch stellenweise im Mark gesehen. Zwischen den
verinderten GefiBen findet man iiberall auch normale und solche, bei denen nur
eine geringe ortliche Wandverdickung vorliegt. Im Nigl-Bild muf man diese
Verinderungen suchen. Die verdickten Winde erscheinen schattenbaft, bla8, aus-
gesprochen kernarm. Wir glauben nicht, daB diese Gefiliverdnderung im Zu-
sammenbang mit dem Grundleiden steht, es diirfte sich vielmehr um die besonders
von Scholz untersuchte Fibrose der kleinen Gefaie handeln®.

1 Vgl. Abb. 1 der Arbeit von Scholz und Nieto iiber ,,Fibrose und Hyalinose‘*
Z. Neur. 162, 675—693 (1938).
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Wahrend Scholz mit Klissurow diesen Capillarverdnderungen jede pathologische
Bedeutung abspricht, sieht Jahn aus dem Schiirmannschen Arbeitskreise sie als
wesensgleich an mit dem, was sich an anderen Organen, z. B. an der Niere, im
Zusammenhang mit EiweiBaustritt aus der Blutbahn abspielt (Dysorie). Jahn sah
die Capillarfibrose in der Umgebung der Ventrikel sowie in den &uBeren Rinden-
schichten.

Die Herdchen der gmnuldmn Atrophie entsprechen mikroskopisch
miliaren Erweichungsherden, wie bereits von fritheren Untersuchern

Abb. 6. A. Sp. (62/40). Keilférmige glitse Rindennarbe bei granuléirer Atrophie. Holzer-
Farbung. 60fache Vergr.

fibereinstimmend gefunden wurde. Nur das dritte Stadium, das End-
stadium, unterscheidet sich von grofleren Erweichungsherden dadurch,
daB an der Stelle des Defektes eine kleine gliése Narbe entsteht und nicht
die bekannte vielkammerige, bindegewebige Cyste Diese Beobachtung
stimmt mit den Untersuchungen von N¢fl iiberein, der fand, dafi sehr
kleine Gewebsverluste der Hirnsubstanz von der Glia vollig gedeckt
werden kinnen, wihrend griflere Defekte bindegewebig organisiert
werden. Auf Holzer-Bildern stellen sich die kleinen, keilférmigen, glisen
Narben der granuliren Atrophie sehr schon dar (Abb. 6). Sie sind als
Folge der Thrombosen der distalen Abschnitte der zugehdrigen Arterien
aufzufassen, also eine Sonderform der gefif3bedingten Erweichungsherde.
~ Eine histologische Besonderheit wire noch mitzuteilen: Man findet in diesen
gliosen Narben Geflechte degenerierter, markhaltiger Nervenfasern, gewissermallen

zentrale Neurome, die von C. Vogt als ,,plaques fibromyéliniques’* bezeichnet
wurden. Auf Markscheidenbildern sind sie leicht nachzuweisen.
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Durch VerschluB groBerer Arterien ist es zu den im makroskopischen
Befund mitgeteilten groferen diskontinuierlichen Erweichungen ge-
kommen. Auch diese sind in allen drei Stadien anzutreffen. Wir finden
frische Nekrosen, in denen die Xerne der Nerven- und Gliazellen im Sinne
der Pyknose, Kariorhexis und Kariolyse verdndert sind. Die Zelleiber
haben ihre Firbbarkeit verloren, das Gewebe erscheint blafl. Die Gefille

Abb. 7. A. Sp. (62/40). ~Alterer Erweichungsherd (vielkammerige bindegewebige Cyste).
van Gieson-Farbung. 7,5fache Vergr.

im Herdbereich sind erweitert und strotzend gefillt. Im Randgebiet
deutet sich eine Demarkationslinie an. Ferner sind Herde in &dlteren
Stadien anzutreffen, in denen es zu ungeheurer Zellvermehrung mit
massenhaft Fettkornchenzellen gekommen ist (I1. Stadium der Re-
sorption oder Verflissigung). Endlich findet man als letzte Phase alte
Herde in Form bindegewebiger, vielkammeriger Cysten (Abb. 7).
Zusammenfassend betrachtet ergibt die mikroskopische Untersuchung
des Falles A. Sp.: An den distalen Abschnitten der Hirnarterienidstchen
ein Nebeneinander von Wucherungen der Kndothelzellen und Throm-
bosierungen in allen Phasen entsprechend dem Bilde der Thrombangiitis
obliterans. Im Zusammenhange mit diesen GefdBschiden miliare gliGse
Hirnrindennarben (granulidre Atrophie der GroBhirnrinde) sowie gréBere
diskontinuierliche Erweichungsherde, welche histologisch in allen Phasen
von der frischen Nekrose bis zu den vielkammerigen bindegewebigen
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Cysten angetroffen werden: Das gemeinsame Vorkommen dieser Schiden,
deren ursichlicher Zusammenhang auf der Hand liegt, ist kennzeichnend,
fiir die v. Windwarter- Buergersche Krankheit des Gehirns. Aus dem
Korpersektionsbefund ist bemerkenswert, daf8 die Oberfliche der Niere
,,dureh viele Narben hockerig® beschrieben ist.

Zweifellos hat man friither, und teilweise wohl auch heute noch, den Befund
der granuliren Atrophie dem Kapitel Windungsanomalien, Mikrogyrie, Entwick-
lungshemmung zugeordnet. Wie die histologischen Untersuchungen einwandfrei
beweisen, handelt es sich jedoch um Endzustinde eines im vorgeriickten Alter
durchgemachten Krankheitsgeschehens. Die Bezelchnung »,granulidre Atrophie der
GroBhirnrinde‘* wurde erstmalig von H. Spatz 1924 in einem Vortrag ,,Uber einige
charakteristische makroskopische Gehirnbefunde bei Geistes- und Nervenkrank-
heiten‘* angewandt. Er wihlte sie wegen der makroskopischen Ahnlichkeit mit der
granuldren Atrophie der Niere. In diesem Vortrag 1924 hat Spatz aber noch nicht
die Beziehungen zur Thromboendangiitis obliterans ausgesprochen, sondern die
Genese als ungeklart bezeichnet. Nicht unwichtig ist, daBl schon Alzheimer hervor-
gehoben hat, daBl es Fille mit Herdsymptomen, z. B. corticalen Lihmungen,
Aphasie, Rindentaubheit usw. gibt, bei denen man zunschst keinen anatomischen
Befund erheben zu kénnen glaubt, bis man bei niherer Betrachtung eine Atrophie
und Granulierung der in Frage kommenden Regionen der. Rinde findet. Wie das
schon Alzheimer wuBte, kann aber auch-diese Veranderung makroskopisch -noch
ganz unausgebildet sein, wenn nimlich die Herde noch in frischen Stadien sind.
Dije Einziehungen, Kerben, Griibchen und die Atrophie itberhaupt kommen ja
erst im spiten Vernarbungsstadium zustande. In frischen Stadien 148t sich der
ProzeB nur mikroskopisch. am besten auf N¢fl-Bildern nachweisen.

1933 veroffentlichte Pentschew aus dem Spafzschen Arbeitskreise die erste
groBere, zusammenhingende Arbeit iber die granulire Atrophie (9 eigene und
13 Fille aus dem Schrifttum). Aber auch damals wurde ein Zusammenhang mit
der Thromboendangiitis obliterans noch nicht ausgesprochen. Erst 1935 waren
die Untersuchungen soweit heran gereift, dal Spatz in einer Arbeit ,,Uber die Be-
teiligung des Gehirns bei der ». Windwarter- Buergerschen Krankheit (Thrombo-
endangiitis obliterans)‘‘ erstmalig den Zusammenhang zwischen dem Krankheits-
geschehen an den Hirngefifien und an der Rinde darstellen konnte, wobei die
groBeren, diskontinuierlichen Erweichungsherde sich gleichfalls miihelos aus dem-
selben Geschehen ableiten lieBen. 1939 versffentlichte Spafz zusammen mit R. Lin-
denberg 20 anatomisch verifizierte Falle mit genauen Befunden. Uber die Klinik
einiger dieser Félle berichtete Rosenhagen in einer gesonderten Darstellung. Von
dieser Zeit an folgten eine Reihe von klinischen und morphologischen Berichten,
aber noch immer wird die Diagnose am Lebenden. in den seltensten Fillen gestellt.

Klinisch ist auch bei dem Fall A. Sp. nicht an eine Thromboendangiitis
obliterans gedacht worden. Deutliche Hinweise von seiten der Extremi-
tatengefdBe oder der inneren Organe fehlten, wenn man nicht nachtriglich
riickblickend die das Krankheitsgeschehen einleitenden Schmerzen beim

tehen, das ,,Rheuma®, das Herzstechen und die Magenbeschwerden als
solche auffassen will. (,,Intermittierendes Hinken an inneren Organen‘
Eirb, Ortner). Jedenfalls scheinen sie aber spiter eine so geringe Rolle
gespielt zu haben, daB z. B. niemals eine Capillarmikroskopie vor-
genommen wurde. Auch iiber eine Beteiligung der Retinagefafile wurde
klinisch nichts Sicheres beobachtet. Der Augenhintergrund wurde bei
mehreren Untersuchungen als o. B. bezeichnet. Gerade dieses Symptom
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kann, wenn es vorhanden ist, einen wichtigen Hinweis geben. Es sind
sogar Fiélle bekannt, wo dieses Symptom neben einer leichten Beinstdrung
das fithrende blieb. Eine Encephalographie, welche durch Nachweis einer
Hirnatrophie diagnostisch hétte weiter bringen koénnen, muBte aus
duBeren Griinden unterbleiben. '

Klinisch war das Bild beherrscht von dem sich iiber Jahrzehnte
erstreckenden Anfallsleiden mit fortschreitendem schwersten Abbau der
Personlichkeit, wobei allerdings gewisse Remissionen bemerkenswert
waren. Die angegebenen fliichtigen Paresen traten bei dem dement-
querulatorischen Zustandsbild des Kranken nicht so eindrucksvoll in
Erscheinung wie bei weniger abgebauten Fillen. Zum Schluf wurde
eine bleibende rechfsseitige Hemiplegie beobachtet. Auch die wieder-
holten Angaben iiber ,heftige Kopfschmerzen® enthielten nicht den
bei anderen Fiallen so deutlichen Migranecharakter. Und schliefilich
gehoren epileptische Anfille, obwohl bereits 1932 von Jaeger beschrieben
und seither wiederholt bestétigt, nicht gerade zu den héufigsten Sym-
ptomen bei der Thromboendangiitis obliterans des Gehirns.

Fall F. H. (87/40)1. Der 48 Jahre alt gewordene Mann verspiirte seit 2 Jahren
eine mifige Unsicherheit in der rechten Hand. Er hatte Schwierigkeiten beim
Kragenknépfen, der Federhalter fiel ihm manchmal aus der Hand. Einige Wochen
bevor er in neurologische Behandlung kam, befand er sich wegen Herzmuskel-
schwiche und Lymphangitis (Thrombose) auf einer internen Abteilung. Bald nach
der Entlassung von dort verstirkte sich nach vorangehenden zweitédgigen heftigen
Kopfschmerzen die Parese des rechten Armes derart, dal er sich nicht mehr selbst
rasieren konnte. An Allgemeinerscheinungen klagte der Kranke iiber Nervositit
und zunehmende Verschlechterung des Gedichtnisses. ,,Es falle ihm alles erst
spéter ein.’* Er sei schon seit langem ,,mit den Nerven herunter’. Der Kranke
ist sehr zuriickhaltend und macht nur bei direktem Befragen Angaben.

Neurologisch fand sich eine spastische Hemiplegie rechts. Imlinken
Bein war der Tonus spurweise erhoht. Der Augenspiegelbefund ergab
auBer einer starken Fillung der Venen und einem peripapillirem Odem
nichts Pathologisches. Die Wa.R. war in Blut und Liquor negativ. Im
Schadelréntgenbild wurde ein Hydrocephalus mit Hirnatrophie nach-
gewiesen. REinige Tage nach der Aufnahme in die Klinik traten zuneh-
mende Wortfindungsstérungen auf, schlieflich bestand eine ausgespro-
chene Aphasie. Unter rascher Verschlechterung des Allgemeinzustandes
kam es in wenigen Tagen zum Exitus. Die klinische Diagnose lautete:
Hirnatrophischer Prozefl. Hydrocephalus. Encephalomalacie.

Aus der Kérpersektion sind folgende Angaben von Bedeutung: Diffuse
Schwielen im Myokard. Atrophische Gastritis. Arteriosklerose der Nieren,
beginnende Schrumpfung.

Die makroskopische Betrachtung des formofixierten Qehirns ergab ganz
ahnliche Befunde wie der vorangehende Fall A. Sp. Uber der Konvexitét

1 Wirverdanken diesen Fall Herrn Prof. B. Ostertag, Direktor des Path. Instituts
des Rudolf Virchow-Krankenhauses, Berlin.
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beider Hemispharen ist eine Anzahl der kleinen Arterieniste stellenweise
verschmilert und weiBlich verfirbt (Abb.8). In manchen Astchen
scheinen frische Thromben vorzuliegen. Die Zone, in der sich solche
GefaBle befinden, verliuft bogenférmig von frontal nach occipital und
betrifft beide Hemisphéren annihernd symmetrisch. Im gleichen Bereich
befindet sich eine durch die weichen'Héute hindurch gerade erkennbare

Abb.8. F.H. (87/40). Konvexititsarterien stellenweise weiBlich verfarbt.
Keine Arterioskierose. 1,2fache Vergr.

granuldre Atrophie (Abb.9). Occipital geht die granulire Atrophie in
diskontinuierliche Erweichungsherde iiber. An der Hirnbasis befinden
sich weder granuldre Atrophie noch Erweichungsherde. Die Venen sind
nicht veréndert.

Auch mikroskopisch ergeben sich bei F. H. ganz dhnliche Verhéltnisse
wie bei A. Sp.: Am héufigsten trifft man Verschliisse der kleinen Kon-
vexitdtsarterien durch ein lockeres, gefidflarmes, meist auch zellarmes
Fillgewebe. Es sind ziemlich weite, leere Maschen. Mit van Gieson
gefdrbt, treten die wenig zahlreichen Zellen stirker hervor (Abb. 10).
Auf dem GefdBquerschnitt ist ein ziemlich groBes Restlumen vorhanden.
Frische Thromben trifft man viel seltener an. Meist ist dabei die Re-
kanalisation im vollen Gange. Das auf unseren Bildern dargestellte
Fillgewebe ist nach den Untersuchungen von Spatz nichts anderes als
ein Endzustand nach der Organisation von Thromben. Im ersten Stadium
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Abb. 9. F.H. (87/40). Granulire Atrophie der GroShirnrinde. Weiche Hiute abpripariert.
1,5fache Vergr.,

Abb, 10. ¥, H. (87/40). Rekanalisierte Xonvexitidtsarterie. GroBere Anteile des Lumens
durch lockeres Fillgewebe verschlossen. El.-van Gieson-Farbung. 100fache Vergr.
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sieht man frische Thromben mit mehr oder minder ausgeprigter sym-
ptomatischer Entziindung. Im folgenden sind dann die entziindlichen
Erscheinungen verschwunden, man sieht an Stelle des Thrombus ein
bindegewebiges Netzwerk, dessen Maschen mit groflen, fettbeladenen
Zellen vollgepfropft sind. Auch diese verschwinden wieder, wihrend das
netzige Geriist stehen bleibt.

An den kleinen Rindenarterien befinden sich wiederum die schon
bei A. Sp. beschriebenen spindelférmigen Verdickungen (Fibrose).

Die kleinen Herdchen der granuliren Atrophie sowie die groBeren
Erweichungsherde bieten mikroskopisch nichts Auffilliges. Klinisch
wurde auch bel diesem Falle nicht an das Krankheitsbild der Thrombo-
endangiitis obliterans des Gehirns gedacht. Wiederum fehlten deutliche
Symptome von seiten der Peripherie, welche einen Hinweis zu geben
vermocht hitten.  Das Krankheitsgeschehen stellte sich dar als eine
seit zwei Jahren bestehende leichte Parese des rechten Armes, welche
sich dann nach einem zweitdgigen Vorstadium heftiger Kopfschmerzen
ohne ,,Insult” zu einer restseitigen Hemiplegie entwickelt. Eine gewisse
wortarme Zuriickhaltung des Kranken wihrend der Untersuchung wurde
ausdriicklich notiert. Die Klagen iiber Nervositat und Nachlassen des
Gedéchtnisses gingen nicht iiber die tiblichen des beginnenden Riick-
bildungsalters hinaus. Der Kranke hatte seinen Beruf als Rechnungs-
fiihrer ausiiben kénnen. In der Klinik kam es zu einem raschen korper-
lichen Verfall. Nach zunehmenden Wortfindungsstorungen wurde schlief3-
lich eine ausgesprochene Aphasie nachgewiesen. Die Encephalographie
sprach fiir einen hirnatrophischen ProzeB. Die klinische Symptomatik
wire obhne weiteres. durch einen linksseitigen Erweichungsherd, welcher
die innere Kapsel und die Sprachregion schidigte, zu erkliren gewesen.
Und tatséchlich handelt es sich ja auch bei der v. Winiwarter- Buergerschen
Erkrankung des Gehirns u.a. um Erweichungsherde.

Aber die Tatsache, daB es sich nicht nwr um Erweichungsherde
handelt und daf ferner diese Erweichungsherde in ihrem klinischen
Verlauf meist von den durch andere Prozesse bedingten abweichen, ist
von groBer Wichtigkeit fiir die Diagnose. Selbst wenn man von der
cerebralen Form der ». Windwarter- Buergerschen Krankheit spricht, muf}
man sich immer klar dariiber sein, daf es sich im Grunde um éine System-
erkrankung des gesamten GefaBapparates handelt. Die jeweils vorwiegend
betroffenen Gebiete verlangen eine Unterteilung in periphere, inner-
organische und cerebrale Formen schon deshalb, weil der eine Teil in
die Praxis des Chirurgen hineinspielt, der andere in die des Internisten
und der letzte in die des Neurologen und Psychiaters. Der Uberblick
ttber das Schrifttum und iiber die am hiesigen Institut gesammelten Fille
zeigt aber, dall wir meist als Begleitsymptome auch solche anderer’
Korperregionen finden. Unter diesem Gesichtspunkt und in Kenntnis
der anatomischen Befunde schlieft sich nun auch das Bild des Falles

Archiv fiir Psychiatrie, Bd. 115. 22
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¥. H.: Der eigenartige Verlauf der Parese, die zunédchst zwei Jahre sta-
tionér blieb und sich dann nach einem zweitdgigen Prodrom heftiger
Kopfschmerzen zu einer massiven Halbseitenlihmung verdichtete, die
Angaben {iber Nachlassen des Gedéchtnisses, der Abbau der Sprache
bis zur Aphasie, schlieBlich der rasche korperliche Verfall, und das alles
in Verbindung mit dem encephalographischen Befund und der Affektion
des Herzens und der Niere!

Ein ganz ahnlicher Verlauf wurde von Schreizenmayr mitgeteilt. Die 45jahrige
Kranke Schretzenmayrs empfand zunichst Storungen des Gefiihls der linken Hand,
spéater auch der Beweglichkeit der Finger. Nach langem, fast unverdndertem Be-
stand dieser Erscheinungen rascheres, aber nicht apoplektiformes Weiterschreiten
bis zur vélligen Parese des linken Armes und Pyramidenzeichen am linken Bein.
Dazu leichte aphatische und griobere agraphische Stérungen und auf psychischen
Gebiet Merkfahigkeitsstorungen. Die Encephalographie deckte eine Atrophie der
rechten Hemisphire auf.

Klinische Verlauisformen aus dem Schrifttum.

Die Bemiihungen, das klinische Syndrom der cerebralen Thrombo-
endangiitis obliterans herauszuschélen, setzten unmittelbar nach Bekannt-
werden der ersten anatomischen Befunde ein. Im Verlaufe dieser rund
zebn Jahre (1924 hatte Buerger zuerst vorsichtig erwogen, ob die cere-
bralen Symptome bei zwei von seinen Fillen auf endangitischen Ver-
snderungen der Hirngefifle beruhen koénnten, eine anatomische Unter-
suchung fand aber nicht statt), seit Foerster und Guitmann 1933 zwei
klinisch diagnostizierte Fille veroffentlichten, sind nunmebr mehrere
Dutzend bekannt geworden. Das ist ein Material, das sich noch leicht
iberblicken liBit und doch bereits eine Sammlung wichtiger Einzel-
heiten enthélt. ‘

Stauder, der 1934 die erste zusammenfassende Darstellung klinischer Bilder gab,
stellte an Allgemeinsymptomen folgende zusammen: Leichte Stérungen der Extremi-
tatengefaBe in Form von fehlenden FuBpulsen, voritbergehende Cyanose der Extremi-
téten, Kaltegetiithl in Hinden und FiBen, trophische Storungen der Haut und der
Nigel. Netzhaut- und Glaskorperblutungen sowie allgemeine Blutungsbereitschaft,
Ferner typische capillarmikroskopische Bilder mit erweiterten Schaltstiicken. Die
Vorgeschichie der Kranken enthilt leichte hemiparetische Symptome, die sich mehr
oder minder zuriickbildeten oder Hirnnervenstérungen und erinnert an muitiple
Sklerose. Meist entwickelt sich in mehreren Schitben das ausgeprigte Krankheits-
bild mit spastischen Paresen der Extremititen und Hirnnervenldhmungen. Zum
Unterschied von der multiplen Sklerose herrscht der hemiparetische Typus vor.
Sprach-, Schluck-, Blasen-, Mastdarm- und Potenzstérungen konnen vorkommen.
Von gréBter Wichtigkeit fiir die Differentialdiagnose ist die Capillarmikroskopie.
Von anderer Seite, insbesondere von Jager, Spaiz, Marchesani wurde groBtes Ge-
wicht auf vordbergehende Sehstorungen und migréneariige Kopfschmerzen gelegt.
Der sehr genau beobachtete Fall Hu. (3949) von Spatz litt seit Jahren an Migrane
mit Augenflimmern und Schwindel. Spéter hatte er kurzdauernde Zustinde, in
denen er nichts sah. Nach Jahren kamen dann neurologische Symptome hinzu.
Auch bei dem Fall 3997 (Lange-Spatz) begann das Leiden mit migraneartigen
Kopfschmerzen, Augenflimmern und Schwindel. Es kam ebenfalls zu Anfallen
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voriibergehender Blindheit. Wihrend solcher Anfille konnte an der Augenklinik
der Augenhintergrund untersucht werden. ,,Die Arterien der Papillen werden dann
Jangsam rot. Die A. temporalis sup., die eng war, erscheint mit kriimeligen Massén
Lefiillt. Die vollkommen weiBe Papille rotet sich langsam, zugleich nimmt auch
das Sehen wieder zu.** Erst nach lingerem Verlauf wurde nach einem Anfall das
Bild des Verschlusses der Zentralarterie festgestellt.

Psychische Stérungen, meist im Sinne eines progredienten Abbaues, werden
von den meisten Autoren berichtet.

1936 sah Stender unter seinen Fillen einen, bei dem das Leiden im 20. Lebens-
jahre mit epileptiformen Anfillen mit Bewuftlosigkeit begann. Erst 10 Jahre spiter
erlitt der Kranke einen apoplektiformen Insult, der zur voriibergehenden Lihmung
der rechten Korperhilfte, verbunden mit Sprachverlust fithrte. Der Insult wieder-
holte sich 2 Jahre spiter noch einmal.

Seither wurde mehrfach iiber epileptische Anfille, sei es im Vorstadium, sei es
wihrend der ganzen Dauer der Erkrankung berichtet.

1940 unterschieden Lindenberg und Spatz, entsprechend den anatomischen
Befunden, zwei Gruppen oder Typen der cerebralen Thromboendangiitis obliterans:
bei dem ersten Typus komme es zur Ventrikelerweiterung, Hemiparese, unter
Umstianden aphasischen, apraktischen, agnostischen und hemijanopischen Erschei-
nungen; bei dem zweiten herrschten schwere psychische Stérungen und anatomisch
das Bild der granuldren Atrophie der Grofhirnrinde vor. Diese Gruppen konnten
inzwischen mit weiteren Beispielen belegt werden, vor allem von Sunder-Plassmann.

1941 berichtete Nils Antont u. a. iiber den ersten Fall, der in Schweden dia-
gnostiziert wurde.

Inzwischen mehren sich die Mitteilungen, nach denen mit groBter Wahrschein-
lichkeit am Lebenden die Diagnose gestellt werden konnte (Sunder-Plassmann,
Pitha und Macek u. a.).

Merkwiirdig ist, daB mehrfach iiber Hirndruck berichtet wurde. Bei einem
ProzeB, der mit Atrophie einhergeht, ist das ein unerwarteter Befund. Wurde in
solchen Fillen wegen Tumorverdacht eine Trepanation vorgenommen, so fanden
sich Spannung und mangelnde Pulsation der Dura und Schwellung der Hirnrinde
(Siender). Vielleicht fithren hier die Untersuchungen von Krieg iiber Carotis-
thrombosen weiter: Krieg fand bei akutem Exitus nach Carotisthrombose meist
eine Volumzunahme der betroffenen Hemisphidre im Sinne einer Hirnschwellung.
Da nun die cerebralen Fille sehr hdufig von einer Carotisthrombose begleitet sind,
wire es denkbar, dafl letztere die Ursache der Hirnschwellung wire.

Die klinischen Bilder sind also noch viel mannigfaltiger, als man nach den
ersten Untersuchungen annehmen konnte. Mehrfach wurde auch iiber Verwirrt-
heitszustinde, delirante Bilder und paranoide Zustinde berichtet (Guitmann, Nils
Antoni)t. Unsere Fille A.Sp. und F. H. scheinen zunichst wenig Ahnlichkeit
miteinander zu haben, geht man aber von den anatomischen Befunden aus, so ordnet
sich schlieflich doch alles wm einen Mittelpunkt.

Die klinische Diagnose.

Bei dem Krankheitsgeschehen handelt es sich um eine Systemerkran-
kung des GefaBapparates, und zwar ganz vorwiegend des arteriellen
(iiber Befunde an den Venen soll spéter noch berichtet werden) und hierbei
-wieder vorwiegend an den distalen Anteilen. Liegt eine cerebrale Form
vor, so finden sich als Folge der multiplen Verschliisse kleiner und kleinster
T Wahrend des Abschlusses dieser Arbeit wurde von W. Gétze 1 Fall mitgeteilt,

bei dem neben der v. Winiwarterschen Krankheit eine ausgedehnte Polyneuritis
bestand. ’

22+
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Hirnarterien entsprechende Erweichungsherde. Beziiglich der etwas
grofleren Erweichungsherde ist das Gebiet der A. cerebri anterior und
media bevorzugt gegeniiber dem der A. cerebri posterior (Stender). Die
miliaren Herdchen der granuldren Afrophie finden sich in den meisten
Fillen in den Grenzzonen der Versorgungsgebiete dieser drei Arterien
(Spatz). Im Lauf der Jahre treten nach und nach mehr und mehr Ver-
schliisse auf. Viele Beobachtungen sprechen dafiir, daB den Verschliissen
oft lange Zeit spastische Zusténde vorausgehen konnen. In einer Anzahl
von Fillen findet sich eine Thrombose der A. carotis interna, manchmal
sogar doppelseitig. Die Netzhautarterien sind haufig beteiligh, es sind
sogar Félle bekannt, in denen dieses Symptom neben einer leichten
Beinstorung das fiihrende blieb. Fast immer kommen Stérungen von
seiten der ExtremitétengefiBie und derjenigen innerer Organe, vor allem
der Niere und des Herzens hinzu. Awus diesem pathologischen Geschehen
lassen sich nun die klinischen Bilder miihelos ableiten !

Die Vorgeschichte. Herrschen zunéchst spastische Zustinde vor, so
finden wir Angaben iber migrineartige Kopfschmerzen mit Augenflim-
mern und Schwindel. Sind dabei die Netzhautarterien stirker beteiligt,
g0 kommt es zu anfallsweisen Sehstérungen. Beherrschen von Anfang
mehr thrombotische Verschliisse das Bild, so kommt es zu {liichtigen
Paresen und Hirnnervenstérungen, dhnlich wie bei multipler Sklerose.
Je nachdem in welchem Ausmafle die peripheren Gefifie und diejenigen
innerer Organe beteiligh sind, finden wir Angaben von den leichtesten
vasomotorischen Stérungen bis zu Claudicatio intermittens, Angaben
iiber ,,Herzstechen®, Nierenaffektionen und Magenbeschwerden (inter-
mittierendes Hinken an inneren Organen).

Das Vollbild der Erkrankung bietet entsprechend den nun vorhandenen
Erweichungsherden vor allem spastische Lihmungen, Sprachstérungen
und andere Herderscheinungen. Die Durchsicht unseres Materials und
des Schrifttums zeigt, daB hierbei anfangs eine rasche Riickbildung
charakteristisch ist, offenbar weil im Gegensatz zu anderen Gefidferkran-
kungen vorwiegend kleine Arterien betroffern und auch diese meist nicht
vollig verschlossen sind. Hierdurch ergibt sich ein Verlauf in ,,Schiitben®,
wobei bemerkenswert ist, daB dasselbe Herdsymptom gern mehrfach
nacheinander auftritt. (Wiederholte voriibergehende Lahmungen des
rechten Armes!) Schliefllich kommt es jedoch immer zu bleibenden
Ausfillen. Ob die epileptischen Anfélle, tiber die wiederholt berichtet
wurde und die bei unserem Fall A. Sp. so vorherrschend sind, als Narben-
symptom alterer Erweichungsherde aufzufassen sind, mu8 dahingestellt
bleiben. Fiir die psychischen Storungen, die schliefilich in Demenz aus-
zugehen pilegen, sind gewif die zahlreichen Hirnlésionen anzuschuldigen.
(Manche Autoren mdochten hierfiir ausschlieBlich die granulidre Atrophie
der Grofhirnrinde in Anspruch nehmen, wihrend andere die Demenz
als Folge doppelseitiger Stirnhirnherde auffassen.)
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Der Blutdruck ist meist normal. Tm Schrifttum finden sich vereinzelte
Fille mit Druckerhohung, diese diirfte aber wahrscheinlich nicht im
Zusammenhang mit dem Grundleiden stehen.

Das Alter der Kranken. Wahrend man frither annahm, dafl nur jiingere
Personen oder solche im mittleren Alter betroffen werden, sind inzwischen
Félle auch der hoheren Lebensalter bekannt geworden, darunter ein
Achtzigjahriger. Die Bevorzugung der mittleren Jahre ist aber sicher.

Das Geschlecht. Ganz iiberwiegend ist das miénnliche Geschlecht
betroffen.

Die FupBpulse fehlen haufig oder sind abgeschwiicht.

Der  Augenhintergrund. Wiederholte, sorgfiltige Funduskontrollen
ergeben in vielen Fillen spastische Zustinde oder eine ausgesprochene
Thrombangiitis obliterans der Retinagefile. Nach Marchesant u. a.
konnte die juvenile rezidivierende Glaskérperblutung in das Gebiet der
Thrombangiitis obliterans eingereiht werden.

Die Encephalographie deckt in fast allen Fillen eine Atrophie auf.
Meist handelt es sich um einen einseitig stirker entwickelten Hydro-
cephalus. Je nach Sitz der Herde kann es aber auch zu einer symmetri-
schen Ventrikelerweiterung kommen.

Die Arieriographie, die erst in jiingster Zeit mehr fir GefaBprozesse
herangezogen wurde, hat sich als sebr fruchtbar erwiesen (Benedek,
Sunder- Plassmann). ,,Die starre Carotis interna, die extreme Auf-
richtung des Syphon, die betrachtlichen arteriellen Erweiterungen z. B.
der A. cerebri posterior, die UnregelméBigkeiten der kleinen Gefifle, das
Verhalten der A. cerebri ant., die diffusen fleckférmigen Anzeichnungen
im Bereich der pracapilliren und capilliren Strombahn, besonders im
Parietalbereich: All das weist mit Sicherheit auf einen sehr schweren
organischen Gefiafiprozel, der besonders im distalen Teil der Hirnstrom-
bahn lokalisiert ist (Sunder- Plassmann). Letzterer hat in seinen Fallen
entweder ein Arteriogramm mit direkt angeschlossenem Phlebogramm
gemacht oder ein Arteriogramm in zwei Ebenen. Benedek hat bei der
kombinierten Encephalo-Arteriographie schone Resultate gesehen. Sicher
hat aber Sorgo recht, wenn er meint, dal die Arteriographie nur in vor-
geschrittenen Stadien verwerthare Befunde ergibt. Von groBier Wichtig-
keit ist der eventuelle Nachweis eines Verschlusses der Carotis inferna.
Die Thrombose der Carotis interna kann mit absoluter Sicherheit mittels
des angiographischen Verfahrens nachgewiesen werden, wihrend vor
Anwendung desselben eine sichere Diagnose nicht méglich war (Moniz).
Erst kiirzlich (1942) wurde von T'lle iiber eine arteriographisch nach-
gewiesene doppelseitige Thrombose der Carotis interna bei einem Fall
von Winiwarter- Buergerscher Krankheit berichtet. Bei jedem Fall von
Carotisthrombose muB3 auch an die Winiwarter- Buergersche Krankheit
gedacht werden !
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Die Capillarmikroskopie des Fingerlimbus ergibt in fast allen Fallen
Abweichungen vom normalen Bild. Charakteristisch ist die Verbreiterung
des Schaltstiickes. Meist sind es gerade, mittellange Capillaren. Die
Blutstrémung ist langsam und stockend. Fiir die Art der Blutung ist
die geschichtete, kappenfsrmige kennzeichnend. (Naheres bei F. Lange.)
Das Auffinden solcher capillarer Verdnderungen vermag in zweifelhaften
Fallen oft den Ausschlag zu geben.

Das Hlektrokardiogramm bietet bei linger beobachteten Kranken
durchwegs voriibergehende Verinderungen, meist unter dem Bild eines
unspezifischen Myokardschadens (Rafschow). Amerikanische  Autoren
berichten iiber typische Infarktzeichen.

Die Untersuchung der Nieren miiite erst systematisch durchgefiihrt
werden. In unserem Material fanden wir keine entsprechenden Angaben.
(Pathologisch-anatomisch wird fast durchwegs eine Granularatrophie
gefunden.) -

Im Blutbild wurde bei den daraufhin untersuchten Fallen eine Lympho-
cytose von 40—50% gefunden (Hilpert).

Die Differentialdiagnose.

Zur klinischen Differentialdiagnose’ kommen in erster Linie die
multiple Sklerose, die Arteriosklerose, die Hypertonie und die angio-
spastischen Zustinde in Betracht. Eine progressive Paralyse, mit der
gerade die fliichtigen Lahmungen von oft nur stundenlanger Dauer in
Verbindung mit dem psychischen Abbau die groBte Ahnlichkeit haben,
148t sich ebenso wie die Lissauersche Verlaufsform und die Lues cerebri
serologisch leicht ausschliefen. Vorsichtig sollbe man mit der Diagnose
seronegative Paralyse® sein, da sich hinter solchen TFillen oft eine
Thrombangitis obliterans verbirgt. Unter Umstinden kann eine Picksche
Atrophie differentialdiagnostische Schwierigkeiten machen, zumal die
encephalographischen Befunde entsprechend sein konnen. Aber-fast
immer herrscht bei der Thrombangitis obliterans eine gréBere Mannig-
faltigkeit in der Symptomatik, und die genaue klinische Durchunter-
suchung wird Stérungen von seiten des GefiaBapparates aufdecken. Bei
den wenigen Féllen, die mit Stauungspapille einhergehen besteht natiir-
lich Tumorverdacht. Unter solchen Umstinden muBte gelegentlich
trepaniert werden.

A. GroBe Ahnlichkeit kann der Verlauf mit der multiplen Sklerose
haben. Ein Beginn mit Sehstérungen, eine Anammese mit fliichtigen
und rezidivierenden Herderscheinungen, schlieBlich bleibende neuro-
logische Ausfille und psychische Verdnderungen, alles das weist auf
multiple Sklerose hin. Betrachtet man die Dinge aber genauer, so er-
weisen sich die Augenbefunde bei der multiplen Sklerose als retrobulbére
Neuritis, spiter als temporale Abblassung der Papillen. Die ganz anders
gearteten Befunde bei der Thromboendangiitis obliterans wurden im
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Vorangehenden mitgeteilt. Auch beziiglich der Art der Herderschei-
nungen bestehen grolle Unterschiede : In dem von uns zusammengestellten
Material fanden wie weder Angaben iiber Nystagmus noch iiber skan-
dierende Sprache oder Intensionstremor. Wenn diese Symptome auch
nicht so obligat fiir die multiple Sklerose sind, wie man frither annahm,
so ist doch in den meisten Fillen das eine oder andere mitvorhanden.
Beztiglich der Lahmungen bevorzugt die Thromboendangiitis obliterans
hemiplegische Verlaufsformen, wihrend man bei der multiplen Sklerose
besonders hiufig eine spastische Paraplegie der unteren Extremititen
sieht. Uberhaupt scheint bei der Thromboendangiitis obliterans im
Gegensatz zur multiplen Sklerose eine spinale Beteiligung nur duBerst
selten vorzukommen. Genauere Untersuchungen stehen hieriiber noch
aus!. Auch der bei der multiplen Sklerose oft anzutreffende vestibulo-
‘cerebellare Typus wurde bei der Thrombangiitis obliterans bisher nicht
gesehen. Wichtig ist ferner, daB bei der Thromboendangiitis ganz vor-
wiegend Ménner betroffen sind. Und schlieBlich sind die Befunde an der
peripheren Strombahn in Verbindung mit dem Encephalogramm und
Arteriogramm charakteristisch genug.

B. Bei der Abgrenzung gegen die Arieriosklerose konnen besonders
dann Schwierigkeiten entstehen, wenn es sich um Kranke in hoherem
Alter und tatsichliche Uberlagerung mit Arteriosklerose handelt. Die
Durchsicht der Krankengeschichten der Wiener Psychiatrisch-Neuro-
logischen Universitatsklinik aus den letzten Jahren ergibt eigenartige
Grenzfille, von denen einige hier mitgeteilt werden sollen2.

Der 59jahrige W.H. wurde von der Chirurgischen Abteilung, wo er wegen
Endarteriitis obliterans gelegen hatte, wegen nédchtlicher Verwirrtheitszustinde an
die Psychiatrische Klinik iiberwiesen. Er stand nachts aus dem Bett auf, irrte
umbher, die Ruhe des Krankensaales storend und uneinsichtig gegen den Einspruch
des Pflegepersonals. Tagsiiber bestand keine Erinnerung an diese Vorginge. Die
Vorgeschichte ergab, daBl bei dem Kranken vor 5 Jahren zuerst Beschwerden im
rechten Unterschenkel aufgetreten waren, die sich beim Gehen zu unertréglichen
Schmerzen steigerten. Vor einigen Wochen gesellten sich #hnliche Stérungen im
linken Unterschenkel hinzu. Die Untersuchung an der Poliklinik ergab, daB die
A, dorsalis pedis beiderseits pulslos war. Es wurde an der linken Seite eine Operation
nach Leriche vorgenommen. Noch wéihrend der Bettruhe traten am rechten FuB
zwel gangrindse Stellen auf und es wurde in Aussicht genommen, nach Besserung
des Allgemeinzustandes eine Ablatio des rechten Unterschenkels vorzunehmen.
Die beschriebenen nichtlichen Verwirrtheitszustinde fithrten aber zur sofortigen
Uberweisung an die Psychiatrische Klinik. Hier war der Kranke zeitweise auch
tagsitber delirant. s wurde an eine cerebrale Mitbeteiligung bei v. Winiwarter-
Buergerscher Krankheit gedacht. Der Obduktionsbefund (Pathologisches Tnstitut

1 Staemmler fand in einer gréBeren pathologisch-anatomischen Untersuchungs-
reihe iiber Erkrankungen der Riickenmarksgefifle zweimal eine Endarteriitis
obliterans an den GefiBlen der Riickenmarkshiute ofine Schidigung der Nerven-
substanz. -

2 Wir sprechen Herrn Prof. Dr.O. Pitzl, Vorstand der Psychiatrisch-Neuro-
Iogischen Universitits-Klinik Wien und Herrn Doz. Dr. E. Pichler, Oberarzt der
Klinik, auch an dieser Stelle unseren besten Dank aus.
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der Universitét Wien) enthilt nun zwar einige Angaben, die hierfiir sprechen wiirden,
jedoch wurde von den Pathologen das Leiden als arteriosklerotisch aufgefafit. Uber
feinere Untersuchungen distaler HirngefiBabschnitte finden sich keine Angaben.
»»Schwere allgemeine Arteriosklerose. Arteriosklerotische Gangrin des rechten
FuBes. Braune Atrophie des Myokards. Herzdilatation. In der Intima der Bauch-
schlagader zahlreiche sklerotische verkalkte Plaques. Die beiden Aa. iliacae und
insbesondere die beiden Aa.femorales durch Einlagerungen intimaler Plaques und
Verkalkung der Media betrichtlich eingeengt, das Lumen der rechten A. femoralis
stellenweise nur fiir eine feine Sonde durchgéngig. Das Stirnhirn etwas kleiner als
gewthnlich, seine Windungen schmal, die Furchen tiefer als normal. Die GefiBe
an der Hirnbasis zart.¢ Tm Vordergrund steht hier zweifellos die schwere allgemeine
Arteriosklerose, merkwiirdig ist aber, dafl die GefidBe an der Hirnbasis zart waren.
Auch die Atrophie des Stirnhirns konnte fiir die cerebrale Form der ». Winiwarter-
Buergerschen Krankheit in Anspruch genommen werden. Die Thrombosen in den
distalen HirngefaBabschnitten kénnen gewdhnlich erst durch die histologische
Untersuchung nachgewiesen werden.

Fall . J. Der 80jabrige Mann wurde wegen Tobsuchtsanfillen vom Polizei-
kommissariat an die Psychiatrische Klinik eingewiesen. Aus der Vorgeschichte
ergab sich, daBl er vor 2 Jahren beim Gehen zu ermiiden begann. Schon nach
kurzen Wegen bekam er Schmerzen in den Waden und im linken Fufi. Plattfufl-
einlagen blieben ohne Erfolg. Auf Spaziergingen muBite er alle 5 Min. stehen
bleiben, dann lieBen die Beschwerden nach. Nach 1 Jahr erlitt er innerhalb 14 Tage
zwei Insulte, jedesmal mit linksseitiger Hemiplegie. Wahrend die Lahmung sich
nach dem ersten Tnsult rasch zuriickbildete, blieb nach dem zweiten eine Hemiparese
bestehen. AuBerdem bestanden in der ganzen linken Kérperhilfte Tiefenschmerzen,
,»50, als ob man an den Knochen kratzen wiirde®’. Gleichzeitig bestand das Gefiihl,
als ob die ganze linke Ko6rperhilfte ,,in eine Wolldecke eingehiillt*‘ sei. Nach dem
zweiten Insult traten mehrfach tobsiichtige Erregungszusténde mit Halluzinationen

~auf. Der capillarmikroskopische Befund ergab im Bereich beider Fiile reichlich
Schlingen mit hochgradig verlangsamter Strémung. Puls der A. poplitea, dorsalis
pedis und tibialis posterior beiderseits nicht tastbar. ,,Es handelt sich um eine weit-
gehende Zirkulationsstérung, wahrscheinlich auf arteriosklerotischer Grundlage.**
Damals, es war im Jahre 1936, wurde noch kaum an die cerebrale Form der Thromb-
angitis obliterans gedacht. Der Kranke konnte in hdusliche Pflege abgegeben
werden. Nach den Befunden halten wir es aber heute fiir wahrscheinlicher, da
eine v. Winiwarter- Buergersche Krankheit vorgelegen hat als eine Arteriosklerose
bei dem eben 50jahrigen Mann.

Auch der Fall M. N. wurde als ,,Arteriosclerosis cerebri, schrumpfender Prozef3
beider Stirnlappen‘‘ ausgetragen. Bei dem 54jahrigen Mann waren vor 2 Jahren
Schmerzen beim Gehen im linken Unterschenkel aufgetreten. Ein Jahr spater
kam es zu heftigen Kopfschmerzen, welche in den Augen begannen und sich auf den
ganzen Kopf fortsetzten. Manchmal ging Schwindel den anfallsweisen Kopf-
schmerzen voraus. Nach einem weiteren Jahr verspiirte der Kranke, wie die linke
Hand plétzlich ginschlief. Das Gefiihl setzte sich von der Hand tiber Arm und
Schulter auf die Mundpartie fort. 2—3 Stunden konnte er nicht sprechen. Nach
einigen Tagen schlief auch der linke FuB ein. Seither besteht beim Gehen ein taubes
Gefithl im linken ¥uB}, die linke Hand ist schwécher als frither. Die Untersuchung
ergab eine spastische Hemiparese links.. Bei der Encephalographie fand sich ein
,.Schrumpfender ProzeB beider Stirnlappen®. Weitere Untersuchungen wurden
(1936) nicht gemacht. Die Vorgeschichte in Verbindung mit dem encephalo-
graphischen Befund 148t aber heute eher an eine Thrombangitis obliterans als an
eine Arteriosklerose denken. _

Ein anderer Fall, K. H., konnte plotzlich abends 1 Stunde nicht sprechen.
Nach einigen Tagen verspiirte er Parasthesien und eine langsam zunehmende
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Schwiche in den ersten 3 Fingern der rechten Hand. Bald konnte er-den Loffel
nicht miehr halten. Nach einigen Wochen Riickbildung dieser Symptome, dafiir
langsam zunehmende Lahmung der recbten Gesichtshilfte. Gleichzeitig mit der
Gesichtslihmung Verschlechterung der Sprache. In letzter Zeit ein Gefiihl des
Elngeschlafenselns der linken Hand. Im Encephalogramm fand sich eme Schrump-
fung im Bereiche der linken Fronto-Zentralregion.

Bei J. N. traten zuerst Herzbeschwerden auf. Nach der Blutentnahme fiir die
Wa.R. stellte sich am nichsten Tage eine linksseitige Hemiparese ein, welche sich
bald besserte aber nicht vollig riickbildete. Wichtig an den Befunden ist, daB die
FuBpulse schlecht tastbar waren und eine Sklerose der NetzhautgefiBle nach-
gewiesen wurde.

Derartige Bilder weisen auf die Schwierigkeiten der Abgrenzung gegen
die Arteriosklerose hin. Rein neurologisch oder. in Verbindung mit dem
einen oder anderen Zusatzbefund allein —— Augenhintergrund, Ence-
phalographie, Capillarmikroskopie kommt man oft nicht aus. Manchmal
ist es erst die Summe aller Befunde, die eine klinische Diagnose ermog-
licht. Ahnlich kann es auch mit der pathologisch-anatomischen Diagnose
sein, besonders wenn eine Uberlagerung durch Arteriosklerose vorliegt.
In solchen Fillen ist es von groB3ter Wichtigkeit, die kleinen Konvexitéts-
arterien histologisch auf van Gieson-, Azan- und Perdrau-Schnitten zu
untersuchen. Ferner sollte man wenigstens von einer Hemisphére die
weichen Hiute abpriparieren, um eine granulire Atrophie der Rinde nicht
zu iibersehen. _

Nun noch ein Wort zu der Prisklerose/ Pdtzl hat in einer Arbeit
iber ,,Vorboten und Auswirkungen apoplektischer Anfélle” vom Stand-
punkt des Klinikers dazu Stellung genommen. A. Pick hatte bekanntlich
Zusammenhénge gesucht zwischen gewissen présklerotischen Beschwerden
(den haufigen Parésthesien im Arm, den transitorischen Sehsttrungen,
den Schwindelanfillen usw.) und zwischen dem Vollbild der spéteren
Insulte. Er hat die Bedeutung der GefaBkrimpfe, insbesondere lokaler
GefaBkrampfe, des ,,intermittierenden Hinkens der Hirnarterien® fir
die Pathologie der prasklerotischen Beschwerden herangezogen. Be-
trachtet man diese préisklerotischen Erscheinungen, so ist es klinisch fast
unmdoglich, sie von der Thrombangiitis obliterans abzugrenzen. Sogar
Angiospasmen an den Gefaflen der Netzhaut konnten ophthalmoskopisch
beobachtet werden (Elschnigg, Wagenmann )}, es wird tber Carotiskrisen
berichtet, iber Claudicatio intermittens, Angina pectoris und iiber
sklerotische Verdnderungen an den Nieren. Bei Durchsicht der Literatur
und des eigenen Materials kommt Pétzl jedoch zu der Uberzeugung,
daB es ,hochstens ein bestimmter, umgrenzter Typus von Apoplexien
ist, der klinisch unverkennbar mit dem Mechanismus der lokalen Angio-
spasmen in unmittelbare Beziehung gebracht werden kann.” Vielleicht
handelt es sich hierbei gerade um jene Insulte, deren pathologisch-ana-
tomisches ' Geschehen nicht Arteriosklerose sondern Thrombangitis ob-
literans heif3t 2 Andererseits gibt es aber Arbeiten, vor allem von Virchow
und spiter von Aschoff, in denen die pathologische Anatomie der
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Prasklerose als charakteristisches Zustandsbild herausgeschilt werden
konnte. (Es handelt sich vor allem um eigenartige Verfettungen, die
sich von der Verfettung der Intima im sklerotischen Stadium scharf
abgrenzen lassen.) Hier missen kiinftige Untersuchungen weiter fithren,

C. Die Differentialdiagnose zur Hochdruckkrankheit miissen Wir@geson-
dert betrachten, wenn wir uns auch der mannigfachen Uberschneidungen
mit der Arteriosklerose einerseits und den cerebralen Angiospasmen an-
dererseits bewufit bleiben. Von Spatz und Mitarbeitern (Anders und
Eicke) wurde als morphologisches Substrat der Hochdruckkrankheit am
Gehirn jene nichtarteriosklerotische Wandschédigung (Hyalinose) heraus-
gestellt, welche den Boden fiir die Massenblutung vorbereitet. Nach
Spatz w. a. besteht der Hirnschaden bei der Arteriosklerose in Erwei-
chungen, bei der Hyalinose in Massenblutungen. Das typische klinische
Bild der Massenblutung ist der ;,Schlaganfall” schlechthin, bei dem der
Erkrankte ,,vom Schlag getroffen” zu Boden stiirzt und bleibende
Herderscheinungen in Form. von Extremititenlihmungen, Aphasie,
Hemianopsie usw. davontrégt. Gerade der apoplektiforme Charakter
mit einer auf einen einmalig entstandenen grofieren Herd hinweisenden
Symptomatik fehlt nun véllig bei der Thromboendangiitis obliterans,
so daB wohl in den seltensten Fallen diagnostische Schwierigkeiten ent-
stehen diirften. Anders ist es schon bei den Allgemeinerscheinungen der
Hochdruckkrankheit, bei den fliichtigen Schwindelanfillen, Verdunke-
lungen, Kopfschmerzen und neurasthenischen Beschwerden. Hier
diirfte der Blutdruck, der ja bei der Thromboendangiitis obliterans
fast durchweg normal ist, in Verbindung mit den ,,Zusatzbefunden‘
entscheidend sein.

In manchen Fillen von Hypertonie besteht eine Kombination mit Polycythémie,
man spricht dann von der sog. Gaisboeckschen Krankheit. Bei dieser kommt es
neben Kopfschmerzen, die hiufig Migranecharakter haben, zu fliichtigen Insulten
mit Herderscheinungen, die sich gewdhnlich rasch riickbilden. Fallweise wurden
bleibende Ausfille gesehen (Abducenslihmung).

D. Bei einem Teil der als Angiospasmen der Hirngefifle (Stottern der
Hirngefafe, intermittierendes Hinken der Hirngeféfle) beschriebenen
Zustéinden handelt es sich wahrscheinlich nur um Vorstadien anderer
Erkrankungen. HEin Teil konnte aber iber Jahre klinisch beobachtet
werden und wenn solche Fille interkurrent ad exitum kamen, ergab sich
kein pathologischer Befund an den GefdBen. Henrt Roger und Paul
Sarradon faBten die funktionellen Zirkulationsstorungen des Gehirns in
eine Reihe von klinischen Gruppen zusammen. Sie unterscheiden 1. ,,ein-
fache Formen®, bei welchen sie hemipardsthetische, hemianopische,
hemiparetische, epileptische und aphasische anfiihren.- 2. ,,Komplexe
Formen® (les migraines accompagnées von Charcot), bei welchen eine
Migréne in Verbindung mit obigen transitorischen Herderscheinungen
auftritt. 3. ,,Assoziierte Formen®, bei welchen neben Angiospasmen der
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Hirngefdfie solche anderer. Korperarterien beteiligt sind (Arterien der
Retina, des Riickenmarkes, der Extremitéten, der inneren Organe).
Wieweit die ophthalmoplegische Migrine mit ihren rezidivierenden
Okulomotoriuslihmungen hierher gehért, muf noch als unentschieden
bezeichnet werden. Charcot und spiter Oppenheim dachten an vasa-
motorische Stérungen, wihrend das Leiden von anderen Seiten als Affek-
tion der peripheren Nerven aufgefallt wurde. Anatomisch wurden fall-
weise Schiadigungen des Okulomotoriusstammes gesehen (exsudative und
neoplastische). '

Die einfachen Angiospasmen der HirngefiBe lassen sich von der
Thrombangitis obliterans vorwiegend dadurch abgrenzen, daB es nicht
zu bleibenden Herderscheinungen kommt, dal3 haufig auch Frauen be-
troffen sind (Klimakterium), daB organische GefiBlschidigungen nicht
gefunden werden. Wie schwer es in Wirklichkeit ist, derartige Fille
nur von der neurologischen Symptomatik her einzuordnen, zeigen be-
sonders jene Mitteilungen, die noch aus der Zeit vor dem groBen Auf-
schwung der Kontrastmitteldiagnostik stammen. Unter dem Material
von Pdfzl aus einem Vortrag liber ,Die Zunahme der Apoplexien
bei Jugendlichen® (1933) entnehmen wir einige besonders interessante
Fille:

Eine 36jahrige Frau, die seit 2 Jahren an Angina pectoris litt und die plétzlich,
wahrend sie sich zur Behandlung des Herzleidens in der Medizinischen Klinik
befand, eine Erschwerung des Sprechens, eine Lihmung der rechten Mundhilfte
und eine Schwiiche der rechten Hand bemerkte. Die Schwiiche der Hand verschwand
schon nach 14 Stunden, die Parese des Mundfacialis und die erschwerte Sprache
dauerten etwa 48 Stunden.

Ein 29jahriger Mann (seit dem 14. Lebensjahr starker Raucher) erkrankte
zunichst an intermittierendem Hinken (rechtes Bein). Nach einem halben Jahr ver-
spiirte er pltzlich wéhrend der Arbeit ein taubes Gefiihl in der rechten Hand und
als er aufstehen wollte, bemerkte ef, daB er das rechte Bein nicht richtig bewegen
konnte. Er konnte auch nicht sprechen, verstand aber alles. Dieser Zustand dauerte
nur einige Minuten. Als er von seiner Arbeitsstitte zu Hause angekommen war,
wiederholte sich der Zustand und dauverte diesmal mehrere Stunden. Eine Woche
spiter traten nochmals dieselben Symptome auf und blieben 7 Tage bestehen.
Seither ist der Kranke iiber 1 Jabr beschwerdefrei. Neurologisch zeigt sich eine
leichte Sinktendenz der rechten Hand.

Ein ganz dhnlicher Verlauf, aber ohne Claudicatio intermittens, wurde bei einem
3ljahrigen Mann beobachtet.

Potzl ist geneigt, derartige transitorische Herderscheinungen bei
jlingeren Menschen auf Angiospasmen der HirngefiBe zuriickzufithren.

Wir sind auf diese klinischen Bilder ausfiibrlich eingegangen, um zu
zoigen, dall es sich hier um ein Grenzgebiet handelt, wo funktionelles
Geschehen und organische Lision aufs engste miteinander in Beriihrung
kommen, ja, vielfach gar nicht zu trennen sind.

Eine symptomatische Aufteilung der Endangiitis obliterans unternahm kiirzlich

(1941) Denecke. Er unterteilt sie in endogene und exogene Arteriosen, in akute
und chronische, in periphere und zentrale Arteriitiden.
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Der Mechanismus.

Beobachtungen, wie sie von Elschnigg, Wagenmann, Marchesans u. a.
iiber im Augenspiegel gesehene Angiospasmen der NetzhautgefaBe mit-
geteilt wurden, sind geeignet, als Modellvorstellung fiir das Geschehen
an den Hirngefaflen zu dienen. Forster konnte ja auch tatsichlich dhn-
liche Spasmen an den HirngefdBen, allerdings bei Epilepsie, bioptisch
feststellen. Ob nun bei der v. Winiwarter- Buergerschen Krankheit die
Angiospasmen die Ursache der Endothelschiddigung sind oder umgekehrt
die beginnenden Wandschéden ‘die Spasmen verursachen, miissen wir
offen lassen. Immerhin ist es auffillig, dafl hiufig jahrelang klinische
Zustdnde beobachtet werden, die als Angiospasmen gedeutet werden
miissen, bis és schlieBlich doch zu bleibenden Herderscheinungen kommt.
Spaiz neigh daher eher dazu, die Angiospasmen fiir das Primére zu halten.
Auch Merkelbach meint, daBl viel fir eine primére vasomotorische Sto-
rung spricht, welche sekundir, in ihrem Verlauf histologisch feststellbare
Veranderungen an den GefaBen setzt. Er erwégt aber auch, dafl beim
Einsetzen der Spasmen bereits eine Intimahyperplasie vorliegen konne,
da kranke GefiBle ganz allgemein viel leichter auf Reize mit Spasmen
reagieren als nicht alterierte.

Interessant erscheint uns eine experimentelle Arbelt von Villaret
und Cachera iiber cerebrale Embolien. Die Autoren haben mit der
Forbesschen Glasfenstermethode Serienuntersuchungen gemacht. Es
wurden Mineralpartikel oder Glasstaub so eingebracht, dafi Arteriolen
oder etwas grioflere Arterien verstopft wurden. Sowohl wihrend der
Injektion der Partikel ‘als auch Monate danach konnte die Zirkulation
innerhalb der Pia beobachtet werden. Die Versuche-ze\igten, daf} sich
die Kollateralen um einen Verschlufl erweiterten und die Gegend cyano-
tisch wurde. Ferner wurde gesehen, dafl durch solide Emboli rasch eine
lokale Vasokonstriktion hervorgerufen wird. Nun resultierten nicht nur
lokale Vas'ok(')nstrikti_onen, sondern das ganze arterielle Netzwerk der
betreffenden Gegend wurde Gegenstand intermittierender Spasmen nockh
monatelang nach dem Eingriff. Es wire denkbar, daB auch bei unseren
Thrombosen der distalen Hirnarterien sich Ahnliches abspielt.

Die Frage, ob die GefaBwandschadigung den Thrombosen voran-
geht oder nieht, wird fast durchweg dahin entschieden, daff als erstes
die Intimaverinderung auftritt. Jédger siebt die erste Schidigung im
Krankheitsgeschehen in einer fibrinoiden Nekrose der Intima, die multipel
iber das Arteriensystem verstreut ist und die sich als ,,Rickfall” im
Laufe der Erkrankung immer neu bilden kann. In den kleinen GefdlBen,
meint Jdger, folge auf den fibrinoiden Schaden meist sofort GefaBver-
schluf}, oft nur durch reine Fibrinmassen. Je grofler die endarteriitischen
Wucherungen wiirden, desto mehr komme es zur Geschwiirsbildung ihrer
Oberfliche, die zur Ablagerung von wandstindigen Thromben fihre.
Andererseits konnen die Wucherungen selbst zu vélligem VerschluBl auch
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groflerer Gefafle fithren. Im Anschlul an beide bildeten sich iiber grofere
GefaBstrecken ausgedehnte Thrombosen. Diese wiirden dann durch
Organisation in das kanalisierte Fillgewebe iibergefithrt. Auch Réssle
spricht von der subendothelialen fibrinoiden Entartung, der Nekrose,
der Endothelzellen und den sekunddren thrombotischen Verschliissen.
Spatz 146t die Frage offen, ob die Thrombosen oder die endarterii-
tischen Verdnderungen das Primédre sind, meint aber auch, dal vieles
fiir das letztere spreche. Als Folgen der Verschlisse treten Erweichungs-
herde auf.

Nun noch ein Wort iiber die Beteiligung der Venen an dem Krankheits-
geschehen. Wihrend von mehreren Seiten, erst kiirzlich von Nels Antoni,
iiber ganz dhnliche Verdnderungen'an den Venen berichtet wird, konnten
wir bei unseren Fillen auBer einer strotzenden Blutfiillung der Venen
nichts Abwegiges beobachten.

Die Atiologie. .
Nicotin und Kilteschdden waren es, die urspriinglich fiir die Genese
der Thrombangitis obliterans in Anspruch genommen wurden. Es besteht
auch heute kein Zweifel, daf diesen eine Rolle in dem Krankheitsgeschehen
“zukommen kann. Jedoch sind inzwischen auch geniigend Fille bekannt
geworden, in denen nichts derartiges mitgespielt hat. Nach den Unter-
suchungen von Réssle iiber die rheumatischen Gewebsverinderungen
gehort die Thrombangitis obliterans zusammen mit der Periarteriitis
nodosa in den Formenkreis der rheumatischen GefiBlentziindungen. Es
handelt sich nach Rdssle um eine Gruppe rheumatoider Arterienerkran-
kungen, von der die echten rheumatischen GefiaBerkrankungen noch
als eine besondere Gruppe abgetrennt werden. HEs diirfte sich bei ihnen
allen um eine Folge erhohter Reaktionsfihigkeit der GefiBiwand handeln,
wobel die Entziindungsvorginge als allergisch-hyperergisch aufgefaBt
werden und indem Réssle gleichzeitig die ,,enge Verwandtschaft rheuma-
tischer GefdBverdnderungen mit der anaphylaktischen Entziindung* be-
tont, schlieBt sich der Kreis der allergischen GefafBlerkrankungen. Um nun
auf die Nicotin- oder Kilteschiden zuriickzukommen, so wire es denkbar,
daB diese erst unter der Voraussetzung einer vorhergegangenen Sensi-
bilisierung sich an den Arterien verhidngnisvoll auswirken. In letzter
Zeit wird besonders auf die konstitutionellen Faktoren hingewiesen.
Es sind Fille bekannt, in denen Mutter und Sohn oder Vater und Sohn
erkrankten. Wiederholt wurden in den Sippen Haufungen von Asthma
und von Frkrankungen des rheumatischen Formenkreises gefunden
sowie Anhaltspunkte fiir Unterwertigkeit im Bindegewebe und gehiufte
Anfilligkeit der Gefalle. In manchen Fillen spielen wohl auch lokale
Faktoren im Sinne einer chronischen Eiterung oder eines Traumas
eine Rolle. Jedoch liegt es nahe, diese vorwiegend als auslsend zu
betrachte.
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Die Therapie.

Unsere Fille sowie die aus dem fritheren Spaizschen Material sind.
nicht behandelt worden — bet den meisten von ihnen wurde die Diagnose
ja erst anatomisch gestellt. Medikamentsse Versuche mit Padutin u. ahnl.
scheinen bei der cerebralen Form keine Erfolge ergeben zu haben. Die
Tatsache, da3 die Thromboendangiitis obliterans fast nur bei Minnern
auftritt, veranlaBte Behandlungsversuche mit weiblichen Sexualhor-
monen. Bei den peripheren Formen wird tiber tiberraschend gute Erfolge
berichtet. Uber Resultate bei cerebralen Formen ist uns nichts bekannt.
Die schon von Foerster gesehenen Besserungen nach Denudation der
Carotis und insbesondere nach Resektion des Halssympathicus haben
sich weiterhin bestatigh. Erst kiirzlich (1941) berichtete Sunder- Plas-
mann dber glinstige Erfahrungen mit der cervicalen Grenzstrangresektion.
‘Die Prognose bleibt aber ernst. Vielleicht kénnen Friihdiagnose und
Friththerapie weiter helfen.

SchiunB.

Noch bevor die Zusammenhinge jener mannigfaltigen, fliichtigen
und rezidivierenden Herderscheinungen, die schlieflich zu bleibenden
neurologischen Ausfillen und Verdnderung der Personlichkeit fiihren,
mit dem anatomischen Substrat der Thromboendangiitis obliterans heraus-
gearbeitet wurden, finden wir im Schrifttum die theoretische Erkenntnis.
gewissermaBen vorweggenommen. Was sonst hétte Oppenheim bei der
Besprechung der Differentialdiagnose der multiplen Sklerose meinen
konnen: ,,Es gibt eine allgemeine: Gefdferkrankung des Zentralnerven-
systems -— wahrscheinlich toxischen Urgprungs —, die ein dem der
multiplen Sklerose sehr shnliches Krankheitsbild schaffen kann, dessen
Grundlage jedoch nicht sklerotische Herde, sondern multiple Erweichungs-
herde bilden* ? Pgtzl fithrt bei seinen Untersuchungen iiber ,jugend-
liche Apoplexien® aus, dal es sich in einer Anzahl seiner Falle um Teil-
_ erscheinungen allgemeinerer Kreislaufstorungen (Angina pectoris, Claudi-
catio intermittens) gehandelt habe. Nach Art und Verteilung der mehr
oder minder transitorischen Hirnstérungen lasse sich verhaltnismaBig
oft ein Wirkungsbereich ablesen, der umschriebenen Bezirken kleiner
HirngefdBe entspreche. Der Langsschnitt der Falle lege es nahe, daB
funktionelle, reversible Verdnderungen der GefiBwéinde nicht mehr die
Ursache, sondern oft nur die Folgewirkung eines in seinen Grundziigen
noch nicht voll erfaBten andefsartigen Krankheitsprozesses seien. Einzel-
heiten seiner Krankengeschichten legten es nahe, daf zwischen ,,cere-
bralen und kardialen Thrombosen, Angina pectoris und intermittierendem
Hinken eine wesenswichtige Gleichartigkeit der pathologischen Prozesse
bestehe. Wir glauben heute, daB die von Pdtzl oder Oppenheim nach
klinischen Beobachtungen geforderte ,,allgemeinere GefébBerkrankung
in der Thrombendangiitis obliterans gefunden wurde. Wir halten es.
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auch fir méglich, daf ein Teil der im Schrifttum mitgeteilten ,.eigen-
artigen Krankheitshilder bei anatomischer Untersuchung in derselben
Gruppe aufgehen wiirde. So beschreiben Roussy, Huguenin und Saracino
Falle mit Kopfschmerzen, progredienten psychischen Stérungen, Ob-
nubilationen, spiter motorischer Aphasie und Alexie. Die Symptome
bildeten sich wieder zuriick. Wegen des Vorhandenseins multipler
peripherer Thrombophlebitiden wurde an cerebrale Phlebitiden gedacht.
Anatomische Befunde liegen nicht vor, die Kranken konnten gebessert
entlassen werden. 1935 verdtfentlichte Guillain einen klinisch und ana-
tomisch durchuntersuchten Fall von ,,Nécrose atrophique symétrique
des circonvolutions occipitales. Form anotomo-clinique encéphalique des
ischémies nécrotiques des extrémités”. Guillain wirft selbst die Frage
auf, ob derartige symmetrische Lésionen an der Hirnoberfliche nicht
dieselbe Pathogenese haben kénnten wie die symmetrische Extremitéten-
gangrén. Die Hirnarterien beschreibt Guillain als stellenweise etwas
weill und von mangelnder Biegsamkeit. Keine Anzeichen von Arterio-
sklerose. Auch Thromben hitten nicht vorgelegen. Nun entnehmen
wir der Arbeit aber nicht, ob die kleinen Konvexititsarterien histologisch
untersucht wurden, denn makroskopisch sind die auf unseren Abb. 2,
3, 4, 10 wiedergegebenen Thrombosen meist nicht fafibar.

Das Krankheitsbild der cerebralen v. Winiwarter- Buergerschen Krank-
heit wird erst langsam in weiteren Kreisen bekannt. Wie schon gesagt,
wurde erst kiirzlich in Schweden zum ersten Male die Diagnose am
Lebenden gestellt. Wenn kiinftig bei allen nach Symptomatik und Ver--
lauf verdédchtigen Fillen alle diagnostischen Hilfsmittel herangezogen
werden, diirfte in Zukunft mit nicht gréBeren Schwierigkeiten zu rechnen
sein als bei anderen neurologischen Erkrankungen.

Zusammeniassung.

1. Es werden zwei weitere Fille von cerebraler Thrombendangiitis
obliterans mit bisher wenig bekanntem klinischen Verlauf mitgeteilt.
Bei dem einen standen iiber zwei Jahrzehnte epileptiforme Anfille mit
progredientem psychischen Abbau im Vordergrund, bei dem anderen
handelte es sich um ein nur zweijihriges Krankheitsgeschehen, beginnend
mit einer leichten rechtsseitigen Hemiparese, die ohne Insult in eine
Hemiplegie mit Aphasie und Marasmus iiberging.

2. Pathologisch-anatomisch ergeben sich am Gehirn bei beiden
Fillen:

a) an den distalen Abschnitten kleiner Hirnarterien thrombangitische
Veranderungen.

b) multiple, bis mittelgroBe diskontinuierliche Erweichungsherde.

¢) granulire Atrophie der GroBhirnrinde in den Grenzgebieten der
A. cerebri anterior, media und posterior beiderseits.
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Bei dem ersten Fall kommt noch eine Thrombose der A. carotis
interna hinzu.

3. In den Kérpersektionsprotokollen finden sich bei beiden Fillen
Angaben iiber Schwielen im Myokard und hockrige Oberfliche der Nierven.

4. Zusammenstellung der hauptsichlichen Verlaufsformen und Be-
sprechung der diagnostischen Hilfsmittel (Augenspiegelbefunde, Capillar-
mikroskopie, Encephalographie, Arteriographie, Ekg., Blutbild, Nieren-
befunde).

5. Differentialdiagnostische Erwigungen und Mitteilung von 5 ,,Grenz-
fallen®.

6. Uber den Mechanismus der Erkrankung.

7. Uber die Zusammenhinge mit dem rheumatischen Formenkreis.

8. Uber Therapieversuche.
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