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I n  einer frfiheren Arbei t  1 haben  wir schon e inmal  zur Frage der 

Pathogenese der Myelitis necrot icans ausfiihylich Stel lung genommen 
u n d  dabei auch das Schr i f t tum entsprechend beriicksichtigt.  Es soll 
daher  im Folgenden  an  H a n d  eines weiteren Falles, der gewisse Be- 

sonderhei ten bietet,  n u t  erg~nzend nochmals  auf den Fragekomplex 

der Myelitis neerot icans eingegangen werden. 

Es handelt sieh um einen 42ji~hrigen Mann, dessen Familienvorgeschiehte 
keine Besonderheiten enth~lt. Als Kind hat er Masern und Seharlach durch- 
gemaeht. Nit 20 Jahren erkrankte er an einem weiehen Sehanker, mit 21 Jahren 
an einer Sehuppenfleehte und mit 28 Jahren an Gelbsueht. Mit 42 Jahren trat 
plOtzlich eine L~ihmung an beiden Beinen au], die bis gegen Abend vollst&ndig 
war. Diese L&hmung ging mit einer Ge/i~hllosigkeit an den Beinen einher. 

Die dam~lige Untersuchung ergab eine schla//e Liihmung an beiden unteren 
Extremitiiten, der Mnskeldehnungswiderstand war so gut wie vNlig aufgehoben. 
Die cutanen wie ossalen Bauchdeekenreflexe fehlten in allen ttShen. Eben- 
so waren die Cremasterreflexe, die Patellarsehnen- und Achillessehnenreflexe, 
die Fugsohlenreflexe nicht ansl6sbar. Pathologisehe l~eftexe, sowie sonstige 
Pyramidenbahnzeichen waren nicht nachweisbar. Der Analreflex fehlte, es be- 
stand eine Uberlaufblase. Trophisehe S~6rungen waren nieht naehweisbar; die 
Schwei/3bildung war vom 10. Thorakalsegment caudal au/gehoben. 

Auf der re. Stirnseite und am re. Untersehenkel kleine bl~ulich durchschim- 
mernde Knoten. 

Diagnose. Melanosarkom mit Metastasen im l~iiekenmark. 
Befund am 23.1.43: Motorik: Schlaffe L~hmung beider unterer Extremi- 

t~ten, Muskeldehnungswiderstand aufgehoben. Mit den unteren Extremit/iten 
kOnnen keinerlei aktive ]~ewegungen ausgeffihrt werden. Bauehdeeken vor- 
getrieben, schlaff. 

Re/lexe. An den oberen Extremit~ten in Ordnung, BDt~. cutan fehlen in 
s/imtliehen I-I6hen, aueh oss~le Bauehdeekenreflexe fehlen. PSI~. re. = li. - - .  
ASR. re. = l i . - - .  Fugsohlenreflexe re. = l i .w.  Babinski, Rossolimo, Mendel. 
Beehterew, Oppenheim, Gordon, Chaddoek re. = l i . - - .  After kl~fft, Analreflex 
nicht ausl6sbar. Sensibilitiit ffir si~mtliche Empfindungsqualitgten yore 9. Thora- 
kalsegment abw/~rts aufgehoben. Der Kranke mul? k~theterisiert werden 
(Dauerkatheter). Fehlende Erektion und Ejakulation. Beginnender Deeubitus 
fiber dem Kreuzbein. SehweiBsekretion caudal yon D~ aufgehoben. 

Die histologische Gewebsuntersuchung tier bl~ulichen I~noten stellte kein 
Nelanosarkom, sondern ein Kavernom lest. 

O. GAGV.L u. O. I~]~IN~Ir Z. Neur. 175, 33--357 (1943). 
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27.1.43. Die Liquoruntersuchung ergab: Zellzahl 13/3, Pandy + ,  Nonne 
Apelt 4 .  In den ngchsten Woehen gndert sieh an dem Befund nichts. 19.3. 
Leiehte Cystitis. Therapie: Borwasserspiilungen. 26.3. Vorfibergehende septi- 
sehe Temperaturen. Der Decubitus hat an Ausdehnung zugenommen und 
eitert stark. 27.4. Blutbild: Leukoeyten 9,650, Erythrocyten 2890000. Der 
Deeubitus hat sieh in den letzten Woehen am Kreuzbein verbreitert. Er betr~gt 
15 cm im Durchmesser. 3.8. Neurologiseher Befund hat sich gegeniiber der 
letzten Untersuchung in keiner Weise ge~ndert. 6.10. Der Kranke hat fiber 
starke Angstzusti~nde in der Herzgegend zu kl~gen. 5.10. Blutbild: Erythro- 
cyten 3 340 O00, Leukocyten 2 020, Hi~moglobingehalt 47 %. 16.10. Zunehmende 
Sehw~che, sehr schlechter Allgemeinzustand. 17.10. Einsetzen der Agonie, 

Pupillen starr, C~u Puls nicht 
mehr tastbar. Lungen6dem angedeutet. Um 3 Uhr 
Exitus letalis. 

Hochgrad ige  At roph ie  des R i i ckenmarks  
im Lumbalbe re ich .  Nekro t i s i e rende  Uroeys-  
t i t is .  Beiderse i t ige  e i t r ig-nekrot i sche  Pye l i t i s  
undPye ]oneph r i t i s .  Al lgemeine  An~mie.  Dif- 
fuse Amylo idose  der  Milz, Leber ,  Nieren  und  
Nebennieren .  Vorgeschr i t t ene  Lipoidsk lerose  
der  Aor t~  und  ihrer  gr61~eren Aste ,  insbeson- 
ders  auch der  Kr~nzgefi~Be des Herzens .  M~ch- 
t iges Druekbrandgesehwi i r  a m  Kreuzbe in ,  an, 
de r  Aui~enseite des r ech ten  Unte rsehenke l s  

Abb. 1. VerschiedeneRficken- sowie an den Fersen .  E t w a s  b lu t iger  Schleim 
m a r k s h 6 h e n  ze igen die s t a r k e  im Magen  und  tei lweise b lu t iger  S tuhl  im 
Atroptfie im unteren Brust- 

und im Lendenmark. un te ren  I l e u m  und  Diekda rm.  

Makroskopisehe Befunde. 
Ri~ckenmark. 

Bei der ]~etrachtung des 1Mickenmarks yon dorsal f~llt im unteren Thorakal- 
sowie im Lumbosacralmark die Dicke der Arteria spinalis ~osterior in die Augen. 
In HOhe des ersten Brustsegmentes finder sich in der li. Hinterstrangshiilfte 
eine ungefi~hr erbsengrol~e br~unliche Verfi~rbung. Ungefi~hr veto 9. Thorakal- 
bis zum 3. Saeralsegment ist der Sagittaldurchmesser des ]~fiekenmarks auf 
2--3 mm reduziert, w~hrend der Frontaldurchmesser mit 1,3 em nicht wesentlich 
yon der Norm abweicht. Auf einem Querschnitt durch das 1. Thorakalsegment 
erkennt man in der li. ttinterstrangsh~lfte das bereits erw~hnte, ungef~hr erbsen- 
grol]e br~unlidhe Areal. In H6he des 6. Thorakalsegments sind der gesamte 
Hinterstrang und der I-Iinterseite~istrang der re. Seite braunrot gef~rbt (s. Abb. 1). 
Eine l~fiekenmarkszeichnung ](ann in dieser I~IOhe nicht mehr unterschieden 
werden. Die gleiehe Abbildung zeigt auch den auffallenden Schwund des l~iicken- 
marks in HOhe des 10. Thorakal- und 4. Lumbalsegmentes. W~hrend das 10. Tho- 
rakalsegment noch ein, wenn auch sehr kleines Areal yon weiBer l~,fickenmark- 
substanz erkennen l~l~t, : i s t  der Quersehnitt des 4. Lumbalsegments so gut 
wie vOllig rotbraun gefarbt. In den unteren Saeralsegmenten hat dann der 
Sagittaldurchmesser wieder seine ungef~hr no1~ale Dicke. Die Gegend des l~ficken- 
marksgraues und der Kinterstrang sind aueh in ~den unteren Saeralsegmenten 
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rostbraun gef~rbt. Die t%tickenmarkswnrzeln lassen makroskopiseh keine Ab- 
weiehung yon der Norm erkennen. Die weichen tti~ute sind tiber den braun- 
roten Gebieten ebenfalls leieht bri~unlieh gefi~rbt. 

Gehirn. 

Das Gehirn bietet ~uBerlich vOllig normale Verh~ltnisse. Auf einem Frontal- 
sehnitt dureh das Groghirn in H6he des oralsten Balkenabschnittes finder sieh 
im re. Gyrus frontalis medius, und zwar an der l%indenmarkgrenze ein ungef~hr 
kleinmandelkerngroBer rotbrauner Fleck. Ein Frontalsehnitt kurz vor den Polen 

Abb. 2. Typisehes Kavernom. (K.-E.-F~rbung. Vergr. 27fach.) 

der Temporallappen weist nahe dem naeh angen gerichteten Horn des re. Seiten- 
ventrikels eine reiBnagelkopfgrol3e braunrote Verf&rbung auf. Kurz vor dem 
Chiasma opticum ist auf einem Frontalschnitt in der oberen re. Temporalwindnng 
ebenfalls eine pflaumenkerngro[~e braunrote SteIle naehweisbar. Bei genauerer 
Betrachtung mit einer Handlupe sind innerhalb dieser braunroten Fleeken 
kleinere, strotzend mit Blur angefiillte Gef/iglumina abzugrenzen. Sonst zeigt 
die Untersuchung der Frontalscheiben durch das Grol~hirn nichts Bemerkens- 
wertes mehr." 

Histopathologische Befunde. 
Gehirn. 

Die Untersuchung der Gehirnpr/iioarate ergab mit Ausnahme der sehon 
makroskopisch ver~nderten Abschnitte keinen pathologischen Befund. Die rot- 
braun gef~rbten Stellen lassen auf einem H.-E.-Bild bei mittlerer Vergr6gerung 
verschieden groBe Hohlr~ume erkennen, die yon ]V[assen yon Erythrocyten an- 
geffillt sind. Aus den leeren H6hlen sind bei der histologischen Verarbeitung 
die Erythrocyten herausgefallen (s. Abb. 2). Die Hohlr&nme sind durch sehr 



426 OSXAI~ GAO~L und A. M ~ s z ~ o s :  

versehieden dieke Wandungen voneinander getrennt. Die dicken Wandungen 
bestehen aus einem faserreiehen Bindegewebe, in welehem t laufen yon mit  
braunem Pigment beladenen K6rnehenzellen gelegen sind (s. Abb. 2). Das Pig- 
ment ist bald mehr gelbliehbrann, bald mehr dunkelbraun und gibt die typisehe 
Eisenreaktion. DiG ganz feinen Wandungen bestehen, wie st~rkere Vergr61~e- 
rungen zeigen, aus einer oder zwei Endothellagen. Aueh die dieken bindegewebigen 
Wgnde besitzen auf ihrer, dem Lumen zugekehrten Wandung eine Endothellage. 
In  der Umgebung dieser aus versehieden grogen Blutr/~umen sich aufbauenden 
Bildung ist eine deutliche Zellgliose naehweisbar. Sonst l inden sieh in dem um- 
gebenden Nervengewebe kleinere perivascul/~r gelegene H~ufchen yon mi t  braunem 
Pigment  beladenen K6rnehenzellen. 

Abb. 3. Stark atropJMsehes unteres Brustmark, nur vordere wle hintere Wurzeln weit- 
gehend erhalten. GroBe Teile des erweiehten l~fiekenmarksquerschnittes sind bei der 
Einbettung ausgefa]len. Zwei feine ?r zu beiden Seiten 4er vorderen Fissura. 

(KEIDENKAIN-F~rbllng. Vergr. l~faeh.) 

Ri~dcenmark. 

Die stark atrophischen l~fiekenmarksabsehnitte sind auffMlend welch und 
es war ~ul~erst schwierig, halbwegs gute B16cke aus diesen Gebieten herauszu- 
schneiden. Sehon beim geringsten Druck quollen die weichen Massen fiber die 
Sehnittfii~che fiber. Auf einem NIssL-Bild durch die atropbischen Absehnitte 
erkennt manl dab sieh der gesamte ~iickenmarksquerschnitt  aus Massen yon 
Gitterzellen aufbaut, zwischen welehen nur kleinere Gef~e ,  die sicher vermehrt  
sind, erhaltengeblieben sind. Die Gitterzellen sind zum Teil yon feinen bri~un- 
lichen K6rnchen erffillt, welche die Eisenreaktion geben. Auf einem entsprechen- 
dell H E I D ~ I ~ I ~ - B i l d  fgrben sieh die auf einem NlSsL-Bild farblosen kleinen 
K6rnehen leieht bl~ulieh all, woraus zu sehliegen ist, dM? es sieh um ~arkscheiden- 
abbauprodukte handelt, die zum TeiI noeh nieht die Fettreaktion mit  Scharlaeh- 
rot geben. Leider I i e g e s  sieh bei der teehnisehen Verarbeitung trotz gr613ter 
Vorsieht nicht vermeiden, dab ein gr613erer Teil der Fettk6rnehenmassen heraus- 
gefMlen ist (s. Abb. 3). Man erkennt auf der gleichen Abbildung anch noeh gut 
die markhMtigen vorderen und hinteren Wurzeln, w~hrend der t%tiekenmarks- 
quersehnit t  keinerlei Zeiehnung mehr aufweist. Die R, iiekenmarksgefi~Be sind 
zum Tell auffMlend dickkMibrig. Zu beiden Seiten der Fissura anterior ist noch 
ein kleiner dfinner Markstreif vorhanden. In  gleieher Weise sind die fibrigen Seg- 
mente des atrophischen I~fickenmarksabschnittes aufgebaut, weshMb auf eine 
gesonderte Schilderung der  einzelnen Segmente verzichtet  werden kann. In den 
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oberhalb vom 9. Thorakalsegment gelegenen Segmenten liel] sieh nur die sekun- 
dgre aufsteigende Degeneration der Hinterstriinge, der Tractus spinocerebellares 
dorsales und ventrales, sowie der Tractus spinothalamiei feststellen. Desgleiehen 
finder sieh, wie in dem erst kiirzlich ver6ffentliehten Falle yon Myelitis necroticans 
(GAGEL und tCEI~Eg), sowie in den Fgllen yon Neuromyelitis optiea yon. KmSISSEL 
in dem ventrokommissuralen Felde ein kleiner runder Nekroseherd. In H6he 
des 2. Thorakalsegments, in dera sehon makroskopisch die braune Verfgrbung 
nachweisbar war, ist ira Hinterstrang ein sich aus verschieden groBen Blut- 
r~nmen aufbauendes Gebilde, wie wir sie sehon ira Gehirn besehrieben haben, 
anzutreffen gewesen. Weiter oralw~rts findet sieh dann nur noch die sekund/i, re 
aufsteigende Degeneration im Hinterstrang, ira Traetus spinocerebellaris dorsalis 
und ventralis, sowie ira Traetus spinothalamieus. Der caudal yore 3. Sacral- 
segment liegende l~iiekenmarksabschnitt weist im Gebiet des Hinterseitenstrangs 
nur Murklichtungen als Folge der sekundgren absteigenden Pyramidenbahn- 
degeneration auf. AuBerdem l~Bt sich in den Sacralsegmenten ein ira ventro- 
kommissuralen Felde gelegener kleinerer Erweichungsherd nachweisen, der ent- 
lang dem Sep~um posterius bis ungef~hr zur Mitre des letzteren als schmaler 
Fortsatz ausl~tuft. Sonst erkennt man bei genauerer Betrachtung im ttinter- 
strang eine geringe Marklichtung. Die peripher gelegenen t~fickenmarksgefgBe 
fallen dutch ihr diekes Kaliber auf. Die Vorderhornganglienzelien lassen in den 
nicht erweichten R.iickenmarkssegmenten vereinzelt das Bild der vacuolisieren- 
den Zellerkrankung erkennen. 

Die weichen H~ute sind vor allem fiber den atrophischen t~fickenmarks- 
abschnitten leicht verdickt und enthalten fiber dem rostbraunen Fleck im ersten 
Thorakalsegment mit braunera Pigment beladene KSrnehenzellen. 

Deutung der Be[unde. 

Die verschieden groBen Blutr~ume in Gehirn und l~iickenmark er- 
weisen sich auf Grund des Aufbaues ihrer Trennungswi~nde (Endo- 
thellage oder Endothellage und Bindegewebslage) als Kavernome. 57eben 
diesen im Zentralnervensystem gelegenen Kavernomen fand sich in der 
KSrperhaut ein Kavernom, das bereits zu Lebzeiten des Kranken durch 
die histologisehe Untersuehung als solehes veriflziert werden konnte. 
Fiir das klinisehe Bild sind aber nieht die Xavernome, sondern die 
ausgedehnten Nekrosen im untersten Thorakal-, im Lumbal- und oberen 
Saeralmark verantwortlieh zu machen. DieNekrosen verdanken abet ihre 
Entstehung nieht den Kavernomen, denn die Nekrosen sind in anderen 
Riickenm~rksh5hen lokalisiert als die verschiedenen Xavernome. Die 
in HShe der ausgedehnten Nekrosen anzutreffenden vermehrten Riieken- 
marksgefgl~e und die auffa]lend dicke Arteria spinalis posterior geben 
keine Erkls fiir die ausgedehnten Nekrosen ab, denn eine Druek- 
seh~digung dureh diese kommt, wie die Biider deutlieh zeigen, nieht 
in Yrage. Auch waren weder in den vermehrten giickenmarksgef~I3en 
noeh in der Arteria spinalis posterior Thrombenbildungen nachweisbar. 
Wit sind daher ebenso wie ALASOUA~I~E und FoIx  gezwungen, neben 
den Gefs noeh eine ~ndere Noxe zu fordern, we]che fiir die 
ausgedehnte Nekrosen verantwortlieh zu maehen ws Leider kSnnen 
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wir fiber diese Noxe selbst niehts weiteres uussugen. Entzfindliche 
Erseheinungen fehlten vollkommen. Die Gef~Bver/inderungen in unserem 
Falle unterseheiden sieh grundlegend yon denen in den F/s ALA- 
JOI~A~?r und FoIx. Auffallend ist in unserem Falle des weiteren 
der starke Riiekenmarksehwu~d, den man im gleichen Ausmul3 bei 
traumatischen Erweiehungen des giickenmarks, wie man sie in diesem 
Kriege gar nicht so selten beobuchtet, feststellen kunn. 

Die Wichtigkeit des vor]iegenden Falles liegt in der Tatsache be- 
griindet, dab bei einer sonst als Myelitis necroticans anzuspreehenden 
Erkrankung des Zentrulnervensystems neben den dureh ihren groBen 
Durehmesser in die Augen fallenden Riickenmarksgef/~Ben sowoh] im 
Gehirn wie uueh im I~fiekenmark noeh eehte Gef~fttumoren (Kuver- 
home) vorkommen. Diese Kombination mit echten Tmnoren legt die 
Annahme nahe, dab der Myelitis necroticans nicht, wie der Name be- 
sugt, ein echter prim/~rer EntzfindungsprozeB zugrunde liegen diirfte. 
Gegen einen prim/~ren entziindlichen Prozel3 spricht auch das ganze 
histoputhologische Bi]d der Erkrankung, das welt eher einen prim/~ren 
EntmarkungsprozeB nuhegelegt, weshalb an Stelle yon Myelitis necroti- 
cans die Bezeichnung Myelopathia necroticans vorgeschlagen wird. Die 
Kombination yon Entmurkungs- und echtem tumor6sem Prozel~ im 
vorliegenden Fulle 1/s duran denken, dab beim Zustandekommen der 
Myelopathia neeroticuns eine dysruphische StSrung zumindestens eine 
gewisse Rol]e spielen dfirfte. 

Zu der Frage des aus15senden Momentes, das ]etzten Endes zum 
Ausbruch der klinischen Erseheinungen im Alter yon 42 Juhren ffihrte, 
konnte die Untersuchung des vorliegenden Falles keinen Beitrag liefern, 
vielleicht wird uns aber das genaue Studium weiterer einsehl/~giger 
Fs auch in dieser Richtung vorw/irts bringen. Xhnlich wie hier 
liegen die Verhi~ltnisse bei manchen Tum0ren der Glia and Gunglien- 
zellreihe, fiir deren Zustandekommen wahrscheinlieh eine Anlagest6rung 
mitveruntwortlich zu machen ist, jedoch keineswegs die ulleinige 
Ursache darstellt. 

Wenn auch im gegebenen Fall ein Tumor der Ganglienzellreihe 
oder Gliareihe mit Wuhrscheinlichkeit auf eine dysraphische StSrung 
zuriiekgefiihi.t werden kunn, so wissen wit dumit noeh lunge nicht, 
w arurn das betreffende Gangliogliom, Oligodendrogliom usw. gerade 
zu dem bestimmten Zeitpunkt ins Wachstum ger~t und k]inische Er- 
scheinungen macht, 

M6glicherweise kommt neben einer dysraphisehen StSrung noch ein 
Trauma des Zentralnervensystems sowohl fiir die ruschere Entwicklung 
und den Ausbruch der klinisehen Erseheinungen der Myelopathiu necro- 
ticans wie ffir das Einsetzen des Tumorwachstums muncher Tumoren 
der Glia- und Ganglienzellreihe uls ausl6sendes Moment in Frage, 
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wenn dem Trauma auch keine so groi~e Bedeutung beizumessen ist, 
wie dies yon mancher Seite geschieht. Im vorliegenden Fall kommt 
ffir den Ausbruch der klinischen Erscheinungen ein Trauma nieht in 
Frage. 

Zusammen/assung. 
In einem Falle yon Myelopathia necroticans sind im ~ehirn und 

!r Kavernome nachweisbar. ])as Vorkommen yon echten 
Gefi~13tumoren bei einer Myelopathia necroticans sowie die Art des 
histopathologischen Prozesses (prim~re Entmarkung) sprechen gegen 
eiuen primer entzfindliehen Prozel~. Es wird daher ~n Stelle yon Myelitis 
necrotieans die Bezeichnung Myelopathia necroticans vorgeschlagen. 
Aul~erdem wird noch die M6gliehkeit erwogen, dal3 sowohl die echten 
Gef~l~tumoren wie der Entmarkungsprozel3 auf eine dysraphische St(i- 
rung zurfickzufiihren sind. 
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