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(Bingegangen am 5. April 1948.)

Die erstmalig von SturcE 1879 beschriebene Erkrankung ist ein
klinisches Syndrom mit epileptischen Anfillen, kongenitalem Glaukom
und Bildung von geschwulstihnlichen GefiBverinderungen in der
Haut. Die von SturGE schon damals geiiullerte Ansicht, daBl die
Krampfanfille wohl durch eine dem Naevus flammeus entsprechende
Verdnderung in den weichen Hirnhéuten bedingt sein werde, hat sich
durch die anatomischen Untersuchungen bestéitigt. Bei den typischen

Féllen findet sich eine Art von Angiomatosis der Pia iiber mehr oder
~ weniger ausgebreiteten Teilen des GroBhirns, und auch das Glaukom
ist.-durch eine entsprechende GefiBverinderang in der Choricidea zu
erkliaren: Die Erkrankung trigt den Namen von WEBER, weil es ihm
erstmalig gelang, dabei Verkalkungen im Gehirn im Réntgenbild
nachzuweisen, auf die.schon vor ihm HEBoLD nach dem anatomischen
Priparat aufmerksam gemacht hatte. Diese Rindenverkalkungen
standen seitdem stark im Vordergrund des Interesses, obwohl sie
sicher sekundérer Art und ihrem Wesen nach nebensdchlich sind.

In der folgenden Zeit wurden sehr zahlreiche Félle beschrieben,
in denen die von STURGE aufgestellte Trias nicht in vollem Umfang
bestand. Am héufigsten war die Kombination von Haut- und Gehirn-
verinderungen, seltener die von Haut und Auge oder gar Auge und
Gehirn. Monosymptomatische Fille, in denen z. B. nur eine Angio-
matose der Hirnhdute besteht (KoEHLER), mit in die Gruppe hinein-
zurechnen, ist gewagt, obwohl wahrscheinlich fiir einen Teil der Félle
berechtigt. Doch geht man zu weit, wenn man nun jedes Hamanglom
‘des Gehirns hierzuzahlt.

Es eriibrigt sich, genauer auf die Kasuistik der STURGE-WEBER-
schen Erkrankung einzugehen, da sie in der Monographie von BErG-
sTRAND ausfiihrlich behandelt ist. Deshalb sollen im folgenden nur
kurz 2 Beobaéhtungen mitgeteilt und an der Hand dieser eigenen
Untersuchungen zu einigen strittigen Fragen iiber das Wesen der K-
krankung Stellung genommen werden.
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Fall 1. Der Knabe F. L. stammt aus erbgesunder Familie' (der Vater zeigt
einen segmental begrenzten Naevus links in Dg¢-Dy), 4 weitere Geschwister sind
gesund. Die Entbindung des Kindes war normal. Er kam bereits mit einer
Rotung der re. Gesichtshélfte auf die Welt. Im Alter von. 6 Wochen bekam das

ADD. 1. AP-Aufnahme. lumbale Encephalographie: Vermehrung der Oberflichen-
zeichnung {iber dem rechten Parietalhirn, Ausziehung des rechten Vorderhornes nach
oben, man sieht eine Anzahl von wabigen Kalkschatten in der Parietalbirnrinde.

Kind den ersten Krampfanfall, bei dem es die Augen nach re. verdrehte, links-
seitige Zuckungen und Krampf in Armen und Beinen, unter besonderer Bevor-
zugung des li. Armes. Die Anfille wiederholten sich haufig in regelméfigen Ab-
stinden, oft mehrmals taglich, dann wieder 1—2 Tage pausierend. Das Kind
wurde von Anfang an von einem Hausarzt mit Luminal behandelt, das zwar die
Stdrke aber nicht die Hiufigkeit der Anfille beeinfluBte. Das Kind schrie von
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Anfang an sehr viel und lernte kaum die eigenen Eltern zu erkennen. Auch seine
Geschwister erkannte es nicht. Es lief stets unter sich und lieB sich auch nicht
zur Reinlichkeit erziehen. - Irgendwelche Intelligenzfortschritte machte es nicht.
Wegen der hiufigen Anfille und der geistigen Stérung wurde das Kind uns

Abb. 2. PA-Aufnahme: Deutliche‘ Ausziehung des Hinterhorns zum Narbenherd zu.

stationar eingewiesen. Der khmsche Befund ergab einen gut 2jahrigen Jungen,
dessen Gréfe dem Alter entsprach. Die kleine Fontanelle war geschlossen, die
groBe noch nicht-ganz. Es findet sich ein flichenhafter Naevus flammeus der
gesamten re. Gesichtshalfte und Halsseite, streng in der Mittellinie abgegrenzt,
der das ganze Trigeminusgebiet und das Gesicht von C1—C3 ausfiillte. Der
innere Befund ergab keine Besonderheiten.

Neurologischer Befund. Augenhintergrund normal. Deutlicher, grobschligiger
‘Horizontalnystagmus nach beiden Seiten, der aunch als Ruhenystagmus beob-
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achtet wird, zeitweise auch feinschlagiger Vertikalnystagmus. Pupillen und
Pupillenreaktion o. B. Hirnnerven, soweit priifbar, 0. B. Reflexe an Armen und
Beinen seitengleich, keine Pyramidenbahnzeichen. Bauchdeckenreflexe costal
und cutan auslésbar, keine Stellreflexe. Sensibilitit, soweit priifbar, ungestort.
Motilitat: In der re. Hand werden haufige athetoide Unruhebewegungen der
ersten 3 Finger beobachtet. Der Dehnungswiderstand des re.” Armes und Beines

Abb..3. Rechte Seitenaufnahme: Die Hirnatrophie ist deutlich auf das Parietalhirn
beschriankt, man sieht eine Anzahl von Kalkschatten zwischen den mit Luft
: dargestellten Pori.

ist etwas spastisch erhoht. Spontanbewegungen in beiden Armen und Beinen
seitengleich. Das Kind kann weder sitzen noch stehen. Beim Versuch, es auf-
 zustellen, beugt es beide Knie und Hiiften. Irgendwelche Sprachstérungen sind
nicht vorhanden. In psychischer Hinsicht besteht eindeutige Imbezillitit. Die
im Atherrausch vorgenommene lumbale Encephalographie ergab bei einem
Liquor-Luftaustausch von 80/60 cm? eine deutliche Vermehrung der Oberflichen-
zeichnung iiber der re. Hirnhemisphire, wobei sich der Hauptanteil derselben
auf die prizentralen und zentralen Scheitelhirnpartien erstreckt (s. Abb. 1 u. 2).
Der re. Seitenventrikel erscheint maBig nach oben zu der Oberfliche hin aus-
gezogen, wobei die Ausziehung des Hinterhorns stirker als die des Vorderhorns ist
{s. Abb. 3). Der 3. und 4. Ventrikel sind normal, die basale Zysterne ist etwas
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© vergrofBert (vgl. Abb. 1-—3). Die Liquoruntersuchung ergab einen klaren Liquor it
4/3 Lymphocyten. Nonne-Phase I schwach positiv, Pandy war positiv. Wasser-
mannsche und Meinicke-Klarungsreaktionen simtlich negativ. Am 3. Tage nach
der Encephalographie trat, trotz normalbleibender Temperaturen, eine zunehmende
Hautblasse und Erbrechen auf, sowie Erscheinungen eines allgemeinen Kreis-
laufkollapses, der sich durch nichts beheben lie; und am 4. Tage nach der Ence-
. phalographie kam das Kind unter zunehmender Kreislaufschwache und unter
Ansteigen des Pulses auf 140 bei normalen Temperaturen ad exitum.

Nach diesem geschilderten klinischen und encephalographischen
Befund mulite angenommen werden, dafl es sich bei dem Kind um
einen hirnatrophischen Prozel handelte, der wahrscheinlich kongeni-
taler Natur war, da er bereits im Alter von 6 Wochen zum Ausbruch
der ersten Krampfanfille gefiihrt hatte.

Der gleichzeitige encephalographische Ausziehungsbefund des
rechten Seitenventrikels zu der hirnatrophischen Hirnoberfliche hin,
sprach fiir einen SchrumpfungsprozeB, durch den der Ventrikel zum
Hirnherd hin verzogen war.

Es wurde deshalb klinisch in Kombination mit dem gleichzeitig
bestehenden linksseitigen Naevus flammeus des Gesichtes und der
linken Halsseite an einen degenerativen HirnprozeB etwa im Sinne
einer lobéiren Sklerose oder &hnlichem gedacht.

Die Tatsache, dafl die Hirnatrophie und die vermehrte Oberfléichen-
zeichnung sich ganz besonders auf das Scheitelhirn bzw. auf das Aus-
breitungsgebiet der A. fossae Sylvii erstreckte, lie an einen gefdl-
geburidenen Prozel denken.

Verkalkungen waren riéntgenologisch nicht mit Sicherheit nach-
weisbar, so daB ein ,,Sturge-Weber‘‘ nicht mit Sicherheit diagnostiziert
werden konnte.

Die Sektion (S.-Nr. 16/47) ergab kurz zusammengefaBt folgenden
Befund:

Knapp 2 Jahre alter Knabe im mittleren Erndhrungszustand. Geringgradige
schwer erkennbare Hyperamie der re. Gesichts- und Halsseite, die in der Mittel-
linie abschneidet. Hochgradige Atrephie (oder Unterentwicklung) der re. Grof}-
hirnhalbkugel. Guterhalten ist nur der vordere Pol des Stirnhirns und ein Teil
des Hinterhauptlappens. In den iibrigen Teilen ist die Rinde im allgemeinen
deutlich abgegrenzt, aber verschmalert. Das Mark scheint fast vollig zu fehlen.
Auf Durchschnitten sinkt die Hirnsubstanz im Bereich des Marklagers ein, ist grau
gefarbt, derb anzufiihlen und gelegentlich von feinsten weifilichen Ziigen durch-
setzt. Die Hirnwindungen sind im ganzen schmal, die Furchen verbreitert. Ver-
kalkungen sind nicht deutlich zu fiihlen. Die Pia ist machtig verdickt, schmutzig-
rot gefarbt. Ein abgegrenzter Tumor ist nirgends festzustellen. Am gharteten
Material sieht man aber, daB im Bereich der weichen Hirnhaute ein in wechselnder
Dicke entwickeltes Maschenwerk aus blutgefiillten Gefaflen liegt, das die Rinde
iiberzieht und die erweiterten Furchen ausfiillt. In den guterhaltenen Hirnteilen
am vorderen und hinteren Pol.der rechten Halbkugel fehlt die Piaverdickung mit
der GefiBsammlung. Jm Hirnstamm ist ein auffélliger Befund nicht zu erheben.
Die innere Kapsel nnd der Thalamus opticus der re. Seite erscheinen verschmaélert,
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die Gegend der Pyramidenbahn am FuBe der Briicke re. abgeflacht. An den
Hirnarterien der Basis kein krankhafter Befund. Kein Unterschied der Seiten.
Auch der Stamm der re. A. carotis communis sowie die ganze Carotis interna
re. wie li. ohne Veranderungen. Das gleiche gilt fiir das Venensystem. Nur findet
sich eine frische Thrombose des re. Sinus transversus, sigmoideus und sagittalis
superior bigs Confluens sinuum. Awugenhintergrund beiderseits unverindert.

Von der iibrigen Sektion ist auller einer eitrigen Bronchitis nichts
bemerkenswert.

Die mikroskopische Untersuckung hatte folgendes Ergebnis. Vor-
bemerkungen :

1. Es war eindeutig an dem Gehirn nur die rechte Seite befallen,
die linke auch mikroskopisch vollig frei. Es bestanden hier weder
Gefafiverinderungen in den weichen Hirnhiuten noch irgendwelche
Fehlbildungen oder Erkrankungen der Hirnsubstanz selbst.

2. Die Verinderungen betrafen rechts vorwiegend die GroBhirn-
rinde vom mittleren Stirnhirn bis in den Hinterhauptlappen hinein.
Doch ist das Marklager nicht frei, stellenweise sogar stirker ergriffen
als die Rinde. ‘

3. Der Hirnstamm zeigte keine eigenen, selbstindigen, unabhangigen
Verdnderungen. Was in ihm festzustellen war, lie8 sich als Folgeerschei-
nung der Erkrankung des Hirnmantels auffassen.

Im einzelnen sei folgendes kurz beschrieben:

Hirnrinde. Die Ausdehnung der mikroskopischen Verdnderungen deckt sich
im wesentlichen mit dem makroskopischen Befund. Das Auffallendste ist zunichst
die Erkrankung der GefiBie der weichen Hirnhiute. Im Maschenwerk des Sub-
arachnoidealraumes, der deutlich verbreitert und wohl auch mit der Art seiner
bindegewebigen Strange vergrobert ist, liegh ein dickes Polster weiter BlutgefaBe
(Abb. 47), die meisten sind diinnwandige, kavernose Venen. Ihre Wand besteht
aufler dem Endothel aus einer Schicht zellarmen, faserigen Bindegewebes, dessen
Dicke im allgemeinen mit der Kalibergroe parallel geht und im einzelnen GefaB
durchaus gleichmaBig ist. Die eigenartigen UnregelmaBigkeiten im Wandaufban,
wie sie BERGSTRAND beschrieben hat, habe ich nirgends feststellen konnen. Doch
kommen Abschnitte vor, in denen die Wand fast nur aus einem Endothel besteht,
das einem feinen Grundhiufchen aufliegt. Die Lichtung der Venen ist weit, prall
mit roten Blutkdrperchen gefiillt. Auffallenderweise sind demgegeniiber die Ge-
fale, die von der Rinde in diesen Schwamm hineinzichen, fast durchweg eng,
wenig gefiillt. Nur an wenigen Stellen setzt sich die Erweiterung der Gefifle auf
die der Hirnrinde fort. Die Arterien zeigen véllig normalen Aufbau und scheinen
auch in ihrer Zahl regelrecht zu sein. Das Auffallendste im Gehirn selbst sind
die Verkalkungen. Sje sitzen vorwiegend in der Rinde, aber auch das Mark wird
nicht vollig verschont. Die Hauptmasse der Kalkablagerungen liegh ganz offenbar
in den tieferen Schichten der Hirnrinde, wenn auch im einzelnen die Dichte sehr
unterschiedlich ist und nicht immer der Stirke des BlutgefaBschwammes in den
weichen Hirnhiuten entspricht. Aber man kann doch sagen, daB Verkalkungen
grundsétzlich nur dort sich finden, wo auch das GefdBsystem der Pia verindert
ist. So sind die vorderen Teile des Stirnhirns und der Pol des Hinterhauptlappens

1 Fiir die Herstellung der Mikrophotogramme bin ich Herrn Dr. Biising,
Pathologisches Institut der Universitit Gottingen, zu Dank verpflichtet.
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von beiden vollstindig frei und die linke Seite zeigt ebensowenig Verkalkungen
wie GefiBanomalien. In den Gebieten hochster Verkalkung bilden die Ablage-
rungen eine kompakte Zone, die ungefihr die marknahe, tiefe Halfte der Rinde
einnimmt und so dicht sein kann, daB hier feinere Strukturen nur schwer beurteilt
werden konnen. In der Regel sieht man aber eine Anordnung in 2 Schichten, die
durch eine Zone besser erhaltenen und fast unverkalkten Gewebes voneinander
getrennt sind (Abb. 5). Die Schichten entsprechen zwei bestimmten priformierten
Lagen der Gehirnrinde, namlich im wesentlichen der 111, und der V., oft auch noch

Abb. 4. Fall 1. Angiomatosis der Pia. Erweiterte RindengetiBe.

der VI. Schicht, also im wesentlichen den Schichten der grofien Pyramiden-
zellen, wihrend die Xornerschichten in der Regel frei und gut gehalten sind. In
der TIT. Schicht sind es vornehmlich die tieferen Lagen, wihrend die oberflich-
lichen frei oder doch weniger beteiligt sind. Selbstverstindlich sind diese Ver-
kalkungszonen nicht ganz scharf abgegrenzt, sondern losen sich nach der Peri-
pherie zu, im besonderen nach der II. Schicht zu allmihlich auf. Die Marksubstanz
ist gewdhnlich viel weniger beteiligt, aber selten ganz frei. Doch gibt es auch Teile,
wo in ihr die Hauptmasse der Kalkablagerungen zu finden sind, sogar in Gebieten,
wo die Rinde frei davon ist. DaB die im H.E.-Préparat so stark hervortretenden
dunkelblau gefarbten Schollen tatsiichlich aus Kalk bestehen, beweist die Kossa-
sche Silbernitratreaktion, mit der die Massen sich schwirzen. Auf Salzsiure-
zusatz losen sich-die Kalkschollen auf, zum kleinen Teil unter Bildung von Kohlen-
siureblaschen. Hs handelt sich also um kohlensauren und vor allem phosphor-
sauren Kalk. Die Eisenfarbung ist negativ.

In welche Gewebsteile wird der Kalk abgelagert?

Die GefaBwande der Hirnhéute selbst sind frei. In der Hirnrinde findet man
ihn gewéhulich in Form konzentrisch geschichteter Schollen und Drusen oder,
in den ersten Anfangsstadien der Ablagerung, in Form feinster Kérnclien. Ein
Teil dieser Ablagerungen liegt offenbar in GefaBwinden. Das sicht man besonders
deutlich bei den griberen Verkalkungen im Mark, aber stellenweise auch in der
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Rinde, und bei den allerfeinsten Kalkkornchen, die sich manchmal ganz eindeutig
in oder auf der Wand von. Capillaren oder etwas gréBeren Gefafien finden. Jedoch
kann ich mich nicht zu der Ansicht bekennen, daB alle Kalkablagerungen in Ge-
fafiwanden stattfinden. Gerade in solchen Gebieten, wo eben die ersten Ablage-
rungen zu sehen sind, ist oft das ganze Gefafsystem frei, wahrend unregelméafig
verstreut im Gewebe die Kalkkugeln wie Niederschlagsbildungen frei im Gewebe
liegen. Diese Ablagerungen haben meist kugeligen oder stibchenformigen Cha-
rakter, wobei die Form der Stdbchen eigenartig knorrig, mit Auswiichsen versehen
oder veraweigt erscheint. Die gréBeren Kugeln konnen eigentlich nur durch eine

Fall 5. Fall 1. Verkalkung der Hirnrinde in zwei Schichten (der ITI. nnd
V. Rindenschicht éntsprechend), Verschmilerung der Rinde und des Markes.

allseitige Anlagerung aus einer Fliissigkeit heraus entstelien und lassen ihr Zu-
standekommen in diinnen Gefilwandungen unwahrscheinlich erscheinen. Auch
die Richtung, in der die Stibchen angeordnet sind, ist oft so eigenartig, gar nicht
der Richtung der Blutgefie entsprechend, daf man mehr an Niederschlags-
bildungen in Gewebsspalten denkt. Niemals habe ich eine verkalkte Ganglien-
zelle gesehen.

Und wie verhdll sich das Gehirngewebe im Bereich der Verkalkungen
und auBerhalb derselben ?

Im Gebiet der Ablagerungen zeigt es einen ausgesprochenen Schwund der
spezifischen Elemente. Die ganze III. Schicht ist hochgradig verschmilert,
teilweise fast vollig geschwunden. Zwischen den Kalkschollen lassen sich stellen-
weise noch einzelne der groBen Pyramidenzellen erkennen. Die meisten fehlen.
An ihrer Stelle findet sich ein zellarmes glioses' Gewebe, von Capillaren durch-
setzt, sonst verodet. Die IV. Schicht ist zwischen den beiden Kalkzonen in der
Regel mit ihren kleinen (Ganglienzellen gut erhalten, wiahrend die V. und VI.
Schicht wieder fast nur aus glivsem Gewebe mit Blutgefafen besteht und kaum
noch Ganglienzellen enthilt,
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Das eben Beschriebene stellt den als typisch anzusprechenden Befund dar.
Von ihm gibt es aber nach beiden Seiten Abweichungen. Einmal in der Art, dal
die ganze Rinde von der ITI. Schicht an untergegangen und durch ein an Kalk-
ablagerungen reiches zellarmes Gliagewebe ersetzt ist, oder dall wesentlich mehr .
von der Rinde erhalten ist und sich zwischen den Ganglienzellen nur feinkornige
Kalkablagerungen finden, in deren Umgebung man aber stets eine gewisse Ver-
6dungszone findet. Auffallend ist die UngleichméaBigkeit der Befunde insofern,

Abb. 6. Fall 1. Kalkablagerungen im Mark, teils in Gefifiwinden, teils unabhingig
von ihnemn,

als in manchen Gebieten trotz hochgradiger Veranderung des pidlen GeféBsystems
die Rinde einen fast vollig normalen Eindruck macht, wahrend in anderen bei
weniger hochgradiger Storung des vasculiren Systems die Verédungen und Ver-
kalkungen im Rinden- oder Markgebiet sehr weitgehend fortgeschritten sind.
Aber im groBen und ganzen zeigt doch die Rinde im Bereich der GefaBerkrankung
eine betrichtliche Reduktion ihrer funktionierenden Teile, besonders weitgehenden
Untergang der 111., V. und VI. Schicht, d. h. also der Schichten der mittleren
und groBen Pyramidenzellen.

Dementsprechend sind auch die Befunde in der Marksubstanz. Sie ist, wie
schon mit bloBem Auge zu sehen war, hochgradig verschmalert. Thre graue Farbe
deutete auf einen Schwund der Markscheiden hin. Die mikroskopische Unter-
suchung bestitigte diese Vermutung. Die Zahl der markhaltigen Fasern ist
bedeutend herabgesetzt, wenn sie auch nirgends vollstandig fehlen. Das Ausmaf(
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der im Mark vorkommenden Verkalkungen ist im ganzen viel geringer als in der
Rinde. In vielen Partien schneiden sie an der Rindenmarkgrenze scharf ab.
In anderen greifen sie aber betréchtlich auf die Fasersysteme tiber, finden sich
hier ganz besonders in den mittleren Gefiflen, deren Wand vollstdndig in einen
Kalkmantel verwandelt sein kann, treten aber auch in Form kleiner oder gréfierer
Kugeln oder starrer, knorriger, mit Auswiichsen versehener Stabchen zwischen den
Fasern ohne Beziehung zu den Gefiafien auf (Abb. 6). Die Glia ist zwischen den
Fasern vermehrt. Entziindliche Prozesse fehlen sowohl in der Rinde wie im
Mark vollstindig. Nirgends lassen sich Infiltrate, Ansammlungen von Fett-
kornchenzellen und #hnliches nachweisen. Es sei auch hervorgehoben, daB
die Markscheiden im Sudanpriparat nirgends eine neutralfettige Entartung.
erkennen lassen. Uberhaupt lassen sich bis auf gewisse Auftreibungen an den
Markscheiden, soweit diese erhalten sind, keine auffilligen Verinderungen
nachweisen.

Die Verodung der Faserbah.nen mub sich auch in ihrem weiteren Verlauf
nach abwirts auswirken. Sie ist besonders gut in der Pyramidenbahn zu sehen,
sowohl im Bereich der Langsbiindel der Briicke, die auf den Frontalschnitt da-
durch ein eigentiimlich -asymmetrisches Aussehen erhilt, wie in der Gegend der
Oliven und im Bereich der Pyramidenkreuzung, wo die von re. stammenden
Bahnen weitgehend marklos sind. Tiefere Teile des Riickenmarkes wurden nicht
untersucht.

Im iibrigen waren aber im Hirnstamm vom Corpus striatum bis zur Medulla
oblongata keine krankhaften Verinderungen nachzuweisen, die iiber den Befund
sekundérer Degeneration hinausgingen und als selbstindig anzusehen gewesen
wiren. Es fehlen alle Verkalkungen, Zell- oder Markscheidenausfalle, re. und 1i.
Seite zeigen den gleichen Aufbau.

Es handelt sich also um eine streng einseitige Erkrankung des Ge-
hirns und des pialen GefidBsystems, die-beide in ihrer Ausbreitung
weitgehend parallel gehen, wenn auch im einzelnen Abweichungen
bestehen. Die GefaBerkrankung trigt weniger den Charakter einer
Gechwulst als den einer Fehlbildung, die vor allem das Venensystem
betrifft und mit einer starken Erweiterung und wahrscheinlich Ver-
lingerung und Schlingelung der Gefille einhergeht. Eigentliche
Wucherungserscheinungen fehlen. Die -Ausbreitung der Erkrankung
ist nicht auf das Gebiet einer Hauptarterie beschrinkt, sondern reicht
vom mittleren Teil des Stirnhirns bis zum Occipitalhirn, liegt also
sowohl im Bereich der Carotis wie dem der Vertebralis und Basilaris.
Praparation der groBen genannten Stimme ergab keine Unregelm#Big-
keiten in Abgang, Kaliber oder Verzweigungen. So scheint es sich
also tatsichlich um eine MiBbildung der Rindenverzweigungen zu
handeln.

In welchem Verhiltnis stehen Gefiil- und Hirnverinderungen ?
DaB sie weitgehend voneinander abhingig sind, ergibt sich aus der
Ubereinstimmung in der Ausbreitung. Die iibliche Deutung ist, daf3
die GefdlBiverinderung das Primére ist und durch Schidigung der Er-
nihrung die Gehirnverinderungen nach sich zieht. Dem entspricht
auch das anatomische Bild, das im Bereich der Hirnrinde so eindeutig
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die Zeichen sekunddren Unterganges trigt, aber nirgends solche
primérer MiBibildung aufweist, daB es gezwungen wiére, etwas anderes
anzunehmen. Gerade auch die Untersuchung der linken Hirnseite, die
zu dem Zwecke unternommen wurde, festzustellen, ob hier irgendwelche
leichteren Fehlbildungen im Bereich der Hirnsubstanz nachzuweisen
wire, sprach mit dem vollig normalen Bau gegen eine primére Hirn-
erkrankung. Auch der stellenweise ganz ausgesprochen elektive Aus-
fall der mittleren und groBen Pyramidenzellen, also bestimmter beson-
ders empfindlicher Zellsysteme, macht es wahrscheinlich, daB hier ein
bestimmter Grad schleichender Kreislauf- und Ernihrungsstérung
vorlag, die zum langsamen TUntergang der Ganglienzellen fiihrte,
withrend die Glia im groBen und ganzen erhalten blieb, und die auf
irgendeine Weise Niederschlagsbildungen in den GefiBwinden selbst
und im Gehirngewebe erzeugte, die sich dann mit Kalksalzen impra-
gnierten. Denn man sieht nirgends tote, kernlose Zellen, die etwa das
Substrat der Verkalkung sein kénnten, sondern die letztere ist offenbar
im Zwischengewebe lokalisiert. '

Der anatomische Befund spricht mit Wahrscheinlichkeit dafiir,
daB der ProzeB noch im Fortschreiten begriffen war. Gerade - die
Inkongruenz zwischen GefiB- und Hirnverinderung kann in diesem
Sinne gedeutet werden, daB in solchen Gebieten trotz ziemlich weit
entwickelter Gefaflerkrankung derjenige Grad von Erndhrungsstérung
noch nicht erreicht war, der zum Untergang der Ganglienzellen fithrte
und jene Substanz aus dem krankhaft verinderten Stoffwechsel ent-
stehen oder aus dem GefiBinneren austreten lieB, die zu Nieder-
schlagsbildungen und Kalkablagerungen fithrt. Wenn in unserem Falle
klinisch ein deutliches Fortschreiten auch nicht zu erkennen war,
so zeigen doch viele andere Beobachtungen der STURGE-WEBERschen
Erkrankung, daB der Proze8 zwar oft in frithester Jugend mit den
ersten Erscheinuhgen beginnt, aber erst in spiteren Jahren seine
charakteristische Gradausprigung erfihrt, also ebenfalls eine deutliche
Progredienz aufweist. Ob dieses Fortschreiten darauf beruht, daB die
GefaBerkrankung selbst sich verstirkt, oder nur darauf, daB die
Auswirkung auf die Ernihrung des Gehirns zunimmt, ist nicht zu sagen,
um so weniger, als es sehr schwer ist, ein Urteil dariiber zu gewinnen,
wie die Erkrankung des pialen GefdBsystems eigentlich zu deuten und
aufzufassen ist. i

Handelt es sich am eine echte Geschwulstbildung, ein kavernsses
Himangiom ? Dafiir fehlen eigentlich die Zeichen der Verdringung
der Umgebung, des expansiven Wachstums, ja des Wachstums tber-
haupt. Sind die Gefile iiberhaupt der Zahl nach gegeniiber der Norm
vermehrt oder sind sie nur extrem erweitert und verlingert ? Besteht.
der GefiBschaden vielleicht in einer im Venensystem lokalisierten
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Wandschwiiche ? Gewisse Befunde, die BERGSTRAND abbildeq, kénnten
in dem Sinne gedeutet werden, daf einem Teil der pialen Venen im
ganzen oder in bestimmten Abschnitten das normale adventitielle
Gewebe fehlt, so daB die Wand hier nur den Bau einer Capillare be-
sitzt. Auch im eigenen Fall zeigt ein Teil der weiten Blutrdume einen
fast rein capilliren Charakter der Wand, die auBer einem Endothel
nur ein Grundhéutchen erkennen 1dBt, andere, ebenso weite Venen
zeigen aber eine ausgeprigte Adventitia. Oder sollten Stérungen in der
vasomotorischen Ausstattung und Versorgung eine Rolle spielen ?
Dafiir kénnte in unserem Falle ein Umstand sprechen: Wie in den
meisten Fillen von STURGE-WEBERscher Krankheit bestand neben
der Gehirnerkrankung ein Naevus flammeus der Haut, und zwar auf
der rechten Gesichts- und Halsseite, fast genau halbseitig entwickelt.
Er war im Leben sehr ausgeprigt und immer das erste, was den frither
behandelnden Arzten aufgefallen war und was auch die Mutter des
Kindes zunichst zum Arzt gefithrt hatte.

Von diesem Naevus flammeus wurde bei der Sektion fast nichts
mehr gefunden. Er war so geschwunden, wie eine entziindliche Rétung
oder vasomotorische GefaBerweiterung héufig nach dem Tode unsicht-
bar werden. Auch die mikroskopische Untersuchung der betreffenden
Hautabschnitte ergab gar nichts, was als vasculirer Naevus, Hém-
angiom oder dhnlich hitte gedeutet werden konnen. Es kann dieser
Hautnaevus also nur vasomotorisch bedingt gewesen sein. Liegt es
da nicht nahe, auch die Erkrankung der pialen GeféBle dhnlich anzu-
sehen (nicht identisch, denn sie war ja auch nach dem Tode noch
nachzuweisen und verschwand nicht wie die in der Haut) und anzu-
nehmen, daB auch hier irgendeine schwere Stérung der Vasomotoren-
tétigkeit oder iiberhaupt der vasomotorischen Versorgung bestand,
die eine allméhlich fortschreitende GefdBléhmung und mit ihr ver-
bunden eine gewaltige Erweiterung, Verlingerung und Schlingelung
der GefdBe zur Folge hatte. Diese muBte sich dann auf das Gehirn
im Sinne einer peristatischen Zirkulationsstérung auswirken, die sich
ganz langsam, schleichend entwickelte, nicht zu groben Nekrosen oder
Infarzierungen fiihrte, aber doch die Blutversorgung des Gehirns
schidigte und die Permeabilitdtsverhiltnisse der Gefifie so weit beein-
fluBte, daBl sich daraus jene zur Verkalkung fithrende Niederschlags-
bildungen entwickelten.

In klinischer Hinsicht erscheint uns dieser Fall insofern von be-
sonderer Bedeutung, als es sich hier zweifellos um einen besonders
frith manifestierten. Fall von Sturge-Weber-Krankheit handelt, bei
dem bereits schon im Alter von 6 Wochen die ersten Reizerscheinungen
durch die Schrumpfungsprozesse im Bereiche des Scheitelhirns in Form
von Jackson-Anfillen zum Ausbruch kamen.

12+
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Auch hatte das Kind, nach den sehr glaubhaften Aussagen der
Eltern und des behandelnden Arztes, sich von Anfang an intellektuell
nicht entwickelt, so daB3 man also retrospektiv schon sagen kann, daf
die kongenitale MiBbildung des Gehirns schon so hochgradig war, dafl
es zu keiner geistigen Entwicklung kommen konnte. Dies steht in einem
gewissen Gegensatz zu allen bisher beschriebenen Fdllen von Sturge-
Weber selbst, sowie von OLIVECRONA, PETERS, GEYELIN und PEN-
" FIELD. A ‘

Sie alle heben hervor, dafl die korperliche und geistige Entwicklung
dieser Kranken im allgemeinen bis zum 2. oder 3. Lebensjahr normal
ist, und sich dann erst die ersten epileptischen Anfille einfinden.

Nur bei einem der 4 Kinder des Vaters mit Sturge-Weber, der von
GeEYELIN und PrNFIELD beschrieben wurde, war die Hohe der Anfille
schon im 14. Lebensmonat vorhanden, wihrend beéi den anderen dieselbe

“bei 2, 4 und 8 Jahren lag, und der Vater selbst die Anfille erst mit
48 Jahren bekommen hatte.

Bei dem von KOHLER mitgeteilten Fall von STURGE WEBERscher
Krankheit bei einer Frithgeburt, die nur 42 Stunden alt wurde, ist iiber
das Klinische nichts vermerkt.

- Auch unser Fall zeigte nicht die typische Symptomentrias wie sie
von STURGE-WEBER beschrieben wurde, sondern es fehlte die glauko-
matdse Verinderung am Opticus.

DaB die Verkalkungen in der Hirnrinde noch nicht im Réntgenbild
zu sehen waren, lag unseres Erachtens noch an der relativen Weichheit
des gesamten Gewebes und vielleicht auch an einem gewissen Mangel
an technischer Genauigkeit der Rontgenaufnahmen.

Was nun den Naevus selber anbelangt, so war er in unserem Falle
von stark flammender Rite und sehr streng halbseitig abgegrenzt und
erstreckte sich streng isoliert nur auf die gesamte linke Gesichtshilfte
und den linken Hals und grenzte nach unten etwa mlt dem Schliissel-
bein ab.

Beim Auftreten des zentralen Kreislaufkollapses fiel auf, daB der
Naevus erheblich abblaBte, was wir sonst im allgemeinen bei diesen
Fillen nicht zu sehen gewOhnt sind. ‘

Wir vermerken also als Wichtigstes in diesem Falle, da die MiB-
bildung der STurcE-WEBERschen Erkrankung hier schon kurz nach
der Geburt so erhebliche AusmafBe erreicht hatte, daB es schon -mit
6 Wochen bei dem Saugling zu JacksoN-Antfillen kam, die seit dieser
Zeit fast taglich mit mehrmaligen Wiederholungen aufzutreten pflegten.

Man kann also auch klinisch hier nicht von einem eigentlichen
,,Wachstum der MiBbildung® sprechen, wie wir es sonst ja beim Sturge-
Weber gewdhnt sind.
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Die Hirnreizerscheinungen, die der beschriebene schwere, patho-
logisch-anatomische Prozel ausloste, vermochte er schon kurz nach der
Geburt zu bewirken, ohne dafl sie dann spater an Intensitdt zunahmen,
und sich auch sonst irgendwelche Hirndrucksymptome hinzugesellten.

Selbstredend kam bei diesem ausgedehnten schweren Befund
irgendein operatives Eingreifen nicht in Betracht, 1nbbesondere da
das Kind ja voll imbezill war.

Fall 2.. Der 33jabrige A. F. stammt von angeblich gesunden Eltern ab. Sein
Vater starb 72jahrig an Speisershrenverengung, die Mutter 63jahrig an unbekann-
ter Ursache. Dagegen starb eine Schwester angeblich an ,,Gehirnschlag®, ein
Bruder und eine Schwester leben und sind gesund. Sonstige Nerven- oder Geistes-
krankheiten seien in der Familie nicht bekannt. Unser Pat. selbst war eine Zangen-
geburt. Mit 6 Jahren habe er erstmalig eine Serie von epileptischen Anfillen
bekommen, dann habe eine Anfallspause bestanden bis es mit Anfang des 25.
Lebensjahres wieder zu epileptischen Anfillen kam. Der erste Anfall habe 45 Min.
gedauert und sei besonders schwer gewesen, die spiteren Anfille hatten dann eine
durchschnittliche Dauer von 2—3 Min. gehabt. Sie traten in regelmaBigen Ab-
standen von etwa 4 Wochen auf. Anfang 1944 habe man bei ihm eine Gehirn-
geschwulst festgestellt und deshalb eine linksseitige Hinterhauptshirnoperation
vorgenommen, und einige Monate spater noch eine linksseitige Schlifenhirn-
operation durchgefiihrt. Es sei zwar zu einer allgemeinen Besserung gekommen,
jedoch hatten sich die epileptischen Anfille nicht verringert. Wegen dieser, immer
noch in Abstéinden von 4—6 Wochen auftretenden, schweren epileptischen Anfalle
kam er am 15.4.47 zur Aufnahme.

Der Untersuchungsbefund ergab einen 33]ahr1gen Pat. in gutem Frndhrungs-
zustand. Uber dem linken Schlafenhirn fand sich ein etwa kleinhandtellergroBer
Knochendefekt, der nach innen eingesunken war und wenig Pulsation zeigte,
iber dem Ii. Occipitalpol ein etwa ebenso grofer osteoplastischer Knochenlappen,
der auch nach innen eingesunken war und nicht pulsierte. Der allgemein-konsti-
tutionelle Typ war pyknisch-dysplastisch. Uber der li. Stirn fanden sich mehrere
himbeerrote Naevi von einzeln etwa Erbsengrofle, die insgesamt etwa 2 Querfinger
Breite und 2 Kleinfinger Linge betrugen'. Auch auf der li. Brust fanden sich
eine Anzahl von kleineren Teleangiektasien. An der li. Halsseite, iiber dem vor-
deren Rand des Sternocleido fand sich eine 10 om lange alte Arteriographienarbe !,
Das Gebil war hochgradig defekt. Der Unterkiefer zeigte leichte Prognathie.
Am li. Zungengrund fanden sich alte BiBnarben.

" Der neurologische Befund zeigte eine leichte doppelseitige Protusio bulbi und
einen latenten Strabismus divergens. Der Augenhintergrund war vollig normal.
Der Visus beiderseits mit 0,5 D korrigiert 5/5. Das Gesichtsfeld zeigte li. eine
leichte nasale Einschrankung und re. eine etwas stirkere temporale Einschrin-
kung, die besonders stark fiir Farben ausgeprigt war. Es handelte sich also
um eine nicht voll ausgeprigte homonyme Hemlanopsxe li. Pupillen waren ohne
. Besonderheiten. Die Hirnnerven waren, bis auf ein geringes Abweichen der Zunge
nach re., vollig ungestort. Die Reflexe waren an den Armen und Beinen seiten-
gleich. Pyramidenzeichen waren nicht auslosbar. Es fand sich lediglich re. ein
gekreuzter Adduktorenreflex.” Sensibilitat und Motilitit waren ungestért. Rom-
berg negativ. Sprache langsam und klangarm. Der psychische Befund zeigte eine

1 Abbildungen vom Gesicht und den Arteriogl;ammen des Mannes finden sich
in SUNDER-PLASSMANN, Durchblutungsschiden usw., S.130-—-132. Stuttgart:
Ferdinand Enke 1943.
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deutliche, beginnende Demenz, mit erheblichen Defekten des allgémeinen Schul-
wissens und Lebenswissens, sowie herabgesetzter Urteils- und Kritikfahigkeit.
In seinem Gesamtverhalten war er initiativarm bei im allgemeinen euphorischer
Grundstimmung und inhaltloser Vorstellungswelt. Die suboccipitale Encephalo-
graphie zeigte eine deutliche Einengung des li. Hinterhornes, das gleichzeitig
verschmélert und nach unten herabgedringt erscheint. Die beiden Vorderhérner
und der 3. Ventrikel sind méaBig hydrocephal ausgeweitet. Kalkschatten sind —
bis auf ein geringes kleines GefaBkniuel, das direkt iiber dem li. Tentorium
schwebt, nicht zu sehen. Im Bereiche des Trepanationsdefektes finden sich einige
Silberklips, sonst sind kndcherne Veranderungen am Schédel nicht zu erkennen,
insbesondere keine Verinderungen durch chronischen Hirndruck. Der Pat. dréngte
sehr stark auf eine erneute Operation, um seine Anfille zu verlieren.

Am 29. 4. 47 wurde iiber dem alten Occipitalpolschnitt wieder erdffnet. Es
zeigte sich, daB keine Dura vorhanden war, und das Hirngewebe fest am osteo-
plastischen Knochenlappen verwachsen war. Es mufite von diesem vorsichtig
stumpf getrennt werden. Etwa in der Hohe der Fossa calearina fand sich noch
ein Tumorbezirk, der bis zur Hirnoberfliche herausragte.. Dieser wurde in etwa
KleinwalnuBgréfe nach exakter vorheriger Umstechung der zufiihrenden GefiaBe
excidiert. Der Tumor war grau-rétlich und in seiner Konsistenz ausgesprochen
schwaromig. Verkalkungen zeigte er nicht. Nach Exstirpation des Tumors wurde
aus dem re. Oberschenkel Fascia lata entnommen, und diese an den Durarindern
plastisch fiziert. AnschlieBend wurde der osteoplastische Knochenlappen wieder
daraufgedeckt. Der postoperative Verlauf war villig normal. Bereits nach
15 Tagen konnte der Pat. bei subjektivem Wohlbefinden wieder aufstehen und nach
weiteren 13 Tagen beschwerdefrei am 28. 5.47 mit Luminalmedikation nach
Hause entlassen werden. Ein Anfall'war hier nicht beobachtet worden. Die Kon-
trolluntersuchung des Gesichtsfeldes am Entlassungstage zeigte nur noch eine
geringe homonyme Gesichtsfeldeinschrankung, die von dem Augenarzt als be-
merkenswerte Besserung festgestellt wurde. A Die histologische Untersuchung des
exstirpierten Gewebes ergab eine relativ zellreiche astrocytire Wucherung, dagegen
keine Kennzeichen der StUurGE-WepErschen Erkrankung, keinen eigentlichen
Tumor.

Am 1. 9. 47 suchte der Pat. die Klinik wiederum auf, weil er wieder mehrfache
epileptische Krampfanfille bekommen hatte, und bat, ihn nachzuoperieren, um
die restlichen Anfille auch noch zu verlieren. Hs waren nach seinen Aussagen
in den dazwischenliegenden 3 Monaten 3 Anfille aufgetreten. Der neurologische
Befund war praktisch der gleiche wie. bei seiner ersten Aufnahme am 15. 4. 47.
Die Kontrolle des Gesichtsfeldes ergab wiederum eine miBige, linksseitige homo-
nyme, hemianopische Gesichtsfeldeinschrankung, die gegeniiber dermn Befund vom
27.5.46 am re. Auge zugenommen hatte. Es wurde nochmals eine Kontroll-
. encephalographie vorgenommen, die eine deutliche Verdringung des li. Hinter-
hornes von li. zur Mitte und Herabdrangung des li. Ventrikels ergab. Der Befund
an den Vorderhérnern und 3. Ventrikel hatte sich nicht verindert. Der Ver-
kalkungsherd iiber dem li. Tentorium zeigte sich in gleicher Ausdehnung. ‘

Am 15.9.47 wurde ein kurzdauernder, generalisierter, epileptischer Anfall
bei dem Pat. beobachtet, der sich am 21.9. 47 nochmals ‘wiederholte. Irgend-
welche fokalen Symptome waren dabei nicht.zu beobachten.

Am 23. 9. 47 wurde auf Dringen des Pat. nochmals operiert. Der alte Haut-
schnitt wurde wieder erdffnet, der osteoplastische Knochenlappen zurtickgeklappt,
die gut angeheilte Frsatzdura erdffnet. Man fithlte in der Tiefe des Occipital-
lappens im unteren Pol eine derbe Resistenz, die sich bis zum Ubergang zum
Temporalhirn erstreckte. Nach stumpfen Eingehen wurde-glasiges, gliomatos
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verandertes Hirngewebe gefunden. Nach dem Tentorium zu stiel man auf einen
soliden, fest abgekapselten Tumor von FingerkuppengroBe, der am Tentorium
fest verwachsen war. Dieser wurde in toto entfernt. Das Hinterhorn wurde ab-
sichtlich erdffnet und anschlieBend nach exakter Blutstillung wurde ein Gummi-
lappen zwischen Hirnoberflache und Dura eingelegt, der nach hinten heraus-
geleitet wurde, um ein neuerliches Verwachsen der Hirnoberflache mlt der Dura

zu vermeiden.
Am 28. 9. 47 setzten Erscheinungen einer. beginnenden Meningitis ein, die

durch einen hohen SulfonamidstoB und regelméBige Lumbalpunktionen behandelt
wurde. Die Temperatur stieg, nachdem sie sich die ersten 4 Tage nach der Ope-
ration um 37° bewegt hatte, auf 39%-an und erreichte am 30. 9. 47, trotz intensiver
Sulfonamidbehandlung, 39,6° und am 1.10.47 40°,

An den Erscheinungen, der nicht zu beeinflussenden, schweren Meningitis
kam der Pat. am 1.10.47 ad exitum.

Wir sehen also, daB es sich bei diesem 2. Fall klinisch um einen sehr
typischen Fall von STuRGE-WEBERscher Erkrankung handelte, der in
erster Linie im linken Oceipital- und Schlafenlappen lokalisiert war.

Trotz sehr ausgiebiger Resektion des ganzen Occipitallappens und
des grofiten Teiles des Schléfenlappens, waren die Anfille des-Patienten
doch nicht geschwunden. Sie bestanden in unverminderter Heftigkeit
und Hﬁiufigkeit fort. Auch eine Nachresektion des noch krankhaft
erscheinenden Gewebes und insbesondere des astrocytir vernarbten
Hirngewebes, das die Anfille ebenfalls mitbedingen konnte, fithrte zu
keiner Beseitigung der Anfille. Dies scheint uns insofern wesentlich,
als man annehmen mul}, daB nach der Resektion des krankhaften
Tumorgewebes ein GefaBfaktor fiir die Anfallsauslosung hauptbe-
stimmend war. DaB ein besonderes Narbenmoment fiir die Krampf-
auslosung noch die Hauptrolle spielt, ist nach dem erhobenen ence-
phalographischen und dem fast véllig regelrechten mneurologischen
Befund kaum anzunehmen. Ebenso kann mit grofer Wahrscheinlich-
keit ausgeschlossen werden, daB das kleine abgekapselte Himangiom
des Tentoriums fiir die Anfallsauslésung entscheidend in Betracht kam.

Wie beim genuinen Epileptiker, so spielt auch bei diesen Kranken
offenbar das GefaBmoment eine ganz erhebliche krampfbestimmende
Rolle. Dies wiirde auch in vollem Einklang zu den erhobenen patho-
logisch-anatomischen Feststellungen bei unserem Fall stehen. Was
die epileptische Wesenstinderung des Patienten anbelangt, so ist diese
offenbar mehr eine Folge des pathologisch-anatomischen Hirnprozesses
als der Krampfanfille und hat, nach den anamnestischen Erhebungen
von dem Bruder des Patienten schon gleichzeitig mit Beginn der Krampi-
anfille im 25. Lebensjahr eingesetzt. -

Die Beobachtung fritherer Autoren (ENeELEARDT), daB die Demenz
gerade in den Fillen von Sturge-Weber zu finden ist, deren patho-
logisch-anatomische Veréinderungen besonders ausgeprigt sind, wird
durch diesen Fall wiederum bestitigt.
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Fir die Frage der operativen Therapie beim Sturge-Weber scheint
uns der Fall deshalb von Wichtigkeit, als wir daraus ersehen, daB trotz
ausgiebiger Lappenresektion und weitgehender Entfernung des krank-
haften tumordsen Gewebes die Anfille doch nicht zu beseitigen waren,

- 80 daB man mit der Indikation zum operativen Eingriff beziiglich der
-Anfallsbeseitigung unseres Erachtens doch etwas zuriickhaltend sein
sollte, weil eben, wie oben schon ausgefithrt, trotz operativer Ent-
fernung des Tumorgewebes pathologische GeféBverinderungen und
pathologisches Gefifigeschehen bestehen bleiben, das die Anfille weiter
unterhalt. '

~ Auch in einem eigenen Fall meines fritheren Breslauer Materials von
echtem Sturge-Weber konnte trotz volliger Occipitallappenresektion
die Anfallshiufigkeit bei dem Patienten zwar erheblich gemindert,
jedoch das Auftreten der Anfélle nicht vollig unterbunden werden.
Bei diesem Fall hatten wir dann spiter noch. eine Halsgrenzstrang-
resektion und Carotisdenudation vorgenommen, die aber auch die
Anfille nicht véllig zum Schwinden bringen konnten.

Entsprechend dem pathologisch-anatomischen Befund miissen wir
wohl annehmen, daB ein nervaler Faktor auch spéiterhin bestehen bleibt,
der zu anfallsweise auftretenden Angiospasmen im erhaltenen, normalen
Hirngewebe fithrt und dadurch die Anfélle auslost. Die Tatsache, daB
viele Kranke mit Sturge-Weber nur reine ,Migréineanfille haben
koénnen, spricht ja in gleichem Sinne. -

Der Sektionsbefund dieses zweiten Falles ist deshalb weniger auf-
schluBreich, weil durch die mehrfachen Operationen ein betrichtlicher
Teil des krankhaft verinderten Organes entfernt worden war.

S.-Nr. 82/47, 34jibriger Mann im mittleren Ernahrungszustand. Klein-
fleckiger Naevus vasculosus der li. Stirnseite in Form zweier schmaler nach der
li. Augenbraue konvergierender, mehrfach unterbrochener Streifen von bliulich-
roter Farbe. Umschriebene kleinfleckige Gefaferweiterungen unterhalb des re.
Leistenbandes. Alte Operationsnarbe und frische Operationswunde am Hinter-
kopf li. Narbe von etwa 12 em an der Vorderseite des re. Oberschenkels, Epi-
durale und subdurale Auflagerungen von geronnenem Blut in der Operations-
gegend li. Ausgedehnter Defekt des li. Hinterhaupts- und Scheitellappens mit
grob zertriimmerter und von Blutungen durchsetzter Wand der Hohle, die sich
nach vorn auch auf die Basis des li. Schlifenlappens fortsetzt. Im Bereich der
mittleren Teile des Schldfenlappens bestehen Verwachsungen zwischen den Hirn-
hiuten. Hier sieht man eine auffillige Verschmalerung der Windungen, die
kammartig hervortreten und breite Furchen zwischen sich haben (anscheinend
operativer Effekt). Der vordere Pol und der Gyrus hippocampi sind besser
erhalten. Hier ist die Pia etwas verdickt, gefaBreich und von kleinen Blutungen
durchsetzt. Sonst zeigt das Gehirn keine Anomalien des Aufbaues. Schwere
eitrige Hirnhautentziindung an der Basis, weniger an der Konvexitit. Allgemeine
Abplattung der Hirnwindungen, Vortreibung der Kleinhirntonsillen. Schwere
eitrige Meningitis des Riickenmarks. Augenhintergrund, Nasennebenhthlen,

Mittelohren, Hypopbyse unverdndert. Die Sektion des Korpers ergibt keinen
wesentlichen krankhaften Befund auBer feinfleckigen Blutungen auf der Hohe der
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Falten des Ileums. Zur mikroskopischen Untersuchung standen nur beschrankte
Teile des Gehirns zur Verfiigung, da die schwerstverinderten durch die ver-
schiedenen Operationen entfernt worden waren. So fehlte der li. Hinterhaupt-
lappen ganz, und vom Schléfenlappen der gleichen Seite waren nur die vorderen
Anteile vorhanden. Es wurden also untersucht: die erhaltenen Teile des Schlafen-
Jappens und Teile der iibrigen Lappen der li. und zur Kontrolle der re. Seite.
Komplizierend kam fiir die Untersuchungen noch hinzu, daB sich nach der letzten
Operation eine schwere Meningitis entwickelt hatte, die natiirlich das Bild triibte.
Vor allem waren dadurch die Gefille der weichen Hirnhdute so weitgehend ver-
andert, dall es schwer sein mufite zu sagen, was von ihrer Erweiterung als ent-
ziindlich bedingt, was als primére Aufbaustérung anznsehen war. Der Schiifen-
lappen zeigt einschlieBlich des Ammonshorns im groBen und ganzen einen normalen
Aufbau, auch die Ganglienzellgruppen des Ammonshorns mit dem SomMMERschen
Sektor lassen keine Verdnderungen erkennen, wie sie sich etwa bei Epilepsie
finden. Doch sind dhnlich wie im Fall 1 in bestimmten Teilen der Rinde, 6rtlich
begrenzt, Konkrementbildungen zu sehen. Die Ausdehnung ihres Auftretens ist
aber recht beschrinkt, ihre Lage eine villig andere als im ersten Falle. Sie liegen
vorwiegend in der I. und II. Schicht der Rinde. Der subpiale Gliastreifen selbst
ist verschont, doch oft in der Gegend, wo sich dié Ablagerungen finden, weniger
dicht, nicht so scharf begrenzt, etwas aufgelockert. In der darauffolgenden
Molekularschicht ist die Hauptablagerungstitte. Hier treten auch in der Regel
die groBten Konkremente auf. Doch ziehen sie sich von hier in wechselnder
" Ausdehnung in die Schicht der #uBeren Pyramidenzellen hinein. Die Molekular-
schicht selbst ist im Bereich der Ablagerungen verdickt, stirker gliss durchsetzt
und nicht selten sind die einzelnen Konkremente von biindel- oder wirbelartigen
Wucherungen faseriger Glia umgeben. Wo die Ablagerungen in gréBerer Zahl
vorhanden sind, ist die Zahl der Ganglienzellen vermindert, die Glia vermehrt.
Kleinere und sparlichere Ablagerungen sind auch noch in den tieferen Schichten
zu finden, doch treten sie ganz zuriick. Die Gesamtmenge der Konkremente ist
nicht entfernt mit der des 1. Falles zu vergleichen. Die Form der Konkremente
ist in den groBen Exemplaren ausgesprochen drusig mit einem zentralen Kern
und halbkugeligen Auswiichsen. Der Kern ist stets konzentrisch geschichtet,
kugelrund oder oval, in anderen Fallen mehr linglich geformt. Die gréBeren sind
eben mit Lupenvergréferung zu erkennen, die kleinsten gehen bis zur GréBe eines
Zellkerns herunter. Die Fiarbbarkeit ist nicht so intensiv mit Hamatoxylin-Eosin
wie im Fall 1, ein Teil ist nur eben blaBblaulich gefiirbt, andere zeigen ein tieferes
Blau. Im Thinoninpraparat firben sie sich sehr intensiv dunkelblau-violett, -
im Giesonpriparat gelb-rot bis leuchtend rot mit blaulichen Einlagerungen. Bei -
Fibrinfarbung nach WEIGERT erscheinen sie nicht blai, sondern nehmen mehr eine
rot-violette Farbe an. Behandlung mit Silbernitrat 18t sie nur ganz schwach
hervortreten. Man kann also den SchluB ziehen, dal eine grébere Verkalkung
nicht vorliegt, sondern daf sie eben erst anfangen, sich mit Kalksalzen zu im-
prignieren. Bei der Frage nach der Lage im Gewebe ist bei vielen eine Beziehung
zum GefaBsystem nicht festzustellen. Das gilt besonders von den groBen, drusigen
und konzentrisch geschichteten Gebilden. Sie sind oft von einer Art Kapsel von
Glia umgeben, in einzelnen Fillen laBt sich mit der Giesonfarbung eine binde-
gewebige Kapsel nachweisen. Ein Teil aber der kleineren Ablagerungen zeigt
deutliche Beziehungen zu kleinen BlutgefdBen. Das ergibt sich aus ihrer Form,
die vielfach langlich, und aus ihrer Lage, die meist radidr zur Rinde, den aus-
und eintretenden Gefiflen entsprechend, zu erkennen ist. An einzelnen Stellen
kann man ganz eindeutig sehen, wie kleine GefaBe auf eine ziemlich groBe Aus-
dehnung hin wie mit einer scholligen, lingsgestellten Platte belegt sind, wobei es



186 FriepricE WinpeLM Krort und MARTIN STAEMMLER:

meist mehr den Anschein hat, daB diese auf als in der Wand der Gefifle liegt,
gelegentlich als AusguB im VircEOW- RoBiNschen Raum, aber nicht allseitig das
GefdB umgebend, sondern nur einseitig ihm anliegend. An selten zu findenden
Stellen scheint die Ablagerung aber auch in der Wand des GefiBes selbst statt-
gefunden zu haben. Aber wenn man alle kleinsten Konkremente durchmustert,
so sieht man immer wieder Gebilde, die offenbar keinerlei Beziehungen zum
GefiBsystem haben, sondern frei im Nervengewebe liegen. Die Pia zeigt im ganzen
Bereich des GroBhirns eine subakute Meningitis mit Ansammlung eines zell-
reichen, aus Leukocyten und groBen einkernigen Histiocyten bestehenden Exsu-
dates. Der Subarachnoidealraum ist deutlich verbreitert. Im Gebiet der Ablage-
rungen ist er angefiillt mit zahlreichen auffallend weiten und diimnwandigen
BlutgefaBen, die vielfach nur den Aufbau von Capillaren zeigen. Es ist natiirlich
schwer zu entscheiden, wie weit hier eine Folge oder Téeilerscheinung der Menin-
gitis oder eine Stiorung in der GefaBbildung vorliegt. Doch wenn man diese
Partien mit entsprechenden Kontrollen der anderen Seite oder des Stirnhirns li.
vergleicht, so ist doch der Unterschied sehr deutlich. Anhaltspunkte fiir eine
GefaBwucherung im Sinne eines Himangioms sind nirgends zu sehen. Es macht
vielmehr den Eindruck, als wenn die in normaler Zahl vorhandenen GefaBe stark
erweitert und verlingert und dadurch geschlingelt sind, also mehr eine serpiginése,
fast konnte man sagen eine varicse Verinderung vorliegt. Denn es handelt
sich dabei durchweg um vendse Gefafie, wihrénd die Arterien im allgemeinen
intakt erscheinen. In einzelnen sind allerdings gewisse Wandverdnderungen,
Quellungen der Muscularis, auch gelegentlich Ablagerungen von Massen, die an
Kalk erinnern, nachzuweisen. Auch die Rindensste in dem betroffenen Gebiet
sind zum Teil weiter als die in den Kontrollen. Bemerkenswert ist vielleicht,
daB in den GefaBen der Rinde und der Pia vielfach homogene, sich mit Thionin
intensiv blau farbende Plasmamassen nachzuweisen sind, die in ihrer Farbbarkeit
den Ablagerungen in der Hirnsubstanz dhneln. Gelegentlich kann man sie auch in
der GefiBwand selbst nachweisen. Danach scheint es festzustehen, dafl die
Konkrementbildungen zunéichst aus eingedickten plasmatischen Substanzen
bestehen, die aus den GefidBen in den VircHOw-RoRiNschen Raum und von dort
in die Gehirnsubstanz eingetreten sind und sich spiter mit Kalksalzen im-
pragnieren.

Es ist also, wenn auch nicht in so ausgeprigtem Grade, der Prozel
im 2. Falle der gleiche wie im 1.: eine MiBbildung der GeféiBle der wei-
chen Hirnhiute mit hochgradiger Erweiterung und Schlingelung, ver-
bunden mit Kreislaufstérungen, die zum Austritt von plasmatischen
Massen aus der Lichtung fithren. Ob dieser Austritt eine reine Folge
der AbfluBbehinderung ist, oder auch durch die Unvollkommenheiten
der Wand bedingt ist, kann man nicht sagen. Nach dem Bau der Ge-
fiBe ist das letztere mit Wahrscheinlichkeit als Teilursache anzusehen.

Aber mit der GefiBmiBbildung allein kommt man wohl nicht
ganz aus.

Bei der letzten Operation wurde aus der Tiefe des Operationsfeldes,
nach Angabe des Operateurs (Dr. KroLr) aus der Gegend des Tentorium
cerebelli ein Gebilde entfernt, das den Eindruck einer umschriebenen
Knotenbildung machte, von weéicher Beschaffenheit, - bliulichroter
Farbe war und von einer Kapsel umgeben schien. Dieses Gebilde erwies
sich als ein kaverndses Hiémangiom. HEs ist von einer derben binde-
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gewebigen Kapsel umgeben, die an Dura erinnert und auch einzelne
Psammomkérperchen enthdlt. Die Geschwulst besteht aus weiten
diinnwandigen Blutriumen vendser Art, die meist nur ein Endothel
und eine wechselnd breite Bindegewebswand haben und offenbar sehr
unregelméBig geschlingelt verlaufen. Zwischen.ihnen sind einzelne
arterielle Gefille nachzuweisen. Innerhalb der Geschwulst sieht man
ebenfalls hier und da Psammomkérperchen und kleine Haufen von
arachnoidealem Epithel. So ist wohl anzunehmen, daB die Geschwulst
vom inneren Geféiplexus der Dura ihren Ausgang genommen hat.
Jedenfalls muB das Gebilde im Gegensatz zu den GefiBverinderungen
in der Pia als echte Geschwulst angesprochen werden.

Damit hitten wir also eine Kombination von GefiBmiBbildung und
GefialBgeschwulst, wobei anzunehmen ist, daBl auch die letztere irgend-
einer Fehlbildung ihre Entstehung verdankt.

Es bleibt noch iibrig, ein Wort von den ,,Naevi‘‘ der Haut zu sagen,
die in unterbrochener Reihe sich an der linken Stirnseite hinzogen.
Der mikroskopische Aufbau dieser Naevi ist nicht iiberall der gleiche.
Ein Teil wird nur von erweiterten kleinen Hautvenen gebildet, die eine
normale Wand haben und keinerlei Wucherungserscheinungen zeigen.
Eine andere Gruppe weist aber gewisse Knduelbildungen aus kleinen,
unreifen, primitiven GefiBchen auf. Diese liegen in der oberflich-
lichen Schicht der Cutis, unter Freilassung des Papillarkorpers. Wah-
rend man bei den reinen Teleangiektasien an reine Storungen der Vaso-
motorik oder GefiBmiBbildungen denken kénnte, liegen hier doch sicher
kleinste Neubildungen vor, die in das Gebiet des Capillarhimangioms
einzureihen sind. Wir haben also in der Haut grundsdtzlich die
gleiche Kombination zwischen Fehlbildung und Geschwulstbildung

© wie im Gehirn. ]

Von Verinderungen des iibrigen Kérpers sind zwei, wenn auch, ohne
niheren Zusammenhang mit der Grundkrankheit, zu erwihnen:

1. Eine Stase und beginnende himorrhagische Infarzierung der
Zotten im Ileum, offenbar ganz frischer Natur. Ich mochte annehmen;
daB es sich hier um funktionelle GefdBprozesse handelt, die mit der
Hirnoperation im Zusammenhang stehen, #hnlich wie wir himorrhagi-
sche Erosionen im Magen nach Schiidigungen des Gehirns sich ent-
wickeln sehen. .

2. Die Milz zeigt eigentiimliche Ablagerungen einer fremden Sub-
stanz in der Pulpa, vorwiegend in den Gebieten, die unmittelbar in
der Umgebung der Trabekel liegen, zum Teil auch im Bindegewebe
selbst. Die Substanz gibt keine Eisen-, Kalk- oder Fettreaktion, sie -
schwirzt sich nicht bei Behandlung mit Schwefelammonium, ist durch
Alkohol nicht Ioslich. Sie zeigt ein sehr ausgeprigtes Aufleuchten im
Dunkelfeld und ist mit Wahrscheinlichkeit als gespeichertes Thorotrast
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anzusehen, das von einer Arteriographie stammt, die vor etwa 4 Jahren
vorgenommen wurde. Irgendwelche Schidigungen des Gewebes in
der Umgebung dieser Ablagerungen sind nicht nachzuweisen.

Ubersichi.

Daf} wir es in den beiden Fillen mit Beispielen von STURGE-WEBER-
scher Erkrankung zu tun haben, dariiber kann wohl kein Zweifel
bestehen, wenn auch die Trias nicht erfilllt ist, sondern nur die beiden
am hdufigsten beobachteten Symptome, die Angiomatose der Hirn-
hiute mit Verkalkungen im Gehirn und die Bildung eines oder mehr-
facher Naevi flammei der Haut beobachtet wurden. ‘

Das auffilligste waren ohne Zweifel im anatomischen Praparat die
Gefifverinderungen in den Hirnhduten und die Erkrankung der Hirn-
substanz selbst. Im Falle 1 waren sie iiber den gréBten Teil einer Hemi-
sphire ausgebreitet, im Falle 2 konnte die Ausbreitung nicht mehr
beurteilt werden, da der groBte Teil den ersten Operationen zum Opfer
gefallen war. Doch reichte jedenfalls auch hier der Prozef vom Occi-
pitallappen bis weit in den Schlifenlappen hinein, wihrend im Zentral-
lappen, Scheitellappen und Frontallappen keine Verdnderungen mehr
nachzuweisen waren.

Die GefiBe im Subarachnoidealraum erschienen vermehrt und
stark erweitert, meist auch in ihrer Wand unvollsténdig entwickelt
(BERGSTRAND, PErERS, NorpmanN) und dazu oft sekundir verdndert
(plasmatiseh durchtrinkt, hyalin, verkalkt). Beides konnten wir fiir
unsere beiden Fille bestitigen. Im ersten bestand geradezu eine
polsterartige Angiomatose, die stellenweise eine Dicke von fast
1 cm hatte. Allein durch eine Weitenzunahme der GefiBe ist diese
Bildung nicht zu erkliren. Es muB sich entweder um eine echte
Vermehrung oder um eine sehr starke Verlingerung und Schlingelung
handeln. GefiB-SproBbildungen wurden nicht beobachtet. Das ist
aber auch bei kavernésen Hamangiomen fast nie der Fall. Nach
dem sehr betrichtlichen Umfang des Prozesses miissen wir annehmen,
daB es sich um eine Bildung handelt, die zum mindesten auf der
Grenze zwischen Fehlbildung und echter Geschwulstbildung steht.
Da in diesem Falle der ProzeB offenbar angeboren war, ist an der
dysplastischen Natur der Verinderung kein Zweifel.

Im Falle 2 war das Eigentiimliche und Neuartige die Kombination
einer mehr diffusen Angiomatose, die etwa der des Falles 1 entspricht,
aber weniger hochgradig ist, mit einem ganz umschriebenen, kapsel-
artig. begrenzten echten, kavernésen Hamangiom, das zwar nicht
genau lokalisiert werden konnte, da es bei der Operation aus der Tiefe
des Operationsfeldes herausgeldst wurde, aber wahrscheinlich von der
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Dura seinen Ausgang genommen hatte. Gerade diese Kombination
zeigt, dal wohl zwischen GefiaBfehlbildung und echter Geschwulst-
bildung kein grundsitzlicher Unterschied zu machen ist. Wir haben
es also wohl generell beim Sturge-Weber im Gehirn mit einer Fehl-
bildung des GefiBsystems zu tun, die Neigung hat, in eine echte
Geschwulstbildung iiberzugehen.

Schwieriger sind die Verinderungen an der Haut zu beurtellen
In den meisten Fillen werden gerade diese als Beweis fiir die dysplasti-
sche Natur der GefaBerkrankung herangezogen. Denn der Naevus
flammeus der Haut gilt als eine angeborene, auf einer Fehlbildung
beruhende Gefiferkrankung. In diesem Sinne schien gerade unser
Fall 1 zu sprechen, bei dem halbseitig, auf der Seite der Gehirnerkran-
kung, ein ausgedehntes Muttermal bestand, das scharf in der Mittel-
linie abschnitt. Auffillic war aber in diesem Falle, dafi nach dem
Tode .an der Leiche von dieser Hauterkrankung kaum noch etwas
zu sehen war. Und die mikroskopischen Schnitte enttéduschten noch
mehr. Denn sie lieBen jeden von der Norm abweichenden Zustand
des Gefdfisystems vermissen. Jedenfalls konnte von einem Hamangiom
-gar keine Rede sein. Wie ist das zu erkliren ¢ Eigentlich nur so, daB
die ganze Bildung des Naevus flammeus hier rein vasomotorisch be-
dingt war, d. h. irgendwelchen Funktionsstérungen der GefaBnerven
ihre Entstehung verdankte, die nach dem Tode authérten. Im Fall 2
war der Befund allerdings etwas anders. Zwar war auch hier ein
ausgedehnteres Hamangiom in der Haut nicht zu erkennen. Aber es
‘traten doch in der Cutis eine ganze Anzahl erweiterter, geschlingelt
verlaufender und an einzelnen Stellen auch gekniult zusammenliegen-
der GefiBe mit diitnnen Wianden auf, die in gewisser Weise mit denen
in den Hirnhduten iibereinstimmten.

Wenn man nun die GefiBerkrankung in Haut und Hirnhéduten
auf einen Nenner bringen will, wiirde man bei Fall 2 mit dem Stichwort
,,Fehlbildung mit Neigung zu umschriebener Geschwulstbildung® noch
ins Reine kommen. Bei Fall 1 versagt diese Erklérung. Beiihm kénnte
man auf den Gedanken kommen, dal die eigentliche Defektbildung
itberhaupt im Bereich des GeféiBinervensystems liegt, dessen Funktions-
stérung zu einer Uberdehnung, Verlingerung, Schlingelung, zu einer
Art Varicose fithrt und die Wandschwiiche der so in ihrer Funktion
gestorten Gefdfe erst sekundir zur Folge hat. Doch sind das natiirlich
zuniichst einmal Spekulationen, die nicht bewiesen werden kénnen.
Dazu sind wohl noch weitere Untersuchungen iiber die Art dieser sog.
Naevi notig, die mir in den meisten blsherlgen Verotfentlichungen zu
fehlen scheinen.

Die Gefille des Gehirns selbst zeigen, soweit wir das Schrifttum
iibersehen und die eigenen Fille zum Vergleich heranziehen kénnen,
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in der Regel nicht die gleichen angioméhnlichen Verinderungen. Zu-
néchst ist schon zu bemerken, daB die GefiBe der tieferen Hirnteile,
besonders die des Hirnstammes, tiberhaupt keine krankhaften Befunde
erkennen lassen. Befallen sind nur die RindengefiBle. Sie sind im
Bereich der ,,Angiomatose‘* der Pia gelegentlich erweitert, manchmal,
wie unsere Abb. 4 zeigt, in betrichtlichem Grade, doch so, dul man
mehr den Eindruck einer mangelhaften Ableitung des Blutes, einer
Stauung hat, als den einer primiren GefiBerkrankung. Das Auf-
fallige ist bei ihnen die starke Neigung zu Verkalkungen oder, da der
Verkalkungsprozel} selbst offenbar etwas Sekundires ist, die Neigung,
sich mit plasmatischen Substanzen zu imprignieren, die ihrerseits
die Tendenz aufweisen, Kalk aufzunehmen. Denn daB die verkalkende
Grundsubstanz aus den GefidBen stammt, schien uns nach den eigenen
Praparaten einwandfrei und wird auch sonst im Schrifttum als das
Wahrscheinlichste angenommen. Ob dabei auch noch eine abnorme
Durchlissigkeit der Gefiwande eine Rolle spielt, etwa wiederum in
Folge einer Stérung der vasomotorischen Funktion, ist zweifelhaft.

Wir haben es also zunichst einmnal mit einer Feblbildung des Geli8-
systems in Haut, Gehirn, und, soweit aus dem Schrifttum hervorgeht,
des Auges zu tun, die in geschwulstéhnliche Anhiufungen iibergeht.
Es liegt also eine Art Systemerkrankung vor. Denn gerade in der Haut
ist durchaus nicht nur der Kopf befallen, sondern die Naevusbildungen
konnen einen sehr groflen Umfang annehmen und an allen mdglichen
Korperstellen auftreten. Aber diese Systemerkrankung hat das Eigen-
tiimliche an sich, daB fast nur die Teile des Systems ergriffen sind,
die mit ektodermalen Abkiémmlingen in Verbindung stehen: Gehirn,
Haut, Auge. Wir haben bisher nirgends etwas davon gehért und auch
in den eigenen Fillen nichts davon gesehen, dafl auch andere Teile
des’ GefidBsystems irgendwie dysplastisch wiren.

Wie verhalten sich nun die zugehérigen ektodermalen Teile ?

Das Gehirn weist in den meisten Fiillen schwerwiegende Verinde.
rungen auf. Die Mehrzahl von diesen sind wohl als Folgen der Kreis-
laufstorungen anzusehen. Das gilt besonders fiir die mehr oder weniger
ausgedehnten Kalkablagerungen. Sie liegen iiberwiegend in der Rinde,
bald in den oberen, bald, wie in unserem Fall 1, in den mittleren und
tieferen Rindenschichten, greifen auch auf das Mark iiber. Dort, wo
sie dichter liegen, ist regelmiBig ein weitgehender Schwund der Hirn-
substanz festzustellen. In unseren beiden Fillen, im besonderen
aber im ersten, war der Mangel an grofien Pyramidenzellen in der
5. Schicht ganz auffallend grofl und hat dann wohl auch zu der weit-
gehenden Reduktion der Pyramidenbahn gefiihrt, die dort beschrieben
wurde. Es spielen also wohl Stérungen des Kreislaufes bei der Er-
krankung der Hirnsubstanz eine recht wesentliche Rolle.
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Aber es wird doch immer wieder darauf hingewiesen, daf} sie nicht
alles erkliren.

PerErs und TEBELIS halten die GehirnmiBbildung fiir unabhéingig,
koordiniert und machen besonders auf den Fall von SCHERER aufmerk-
sam, der dhnliche Verinderungen im Gehirn nicht mit einer Angio-
matose, sondern einer Lipomatose der Pia kombiniert fand und die
Mikrogyrie seines Falles als das Primire ansieht.

Wenn wir nach unseren eigenen Befunden zu diesen Fragen Stellung
nehmen sollen, so ist zundchst, wie meist, die rein lokale Ubereinstim-
mung der Pia- und Hirnverdnderungen auffallend. Zeichen einer Ent-
wicklungsstérung auBerhalb der angiomatésen Bezirke wurden ver-
miBt. Wir méchten also jedenfalls annehmen, daB ein groBer Teil dessen,
was sich im Gehirn selbst an Verdnderungen findet, sekundér durch
Kreislaufstorungen bedingt ist. Ob fiir diese selbst ein nervaler Faktor
~ von Bedeutung ist, kénnen wir zuniéichst nicht nachweisen, wenn auch
die Hautverénderung des Falles 1 in diesem Sinne zu sprechen scheint.

Eine Bemerkung von SUNDER-PrAssMANN kénnte zu dieser Ein-
stellung passen. Er schreibt auf S. 130 seines Buches iitber die Durch-
blutungsstérungen, daB er bei Fillen von Gesichtsnaevi ,,zahlreiche
feine und feinste Neurofibrillen wirr durcheinanderwuchern und einen
durchaus dysplastischen Rindruck erwecken’ sah. Er selbst beob-
achtete in einem Fall von Sturge-Weber, daB8 der Naevus flammeus
des Gesichtes von der Art. ophthalmica aus durch das Stirnbein
gespeist wurde.

DafBl es sich jhrem Wesen nach um eine angeborene Krankheit
handelt, dariiber kann kein Zweifel sein. Wenn sie in der Regel auch
erst spiter klinische Erscheinungen macht. Die Fille, in denen schon
in den ersten Lebensjahren, oft nach anfinglicher guter Entwicklung
der ersten 1—2 Jahre Zeichen von Epilepsie auftreten, sind .keine
Seltenheit.

DaB die Krankheit auch schon bei Kindern voll entwickelt sein
kann, zeigt ein Fall, iiber den W. MtLLER 1938 auf der Tagung der
Westdeutschen Pathologenvereinigung in Géttingen berichtet. Wenn
uns auch keine ausfithrliche. Mitteilung dariiber zur Verfugung steht, so
entnehmen wir aus dem kurzen Referat in der Arbeit von NORDMANN,
daB der Fall in seiner Ausdehnung mit unserem ersten eine gewisse
Ubereinstimmung haben muB8. Ob die Beobachtungen von GEYELIN
und PENFIELD, nach denen ein Vater mit seinen 4 Kindern an einer
;,cerebral calcification Epilepsie* litt, hierher zu rechnen ist, ist uns
fraglich. Jedenfalls bestanden in dem einen mikroskopisch untersuchten
Falle weder Verinderungen der Pia, noch solche der Haut oder der
Augen. Es fanden sich nur sehr ausgedehnte GefiBverkalkungen in
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einem 7:4 cm groBen Herd im Hinterhauptlappen. Auch im Fall
KéuLER (Frithgeburt) werden Haut- und Augenverinderungen vermift.

Die Erkrankung beginnt also in der Regel im frithen Kindesalter,
nimmt aber im Lauf des Lebens an Schwere der Erscheinung zu.
Diese Steigerung des Krankheitsbildes ist mit Wahrscheinlichkeit
darauf zuriickzufithren, dafl die értlichen Kreislaufstérungen im Gehirn
sich immer stéirker bemerkbar machen und zu einem fortschreitenden
Untergang von Gehirnsubstanz und zu zunehmender Verkalkung
fithren. A

Wir mochten also den Gedanken zur Diskussion stellen, daB dem
‘Wesen der STuRGE-WEBERschen Frkrankung eine ektodermale Fehl-
bildung im Gehirn und in den Vasomotoren von Hirn, Haut und Auge
zugrunde liegt, und da8 aus dieser Fehlbildung sich die anatomischen
‘Wandverdnderungen der BlutgefiBe und die Storungen des Kreislaufs
besonders im Gehirn entwickeln, die dann mit den Kalkablagerungen
das Bild beherrschen. Es erscheint deshalb wichtig, besonders den
Hautverénderungen bei spiter beobachteten Fillen stirkere Beachtung
zu schenken.
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