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Die erstmalig yon STV~GE 1879 beschriebene Erkrankung ist ei~ 
klinisches Syndrom mit epileptischen Anf~llen, kongenit~lem Glaukom 
und Bildung yon geschwulst~hnlichen Gefs in der 
Haut .  Die yon STV~G~ sehon d~mals ge~uI3erte Ansicht, dal3 die 
Kr~mpfa.nf~lle wohl dutch eine dem Naevus flammeus entsprechende 
Ver~nderung in den weichen Hirnh~iuten bedingt sein werde~ hat sich 
dutch die unatomischen Untersuehungen best~tigt. Bei den typischen 
F~llen finder sich eine Art yon Angiomatosis der Pig fiber mehr oder 
weniger uusgebreiteten Teilen des Grol3hirns, und much das G]aukom 
ist. dutch eine entsprechende Gef~Bver~nderung in der Chorioide~ zu 
erkl~ren: Die Erkrunkung tr~gt den Namen yon W E B ~ ,  weft es ibm 
erstmalig gelang, dabei Verkalkungen im Gehirn im RSntgenbild 
nachzuweisen, auf die sch0n vor ihm tt]~BOLD nach dem anatomisehen 
Pr~p~rat ~nfmerksam gemaeht hatte.  Diese Rindenverkalkungen 
standen seitdem stark im Vordergrund des Interesses, obwohl sie 
sieher sekundarer Art und ihrem Wesen n~ch nebens~ichlieh sind. 

In der folgenden Zeit wurden sehr zahlreiehe F~i.lle beschrieben, 
in denen die yon STU~GE gufgestellte Trigs nieht in vollem Umfang 
bestund. Am hgufigs~en war die Kombination yon Haut-  und Gehirn- 
ver~nderungen, Seltener die yon Haut  und Auge oder gar Auge und 
Gehirn. Monosymptom~tische F~]]e, in denen z .B.  nur eine Angio- 
matose der Hirnhgu~e besteht (KoJ~L]~g), mit in die Gruppe hinein- 
zurechnen, ist gewagt, obwohl wahrscheinlieh fiir einen Teil tier F~tle 
bereehtig~. Doeh geht man zu welt, wenn man nun jedes H~mangiom 
des Gehirns hierzuz~hlt. 

Es erfibrigt sich, genauer auf die Kasuistik der STUgr 
schen Erkrankung einzugehen, da sie in der Monogrgphie yon BEgs- 
STRAND ~usffihrlich behandelt  ist. Deshalb sollen im folgenden nut  
kurz 2 Beobaehtungen mitgetei]t und an der Hand dieser eigenen 
Untersuehungen zu einigen strittigen Frggen fiber das Wesen der Er- 
krankung Stellung genommen werden. 
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Fall 1. Der Knabe  F. L . . s t a m m t  aus erbgesunder FamiHe (der Vater  zeigt 
einen segmental  begrenzten  Naevus l inks in  Da-Dg), 4 weitere Geschwister sind 
gesund. Die En tb indung  des Kindes w a r  normal.  E r  kam bereits mi t  einer 
R6 tnng  der re. Gesichtshglfte auf  die Welt.  Im Alter yon 6 V~oehen bekam das 

Abb_ 1. s hmbale  Eneephalographie: Vermehrung der Oberfiachen- 
zeiehnung fiber dem rechten Parietalhirn, Ausziehung des rechten u naeh 
oben, man sieht eine Anzahl yon wabigen Kalksehatten in tier Parie~altgrnrinde. 

Kind den ersten Krampfans bei dem es die Augen nach re. verdrehte,  links- 
seitige Zuekungen und  K r a m p f  in Armen und  Beinen, under besonderer ~Bevor- 
zugung des li. Armes. Die Anf~ille wiederholten sieh h~ufig in regelm~tgigen Ab- 
stgnden, oft mehrmals  t/~glieh, dann  wieder 1- -2  Tage pausierend. Das Kind  
wurde yon Anfang an  yon einem t l ausa rz t  mi t  Luminal  behandelt ,  das zwar die 
8t/irke aber nieht  die I-Igufigkeit der Anf/tlle beeinfluBte. Das Kind  sehrie yon 
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Anfang an sehr viel und lernte kaum die eigenen Ettern zu erkennen. Auch seine 
Gesehwister erkannte es  nicht. Es lieB stets unter sich und lieB sieh aueh nieht  
zur geinliehkei$ erziehen. :Irgendwe]che Intelligenzfortsehritte maehte es nieht. 
Wegen der h~ufigen Anf~lle und der geistigen StSrung wurde das Kind uns 

=kbb. 2. PA-~ufnahme: Deutliche Ausziehung des ttinterhorns zum Narbenherd zu. 

stationer eingev~iesem Der klinisehe Befund ergab einen gut 2j~hrigen Jungen,  
dessen GrS]e dem Alter entspraeh. Die kleine l%ntanelle war gesehlossen, die 
groBe noch-n ieh tganz .  Es f inder '  sieh ein flachenhafter !kTaevus flammeus der 
gesamten re. Gesichtshalfte und Halsseite, streng in d e r  Mittellinie abgegrenzt, 
der das ga.nze Trigeminusgebiet und das Gesieht yon C1--C3 ausfiillte. Der 
innere Befund ergab keine Besonderheiten. 

Neurologischer Befund. Augenhintergrund normal. Deutlieher, grobsehI~giger 
Horizontalnystagmus naeh beidea Seiten, der aueh als Ruhenystagmus beob- 
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ach te t  wird, zeitweise auch feinschlagiger VertikalnystagmUs. Pupii ien und  
Pupi l lenreakt ion o .B .  Hirnnerven,  soweit prfifbar, o. B. Reflexe an  Armen und  
Beinen seitengleich, keine Pyramidenbahnzeichen.  Bauchdeekenreflexe costal 
und  cu tan  aus15sbar, keine Stellreflexe. Sensibilitat,  soweit priifbar,  ungest5rt .  
Moti l i ta t :  In  der re. H a n d  werden haufige athetoide Unruhebewegungen d e r  
ersten 3 Finger  beobaChtet.  Der Dehnungswiders tand des re. A r m e s  und  Beines 

.~bb. 3. Rechte Seitenaufnahme: Die Hirnatrophie ist deutlich auf das Parietalhirn 
beschrankt, man sieht eine Anzahl yon Kalkschatten zwischen den ]nit Ltfft 

dargestellten Pori. 

is t  etwas spast iseh erhSht.  Spontanbewegungen in beiden Armen und  Beinen 
seitengleich. Das K ind  kann  weder sitzen noch stehen. Beim Versuch, es auf- 
zustellen, beugt  es beide Knie und  Hiiften. Irgendwelehe SpraehstSrungen sind 
n icht  vorhanden.  I n  psyehiseher Hinsieht  bes teht  eindeutige Imbezil l i tat .  Die 
im _~therrausch vorgenommene lumbale Encephalographie ergab bei einem 
Liquor-Luf taustausch yon 80/60 em ~ eine deutliche Vermehrung der Oberflachen- 
zeichnung fiber der re. Hirnhemisphare,  wobei sich der Hauptan te i l  derselben 
auf  die pr~zentralen und  zentralen Scheitelhirnloartien erstreckt  (s. Abb.  1 u. 2). 
Der re. Sei tenventr ikel  erseheint  maBig nach  oben zu der Oberflache hin  aus- 
gezogen, wobei die Ausziehung des Hinterhorns  s tarker  als die des Vorderhorns ist  
(s. Abb.  3). Der 3. und  4. Ventrikel  sind normal,  die basale Zysterne ist etwas 
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vergrSgert (vgl. Abb. 1 3). Die Liquoruntersuehung ergab einen klaren Liquor mit 
4/3 Lymphoeyten. Nonne-Phase I sehwaeh positiv, Pandy war positiv. Wasser- 
mannsche und Meinieke-K1/~rungsreaktionen s~imtlich negativ. Am 3. Tage naeh 
der Eneephalographie trat,  tro~z normalbleibender Temperaturen, eine zunehmende 
tIautblgsse und Erbrechen auf, sowie Erseheinungen eines allgemeinen Kreis- 
]aufkotlapses, der sich dutch nichts beheben ]ieB; nnd am 4. Tage nach der Ence- 
phalographie kam das Kind unter zunehmender Kreislaufsehwache und unter 
Ansteigen des Pulses auf 140 bei normalen Temperaturen ad exitum. 

N a c h  d iesem geseh i lde r ten  k l in i schen  und  encepha log raph i sehen  
Be fund  mui~ge g n g e n o m m e n  werden ,  d a b  es sieh be i  d e m  K i n d  u m  
einen h i r n a t r o p h i s e h e n  P r o z e g  hande l t e ,  der  wahrsehe in l i ch  kongeni -  
t a l e r  N a t u r  war,  dg  er be re i t s  im A l t e r  y o n  6 W o c h e n  zum Au~brueh  
d e r  e r s t en  Krampfan f i i l l e  geff ihr t  ha t t e .  

Der  g le iehzei t ige  encepha log raph i sche  A usz i e hungsbe fund  des  
r ech ten  S e i t e n v e n t r i k e l s  zu der  h i r n a t r o p h i s c h e n  Hi rn0ber f l~che  bin,  
sp rach  fiir e inen  SehrumpfungsprozeB,  du reh  den  der  Ven t r i ke l  zum 
I-I i rnherd b in  ve rzogen  war.  

E s  wurde  desha lb  k l in isch  in  K o m b i n a t i o n  mi t  dem gle ichzei t ig  
b e s t e h e n d e n  l inksse i t igen  N a e v u s  f l a m m e u s  des Gesiehtes  und  der  
l inken  Ha l s se i t e  an  e inen  d e g e n e r a t i v e n  Hi rnprozeB e twa  im Sinne 
e iner  lob~ren  Sklerose  oder  ~hnl ichem g edaeh t .  

Die  Tg~sache,  dab  d ie  H i r n a t r o p h i e  a n d  d ie  v e r m e h r t e  Oberfl~chen~ 
ze iehnung sich ganz besonders  auf  das  Sche i te ]h i rn  bzw. auf  das  Aus-  
b r e i t ungsgeb i e t  de r  A. fossae Sy lv i i  e r s t reek te ,  ]iel~ an  e inen gefgB- 
g e b u n d e n e n  P r o z e g  denken .  

V e r k a l k u n g e n  w a r e n  rSntgenolog isch  niehg m i t  S ieherhe i t  nach-  
weisbar ,  so dab  ein  , , S t u r g e - W e b e r "  n i eh t  m i t  S icherhe i t  d i agnos t i z i e r t  

w e r d e n  kbnn te .  
Die Sektion (S.-Nr.  16/47) e rgab  kurz  zusammengefaBt  fo lgenden  

B e f u n d  : 

Knapp 2 Jahre alter Knabe im mittleren Ern/~hrungszustand. Geringgradige 
schwer erkennbare tIyper&mie der re. Gesiehts-.und tIalsseite, die in der Mittel- 
Iinie absehneidet. Hoehgradige Atrophie (oder Unterentwieklung) der re. GroB- 
hirnhalbkugel. Guterhalten ist nur der vordere Pol des Stirnhirns und ein Tell 
des Hinterhauptlappens. In den fibrigen Teilen ist die I~inde im allgemeinen 
deutlich abgegrenzt, aber versehmalert. Das Mark scheint fast v611ig zu fehlen. 
Auf Durehsehnitten sinkt die tIirnsubstanz im Bereich des Marklagers ein, ist grau 
gefgrbt, derb anzufiihlen und gelegentlich yon feinsten weiBlichen Ziigen durch- 
setzt. Die ttirnwindungen sind im ganzen schmal, die Furehen verbreitert. Ver- 
kalkungen sind nieht deutlich zu fiihlen. Die Pin ist mi~chtig verdickt, sehmutzig- 
rot gefarbt. Ein abgegrenzter Tumor ist nirgends festzustellen. Am gh~irteten 
Material sieht man aber, dab im Bereieh der weichen Hirnh~iute ein in wechselnder 
Dicke entwiekeltes Maschenwerk aus blutgefiillten Gefi~gen liegt, das die Rinde 
fiberzieht und die erweiterten Furchen ausfiillt. In den guterhaltenen Hirnteilen 
am vorderen und hinteren Po] der reehten Halbkugel fehlt die Piaverdiekung mit 
der Gef/~l?sammlung. Im Hirnstamm ist ein auffalliger Befund nicht zu erheben. 
Die innere Kapsel und der Thalamus opticus der re. Seite erseheinen versehmMert, 
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die Gegend der Pyramidenbahn am Ful]e der Briicke re. abgeflacht .  An den 
Hirnarterien der Basis kein krankhafter Befund. Kein Unterschied der Seiten. 
Aueh der Stature der re. A. earotis eommunis sowie die ganze Carotis interna 
re. wie li. ohne Ver~nderungen. Das gleiehe gilt fiir das Venensystem. Nur finder 
sich eine frische Thrombose des re. Sinus transversus, sigmoideus und sagittalis 
superior bis Confluens sinuum. Augenhintergrund beiderseits unveri~ndert. 

Von der iibrigen Sektion ist auf~er einer eitrigen Bronchitis nichts 
b e m e r k e n s w e r t .  

Die  mikroskopische Untersuchung h a t t e  fo]gendes Ergebnis .  Vor- 
b e m e r k u n g e n  : 

1. Es  war  e indeu t ig  an  dem Gehirn  n u t  die  r ech te  Sei te  befal len,  
die  l inke  auch mikroskoioisch vSllig frei. Es b e s t a n d e n  h ier  weder  
Gef~l ]ver~nderungen in den  weichen H i r n h g u t e n  noch i rgendwelche  
Feh !b i l dungen  oder  E r k r a n k u n g e n  d e r  I - l i rnsubstanz selbst .  

2. Die  Ver/~nderungen be t ra fen  reehts  vo rwiegend  die  Grol~hirn- 
r inde  v o m  m i t t l e r e n  S t i rnh i rn  bis  in den t t i n t e rhaup t l ap loen  hinein.  
Doch is t  das  5 i a rk i age r  n ich t  frei,  s te l lenweise  sogar  s tg rker  ergriffen 
als die l~inde. 

3. Der  H i r n s t a m m  zeigte  keine  eigenen,  selbst/~ndigen, unabh~tngigen 
Ver~nderungen .  W a s  in ihm fes tzus te l len  war,  ]ieB sich als Folgeersche i -  
m m g  der  E r k r a n k u n g  des  I - I i rnmante ls  auffassen.  

I m  e inze lnen  sei folgendes  kurz  beschr i eben :  

Hi~'nrinde. Die Ausdehnung der mikroskoloischen Ver/~nderungen deckt sieh 
im wesentliehen mit dem makroskopischen Befund. ])as Auffallendste ist zun/~chst 
die Erkrankung der Gef/~Be der weichen Hirnh~ute. Im Masehenwerk des Sub- 
araehnoidealraumes, der deutlich verbreitert und wohl aueh mit der Art seiner 
bindegewebigen SSr/~nge vergr6bert ist, liegt ein dickes Polster weiter Blutgef/~13e 
(Abb. 4 1); die meisten sind diinnwandige, kavernSse Venen. Ihre Wand besteht 
aul~er dem Endothel aus einer Schicht zellarmen, faserigen Bindegewebes, dessert 
Dieke im allgemeinen mit der KalibergrSl3e parallel geht und im einzelnen Gef~B 
durchaus gleichm~l]ig ist. Die eigenartigen Unregelm/~Bigkeiten im Wandaufbau, 
wie sie BE~GSTRA~D beschrieben hat, babe ich nirgends feststellen k5nnen. ])oeh 
kommen Abschnitte vor, in denen die Wand fast nur aus einem Endothel besteht, 
das einem feinen G rundh~ufehen aufliegt. Die Lichtung der Venen ist weir, prall 
mit roten BlutkSrperchen geffillt. Auffallenderweise sind demgegeniiber die Ge- 
f/~Be, die yon der l~inde in diesen Sehwamm hineinziehen, fast durehweg eng, 
wenig gefiillt. 1Wur an wenigen Stellen setzt sieh die Erweiterung der Gef/~f~e auf 
die der Hirnrinde fort. Die Arterien zeigen vSllig normalen Aufbau und scheine n 
auch in ihrer Zahl regelrecht zu sein. ])as Auffallendste im Gehirn selbst sind 
die Verkalkungen. Sie sitzen vorwiegend in der Bin@, aber auch das Mark wird 
nicht vSlhg verschont: Die Hauptmasse der Kalkablagerungen liegt ganz offenbar 
in den tieferen Schiehten der Hirnrinde, wenn auch im einzelnen die ])ichte sehr 
unterschiedlieh ist und nicht immer der St/irke des Blutgef/~13schwammes in den 
weichen I-Iirnhguten entspricht. Abet man kann doch sagen, da$ Verkalkungen 
grundsgtzlieh nur deft sich finden, we auch das Gef/~Bsystem der Pia ver/~ndert 
ist. So sind die vorderen Teile des Stirnhirns und der Pol des I-Iinterhauptlappens 

Fiir die tIerstellung der Mikrophotogramme bin ich Herrn Dr. B~JsI~G, 
Pathologisches Insti tut  der Universit~t G5ttingen, zu Dank verpfliehtet. 
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yon beiden vollst~ndig frei und  die linke Seite zeigt ebensowenig Verkalkungen 
wie Gef~Banomal!en. In  den Gebieten h6ehster  Verkalkung bi lden die Ablage- 
rungen eine kompakte  Zone, die ungefahr  die marknahe,  tiefe H/~lfte der l~inde 
e inn immt  und  so dieht  sein kann,  dab hier feinere S t ruk turen  nur  schwer beurtei l t  
werden k6nnen.  In  de r  Regel sieht  man  aber eine Anordnung in 2 Sehiehten, die 
durch  eine Zone besser erhal tenen u n d  fast  unverka lk ten  Gewebes voneinander  
ge t rennt  sind (Abb. 5). Die Sehichten entsprechen zwei bes t immten  pr~f0rmierten 
Lagen der Gehirm'inde, n~mlieh im wesentl ichen der I I I .  und  der V., oft aueh noeh 

Abb. 4. Fall 1. Angiomatosis der Pia. Erweiterte l~indengel~Be. 

der VI.  Schicht,  also im wesentl iehen den Schichten der grol]en Pyramiden-  
zellen, w/~hrend die KSrnerschichten  in der  gege l  frei und  gut  gehal ten sind. I n  
der  I I I .  Schicht  s ind es vornehmlieh  die t ieferen Lagen, w~hrend die oberfl~eh- 
l ichen frei oder doch weniger betei l igt  sind. Selbstverst~ndlich sind diese Ver- 
ka]kungszonen nich~ ganz scharf  abgegrenzt,  sondern 15sen sich naeh  der  Peri- 
pherie zu, im besonderen nach  der  I I .  Sehicht  zu allm~hlich auf. Die Marksubstanz 
ist gewShnlieh viel weniger beteiligt,  aber  selten ganz frei. Doeh gibt  es auch Teile, 
wo in ihr  die I t aup tmasse  der Kalkablagerungen zu l inden sind, sogar in Gebieten, 
wo die Rinde  frei davon is~. Dal] die im H.E.-Pr/~parat so s tark  hervor t re tenden 
clunke]blau gef~rbten Seho]len ~ats~ehlich aus Ka lk  bestehen,  beweist  die KossA- 
sche Si lberni t ratreakt ion,  mi~ der die Massen sieh sehw~rzen. Auf  Salzs~ure- 
zusatz 15sen sich die Kalksehollen auf, zum kleinen Tell un te r  Bildung yon Kohlen- 
s~urebl~schen. Es handel t  sieh also um kohlensauren und  vor  allem phosphor-  
sauren K~lk. ])ie Eisenf~rbung ist  negat iv.  

In  welche Gewebsteile wird der Kallc abgelagert? 
Die GefaBwi~nde der  t t i rnh~u te  selbst s ind frei. I n  der l t i rn r inde  f indet  m a n  

ihn  gewShnlieh in Fo rm konzen~riseh gesehiehieger Sehollen und  Drusen oder, 
in den ers~en Anfangsstadien der Ablagerung, in Form feinster KSrnchen.  E in  
Teil dieser Ablagerungen liegt offenbar in Gefi~13w~nden. Das sieht man  besonders 
deu~lieh bei den grSberen Verkalkungen im Mark, aber stellenweise aueh in der  
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Rinde, und bei den allerfeinsfen Kalkk6rnchen; die sich manchmal ganz eindeutig 
in oder auf der Wand yon  Capillaren oder etwas gr61]eren GefgBen finden. Jedoch 
](ann ich mich nicht zu der Ansicht bekennen, dab alle Kalkablagerunge.n in Ge- 
fgl~wi~nden stattf~nden. Gerade in solchen Gebieten, wo eben die ersten Ablage- 
rungen zu sehen sind, ist oft das ganze Gefg~system frei, wghrend unregelmgl]ig 
verstreut im Gewebe die Kalkkugeln wie Niederschlagsbildungen frei im Gewebe 
liegen. Diese Ablagerungen haben meist kugeligen oder stgbchenfSrmigen Cha- 
rakter, wobei die Form der Stgbchen eigenartig knorrig, mit  Auswfichsen versehen 
oder verzweigt erscheint. Die grSlteren Kugeln k6nnen eigentlich nur durch eine 

Fall 5. Fall 1. Verkalkung der Hirnrinde in zwei Schichtcn (der III. und 
V. l~indenschicht entsprechend), Verschmalerung der Rinde lind des Markes. 

allseitige Anlagerung aus einer Fliissigkeit heraus entstehen und lassen ihr Zu- 
standekommen in diinnen Gefgl]wandungen unwahrscheinlich erscheinen. Auch 
die ~ichtung,  in der die Stgbchen angeordnet sind, ist oft so eigenartig, gar nicht 
der Richtung der Blutgefgi]e entsprechend, dab man mehr an Niedersohlags- 
bildungen in Gewebsspalten denkt, Niemals babe ich eine verkalkte Ganglien- 
zelle gesehen. 

U n d  wie verhiilt sich das Gehirngewebe im  B e r e i c h  de r  V e r k a l k u n g e n  
u n d  a u B e r h a l b  d e r s e l b e n  ? 

Im Gebiet der Ablagerungen zeigt es einen ausgesprochenen Schwund der 
spezifischen Elemente. Die ganze I I I .  Sohicht ist hochgradig versohmglert, 
teilweise fast vSllig geschwunden. Zwischen den Kalkschollen lassen sich stellen- 
weise noch einzelne der grol~en Pyramidenzellen erkennen. Die meisten fehlen. 
An ihrer Stelle finder sich ein zellarmes gli(ises Gewebe, yon Capillaren durch- 
setzt, sonst ver5de~. Die IV. Schicht ist zwischen den beiden Kalkzonen in der 
Regel mit  ihren kleinen Ganglienzellen gut erhalten, wiihrend die V. und VI. 
Schicht wieder fast nur aus gliSsem Gewebe mit  Blutgef&l~en besteht und kaum 
noch Ganglienzellen enthglf. 
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])as eben Beschriebene stellt den als typisch anzuspreehenden Befund dar. 
Von ihm gibt es aber nach beiden Seiten Abweiehungen. Einmal in der Art, dab 
die ganze Rinde yon der III .  Sehicht an untergegangen und durch ein an Kalk- 
ablagerungen reiches zellarmes Gliagewebe erseSzt ist, oder dab wesentlieh mehr 
yon der Rinde erhalten ist und sich zwisehen den Ganglienzellen nur feinkSrnige 
Kalkablagerungen linden, in deren Umgebung man abet stets eine gewisse Ver- 
6dungszone finder. Auffallend ist die Ungleichm~Bigkeit der Befunde insofern, 

Abb. 6. Fall 1. Kalkablagerungen ira Mark, tells in Gefiiftw~nden, teils unabh~ngig 
yon ihnen. 

als in manchen Gebieten trotz hochgradiger Ver~nderung des pialen Gef~Bsystems 
die Rinde einen fast vSllig normalen Eindruck macht, w~hrend in anderen bei 
weniger hochgradiger StSrung des vaseularen Systems die VerSdungen und Ver- 
kalkungen im Rinden- oder Markgebiet sehr weitgehend fortgeschritten sind: 
Abet im groBen und ganzen zeigf~ doeh die Rinde im Bereieh der Gef~Berkrankung 
eine betr~chtliehe Reduktion ihrer funktionierenden Tei!e, besonders weitgehenden 
Untergang der III. ,  V. und VI. Sehicht, d.h.  also der Sehiehten der mittleren 
und groBen Pyramidenzellen. 

Dementsprechend sind auch die Befunde in der Marksubstanz. Sie ist, wie 
schon mit bloBe m Auge zu sehen war, hochgradig verschm~lert. Ihre graue Farbe 
deutete auf einen Sehwund der Markscheiden him Die mikroskopisehe Unter- 
suchung best~tigte diese Vermutung. Die Zahl der markhaltigen Fasern ist 
bedeutend herabgesetzt, wenn sie aueh nirgends vollsti~ndig fehlen. Das Ausma~ 
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der im Mark vorkommenden Verkalkungen is t im ganzen viol geringer als in der 
Rinde. In vielen Partien sehneiden sic an der Rindenmarkgrenze seharf ab. 
In anderen greifen sie aber betr~ehtlieh auf die ~'asersysteme fiber, linden sieh 
hier ganz besonders in den mittleren Gef/~Ben, deren Wand vollst~ndig in einen 
l(alkmantel verwandelt sein kann, treten aber aueh in Form kleiner odor grSBerer 
Kugelu odor starrer, knorriger, mit Auswfiehsen versehener St~behen zwisehen den 
Fasern ohne Beziehung zu den Gefgflen auf (Abb: 6). Die Glia ist zwisehen den 
Fasern vermehrt. Entzfindliehe Prozesse fehlen sowohl in der Rinde wie ira 
Mark voUstgndig. Nirgends lassen sigh Infiltrate, Ans~mmlungen yon Fetb- 
kSrnehenzellen und ghnliehes naehweisen. Es sei aueh hervorgehoben, dub 
die 3/[arkseheiden im Sudanprgpara~ nirgends eine neutralfettige Entar~ung 
orkennen lassen. Uberhaupt lassen sieh bis auf gewisse Auftreibungen an den 
Markseheiden, soweit diese erhalten sind, keine auffglligen Vergnderungen 
naehweisen. 

Die VerSdung der Faserbatmen mul~ sieh auch in ihrem weiteren Verlauf 
naeh abw~rts auswirken. Sie is~ besonders gut in der Pyramidenbahn zu sehen, 
sowohl im Bereich der L~ngsbfindel der Brficke, die auf den Frontalschnit~ da- 
dureh ein eigentfimlich asymmetrisches Aussehen erhi~lt, wie in der Gegend der 
Oliven und im Bereich der Pyramidenkreuzung, wo die yon re. stammenden 
Bahnen weitgehend marklos sin& Tiefere Teile des Rfickenmarkes wurden nicht 
untersueht. 

Im fibrigen waren aber im I-Iirns~amm yore Corpus striatum bis zur ~r 
oblongata keine krankhaften Ver~nderungen nachzuweisen, die fiber den Befund 
sekund~rer Degeneration hinausgingen und als selbst~ndig anzusehen gewesen 
w~ren. Es fehlen alle Verkalkungen, Zell- odor Markscheidenausf~lle, re. und li. 
Seite zeigen den gleiehen Aufbau. 

]~s h~ndelt sich also um eine s~reng einseitige Erkrankung des Ge- 
hirns und des pialen Gef/~l~systems, d i e  beide in ihrer Ausbreitung 
weitgehend parallel gehen, wenn auch im einzelnen Abweichungen 
bestehen. Die Gef~f3erkrankung ~r/s t weniger den Charakter einer 
Gechwulst als den einer Fehlbildung, die vor al]em das Venensystem 
betrifft und mit einer starken Erweiterung und wahrscheinlich Ver- 
]i~ngerung und Schli~nge]ung der Gef~f~e einhergeht. Eigantliche 
Wucherungserscheinungen fehlen. Die Ausbreitung der Erkrankung 
ist nicht auf das Gebiet einer t tauptarterie besahr~nkt, sondern reicht 
vom mittleren Toil des Stirnhirns his zum Occipitalhirn, liegt a l s o  
sowohl im Bereich der Carotis wie dam der Vertebralis und Basilaris. 
Preparation der groBen genannten Sti~mme ergab keine Unregelm~Big- 
keis in Abgang, K~liber odar Verzweigungan. So scheint as sich 
~lso tats~chlich um eina Mii~bildung der Rindenvarzweigungen zu 
handeln. 

In  welehem Verh/~ltnis stehen Gerbil- und Hirnver~nderungen ? 
Dal~ sie weRgehend voneinander abh~ngig sind, ergibt siah aus der 
~-bereinstimmung in der Ausbreitung. Die iibliche Deutung ist, da~ 
die Gef~ver/~nderung das Prim/~re is~ und durch Sch~digung der Er- 
n/~hrung die Gehirnver~nderungen nach sich zieht. Dem entspricht 
uuah das unatomische Bild, das im Bareich der It irnrinda so eindeutig 
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die Zeichen sekund~ren Unterg~nges tr~gt, aber nirgends solche 
prim~rer MiBbildung aufweist, dab es gezwungen w~re, etwas anderes 
anzunehmen. Gerade auch die untersuehung der linken Hirnseite, die 
zu dem Zweeke unternommen wurde, festzustellen, ob hier irgendwelche 
leiehteren Fehlbildungen im Bereich der Hirnsubstanz naehzuweisen 
w~re, spraeh mit dem vSllig normal'en Bau gegen eine prim~re Hirn- 
erkrankung. Aueh der stellenweise ganz ausgesproehen elektive Aus- 
fall der mittleren und groBen Pyramidenzellen, also bestimmter beson- 
ders empfindliche r Zellsysteme, maeht es wahrscheinlieh, dab hier ein 
bestimmter Grad schleiehender Kreislauf- und Ern~hrungsst6rung 
vorlag, die zum langsamen Untergang der Ganglienzellen fiihrte, 
wghrend die Glia im groBen und ganzen erhalten bHeb, und die auf 
irgendeine Weise Niedersehlagsbildungen in den Gef~U~w~nden selbst 
und im Gehirngewebe erzeugte, die sieh dann mit Kalksalzen impra- 
gnierten. Denn man sieht nirgends tote, kernlose Zellen, die etwa das 
Substrat der Verkalkung sein kSnnten, sondern die letztere ist offenbar 
im Zwisehengewebe lokalisiert. 

Der anatomisehe Befund sprieht mit Wahrscheinlichkeit dafiir, 
dab der ProzeB noeh im Fortschreiten begriffen war. Gerade die 
Inkongruenz zwisehen Gef~g- und Hirnver~nderung kann in diesem 
Sinne gedeutet werden, dag in solchen Gebieten trotz ziemlich welt 
entwiekelter Gef~Berkrankung derjenige Grad yon Ern~hrungsstSrung 
noeh nicht erreieht war, der zum Untergang der Ganglienzellen fiihrte 
und jene Substanz aus dem krankhaft ver~nderten Stoffweehsel ent- 
stehen oder aus dem Gef~Binneren austreten lieB, die zu Nieder- 
schlagsbildungen und Katkablagerungen fiihrt. Wenn in unserem Fa]]e 
kliniseh ein deutliehes Fortschreiten auch nieht zu erkennen war, 
so zeigen doeh viele andere Beobaehtungen der STURG]~-WEBERsehen 
Erkrankung, dab der Proze8 zwar oft in friihester Jugend mit den 
ersten Erscheinui!gen beginnt, aber erst in spgteren Jahren seine 
charakteristisehe Gradauspr~gung erf/~hrt, also ebenfalls eine deutliehe 
Progredienz: aufweist. Ob dieses Fortsehreiten dar~uf beruht, dab d i e  
Gefs selbst sieh verst~rkt, oder nur darauf,, dalt die 
Auswirkung auf die Ern~hrung des Gehirns zunimmt, ist nieht zu sagen, 
um so weniger, als es sehr sehwer ist, ein Urteil dariiber zu gewinnen, 
wie die Erkrankung des pialen Gef~l]systems eigen~lich zu de'uten und 
aufzufassen ist. 

Handelt es sich am eine eehte Gesehwulstbildung, ein kavern6ses 
H~mangiom ? Daftir fehlen eigentlieh die Zeiehen der Verdr~ngung 
der Umgebung, des expansiven Waehstums, ja des Waehstums tiber- 
haupt. Sind die Gef~l~e iiberhaupt der Zahl naeh gegeniiber der Norm 
vermehrt oder sind sie nur extrem erweitert und verlgngert ? Besteht_ 
der Gefs vielIeieht" in einer im Venensystem lokalisierten 
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Wandsehwache ? Gewisse Befunde, die BEt~GSTRAND abbildet, k6nnten 
in dem Sinne gedeutet werden, dab einem Tell der piMen Venen im 
ganzen oder in bestimmten Abschnitten das normale adventitielle 
Gewebe fehlt, so dM3 die Wand hier nur den Bau einer Capiliare be- 
sitzt. Auch im eigenen Fall zeigt e in  Tell der weiten Blutraume einen 
fast rein eapillaren Charakter der Wand, die auBer einem Endothel  
nur ein Grundhautchen erkennen laB~, andere,  ebenso weite Venen 
zeigen aber eine ausgepragte Adventitia. Oder sollten StSrungen in der 
vasomotorisehen Ausstattung und Versorgun K eine t%olle spielen .s 
Dafiir k5nnte in unserem Fal le  ein Umstand sprechen: Wie in den 
meisten Fallen yon STURGE-Wm~s~Rseher Krankheit  bestand neben 
tier Gehirnerkrankung ein 1Yaevus flammeus der H~ut, und zwar auf 
der reehten Gesichts- und HMsseite, fast genau halbseitig entwiekelt. 
Er  war im Leben sehr au~gepragt and immer das erste, was den friiher 
behandelnden Arzten aufgefallen w~r und was aueh die Mutter des 
Kindes zunachst zum Arzt gefiihrt hatte.  

Von diesem Naevus flammeus wurde bei der Sektion fast nichts 
mehr gefunden. Er  war so gesehwunden, wie eine entztindliche t~Stung 
oder vasomotorisehe GefaBerweiterung haufig nach dem Tode unsicht- 
bar werden. Aueh die mikroskopische Un~ersuehung der betreffenden 
Hautabsetini t te  ergab gar niehts, was Ms vascul/s Naevus, Ham- 
angiom oder ahniich h~tte gedeutet werden kSnnen. Es kann dieser 
Hautnaevus also nur vasomotorisch bedingt gewesen sein. Liegt es 
da nicht nahe, such die Erkrankung der pialen Gef/~I~e ahnlieh anzu-  
sehen (nieht identiseh, dean sie war ja aueh nach dem Tode noch 
naehzuweisen und verschwand nieht wie die i n d e r  Haut)  und anzu- 
nehmen, daf~ auch hier irgendeine schwere St5rung der Vasomotoren- 
t~tigkei~ oder iiberhaupt der vasomotorisehen Versorgung bestand, 
die eine allmahlieh fortschreitende GefaB1/s and mit ihr ver- 
bunden eine gewaltige Erweiterung, Verlangerung und Schl~ngelung 
der GefaBe zur Folge hatte.  Diese rouble sieh dann auf das Gehirn 
ira Si.nne einer peristas ZirkulationsstSrung auswirken, die sich 
ganz langsam, sehleichend entwiekelte, nicht zu groben Nekrosen oder- 
Infarzierungen fiihrte, aber doeh die Blutversorgung des Gehirns 
sehadigte and die Permeabilit/~tsverhaltnisse der Gefgf]e so welt beein- 
fluBte, dab sieh daraus jene zur Verkalkung fiihrende Niederschlags- 
bildungen en~wiekelten. 

In kliniseher Hinsieht erscheint uns dieser Fall insofern yon be- 
sonderer Bedeutung, als es sieh hier zweifellos um einen besonders 
frfih mani/estierten Fall yon Sturge-Weber-Krankheit handelt, bei 
dem bereits schon im Alter yon 6 Wochen die ersten l%eizerseheinungen 
dutch die Sehrumpfungsprozesse im Bereiche des Seheite]hirns in Form 
yon Jaekson-Anfallen zum Ausbruch kamen. 

12" 
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Aueh hat te  das Kind, nach den sehr glaubhaften Aussagen der 
Eltern und des behundelnden Arztes, sieh yon Anfang an intellektuell 
nicht entwickelt, so daft man also retrospektiv schon sagen kann, da$ 
die kongenitale MiSbildung des Gehirns schon so hochgradig war, da$ 
es zu keiner geistigen Entwieklung kommen konnte. Dies steht in einem 
gewissen Gegensatz zu allen bisher besehriebenen F/~llen yon Sturge- 
Weber selbst, sowie yon 0LIVECRONA, PETE~S, GEYELIN und PEN- 
F I E L D .  

Sie alle heben hervor, dab die kSrperliehe und geistige Entwicklung 
dieser Kranken ira allgemeinen bis zum 2. oder 3. Lebensjahr normal 
ist, nnd sich dann erst die ersten epileptischen Anf/~lle einfinden. 

l~ur bei einem der 4 Kinder des Vaters mit Sturge-Weber, der yon 
GEYELIN und PENFIELD besehrieben wurde, war die HShe der  Anf~lle 
schon im 14. Lebensmonat vorhanden, w~hrend bei den anderen dieselbe 

b e i  2, 4 und 8 Jahren lag, und der Vater selbst die Anf~lle erst mit 
48 gahren bekommen ,hatte. 

Bei dem yon K6HLEI~ mitgeteflten Fall yon STURGE-WEBE~scher 
Krankhei t  bei einer Frfihgeburt, die nur 42 Stunden alt wurde, ist fiber 
das Klinisehe niehts ve rme?k t .  

Aueh unser Fall zeig%e nieht die typische Symptomentrias wie sie 
yon STV~oE-WE]3EI~ beschrieben wurde, sondern es fehlte die glauko- 
matSse Ver/~nderung am 0pticus. 

Dal~ die Verkalkungen in der Hirnrinde noeh nicht im RSntgenbild 
zu sehen waren, lag unseres Eraehtens noch an der relativen Weiehheit 
des gesamten Gewebes und vielleieht aueh an einem gewissen Mangel 
an techniseher Genauigkeit  der R6ntgenaufnahmen. 

Was nun den Naevus selber anbelangt, so war er in unserem Falle 
yon stark flammender l%Ste und sehr streng halbseitig abgegrenzt und 
erstreekte sieh streng isoliert nur auf die gesamte linke Gesiehtsh/%lfte 
und den linken I-Ials und grenzte naeh unten etwa mit dem Sehlfissel- 
bein ab. 

Beim Auftreten des zentralen Kreisl~ufkollapses fiel auf, d~$ der 
Naevus erheblich abblal~te, was w i t  sonst i m  allgemeinen bei diesen 
F~llen nicht zu sehen gewShnt sind. 

Wir vermerken also als Wiehtigstes in diesem Falle, dab die Mift- 
bildung der STURoE-WEBE~schen Erkranl~ung bier schon kurz nach 
der Geburt so erhebliehe Ausmal~e erreieht hatte,  daft es sehon m i t  
6 Woehen bei dem S/iugling zu JAc~:soN-Anf/~llen kam, die seit dieser 
Zeit fast t~glieh mit mehrmaligen Wiederholungen aufzutreten pflegten. 

Man kann also aueh klinisch bier nieht yon einem eigentliehen 
, ,Wachstum der MiBbildung" spreehenl wie wires  sonst ja beim Sturge- 
Weber gew5hnt sind. 
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Die t t i rnre izersche inungen,  die der beschriebene schwere, patho-  
logisch-anatomische ProzeB auslSste, vermochte  er sehon kurz nach  der 
Gebur t  zu bewirken,  ohne dab sie d a n n  sparer an  Intensit /~t  zunahmen ,  
u n d  sieh auch sonst  i rgendwelche H i rnd r ue ksympt ome  hinzugesel l ten.  

Selbs t redend kam bei diesem ausgedehn ten  schweren Befund  
i rgendein  operat ives Eingre i fen  n ieh t  in  ]3etraeht, insbesondere,  da  
das K i n d  ja  ro l l  imbezil l  war. 

Fall 2 .  Der 33jAhrige A. F. stammt yon angeblich gesunden Eltern ab. Sein 
Vater starb 72j~hrig an SpeiserShrenverengung, die Mutter 63j~hrig an unbekann- 
ter Ursaehe. Dagegen starb eine Sehwester angeblieh an ,,Gehirnschlag", ein 
Bruder und eine Schwester leben und sind gesund. Sonstige Nerven- oder Geistes- 
krankheiten seien in der Familie nieht bekannt. Unser Pat. selbst war eine Zangen- 
geburt. Mit 6 Jahren habe er erstmalig eine Serie yon epileptischen Anf~llen 
bekommen, dann habe eine Anfallspause bestanden bis es mit Anfang des 25. 
Lebensjahres wJeder zu epileptischen Anf~llen kam. Der erste Anfall habe 45 Min. 
gedauert und sei besonders sehwer gewesen, die sp~teren Anfi~lle hatten dann eine 
durchsohnittliehe Bauer yon 2--3 Min. gehabt. Sie traten in regelm~Bigen Ab- 
st~nden yon etwa 4 Woehen auL ~2nfang 1944 habe man bei ihm eine Gehirn- 
gesehwulst festgestellt und deshalb eine linksseitige Hinterhauptshirnoperation 
vorgenommen, und einige Monate sparer noch eine linksseitige Schl/~fenhirn- 
operation durehgefiihrt. Es sei zwar zu einer allgemeinen Besserung gekommen, 
jedoch hatten sieh die epileptischen Anf/~lle nicht verringert. Wegen dieser, immer 
noeh in Abst~nden yon 4--6 Wocben auftretenden, sehweren epileptisehen Anf~lle 
kam er am 15.4.47 zur Aufnahme. 

Der Untersuchungsbe]und ergab einen 33]~hrigen Pat. in gutem Ernahrungs- 
zustand, l)ber dem linken Schl~fenhirn fand sieh ein etwa kleinhandtellergroBer 
Knoehendefekt, der nach innen eingesunken war und wenig Pulsation zeigte, 
fiber dem li. Oceipitalpol ein etwa ebenso grofler osteoplastiseher Knoehenlappen, 
der auch naeh innen eingesunken war und nieht pulsierte. Der allgemein-konsti- 
tutionelte Typ war pyknisch-dysplastisch. Uber der li. Stirn fanden sieh mehrere 
himbeerrote Naevi yon einzeln etwa ErbsengrSl3e, die insgesamt etwa 2 Querfinger 
Breite und 2 Kleinfinger L~nge betrugen 1. Aueh auf der li. Brust fanden sieh 
eine Anzahl yon kleineren Teleangiektasien. An der li. tIalsseite, fiber dem vor- 
deren Rand des Sternoeleido land sich eine 10 em lange alte Arteriographienarbe 1. 
Das GebiB war hochgradig defekt. Der Unterkiefer zeigte leichte Prognathie. 
Am li. Zungengrund fanden sich alte Bil3narben. 

�9 Der neurologische Befund zeigte eine leiehte doppelseitige Protusio bulbi und 
einen latenten Strabismus divergens. Der Augenhintergrund war vSllig normal. 
Der Visus beiderseits mit 0,5 D korrigiert 5/5. Das Gesiehtsfeld zeigte ii. eine 
leichte nasale Einsehr/~nkung und re. eine etwas st~rkere temporMe Einschr/~n- 
kung, die besonders stark ffir Farben ausgepr/~gt war. Es handelte sieh also 
um eine nieht roll ausgepr/~gte homonyme Itemianopsie li. Pupillen waren ohne 
Besonderheiten. Die Hirrmerven waren, bis auf ein geringes Abweiehen der Zunge 
naeh re., v611ig ungestSrt. Die Reflexe waren an den Armen und Beinen seiten- 
gleieh. Pyramidenzeiehen waren nicht auslSsbar. Es land sieh lediglieh re. ein 
gekreuzter Adduktorenreflex. Sensibilit/~t und Motilit/~t waren ungest6rt. Rom- 
berg negativ. Spraehe langsam und klangarm. Der psyehisehe Befund zeigte eine 

t Abbildungen yore Gesieht und den Arteriogrammen des Mannes linden sieh 
in SU~ZDER-I~AssMA~CY% DurehblutJungsseh~den usw., S. 130--132. Stuttgart: 
Ferdinand Enke !943. 
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deutliehe, beginnende Demenz, mit erheblichen Defekten des allgemeinen Sehul~ 
wissens uncl Lebenswissens, sowie herabgesotzter Urteils- und Kritikf~higkeit. 
In  seinem Gesamtverhalten war er initiativarm bei im allgemeinen euph0risehe~ 
Grundstimmung und inhaltloser Vorstellungsweit. Die suboecipitale Encephalo- 
graphie zeigte eine deutliche Einengung des li. Hinterhornes, des gleiehzeitig 
versehm~lert und nach unten her abgedr~ngt erscheint. Die beiden VorderhSrner 
und der 3. Ventrikel sind m~Big hydrocephal ausgeweitet. Kalkschatten sind - -  
bis auf ein geringes kleines Gef~Bkn~uel, des direkt fiber dem li. Tentorium 
sehwebt, nieht zu sehen. Im Bereiche des Trepanationsdefektes linden sieh einige 
Silberklips, sons~ sind knSeherne Ver~nderungen am Seh~del nieht zu erkennen, 
insbesondere keine Veranderungen dureh ehronisehen Hirndruek. Der Pat. dr~ngte 
sehr stark auf eine erneute Operation, um seine Anf~lle zu verlieren. 

Am 29.4.47 wurde fiber dem alton Oceipitalpolsehnitt wieder erSffnet. Es 
zeigte sieh, dab keine Dura vorhanden war, und des Hirngewebe lest am osteo- 
plastisehen Knoehenlappen verwaehsen war. Es muBte yon diesem vorsichtig 
stumpf getrennt werden. Etwa in der HShe der Fossa ealcarina fend sich noeh 
ein Tumorbezirk, der bis zur Hirnoberf/~che herausragte.. Dieser wurde in etwa 
KleinwalnuBgr61~e nach exakter vorheriger Umsteehung der zuffihrenden Gef~Be 
exeidiert. Der Tumor war grau:rStlich und in seiner Konsistenz ausgesproehen 
schwammig. Verkalkungen zeigte er nieht. Naeh Exstirpation des Tumors wurde 
aus dem re. Obersehenkel Fascia late entnommen, und diese an den Durar~ndern 
plastisch fixiert. AnsehlieBend wurde der osteoplastische Knochenlappen wieder 
daraufgedeekt. Der postoperative Verlauf war vSllig normal. Bereits naeh 
15 Tagen konnte der Pat. bei subjektivem Wohlbefinden wieder aufstehen und naeb 
weiteren 13 Tagen besehwerdefrei am 28.5.47 mit Luminalmedikation nach 
Hause ent]assen werden. Ein Anfall war bier nieht beobaehtet worden. Die Kon- 
trolluntersuehung des Gesiehtsfeldes am Entlassungstage zeigte nur nooh eine 
geringe homonyme Gesiehtsfeldeinschr~nkung, die yon dem Augenarzt als be- 
merkenswerte Besserung festgestellt wurde. ~ Die histologisehe Untersuehung des 
exstirpierten Gewebes ergab eine relativ zellreiche astroeyt~re Wueherung, d~gegen 
keine Kennzeiehen der STvgOv,-W~BE~sehen Erkrankung, keinen eigentlichen 
Tumor. 

Am 1.9.47 suehte der Pat. die Klinik wiederum auf, weil er wieder mehrfaehe 
epileptisehe Krampfanf~lle bekommen hatte, und bat, ihn naehzuoperieren, um 
die restliehen Anf~lle aueh noeh zu verlieren. Es waren naeh seinen Aussagen 
in den dazwisehenliegenden 3 Monaten 3 Anf~lle aufgetreten. Der neurologische 
Befund war praktiseh der gleiche wie. bei seiner ersten Aufnahme am 15.4. 47. 
Die Kontrolle des Gesiehtsfeldes ergab wiederum eine mi~l]ige~ linkssei~ige homo- 
nyme, hemianoplsehe Gesiehtsfel,deinsehr~nkung, die gegenfiber dem :Befund veto 
27.5.46 am re. Auge zugenommen hatte. Es wurde noehmals eine Kontroll- 

�9 eneephalogmphie vorgenommen, die eine deutliche Verdr~ngung des li/ tiinter- 
hornes yon li. zur Mitte und Herabdr/~ngung des li. Ventrikels ergab. Der Befund 
an den VorderhSrnern und 3, Ventrikel hatte sieh nieht ver~ndert. Der V e r -  
k~lkungsherd fiber dem li. Tentorium zeigte sieh in gleicher Ausdehnung. 

Am 15.9.47 wurde ein kurzdauernder, generalisierter, epileptischer Anfal] 
bei dem Pat. beobachtet, der sich am 21.9. 47 noehmals wiederholte. Irgend- 
welche fokalen Symptome waren dabei nicht zu beobaehten. 

Am 23.9.47 wurde auf Dr~ngen des Pat. noehmals operier~. Der alto ttaut~ 
sehnitt wurde wieder erSffnet, der osteoplastisehe Knochenlappen zurfickgekiappt, 
die gut angeheilte Ersatzdura er6ffnet. Man f~hlte in dev Tiefe des Occipital- 
lappens im unteren Pol eine derbe Resistenz, die sieh bis zum Ubergang zum 
Temporalhirn erstreekte. Naeh stumpfen Eingehen wurde glasiges, gliomatSs 
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verandertes Hirngewebe gefunden. Nach dem Tentorium zu stiel3 man auf einen 
zoliden, lest abgekapselten Tumor yon FingerkuppengrSBe, der am Tentorium 
lest verwachsen war. Dieser wurde in tote entfernt. Das Hinterhorn wurde ab- 
sichtlich erSffnet und anschlieBend naeh exakter Blutstillung wurde ein Gummi- 
lappen zwisehen Hirnoberfl/~che und Dura eingelegt, der nach hinten heraus- 
geleitet wurde, um ein neuerliches Verwachsen der Hirnoberfl/~che mit der Dura 
zu vermeiden. 

Am 28. 9.47 setzten Erscheinungen einer beginnenden Meningitis ein, die 
durch einen hohen Sulfonamidsto• und regelm~l]ige Lumbalpunkfionen behandelt 
wurde. Die Temperatur stieg, nachdem sie sich die ersten 4 Tage nach der Ope- 
ration um 370 bewegt hatte, auf 39 ~ und erreichte am 30. 9. 47, trofz intensiver 
Sulfonam]dbetmndlung, 39,60 und am 1.10.47 40 ~ 

An den Erscheinungen, der nicht zu beeinflussenden, schweren Meningitis 
kam der Pat. am 1.10. 47 ad exitum. 

W i t  sehen also, dab es Sieh bei diesem 2. Fall klinisch um einen sehr 
typischen Fall yon STV~G]~-Wv, BERscher Erkrankung handelfe, der in 
erster Linie im linken Occipital- und Schl~fenlappen lokalisiert war. 

Trotz sehr ausgiebiger Resektion des ganzen Occipit~llappens und 
des grSl~ten Teiles des Schl~fenlappens, waren die Anf~lle des Patienten 
doeh nicht geschwunden. Sic best~nden in unverminderter  t Ieft igkeit  
und t t~ufigkeit  fort. Auch eine Igachresektion des noch krankhaf t  
erseheinenden Gewebes und insbesondere des astroeytgr vernarbten 
'Hirngewebes, das die Anf/~lle ebenfalls mitbedingen konnte, fiihrfe zu 
keiner Beseitigung der Anf/~lle. Dies seheint uns insofern wesentlieh, 
als man annehmen mul3, dab naeh der Resektion des krankhaf ten 
Tumorgewebes ein Gefgl3faktor ftir die AnfallsausISsung haupfbe-  
s t immend war. Dal~ ein besonderes Narbenmoment  fiir die Krampf-  
auslSsung noeh die Hauptrol le  spielt, ist naeh dem erhobenen ence- 
phalographischen und dem fast vSllig regelreehten neurologisehen 
Befund kaum anzunehmen. Ebenso kann mit  grol3er Wahrseheinlich- 
keit  ausgeseMossen werden,  dal~ das kleine abgekapselte tt~tmangiom 
des Tentoriums ftir die AnfallsauslSsung entscheidend in Betraeht  kam. 

Wie beim genuinen Epileptlker,  so spielt aueh bei diesen I ( ranken 
offenbar das GefaBmoment eine ganz erhebliehe krampfbest immende 
Rolle. Dies wtirde anch in vollem Einklang zu den erhobenen patho- 
lo~iseh-anatomisehen Feststellungen bei unserem Fall stehen. Was 
die epileptisehe Wesensgnderung des Pat ienten anbelangt, so ist diese 
offenbar mehr e.ine Folge des pathologiseh-anatomischen Hirnprozesses 
a l s  der Krampfanfgl le  und hat, naeh den anamnestisehen Erhebungen 
yon dem Bruder des Pat ienten sehon gleiehzeitig mit  Beginn der Krampf-  
anf~lle im 25. Lebensjahr eingesefzf. ~ 

Die Beobachtung frfiherer Autoren (ENcELgARDT), dab die Demenz 
gerude in den Fallen yon Sturge-Weber zu finden ist, deren patho- 
logiseh-unutomisehe Vergnderungen besonders ~usgepr/~gt sind, wird 
dureh diesen F~I1 wiederum best~tigt. 



184 FRIEDI%IC~ WILI~EL~s KROLL und i~AI%TIN STAEMMLEI~: 

Fiir die Frage der operativen Therapie beim Sturge-Weber scheint 
uns der Fall deshalb yon Wichtigkeit ,  als wir daraus ersehen, dal~ t rotz  
ausgiebiger Lappenresekt ion und weitgehender Entfernung des krank-  
huften tumorSsen Gewebes die Anfs doch nicht zu beseitigen waren, 
so dal~ man mit  der Indik~tion zum operativen Eingriff beziiglich der 

Anfallsbeseit igung unseres Erachtens  doch etwas zuriic]~haltend sein 
sollte, weft eben, wie oben schon ausgefiihrt, trotz operativer Ent -  
fernung des Tumorgewebes pathologische Gefi~l~veri~nderungen und 
pathologisches Geft~l~geschehen bestehen bleiben, das die An~s weiter 
unterht~lt. 

Auch in einem eigenen Fall meines friiheren Breslauer Materials yon 
echtem Sturge-Weber  konnte  trotz v6tliger Occipitallappenresektion 
die Anfullshs bei dem P~tienten zwar erheblich gemindert ,  
jedoch das Auftreten der Anft~lle nicht vSllig unterbunden werden. 
Bei diesem Fall ha t ten  wir dann spt~ter noch eine t talsgrenzstrang- 
rese]~tion und Carotisdenud~tion vorgenommen,  die aber auch die 
Anft~lle nicht vS]lig zum Schwinden bringen konnten.  

Entsprechend dem p~thol0gisch-anatomischen Befund miissen wir 
wohl annehmen, d~l~ ein nervuler Fak to r  auch spt~terhin bestehen bleibt, 
der zu anfaHsweise auftretenden Angiospasmen im erhaltenen, norma]en 
Hirngewebe fiihrt und dadurch die Anft~He ausl5st. Die Tats~che, dal~ 
viele Kr~nke mit  Sturge-Weber nur reine ,,Migrt~neanft~lle" haben 
kSnnen, spricht ja  in gleichem S i nne .  

Der Sektionsbe/und dieses zweiten F~lles ist deshulb weniger auf- 
schlul3reich, well durch die mehrfachen Operationen ein betrt~chtlicher 
Ted des krankhaf t  vers  Organes entfernt  worden war. 

S.-Nr. 82/47, 34jt~hriger Mann im mittleren Ernt~hrungszustand. Klein- 
fleckiger Naevus vasculosus der li. Stirnseite in Form zweier schmaler nach der 
li. Augenbraue konvergierender, mehrfach unterbrochener Streifen yon blt~ulich- 
roter Farbe. Umschriebene kleinfleckige Geft~l~erweiterungen unterhalb des re. 
Leistenbandes. Alte Operationsnarbe und frische Operationswunde am l~inter- 
kopf li. Narbe yon etwa 12 cm an der Vorderseite des re. Oberschenkels. Epi- 
durale und subdurale Auflagerungen yon geronnenem Blur in der Operations- 
gegend li. Ausgedehnter Defekt des li. Hinterhaupts- und Scheitellappens mit 
grob zertriimmerter und yon Bhtungen durchsetzter Wand der HShle, die sich 
nach vorn auch auf die Basis des li. Schl~fenlappens fortsetzt. Ira Bereich der 
mittleren Teile des Schl~fenlappens bestehen Verwachsungen zwischen den Hirn- 
hi, uteri. Hier sieht man ein6 aufft~llige Verschmt~lerung der Windungen, die 
kammartig hervortreten und breite ~urchen zwischen sich haben (anscheinend 
operativer Effekt). Der vordere P01 und der Gyrus hippoeampi sind besser 
erhalten, tiler ist die Pia etwas verdickt, geft~Breich und yon kleinen Blutungen 
durchsetzt. Sonst zeigt das Gehirn keine Anomalien des Aufbaues. Schwere 
eitrige Hirnhautentziindung an der Basis, weniger an der Konvexitt~t. Allgemeine 
Abplattung der lCIirnwindungen, Vortreibung der Kleinhirntonsillen. Schwere 
ei~rige Meningitis des ~iickenmarks. Augenhintergrund, ~asennebenhtihlen, 
Mittelohren, Hypophyse unvert~ndert. Die Sektion des K6tpers ergibt keinen 
wesentlichen krankhaften Befund aul]er feinfleckigen B]utungen auf der HShe tier 
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Falten des Ileums. Zur mikroskopischen Untersuehung standen nur beschrgnkte 
Teile des Gehirns zur Verffigung, da die schwerstvergnderten durch clie ver- 
sehiedenen Operationen entfernt worden waren. So fehlte der li. t t interhaupt-  
lappen ganz, und vom Schlafenlappen der gleichen Seite waren nur die vorderer~ 
An~eile vorhanden. Es warden also untersucht : die erhaltenen Teile des Sehl~fen- 
lappens nnd Teile der fibrigen Lappen der li. und zur Kontrolle der re. Seite. 
Komplizierend kam fiir die Untersuehungen noch hinzu, dab sieh naeh der letzten 
Operation eine schwere Meningitis entwickelt hatte, die natfirlieh das Bild triibte. 
Vor allem waren dadurch die Gef~Be der weichen Hirnhgute so weitgehend ver- 
i~ndert, dab es schwer sein muBte zu. sagen, was yon ihrer Erweiterung als ent- 
ziindlieh bedingt, was als primate Aufbaust6rung anzusehen war. Der Schlgfen- 
l~ppen zeigt einsehliel~lich des Ammonshorns im gro~en und ganzen einen normalen 
Aufbau, aueh die Ganglienzellgruppen des Ammonshorns mit  dem So~Mv,~sehen 
Sektor lassen keine Veriinderungen erkelmen, wie sie sieh etwa bei Epflepsie 
linden. Doeh sind ghnlich wie im Fall  1 in bestimmten Teilen der Rinde, 5rtlieh 
begrenzt, Konkrementbildungen zu sehen. Die Ausdehnung ihres Auftretens isb 
aber reeht beschr~nkt, ihre Lage eine vSllig andere als im ersten Falle. Sie liegen 
vorwiegend in der I.  und II .  Sehieht der Rinde. Der subpiale Gliastreifen selbst 
ist versehont, doch oft in der Gegend, wo sieh die Ablagerungen linden, weniger 
dicht, nieht so scharf begrenzt, etwas aufgeloekert. In  der darauffolgenden 
Molekularsehicht ist die Hauptablagerungstgtte. Hier treten aueh in  der Regol 
die grS~ten Konkremente auf. Doch ziehen sie sieh yon hier in wechselnder 
Ausdehnung in die Schicht der gu~eren Pyramidenzellen hinein. Die Molekular- 
sehieht selbst ist im Bereieh der Ablagerungen verdiekt, starker gli6s durehsetzt 
und nieht selten sind die einzelnen Konkremente yon bfindel- oder wirbelartigen 
Wucherungen faseriger Glia umgeben. Wo die Abl~gerungen in grSBerer Zahl 
vorh~nden sind, ist die Zahl der Ganglienzellen vermindert,  die Glia vermehrt.  
Kleinere und sparlichere Ablagerungen sind auch noch in den tieferen Schiehten 
zu linden, doeh treten sie ganz zurtick. 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 Auswiiehsen. Der Kern ist stets konzentriseh gesehichtet, 
kugelrund oder oval, in anderen Fallen mehr liinglich geformt. Die gr6Beren sind 
eben mit  Lupenvergr6Berung zu erkennen, die kleinsten gehen bis zur GrSBe eines 
Zellkerns herunter. Die ~i~rbbarkeit ist nicht so intensiv mit  H~matoxylin-Eosin 
wie im Fall  1, ein Tell ist nur eben blal3bl&ulieh gefgrbt, andere zeigen ein tieferes 
Blau. Im Thinoninprgparat f&rben sie sich sehr intensiv dunkelblau-violett,  
im Giesonpri~parat gelb-rot bis leuchtend rot mit  bl&uliehen Einlagerungen. Bei 
Fibrinf~rbung naeh W ~ I ~ T  ersehe~nen sic flieht blau, sondern nehmen mehr eine 
rot-viotette Farbe an. Behandlung mit  Silbernitrat l&St sie nur g~nz schwaeh 
hervortreten. Man kann also den Sehlul~ ziehen, dab eine grSbere Verkalkung 
nieht vorliegt, sondern dab sie eben erst anfangen, sieh mit  Kalksalzen zu im- 
pri~gnieren. Bei der Frage naeh der Lage im Gewebe ist bei vielen eine Beziehung 
zum Gef~13system nieht festzustellen. Das gilt besonders yon den groBen, drusigen 
und konzentriseh geschiehteten Gebilden. Sie sind oft yon einer Art  Kapsel yon 
Glia umgeben, in einzelnen Fi~llen l&Bt sich mit  der Giesonf&rbung eine binde- 
gewebige Kapsel  nachweisen. Ein Teil aber der kleineren Ablagerungen zeigt 
deutliehe Beziehungen zu kleinen BlutgefgBen. Das ergibt sieh aus ihrer Form, 
die vielfaeh li~nghch, und aus ihrer Lage, die meist radiar zur Rinde, den aus- 
und eintretenden Gefi~Ben entspreehend, zu erkennen ist. An einzelnen Stellen 
kann man ganz eindeutig sehen, wie kleine GefgBe auf eine ziemlieh groBe Aus- 
dehnung hin wie mit einer scholligen, l~ngsgestellten Platte belegt sind, wobei es 
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meist mehr den Anschein hat, dug diese auf als in der Wand der Gef~ge liege0 
gelegentlieh als AusguB im VIRC~OW-ROB~Nsehen Raum, aber nieht allseitig das 
GefiB umgebend, sondern nur einseitig ihm anliegend. An selten zu findenden 
Stellen scheint die Ablagerung abet auch in der Wand des GefiBes selbst statt- 
gefunden zu haben. Aber wenn man alle kleinsten Konkremente durehmustert, 
so sieht man immer wieder Gebilde, die offenbar keinerlei Beziehungen za m 
Gef~Bsystem haben, sondern frei im Nervengewebe liegen. Die Pia zeigt im ganzen 
Bereieh des GroBhirns eine subakute Meningitis mit Ansammlung eines zell- 
reichen, aus Leukocyten und groBen einkernigen I-Iistioey~en bestehenden Exsu- 
dates. Der Subarachnoidealraum ist deutlich verbreitert. Im Gebiet der Ablage- 
rungen ist er angefiillt mit zahlreichen auffallend weiten und diinnwandigen 
Blutgefiflen, die vielfach nur den Aufbau yon Capillaren zeigen. Es ist natfirlieh 
sehwer zu entscheiden, wie welt hier eine Folge oder Teilerseheinung der Menin- 
gitis oder elne St6rung in der GefiBbildung 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 
Gefigwucherung im Sinne eines ttimangioms sind nirgends zu sehen. Es macht 
vielmehr den Eindruek, als wenn die in normaler Zahl vorhandenen GefiBe stark 
erweitert und verlingert and dadurch geschl~ngelt sind, also mehr eine serpigin6se, 
fast kSnnte man sagen eine varie6se Verinderung vorliegt. Denn es handelt 
sich dabei durehweg um venSse Gefige, w~hrend die Arterien im allgemeinen 
intakt erscheinen. In  einzelnen sind Mlerdings gewisse Wandverr~nderungen, 
Quellungen der Muscularis, aueh gelegentlich Ablage.rungen yon Massen, die an 
Kalk erinnern, nachzuweisen. Auch die Rinden~ste in dem betroffenen Gebie~ 
sind zum Tell weiter als die in den Kontrollen. Bemerkenswert ist vielleieht, 
dab in den Gefi~gen der Rinde and der Pia vieffach homogene, sich mit Thionin 
intensiv blau f/~rbende Plasmamassen nachzuweisen sind, die in ihrer F~rbbarkeit 
den Ablagerungen in der Hirnsubstanz ~hneln. Gelegentlich kann man sic auch in 
der GefiBwand selbst nachweisen. Danaeh scheint es festzustehen, dab die 
Konkrementbfldungen zunichst aus eingedickten plasmatischen Substanzen 
bestehen, die aus den Gef~Ben in den VIRc~OW-RO~I~sehen Raum und yon dort 
in die Gehirnsubstanz eingetreten sind und sich sp/~ter mit Kalksalzen im- 
prignieren. 

Es  ist  Mso, wenn  auch n ich t  in  so ausgepri~gtem Grade, der Prozeg 
im 2. l~alle der  gleiche wie im  1. : eine MiBbildung der Gef~ge der wei- 
then  H i rnh~u te  mi t  hochgradiger  E rwe i t e rung  u n d  Sehl~ngelung,  ver- 
b u n d e n  mi t  Kre is laufs tSrungen ,  die zum Aus t r i t t  yon  p lasmat i schen  
Massen aus der L ich tung  ftihren. Ob dieser Anstri . t t  eine re ine l~olge 
der Abf luBbeh inderung  ist, oder auch  durch  die Un,col lkommenhei~en 
der W a n d  bed ing t  ist, k a n n  m a n  n ich t  sagen. Nach  dem B a u  der  Ge~ 
f/~Be ist  das letztere mi t  Wahrsehe in l ichke i t  als Tei lursache anzusehen.  

Aber  mi t  der GefggmiBbi ldung allein kommr m a n  wohl n ieh t  

ganz aus. 
Bei der le tz ten  Opera t ion  wurde a u s  der Tiefe des Operationsfeldes0 

naeh  Angabe  des Opera teurs  (Dr. KROLL) aus der Gegend des Te n t o r i um 
eerebelli  e in  Gebilde en t fe rn t ,  das den  E indruck  einer umschr iebenen  
Kno~enb i ldung  machte ,  -con weicher Beschaffenheit ,  b l~ul iehroter  
Fa rbe  war u n d  ,con einer  Kapse l  u m g e b e n  schien. Dieses Gebilde erwies 
sich Ms ein kavernSses  t t~mang iom.  Es ist  yon  einer derben  binde-  
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gewebigen Kapsel umgeben, die an Dura erinnert und auch einzelne 
PsammomkSrperchen enth~lt. Die Geschwulst besteht aus weiten 
diinnwandigen Blutr~umen venSser Art, die meist nur ein Endothel 
and eine wechselnd breite Bindegewebswand haben und offenbar sehr 
unregelm~Big geschl~ngelt verlaufen. Zwischen ihnen sind einzelne 
arterielle Gef~/]e nachzuweisen. Innerhalb der Geschwu]st sieht man 
ebenfalls hier und da PsammomkSrperehen und kleine Haufen yon 
arachnoidealem Epithe]. So ist wohl anzunehmen, dab die Geschwulst 
vom inneren Gef'~ptexus der Dura ihren Ausgang genommen ,hat. 
Jedenfa]lS muB das Gebilde im Gegensatz zu den Gef~Bver&nderungen 
in der Pia als eehte Geschwulst angesprochen werden. 

Damit h~tten wir also eine Kombination yon Gef~BmiBbildung und 
Gef~Bgeschwu]st, w0bei anzunehmen ist, dab auch die letztere irgend- 
einer ]~ehlbildung ihre Entstehung verdankt. 

Es bleibt noch iibrig, ein Wort yon den ,,]qaevi" der I-Iaut zu sagen~ 
die in unterbrochener Reihe sieh an der Hnken Stirnseite hinzogen. 
Der mikroskopisehe Aufbau dieser Naevi ist nieht fiberall der gleiche. 
Ein Teil wird nur yon erweiterten kleinen Hautvenen gebildet, die eine 
normale Wand haben und keine~lei Wueherungserscheinungen zeigen. 
Eine andere Gruppe weist aber gewisse Kn~ue]bi]dungen aus kleinen, 
unreifen, primitiven Gefs auf. Diese ]iegen in der oberfl~ch- 
lichen Schicht der Cutis, unter Freilassung des PapillarkSrpers. W~h- 
rend man bei den reinen Teleangiektasien an reine StSrungen der Vaso- 
m0torik oder Gef~/~mi/3bildungen denken kSnnte, liegen hier doeh sieher 
kleinste l~eubildungen vor, die in das Gebiet des Capillarhiimangioms 
einzureihen sind. ~u haben also in der Haut grunds~tzlich die 
gleiche ~Kombination zwisehen Fehlbildung und Geschwulstbildung 
wie im Gehirn. 

Von Ver~nderungen des iibrigen KSrpers sind Zwei, wenn auch~ ohne 
n~heren Zusammenh~ng mit der Grundkrankheit, zu erw~hnen: 

1. Eine Stase und beginnende h~imorrhagisehe InfarZierung der 
Zotten im Ileum, offenbar ganz frischer :Natur. Ich mSehte ~nnehmen~ 
da~ es sieh hier um funktionelle GefgBprozesse handelt, die mit der 
Hirnoloeration irn Zusammenhang stehen, ~hnlieh wie wir h~morrhagi- 
sehe :Erosionen im Magen naeh Seh~digungen des Gehirns sieh ent- 
wiekeln 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 Tell auch im Bindegewebe 
selbst. Die Subst~nz gibt keine Eisen-, Kalk- oder l~ettreaktion, sie 
sehw~rzt sieh nieht bei Behand]ung mit Sehwefelammonium, ist durch 
Alkohol nicht 15slieh, Sie zeigt ein sehr ausgepragtes Aufleuehten im 
Dunkelfeld und ist mit Wahrscheinlichkeit als gespeiehertes Thorotrast 
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anzusehen, das yon einer Arteriogr~phie stammt, die vor etwa 4 Jahren 
vorgenommen wurde. Irgendwelche Schgdigungen des Gewebes in 
der Umgebung dieser Ablagerungen sind nicht nachzuweisen. 

(Jbersicht. 

Daft wir es in den beiden F~llen mit Beispielen yon STURGE-WEBER- 
scher Erkrankung zu tun haben, dariiber k~nn wohl kein Zweifel 
bestehen, wenn auch die Trias nicht erftillt ist, sondern nur die beiden 
am h~ufigsten beobachteten Symptome, die Angiomatose der Hirn- 
hgute mit Verkalkungen im Gehirn und die Bildung eines oder mehr- 
facher Naevi flammei der Haut beobachtet wnrden. 

Das auffglligste waren ohne Zweifel im anatomischen Prgparat die 
GefgSvergnderungen in den ttirnhguten und die Erkrankung der Hirn- 
snbstanz selbst. Im F~lle 1 w~ren sie tiber den grSBten Teil einer Hemi- 
sphare ausgebreitet , i m  Falle 2 konnte die Ausbreitung nicht mehr 
beurteilt werden, da der gr5Bte Tell den ersten Operationen zum Opfer 
gefalle n war. Doch reichte jedenfalls auch hier der ProzeB v~ Occi- 
pit~llappen bis welt in den Schlgfenlappen hinein., wghrend im Zentral- 
]appen, Scheitellappen und Frontallappen keine Vergnderungen mehr 
nachzuweisen waren. 

Die Gefgl3e im Subar~chnoidealraum erschienen vermehrt und 
stark erweitert, meist auch in ihrer Wand unvollstgndig en~wickelt 
(BERGSTRA:ND, PETERS, NORDMAI~N) und dazu oft sekundar vergndert 
(plasmatisoh durchtrgnkt, hyalin, verkalkt). Beides konnten wir ffir 
unsere beiden Fglle bestgtigen. Im ersten bestand geradezn eine 
polsterartige Angiomatose, die stellenweise eine Dicke yon fast 
1 cm hatte. Allein durch eine Weitenzunahme der GefaBe ist diese 
Bildung nicht zu erklgren. Es muB sich entweder um eine echte 
Vermehrung oder um eine sehr starke Verlangerung und Schl~ngelung 
handeln. GefgB-SproBbildungen wurden nicht beobachtet. Das ist 
sber auch bei kavernSsen Hamangiomen fast nie der Fall. Nach 
dem sehr betrachtlichen Umfang des Prozesses mtissen wir annehmen, 
dab es sich um eine Bfldung handelt, die zum mindesten auf der 
Grenze zwischen Fehlbildung und echter Geschwnlstbildung steht. 
Da in diesem Falle der ProzeB offenbar angeboren war, ist an der 
dysplastischen :Natur der Vergndernng kein Zweifel. 

Ira Falle 2 war das Eigenttimliche und INleu~r~ige die Kombination 
einer mehr diffusen Angiomatose, die etwa der des Falles 1 entspricht, 
aber weniger hochgradig ist, mit einem ganz umschriebenen, kspsel- 
ar t ig  begrenzten eohten, kavernSsen Hgmangiom, alas zwar nicht 
genau lokalisiert werden konnte, da es bei tier Operation aus der Tiefe 
des Operationsfeldes her~usgelSst wurde, aber w~hrscheinlich yon der 
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Dura seinen Ausgang genommen hatte.  Gerade diese Kombination 
zeigt, dab wohl zwisehen Gef~Bfehlbildung und eehter Gesehwulst- 
bildung kein grunds~tzlicher Unterschied zu machen ist. Wir haben 
es also wohl generell beim Sturge-Weber im Gehirn mit einer Fehl- 
bildung des Gefi~Bsystems zu tun, die Neigung hat, in eine eehte 
Gesehwulstbildung fiberzugehen. 

Schwieriger sind die Veri~nderungen an der Haut  zu beurteilen. 
In  den meisten Fi~llen werden gerade diese als Beweis f fir die dysplasti- 
sc]le Natur  der Gef~Berkrankung herangezogen. Denn der Naevus 
flammeus der Haut  gilt als eine angeborene, auf einer Fehlbildung 
beruhende Gef~Berkrankung. In diesem Sinne schien gerade  unser 
:Fall 1 zu spreehen, bei dem halbseitig, auf der Seite der Gehirnerkran- 
kung, ein ausgedehntes Muttermal bestand, das scharf in der Mittel- 
linie abschnitt.  Auff~llig war aber in diesem Falle, dab naeh dem 
Tode a n  der Leiehe yon dieser Hauterkrankung kaum noch etwas 
zu sehen war. U n d  die mikroskopisehen Sehnitte entt~uschten noch 
mehr. Denn sie lieBen jeden yon der Norm abweichenden Zustand 
des Gefi~Bsystems vermissen. Jedenfalls konnte yon einem H5mangiom 

g a r  keine I~ede sein. Wie ist das zu erkli~ren ? Eigentlieh nur so, dab 
die ganze Bildung des Naevus flammeus hier rein vasomotoriseh be- 
dingt war, d .h. i . rgendwelehen FunktionsstSrungen der Gef~Bnerven 
ihre Entstehung verdankte, die naeh dem Tode aufhSrten. Im Fall 2 
war der Befund allerdings etwas anders. Zwar war auch hier ein 
ausgedehnteres It~mangiom in der t t au t  nieht zu erkennen. Aber es 
t r a t e n  doeh in der Cutis eine ganze Anzahl erweiterter, gesehlangelt 
Verlaufender und an einzelnen Stellen auch gekngult zusammenliegen- 
der Gef~13e mit dfinnen Wi~nden auf, die in gewisser Weise mit denen 
in den t t i rnhauten fibereinstimmten. 

Wenn man nun die Gefi~Berkrankung in t t au t  und Hirnh~uten 
auf einen Nenner bringen will, wiirde man bei Fall 2 n~it dem Stichwort 
,,Fehlbildung mit Neigung zu umsehriebener Gesehwulstbildung" noeh 
ins Reine kommen. Bei Fall 1 versagt diese Erkl~rung. Bei ihm k6nnte 
man auf den Gedanken kommen, dab die eigentliehe Defektbildung 
fiberhaupt im Bereieh des GefaBnervensystems liegt, dessen Funktions- 
stSrung zu einer Uberdehnung, Verli~ngerung, Sehl~ngelung, zu einer 
Art  Varicose fiihrt und die Wandsehwaehe der so in ihrer Funkt ion 
gesgSrten Gefi~l?e erst sekundar zur Folge hat. Doeh sind das natfirlieh 
zun/~ehst einmal Spekulationen, die nicht bewiesen werden k6nnen. 
Dazu sind wohl noeh weitere Untersuehungen fiber die Art dieser sog. 
Naevi nStig, die mir in den meisten bisherigen VerSffentlichungen zu 
fehlen seheinen. 

Die GefaBe des Gehirns selbst zeigen, soweit wit das Sehrift tum 
fibersehen nnd die eigenen Falle z u m  Vergleieh heranziehen kSnnen, 



190 ]~RIEDRICtI WILHEL"ff KROLL und ]~[ARTIN ~TAEMMLER: 

in der Regel nieht die gleichen angiomiihnlichen Ver~nderungen. Zu- 
n/ichst ist schon zu bemerken, dab die GefiiBe der tieferen Hirnteile, 
besonders die des Hirnstammes, iiberhaupt keine krankhaft en Befunde 
erkennen lassen. Befallen sind nur die I~indengefiil~e. Sie sind ira 
Bereich der ,,Angiomatose" der Pit~ ge]egentlich crweitert, manchmal, 
wie unsere Abb. 4 zeigt, in betr~tchtlichem Grade, doch so, dal] man 
mehr den Eindruck einer mangelhaften Ableitung des Blutes, einer 
Stauung hat, als den einer prim~ren Gef'~l~erkrankung. Das Auf- 
ffi,llige ist bei ihnen die starke ~-eigung zu Verkatkungen oder, da der 
VerkalkungsprozeB selbst offenbar etwas SekundS.res ist, die Neigung, 
sich mit plasmatischen Substanzen zu impriignieren, die ihrerseits 
die Tendenz aufweisen, Kalk aufzunehmen. Denn dab die verkalkende 
Grundsubstanz aus den Gef~il]en stammt, sehien uns nach den eigenen 
Pr~ipara.ten einwandfrei und wird auch sonst im Schrifttum als das 
Wahrscheinlichste angenommen. Ob dabei auch noch eine abnorme 
Durchl~ssigkeit der Gefiil]w~nde eine l%olle spielt, etwa ~4ederum in 
Folge einer StSrung der vasomotorischen Funktion, ist zweifelhaft. 

Wir haben es also zuniichst eimnal mit einer Fehlbildung des Gefi~l~- 
systems in Haut, Gehirn, und, soweit aus dem Schrifttum hervorgeht, 
des Auges zu tun, die i~l geschwulst~hnliche Anh~tufungen iibergeht. 
Es liegt a.lso eine Art Systemerkrankung vor. Denn gerade in der Haut 
ist durchaus nicht nur der Kopf befallen, sondern die Naevusbildungen 
kSnnen einen sehr grol3en Umfang annehmen und an allerl mSglichen 
KSrperstellen auftreten. Aber diese Systemerkrankung hat, das Eigen- 
tiimliehe an sieh, dab fast nur die Teile des Systems erga'iffen sind. 
die mit ektodermalen AbkSmmlinge n in Verbindung stehcn: Gehirn, 
Haut, Auge. Wiv haben bisher nirgends etwas davon geh5rt und tmeh 
in den eigenen F~llen niehts davoa gesehen, dab auch andere Teile 
des Gef~il~systems irgendwie dysplastisch w~iren. 

Wie verhalten sich nun die zugehSrigen ektodermalen Teile ? 
Das Gehirn weist in den meisten Fitllen sehwerwiegende Ver~nde. 

rungen auf. Die Mehrzahl yon diesen sind wohl als Folgen der IKreis- 
laufst6rungen anzusehen. Dasgilt  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 Rindensehichten, greifen auch auf das Mark fiber. Dort, wo 
sie dichter liegen, ist regelm~Big ein weitgehender Schwund der Hirn- 
substanz festzustellen. In unseren beiden Fallen, im besonderen 
abet im ersten, war der ~angel an groflen Pyramidenzellen in der 
5. Sehieht ganz auffallend grol] und hat dann wohl aueh zu der weit- 
gehenden Reduktion der Pyramidenbahn gefiihrt, die dort beschrieben 
wurde. Es spielen also wohl StSrungen des Kreislaufes bei der Er- 
krankung der Hirnsubstanz eine recht wesentliche R.olle. 
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Aber es wird doch immer wieder darauf hingewiesen, dab sie nieht 
alIes erkl/~ren. 

Pv, wEgs und TEBELIS halten die GehirnmiBbildung ffir unabh~ngig, 
koordiniert und machen besonders auf den Fall yon SCH]~m~R aufmerk- 
sam,  der ~hnliche Ver~nderungen im Gehirn nich~ mit einer Angio- 
matose, Sondern einer Lipomatose der Pia kombiniert  l and  und die 
Mikrogyrie seines Falles als das Primate ansieht. 

Wenn wir nach unseren eigenen Befunden zu diesen Fragen Stellung 
nehmen sollen, so ist zun~chst, wie meist, die rein lokale Ubereinstim- 
m u n g  der Pia- und Hirnver~nderungen auffallend. Zeichen einer Ent-  
wicklungsstSrung auBerhalb der angiomat6sen Bezirke wurden ver- 
miBt. Wir mSehten also jedenfalls annehmen, dab ein groBer Teil dessen, 
was sieh im Gehirn selbst an Ver/~nderungen finder, sekund~tr dureh 
Kreislaufst5rungen bedingt ist. Ob ffir diese selbst ein nervaler Faktor  
yon Bedeutung is~, kSnnen wir zun/~ehst nicht naehweisen, wenn aueh 
die Hautver~nderung des Falles 1 in diesem Sinne zu spreehen scheint. 

Eine Bemerkung yon SUNDER-PLAsSlgANN kSnnte zu dieser Ein- 
stellung passen. Er  sehreibt auf S. 130 seines Buches fiber die Durch- 
blutungsst6rungen, dab er bei F~llen yon Gesichtsnaevi ,,zahlreiche 
feine und feinste Neurofibrillen wirr dureheinanderwuehern und einen 
durehaus dysplastisehen Eindruek erweeken" sah. Er  selbst beob- 
aehtete in einem Fall yon Sturge-Weber, dab der Naevus flammeus 
des Gesiehtes yon der Art. ophthalmiea aus durch das Stirnbein 
gespeist wurde. 

DaB es sich ihrem Wesen n a c h u m  eine angeborene Krankhei t  
handelt, darfiber kann kein Zweifel sein. Wenn sie in der Regel auch 
erst sp~ter klinisehe Erseheinungen macht. Die F/~lle, in denen sehon 
in den ersten Lebensjahren , of t  ~naeh anf~nglicher guter Entwicklung 
der ersten 1--2 Jahre, Zeiehen yon Epilepsie auftreten, sind .keine 
Seltenheit. 

DaB die Krankhei t  aueh sehon bei Kindern rol l  entwiekelt sein 
kann, zeigt ein Fall, fiber den W. M~3LLVaZ 1938 auf der Tagung der 
Westdeutschen Pathologenvereinigung in GSttingen beriehtet. Wenn 
uns aueh keine ausffihrliche Mitteilung darfibe~ zur Verffigung steht, so 
entnehmen wir aus dem kurzen l~eferat in der Arbeit yon NORDMANZq, 
dab der Fall in seiner Ausdehnung mi t  unserem ersten eine gewisse 
~bereinstimmting haben muB. Ob die Beobachtungen yon GEYELIN 
und PEI~FIELD, naeh denen ein Vater mit seinen 4 t ( indern an einer 
,,cerebral calcification Epilepsie" litt, hierher zu reehnen ist'; ist uns 
fraglich. Jedenfalls bestanden in dem einen mikroskopiseh untersuehten 
Falle weder Ver~nderungen der Pia, noch solche der Haut  oder der 
Augen. Es fanden sieh nur sehr ausgedehnte Gef/~l]verkalkungen in 
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e inem 7 : 4  c m  grol~en H e r d  im Hin te rh~upt lappen .  Auch  im FM1 
K6m~E~ (Friihgeburt)  werden H a u t -  und  Augenver~nderungen  vermil~t. 

Die E r k r a n k u n g  b e g i n n t  also in der  Regel  im fffihen I( indesal ter ,  
n i m m t  a b e r  im Lauf  des Lebens  an Sehwere der Ersche inung  zu. 
Diese Steigerung des Krankhei t sb i ldes  ist mi t  Wahrscheinl ichkei t  
durauf  zuriiekzufiihren, dab die 5rtl ichen Kreis laufs t6rungen im Gehirn 
sich immer  s t '~rker 'bemerkbar  machen  und  zu einem ~ortsehreitenden 
U n t e r g a n g  yon  Gehirnsubs tanz  und  zu zunehmender  Verka lkung  
ffihren. 

Wi r  mSchten  also den Gedanken  zur  I) iskussion stellen, dab dem 
W e s e n  der  STURG]~-W]~B]~Rsehen E r k r a n k u n g  eine ektodermale  Fehl-  
b i ldung  im Gehirn und  in den Vasomotoren  y o n  t t i rn ,  H a u t  und  Auge 
zugrunde  ]iegt, und  dab aus dieser Feh]bi ldung sieh die ana tomisehen  
W a n d v e r a n d e r u n g e n  der Blu~gefa~e und  die StSrungen des Kreislaufs  
besonders  im Gehi rn  entwickeln,  die dann  mi t  den l (u lkablagerungen 
alas Bild beherrschen.  Es  erscheint  deshalb wichtig, besonders den 
H a u t v e r a n d e r u n g e n  bei spater  beobach te ten  Fal len starkere Beaeh tung  
zu  schenken. 
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