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Seit dem letzten Jahrzehnt des 19. Jahrhunderts und den ersten VerSffent- 
liehungen famili/~ren Vorkommens yon Syringomyelie dureh VE~OOGEN und 
VANDERVELDE (1894), FERRANINI (1894), v. KRAFFT-EBING (1898), I~IALBAI~DOFF 
(1899) und PREOBRAJENSKI (1900) hat die Diskussion um die Pathogenese der 
Syringomyelie zunehmend an Interesse gewonnen. Schon OLLIVIE~ d'ANGv, ES 
(1824) und CALMEIL (1827), sparer LEYDEN, VIRCHOW, KAttLER und PICK er- 
kannten die Bedeutung yon Entwieklungsst6rungen f~r die Pathogenese der 
Syrihgomyelie an. Diese ,,embryonale Theorie" wurde yon HOFFMAN~ und 
SCHLESI~GE~ noch en~sehiedener vertreten, wobei aber ffir einen Teil der der 
Syringomyelie zugerechneten Falle immer aueh noch andere/~tiologisehe Momente 
in Betraeht gezogen wurden. D3mgegeniiber bahnte sieh, aufbauend auf den 
Vorarbeiten yon I~A~ONY CAJAL, I~ELD und SCqIIEFFERDECKER, seit den For- 
sehungsergebnissen BIELSGHOWSKYS (1920) eine einheitliehere Entwieklung an, 
die zu den bekannten Vorstellungen fiber die Syringomyelie als ,,Spongioblastose 
auf Grund einer Hemmnng der R~phebildung des Rfickenmarks" fiihrte (,,Dys- 
raphie", HENNE]3EI%G 1923). Entspreehende fehlerhafte Entwicklung sell naeh 
I4E~qEBERG aueh bei der tuberdsen Sklerose und bei der zentraien Neurinomatose 
eine Rolle spielen. Auf diesen anatomisehen Untersuehungen basierend bante 
d~nn BREmEn in glfieklieher Verbindung anatomiseher und klinischer Arbei~ 
seine Lehre vom ,,Status dysraphieus" aus, dessen korrelative Beziehungen zum 
Nervensystem (insbesondere zu den Heredodegenerationen) vor allem CurTIus 
(1934, 1935) weiter verfolgte and dessen vielf~ltige Beziehungen zum Kreis der 
Syringomyelie, multiplen Sklerose und Friedreiehgruppe, letztlieh auch zu dem 
an dieser Stelle zur Frage stehenden seltenen famili/~ren Syndrom noch l~ngst 
nicht vdllig aufgekl~rt sind. DaB aueh sehr vial fr/iher schon, ausgehend von 
klinischen Symptomen an den unteren Extremit/iten, wie FuBdeformit/iten, 
SensibilitatsstSrungen, sowie Spina bifida, Enuresis u.a. ,  an spinale Verande- 
rungen/~hnlicher, nur damals nieht n~her gekannter Art gedaebt wurde, zeigten 
dis Beobaehtungen yon Ftzc~s (1909), der den Begriff der Myelodysplasie pr/~gte, 
der bis heute noch immer in der Literatur auftaucht, obwohl seine exakte 
anatomisehe Begriindung fehlt. ALFRED AULER (1909) betraebtete die Myelo- 
dysplasie dagegen lediglieh als ein den peripheren St6rungen ,,koordiniertes 
Minderwertigkeitszeiehen" des ,,zentralen Ilberbaues". 

~ b e r b l i c k t  m a n  die bisher b e k a n n t  gewordenen F/~lle yon  ,,fami- 
li/irer Syr ingomyel ie" ,  die nach  unserer  Orient ierung je tz t  fiber 30 
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betragen, so hebt sich, wenn auch n i t  fliel~enden Ubergi~ngen, in etwa 
einem Dutzend dieser F~tlle ein meist zu'dieser Krankheit in Beziehung 
gesetztes Xrankheitsbild ab, d.as nicht recht zu unseren klinischen 
Vorstellungen yon der Syringomyelie passen will. Hierbei linden sieh 
innerhalb einer Familie bei mehreren Mitgliedern in fast symmetrischer 
Weise an den Ffil~ea, seltener auch an den H~tnden, trophische StS- 
rungen der t taut  und der tieferen Gewebe, wobei sich in dem eat-' 
sprechenden Bereich EmpfindungsstSrungen oft dissoziierter Art 
naehweisen lassen. In bezug auf Manifestation, klinische Erscheinungs- 
form und Verlauf ist bei deutlicher interfamiliarer Variabilitgt die 
iatrafamiligre Xhnlichkeit ausgesprochen. Dieses Syndrom wurde bei 
Vorhandensein der dissoziierten Form der EmpfindungsstSruag meist 
ohne weiteres der famili~ren Syringomyelie zugereehnet und hat durch 
die Vermehrung der an sieh sehr spi~rliehen Kasuistik die Auffassung 
der Syriagomyelie als Dysontogenese bestiirkea helfen. Die Unsicher- 
heir der nosologischen Einordnung dieses Kr~nkheitsbildes ~ul~erte 
sich aber bereits in der Versehiedenheit der Namensgebuag. So spreehen 
B~u~s (1903), I. WAG~]S~ (1932), T~EVE:~ARD und CosT~ (1935), 
BAI~RAQ[Yv~ und GISP]~t~T (1936) und L. VAN BOGAEI~T (1940) Yon 
lumbosacraler Syringomyelie, G.E. Pmcn (1913) yon spinal gliosis, 
F. SC~ULTZ~ (1917) beschreibt ein ,,familiar auftretendes Malum 
per~orans der Fii~e (familii~re lumbosaerale Syringomyelie ?)", wghrend 
sieh l~InEY (1930) zum FucEsschen Begriff der Myelodysplasie ent- 
sehlie~t. W. W~ITz (1924), sowie GS~LL und RUNG]~ (1917) bezeieh- 
nen das Xrankheitsbild als ,,famili~re Trophoneurose", wobei sie 
dessea endgiiltige Zuordnung yon kfinftiger anatomischer Sieher- 
stellung abhiingig maehen. Wo das hervorstechendste Merkmal der 
Syringomyelie, die dissoziierte EmpfindungsstSrung, fehlte, erwies 
sich die nosologische Einordaung als besonders schwierig. I. WAGNER 
kommt (1932) in diesem Fall dazu, sonst ti~uschend iihnliehe Kraak- 
heitsbilder lediglich auf Grund des Fehlens oder Vorhandenseins der 
dissoziierten Art der Empfindur~gsst5rung entweder der famfligren 
:Form der Syringomyelie zuzuordnen oder als gesonderte Krankheits- 
bilder zu betrachten,, wean sie auch fliel~ende ~berggnge gelten lgl~t. 
Demgegeniiber besprieht F. CriTICS (1939) eine Reihe hierhergehSriger 
Krankheitsbilder im l~ahmen des ,,myelodyspla~tisehen Syadroms", 
innerhalb dessen sich jedoch dieser Familientyp nach seiner Auffassur~g 
reeht seharf abhebt. W~hrend F. CurTIUS somit diese familigren 
Syndrome unabhgngig yon der Syringomyelie betrachtet, scheint er 
eine Abgrenzung yon der' ,,Trophopathia pedis myelodysplastiea',' 
{KIE~B6CK 1930) nicht anzuerkennen. CASSm~ und HIRSCtt~ELD 
ihrerseits besprechen in ihrem ttandbuchbeitrag (1935) fiber die 
,,vasomotoriseh-trol0hischen Neurosen" eine Anzahl der erw~hnten 
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f ami l i~ ren  B e o b a c h t u n g e n  im R a h m e n  der  R ~ A v D s c h e n  K r a n k h e i t ,  
wobe i  sie a l lerd ings  eine sichere Zuordnung  ers t  yon  e inem ki inf t igen  
S e k t i o n s b e f u n d  erwar~en. 

W i r  h a t t e n  Gelegenhei t ,  ein en t sp rechendes  S y n d r o m  bei  e inem 
Va te r  u n d  dessen be iden  TSchte rn  zu beobach ten .  Durch  den  uner-  
war te t en  T e d  der  ~] tes ten Toch te r  S. M. im Ansch]u8 an  eine Schni t t -  
e n t b i n d u n g  ergab  sich uns  die  MSglichkei~ der  E r l angung  eines 
Obduk t ionsbe fundes .  N~ch unserer  Or ient ierung,  wobei  a l lerd ings  das  
aus]~ndische Schr i f t t um der  l e t z t en  J a h r e  n ich t  vo l l s t~ndig  zur Ver- 
f i igung s t and ,  d i i r f te  es s ich hierbei  u m  den e rs ten  pa tho log i sch-ana-  
~omischen Befund  aus  dem F o r m e n k r e i s  des erw~hns famil i~ren 
S y n d r o m s  hande ln .  

Klinischer Be/und (WADULLA). 
Die ]amiliiire Belastung der beim Tode 32j~hrigen Frau S. M. ist auBerordent- 

lich vielf~ltig. An dieser Stelle kann sie nur auszugsweise gestreift werden, soweit 
sie ffir das Vers~ndnis des Folgenden yon Wichtigkeit ist 1. Bei dem Vater der 
Patientin bestehen seit dem 18. Lebensj~hr rezidivierend auf*retende, schmerzlose 
,,trophische" Uleera im Bereich der Zehen und Zehenballen beiderseits, die in 
friiheren J~hren mehrfaeh Zehenamptttationen notwendig gemaeht haben. 
Neurologiseh li~Bt sich im Bereieh der FiiBe und Unterschenkel eine Empfindungs- 
stSrung dissoziierter Art fe~tst, ellen. Im iibrigen linden sich ,,dysraphische" 
Symptome mannigf~cher Art wie Trichterbrust, Kyphoskoliose, K]einfinger- 
kontraktur sowie VerAnderungen im Sinne einer DUPUYTRExschen Kontraktur 
an beiden H~nden. 

Bei der jiingeren Sehwester ]~. D. traten erstmals im 16. Lebensjahr ~hnliche 
sehmerzlose Geschwiire im Vorful~bereich beiderseits auL Etwa um die gleiche 
Zei~ st~ellten sieh ~r und Neigung zu Fettleibigkeit ein. 
Neurologisch finden sich Sensibilit~tsstSrungen in Ahnlicher Weise wie beim 
Vater. Der weitere Verlauf wurde besonders in den letzten Jahren kompliziert 
durch h~ufiges Auftreten yon Lymphangitis und Erysipe], ausgehend yon den 
infizierten Uleerationen. Vor etwa einem Jahr konnten mehrere schmerzlose 
Frakturen (Spontanfrakturen) der Mitte!fuBknochen links festgeste]lt werden. 

Sowohl Vater wie Sehwester leiden unter deutliehen DurchblutungsstSrungen, 
die sieh insbesondere im Gebiet der I-I~nde manifestieren. So werden beim Vater 
sehon yon Jugend an bei geringer Kalte die Finger blab und bei l~ngerem An- 
dauein der ])urchblutungsstSrungen taub (doigts morts). Bei der Tochter E. D. 
konnten wir, besonders in~ensiv bei k~lter Witterung, eine deutliche Akrocyanose 
und Sehwellung der Handriicken (main succulente) beobachten (Acroasphyxia 
hypertrophica CASSIR~R). 

Die dri~te, jfingste Schwes~er A. D., die in bezug auf das hier  zu Frage 
~s~ehende Familienleiden nieht manifest erkrankt ist, weist erhebliche vegetativ- 
hormonale StSrungen auf. (Yber sie wurde yon 0. F~VCgTI~GnR, der das Krank- 
heitsbild als hypophys~r-dieneephale Fettsueht (Postpubert~tsfettsucht) auf- 
gefal]t hat, bereits mehrfach in der Literatur berichtet 2. 

1 Eine ausfiihrliche Mitteilung hieriiber erfolgt in Dtsch. Z. ]Nervenhk. 
(WADI~LA). 

Dtseh. Arch. klin. IVied. ]89, 382 (1942). - -  Fettsucht und Magersuch~, 
S. 40--42. S~ut~gart: Ferdinand Enke 1946. 
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Im/ibrigen finden sieb z~hlreiehe M~nifestationen des fakultativ allergischen 
Symptomenkreises sowohl in der v~terlichen (Ekzem, Urticaria, Heusehnupfen), 
wie in der m~it, terliehen Verwandtschaft (Heusehnupfen, Migrane). Ein Onkel 
mfitterlicherseits leidet seit 20 Jahren an einer multiplen Sklerose. 

Eigene Anamnese. Normale Geburt, regelrecht Laufen and Sprechen gelernt. 
Als Kind Mumps, Rhteln, M~sern, Keuchhusten, Windpoeken, Mittelohreiterung. 
Der Mutter ist yon friihester Kindheit an h~ufiger Weehsel der Gesiehtsfarbe bei 
dieser ihrer ~ltesten Toehter aufgefallen, wobei die Lippen oft plhtzlieh blau 
wurden; ~hnliehe Erseheintmgen konnten aueh sparer noch die weitere Umgebung 
und der Ehemann feststellen. Pat. selbst beriehtet, daB, soweit sie sich zuriiek- 
besinnen kann, ihre tt~nde bei kiihler Augentemperatur immer blau-r6tlieh 
verf~rht gewesen seien and die Finger sehon' bei geringer K/tlte oft abstfirben 
und sich weig verf~irbten. Bei ]~ngerer Dauer wiirden sie wie taub; eigentliche 
Schmerzen h~tte sie dabei, nicht. 

Menarche mit 14--15 Jahren. Periode zunaehst ziemlich regelm~gig, stark~ 
Mit 18 Jahren (Pat. lernte damals schneidern and begann damit eine sitzende 
T~tigkeit) setzte die Periode ein Vier~eljahr aus and trat ansehhegend unregel- 
m~giger alle 2--3 Woehen, manchmal auch in l~ngeren Zwisehenr~umen auf, 
dauerte gew6hnlich 7--8 Tage and war meist so stark, dab sie liegen mugte. 
Die Mutter fiirchtete, ,,dug sie verbluten wtirde". 1941/42 wurde sie deswegen 
mit ,,Hormonspritzen" behandelt, ohne Erfolg. - -  Zugleich mit dam damaligen 
Aussetzen der Periode ftir l~ngere Zeit nahm die sehon immer etwas ,,pummelige" 
Pat. welter an Gewieht zu, wobei dieses sp~terhin zeitweilig sehwanken konnte; 
zugleich entwickelte sich dann eine Neigung zu Obstipation. 

1930--1938 (also veto 15.--23. Lebensjahr) habe sie asthmatische Besehwerden 
gehabt. Diese seien aber (nach Aussage des Vaters) ,,nnr bei ErkMtungen" auf- 
getreten. Spaterhin habe sie dergleichen nieht mehr bemerkt. - -  Mit 18 Jahren 
hatte Pat. einmal einen sehr schweren Migr~neanfall mit halbseitigen Kopf- 
sehmerzen nach einleitenden.Sehsthrungen und ansehliegendem Erbreehen, wie 
dies aueh bei der Mutter in Abhgngigkeit yon der Menstruation h~ufig vorkam. 
Ein ~hnlieher Anfall hat sieh sp~ter nicht mehr wiederholt. 

Mit 18 Jahren hatte Pat. einen Knhchelbrueh reehts, dessen Ursache nicht 
mehr erinnerlieh ist. Die Heilang verzhgerte sieh. Pat. lag 6 Wochen im Kranken- 
haus; zweimal mugte ein Gipsverb~nd angelegt werden. Damals trat erstmals 
am reehten Grogzehenballen ein trudges, sehmerzloses Gesehwiir auf, das Woehen 
und Monate nieht heilen wollte and aueh in den folgenden Jahren an-gteicher 
Stelle zeitweise wieder in Erseheinung trat. Gelegentlich, traten ghnliehe Ge- 
sehwiire am Kleinzehenballen und an den Zehen vorwiegend des rechten Fu ges auf. 

1935 habe sie sieh den 3. Mittelfugknochen reehts gebroehen. "Pat. spiirte 
damals nach lgngerem Luufen einen ,,Knax" und Sehmerzen, konnte aber weiter- 
gehen. Der Brueh sei r6ntgenologiseh nachgewiesen worden. Der Fag war einige 
Zeit geschwollen. Uberhaupt traten Sehwellungen der Fiige, vor allem nach 
lgngerem Stehen, 5fter in Erscheinung, meist in Zusammenhang mit Versehlimme- 
rungen der erwghnten Gesetiwtire. 

1937 habe sie ohne geniigende Ursache das Mittelglied der 3. Zehe rechts 
gebrochen. 1939 spontane Entstehung einer Fraktur des 2. Mittelfugknochens 
links. Der Fug war 4 Wochen geschwollen. Sehmerzen bestanden kaum. 

1944, wghrend der ersten Schwangersehaft, Versel~limmerung des hie dauer- 
haft abgeheilten Gesehwiirs am reehten Grogzehenballen, das keinerlei Heilungs- 
tendenz mehr zeigte. Das erste Kind starb 2 Tage naeh der (Zangen) Geburt. 
Das Beeken sei zu ,,eng" gewesen. 
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1945, w/~hrend einer zweiten Schwangerschaft, schloB sich das genannte Ge- 
schwfir erstmalig wieder. Start dessert trat  aber 4---5 Woehen spater am rechten 
inneren Fuitrand nahe dem GroBzehengrundgelenk ein fast pfenniggroBes, 
schmieriges, wiederum schmerzloses Geschwiir in sehwieliger Umgebung auf. 
Sehnittentbindung eines heute noch lebenden Kindes, das 2 Monate gestillt 
wurde. Erste Regel 9 Wochen post partum. 

Seit Ende 1946, dem Beginn einer dritten Sehwangerschaft (letzte Menstruation 
am 14. 12.4:6), verschleehterte sich das Geschwiir am rechten inneren Ful3rand 
wieder. Pat. begab sich deshalb zur Behandlung in ein auswartiges Krankenhaus. 
Der uns yon dort iiberlassene RSntgenfilm des rechten VorfuBes zeigt folgenden 
Befund : 

Der reehte VorfuB in 2 Ebenen zeigt neben allgemeiner Demineralisation der 
dargestellten Knoehen einen Spreizful3 mit Hallux valgus-Bildung and sekunditren 
arthrotisehen Vergnderungen im Metatarsophalangealgelenk I. Das KSpfchen des 
Metatarsale I liigt neben noeh scharfer Randkontur medial ~ine ]/ingsovale, 
hirsekorngrol]eAufhellungerkennen. Das KSpfchendesMetatarsale l I i s t  deutlich 
deformiert, die Gelenkfl~che unregelm/~13ig-wellig konturiert, stellenweise arro- 
diert, der Gelenkspalt versehmglert, die korrespondierende Gelenkflgche der 
Grundphalanx deutlich verbreiter~. Die Knochenstr~xktur im KSpfchen des 
Metatarsale I I  und im proximalen Anteil der Grundphalanx des 2. Strahls zeigt 
r sklerotisehe Verdichtung neben einzelnen aufgehe]lten Bezirken. Das 
distale Drittel d~es ~etatarsale I I  ist verplumpt. Die Ver/inderungen spreehen 
ffir einen KOKLnR I I  (Dr. I-It.wTz~, l~Sntgenabteilung der Medizinischen Universi- 
t/itsklinik Frankfurt a. M.). 

Am 9.4. 47 warde pat.  zu einer kliniseheja Durchuntersuchung bei uns auf- 
genommen. Sie blieb leider nur 2 Tage. Das Gesehwfir am medialen rechten 
Fu~rand war damals seit etwa 3 Wochen gesehlossen. Bis 14 Tage vor der Auf- 
nahme bestanden abendliche 0-belkeit und Riiekensehmerzen, die bei der ersten 
und zweiten Sehwangersehaft nicht aufgetreten waren. Am Aufnahmetage 
spfirte Fat. erstmals Kindsbewegungen. In  den letzten Monaten seien stgrkere 
Krampfadern aufgetreten. 

Be/und am 9.4. 47. Kleine (16] cm), dysplastiseh-adipOse (68,3 kg) Gravida, 
deren Fettpolster keine Bevorzugung bestimmter KSrperteile erkennen 1/~l~t. 
Das volle, mimiseh wenig bewegte and etwas stubenblasse Gesicht kann gelegent- 
lich noch welter erblassen, so dal3 Pat,. dann mit dunkel umr/~nderten Augen 
kr~nklieh aussieht. Die Allgemeinuntersuehung ergibt keinen Ikterus, keine 
Odeme oder Exantheme. Die Haut ist glanzlos und trocken. Am Kopf, Stamm 
und Extremit/~ten linden sich zahlreiche Naevi pigmentosi. Schwache KSrper- 
behaarung an normaler Stelle. 

Den iibrigen Untersuehtmgsbefund betreffend sei ledig]ich hervorgehoben: 
Keine Pupillenanomalien (keine I{eterochromie). Hoher, sehmaler Gaumen, 
Gebil3 Itiekenhaff, mehrere stark cariSse Zghne. Die oberen Schneidez~hne sind 
mit Kunstharz fiberkront und korrigiert: sic solIen frfiher ,,kreuz und quer 
gestanden" haben. Tonsillen nichV vergrSl3elt. Kein Anhalt ffir Fokalinfektion 
(Hals-Nasen-Ohren-Klinik, Frankfurt a.M.). Geringe diffuse Struma. Thorax 
aul3erlich symmetrisch. Keine erkennbaren Sternumanomalien. Hochstehende, 
gut verschiebliehe Lungengrenzen. Herz und Lungen klinisch ohne pathologischen 
Befund. RSntgenthorax: Verkalkte broneho-pulmonale Lymphknoten rechts, 
m/il3ige Hyper/~mie beider ~Lungen bei mi~13igem Zwerchfellhochstand beiderseits. 
Quergelagertes tterz ohne pathologisehe Ver/~nderungen der Form und GrSBe. 
GefaBband o. B. (Dr. HINTZE). Ekg: M/iBige Rechtsposition, normaler Erregungs- 
ablauf. Abdomen: Uterus knapp in NabelhShe. Leberrand am Rippenbogen. 
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Milz nicht pMpab,l. M~diane reizlose Narbe zwisehen Nabel und Symphyse nach 
vorausgegangener Sectio eaesarea. Befund der Universit/~ts-Frauenklinik Frank-  
furt a.M. (Oberarzt Dr. LILI~): Intakte Gravidi t i t  mens. V. Ganz geringe 
Querverengerung des Beckens. 

Extremitiiten. Hinde klein und kurzfingerig, bliulich-r6tlieh verf~rbt, t Iand- 
rticken teigig verdickt. Dis Daumengrundgelenk ist beiderseits in gerader Stellung 
(bindegewebig) fixiert, a, ktiv nieht beweglieh, passiv nur um wenige Grade. Die 
Kleinfinger k6nnen beiderseits nicht durchgestreckt warden. - -  Migige Varieosis 
bcider Beine; t ial lux valgus beiderseits, rechts sehr stark ausgepr/igt. Am reehten 
medialen Fugrand nahe dam GroBzehengrundgelenk inmitten einer derben 
Sehwiele ein etwa crbsgroger, brauncr SctiorL einem frisch geschlossenen Ulcus 
entspreehend. Kleine Uleusnarbe im Bereich der Kleinzehenschwiele reehts. 
Slbarke Schwielcnbildung auch am linken Groin- und Kleinzehen'ballen. Die 
2. Zehe rechts ist im Grundgelenk versteift. Proximal yore Grundgelenk taster  
man unter der t !aut  eine dornenfSrmige, knSeherne Resistenz. Beide Fiige sind 
gut durchbhttet und ftihlan sich warm an. A. dors. pad. beiderseits gut tastbar.  
Fugnigel  rissig, gcrillt, zum Tail verkiimmert. - -  S~mtliche Extremitiiten im 
iibrigen frei beweglieh. Keine Einsehrinkung dcr groben Kraft, keine Tonus- 
differenzen, kcine sichtbaren Atrophien. Keine Wirbelsiulenvcrbiegungen, keine 
lumbMe Kypertriehose. Gang unauffillig. 

Ner~,ensystern. Triceps- und lgadiusperiostreflex seitengleich schwaeh ausl6s- 
bar. Mayer beiderseits positiv. P&tellarschnenreflex beiderseits s'chwach, Achillcs- 
sehnenreflexe beiderseits nicht ausl6sbar. Kcine Pyramidensymptome. Baueb- 
deckenreflexe nar in den oberen Qaadranten ausl6sbar. - -  Sensibilitiit: Der 
dorsale Bereich simtlicher Zehen und der Vorfiige in etwa 3 Querfinger- 
breite, ferner der plantare Bareich der Endglieder beider Grogzehen und 
die plantaren Teile s/im~lieher Zehenkuppen, sowie grSBte Teile der Grog- und 
Kleinzehenballen beiderseits zcigen bei wiederholter Priifung eine komplette 
Aufhebung der cutanen Schmerzempfindung. Im gleiehen Bezirk ist die Warm- 
und Kaltcmpfindung miBig abgesehw~ieht, wobei fiber die angegebenen Partien 
der Ffige hinaus in den proximalen Grenzbezirken besonders rcchts unsiehere 
Angaben gemacht warden. Die Berfihrungsempfindung ist demgegeniiber in dam 
genannten Gebiet auf das Feinste erhalten. Der nicht bet.roll, he restliehe Teil der 
Fugsohlen zeigt eher eine Hyperisthcsie ffir alle Empfindungsqualit~iten mit  
Neigung zu Perversion der Warm- und Kaltempfindung. - -  Auger einer gering- 
gradigen allgcmeinen l typisthesie beider Handrficken finden sich am fibrigen 
K6rper keine StSrungen der Oberflichensensibiliti~t. Keine hypcr/isthetischen 
Zonen. Labhafte Dermograpbie. Keine erkennloaren StSrungen der Koordination. 
Knie-Haekcn-Versueh und Finger-Nasen-Versttch regelreeht. Lageverinderungen 
werden aueh im Zehenbereich richtig angegeben. 

Psychisch bestcht "Antriebsarmut bei ausgeprigtcr Affektinkontinenz (Jiih- 
zornausbrfiche) und Stimmungslabilitiit. 

Weitere klinische Untersuchungsergebnisse: BlutkSrperchensenkungsgeschwin- 
digkeit 7/12. Blutbild: Hb 91%, Erythro 4,5 Mill., Leuko 5900 (Stab 5%, Segm 
80%, Eosin 2%, Mono 3%, Lympho 10%). Komplement negativ. Blutzueker 

"70 rag-% (Ntichternwert). Attgenhintergrund: Papillen beiderseits scharf be- 
grenzt. Gefigverlauf regelreeht bei guter ]~'fillung. Maeula o. B. Keine I-terde. 

Dam R6ntgenbe/un,:l yore 10. 4. 47 der Exgremititen entnehmen wir ergi~nzend 
zu dam bereits mitgeteilten Beflmd: Am rechten FuB deutliehe Subluxation im 
Metatarsophalangealgelenk I naeh lateral. Im deformierten GelenkkSpfchen des 
l~Ietatars~le I treten rundliehe Aufhellungen yon cystisehem Typ neben deut- 
lichen Verdichtungen der Knoehenstruktur in Erseheinung. Der Schaft des 
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~etatarsale I zeigt beiderseits einen etwa 1,5 mm breiten Periostsaum. Am 
linken FuB ist die Subluxation im Grundgelenk des ersten Str~hles geringer, bei 
leichten arthrotischen Vergnderungen der Gelenkfl~tchen. Die medialen Anteile 
des distalen Gelenkfortsatzes des l-~etatarsale I zeigen mehrere rundliche Auf- 
hellungen yore cystischen Typ neben geringen streifigen Verdichtungen. Das 
Metatarsale I I  zeigt im distalen Drittel geringe Verbreiterung und Aaflockerung 
der Cortiealis mit einer schrgg verlaufenden Verdichtangszone, die einen Zustand 
naeh knSehern lest verheilter Fraktur in diesem Bereich darstel]t. M~Bige 
Demineralisation des d'istalen Fu$3kelets. - -  Die Lendenwirbelsdule zeigr im dar- 
gestellten Bereich maBige Osteoporose, sonst regelrechte Kontur- and Struktur- 
verhgltnisse (Dr. HII~TZE). 

Wir verloren Pat. nach der Klinikentl~ssung zun~chst aus den Augen, er- 
fuhren dann aber, dab sie am 12.10.47 in einem auswgrtigen Krankenhaus 
wenige Stunden nuch einer zweiten Schnittentbindung ohne erklarbare Ursache 
verstorben war. N~eh den ~itteilungen des Operateurs und der AngehSrigen 
ergibt sieh folgender Verlauf: 

Pat. hatte sich in den letzten Wochen vor der yon ihr erwarteten zweiten 
Sehnittentbindung in eine geradezu sinnlose Angst vor der Operation, ins- 
besondere vor der I~arkose, hineingesteigert, ~ie sich aus*verschiedenen, aueh 
brieflichen, 5Iitteilungen am die Umgebung ergibt. Einige Tage vor der Operation 
hatte sie in einem L~dengesch~ft eine Ohnm~ehtsanwandlung. Nach ihren 
Berechnungen kam d~s Kind 3 Woehen sparer als erwartet, ebenso wie aueh die 
beiden frtiheren Schwangersehaften je 3--1 Woehen iibertr~gen worden seien. 
Auffallige Gewiehtsabn~hme in den letzten Schwangerschaftswochen. Wehen- 
beginn am Operationst~ge um 12 Uhr mittags; wenig sparer noch reiehliehe 
Mahlzeit; Krankenhauseinlieferung 15 Uhr; Pat. zeigte innere Unruhe. Opera- 
tionsbeginn am 18Uhr. :4thertropfn~rkose. Typische transperitoneale Seetio 
mit Cervicalschnitt. Komplikationslose Entwicklung eines lebenden lH~dchens. 
AnsehlieB~nd operative Sterilisierang. Bereits w~hrend der Operation, die um 
19.30Uhr beendet war, warde Pat. zunehmend cyanotiseh. Mit der obnehin 
nicht sehr tiefen Narkose wurde daraufhin zuriickgegangen. Pat. warde in noch 
deutlieh cyanotischem Zustand aufs Zimmer verlegt. Schon um 20 Uhr wurde 
der Operatear an das Krankenbett gerufen. 1)~t. war noeh nicht yon der Narkose 
erwacht, zeigte deutliehe Blausacht and rang nach Luft. Trotz Behandlung mit 
Kreislaufmitteln und Ana]ep~ica (C~rdiazol-Coramin-I-Iexeton) verst~rkte sich 
in den folgenden Sbanden die allgemeine Cy~nose b~i zunehmender groBer, ins- 
besondere expiratoriseh erschwerter Atmang. Aueh Sauerstoffgaben and kfinst- 
liche Atm ung blieben erfolglos. Ubergang in C~EYsE-S~ocK)~ssehen Atemtyp,  
sehlieBlich Atemstillst~nd. Exitus 5 Stunden naeh Beendigang der Operation. 

Zusammen/assung. 

Bei  der  durch  A n t r i e b s ~ r m u t  und  Affektir~kontimenz ausgezeich-  
ne ten  32ji ihr igen ~r~u  war  es somi t  e r s tmals  mi t  18 J~hrer~ zum Auf-  
t r e t e n  eines schmerzlosem Geschwfirs ohne He i lungs tendenz  ~m 
rech ten  GroBzehenbal len  gekomme~.  - ~ n l i c h e  t o rp ide  Ulce ra t ionen  
t r a t e n  in den  fo lgenden J a h r e n  in Schi iben auch an  Zehen und  Kle in -  
zehenba l len  vorwiegend  des rech ten  Ful~es auf, un t e r  h~ufiger  A a -  
schwel lung der  Fiii~e, wobei  Ges ta t ionsprozesse  offenbar  eine gewisse 
Versch l immerung  des Grundle idens  bewi rk t em I m  Mit te l fu~-  ur~d 
Zehenbere ich  war  es verschiedent l ich ,  vprwiegemd rechts ,  zu F r a k t u r e n  
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ohne geniigende Ursaehe (Spontanfrakturen) gekommen. Bei der 
klinisehen Untersuchung land sieh neben einer Aufhebung der 
Aehillessehnenreflexe und allgemeiner Hyporeflexie eine Empfindungs- 
st6rung dissoziierter Art im Bereieh beider FiiBe, reehts etwas aus- 
gedehnter, mit Analgesie und Thermhypgsthesie bei regelreehter 
taktiler Empfindung. Neben Residuen der erwihnten Uleera liegen 
sieh trophisehe StSrungen in Form yon I-Iyperkeratosen und Nagel- 
anomalien naehweisen. Von friiher Kindheit  an bestand ausgesproehene 
Vasolabilitgt; bei geringfiigigen ~ul3eren Einfliissen (Kg l t e )kam es 
hiiufig zu einem Raynaudar t igen Syndrom mit Synkope ohne 
Schmerzanfglle (doigt mort). Die beobaehtete Akroeyanose fiigt sieh 
ebenso wie die vorhandene Xleinfingerkontraktur dem Status dys- 
raphieus (B~nm~) ein. Die .naehgewiesene symmetrisehe Versteifung 

�9 beider Daumengrundgelenke, die Patientin mit ihrem Vater gemeinsam 
hat,  fanden wit in diesem Zusammenhan.g in der Li teratur  noeh nieht 
erw~hnt. An sonstigen nieht eigentlich dem Status dysraphieus 
zugeordneten Degenerationszeiehen fanden sieh Zahn- und Gaumen- 
anomalien sowie zahlreiehe Naevi pigmentosi. Wean aueh anf eine 
vergleiehende Betrachtung ,,dysraphiseher" Symptomatologie und 
vegetativ-hormonaler StSrungen innerhMb der Familie an dieser Stelle 
nicht ngher eingegangen werden kann, so verdient doeh hervorgehoben 
zu werden, dab es bei Patientin zur Zeit der Manifestation des Leidens 
zu voriibergehender Amenorrhoe gekommen war, wihrend spi~ter 
Menorrhagien best~nden. Um die gleiehe Zeit vers t i rk te  sieh eine 
Neigung zu Fettleibigkeit und Obstipation. Einmalig war mit 18 Jahren 
ein sehr starker typiseher Migr~neanfall aufgetreten; vom 15. his 
23. Jahr  bestanden asthmatisehe Besehwerden. 

Bei der so'vorbelasteten Drit tgebirenden,  die erstmals eine Zangen- 
geburt  mit nieht lebensf~higem Kind, spi~ter dine Sehnittentbindung 
durehgemaeht hat'te, kam es im Ansehlug an eine zweite Sehnitt- 
entbindnng zum Tod infolge Atemstillstand. 

Sektionsbe[~nd. ( J v a ~ . )  
Obduktion 4 Tage post mortem. Aus dem Sektionsbericht (S. Nr. 1081/47): 

In der rech~en Leistenbeuge linsengroBer Naevus, sonst diffus verteilte, nicht 
yon der H~utsegmentat{on abh/~ngige, vereinzelte Naevi. An der linken GroBzehe 
eine pfennigsttickgroBe, an der 2. rech~en Zehe eine halbpfennigstiickgrol3e Stelle 
mit braunlicher Verfgrbung and Hauteinziehung. Beide 1V[ammae stark ver- 
grSl~ert, rechts gering mehr als links. 

Sektion}diagnose. StreifenfSrmige Blutung an der medialen Seite des linken 
Vorderhorns, bis zum Hinterhorn reichend, in ttShe der Intumescentia lumbalis 
(L 5/S 1). Zustand nach frischer trdnsperitonealer Sectio caesarea mi~ querem 
Cervicalschnitt and Sterilisation. Zus~and nach ~lterer Sectio. MaBiger all- 
gemcinerX~hergeruch. Starke akuteLungenbl~hung. Geringe allgemeineAnimie 
der groI~en parenchymat6sen Org~ne. 1VlaBige Verfet~ung der Leber. M~Bige 



Zur Frage der famili~tren Syringomyelie. 161 

Adiposit~s, vorwiegend dos Stammes. Gering vergrSBerte Schilddriise. Kleine 
Cystcn in beiden verkleinerten Ovarien. Diffus verstreate Nacvi pigmentosi. 

Milcroskopischer Be/un~l. Ov~rien: Sturke Verringerung der Prim~rfollikel 
und Eizellen in beiden O~'arien mit vereinzelten, bis kirschkerngroBen, glatt- 
wandigen Cysten beiderseits. Im linken Ovar ein teils nekrotisehes Corpus luteum. 
Hypophyse: Schw~ngerschaftshypophyse, an der krankhafte Ver~nderungen nicht 
festzustellen sind. EpithelkSrperchen: M~ige Hyper~mie, sonst ohne patho- 
logischen Befund. Nebsnnieren: o. p.B. Schilddrfise: Geringe unterschiedliche 
Kolloid~nfi~rbung. Desquamation der Epithelien durch Faulniseinwirkung. 
Kein Auh~lt ftir Hyp3r- bzw. Hypofunktion des Organs. Pankreas: Wegen 
sti~rkerer k~daverSser Ver~nderungen nicht zu beurtei]en. Leber: Geringffigige 
feintropfige Leberverfettung and geringc Leberzclldissoziation in dan Lappchen- 
zentren. Niere : o. p. B. Lunge : Akute Bl~hung. Veri~nderungen an den Bronchien 
sowie serSs-zcllige Exsud~tion fehlen. Kein Anhalt ffir Fettembolie. Herzmuskel: 
Fragmentatio cordis. 

Epilcrise. Die makroskopische Un te r suchung  der KSrperorgane  
ergab somit  keine greifbare Todesursache. Die massive Lungen-  
b l~hung ohne sonst igen 0 r g a n b e f u n d  spricht  fiir eine zentrale  Atem- 
]i~hmung. Bemerkenswer t  ist eine (schon makroskopisch deutliche) 
Atrophie  beider Ovarien.  

Be/und des Nervensystems (KI~ffCKE). 

Malcrosl~opischer Be]und. Gehirngewicht 1250 g. Die weichen H~ute sind 
etwas vcrdickt and leicht getrtibt. Die ttirnwindungen sind gut ausgepr~gt und 
zeigen keine Form~bweichung. Die basalen Hirngcf~Be sind zart und frei yon 
Einlagcrungen. An der Basis f~llt auf, dab das Chiasma opticum steil aufgerichtet 
ist, so dal] der Reccssus supraopticus frei vorliegt und die beiden Art. anteriores 
bis zar Art. comm. ant. gut zu sehen sind. Die Art. cerebralis ant. liegt auf dem 
zapfenfSrmig hervorragenden Ende des Gyrus rectus. Auf Frontalschnitten ist 
die Zeichnung yon Rinde und Mark gut zu erkennen. Auf der rechten Seite 
sieht man ein kleines Markfaserbfindel yon der vorderen Commissar nach basal 
ziehen, das auf der linken Seite nicht so ausgepr~gt ist. Herderkrankungen sind 
mit blol]em Auge nicht zu erkennen, t~ber dem Riickenmark zeigen die Gef~l]e 
fiber dem Lumbalteil eine deutliche Erweiterung mit starker Blutffillung und 
Schl~ngelung. Die weichen H~ute des Rfickenmarks sind ebenfalls lcicht ver- 
dickt, aber nicht verklebt. Auf einem Sehnitt in HShe L 5/S 1 findet sich eine 
streifenf6rmige Blutung auf der rechten Seite an der Grenze' yon Vorderhorn 
und Vorderseitenstr~ng. In  den benachbarten Abschnitten des Rfickenmarks 
sind noeh weitere dcrartige streifenfSrmige Blutungen zu erkennen, die znm Tell 
in 'den ventralen Abschnitten des Rfickenmarks, zum Tell in der Mitte und in 
den ttinterstr~ngen lokalisiert sind. 

Das Rfickenmark wird in m~kroskopische Sehnittserien zerlegt. An keiner 
Stelle ist eine HShlenbildung zu schen. Ads den verschiedenen HShen werden 
zahlreiehe B15cke zur mikroskopischen Untersuchtmg entnommen. Gefrier. 
schnitte und Stufenserien yon Par~ffinschnitten werden nach den iiblichen 
neurohistologischen Fi~rbemethoden angefertigt. Leider standen Spinalganglien 
und Grenzstrang nieht zur Verfiigung. 

Milcroskopischer Be/und. Lumbalmark: Auch der mikroskopische Befund 
ergab an keiner Stelle einen Anhalt fiir das Vorliegen einer Syringomyelie, eben- 
sowenig fiir eine spinale Gliose, vor allem uuch nicht im Bereieh der klinisch 
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vermuteten Lokalisation des Prozesses. In  der Gegend L 5/8 1 war dagegen 
auffallend die sehon makroskopisch beschriebene Blutung, innerhalb derer sich 
teleangiekt~tisehe Gef~Be fanden. AuBerdem waren symmetrisch beiderseits im 
Vorderhorn kleine capill~tre tt~mangiome mit Wuchertmg yon Gliazellen in der 
Umgebung zu erkennen, ferner eine streifenfi6rmige Blutung im Septum posterius, 
ebenfalls um teleangiektatisehe Gef~Be. Diese gr6geren Gefage zeigen schweren 
Wandumbau, die Gef&Bwand besteht nur noeh aus einem lockerwelligen kolla- 
genen Bindegewebe. Besonders in Umgebung der grSBeren Blutung sieht man 
eine Wueherung yon Gliazellen, einzelne Nervenfasern erscheinen an dieser S~elle 
gesch~digt. Im vorderen L~ngsspalt ist die Araehnoidea, die diese Teleangiektasie 
begrenzt, dutch eine zellige Wueherung umsehrieben verdickt. Die Gefal]e am 
vorderen und hinteren Umfang des Rfiekenmarks sind hoehgradig erweitert und 
scheinen im Lumbal- uad Sacralteil auch vermehrt zu sein. Pia und Araehnoidea 
sind im ganzen Riickenmarksbereich sowie fiber I-Iirnstamm und Groghirn dutch 
einen besonders reichlichen Gehalt an kollagenen Fasern ausgezeichnet, die 
grSBeren GefiiBe zeigen auger gelegentlicher Verdiekung der Adventitia keinerlei 
Ver/~nderung ihrer Wand. Eine deutliche Fibrose der Gef~ge finder sieh in der 
Umgebung des Zen~ralkanals. Ebenso zeigen die Gef~l?e im Seitenventrikel an 
den oberen Ventrikelumsehlagstellen eine deutliehe Fibrose und Verdickung der 
Wand. Einer besonderen Art yon Gef~l~ver~tnderung begegnet man am Boden 
der Rau~engrube. I-Iier finden sich in den subependymalen Schiehten wirbel- 
fSrmige Wueherungen yon Gliafasern und kollagenen Fasern im ViRC~OW- 
Ro]3i~sehen Raum, ohne dab ein regul/ires Gef~glumen sieher nachweisbar w~re. 
An der gleiehen Stelle sind knStchenfSrmige Wueherungen, vorwiegend yon 
Gliafasern, in den Vmcgow-Ro~i~schen R/~umen zu sehen mit Einbuehtung der 
GefgBwand. 

Die fibrigen Ver~ndernngen am Zentralorgan sollen unter allgemeinen Ge- 
siehtspunkten besproehen werden, da hier eine herdf6rmige Bevorzugung ein- 
zelner Teile nicht festzustellen war. 

~um Gesamtau/ba~t des _Ri~clcenmarks ist zu sagen, dab besonders im Lumbal- 
mark deut]ich erhaltene Sulci lateral~s hervortreten. Im fibrigen linden sieh aber 
keine gr6beren Abweichungen im Feinbau yon Gehirn und Riiekenmark. Da 
kliniseh eine Syringomyelie in Erw/~gung gezogen wurde, wandten wir unsere 
besondere Aufmerksamkei( den Ver~nderungen des Zentralkanals zu. 

Der Zentralkanat zeigt in versehiedenen tIShen, und sogar bei dem. ein- 
gebetteten Block auf den verschiedenen Schnitten ganz wechselnde Bilder. An 
einzelnen Stellen ist er vollstandig obliteriert, manchmal mit einem oder zwei 
kleinen Lumina, z.B. im caudalen Bereich der Medulla oblongata. An vielen 
anderen Stellen ist dagegen die Lichtung erhalten nnd sogar erweitert, mit Ans- 
buchtungen und geronnenen Massen im Inneren. Die Ependymzellen sind hier 
gut erhalten. Man hat den Eindruck, dab der Zentralkanal an manchen Stellen 
arts 3 versehiedenen Anteilen aufgeban~ ist, einem dorsalen, einem ventralen 
und 2 Seitenwandteilen. -~2uBerdem zeigt sich fast regelmaBig eine Un~erbrechung 
zwischen den Seitenwandteilen und den ventraleri Anteilen, die wohl als Artefakt 
aufzufassen ist. Es fiel aber auf, dab gerade an dieser Stelle die ependym~re Glia 
oft kappenf6rmig aufsitzt. Vereinzelt findert sich auch groge Ependymdefekte, 
an deren Stellegewucherte ependym~tre Glla getreten ist. Die Substantia gela- 
tinosa eentralis zeigt ira iibrigen eine deutliehe Auflockernng, mit oft welt lateral 
vers~reuten Iuseln ependym~rer GIia. Zu beiden Seiten des Zen~ralkanals ist 
in der Substantia gelatinosa eentralis ein longitudinal verlaufendes Bfindel 
markhaltiger und vorwiegend markloser Nervenfasern (Fasciculus substantiae 
gelatinosae) zu erkennen. Besonders stark i~t dies Biindel im Lumba]mark ent- 
wickelt, es l~gt sich jedoeh bis in die Medulla oblongata genau verfolgen. Im 
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Lumbalteil zeigen die sonst in longitudinaler Richtung verlaufenden Fasern eine 
mehr wirbelfSrmige Anordnung innerhalb der gewueherten ependym~tren Glia. 
Das Ependym des Ventrikelsystems zeigt ebenfalls an zahlreichen Stellen Unter- 
brechungen; sin Pr~dilektionsort ist das Gebiet unter dem Balken und entlang 
dem Fornix. I~Iier finden sich Wucherungen zelliger und faseriger Glia, denen 
meis~ sine kernarme Zone mit einzelnen Gliafasern folgt. In der Tiers sieht man 
sine welters Abgrenzung dureh gewueherte Gliazellen. Diese zellig-faserigen 
Kn6tchen erinnern in ihrem Bau an beginnende zen~r~le Neurinome. Eine 
knStehenf6rmige, ganz entsprechende Wueherung yon etwas grSfterem Ausmafl 

Abb. 1. Querschnitt der Medulla ob]ongata. Ausschnitt aus dem Boden des 4. Ven- 
trikels. Dichte subependymale Fasergliose im Gebiet des zentralen t][ohlengraus. 

(HOLZE~-Pr~parat Paraffineinbettung, Vergr. 140real.) 

is~ an der Anhes des Plexus chorioideus des Seitenventrikels auf der 
einen Seite zu sehen. In den basalen Teilen der Seitenventrikel und im 3. Ven- 
trikel linden sich keine derartigen KnS~chenbildungen oder Ependymdefekte. 
Dagegen zeigt hier das Epeudym vereinzelt papill~re Wucherungen nach dem 
Innern des-Seitenventrikels und schlauchfSrmige Einbuchtungen in das ttirn- 
gewebe. 

Glia. Am Boden des 4. Ventrike]s ist eine erhebliehe Fasergliose und Glia- 
zellwacherung im subependymalen Gewebe (Abb. 1) nachzuweisen, die auf die 
darunter]iegenden vegetativen Kerne und Bahnen iibergreif~. In der Medulla 
sieh~ man weiterhin eine deutliehe Vermehrung yon Gliafasern in der Raphe und 
in der ganzen Randschicht. AuBer den Gliafaserwueherungen, die sieh im 
HoLz~R-Pri~para~ gut darstellen ]assen, begegnet man abet aueh herdfSrmigen 
Gliazellvermehrungen. Besonders in der Medulla oblongata finder man vers~reut 
Gliasternchen und bevorzugt im dorsalen Tell herdfSrmige Gliazellansammlungen. 
Eine Gliafaservermehrung ist an dieser Stelle im I-IoLzER.Pr~parat nicht naeh- 
zuweisen. 

Ner~'enzellen. In der Umgebung der kleinen caloillaren I-[amangiome des 
Vorderhorns ist an einzeluen Nervenzellen eine Sehrumpfung festzuste]]en. Ein 
auffallender ]~efund ist im Sacralmark zu erheben. An einzelnen l~ervenzellen 
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der dorsolatera]en Gruppe des Vorderhorns sieht man eine deutliehe Tigrolyse, 
der Kern ist blasehenfSrmig and an die Seite ger/iekt. Die Zellen bieten das Bild 
der sog. prim~ren l~eizmlg. Andere Zellen aus der umnit telbaren Naehbarschaft  
weisen keinerlei Ver/~nderungen auf. In  den fibrigen Gebieten ist eine Seh/~digung 
der Nervenzellen aber nieht festzustellen, es f/~llt lediglich auf, dab die einzelnen 
Kerngruppen in den versehiedenen HShen Untersehiede der Zellzahl aufweisen. 
Besonders deutlieh ist dies bei der STILLI~G-CI~ARKEsehen S/~ule. Ein Beftmd 
verdient noeh hervor.gehoben zu werden, ngmlieb das Vorkommen zahlreieher 
heterotoper Ganglienzellen vorwiegend in den ]-Iinterstrangen. Diese Zellei~ 

Abb. 2. Querschnitt einer kleinen Arterie aus der Subeutis veto lZandabsehnitt eines 
abgeheilten ,,trophischen" Gesehwurs. Yerdiekung shmtlicher Wandsehiehten lind 
Zustand naeh Rekanalisation eines Thrombus mit Bilclung yon 2 neuen Immina. 

(Gefriersehnitt, FEYI~TEI~-FhrbIlng, Vergr. 190real.) 

zeigen im Br~LscHowsKY-Pr/~parat zahlreiche Forts/~tze, die zum Tell nach dem 
Septum posterius verlaufen. Im Lumbalmark f~llt weiterhin eine deutlieho 
Differenz der basalen Teile des Hinterhorns auf. t t ier  zeigt sieh auf  der l inken 
Seite eine etwas unregelmaBig angeordnete Vermehrtmg yon Ganglienzellen und 
besonders yon Gliazellen, die zumTei l  herdf6rmig gelager~ sind. ImMarkseheiden- 
pr/~loarat entsprieht dieser Stelle eine fleckige dtlnklere F/~rbung, die an die Mark- 
flecke (BIELSCHOWSKY) bei der zentralen Neurofibromatose erinnert. ~hnliebe 
Markfleeke l inden sich aueh im Groghirn und zwar besonders in den dorsa]en 
und lateralen Teilen des Putamen, der Pr/~dilekt, ionsstelle ffir den Status marmo- 
ratus. Die Zellen der Seitenhorngrupl~e zeigen keine Ver~nderungen. 

Nerven]asern. S~rangdegenerationen kommen an keiner Stelle im l~fieken- 
mark vor, insbesondere sind die FIinterstr/~nge vSllig intakt.  Es finder sich im 
Gegenteil eine Vermehrung yon Nervenfasern, dureh die in mehreren Segment- 
bereichen naehweisbaren ,,Gef/~Bnervenbiindel", die einmal an typischer Stello 
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in  der  N/~he des Zen~ralkana]s; dann  u m  die Gef/ifle des vorderen Langsspaltes,  
und  sogar, und  dies im L u m b a l m ~ k ,  um die GefgBe an  den  Austr i t tss tel len der  
h iu te ren  Wurzeln  vorkommen.  Es hande l t  sich hierbei  vorwiegend u m  marklose 
Nervenfaserbiinde].  A~tf die Nervenfasern in der  Subs~antia ge]atinosa centralis 
wurde bereits  hingeweisen. 

Haut, Ge/@e, Nerven, Musl~ulatur und Knochen der unteren Extremitiiten. 
:Die makroskopisch ver~nderte  Ha~ttstelle yon der  l inken Grol~zehe zeig~ im 
mikroskopischen Pr~tparat eine v611ig in tak te  Epidermis,  lediglich das s t ra tum 

Abb. 3. L~ngsschnitt eines Nerven aus dem Gebiet des Os metatarsale II. 
Diskontinuierliche Entmarkung mit Wucherung SOHWA~'Nscher Zellen. Verdickung 

des Perineuriums. Ze]]ige ~Vucherung tier Intima in den perineuralen GefaBen. 
(Celloidineinbettung, I-IEYDENHAIN-WOELKE-F/~rbung, Vergr. 150real.) 

corneum isf br~unlich verf'~rb~ und  etwas verdi innt .  I n  der  Mitte der  Haut -  
ver~nderung sind die Papil len u n r e g e l m ~ i g  angeordnet ,  die Epidermis erseheint  
etwas versehmalert ,  ihre zapfenf6rmigen Auslgufer vereinigen sieh und  bi lden 
e in  breitbasiges S t r a tnm germinat ivum.  Nach beiden Seifen verbre i te r t  sich die 
Epidermis  und  zeigt hier  hohe schmale Papil len u n d  tiefe Epidermiszapfen.  
Das S t r a tum lueid~m t r i t f  n icht  deut l ich hervor,  die Papil len fiberragen nach  dem 
S t r a tum eorneum za  die fibrige Epidermis und  haben  bier  n u t  noch einen di innen 
Epithelbelag.  Die Epidermis der  dorsalen Zehenhauf  (2. Zehe reohts) erscheint  
etwas versehmglert .  I m  Cerium l inden  sieh ira Bereieh dieser vergnder ten  Haut-  
stelle Ge/ii[3e, deren sgmtliche Wandschieh ten  gewuehert  sind. Die Lichtung ist  
zum Teil erheblich eingeengt, an  einzelnen Stellen sieht  man  sogar 2 Lumina,  
die au f  die Organisation und  l~ekana!isa~ion eines thromlJotischen Gef~B- 
verschlusses hinde~tten (Abb.2). DieNerrer@serbiindelimBereichdervergnderten 

Arch. f. Psychiatr. u. Z. Neut. Bd. 18"2. l i b  
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Knochen besitzen ein deutlich verdicktes Perineurium. Die Zellen des Peri- 
neuriums sind stellenweise deutlich proliferiert. Die zahlreiehen Geffi, ge des 
Perineuritlms f~llen dureh ihren Zellreichtum sehon bei sehwaeher Vergr6gerung 
auf. Sie zeigen eine Wucherang s/~mtlicher Wandschichten, die Int ima isg 
stellenweise his zum v611igen Versehlag gewachert.  D~s Endoneurium is t  
ebenfalls verdickt and zeigt, zellige Wueherungen. Im Endo- und Perineurium 
finden sieh zahlreiche Mastzellen. Im HEIDE~A~-Pr~pa ra t  f inden sich in den 
Nervenfaserbiindeln nut  noch wenige markhaltige Nervenfasern, die vorh&ndenen 
besitzen eine deutliehe Fisehflossen- und Spongiosastruktur. Die Sc~wA~_~sehen 

Abb. 4. Quers~hnitt eines Nervenbfindels aus derselben Gegen~l wie Abb. 3. Die im 
Querschnltt getroffenen perineuralen GefaBe zeigeu einen deutliehen Umbau ihrer 
Wand mit Wncherung s~imt]icher Wanclschichten. Auf der linken Seite sieht man ein 
fasb vollst~indig versehlossenes kleines GefaB. (Oelloidineinbettung, Nissn-F~rbung, 

Vergr. 150real.) 

Zellen sind gewttehert. Die Entmarkung ist diskontinuierlich angeordne~ (Abb. 3 
und 4). Die Nerven im Corium und Subcutis ersoheinen unver/~nder~, ihre Fasern 
lassen sich bis in die Papillen hinein in ihre Endaufzweigungen verfolgen. Es  
f/~llt lediglich auf, d~lt in den untersuehten Schnitten keine L~mellenkbrperehen 
vorkommen. Im FE'z~wE~-Pr~parat yon der I-Iaut sieht man im Corium manchmal  
im Verlauf der Nervenf~serbfindel, abet  aueh angerhalb davon, Zellen mi t  meta-  
chromatisehem Plasma, die sich yon den nicht sehr zahlreiehen Mastzellen deutlich 
unterscheiden. In  den Papillen seheinen sie etwas vermehrt  vorzukommen. 
Auf einem Querschnitt durch den M~sculus  interosset~s vom rechten FuB sind 
deutliche Ver~nderungen an den lV[uskelfasern zu erkennen (Abb. 5). Sie bestehen 
in felderf6rmig angeordne~er t Iypertrophie und Atrophie einzelner Muskel- 
b/indel. Die hypertrophischen Fasern sind abgerundet, die atrophischen zeigen 
erhebliehe Wuehernng der S~rkolemmkerne. I-Iypertrophische und atrophische 
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Mttskelfaserbiindel liegen nebeneinander. Eine Fettgewebswucherung is~ nicht 
vorhanden. Blutgef~l]e und Nerveu zeigen in diesen umschriebenen Abschnitten 
keine Vergnderungen. K;noc~n (Me~atarsale I[  rechts): Am Rande des mikro- 
skopischen Pr~parates sieh~ man eine fibrSse Wttcherung mit einzelnen Xnorpel- 
inseln an der Stelle des Knochenmarkes (Zustand nach Fraktur). Die Struktar 
der Knochenbglkchen ist hier unregelm~Big. Die auf dem Schni% mitge~roffenen 
Gef~e am R~nde des Knochens zeigen deutlichen Wandumbau mit ~Vucherung 
der Intima und Einengung der Gef~Blichtung. An dcm Umbau sind sgmtliche 
Wandschichten be~eiligt. 

Abb. 5. Quersehnitt durch den 5[. interosseus rechts. Hochgradig atrophisches ~r 
btlnde] auf der rechten Seite mit Wucherung der Sarkolemmkerne. I-Iypertrophische, 
~bgerundete Fasern in dem Hnken grb~eren ~JCuskelfaserbundeL (Paraffineinbett~ng, 

tI,-E.-Farbung, Vergr. 190ma].) 

Besprechung der Be/unde. 
Das vorliegende Kz'ankheitsbi ld ist wie kaum ein anderes durch  die 

im  Vordergrund  s tehenden t rophischen StSrungen ausgezeichnet.  Die 
k l in i sch-ana tomische  Be t rach tung  dieser Krankhe i t sg ruppe  fi ihrt  

dami t  in  eines der u m s t r i t t e n s t e n  u n d  am wenigsten erforschten 
Gebiete der Neuropathologie.  I n  neuerer  Zeit ist  das Problem der 
Trophik  insbesondere in  An lehnung  an die RICKERsche Lehre u n d  die 
Expe r imen te  SPE~A~SKys in  der L i t e ra tu r  Gegens tand  lebhafter  
Diskuss ionen gewesen 1. Der vorl iegende Fa l l  scheint  uns  in bezug au f  

1 Es sei auf die ers~ kfirzlich erschienenen ,,Trophik"-Studien yon G. DSRI~G 
verwiesen. Dtsch. Z. 1Nervenhk. 1~8, 449 (1948). 
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diese Fragestellungen als 'ein Beitrag aus der menschlichen Pathologie 
Yon Interesse. 

Versuchen wir, die klinischen Symptome dieses familiaren S3mdroms 
mit unseren anatomischen Befunden in Beziehurtg zu setzen, so miissen 
wir feststellen, daI~ dies auch in unserem Fall nicht ohne weiteres m6g- 
lich ist. Als wichtigstes Ergebnis der anatomischen Untersuchung se~ 
zuni~chst hervorgshoben, daft e~ne Syringomyelie aIs Grundlage des vor- 
liegenden Syndroms mit Sicherheit ausgeschlossen werden konnte, tIier- 
dureh konnten die Vermutungen zahlreieher Autorea (G6BELL und 
t~VNG]~, W. WEITZ, RILEY-U. a.), die das Vorliegen einer Syringomyelie 
in den zur Frage stehenden F~llen bezweifelten, best~tigt werden. 
Auch ttE~I~]~E~Cs Anaahme einer Diastematomyelie trifft fiir unserei~ 
Fall nicht zu. Dagegen fanden sich histologiseh vielerlei Hinweise fiir 
das Vorliegen einer dysontoger~etischen StSrung, die mit den mit- 
geteilten klinisehen Symptomen des ,,Status dysraphicus" (B~EME~, 
CURTIUS) gut in Einklang zu bringen sind.' Diese bestehen ir~ Fehl- 
bildungen, die sich sowohl yon ektodermalen wie mesodermalen 
Anteilen ableiten. Wir fanden dieses Igebeneinander dysgenetischer 
Bildungen aus ver~chiedenen Keimbl~ittern, wie es auch bei der 
eigentlichen Syringomyelie vielfach beschrieben wurde. OSTE~TAG 
spricht in diesem Sinne yon fehlerhafter Mesenehymation. Diese 
sehen wir in unserem Fall in einem vermehrten Bindegewebsgehalt der 
weichen It~tute und dem Naehweis yon Teleangiektasien mit sehon 
makroskopiseh sichtbaren Blutungen sowie umschriebe~er~ Ver- 
mehrungen yon Capillaren, die den Eindruck yon Capillarh~imangiomer~ 
machen. Diese sind vorwiegend im Lumbalmark, und zwar in Gegenc[ 
L5/S 1 geh/~uft anzutreffen. Es ist bemerkenswert, dab diese Bildunge~x 
sieh auch im ventra]en Teil des Rfiekemarks finden, und es kann 
somit fiir ihre Genese die Vorstellung BIELSCHOWSKYS nieht heran- 
gezogen werden, der annimmt, dag bei dem fehlerhaften SehluB des 
Medullarrohres Teile der Membrana reuniens in das Riiekenmark 
mitverschleppt werden, ttierin sieht er bekanntlieh die Erklarung 
fiir das Vorkommen der Bindegewebsauskleidung der HShle~ bei der 
Syringomyelie und der bindegewebsreichert Gefiige in der Umgebuag 
des Zentralkanals. Auf die Erkl~rung dieser Gef~Bver~nderunger~ als 
reaktiv bedingt durch TAN~ENBEl~G und neuerdirtgs STAE~LE~ 
soll in diesem Zusammenhang tfieht n~iher eingegangen werden. In 
unserem Fall miissen wir diese Bildungen zweifel]os auf eir~e dysonto- 
genetische StSrung beziehen, ohne jedoch eine Erklarung fiir ihr 
Zustandekommen geben zu kSnnen.. Die Kombir~atior~ yon Capillar- 
hamangiomen und Angioblastomen (LINDaU-Tumoren) mit der echten 
Syringomyelie ist in einer l~eihe yon Fiillen bereits besehriebea, so dab 
dieser Beobachtung wohl mehr als ein nur zufalliges Zusammer~treffen 
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zugrunde  zu l iegen scheint ,  worauf  such  STAEMMLER bere i t s  h i awe i s t .  

A n a t o m i s c h e  U n t e r s u c h u n g e n  fiber diese F r a g e  sol len in a n d e r e m  
Z u s a m m e n h a n g  ausff ihr l icher  da rges t e l l t  werden.  Die  B e d e u t u n g  
se lbs t  k le iner  H/~maagiome des t~f ickenmarks  ffir die Aus lSsung  
k l in i scher  S y m p t o m e  wi rd  yon BOD~C~TnL hervorgehoben .  Anze ichea  
ffir e ine Gewebssch~digung  durch  die ang iomat6sen  B i ldungen  sehen 
wir  in der  S c h r u m p f u a g  e inzelner  Gangl ienze l len  und  der  W u c h e r u n g  
von Gl iaze l len  und  der  Arachno idea  an  ih rem l~ande.  Ana tomische  
S u b s t r a t e  der  erw/~hnten A r t  ermSgl ichen unseres  E rach t ens  auch a m  
ehes ten  e ia  Verst/~ndnis fiir das  besonders  im Z u s a m m e n h a n g  m i t  
Pe r ioden  v e g e t a t i v e r  Lab i l i t / i t  (Puber t~ t ,  Schwangerschaf t )  s ich 
man i f e s t i e r ende  und  exaze rb ie rende  schubweise  Auftre~en des be- 
o b a c h t e t e n  S y n d r o m s  und  seiner  t roph i schen  StS'rungen. 

Die fibrigen Befande am l~fiekenmark, die ebenfalls ffir dyson~ogenetisehe 
Entstehung spreehen, bestehen im wesentliehen in der tteterotopie zahlreicher 
Ganglienzellen in den Hinterstr/~ngen sowie in der StSrung bei der Obliteration 
des Zentralkanals. Die bier beobaehteten Anomalien sind im Sinne S~A~I~rLERS 
auf StSrungen bei der l~iickbildung des Zentralkanals zuriickzuf~ihren und unter 
die ,,Dysraphie" zu reehnen. Die letz~eren lassen sich allerdings bei Vergleiehs- 
untersuehangen oft aueh als zuf/~lliger Nebenbefund naehweisen, so dab nur dem 
geh/~uften Vorkommen derartiger Anomalien eine gewisse Bedeutung im ]~ahmen 
des allgemeinen Status dysraphicus zukomm~. In ~hnliehem Sinne scheinen uns 
die Ependymdefekte mit ihrem Ersatz durch zellig-faserige Gliawueherangen zu 
sprechen. AuBerdem lieg~ aber offenbar in unserem Fall  auch eine, wenn aueh 
leiehte St6rung der Gliaabwanderung vor. Hierftir spricht uuseres Eraehtens 
die erhebliehe Fasergliose im subependymalen Gewebe der Rautengrube und die 
verstreut in der Medulla oblongata vorkommenden herdfSrmigen Gliaansamm- 
lungen und Gliasternehen. Im Lumbalmark fanden sieh ebensolehe Gliaver- 
mehrungen, vorwiegend halbseitig an der Basis des Hinterhorns, gleiehzeitig mit 
einer offenbar heterotopen Verlagerung der Ganglienzellen. Im Markseheiden- 
prapara.~ zeig~ sich bier eine M~rkfleekenbildung, wie sie Bz~scHowsK~ bei der 
zentralen Neurofibromatose beschrieben hat. In dieser Riehtung sind wohl auch 
die besehr[ebenen Gliawueherungen zu deu~en. In  diesem Zusammenhang waren 
noch die Gef/~Bnervenbiinde], d~e unseres Wissens zuerst yon SAx~a bei Syringo- 
myelie und yon DEge~v~ und S~mL~g bei Adipositas dolorosa besehrieben und 
yon SWA~H~rL~I~ (1939) wieder entdeckt wurden, zu erw/~hnen. BECK (1939) 
brachte sie mi~ der Neurofibromatose in Zusammenhang, K~CK~ und G6~z~ 
(1941) beobaehteten sie bei einem Fall yon Paramyloidose der peripheren ~erven. 
In  unserem Fall ist auffallend, dab die ]~findel auBer an den bereits besehriebenen 
S~ellen, namlieh in der Umgebung der Gef~Bverzweigungen der A. spin. ant. 
und in der vorderen L~ngsspalte, aueh im Bereich der hinteren Wurzeln vor- 
kommen, und zwar hier nut im Lumbalmark. Sie bestehen an dieser Stelle nur 
aus marklosen Fasern, deren I-Ierkunft bei unseren Sehnitten nieht sieher gekl/~rt 
werden konnte. Die Bedet~tung des longitudinalen Fasersystems in der Sub- 
stantia gelatinosa eentralis, das in unserem Fall besonders deutlieh hervortrit% 
is~ ebenfalls unbekannt. I-[ier handelb es sieh um ein auch im normalen Riieken- 
m~rk vorkommendes Fasersystem, das aber nur in einze]nen F/~llen durch ver- 
mehrten Markgehalt starker in Erscheinung tritt ,  und dureh seine Lage in der 
unmittelbaren Naehbarsehaf~ des Zentralkanals bei pathologischen Prozessen 
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desselben, wie dysraphischen StSr~ngen und Syringomyelie, besonders leicht in 
Hitleidenschaft gezogen werden kann. Im vorliegenden Fall spricht die wirbel- 
fSrmige Anordnung dieses Fasersystems im Lumbalmark vermutlich fiir eine 
leichte StSrung. 

Welche Bedeutung diesen verschiedenartigen Bildungen ~m l%ahmen 
unseres Krankheitsbi]des zukommt, muft zun~chst offengelassen 
werderL Sie wurdea aber im eiazelnen angeffihrt, obwohl sie zu der 
klirdschea Symptomatologie nicht oh~e weiteres in Beziehung gesetzt 
werdea kSnnen. Da es sich abet um die erste pathologisch-anatomische 
Beschreibung des zentralen Nervensystems aus dieser Krankheits- 
gruppe handelt  und fiber die zentralen Vertretungen der trophischea 
Inaervat ion auch im vorliegende• Fall keine direkten Schlui~folge- 
runger~ zu ziehea sind, kann der eiae oder aadere Befund sich fiir weitere 
Untersuchungem als yon Bedeutung erweisen. Zum Beispiel erscheint 
urns die Gliafaserwucherung am Boden des 4. Ventrikels, die die Kerne 
uad Fasem des zentralen HShlengraus in Mitleidenschaft zieht, die 
Deutung zu ermSglichen, dad bier eine Sch~digung vegetativer Zentren 
uad Bahnen vorliegt. Es mul~ hervorgehobea werden, dai] die Zellen 
des Seitenhorns, die als sympathisches Zentrum angesprochen werden, 
in unserem Fall keine Ver~de rung  zeigten. Lcdiglich die Intermedi~ir- 
zone und das Gebiet des Nucleus intermedio-lateralis im Sacralmark 
liel3en Seite~differenzer~ erkenne• und schienen vermehrt  Gliazellen 
zu enthaltem Da diesem Gebiet fiir die parasymloathische Innervation 
eine Bedeutung zugesprochen wird (KE~ KvR~, FOE~STE]r GAGEL), 
kSmnte dieser Befund im Sinne einer Seh~digung des parasympathischen 
Systems gedeutet werden. Das iibergeordnete vegetative Zentrum, 
das Zwischenhirn, erwies sich frei yon grSberen StSrungen. Die patho- 
logische H~tologie des Hypothalamus erscheiat uns abet noch nicht 
ausreicherid erforscht, um die bei der obduziertea Patier~ti~ und ihren 
Geschwistem in Rede stehenden hypophys~r-diencephalen Regulations- 
stOrungen n i t  histologischer Methode naehzuweisen oder abzulehr~en. 
I)emnach kommen zur Erkli~rul~g des loathologischen Gesehehens in 
der Peripherie unseres Erachtens nur 2 der beschriebenen Ver~inde- 
rungen ira Zel~tralorgan in Frage, die Gliose n i t  ~bergreifea auf die 
vegetativen Kerne am Boden des 4. Ventrikels und die Gef~ti~anomalien 
an dieser Stelle, sowie die herdfSrmigen G]iawueherungen besonders 
ir~ der Medulla oblongata, und 2. die Gefiil~veri~nderungen im Lumbal- 
und Sacralteil des giickenmarks. 

Die frischen Blutungen im ]etzteren Gebiet sind im Hinblick auf die Yatho- 
genese der trophischen StOrungen wohl ohne Bedeutung. Sie verdienen jedoch 
in einem anderen Zttsammenhang Beachtung. Derartige Riickenmarksb]utungen 
wurden bisher ganz vereinzelt, und zwar vorwiegend aKf der Grundlage yon 
Gefiil~ver~nderungen, unter der Schwangerschaft und Geburt, beobachtet 
(I~ovkK). Besonders bemerkenswert erschein~ in diesem Zusammenhang auch die 
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Beobachtung yon E. PAPPENKEII~I, ein Angiom des Rfickenmarks bei einer 30j&h- 
rigen Frau betreffend. In diesem ~all kam es mi~ dem Beginn der Menstruation 
zum Auftreten einer Blutung in Umgebung des Angioms, die zum Tode fiihrte. 
Anamnestisch wird erw&hnt, dab die Patientin in den le~zten Jahren w&hrend der 
Menstruation d~s Gefiihl gehabt habe, dab ihr Arme und Beine einschliefen. 

Wir mSchten in den beschriebenen Befunden jedoch keineswegs 
das Substrat ffir die so komplexen Vorgange der trophischen StSrungen 
der Peripherie erblicken, fehlen uns doch auch zu einer Gesamtbetrach- 
tung die Befunde des peripheren vegetativen Systems und der Spinal- 
ganglie~n. Auf letztere ware bei spateren Untersuchungen auch zu 
achten, obwohl beim vorliegenden Krankheitsbild eine Lokalisation 
im Zentralorgan anzunehmen ist und auch yon nahezu allen frtiheren 
Autoren postulier~ wurde. Dies griindet sich vor Mlem auf die vor- 
liegende Symmetrie der Krankheitserscheinungen und die in diesen 
Fallen meist beobachtete dissoziierte EmpfindungsstSrung, for deren 
Genese unsere an~tomischen Untersuchungen iibrigens auch keine 
sichere Erklarung geben kSnnen. 

Wahrend die bisher beschriebenen anatomischen Befunde nicht 
unmRtelbar mit de~ Vorgangen an der Peripherie in Beziehung zu 
setzen waren, verdient ein Befund im Zentralorgan besondere Beach- 
tung. Es fanden sich namlich im Gebiet des unteren Lumbal- und 
oberen Sacrahnarks zum Teil schwer veranderte Nervenzellen in der 
dorsolateralen Gruppe des Vorderhorns. Wie aus Abb. 3 zu ersehen 
ist, zeigten einzelne Zellen eine hochgradige Tigrolyse mit l~andstellung 
des Kerns and Kernauflagerungen. Diesen Befund mSchten wir als 
retrograde Zellveranderung deuten, und zwar Ms Folge des sich in der 
Peripherie abspielenden Prozesses. 

Die Untersuchungen der kleinen Nerven im Bereich der veranderten 
MetatarsMknochen ergaben eine fast vSllige umschriebene Entmarkung 
mit Wucherung der Sc~wANNschen Zellen. Diese Entmarkung wird 
auf die zum Teil schweren GefaBveranderungen besonders der peri- 
neurMen GefaBe zuriickgeffihrt. Gleichartige Gefal~veranderungen 
fanden sich auch im Bereich der veranderten Hautpartien.  Nur in den 
ganz umschriebenen Abschnitten trophisch gest6rter Gewebe (~eta- 
tarsalk6pfchen, Ulcus an der Groitzehe) lieBen sich derartige Gefal]- 
veranderungen beobachten. Die Gefal~e waren zum Teil vollstandig 
verschlossen, wiesell zum Tell aber auch rekanalisierte Thromben auf. 
Die Gewebsveranderungen kaml man am ehesten als ,dystrophische" 
bezeichnen; es fanden sich atrophische und hypertrophische Vorgange 
nebelleinander. Der periodisch exazerbierende Charakter der trophi- 
schen St6rungen finder durch diese Befunde eine weitgehende Auf- 
klarung. Ist  es doch gut vorstellbar, dal~, wie der rekanalisierte 
Thrombus in einem Gef&B zeigt, nach einer durch Gefal~st6rungen 
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bedingte~x Periode der ,,trophisehen" St5rung (Ulcers, Spontanfrak- 
turen) eine Restitutionsphase folgt, in der wieder Heilungsvorggnge 
im Vordergrund stehen. Gerade der periodische Wechsel ira Auftreten 
und Verschwinden der trophisehen St6rungen ist fiir das beschriebene 
Krankheitsbild so ungemein charakteristisch. Inwieweit' die kliniseh 
beobachteten sensiblelt St6rungen in Zusammenhang zu bringen sind 
mit den Gefgg- und Nervenvergnderungen im diesen distMen Ab- 
sehnitten, ]~Bt sich nicht sieher entscheiden, erscheint uns aber 
weiterer Nachprfifung weft. In bezug aufdie nachgewiesene dissoziierte 
EmpfindungsstSrung ist ein derartiger Zusummenhung nach den bis- 
herigen Vorstellungen uawahrsehein]ich. 

Ver~uderungen an Gef~gen und Nerven der Peripherie, die etwa 
den yon uns gefundenen entspreehen, wurden yon END]~RLE an Ampu- 
tationspr~puraten kurz besehrieben. Abgesehen yon histoputholo- 
gischen Befunden der fibrigen Gewebe (Knoehen, Haut) ]iegen unseres 
Wissens bisher auch keine Beschreibungen fiber die Muskulatur vor. 
Die ~uskelvergnderungen beschrgnkten sich in unselem Fall auf ganz 
umsehriebene Absehnitte nnd bestanden ebenfalls in hypertrophischen 
und atrophischen Vorggngen. Die hypertrophischen Muske]fasern lugen 
ebenso wie die atrophisehen in einzelnen Feldern nebeneinander. 
Dieses felderfSrmige Auftreten der Vergnderungen sprieht nuch den 
Untersuehungen yon SLAUCK (1924) und S. und G. WOgLFA~RT (1935) 
ffir eine Sehgdigung des peripheren motorischen Neurons. Gunz 
ghnliche Bilder sind auch bei der neurMen Muskelatrophie zu sehen, 
bei der ein Nebeneinunder yon hypertrophischen und utrophisehen 
Fusern in einem Muskelbfindel zu beobachten ist (K~oKE 1942). In 
beiden Krunkheitsbildern ist die Schgdigung des distMen Abschnittes 
der peripheren Nerven ffir dieses eigenartige Muskelbild verantwortlich 
zu muchen. Das Auftreten der hypertrophischen l%sern erinnert 
ebenso wie bei der neutralen Muskelutrophie an das Bild der Dystrophia 
musculorum progressiva ohne Fettgewebswucherung und wird wie bei 
dieser auf eine Sehgdigung der gesamten peripheren Innervution, der 
eerebrospinMen und der vegetutiven, zuriickgefiihrt. Ffir das Zustunde- 
kommen des Bildes der Dystrophia musculorum progressivu mucht 
XE~ Kum~ das vegetative Nervensystem Mlein veruntwortlich. In 
unserem Fall kunn dieses Bild uber Mlein durch dem peripheren Sitz 
der Lgsion im Nerveu erklgrt werden. 

Der gesehilderte anatomisehe Befund bestgtigt die eingangs der 
Bespreehung hervorgehobene Tatsuehe, wie sehr bei diesem Krunk- 
heitsbild grophische St6rungen im Vordergrund stehen. Es erhebt sich 
nun die Frage, inwieweit unsere Befunde l~tickschlfisse auf die Genese 
trophiseher St6rungen erluuben. DaB GefggstSrungen (insbesondere 
der terminulen Strombuhn, RICKEa) fiir die Genese trophiseher 
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S~5rungen eiae Rolle spielen, wird erneut best~tigt. Damit isv aber 
fiber die letzte Ursache dieser Ver~nderungen aa der termiaalen 
Strombahn noch gar nichts ausgesagt, uad wir mfissen welter nach 
einer fibergeordneten t~egulationsst5rung suchen. Ein bestimmtes 
Zentrum ffir die AuslSsung dieser StSrung verantwortlich zu machen, 
erseheiat jedoch noch immer nicht mSglich. Es sei hier nur an dio 
Worte FO~USTE~s erinnert, eines der boston Kenner zentral und peripher 
ausgelSster trophischer StSrungen, der sehreibt: ,,~eines Erachtens 
handelt es sich bei allen diesea trophischen St5rungen um sehr komplexe 
Vorg~tnge, deren Entstehungsweise vorerst noeh recht dunkel ist und 
nicht ohr~e weiteres auf einen so einfachen Nenner wie StSrung der 
sympa~hischen Seitenhorakette zurfickgeffihrt werdea kana." Es is t 
doch wohl anzunehmen, dal~ dem Zusammenwirken einer ganzen Anzahl 
fieurovaseul~rer und hormonaler Faktoren, wobei in unserem Fall 
die StSrung der sensiblen Innervation nieht zu vergessen ist, eine 
Bedeutung ffir den Bestand der Gewebe und ihre Regeneration zu- 
kommt. Bei dem Problem der Regeneration, insbesondere der Nerven- 
regeneration, sehen wir uns denselben Fragestellungen gegenfiber. Hier 
wie dort kommt es nicht nur auf die T~tigkeit eines einzige~ Elementes 
an, sondern alle Bestandteile der Gewebe mfissen in h~rmonischer 
Weise zusammeaarbeiten, bis sieh das geseh~digte Gewebe gegenfiber 
dem Organismus wieder in seinem alten Gleichgewicht befindet 
(BOEKE). Im Gegensatz zu dem fortsehreite~den Charakter trophischer 
StSrungen bei der Syringomyelie, besoaders der Mo~vA~sehen Form', 
ist unser Krankheitsbild gerade dureh die immer wiederkehrendo 
I~egeneration und damit die fehlende Progredienz ausgezeichaet. 
l~rage~ wir nun, zu welehen Zeitpunkten sich das periodisehe Auftretea 
der trophisehen StSrungea manifestiert, so ergeben sich in unseren 
F~llen gewisse Anhaltspunkte. Es lassen sich n~tmlieh ganz zweifellos 
Abh~ngigkeitea yon Perioden vegetativ-hormonaler Umstellungen 
(Pubert~t, Sehwangersehaft) naehweisen. Das Auftreten vasomoto- 
riseher St~rungen gerade in diesen Krisenzeiten ist allgemein bekannt. 
Ein deutliches Beispiel ffir die Bedeutung vasomotoriseher StSrungen, 
besonders bei Gef~l~mi~bildungen im Zentralorgan, zeigt eindrueksvoll 
der bereits zitierte l~all yon E. PA~rE~HEI~. Er ist eia Bowels daffir, 
dal~ auf der Grundlage vegetativ-hormonal beding~er L~bilit~t des 
Gef~systems Seh~digungen im Gef~appaTat des zentralen Nerven- 
systems in ]~rseheinungen tretea kSnnen. 

Das Ergebnis der anatomischen Untersuehungen er]aubt uns eine 
Abgrenzung dieses familiKren Syndroms vo~ dem Kreis tier famili~ren 
Syringomyelie. Die dysontogenetischen StSrungen im Bereich des 
Zentralorgans und die klinische Feststellung einer Reihe yon Sym- 
ptomen des ,,Status dysraphieus", sowie das erbliehe Auftreten der 
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Erkrankung zeigen eindeutig, dal~ wires mit einem Krankheitsbild zu 
tun haben, das zu dem Kreis der Heredodegenerationen gehSrt, und 
dessen Abgrenzung aus dem vielgestMtigen Formenkreis der vaso- 
motorisch-trophischen Erkrankungen, sowie dem myelodysplastischen 
Symptomenkomplex (ADT,v,~, F~rcHs, KI~BSCK, Cc~TIus) aus klini- 
schea und anatomischen Grtinden erforderlich erscheint. F. KEERE~ 
hat bei seiner Einteilung der erblichen organischen Nervenkrankheiten 
hierhergeh5rige Fglle Ms ,,Acrodystrophia universMis hereditaria" 
eingruppiert. Diese Bezeichnung scheint uns aber insofem nicht ganz 
zutreffend, Ms z war die distMen Abschnitte der Extremitgten, besonders 
der FiiGe, aber nicht ausgesprochen ~ die Acren, wie etwa bei der 
l~Au Krankheit, betroffen sind. Wie die nachgewiesenen 
dystrophischen Vergnderungen an der Muskulatur und am Knochen 
(MetatarsMia) sirxd auch die das Krankheitsbild klinisch charakteri- 
sierenden Ulcerationen vorwiegend im Mittelful~bereich (GrolL und 
KleinzehenbMlen) lokMisiert. Der Nachweis yon Vergllderungen im 
ZentrMorgan und yon Gefgl~- und ~Tervenveri~nderungen in der Peri- 
pherie lassen die Bezeichnung ,,familigre neurovasculiire Dystrophie 
der Extremitgten" ftir dieses Krankheitsbild berechtigt erscheinen. 

Zusammenlassung. 
1. Es wird der klinische und pathologisch-anatomische Befund einer 

32j~hrigen Frau mitgeteilt, die ebenso wie deren Vater und jtingere 
Schwester das Erscheinungsbild einer bisher seltea in der Literatur 
beschriebenen Heredodegeneration zeigt. Bei diesem Krankheitsbild 
finden sich intrafamilii~r variierend sensible und trophische StSrungen 
vorwiegend im Bereich der unteren Extremiti~ten, seltener auch der 
I-I~nde. Wegen der meist dissoziierten Form der EmpfindungsstSruag 
wurde dieses Syadrom bisher vorwiegend Ms familii~re Syringomyelie 
aufgefM~t. Bereits bei der klinischen Betrachtung waren aber schoa 
frtiher Zwe~fel an der Berechtigung der Zuordnung zur genuinen Syringo- 
myelie aufgetreten, wobei vor Mlem das Stationi*rbleiben der neuro- 
logischen AusfMlserscheinungen in auffMlendem Gegensatz stand zu der 
P~'ogredienz der typischen Syringomyelie. Die Schwierigkeit der Klassi- 
fizierung dieses Krankheitsbildes zeigt sich auch darin, dM~ i~hnliche 
Fi~lle toils zu den vasomotorisch-trophischen Erkrankungen, toils zum 
,,myelodysplastischen Syndrom" zugeordnet wurden. 

2. Dutch den bier mitgeteilten Fall, der, soweit uns bekannt, erst- 
mMs eine anatomische Unterlage ftir das bisher nur klinisch beschriebene 
Syndrom darstellt, konnte eino Syringomyelie ausgeschlossen werden. 
s tar t  dessen fanden sich histologisch zahlreiche dysontogenetische 
StSrunge~ im Bereich des ZentrMorgans, wobei besonders dem Nachweis 
voi1 Gef~l~anomMiert (Teleangiektasien, klei~e Caloillarhi~mangiome) ftir 
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das vorliegende Krankheitsbi ld vermehrte  Bedeutung beigemessen 
wird. Diese Bedeutung wird noch hervorgehoben durch den Nachweis 
frischer Blutungen in der Umgebung der veriinderten Gef~Be. Diese 
waren vorwiegend im Bereich yon L 5 und S 1 Iokalisiert. In  diesem 
]~ereich land sich auch eine Tigrolyse yon Nervenze]len der dorso- 
lateralen Gruppe des Vorderhorns, die als Folge der sich in der 
Periphcrie ~bspielenden Prozesse gedeutet wird. 

3. Auch im Bereieh der trophischen StSrungen an den unteren 
Extremit~iten standen Gefi~i~ver~nderungen im Vordergrund. Diese 
besta~den in einem Wandumbau  der kleinea Ar~eriel~ mi t  Wucherung 
siimtlicher Wandschichten bis zum vollsti~ndigen VerschluB. In  
einzelnen Gefiil~en wurden rekanalisierte Thromben gefunden. Die 
gleichen Gef~l~ver~aderungeIt waren im Periaeurium der Nerven 
nachzuweisen. Die Nervenfaserbiindel waren diskontinuierlich ent- 
markt ,  mi t  Wucherung S c ~ w ~ s c h e r  Zellen. H a u t  und Muskulatur 
zeigten atrophische und hypertrophische Ver~nderungen neben- 
ein~nder. Am Knochen (~r I I )  bestand l~estzustand nach 
Fraktur .  Die Gewebsver~nderungen waren ebenso wie die der Gef~l~e 
und Nerven auf ganz umschriebene Abschnitte des Ful~es beschriinkt, 
sie kSnnen am ehestelx als dystrophische bezeichnet werden. 

4. Nach dem klinischen und anatomischen Befund l~tl~t sich der 
beschriebene Fall weder in die Gruppe der bekannten vasomotorisch- 
trophischen Erkrankungen,  noch in dei~ l~ahmen der familiKren 
8yringomyelie einordnen. Dutch die Abgrenzung dieses und ~hnlicher 
famili~rer Syndrome yon der erblichen echten Syringomyelie wird die 
Zahl der dorthin gerechneten familiiiren Beobachtungen deutlich ver- 
mindert .  Zu dem Formenkreis des , ,myelodysplastischen Sy~droms" 
ha t  unser Fall die meisten Beziehungen. Innerhalb dieses klinisch 
und besonders auch ~natomisch nicht genau abgegrenzten Krankheits-  
begriffes stellt abcr das hier beschriebene Krankheitsbi ld eine wohl- 
charakterisierte Form heredofamilii~rer Erkrankung dar. Auf Grund 
der charakteristischen klinischen find anatomischen Befunde ist diese 
Krankhei tsgruppe am ehesten als ,,famili~re neuro-vasculi~re Dys- 
trophie der Extremiti~ten" zu bezeichnen. 
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Anmerlcung bei der Korrektur: ]:)as au f  S. 169 erw~hnte  longitudinale-Faser-  
system in  der  Subs tan t ia  gelatinosa centralis wurde inzwischen yon K~i3cKE 
genauer  histologisch untersucht .  Nach seinem Aufbau und  seinen Verbindungen 
is t  wahrscheinlich,  dal~ es sich hierbei  u m  eine vegetat ive Lei tungsbahn handel t .  
Es wird vermute t ,  dal~ die als Fascicutus parependymalis  hezeichnete Bahn  mi t  
der Sexualfunkt ion in Beziehung zu br ingen ist. Die im vorliegenden Falle im 
L u m b a l m a r k  gefundene Wirbelbi ldung s teht  mSglicherweise mi t  den nach-  
gewiesenen StSrungen der  Sexualfunkt ion in Zusammenhang,  (Siehe Dtsch.  Z. 
.Nervenhk. 169, 196 (1949). 
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