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Seit dem letzten Jahrzehnt des 19. Jahrhunderts und den ersten Verdtffent-
lichungen familidiren Vorkommens von Syringomyelie durch VERHOOGEN und
VANDERVELDE (1894), FERRANINI (1894), v. KRAFFT-EBING (1898), NALBANDOFF
(1899) und PREOBRAJENSKI (1900) hat die Diskussion um die Pathogenese der
Syringomyelie zunehmend an Interesse gewonnen. Schon OLLIVIER d’ANGERS
(1824) und Carmzin (1827), spiter LEYDEN, VircHow, KanrLer und PIck er-
kannten die Bedeutung von Entwicklungsstorungen fiir die Pathogenese der
Syringomyelie an. Diese ,,ombryonale Theorie” wurde von HorFMANN und
ScHLESINGER noch entschiedener vertreten, wobei aber fir einen Teil der der
Syringomyelie zugerechneten Falle immer auch noch andere dtiologische Momente
in Betracht gezogen wurden. Dsmgegeniiber bahnte sich, aufbauend auf den
Vorarbeiten von Ramoxy Casar, HELD und SCHIEFFERDECKER, seit den For-
schungsergebnissen BIRLscHOWSKYs (1920) eine einheitlichere Entwicklung amn,
die zu den bekannten Vorstellungen iiber die Syringomyelie als ,,Spongioblastose
auf Grund einer Hemmung der Raphebildung des Riickenmarks* fiihrte (,,Dys-
raphie*, HEXNEBERG 1923). Entsprechende fehlerhafte Entwicklung soll nach
HEeNNEBERG auch bei der tubercsen Sklerose und bei der zentralen Neurinomatose
eine Rolle spielen. Auf diesen anatomischen Untersuchungen basierend baute
dann BREMER in glicklicher Verbindung anatomischer und Kklinischer Arbeit
seine Lehre vom ,,Status dysraphicus® aus, dessen korrelative Beziehungen zum
Nervensystem (insbesondere zu den Hsredodegenerationen) vor allem CURTIUS
(1934, 1935) weiter verfolgte und dessen vielfiitige Beziehungen zum Kreis der
Syringomyelie, multiplen Sklerose und Friedreichgruppe, letztlich auch zu dem
an dieser Stelle zur Frage stehenden seltenen familidren Syndrom noch lingst
nicht vollig aufgeklart sind. DaBl auch sehr viel friither schon, ausgehend von
klinischen Symptomen an den unteren HExtremititen, wie FuBdeformititen,
Sensibilititsstorungen, sowie Spina bifida, Enuresis u. a., an spinale Verdnde-
rungen dhnlicher, nur damals nicht niher gekannter Art gedacht wurde, zeigten
die Beobachtungen von Fucus (1909), der den Begriff der Myelodysplasie prigte,
der bis heute noch immer in der Literatur auftaucht, obwohl seine exakte
anatomische Begriindung fehlt. ALFRED ApLER (1909) betrachtete die Myelo-
dysplasie dagegen lediglich als ein den peripheren Stérungen ,koordiniertes
Minderwertigkeitszeichen‘* des ,,zentralen Uberbaues‘‘.

Uberblickt man die bisher bekannt gewordenen Fille von ,fami-
lidrer Syringomyelie, die nach unserer Orientierung jetzt tiber 30
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betragen, so hebt sich, wenn auch mit flieBenden Ubergingen, in etwa
einem Dutzend dieser Fille ein meist zu 'dieser Krankheit in Beziehung
gesetztes Krankheitshild ab, das nicht recht zu unseren klinischen
Vorstellungen von der Syringomyelie passen will. Hierbei finden sich
innerhalb einer Familie bei mehreren Mitgliedern in fast symmetrischer
Weise an den Fiilen, seltener auch an den Hinden, trophische Sto-
rungen der Haut und der tieferen Gewebe, wobei sich in dem ent-:
sprechenden Bereich Empfindungsstorungen oft dissoziierter Art
nachweisen lassen. In bezug auf Manifestation, klinische Erscheinungs-
form und Verlauf ist bei deutlicher interfamiliirer Variabilitdt die
intrafamiliire Ahnlichkeit ausgesprochen. Dieses Syndrom wurde bei
Vorhandensein der dissoziierten Form der Empfindungsstérung meist
ohne weiteres der familidren Syringomyelie zugerechnet und hat durch
die Vermehrung der an sich sehr spérlichen Kasuistik die Auffassung
der Syringomyelie als Dysontogenese bestéirken helfen. Die Unsicher-
heit der nosologischen Einordnung dieses Krankheitsbildes #uBerte
sich aber bereits in der Verschiedenheit der Namensgebung. So sprechen
Brouxs (1903), 1. Wacner (1932), THEVENARD und CosTE (1935),
BaArRRAQUER und GispErT (1936) und L. van Bogagrt (1940) von
lumbosacraler Syringomyelie, G. E. Pricr (1913) von spinal gliosis,
F. Scaurrze (1917) beschreibt ein ,familidr auftretendes Malum
perforans der Fiifle (famililire lumbosacrale Syringomyelie ?)*, wihrend
sich Rizry (1930) zum Fucusschen Begriff der Myelodysplasie ent-
schlieft. W. Wrrrz (1924), sowie GOBELL und Ruxce (1917) bezeich-
nen das Krankheitsbild als ,,familidire Trophoneurose, wobei sie
dessen endgiiltige Zuordnung von kinftiger anatomischer Sicher-
stellung abhiingig machen. Wo das hervorstechendste Merkmal der -
Syringomyelie, die dissoziierte Empfindungsstorung, fehlte, erwies
sich die nosologische Einordnung als besonders schwierig. I. WAGNER
kommt (1932) in diesem Fall dazu, sonst tduschend dhnliche Krank-
heitsbilder lediglich auf Grund des Fehlens oder Vorhandenseins der
dissoziierten. Art der Empfindungsstérung entweder der familidren
Form der Syringomyelie zuzuordnen oder als gesonderte Krankheits-
bilder zu betrachten, wenn sie auch flieBende Uberginge gelten 1iBt.
Demgegeniiber bespricht F. Currius (1939) eine Reihe hierhergehériger
Krankheitsbilder im Rahmen des ,,myelodysplastischen Syndroms‘,
innerhalb dessen sich jedoch dieser Familientyp nach seiner Auffassung
recht scharf abhebt. Wihrend F.Currivs somit diese familidren
Syndrome unabhingig von der Syringomyelie betrachtet, scheint er
eine Abgrenzung von der ,,Trophopathia pedis myelodysplastica*
{KienBOCK 1930) nicht anzuerkennen. CassirREr und HirscHFELD
ihrerseits besprechen in ihrem Handbuchbeitrag (1935) iiber die
,,vasomotorisch-trophischen Neurosen eine Anzahl der erwihnten
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familiiren Beobachtungen im Rahmen der Ravyyaubpschen Krankheit,
wobei sie allerdings eine sichere Zuordnung erst von einem kinftigen
Sektionsbefund: erwarten. '

Wir hatten Gelegenheit, ein entsprechendes Syndrom bei einem
Vater und dessen beiden Toéchtern zu beobachten. Dureh den uner-
warteten Tod der dltesten Tochter S. M. im Anschlufl an eine Schnitt-
entbindung ergab sich uns die Moglichkeit der Erlangung eines
Obduktionsbefundes. Nach unserer Orientierung, wobei allerdings das
auslindische Schrifttum der letzten Jahre nicht vollstindig zur Ver-
fiigung stand, diirfte es sich hierbei um den ersten pathologisch-ana-
tomischen Befund aus dem Formenkreis des erwidhnten familidren
Syndroms handeln.

Klinischer Befund (WADULLA).

Die familidre Belastung der beim Tode 32jihrigen Frau S. M. ist auBerordent-
lich vielfiltig. An dieser Stelle kann sie nur auszugsweise gestreift werden, soweit
sie fiir das Verstdndnis des Folgenden von Wichtigkeit ist!. Bei dem Vater der
Patientin bestehen seit dem 18. Lebensjahr rezidivierend auftretende, schmerzlose
s,trophische® Ulcera im Bereich der Zehen und Zehenballen beiderseits, die in
fritheren Jahren mehrfach Zehenamputationen notwendig gemacht haben.
Neurologisch 148t sich im Bereich der Fiile und Unterschenkel eine Empfindungs-
storung dissoziierter Art feststellen. Im idbrigen finden sich ,,dysraphische‘
Symptome mannigfacher Art wie Trichterbrust, Kyphoskoliose, Kleinfinger-
kontraktur sowie Verdnderungen im Sinne einer DupuYTRENschen Kontraktur
an beiden Hinden.

Bei der jiingeren Schwester E. D. traten erstmals im 16. Lebensjahr dhnliche
schmerzlose Geschwiire im VorfuBbereich beiderseits auf. Etwa um die gleiche
Zeit stellten sich Menstruationsanomalien und Neigung zu Fettleibigkeit ein.
Neurologisch finden sich Sensibilititsstérungen in &hnlicher Weise wie beim
Vater. Der weitere Verlauf wurde besonders in den letzten Jahren kompliziert
durch haufiges Auftreten von Lymphangitis und Erysipel, ausgehend von den
infizierten Ulcerationen. Vor etwa einem Jahr konnten mehrere schmerzlose
Frakturen (Spontanfrakturen) der Mittelfulknochen links festgestellt werden.

Sowohl Vater wie Schwester leiden unter deutlichen Durchblutungsstsrungen,
die sich insbesondere im Gebiet der Hinde manifestieren. So werden beim Vater
schon von Jugend an bei geringer Kilte die Finger blaB und bei lingerem An-
dauern der Durchblutungsstérungen taub (doigts morts). Bei der Tochter E. D.
konnten wir, besonders intensiv bei kalter Witterung, eine deutliche Akrocyanose
und Schwellung der Handriicken (main succulente) beobachten (Acroasphyxia
hypertrophica CASSIRER). . .

Die dritte, jiingste Schwester A. D., die in bezug auf das hier zu Frage
stehende Familienleiden nicht manifest erkrankt ist, weist erhebliche vegetativ-
hormonale Stérungen auf. Uber sie wurde von 0. FEUCHTINGER, der das Krank-
heitshild als hypophysér-diencephale Fettsucht (Postpubertitsfettsucht) auf-
gefaBt hat, bereits mehrfach in der Literatur berichtet?,

1 Eine ausfiihrliche Mitteilung hieritber erfolgt in Dtsch. Z. Nervenhk.
(WapvuLra).

® Dtsch. Arch. klin. Med. 189, 382 (1942). — Fettsucht und Magersucht,
8. 40—42. Stuttgart: Ferdinand Enke 1946,
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Im tibrigen finden sich zahlreiche Manifestationen des fakultativ allergischen
Symptomenkreises sowohl in der véterlichen (Ekzem, Urticaria, Heuschnupfen),
wie in der miitterlichen Verwandtschaft (Heuschnupfen, Migrine). Ein Onkel
miitterlicherseits leidet seit 20 Jahren an einer multiplen Sklerose.

Eigene Anamnese. Normale Geburt, regelrecht Laufen und Sprechen gelernt.
Als Kind Mumps, Rételn, Masern, Keuchhusten, Windpocken, Mittelohreiterung.
Der Mutter ist von frithester Kindheit an hiufiger Wechsel der Gesichtsfarbe bei
dieser ihrer altesten Tochter aufgefallen, wobei die Lippen oft plétzlich blau
wurden; 4hnliche Erscheinungen konnten auch spiter noch die weitere Umgebung
und der Ehemann feststellen. Pat. selbst berichtet, daf, soweit sie sich zuriick-
besinnen kann, ihre Hénde bei kithler Auflentemperatur immer blau-rétlich
verfarbt gewesen seien und die Finger schon’bei geringer Kilte oft abstiirben
und sich weill verfirbten. Bei lingerer Dauer wiirden sie wie taub; eigentliche
Schmerzen hitte sie dabei nicht.

Menarche mit 14—15 Jahren. Periode zunichst ziemlich regelmiBig, stark:
Mit 18 Jahren (Pat. lernte damals schneidern und begann damit eine sitzende
Tatigkeit) setzte die Periode ein Vierteljahr aus und trat anschlieBend unregel-
méfiger alle 2-—3 Wochen, manchmal auch in lingeren Zwischenriumen auf,
dauerte gewshnlich 7—8 Tage und war meist so stark, daB sie liegen muBte.
Die Mutter fiirchtete, ,,daB sie verbluten wiirde‘’. 1941/42 wurde sie deswegen-
mit ,,Hormonspritzen‘ behandelt, ohne Erfolg. — Zugleich mit dem damaligen
Aussetzen der Periode fur lingere Zeit nahm die schon immer etwas ,,pummelige‘
Pat. weiter an Gewicht zu, wobei dieses spiterhin zeitweilig schwanken konnte;
zugleich entwickelte sich dann eine Neigung zu Obstipation.

1930—1938 (also vom 15.—23. Lebensjahr) habe sie asthmatische Beschwerden
gehabt. Diese seien aber (nach Aussage des Vaters) ,,nur bei Erkaltungen® auf-
getreten. Spéterhin habe sie dergleichen nicht mehr bemerkt. — Mit 18 Jahren
hatte Pat. einmal einen sehr schweren Migraneanfall mit halbseitigen Kopf-
schmerzen nach cinleitenden .Sehstérungen und anschiieBendem Erbrechen, wie
dies auch bei der Mutter in Abhingigkeit von der Menstruation haufig vorkam.
Ein ahnlicher Anfall hat sich spiter nicht mehr wiederholt.

Mit 18 Jahren hatte Pat. einen Knochelbruch rechts, dessen Ursache nicht
mehr erinnerlich ist. Die Heilung verzdgerte sich. Pat. lag 6 Wochen im Kranken-
haus; zweimal muBite ein Gipsverband angelegt werden. Damals trat erstmals
am rechten Grofzehenballen ein triges, schmerzloses Geschwiir auf, das Wochen
und Monate nicht heilen wollte und auch in den folgenden Jahren an-gleicher
Stelle zeitweisé wieder in Erscheinung trat. Gelegentlich traten dhnliche Ge-
schwiire am Kleinzehenballen und an den Zshen vorwiegend des rechten Fufes auf.

1935 habe sie sich den 3. MittelfuBknochen rechts gebrochen. "Pat. spiirte
damals nach langerem Laufen einen ,,Knax‘ und Schmerzen, konnte aber weiter-
gehen. Der Bruch sei rontgenologisch nachgewiesen worden. Der Full war einige
Zeit geschwollen. Uberhaupt traten Schwellungen der Fiifle, vor allem nach
langerem Stehen, 6fter in Erscheinung, meist in Zusammenhang rit Verschlimme-
rungen der erwihnten Geschwire.

1937 habe sie ohne geniigende Ursache das Mittelglied der 3.Zehe rechts
gebrochen. 1939 spontane Entstehung einer Fraktur des 2. MittelfuBknochens
links. Der FuB3 war 4 Wochen geschwollen. Schmerzen bestanden kaum.

1944, wihrend der ersten Schwangerschaft, Verschlimmerung des nie dauer-
haft abgeheilten Geschwiirs am rechten Grofzehenballen, das keinerlei Heilungs-
tendenz mehr zeigte. Das erste Kind starb 2 Tage nach der (Zangen) Geburt.
Das Becken sei zu ,,eng‘* gewesen.
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1945, wihrend einer zweiten Schwangerschaft, schlo8 sich das genannte Ge-
schwiir erstmalig wieder. Statt dessen trat aber 4—5 Wochen spéter am rechten
inneren Fufirand nahe dem GroBzehengrundgelenk ein fast pfenniggroBes,
schmieriges, wiederum schmerzloses Geschwiir in schwieliger Umgebung auf.
Schnittentbindung eines heute noch lebenden Kindes, das 2 Monate gestillt
wurde. Erste Regel 9 Wochen post partum.

Seit Ende 1946, dem Beginn einer dritten Schwangerschaft (letzte Menstruation
am 14. 12. 46), verschlechterte sich das Geschwiir am rechten inneren FuBirand
wieder. Pat. begab sich deshalb zur Behandlung in ein auswartiges Krankenhaus.
Der uns von dort iiberlassene Rontgenfilm des rechten VorfuBes zeigt folgenden
Befund:

Der rechte Vorfufl in 2 Ebenen zeigt neben aligemeiner Demineralisation der
dargestellten Knochen einen Spreizfufl mit Hallux valgus-Bildung und sekundiren
arthrotischen Veranderungen im Metatarsophalangealgelenk T. Das Képfchen des
Metatarsale T 1486 neben noch scharfer Randkontur medial gine lingsovale,
hirsekorngroBe Aufhellung erkennen. Das Képfchen des Metatarsale 11 ist deutlich
deformiert, die Gelenkfliche unregelmaBig-wellig konturiert, stellenweise arro-
diert, der Gelenkspalt verschmilert, die korrespondierende Gelenkfliche der
Grundphalanx deutlich verbreitert. Die Knochenstruktur im Koépfchen des
Metatarsale IT und im proximalen Anteil der Grundphalanx des 2. Strahls zeigt
teilweise sklerotische Verdichtung neben einzelnen aufgehellten Bezirken. Das
distale Drittel des Metatarsale IT ist verplumpt. Die Verinderungen sprechen
fiir einen KouLer IT (Dr. Hintze, Rontgenabteilung der Medizinischen Universi-
tatsklinik Frankfurt a. M.).

Am 9. 4. 47 wurde Pat. zu einer klinischen Durchuntersuchung bei uns auf-
genommen. Sie blieb leider nur 2 Tage. Das Geschwiir am medialen rechten
FuBrand war damals seit ebwa 3 Wochen geschlossen. Bis 14 Tage vor der Auf-
nahme bestanden abendliche Ubelkeit und Riickenschmerzen, die bei der ersten
und zweiten Schwangerschaft nicht aufgetreten waren. Am Aufnahmetage
gpiirte Pat. erstmals Kindsbewegungen. In den letzten Monaten seien stirkere
Krampfadern aufgetreten.

Befund am 9. 4. 47. Kleine (161 cm), dysplastisch-adiptse (68,3 kg) Gravida,
deren Fettpolster keine Bevorzugung bestimmter Korperteile erkennen 1aBt.
Das volle, mimisch wenig bewegte und etwas stubenblasse Gesicht kann gelegent-
lich noch weiter erhlassen, so daB Pat. dann mit dunkel umrinderten Augen
kranklich aussicht. Die Allgemeinuntersuchung ergibt keinen Ikterus, keine
Odeme oder Exantheme. Die Haut ist glanzlos und trocken. Am Kopf, Stamm
und Extremititen finden sich zahlreiche Naevi pigmentosi. Schwache Korper-
behaarung an normaler ‘Stelle.

Den iibrigen Untersuchungsbefund betreffend sei lediglich hervorgehoben:
Keine Pupillenanomalien (keine Heterochromie). Hoher, schmaler Gaumen,
GebiB liickenhaft, mehrere stark caridse Zahne. Die oberen Schneidezihne sind
mit Kunstharz tiberkront und korrigiert: sie sollen frither ,,kreuz und quer
gestanden® haben. Tonsillen nicht vergroBeit. Kein Anhalt fiir Fokalinfektion
(Hals-Nasen-Ohren-Klinik, Frankfurt a. M.). Geringe diffuse Struma. Thorax
dufBerlich symmetrisch. Keine erkennbaren Sternumanomalien. Hochstehende,
gut verschiebliche Lungengrenzen. Herz und Lungen kiinisch ohne pathologischen
Befund. Réntgenthorax: Verkalkte broncho-pulmonale Lymphknoten rechts,
méBige Hyperimie beider Lungen bei maBigem Zwerchfellhochstand beiderseits.
Quergelagertes Herz ohne pathologische Veriinderungen der Form und GroBe.
GefaBband o. B. (Dr. HintzE). Ekg: MiBige Rechtsposition, normaler Erregungs-
ablauf. Abdomen: Uterus knapp in Nabelhthe. Leberrand am Rippenbogen.
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Milz nicht palpabel. Madiane reizlose Narbe zwischen Nabel und Symphyse nach
vorausgegangener Sectio caesarea. Befund der Universitits-Frauenklinik Frank-
furt a. M. (Oberarzt Dr.Lirig): Intakte Graviditdt mens. V. Ganz geringe
Querverengerung des Beckens.

Extremititen. Hande klein und kurzfingerig, blaulich-rétlich verfarbt, Hand-
riicken teigig verdickt. Das Daumengrundgelenk ist beiderseits in gerader Stellung
(bindegewebig) fixiert, aktiv nicht beweglich, passiv nur um wenige Grade. Die
Kleintinger konnen beiderseits nicht durchgestreckt werden. — MaBige Varicosis
beider Beine; Hallux valgus beiderseits, rechts sehr stark ausgepragt. Am rechten
medialen Fufirand nahe dem GroBzehengrundgelenk inmitten einer derben
Schwiele ein etwa erbsgrofier, brauner Schor{, einem frisch geschlossenen Ulcus
entsprechend. Kleine Ulcusnarbe im Bereich der Kleinzehenschwiele rechts.
Starke Schwielenbildung auch am linken GroB- und Kleinzehenballen. Die
2. Zehe rechts ist im Grundgelenk versteift. Proximal vom Grundgelenk tastet
man unter der Haut eine dornenformige, knscherne Resistenz. Beide Fiile sind
gut durchblutet und fihlen sich warm an. A. dors. ped. beiderseits gut tastbar.
FuBnigel rissig, gerillt, zum Teil verkiimmert. — Samtliche Extremitdten im
iibrigen frei beweglich. Keine Einschrankung der groben Kraft, keine Tonus-
differenzen, keine sichtbaren Atrophien. Xeine Wirbelsdulenverbiegungen, keine
lumbale Hypertrichose. Gang unauffillig.

Nervensystem. Triceps- und Radiusperiostreflex seitengleich schwach auslos-
bar. Mayer beiderseits positiv. Patellarsehnenreflex beiderseits schwach, Achilles-
sehnenreflexe beiderseits nicht ausldshar. Keine Pyramidensymptome. Bauch-
deckenreflexe nur in den oberen Quadranten auslosbar. — Sensibilitit: Der
dorsale Bereich sdmtlicher Zehen und der VorfiilBe in etwa 3 Querfinger-
breite, ferner der plantare Bareich der Endglieder beider GroBzehen und
die plantaren Teile samilicher Zehenkuppen, sowie groBte Teile der GroB8- und
Kleinzehenballen beiderseits zeigen bei wiederholter Prifung eine komplette
Aufhebung der cutanen Schmerzempfindung. Im gleichen Bezirk ist die Warm-
und Kaltempfindung miaBig abgeschwicht, wobei {iber die angegebenen Partien
der Fiile hinaus in den proximalen Grenzbezirken besonders rechts unsichere
Angaben gemacht werden. Die Beriihrungsempfindung ist demgegentiiber in dem
genannten Gebiet auf das Feinste erhalten. Der nicht betroffene restliche Teil der
FuBsohlen zeigt eher eine Hyperésthesie fiir alle Empfindungsqualititen mit
Neigung zu Perversion der Warm- vnd Kaltempfindung. — AuBer einer gering-
gradigen allgemeinen Hypasthesie beider Handriicken finden sich am iibrigen
Korper keine Storungen der Oberflichensensibilitit. Keine hyperisthetischen
Zonen. Lebhafte Dermographie. Keine erkennbaren Storungen der Koordination.
Knie-Hacken-Versuch und Finger-Nasen-Versuch regelrecht. Lageverdnderungen
werden auch im Zehenbereich richtig angegeben,

Psychisch besteht Antriebsarmut bei ausgeprigter Affektinkontinenz (Jah-
zornausbriiche) und Stimmungslabilitat.

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

"70 mg-% (Nichternwert). Augenhintergrund: Papillen beiderseits scharf be-
grenzt. GofiBverlauf regelrecht bei guter Fillung. Macula o. B. Keine Herde.

Dem Rontgenbefund vom 10. 4. 47 der Extremititen entnehmen wir erginzend
zu dem bereits mitgeteilten Befund: Am rechéen. FuB deutliche Subluxation im
Metatarsophalangealgelenk I nach lateral. Im deformierten Gelenkkopfchen des
Metatarsale I treten rundliche Aufhellungen von cystischem Typ neben deut-
lichen Verdichtungen der Knochenstruktur in Erscheinung. Der Schaft des
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Metatarsale I zeigt beiderseits einen etwa 1,5 mm breiten Periostsaum. Am
linken Ful ist die Subluxstion im Grundgelenk des ersten Strahles geringer, bei
leichten arthrotischen Versnderungen der Gelenkflichen. Die medialen Anteile
des distalen Gelenkfortsatzes des Metatarsale I zeigen mehrere rundliche Auf-
hellungen vom cystischen Typ neben geringen streifigen Verdichtungen. Das
Metatarsale T zeigt im distalen Drittel geringe Verbreiterung und Auflockerung
der Corticalis mit einer schrig verlaufenden Verdichtungszone, die einen Zustand
nach knochern fest verheilter Fraktur in diesem Bereich darstellt. MaBige
Demineralisation des distalen FuBskelets. — Die Lendenwirbelsdule zeigt im dar-
gestellten Bereich mafige Osteoporose, sonst regelrechte Kontur- und Struktur-
verhédltnisse (Dr. HinTze).

Wir verloren Pat. nach der Klinikentlassung zunéchst aus den Augen, er-
fuhren dann aber, daB sie am 12.10.47 in einem auswirtigen Krankenhaus
wenige Stunden nach einer zweiten Schnittentbindung ohne erklirbare Ursache
verstorben war. Nach den Mitteilungen des Operateurs und der Angehorigen
ergibt sich folgender Verlauf:

Pat. hatte sich in den letzten Wochen vor der von ihr erwarteten zweiten
Schnittentbindung in eine geradezu sinnlose Angst vor der Operation, ins-
besondere vor der Narkose, hineingesteigert, wie sich aus’verschiedenen, auch
brieflichen, Mitteilungen an die Umgebung ergibt. Einige Tage vor der Operation
hatte sie in einem Ladengeschift eine Ohnmachtsanwandlung. Nach ihren
Berechnungen kam das Kind 3 Wochen spiter als erwartet, ebenso wie auch die
beiden fritheren Schwangerschaften je 3—4 Wochen iibertragen worden seien.
Auffallige Gewichtsabnahme in den letzten Schwangerschaftswochen. Wehen-
beginn am Operationstage um 12 Uhr mittags; wenig spiter noch reichliche
Mahlzeit; Krankenhauseinlieferung 15 Uhr; Pat. zeigte innere Unruhe. Opera-
tionsbeginn um 18 Uhr. Athertropfnarkose. Typische transperitoneale Sectio
mit Cervicalschnitt. Komplikationslose Entwicklung eines lebenden Midchens.
AnschlieBend operative Sterilisierung. Bereits withrend der Operation, die um
19.30 Uhr beendet war, wurde Pat. zunshmend cyanotisch. Mit der obnehin
nicht sehr tiefen Narkose wurde daraufhin zuriickgegangen. Pat. wurde in noch
dsutlich eyanotischem Zustand aufs Zimmer verlegt. Schon um 20 Uhr wurde
der Operateur an das Krankenbett gerufen. Pat. war noch nicht von der Narkose
erwacht, zeigte deutliche Blausucht und rang nach Luft. Trotz Bshandlung mit
Kreislaufmitteln und Analeptica (Cardiazol-Coramin-Hexeton) verstirkte sich
in den folgenden Stunden die allgemeine Cyanose bei zunshmender groBer, ins-
besondere expiratorisch erschwerter Atmung. Auch Sauerstoffgaben und kiinst-
liche Atmung blieben erfolglos. Ubergang in CHEYNE-StockEsschen Atemtyp,
schlieBlich Atemstillstand. Exitus 5 Stunden nach Beendigung der Operation.

Zusemmenfassung.

Bei der durch Antriebsarmut und Affektinkontinenz ausgezeich-
neten 32jahrigen Frau war es somit erstmals mit 18 Jahren zum Auf-
treten eines schmerzlosen Geschwiirs ohne Heilungstendenz am
rechten GroBzehenballen gekommen. Ahnliche torpide Ulcerationen
traten in den folgenden Jahren in Schiiben auch an Zshen und Klein-
zehenballen vorwiegend des rechten Fufies auf, unter hiufiger An-
schwellung der Fiile, wobei Gestationsprozesse offenbar eine gewisse
Verschlimmerung des Grundleidens bewirkten. Im MittelfuB- und
Zehenbereich war es verschiedentlich, vorwiegend rechts, zu Frakturen
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ohne geniigende Ursache (Spontanfrakturen) gekommen. Bei der
klinischen Untersuchung fand sich neben einer Aufhebung der
Achillessehnenreflexe und allgemeiner Hyporeflexie eine Empfindungs-
storung dissoziierter Art im Bereich beider Fiile, rechts etwas aus-
gedehnter, mit Analgesie und Thermhypésthesie bei regelrechter
taktiler Empfindung. Neben Residuen der erwdhnten Ulcera lieflen
sich trophische Stérungen in Form von Hyperkeratosen und Nagel-
anomalien nachweisen. Von friiher Kindheit an bestand ausgesprochene
Vasolabilitdt; bei geringfiigigen &dufleren Einflussen (Kélte) kam es
hiufig zu einem Raynaudartigen Syndrom mit Synkope ohne
Schmerzanfille (doigt mort). Die beobachtete Akrocyanose fiigt sich
ebenso wie die vorhandene Kleinfingerkontraktur dem Status dys-
raphicus (BREMER) ein. Die nachgewiesene symmetrische Versteifung
beider Daumengrundgelenke, die Patientin mit ihrem Vater gemeinsam
hat, fanden wir in diesem Zusammenhang in der Literatur noch nicht
erwihnt. An sonstigen nicht eigentlich dem Status dysraphicus
zugeordneten Degenerationszeichen fanden sich Zahn- und Gaumen-
anomalien sowie zahlreiche Naevi pigmentosi. Wenn auch auf eine
vergleichende Betrachtung ,,dysraphischer Symptomatologie und
vegetativ-hormonaler Stérungen innerhalb der Familie an dieser Stelle
nicht néher eingegangen werden kann, so verdient doch hervorgehoben
zu werden, daB es bei Patientin zur Zsit der Manifestation des Leidens
zu voriibergehender Amenorrhoe gekommen war, wihrend spiter
Menorrhagien bestanden. Um die gleiche Zeit verstirkte sich eine
Neigung zu Fettleibigkeit und Obstipation. Einmalig war mit 18 Jahren
ein sehr starker typischer Migrineanfall aufgetreten; vom 15. bis
23. Jahr bestanden asthmatische Beschwerden.

Bei der so vorbelasteten Drittgebirenden, die erstmals eine Zangen-
geburt mit nicht lebensfihigem Kind, spiter eine Schnittentbindung
durchgemacht hatte, kam es im AnschluB an eine zweite Schnitt-
entbindung zum Tod infolge Atemstillstand.

Sektionsbefund. (JUGHENN.)

Obduktion 4 Tage post mortem. Aus dem Sektionsbericht (S.Nr.1081/47):
In der rechten Leistenbeuge linsengroBer Naevus, sonst diffus verteilte, nicht
von der Hautsegmentation abhingige, vereinzelte Naevi. An der linken GroBzehe
eine pfennigstiickgroBe, an der 2. rechten Zehe eine halbpfennigstiickgrofie Stelle
mit braunlicher Verfirbung und Hauteinzichung. Beide Mammae stark ver-
griBert, rechts gering mehr als links.

Sektionsdiagnose. Streifenformige Blutung an der medialen Seite des linken
Vorderhorns, bis zum Hinterhorn reichend, in Hohe der Tntumescentia lumbalis
(L5/81). Zustand nach frischer transperitonealer Sectio caesarea mit guerem
Cervicalschnitt und Sterilisation. Zustand nach #&lterer Sectio. MaBiger all-
gemeiner Athergeruch. Starke akute Lungenblihung. Geringe allgemeine Andmie
der groBen parenchymattsen Organe. MaBige Verfettung der Leber. MiBige
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Adipositas, vorwiegend des Stammes. Gering vergroBerte Schilddriise. Kleine
Cysten in beiden verkleinerten Ovarien. Diffus verstreute Naevi pigmentosi.

"Mikroskopischer Befund. Ovarien: Starke Verringerung der Primarfollikel
und Eizellen in beiden Ovarien mit vereinzelten, bis kirschkerngrofen, glatt-
wandigen Cysten beiderseits. Im linken Ovar ein teils nekrotisches Corpus luteum.
Hypophyse: Schwangerschaftshypophyse, an der krankhafte Verinderungen nicht
festzustellen sind. Epithelkorperchen: Maflige Hyperimie, sonst ohne patho-
logischen Bafund. Nebennieren: o. p. B. Schilddriise: Geringe unterschiedliche
Kolloidanfarbung. Desquamation der Epithelien durch Fiulniseinwirkung.
Kein Anhalt fiir Hypsr- bzw. Hypofunktion des Organs. Pankreas: Wegen
starkerer kadaverdser Veranderungen nicht zu beurteilen. Leber: Geringfiigige
feintropfige Leberverfettung und geringe Leberzelldissoziation in den Lippchen-
zentren. Niere: o. p. B. Lunge: Akute Blihung. Verdnderungen an den Bronchien
sowie seros-zellige Exsudation fehlen. Kein Anbhalt fiir Fettembolie. Herzmuskel:
Fragmentatio cordis.

Epikrise. Die makroskopische Untersuchung der Korperorgane
ergab somit keine greifbare Todesursache. Die massive Lungen-
blihung ohne sonstigen Organbefund spricht fiir eine zentrale Atem-
lahmung. Bemerkenswert ist eine (schon makroskopisch deutliche)
Atrophie beider Ovarien.

Befund des Nervensystems (KRUCKE).

Makroskopischer Befund. Gehirngewicht 1250 g. Die weichen Hiute sind
etwas verdickt und leicht getriibt. Die Hirnwindungen sind gut ausgepragt und
zeigen keine Formabweichung. Die basalen Hirngefifie sind zart und frei von
Einlagerungen. An der Basis fallt auf, daBl das Chiasma opticum steil aufgerichtet
ist, so daB der Recessus supraopticus frei vorliegt und die beiden Art. anteriores
bis zur Art. comm. ant. gut zu schen sind. Die Art. cerebralis ant. liegt auf dem
zapfenformig hervorragenden Ende des Gyrus rectus. Auf Frontalschnitten ist
die Zeichnung von Rinde und Mark gut zu erkennen. Auf der rechten Seite
sieht man ein kleines Markfaserbiindel von der vorderen Commissur nach basal
ziehen, das auf der linken Seite nicht so ausgeprigt ist. Herderkrankungen sind
mit bloBem Auge nicht zu erkennen. Uber dem Riickenmark zeigen die GefsBe
tiber dem Lumbalteil eine deutliche Erweiterung mit starker Blutfiillung und
Schlingelung. Die weichen Haute des Riickenmarks sind ebenfalls leicht ver-
dickt, aber nicht verklebt. Auf einem Schnitt in Hohe L 5/8 1 findet sich eine
streifenformige Blutung auf der rechten Seite an der Grenze' von Vorderhorn
und Vorderseitenstrang. In den benachbarten Abschnitten des Riickenmarks
sind noch weitere derartige streifenférmige Blutungen zu erkennen, die zum Teil
in den ventralen Abschnitten des Riickenmarks, zum Teil in der Mitte und in
den Hinterstringen lokalisiert sind. ’

Das Riickenmark wird in makroskopische Schnittserien zerlegt. An keiner
Stelle ist eine Hohlenbildung zu sehen. Aus den verschiedenen Héhen werden
zahlreiche Blécke zur mikroskopischen Untersuchung entnommen. Gefrier-
schnitte und Stufenserien von Paraffinschnitten werden nach den iiblichen
neurohistologischen Firbemethoden angefertigt. Leider standen Spinalganglien
und Grenzstrang nicht zur Verfligung.

Mikroskopischer Befund. Lumbalmark: Auch der mikroskopische Befund
ergab an keiner Stelle einen Anhalt fiir das Vorliegen einer Syringomyelie, eben-
sowenig fiir eine spinale Gliose, vor allem auch nicht im Bereich der klinisch
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vermuteten Lokalisation des Prozesses. In der Gegend L 5/S1 war dagegen
auffallend die schon makroskopisch beschriebene Blutung, innerhalb derer sich
teleangiektatische GefiBe fanden. AuBerdem waren symmetrisch beiderseits im
Vorderhorn kleine capillire Himangiome mit Wucherung von Gliazellen in der
Umgebung zu erkennen, ferner eine streifentsrmige Blutung im Septum posterius,
ebenfalls um teleangicktatische GefdBe. Diese groBeren GefiBe zeigen schweren
Wandumbau, die GefiBwand besteht nur noch aus einem lockerwelligen koila-
genen Bindegewebe. Besonders in Umgebung der groBeren Blutung sieht man
eine Wucherung von Gliazellen, einzelne Nervenfasern erscheinen an dieser Stelle
geschidigt. Im vorderen Lingsspalt ist die Arachnoidea, die diese Teleangiektasie
begrenzt, durch eine zellige Wucherung umschrieben verdickt. Die GefiBie am
vorderen und hinteren Umfang des Riickenmarks sind hochgradig erweitert und
scheinen im Lumbal- und Sacralteil auch vermehrt zu sein. Pia und Arachnoidea
sind im ganzen Riickenmarksbereich sowie iiber Hirnstamm und GroBhirn durch
einen besonders reichlichen Gehalt an kollagenen Fasern ausgezeichmet, die
groBeren GefaBe zeigen auBer gelegentlicher Verdickung der Adventitia keinerlei
Veriinderung ihrer Wand. Eine deutliche Fibrose der GefiBe findet sich in der
Umgebung des Zentralkanals. Ebenso zeigen die Gefife im Seitenventrikel an
den oberen Ventrikelumschlagstellen eine deutliche Fibrose und Verdickung der
Wand. Einer besonderen Art von Gefilveranderung begegnet man am Boden
der Rautengrube. Hier finden sich in den subependymalen Schichten wirbel-
formige Wucherungen von Gliafasern und kollagenen Fasern im 'VIRcHOW-
Rozvschen Raum, ohne daB ein regulires GefiBlumen sicher nachweisbar wire.
An der gleichen Stelle sind knétchenférmige Wucherungen, vorwiegend von
Gliafasern, in den VircEHOW-RoBiNschen Réumen zu sehen mit Einbuchtung der
GefaBwand. '

Die iibrigen Verinderungen am Zentralorgan sollen unter allgemeinen Ge-
sichtspunkten besprochen werden, da hier eine herdférmige Bevorzugung ein-
zelner Teile nicht festzustellen war.

Zoum Gesamtaufbou des Riickenmarks ist zu sagen, daBl besonders im Lumbal-
mark deutlich erhaltene Sulci lateral=s hervortreten. Im iibrigen finden sich aber
keine groberen Abweichungen im Feinbau von Gehirn und Riickenmark. Da
kliniseh eine Syringomyelie in Erwagung gezogen wurde, wandten wir unsere
besondere Aufmerksamkeit den Verinderungen des Zentralkanals zu.

Der Zentralkanal zeight in verschiedenen Hohen, und sogar bei dem. ein-
gebetteten Block auf den verschiedenen Schnitten ganz wechselnde Bilder. An
einzelnen Stellen ist er vollstindig 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 und sogar erweitert, mit Aus-
buchtungen und geronnenen Massen im Inneren. Die Ependymzellen sind hier
gut erhalten. Man hat den Eindruck, daB der Zentralkanal an manchen Stellen
aus 3 verschiedenen Anteilen anfgebaut ist, einem dorsalen, einem ventralen
und 2 Seitenwandteilen. AuBerdem zeigt sich fast regelmaBig eine Unterbrechung
zwischen den Seitenwandteilen und den ventralen Anteilen, die wohl als Artefakt
aufzufassen ist. Es fiel aber auf, daB gerade an dieser Stelle die ependymaére Glia
oft kappenformig aufsitzt. Vereinzelt finden sich auch groBe Ependymdefekte,
an deren Stelle gewucherte ependymére Glia getreten ist. Die Substantia gela-
tinosa centralis zeigt im iibrigen eine deutliche Auflockerung, mit oft weit lateral
verstreuten Inseln ependymsrer Glia. Zu beiden Seiten des Zentralkanals ist
in der Substantia gelatinosa centralis ein longitudinal verlaufendes Bumdel
markhaltiger und vorwiegend markloser Nervenfasern (Fasciculus substantiae
gelatinosae) zu erkennen. Besonders stark ist dies Biindel im Lumbalmark ent-
wickelt, es laBt sich jedoch bis in die Medulla oblongata genau verfolgen. Im
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Lumbalteil zeigen die sonst in longitudinaler Richtung verlaufenden Fasern eine
mehr wirbelférmige Anordnung innerhalb der gewucherten ependyméren Glia.
Das Ependym des Ventrikelsystems zeigt ebenfalls an zahlreichen Stellen Unter-
brechungen; ein Pridilektionsort ist das Gebiet unter dem Balken und entlang
dem Fornix. Hier finden sich Wucherungen zelliger und faseriger Glia, denen
meist eine kernarme Zone mit einzelnen Gliafasern folgt. In der Tiefe sieht man
eine weitere Abgrenzung durch gewucherte Gliazellen. Diese zellig-faserigen
Knétchen erinnern in ihrem Bau an beginnende zentrale Neurinome. HKine
knotchenformige, ganz entsprechende Wucherung von etwas groBerem Ausmal

Abb. 1. Querschnitt der Medulla oblongata. Ausschnitt aus dem Boden des 4. Ven-

trikels, Dichte subependymale Fasergliose im Gebiet des zentralen Hohlengraus.
(HovrzER-Praparat Paraffineinbettung, Vergr. 140mal.)

ist an der Anheftungsstelle des Plexus chorioideus des Scitenventrikels auf der
einen Seite zu sehen. In den basalen Teilen der Seitenventrikel und im 3. Ven-
trikel finden sich keine derartigen Knétchenbildungen oder Ependymdefekte.
Dagegen zeigt hier das Ependym vereinzelt papillire Wucherungen nach dem
Innern des -Seitenventrikels und schlauchférmige Einbuchtungen in das Hirn-
gewebe.

Glia. Am Boden des 4. Ventrikels ist eine erhebliche Fasergliose und Glia-
zellwucherung im subependymalen Gewebe (Abb. 1) nachzuweisen, die auf die
darunterliegenden vegetativen Kerne und Bahnen iibergreift. In der Medulla
sieht man weiterhin eine deutliche Vermehrung von Gliafasern in der Raphe und
in der ganzen Randschicht. AuBer den Gliafaserwucherungen, die sich im
Horzer-Priparat gut darstellen lassen, begegnet man aber auch herdférmigen
Gliazellvermehrungen. Besonders in der Medulla oblongata findet man verstreut
Gliasternchen und bevorzugt im dorsalen Teil herdformige Gliazellansammlungen.
Eine Gliafaservermehrung ist an dieser Stelle im Horzer-Priaparat nicht nach-
zZuweisen.

Nervenzellen. In der Umgebung der kleinen capilliren Hémangiome des
Vorderhorns ist an einzelnen Nervenzellen eine Schrumpfung festzustellen. Ein
auffallender Befund ist im Sacralmark zu erheben. An einzelnen Nervenzellen
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der dorsolateralen Gruppe des Vorderhorns sieht man eine deutliche Tigrolyse,
der Kern ist blaschenformig und an die Seite geriickt. Die Zellen bieten das Bild
der sog. priméiren Reizung. Andere Zellen aus der unmittelbaren Nachbarschaft
weisen keinerlei Veranderungen auf. In den iibrigen Gebieten ist eine Schidigung
der Nervenzellen aber nicht festzustellen, es fallt lediglich auf, daB die einzelnen
Kerngruppen in den verschiedenen Hohen Unterschiede der Zellzahl aufweisen.
Besonders deutlich ist dies bei der STiLrinG-CrarKEschen Saule. Ein Befund
verdient noch hervorgehoben zu werden, nimlich das Vorkommen zahlreicher
heterotoper Ganglienzellen vorwiegend in den Hinterstrangen. Diese Zellen

Abb. 2. Querschnitt einer kleinen Arterie aus der Subcutis vom Randabschnitt eines

abgeheilten ,trophischen” Geschwurs. Verdickung sémtlicher Wandschichten und

Zustand nach Rekanalisation eines Thrombus mit Bildung von 2 mneuen Lumina.
(Gefrierschnitt, FEYRTER-Firbung, Vergr. 190mal.)

zeigen im BIELsCHOWSKY-Priparat zahlreiche Fortsitze, die zum Teil nach dem
Septum posterius verlaufen. Im Lumbalmark fallt weiterhin eine deutliche
Differenz der basalen Teile des Hinterhorns auf. Hier zeigt sich auf der linken
Seite eine etwas unregelmaBig angeordnete Vermehrung von Ganglienzellen und
besonders von Gliazellen, die zum Teil herdférmig gelagert sind. Im Markscheiden-
priparat entspricht dieser Stelle eine fleckige dunklere Farbung, die an die Mark-
flecke (BieLscEOWSKY) bei der zentralen Neurofibromatose erinnert. Ahnliche
Markflecke finden sich auch im GroBhirn und zwar besonders in den dorsalen
und lateralen Teilen des Putamen, der Pradilekfionsstelle fiir den Status marmo-
ratus. Die Zellen der Seitenhorngruppe zeigen keine Veranderungen.
Nervenfasern. Strangdegenerationen kommen an keiner Stelle im Riicken-
mark vor, inshesondere sind die Hinterstringe vollig intakt. Hs findet sich im
Gegenteil eine Vermehrung von Nervenfasern, durch die in mehreren Segment-
bereichen nachweisbaren ,,GefaBnervenbiindel”, die einmal an typischer Stelle
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in der Nahe des Zentralkanals, dann um die GefiBe des vorderen Langsspaltes,
und sogar, und dies im Lumbalmark, um die Gefifle an den Austrittsstellen der
hinteren Wurzeln vorkommen. Es handelt sich hierbei vorwiegend um marklose
Nervenfaserbiindel. Auf die Nervenfasern in der Substantia gelatinosa centralis
wurde bereits hingeweisen.

Haut, Gefifle, Nerven, Muskulotur und Knochen der unteren Extremitdten.
Die makroskopisch verinderte Hautstelle von der linken GroBzehe zeigt im
mikroskopischen Priparat eine vollig intakte Epidermis, lediglich das stratum

Abb. 3. Langsschnitt eines Nerven ans dem Gebiet des Os metatarsale IT.
Diskontinuierliche Entmarkung mit Wucherung ScmwaxNscher Zellen. Verdickung
des Perineuriums. Zellige Wucherung der Intima in den perineuralen GefaBen.
(Celloidineinbettung, HEYDENHAIN-WOELKE-Firbung, Vergr. 150mal.)

corneum ist briunlich verfirbt und etwas verdimnt. In der Mitte der Haut-
verdnderung sind die Papillen unregelmifig angeordnet, die Epidermis erscheint
etwas verschmalert, ihre zapfenformigen Ausliufer vereinigen sich und bilden
ein breitbasiges Stratum germinativum. Nach beiden Seiten verbreitert sich die
Epidermis und zeigt hier hohe schmale Papillen und tiefe Epidermiszapfen.
Das Stratum lucidum tritt nicht deutlich hervor, die Papillen iiberragen nach dem
Stratum corneum zu die iibrige Epidermis und haben hier nur noch einen diinnen
Epithelbelag. Die Epidermis der dorsalen Zehenhaut (2. Zehe rechts) erscheint
etwas verschmilert. Im Corium finden sich im Bereich dieser veranderten Haut-
stelle Gefifle, deren simtliche Wandschichten gewuchert sind. Die Lichtung ist
zum Teil erheblich eingeengt, an einzelnen Stellen sieht man sogar 2 Lumina,
die auf die Organisation und Rekanalisation eines thrombotischen GefaB.
verschlusses hindeuten (Abb. 2). Die Nervenfaserbiindel im Bereich der verdnderten
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Knochen besitzen ein deutlich verdicktes Perineurium. Die Zellen des Peri-
neuriums sind stellenweise deutlich proliferiert. Die zahireichen Gefifle des
Perineuriums fallen durch ihren Zellreichtum schon bei schwacher Vergréferung
auf. Sie zeigen eine Wucherung simtlicher Wandschichten, die Intima ist
stellenweise bis zum violligen Verschlufl gewuchert. Das Endoneurium ist
ebenfalls verdickt und zeigt zellige Wucherungen. Im Endo- und Perineurium
finden sich zahlreiche Mastzellen. Im HripENHATN-Priparat finden sich in den
Nervenfaserbiindeln nur noch wenige markhaltige Nervenfasern, die vorhandenen
besitzen eine deutliche Fischflossen- und Spongiosastruktur. Die ScEwANNschen

Abb. 4. Quersghnitt eines Nervenbiindels aus derselben Gegend wie Abb. 3. Die im

Querschnitt getroffenen perineuralen GefiBe zeigen einen deutlichen Umbau ihrer

Wand mit Wucherung simtlicher Wandschichten. Auf der linken Seite sieht man ein

fast vollsténdig verschlossenes kleines Gefaf. (Celloidineinbettung, Nissi-Farbung,
Vergr. 150mal.)

Zellen sind gewuchert. Die Entmarkung ist diskontinuierlich angeordnet (Abb. 3
und 4). Die Nerven im Corium und Subcutis erscheinen unverindert, ihre Fasern
lassen sich bis in die Papillen hinein in ihre Endaufzweigungen verfolgen. Es
fallt lediglich auf, daB in den untersuchten Schnitten keine Lamellenkorperchen
vorkommen. Im FeEvRTER-Priaparat von der Haut sieht man im Corium manchmal
im Verlauf der Nervenfaserbiindel, aber auch auBerhaib davon, Zellen mit meta-
chromatischem Plagma, die sich von den nicht sehr zahlreichen Mastzellen deutlich
unterscheiden. In den Papillen scheinen sie etwas vermehrt vorzukommen.
Auf einem Querschnitt durch den Musculus interosseus vom rechten FuB sind
deatliche Verinderungen an den Muskelfasern zu erkennen (Abb. 5). Sie bestehen
in felderformig angeordneter Hypertrophie und Atrophie einzelner Muskel-
biindel. Die hypertrophischen Fasern sind abgerundet, die atrophischen zeigen
erbebliche Wucherung der Sarkolemmkerne. Hypertrophische und atrophische
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Muskelfaserbiindel liegen nebeneinander. Eine Fettgewebswucherung ist nicht
vorhanden. BlutgefaBe und Nerven zeigen in diesen umschriebenen Abschnitten
keine Verinderungen. Knochen (Metatarsale IT rechts): Am Rande des mikro-
skopischen Praparates sicht man eine fibrose Wucherung mit einzelnen Knorpel-
ingeln an der Stelle des Knochenmarkes (Zustand nach Fraktur). Die Struktur
der Knochenbalkchen ist hier unregelmiBig. Die auf dem Schnitt mitgetroffenen
Gefifle am Rande des Knochens zeigen deutlichen Wandumbau mit Wucherung
der Intima und Einengung der Gefdaflichtung. An dem Umbau sind simtliche
Wandschichten beteiligt.

'
Feo

i

Abb. 5. Querschnitt durch den M. interosseus rechts. Hochgradig atrophisches Muskel-

biindel auf der rechten Seite mit Wucherung der Sarkolemmkerne. Hypertrophische,

abgerundete Fasern in dem linken groBeren Muskelfaserbundel. (Paraffineinbettung,
H.-E.-Farbung, Vergr. 190mal.)

Besprechung der Befunde.

Das vorliegende Krankheitsbild ist wie kaum ein anderes durch die
im Vordergrund stehenden trophischen Stérungen ausgezeichnet. Die
klinisch-anatomische Betrachtung dieser Krankheitsgruppe fiihrt
damit in eines der umstrittensten und am wenigsten erforschten
Gebiete der Neuropathologie. In neuerer Zeit ist das Problem der
Trophik insbesondere in Anlehnung an die Rickzrsche Lehre und die
Experimente SpERANSKYs in der Literatur Gegenstand lebhafter
Diskussionen gewesen'. Der vorliegende Fall scheint uns in bezug auf

1 Es sei auf die erst kiirzlich erschienenen ., Trophik‘‘-Studien von G. DéRrRiNG
verwiesen. Dtsch. Z. Nervenhk. 158, 449 (1948).
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diese Fragestellungen als ein Beitrag aus der menschlichen Pathologie
von Interesse.

Versuchen wir, die klinischen Symptome dieses familiiren Syndroms
mit unseren anatomischen Befunden in Beziehung zu setzen, so miissen
wir feststellen, daB dies auch in unserem Fall nicht ohne weiteres mog-
lich ist. Als wichtigsies Ergebnis der anatomischen Untersuchung sei
zundichst hervorgehoben, dap eine Syringomyelie als Grundlage des vor-
liegenden Syndroms mit Sicherheit ausgeschlossen werden konnte. Hier-
durch konnten die Vermutungen zahlreicher Autoren (GOBELL und
Runee, W. WarTz, RILEY u. a.), die das Vorliegen einer Syringomyelie
in den zur Frage stehenden Féllen bezweifelten, bestdtigt werden.
Auch HENNEBERGs Annahme einer Diastematomyelie trifft fiir unseren
Fall nicht zu. Dagegen fanden sich histologisch vielerlei Hinweise fiir
das Vorliegen einer dysontogenetischen Storung, die mit den mit-
geteilten klinischen Symptomen des ,,Status dysraphicus” (BREMER,
CurtIUs) gut in Einklang zu bringen sind. Diese bestehen in Fehl-
bildungen, die sich sowohl von ektodermalen wie mesodermalen
Anteilen ableiten. Wir fanden dieses Nebeneinander dysgensetischer
Bildungen aus verschiedenen Keimblittern, wie es auch bei der
eigentlichen Syringomyelie vielfach beschrieben wurde. OsTERTAG
spricht in diesem Sinne von fehlerhafter Mesenchymation. Diese
sehen wir in unserem Fall in einem vermehrten Bindegewebsgehalt der
weichen Hiute und dem Nachweis von Teleangiektasien mit schon
nmakroskopisch sichtbaren Blutungen sowie umschriebenen Ver-
mehrungen von Capillaren, die den Eindruck von Capillarhimangiomen
machen. Diese sind vorwiegend im Lumbalmark, und zwar in Gegend
1.5/S1 gehéuft anzutreffen. Esist bemerkenswert, dafl diese Bildungen.
sich auch im ventralen Teil des Riickemarks finden, und es kann
somit fir ihre CGenese die Vorstellung BieLscHOWSKYs nicht heran-
gezogen werden, der annimmt, dafl bei dem fehlerhaften SchluB des
Medullarrohres Teile der Membrana reuniens in das Riickenmark
mitverschleppt werden. Hierin sieht er bekanntlich die Erklirung
fiir das Vorkommen der Bindegewebsauskleidung der Hohlen bei der
Syringomyelie und der bindegewebsreichen GefiBle in der Umgebung
des Zentralkanals. Auf die Erklirung dieser GefiBverinderungen als
reaktiv bedingt durch TANNENBERG und neuerdings STAEMMLER
soll in diesem Zusammenhang nicht niber eingegangen werden. In
unserem Fall miissen wir diese Bildungen zweifellos auf eine dysonto-
genetische Stoérung beziehen, ohne jedoch eine Erklirung fir ihr
Zustandekommen geben zu konnen.. Die Kombination von Capillar-
h#amangiomen und Angioblastomen (LiNpAu-Tumoren) mit der echten
Syringomyelie ist in einer Reihe von Fillen bereits beschrieben, so daB
dieser Beobachtung wohl mehr als ein nur zufalliges Zusammentreffen
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zugrunde zu liegen scheint, worauf auch STAEMMLER bereits hinweist.
Anatomische Untersuchungen iiber diese Frage sollen in anderem
Zusammenhang ausfithrlicher dargestellt werden. Die Bedeutung
selbst kleiner Himangiome des Riickenmarks fir die Auslosung
klinischer Symptome wird von BopECHTEL hervorgehoben. Anzeichen
fiir eine Gewebsschidigung durch die angiomatosen Bildungen sehen
wir in der Schrumpfung einzelner Ganglienzellen und der Wucherung
von Gliazellen und der Arachnoidea an ihrem Rande. Anatomische
Substrate der erwihnten Art ermdglichen unseres Erachtens auch am
ehesten ein Verstindnis fir das besonders im Zusammenhang mit
Perioden vegetativer Labilitit (Pubertit, Schwangerschaft) sich
manifestierende und exazerbierende schubweise Auftreten des be-
obachteten Syndroms und seiner trophischen Stérungen.

Die iibrigen Befunde am Riickenmark, die ebenfalls fiir dysontogenetische
Entstehung sprechen, bestehen im weseuntlichen in der Heterotopie zahlreicher
Ganglienzellen in den Hinterstringen sowie in der Stérung bei der Obliteration
des Zentralkanals. Die hier beobachteten Anomalien sind im Sinne STAEMMILERS
auf Storungen bei der Riickbildung des Zentralkanals zuriickzufiihren und unter
die ,,Dysraphie* zu rechnen. Die letzteren lassen sich allerdings bei Vergleichs-
untersuchungen oft auch als zufilliger Nebenbefund nachweisen, so dafl nur dem
gehauften Vorkommen derartiger Anomalien eine gewisse Bedeutung im Rahmen
des allgemeinen Status dysraphicus zukommt. In dhnlichem Sinne scheinen uns
die Ependymdefekte mit ithrem Ersatz durch zellig-faserige Gliawucherungen zu
sprechen. AuBerdem liegt aber offenbar in unserem Fall auch eine, wenn auch
leichte Storung der Gliaabwanderung vor. Hierfiir spricht unseres Erachtens
die erhebliche Fasergliose im subependymalen Gewebe der Rautengrube und die
verstreut in der Medulla oblongata vorkommenden herdférmigen Gliaansamm-
lungen und Gliasternchen. Im Lumbalmark fanden sich ebensolche Gliaver-
mehrungen, vorwiegend halbseitig an der Basis des Hinterhorns, gleichzeitig mit
einer offenbar heterotopen Verlagerung der Ganglienzellen. Im Markscheiden-
praparat zeigt sich hier eine Markfleckenbildung, wie sie BrELscHOWSKY bei der
zentralen Neurofibromatose beschrieben hat. In dieser Richtung sind wohl auch
die beschriebenen Gliawucherungen zu deuten. In diesem Zusammenhang waren
noch die GefdBnervenbiindel, die unseres Wissens zuerst von SAXER bei Syringo-
myelie und von Dercum und SpiLLER bei Adipositas dolorosa beschrieben und
von STAERMMLER (1939) wieder entdeckt wurden, zu erwihnen. Brmor (1939)
brachte sie mit der Neurofibromatose in Zusammenhang, Krtcke und GorzE
(1941) beobachteten sie bei einem Fall von Paramyloidose der peripheren Nerven.
In unserem Fall ist auffallend, daB die Biindel auBer an den bereits beschriebenen
Stellen, namlich in der Umgebung der Gefalverzweigungen der A. spin.ant.
und in der vorderen Lingsspalte, auch im Bereich der hinteren Wurzeln vor-
kommen, und zwar hier nur im Lumbalmark. Sie bestehen an dieser Stelle nur
aus marklosen Fasern, deren Herkunft bei unseren Schnitten nicht sicher geklart
werden konnte. Die Bedeutung des longitudinalen Fasersystems in der Sub-
stantia gelatinosa centralis, das in unserem Fall besonders deutlich hervortritt,
ist ebenfalls unbekannt. Hier handelt es sich um ein auch im normalen Riicken-
mark vorkommendes asersystem, das aber nur in einzelnen Féllen durch ver-
mehrten Markgehalt starker in Erscheinung tritt, und durch seine Lage in der
unmittelbaren Nachbarschaft des Zentralkanals bei pathologischen Prozessen
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desselben, wie dysraphischen Storungen und Syringomyelie, besonders leicht in
Mitleidenschaft gezogen werden kann. Im vorliegenden Fall spricht die wirbel-
formige Anordnung dieses Fasersystems im Lumbalmark vermutlich fiir eine
leichte Storung.

Welche Bedeutung diesen verschiedenartigen Bildungen im Rahmen
unseres Krankheitsbildes zukommt, mufl zunichst offengelassen
werden. Sie wurden aber im einzelnen angefithrt, obwohl sie zu der
klinischen Symptomatologie nicht ohne weiteres in Beziehung gesetzt
werden kénnen. Da es sich aber um die erste pathologisch-anatomische
Beschreibung des zentralen Nervensystems aus dieser Krankheits-
gruppe handelt und iiber die zentralen Vertretungen der trophischen
Innervation auch im vorliegenden Fall keine direkten SchlubBfolge-
rungen, zu ziehen sind, kann der eine oder andere Befund sich fiir weitere
Untersuchungen als von Bedeutung erweisen. Zum Beispiel erscheint
ung die Gliafaserwucherung am Boden des 4. Ventrikels, die die Kerne
und Fasern des zentralen Héhlengraus in Mitleidenschaft zieht, die
Deutung zu erméglichen, daf} hier eine Schiadigung vegetativer Zentren
und Bahnen vorliegt. Es mufl hervorgehoben werden, dafl die Zellen
des Seitenhorns, die als sympathisches Zentrum angesprochen werden,
in unserem Fall keine Verinderung zeigten. Lediglich die Intermedisr-
zone und das Gebiet des Nucleus intermedio-lateralis im Sacralmark
lieBen Seitendifferenzen erkennen und schienen vermehrt Gliazellen
zu enthalten. Da diesem Gebiet fiir die parasympathische Innervation
eine Bedeutung zugesprochen wird (KEN KUrf, FOERSTER, GAGEL),
konnte dieser Befund im Sinne einer Schidigung des parasympathischen
Systems gedeutet werden. Das tibergeordnete vegetative Zentrum,
das Zwischenhirn, erwies sich frei von groberen Stérungen. Die patho-
logische Higtologie des Hypothalamus erscheint uns aber noch nicht
ausreichend erforscht, um die bei der obduzierten Patientin und ihren
Geschwistern in Rede stehenden hypophysir-diencephalen Regulations-
stérungen mit histologischer Methode nachzuweisen oder abzulehnen.
Demnach kommen zur Erklirung des pathologischen Geschehens in
der Peripherie unseres Erachtens nur 2 der beschriebenen Verénde-
rungen im Zentralorgan in Frage, die Gliose mit Ubergreifen auf die
vegetativen Kerne am Boden des 4. Ventrikels und die GefdBanomalien
an dieser Stelle, sowie die herdférmigen Gliawucherungen besonders
in der Medulla oblongata, und 2. die Gefid8verinderungen im Lumbal-
und Sacralteil des Riickenmarks.

Die frischen Blutungen im letzteren Gebiet sind im Hinblick auf die Patho-
genese der trophischen Stérungen wohl ohne Bedeutung. Sie verdienen jedoch
in einem anderen Zusammenhang Beachtung. Derartige Riickenmarksblutungen
wurden bisher ganz vereinzelt, und zwar vorwiegend auf der Grundlage von

GefaBverinderungen, unter der Schwangerschaft und Geburt, beobachtet
{(Novak). Besonders bemerkenswert erscheint in diesem Zusammenhang auch die
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Beobachtung von E. PAPPENHEIM, ein Angiom des Riickenmarks bei einer 30jah-
rigen Frau betreffend. In diesem Fall kam es mit dem Beginn der Menstruation
zum Auftreten einer Blutung in Umgebung des Angioms, die zum Tode fiihrte.
Anamnestisch wird erwihnt, daB die Patientin in den letzten Jahren wihrend der
Menstruation das Gefiihl gehabt habe, daB ihr Arme und Beine einschliefen.

Wir moéchten in den beschriebenen Befunden jedoch keineswegs
das Substrat fiir die so komplexen Vorginge der trophischen, Stérungen,
der Peripherie erblicken, fehlen uns doch auch zu einer Gesamtbetrach-
tung die Befunde des peripheren vegetativen Systems und der Spinal-
ganglien. Auf letztere wire bei spiateren Untersuchungen auch zu
achten, obwohl beim vorliegenden Krankheitsbild eine Lokalisation
im Zentralorgan anzunehmen ist und auch von nahezu allen friiheren
Autoren postuliert wurde. Dies griindet sich vor allem auf die vor-
liegende Symmetrie der Krankheitserscheinungen und die in diesen
Fillen meist beobachtete dissoziierte Empfindungsstérung, fir deren
Genese ungere anatomischen Untersuchungen iibrigens auch keine
sichere Erkldrung geben konnen.

Wihrend die bisher beschriebenen anatomischen Befunde nicht
unmittelbar mit den Vorgingen an der Peripherie in Beziehung zu
setzen waren, verdient ein Befund im Zentralorgan besondere Beach-
tung. Es fanden sich némlich im Gebiet des unteren Lumbal- und
oberen Sacralmarks zum Teil schwer verinderte Nervenzellen in der
dorsolateralen, Gruppe des Vorderhorns. Wie aus Abb. 3 zu ersehen
ist, zeigten einzelne Zellen eine hochgradige Tigrolyse mit Randstellung
des Kerns und Kernauflagerungen. Diesen Befund méchten wir als
retrograde Zellverinderung deuten, und zwar als Folge des sich in der
Peripherie abspielenden Prozesses.

Die Untersuchungen der kleinen Nerven im Bereich der verdnderten
Metatarsalknochen ergaben eine fast vollige umschriebene Entmarkung
mit Wucherung der ScEwaNNschen Zellen. Diese Entmarkung wird
auf die zum Teil schweren GefaBverdnderungen besonders der peri-
neuralen Gefille zuriickgefithrt. Gleichartige Geféflverinderungen
fanden sich auch im Bereich der verdnderten Hautpartien. Nur in den
ganz umschriebenen Abschnitten trophisch gestérter Gewebe (Meta-
tarsalkdpfchen, Ulcus an der GroBzebhe) lieBen sich derartige Gefdl-
verdnderungen beobachten. Die GefidBe waren zum Teil vollstindig
verschlossen, wiesen zum Teil aber auch rekanalisierte Thromben auf.
Die Gewebsverinderungen kann man am ehesten als ,,dystrophische*
bezeichnen; es fanden sich atrophische und hypertrophische Vorginge
nebeneinander. Der periodisch exazerbierende Charakter der trophi-
schen Stérungen findet durch diese Befunde eine weitgehende Auf-
klirung. Ist es doch gut vorstellbar, daB, wie der rekanalisierte
Thrombus in einem GefdB zeigt, nach einer durch GefdBstérungen
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bedingten. Periode der ,trophischen’ Stérung (Ulcera, Spontanfrak-
turen) eine Restitutionsphase folgt, in der wieder Heilungsvorginge
im Vordergrund stehen. Gerade der periodische Wechsel im Auftreten
und Verschwinden der trophischen Stérungen ist fiir das beschriebene
Krankheitsbild so ungemein charakteristisch. Inwieweit die klinisch
beobachteten sensiblen Stérungen in Zusammenhang zu bringen sind
mit den Gefdafl- und Nervenverdnderungen in diesen distalen Ab-
schnitten, 14Bt sich nicht sicher entscheiden, erscheint uns aber
weiterer Nachpriifung wert. In bezug auf die nachgewiesene dissoziierte
Empfindungsstérung ist ein derartiger Zusammenhang nach den bis-
herigen Vorstellungen unwahrscheinlich.

Verdnderungen an Geféflen und Nerven der Peripherie, die etwa
den von uns gefundenen entsprechen, wurden von ENDERLE an Ampu-
tationspriparaten kurz beschrieben. Abgesehen von histopatholo-
gischen Befunden der iibrigen Gewebe (Knochen, Haut) liegen unseres
Wissens bisher auch keine Beschreibungen tiber die Muskulatur vor.
Die Muskelverdnderungen beschrénkten sich in unserem Fall auf ganz
umschriebene Abschnitte und bestanden ebenfalls in hypertrophischen
und atrophischen Vorgéingen. Die hypertrophischen Muskelfasern lagen
ebenso wie die atrophischen in einzelnen Feldern nebeneinander.
Dieses felderformige Auftreten der Verdnderungen spricht nach den
Untersuchungen von, SLATCK (1924) und 8. und G. WonLFAHRT (1935)
fir eine Schidigung des peripheren motorischen Neurons. Ganz
dhnliche Bilder sind auch bei der neuralen Muskelatrophie zu sehen,
bei der ein Nebeneinander von hypertrophischen und atrophischen
Fasern in einem Muskelbiindel zu beobachten ist (Krtckr 1942). In
beiden Krankheitsbildern ist die Schiddigung des distalen Abschnittes
der peripheren Nerven fir dieses eigenartige Muskelbild verantwortlich
zu machen. Das Auftreten der hypertrophischen Fagern erinnert
ebenso wie bei der neutralen Muskelatrophie an das Bild der Dystrophia
musculorum progressiva ohne Fettgewebswucherung und wird wie bei
dieser auf eine Schidigung der gesamten peripheren Innervation, der
cerebrospinalen und der vegetativen, zuriickgefithrt. Fiir das Zustande-
kommen, des Bildes der Dystrophia muscilorum progressiva macht
Kexn KurE das vegetative Nervensystem allein verantwortlich. In
unserem Fall kann dieses Bild aber allein durch den peripheren Sitz
der Lision im Nerven erklirt werden.

Der geschilderte anatomische Befund bestdtigt die eingangs der
Besprechung hervorgehobene Tatsache, wie sehr bei diesem Krank-
heitsbild trophische Stérungen im Vordergrund stehen. Es erhebt sich
nun die Frage, inwieweit unsere Befunde Riickschlisse auf die Genese
trophischer Stérungen erlauben. DafB GefiBstorungen (insbesondere
der terminalen Strombahn, Ricker) fir die Genese trophischer
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Storungen eine Rolle spielen, wird erneut bestétigt. Damit ist aber
iiber die letzte Ursache dieser Veréinderungen an der terminalen
Strombahn noch gar nichts ausgesagt, und wir miissen weiter nach
einer ilbergeordneten Regulationsstérung suchen. Ein bestimmtes
Zentrum fir die Auslgsung dieser Stérung verantwortlich zu machen,
erscheint jedoch noch immer nicht méglich. Es sei hier nur an die
Worte FORRSTERs erinnert, eines der besten Kenner zentral und peripher
ausgeldster trophischer Stérungen, der schreibt: ,,Meines Erachtens
handelt es sich bei allen diesen trophischen Stérungen um sehr komplexe
Vorginge, deren Entstehungsweise vorerst noch recht dunkel ist und
nicht ohne weiteres auf einen so einfachen Nenner wie Stérung der
sympathischen Seitenhornkette zuriickgefithrt werden kann.* Es ist
doch wohl anzunehmen, dafl dem Zusammenwirken einer ganzen Anzahl
neurovasculirer und hormonaler Faktoren, wobei in unserem Fall
die Storung der sensiblen Innervation nicht zu vergessen ist, eine
Bedeutung fiir den Bestand der Gewebe und ihre Regeneration zu-
kommt. Bei dem Problem der Regeneration, insbesondere der Nerven-
regeneration, sehen wir uns denselben Fragestellungen gegeniiber. Hier
wie dort kommt es nicht nur auf die Tétigkeit eines einzigen Elementes
an, sondern alle Bestandteile der Gewebe miissen in harmonischer
Weise zusammenarbeiten, bis sich das geschidigte Gewebe gegeniiber
dem Organismus wieder in seinem alten Gleichgewicht befindet
(BoekE). Im Gegensatz zu dem fortschreitenden Charakter trophischer
Storungen bei der Syringomyelie, besonders der Morvanschen Form,
ist unser Krankheitsbild gerade durch die immer wiederkehrende
Regeneration und damit die fehlende Progredienz ausgezeichnet.
Fragen, wir nun, zu welchen Zeitpunkten sich das periodische Auftreten
der trophischen Stérungen manifestiert, so ergeben sich in unseren
Fillen gewisse Anhaltspunkte. Es lassen sich ndmlich ganz zweifellos
Abhédngigkeiten. von Perioden vegetativ-hormonaler Umstellungen
(Pubertat, Schwangerschaft) nachweisen. Das Auftreten vasomoto-
rischer Stérungen gerade in diesen Krisenzeiten ist allgemein bekannt.
Ein deutliches Beispiel fir die Bedeutung vasomotorischer Stérungen,
besonders bei GefaBmifbildungen im Zentralorgan, zeigt eindrucksvoll
der bereits zitierte Fall von E. Parpexarem. Er ist ein Beweis dafiir,
daB auf der Grundlage vegetativ-hormonal bedingter Labilitdt des
GefiBsystems Schidigungen im GefdBapparat des zentralen Nerven-
systems in Erscheinungen treten kénnen.

Das Ergebnis der anatomischen Untersuchungen erlaubt uns eine
Abgrenzung dieses familiiren Syndroms von dem Kreis der familifiren,
Syringomyelie. Die dysontogenetischen Stérungen im Bereich des
Zentralorgans und die klinische Feststellung einer Reihe von Sym-
ptomen des ,,Status dysraphicus®, sowie das erbliche Auftreten der
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Erkrankung zeigen eindeutig, daf wir es mit einem Krankheitsbild zu
tun haben, das zu dem Kreis der Heredodegenerationen gehort, und
dessen Abgrenzung aus dem vielgestaltigen Formenkreis der vaso-
motorisch-trophischen Erkrankungen, sowie dem myelodysplastischen
Symptomenkomplex (ApLER, Fucrs, Kiensock, Currius) aus klini-
schen und anatomischen Griinden erforderlich erscheint. F.KEHRER
hat bei seiner Einteilung der erblichen organischen Nervenkrankheiten
hierhergehérige Fille als ,,Acrodystrophia universalis hereditaria®
eingruppiert. Diese Bezeichnung scheint uns aber insofern nicht ganz
zutreffend, als zwar die distalen Abschnitte der Extremitéiten, besonders
der FiBe, aber nicht ausgesprochen die Acren, wie etwa bei der
Rayxavupschen Krankheit, betroffen sind. Wie die nachgewiesenen
dystrophischen Verinderungen an der Muskulatur und am Knochen
(Metatarsalia) sind auch die das Krankheitsbild klinisch charakteri-
sierenden Ulcerationen vorwiegend im Mittelfulibereich (Grofl- und
Kleinzehenballen) lokalisiert. Der Nachweis von Veréinderungen im
Zentralorgan und von GefdR- und Nervenverdnderungen in der Peri-
pherie lassen die Bezeichnung ,familidre neurovasculire Dystrophie
der Extremitéiten’ fiir dieses Krankheitsbild berechtigt erscheinen.

Zusammenfassung.

1. Es wird der klinische und pathologisch-anatomische Befund einer
32jahrigen Frau mitgeteilt, die ebenso wie deren Vater und jiingere
Schwester das Erscheinungsbild einer bisher selten in der Literatur
beschriebenen Heredodegeneration zeigt. Bei diesem Krankheitsbild
finden sich intrafamilisr variierend sensible und trophische Stérungen
vorwiegend im Bereich der unteren Extremitéiten, seltener auch der
Hiinde. Wegen der meist dissoziierten Form der Empfindungsstorung
wurde dieses Syndrom bisher vorwiegend als familidre Syringomyelie
aufgefaBt. Bereits bei der klinischen Betrachtung waren aber schon
frither Zweifel an der Berechtigung der Zuordnung zur genuinen Syringo-
myelie aufgetreten, wobei vor allem das Stationérbleiben der neuro-
logischen Ausfallserscheinungen in auffallendem Gegensatz stand zu der
Progredienz der typischen Syringomyelie. Die Schwierigkeit der Klassi-
fizierung dieses Krankheitsbildes zeigt sich auch darin, dal shnliche
Fille teils zu den vasomotorisch-trophischen Erkrankungen, teils zum
,;myelodysplastischen Syndrom‘ zugeordnet wurden.

2. Durch den hier mitgeteilten Fall, der, soweit uns bekannt, erst-
mals eine anatomische Unterlage fiir das bisher nur klinisch beschriebene
Syndrom darstellt, konnte eine Syringomyelie ausgeschlossen werden.
Statt dessen fanden sich histologisch zahlreiche dysontogenetische
Storungen im Bereich des Zentralorgans, wobei besonders dem Nachweis
von GefiBanomalien (Teleangiektasien, kleine Capiltarhdmangiome) fiir
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das vorliegende Krankheitsbild vermehrte Bedeutung beigemessen
wird. Diese Bedeutung wird noch hervorgehoben durch den Nachweis
frischer Blutungen in der Umgebung der verinderten Gefifle. Diese
waren vorwiegend im Bereich von L5 und 81 lokalisiert. In diesem
Bereich fand sich auch eine Tigrolyse von Nervenzellen der dorso-
lateralen. Gruppe des Vorderhorns, die als Folge der sich in der
Peripherie abspielenden Prozesse gedeutet wird.

3. Auch im Bereich der trophischen Stérungen an den unteren
Extremititen standen Gefilverdnderungen im Vordergrund. Diese
bestanden in einem Wandumbau der kleinen Arterien mit Wucherung
simtlicher Wandschichten bis zum vollstindigen Verschluf. In
einzelnen GefiBen wurden rekanalisierte Thromben gefunden. Die
gleichen Gefilverinderungen waren im Perineurium der Nerven
nachzuweisen. Die Nervenfaserbiindel waren diskontinuierlich ent-
markt, mit Wucherung ScawaxNscher Zellen. Haut und Muskulatur
zeigten atrophische und hypertrophische Verénderungen neben-
einander. Am Knochen (Metatarsale II) bestand Restzustand nach
Fraktur. Die Gewebsverinderungen waren ebenso wie die der Gefille
und Nerven auf ganz umschriebene Abschnitte des FuBles beschrankt,
sie konnen am chesten als dystrophische bezeichnet werden.

4. Nach dem klinischen und anatomischen Befund 1aBt sich der
beschriebene Fall weder in die Gruppe der bekannten vasomotorisch-
trophischen Erkrankungen, noch in den Rahmen der familiiren
Syringomyelie einordnen. Durch die Abgrenzung dieses und &dhnlicher
familisirer Syndrome von der erblichen echten Syringomyelie wird die
Zahl der dorthin gerechneten familidren Beobachtungen deutlich ver-
mindert. Zu dem Formenkreis des ,,myelodysplastischen Syndroms®
hat unser Fall die meisten Beziehungen. Innerhalb dieses klinisch
und besonders auch anatomisch nicht genau abgegrenzten Krankheits-
begriffes stellt aber das hier beschriebene Krankheitsbild eine wohl-
charakterisierte Form heredofamilisirer Erkrankung dar. Auf Grund
der charakteristischen klinischen und anatomischen Befunde ist diese
Krankheitsgruppe am chesten als ,familidire neuro-vasculire Dys-
trophie der Extremitéiten zu bezeichnen.
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Anmerkung bei der Korrekiur: Das auf 8. 169 erwihnte longitudinale-Faser-
system in der Substantia gelatinosa centralis wurde inzwischen von KriUcke
genauer histologisch untersucht. Nach seinem Aufbau und seinen Verbindungen
ist wahrscheinlich, daf es sich hierbei um eine vegetative Leitungsbahn handelt.
Es wird vermutet, da8 die als Fasciculus parependymalis bezeichnete Bahn mit
der Sexualfunktion in Beziehung zu bringen ist. Die im vorliegenden Falle im
Lumbalmark gefundene Wirbelbildung steht moglicherweise mit den nach-
gewiesenen Storungen der Sexualfunktion in Zusammenbang. (Siehe Dtsch. Z.
Nervenhk. 160, 196 (1949).
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