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Dank der engen Zusammenarbei t  yon k]inischer und pathologisch- 
anatomischer Forschung wissen wir heute, dab es auger der hgufigen 
peripheren Lokalisations/orm der Thrombangiitis obliterans mit  der 
M6glichkeit eines proximalen und eines distalen Ausbreitungstypes 
(EIvI~D) auch einen Befall einzelner Organe gibt, so der Lunge (WIEsE, 
BREDT), des Gehirns (LINDENBERG und SPATZ, J. E. MEYER, LLaVERO) 
und des Verdauungstralctes (Gti'THERT), um nut  die kliniseh wiehtigsten 
zu nennen. Da die Gefgl~erkrankung auch Nieren, Milz, Leber, Hoden, 
Nebennieren usw. mehr oder weniger stark befallen kann, ergeben sieh 
mannigfaltige KombinationsmSglichkeiten der Lokalisation bis hin zu 
der generalisierten Form des Morbus u WiNIWARTER-BuERGER, bei der 
dann isehaemiseh bedingte Parenchymschgden in untersehiedlicher 
Stgrke und Ausdehnung prakt isch an allen Organen und Geweben vor- 
gefunden werden kSnnen. Oemgegenfiber ist es erstaunlich, wie selten 
bel der Thrombangiitis obliterans fiber vasculi~r bedingte Sch/~den im 
Bereiche des peripheren Nervensystems beriehtet wird, und dal~ selbst 
bei den generalisierten Formen dieser Erkrankung eine Polyneuritis 
zirkulatorischer Genese unseres Wissens fiberhaupt noch nicht be- 
schrieben worden ist. 

Man k6nnte allerdings daran denken, dal3 gelegentlich neuritisehe 
Symptome klinisch yon den Erseheinungen der Dysbasia intermittens 
verdeckt werden oder seh]ieBlich unter den massiven Befunden bei der 
Spontangangr/in der Extremit~ten v5llig verschwinden kSnnen. Ffir 
asymmetrisehe, bier und da auftretende Sensibilitgtsst6rungen, die 
SCELESINGEn nur in 4% der Fitlle yon Claudieatio intermittens objek- 
tivieren konnte, erseheint diese Annahme gut begrfindet. PANSENKO 
machte auf das initiale Ischiassyndrom bei der peripheren Form der 
Thrombangiitis ob]iterans aufmerksam, das im weiteren Verlauf der 
Erkrankung,  in der Rege] unter Erseheinungen yon Durchblutungs- 
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not der Extremit~ten, verschwindet. Auf das gelegentliche Vorkommen 
neurogener Muskelatrophien haben v. HASSELBACg und GOETZE hin- 
gewiesen. Von Go~Tz~ s tammt  aueh die klinische Beschreibung eines 
FMles yon Thrombangiitis obliterans peripherer, cerebraler und wohl aueh 
enterMer Lokalisation, bei dem sich unabhangig yon dem Gefs 
eine Polyneuritis entwickelt' haben soil. LLAVE~O diskutierte erst kiirz- 
lich die MSgliehkeit einer_vaseul~ren Verursachung der yon GOETZE 
besehriebenen Polyneuritis und braehte zum Vergleieh den klinisehen 
Bericht eines eigenen FMles, bei dem eine Areflexie an den unteren 
Extremit/~ten nnd eausalgiforme Sehmerzen die peripher-nervSse Be- 
teiligung anzeigten. Autoptisch hat ten sehon 1892 DUTIL und LA~Y 
und 1899 LAPI~SKu neuritisehe Erseheinungen bei Fi~llen yon End- 
arteriitis obliterans auf die Miterkrankung der Vasa nervorum zuriiek- 
fiihren kSnnen, und JXG~P~ hat  vom 2. seiner Fi~lle yon Thrombangiitis 
obliterans sogar eine obliterierte Arterie im Bereieh des N. tibiMis 
abgebildet. BA~KE~ fand unter seinen 20 F~llen yon Thrombang4itis 
obliterans der Extremitgtengef~13e histologiseh nut  einmal keine vaseu- 
l~ren Sch~den an den peripheren Nerven. Aueh den neuritischen Sym- 
tomen, welehe yon FOERST~, E~B u. a. auf eine arteriosklerotische 
Erkrankung der Vasa nervorum bezogen worden sind, diirfte in einem 
guten Teil der F/tlle eine Thrombangiitis obliterans zugrunde gelegen 
haben. Das gilt besonders fiir die Be0bachtungen, bei denen yon einer 
Claudieatio intermittens berichtet wird, oder aber die ehronisehe 
Erkrankung der Extremiti~tengefgge als ,,obliterierende" bezeiehnet 
wh'd (GuREVlC). Man kann zwar geteilter Meinung dariiber sein, ob sieh 
die Grenzen zwisehen der Thrombangiitis obliterans und der primaren 
Arteriosklerose histopathologiseh immer eindeutig festlegen lassen. 
Andererseits steht aber fi ir  die ~Klinik fest, dag nur in einem, geringen 
Teil der F~lle yon Claudicatio intermittens diesem Syndrom eine reine 
nnd prim/~re Arteriosklerose zugrunde liegt. 

Wit  kSnnen aus diesen Literaturhinweisen entnehmen, dab multiple neu- 
ritisehe Symptome, als Ausdruck des Mitbefalles des peripheren Nerven- 
systems, bei der Thrombangiitis obliterans offenbar garnieht so selten 
sind, wie allgemein angenommen wird (s. Anm.)t::'Jedoeh ist das Fehlen 
sieherer Beobachtungen yon Polyneuritis vaseul~rer Genese (LLAvE~o) 
bei der Thrombangiitis obliterans um so bemerkenswerter, als die Poly- 
neuritis bei einer anderen, meist generMisierten Gef~Berkrankung, der 

Im gleichen Sinne haben sich kiirzlieh ROBERTS U. Mitarb. au'f Grund klinischre 
Beobaehtungen und autoptiseher Befunde gei~uBer~. (Amer. Heart J. 85, 369--392 
[1948]). Sehr bemerkenswert sind auch die grundlegenden experimentellen Unter- 
suchungsergebnisse der gleichen Autoren fiber die Vaseularisation der peripheren 
Nerven und die Kardinalbedingungen, unter denen es im peripheren Nerven zu 
zirkulatorischen Seh/iden kommt. 
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Periarteriiti8 nodosa, ein keineswegs ungew6hnliches Ereignis ist, 

das in e twa 15% der F/s angetroffen werden kann  (KuLKOW). 

Die Beobach tung  eines Falles yon generalisierter  Thrombangi i t i s  

obli terans,  bei dem neben anderen  klinischen und pathologisch-ana-  

tomischen Besonderhei ten  eine symmetr ische  Polyneuri t is  zeitweilig 

ganz im Vordergrund des kl inischen Bildes stand, erscheint  uns allein 

wegen dieses hSchst  sel tenen Umstandes  bemerkenswert .  Die Dar- 

stellung des auff/~lligen Krankhei tsbi ldes  urfd seines pathologiseh- 

ana tomisehen  S u b s t r a t e s  forderte  den Versuch einer e ingehenderen 

klinischen und pa thologisch-anatomisehen Analyse der Krankhe i t  

heraus. Dabei  ergaben sieh einige Befunde und Fests te l lungen,  die fiber 

die sloeziellen Prob leme der Genese der polyneur i t i schen Erscheinungen 

hinaus auch ffir die welter  gefagten  Fragenkomplexe  der Aetiologie, 

der Pathogenese  und der kl inisehen und pathologisch-anatomischen 

Diagnose , ,Thrombangi i t i s  obl i terans"  bedeutungsvol l  erscheinen. 

I. Klinik. 
Der Pat. K. Sehn., der aus einer erblieh nieh~ belasteten Familie stammt und 

frtiher immer gesund gewesen war, unterzog sich 1934 im Alter yon 47 Jahren wegen 
einer Polyarthritis einer 4w6ehentliehen Kur im Rheumabad Aachen. Er war, ohne 
dab eine Angina oder ein fieberhafter Infekt vorausgegangen war, an einer sehmerz- 
haften Sehwellung in beiden Handgelenken und im li. Fuggelenk im Sinne einer 
akuten Polyarthritis rheumatiea erkrankt. Es wurde eine radikale GebiBsanierung 
durehgefiihrt. Schn. blieb jahrelang besehwerdefrei, bis er im Juli 1945 naeh seiner 
Entlassung aus der englisehen Kriegsgefangenschaft an einer Furunkulose erkrankte, 
naeh deren Ausheilung zuerst das re., dann aueh das li. Handgelenk wieder an- 
sehwoll, schmerzte und sieh heiB anffiNte. Doch waren die Beschwerden zuerst 
noch so geringfiigig, dab er seine Arbeit als Werkmeister nieht unterbrach. Erst im 
April 1946 wurde er bettl/~gerig. Er hatte Tag und Naeht SehweiBausbrfiehe, die 
Handge]enke sehwollen erneut an. Innerhalb yon 3 Monaten verlor er etwa 18 kg 
an Gewieht. Naeh 8 Woehen Krankenhausbehandlung ftihlte er sieh soweit gebessert, 
dab er seine Arbeit wieder aufnehmen zu k6nnen glaubte. Jedoeh sehon 2 1VIonate 
sp/~ter erkrankte er an einem neuerlichen Reeidiv unter Schmerzen, NehweUung, 
RStung und Hitze im li. Handgelenk. Eine B~derkur yon September bis November 
]946 blieb ohue Erfolg; im Gegenteil, er muBte eine allm~hlieh zunehmende Be- 
wegungseinsehriinkung in beiden gandgelenken, ein Nachlassen der Kra/t in I-I~nden 
und FtiBen, sowie Kiilte- und Taubheitsge[i~hl mit gelegentliehem Kribbeln in beiden 
Beinen feststellen. Die Hauptsehuld an seiner allgemeinen Schw~che gab er jedoeh 
den Durch[dillen, die mit Unterbrechungen seit Juli 1945 bestanden hatten. Bei den 
4--5maligen Entleerungen am Tag beobaehtete er niemals Blut oder ScNeim im 
StuN, auch war die Def/~kation nieht sonderlich schmerzhaft. 

Mit dieser Vorgesehichte kam der nunmehr 59 j/~hrige Sehn. bei uns zur Aufnahme. 
Er war in recht reduziertem Allgemeinzustand und wog bei einer GrSBe yon 174 cm 
nur 62 kg. Was auf den ersten Bliek auffiel, waren die Ver/~nderungen an den It~n- 
den: Die Haut war bl/~utieh-rot verf/irbt, dtinn und gl/~nzend, die Handinnenfl~ehen 
schwitzten stark, Hand- und Fingergelenke waren versteift, womit man die Atrophle 
der Mm. interossei in Zusammenh~ng bringen mochte. An den F613en bestanden die 
gleiehen Ver/~nderungen, die Pulse am FuBrticken waren nut schwach zu tasten, 
aber sie waren da. Die Tonsillen waren klein und reizlos, vom ges~.mten Gebi[~ war 
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nur  ein einziger Zahn fin Unterkiefer zurfiekgeblieben, den wir, als nutzlos, in der  
Folgezeit aueh noeh entfernen lieBen. Drfisensehwellungen bestanden nicht.  An Herz 
und Lunge liel3 sieh aueh r6ntgenologiseh bzw. elektrokardiographiseh ein auffallen- 
der Befund nicht  erheben, allerdings war der Blutdruck mi t  105/65 mm Hg. etwas 
niedrig. Die Leber fiberragte in der Medio-Clavicular-Linie den Rippenbogen u m  
etwa 2 ~  Querfinger, sie war glat t  und  yon weieher Konsistenz, nieht  schmerzhaft ,  
ihr  Rand  war scharf. Auch die Milz war bei tiefer Inspirat ion als weieher Tumor  
eben tastbar .  Im Ham wurde etwas EiweiB ausgeschieden, kein Urobilinogen. I m  
Sediment fanden sich Leukoeyten, einzelne Ery throeyten  und  hyaline und  granu- 
lierte Zylinder. Die Blutsenkung war mit  15/30 mm nach W. leicht erhSht. Im Blut  
bes tand eine Leukocytose yon 16 000, das Differential-Blutbild war dagegen normal ,  
An neuroIogischen StSrungen fanden wir kliniseh nur  ein Fehlen der P S R  und ASP~ 
bds. bei geringer Atrophie der Untersehenkelmuskulatur ,  welehe bei der elektrisehen 
Prfifung normal  reagierte. Das angegebene Taubheitsgeffihl an  den unteren Extre-  
mit~ten konnten  wit nicht  als Sensibilit~tsstSrung objektivieren, alle Qualit~ten 
wurden einwandfrei empfunden. Es vers teht  sieh yon selbst, dab wir hierauf beson- 
ders aehteten,  denn einmal klagte Schn. fiber Par~sthesien, zum anderen bog er 
motorische Ausfglle und  Reflexverlust  und  schliet~lich war der lumbale Liquor krank-  
haf t  verander t  : bei normaler  Zellzahl war das Gesamteiweil] auf  3,0 Kafka  (72 rag%) 
erh6ht,  ohne dab eine Versehiebung der Eiweil3relationen vorlag. Die Normo- 
mast ixkurve zeigte eine organisehe Zaeke mit  Ausfall bis X im 4. R5hrchen.  Der 
fibrige neurologische Befund, insbesondere Pupillen und  Augenhintergrund war  
normal. Psychisch be t  Sehn. bei der Aufnahme keine Besonderheiten. Nur die Auf- 
merksamkeit  sehien vermindert .  Das affektive Verhal ten war zuerst unauff~llig. 

So lagen die Binge also in den ersten T~gen des hiesigen Klinikaufenthaltes.  Wie 
bereits erw~hnt, bes tanden eine Milzschwellung, eine Leukocytose ohne Ver~nde- 
rungen dm Differentialblutbild, eine Albuminurie mi t  mal~iger Cylindrurie und  
H~maturie,  und  aul~erdem Durehf~lle, also Symptome eines septischen Zustands- 
bildes, zu dessen symptomatologischer Vervollst~ndigung nur  Fiebersehfibe fehlten. 
Aueh die BKS war anfangs nu t  leicht erhSht, bei spateren Kontrol len sogar vor- 
fibergehend normal. Dieser chroniseh-septisehe Zustand lieB sich erst dureh wieder- 
holte Pyrifer-, Anoixol-, Dema- und  Penicillinst6Be hinsiehtlieh der Darm- und Nieren- 
symptome und der Milzsehwellung gfinstig beeinflussen, dagegen stieg die BKS auf  
Werte yon 75/100 n.W.,  und es t ra ten  jetzt  auch gelegentlieh subfebrile Tempera- 
turen  a u f  

Ers t  im Jul i  1947, also etwa ~ J ah r  naeh dem Auftreten von Paraesthesien,  
konnten  erstmalig Sensibilitiitsst6rungen mit  Aufhebung des Zahlenschrifter- 
kennens, kurz darauf  mi t  t typaesthesie  an den distalen Absehni t ten der un te ren  
Extremit~tten objektiviert  werden. Die Parese der unteren GliedmaBen t r a t  n u n  
immer deutlieher hervor, es kam zu einem typischen Steppergang, die Muskel- 
atrophien nahmen zu, und  im Tibialis- wie im Peroneusgebiet wurde bds. eine par- 
tielle, im li. Peroneusbereich sogar eine komp]ette EaR.  mi t  Umkehr  der Zuekungs:  
forme] naehweisbar. Die Paresen zeigten in der Folgezeit nicht  die geringste Tendenz 
zur Rfiekbildung. Die Sensibili tgtsst6rungen nahmen  an Intensi t~t  und  Ausdehnung 
zu. Hand  in Hand  mit  der Versehlechterung des neurologischen Befundes an den  
unteren Ext remi tg ten  ging eine Abnahme der peripheren DurchbIutung. Die Pulse, 
am FuBrficken und  hinter  dem ~uBeren KnSchel waren bald nicht  mehr  zu ffihlen. 

Bei diesem Verlauf konnte  es sich wohl nieht  um eine infektiBs-toxisehe Poly- 
neuritis handeln, sondern eher um eine vasculs bedingte. Klinisehe Aufgabe blieb 
es, zu kl~ren, we]cher Gef~BprozeB dahinterstecken mochte. Eine Arteriographie 
zeigte nur  eine knStchenf6rmige Einengung des Lumens der re. A.tibialis. Damit~ 
war freilich fiber die Ar t  des Prozesses noch nichts ausgesagt. 
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Von November 1947 an nahm die Krankheit mit ihrer Symptomentrias, Poly- 
arthritis, Polynenritis und periphere DurehblutungsstSrungen, trotz antibiotiseher, 
vasodilatatorisct~er und physikalischer Therapie einen unaufhaltsamen Verlauf. 
Die Finger- und Handgelenke ankylosierten, die t~inger nahmen die vertrackte 
Stellung an, wie sie ffir die chronischen Arthritiden charakteristisch ist; die End- 
pbalangen wurden diinn und spitzzulaufend, die Hau~ verdfinnte sich nnd wurde 
gl~nzend (glossy skin), die Papillarmusterung verschwand; nnter den N/~geln, die 
sich eigenartig krfimmten, kam es zu Hyperkeratosen der Haut. Gleiohzeitig nahm 
die Parese der unteren Extremitgten zu. Die Inaktivit/~t fiihrte zu einer Versteifnng 
beider Ful]gelenke und der Zehen, so dal3 Pat. ans Bett gefesselt blieb. Schn. wurde 
dar~iber hinaus yon heftigsten einschiel3enden Schmerzen in beiden Beinen geplagt. 
Dabei war die Sensibiliti~t hochgradig gestSrt, ]~eriihrungs-, Vibrations- und Tempe- 
raturreize wurden bis zur Mitte der Oberschenkel nicht mehr empfunden, die Tiefen- 
sensibilit/~t war aueh ffir die Kniegelenke aufgehoben. Schmerzreize wurden erst 
naeh 1/tngerer Latenz bemerkt, 15sten dann aber so unangenehme Sensationen aus, 
dab lebhafteste raotorische Reaktionen folgten. Der Ausbruch dieser Schmerz- 
empfindungen erfolgte explosiv. Sie strahlten sofort so stark aus, dab der Reiz veto 
Pat. nicht lokalisiert werden konnte und hielten mehrere Minuten an. Auch die 
Summation der Reize war ausgesprochen. Es lag somit eine aul3ergewOhnlich starke 
Hyperpathie vor. 

Im Fortschreiten der per@heren DurchblutungsstSrungen waren bald die Aa. 
popliteae fiberhaupt nieht mehr, dieAa, femorales nut sehwach zu fiihlen. An beiden 
GroBzehen kam es zu kleinen Kuppennekrosen, die sich langsam demarkierten. 
Grenzstrangbloekaden und epidurale ~ovokaininiektionen konnten nur ffir einige 
Minuten Erleiehterung bringen. 

Inzwisehen wurden auch 19sychische StSrungen ~ngenscheinlicher, sie betrafen 
besonders das affektive Verhalten, w/~hrend sich Zeichen einer tth'nleistungssehwgche 
nicht bemerkbar machten. Sehn. klagte wohl wiederhol~ fiber SehstSrungen, jedoch 
war am Augenhintergrund und am Sehnerv ein krankhafter Befund nicht zu erhe- 
ben, und Zeichen zentraler SehstSrungen konnten ebenfalls nieht sieher objektiviert 
werden. 

Eines Nachts wurde die Anaesthesia dolorosa im re. Bein so peinigend, dal3 Sehn. 
dan Bein aus dem Bett heraush/~ngefi ]ieB, nm nur etwas Linderung zu bekommen. 
Die dadurch bedingte zus~zliehe Versehleehterung der Zirkulation stellte ffir die 
periphere Blutversorgung offenbar eine derartige Belastung dar, dal3 es zur Gangriin 
des re. Vorder- und Mittelfu~es kam, dad Bein muBte am Obersehenkel abgesetzt 
werden, da bei tieferer Amputation eine Wundheilung yon vornherein in Frage ge- 
stellt schien. Aber auch so wurde die Wundheilung durch die sehleehte Zirkulation 
gestSrt, es kam zu einer ausgebreiteten Stumpfeiterung. Der Organismus war dieser 
Belastung nicht mehr gewaehsen und Ende MSrz 1948, also nach nahezu ] �89 j/~hri- 
gem Klinikanfenthalt machte der Ted an Kreislaufschwache dem qualvollen Leiden 
ein Ende. 

Will  man  das Krankhe i t sb i ld  und seinen Ver lauf  im Fal]e Schn. 

epikritisch beurtei len,  so bleibt  zun/~chst festzuhalten,  d~l~ ibm ein 

erster, aku te r  polyartltritischer Schub um mehr  als 10 Jahre ,  ein 2. im 

Anschluf3 an eine Furunkulose  unmi t t e lba r  vorausgegangen war. Es 

k~m zwar noch e inmal  zu einer vor i ibergehenden nnd  nieht  vollst/~ndigen 

Remission,  doch dann entwickel te  sich ein schleichend progredientes  

Leiden, das a]s chronisch-septisehe In/ektion bezeichnet  werden muf3. 

Vor der ant ib iot ischen Beh~ndlung mi t  Penie i l l in-Dema t ra ten  Zeichen 
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der Allgemeininfektion, wie sie auch ffir die Lenta-Sepsis charak- 
teristiseh sind (Leukocytose, Mflzschwellung, Herdnephritis, Durch- 
f/~lle) deutlicher hervor. Immerhin feh]ten Temperatursteigerungen 
und eine Linksverschiebung im Differentialblutbild. Das Ansteigen der 
BKS trotz bzw. nach der chemotherapeutischen Behandlung gilt bei 
der Endokarditis lenta als ein signum mall ominis, es leitete auch im 
FMle Sehn., bei dem sieh klinisch keine AnhMtspunkte ftir eine Iterz- 
beteiligung zeigten, die Endphase der Erkrankung ein. Aueh zuvor 
war - - w i e  so h/~ufig - -  der Erregernaehweis im str6menden Blur nieht 
gelungen. Das spricht nieht gegen die im Hinblick auf die voraus- 
gegangene Furunkulose naheliegende Annahme, dab es sich hier um 
eine chronische Streptokoleken-Allgemeinin/ektion gehandelt hat. 

War damit die aetiologische Frage der K1/~rung n~her gebracht, 
so bedurfte die Frage nach der Genese der die Erkrankung der Schn. 
auszeichnenden Symptomentrias - -  1. sekund/~r chronische, ankylo- 
sierende Polyarthritis, 2. obliterierende Ge/S/3erkranlcung mit Spontan- 
gangr/~n der unteren Extremit/~ten und schlieBlich 3. symmetrische 
Neuritis vorwiegend der unteren Extremit/~ten im Sinne einer Poly- 
neuritis - -  noch der weiteren Analyse. 

Zwar rechtfertigte der kHnische Verlauf die Zuordnung des Krank- 
heitsbildes zum Formenkreis der rheumatischen Erlcranlcungen (I~6ssLE, 
KLI~GE). Doch mit dieser Feststellung lieB sich - -  unter der Vorstellung 
einer antigenen Wirkung auf das mit gesteigerter geweb]icher Emp- 
findlichkeit behaftete Mesenchym - -  allenfalls die Annahme einer 
urss Streptokokkenwirkung sttitzen. Dariiber hinaus war 
damit zur Begriindung der eigenartigen Symptomatologie des FMles 
Schn. and in Sonderheit zur Frage der Art der Gef/~gerkrankung nieht 
viel ausgesagt. 

Es ist wohl bekannt, dab der Erreger - -  oder nennen wit es ganz neutral - -  die 
Noxe, die bei der akuten Poly~rthritis rheumatic~ wie bei der Lenta-Sepsis mit 
Vortiebe das Endothel der I-Ierzklappen sch/~digend bef/~llt, neben oder an Stelle 
der Endokarditis aueh eine Endovaseulitis hervorrufen kann im Sinne einer Mler- 
giseh-hyperergiseh-entziindliehen Re~ktion der Gef~l]wand. Dabei handelt es sich 
aber grunds/~tzlieh um eine g/~nzlieh unspezifisehe Reaktion, und zwar zun/~ehst 
um eine Endothell~sion und Reizung mit folgender fibrinoider Durehtr~nkung und 
Verquellung des subendotheliMen Gewebes bis zur mSgliehen Nekrose. Diese initiale 
I~eaktion soll der sogenannten rheumatisehen Endovaseulitis im engeren Sinne 
(t~6ssLE) ebenso wie der Endaortitis bei Lenta-Sepsis und der Fleekfieberarteriitis, 
der Periarteriitis nodosa ebenso wie der Thrombangiitis obliterans zugrunde liegen 
(KLINGE, JA~.G~R, SI~a~U~D, HV~CK, CE~L~, B~v.D~ u. a.). 

Auf dieser allgemein pathologischen Grundlage ware bei den All- 
gemeinerkrankungen des ,,rheumatischen Formenkreises" schlieglich 
jede GefaBveranderung und auch jede Lokalisation und Kombination 
,/on GefaBprozessen theoretisch denkbar. ])ennoch sind obliterierende 
Veranderungen an den grSgeren Extremitatensehlagadern als Symptom 
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either rheumati~chen Ge[iifierk, ranl~ung hSchst selten. Auch bei der Peri- 
arteriitis nodosa geh6rt die Extremit/~tengangr/~n nicht zu den gew6hn- 
lichen Symptomen,  wohl aber, wie bekannt,  die Polyneuritis. Hier 
k6nnen auch Beziehungen zur Polyarthritis vorliegen, wie z. B. im 4. Fall 
der Arbeit yon l~6ssLn (1933); auch ist die Ahnliehkeit des klinisehen 
Verlaufes der Periarteriitis nodosu zu dem einer sehleichend progrediengen 
Sepsis ~edem gel~ufig. Letztich bereitete ~uch die di~gnostisehe An- 
nahme eines Morbus v. W ~ m W ~ T ~ g - B u E a G ~  trotz der bestehenden 
Spontangangr~n der unteren Extremit~ten kliniseh einige Schwierig- 
keiten; denn einmal ist, selbst bei der generalisierten Form, ein relativ 
kurzer Verlauf unter dem Bild einer sehleiehend progredienten sep- 
tischen Allgemeininfektion und zum anderen das Auftreten einer Poly- 
neuritis ganz ungewShniich. 

II. Pathologische Anatomic.* 

Umso bemerkenswerter war, dal~ schon die pathologisch-histologische 
Untersuchung der Gef~Be des abgesetzten Beines im vorliegenden Fall 
fur die Thrombangiitis obliterans ch~r~kteristische Befunde ergab, und 
dab sich bei der Obduktion die Riehtigkeit dieser histo-pathologisehen 
, ,Symptom-Diagnose" (JAEGER) besti~tigte, indem s0wohl an den Ex- 
trernit~tengef~ssen, als auch geringer an den Herzkranz-, Nieren- und 
GekrSsearterien Ver~nderungen im Sinne der Thrombangiitis obliterans 
nachgewiesen werden konnten. Am Gehirn stellte J.  E. M~u schon- 
makroskepisch die W~hrscheinliehkeitsdiugnose eines eerebralen W I ~ -  
W a ~ T ~ - B u ~ G ~  1, und wit best//tigten sic mit  ibm fibereinstimmend 
aueh mikroskopisch. Aueh an den die Spinalganglien und peripheren 
Nerven versorgenden Gef~Ben wurdenBefunde im Sinne einer Thromban- 
giitis obliterans erhoben. Doeh soll yon den Gef~l~veri~nderungen und 
ihren Folgeerscheinungen an den Parenehymen und Geweben welter 
ungen die ~ede  sein. 

Die fibrigen pathologiseh-anatomisehen Teildiagnosen lauteten: Zu- 
stand naeh friseherer Absetzung des reehten Beines in der Mitre des 
Obersehenkels. Umfangreiehe Stumpfinfektion (Nilz: Staphylokokkus 
aureus, Coli). Ankylosierende Polyarthritis, besonders der distalen 

* Anm.: Der giitigen Erlaubnis des Herrn Direktors des Peothologischen tnstigu~s 
der Med. Akademie Diisseldorf, Prof. Dr. PAvz HV~BSC~MA~, und des Obduzenten, 
Herrn Doz. Dr. FRESNO, verdanken wir die M6glichkeit, die Diagnosen der KSrper- 
sektion zu ver6ffentlichen und Gehirn, l~iickenmark, SpinMganglien und periphere 
Nerven gesondert, teils in der Deutschen Forschungsanstalt ftir Psyehiatrie/Prof. 
Dr. W. Se~oLz), teils im neuro-histologischen Labor unserer Klinik (Dr. ERBS56~) 
bearbeiten zu k6nnen. Herrn Prof. SC~OLZ und Herrn Dr. J. E. 5{~yE~ sind wit ffir 
die histop~thologische Verarheitung des ZNS und die liebenswiirdige Uberi~ssung 
ihrer Pr~p~rate und Befundberichte zu besonclerem Dank verpflichtet. 

1 siehe J. E. ME:~,  Arch. Psych. 180, 680 (1948). 
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Extremitiitengelenke. Geringftigige, abgelaufene verrucSse Endocarditis. 
Atherosklerose der Femoralarterien, geringere der Bauehaorta und der 
Coronararterien. Chronische katarrhalisehe Tracheobronehitis. Kon- 
fluierende lobul~r-pneumonische Herde in den paravertebralen Gebieten 
beider Lungen, besonders der linken. ~ltere Blutstauung der Bauehorgane. 
Hyperplasie der Nebennierenrinde. Basophilie der Adenohypophyse. 

Abb. 1. (H. v. GIES. 18fach). Wi~rzchenf6rmige Parietalthromben in der Art. femoralis, proxhnal yon 
ihrem vollst~ndigen thrombotischen YerschluB : a) intakte Lamina elastica interna, b) bei der Organi- 
sation und Yascularisation eines Parietalthrombus durchbrochene und  teilweise ze~stOrte Lamina 

elastica int. 

Die eingehenden Sehilderungen der fiir die Diagnose Thrombangiitis 
obliterans wichtigen histopathologischen Befunde in ihrer charakteri- 
stischen Zusammenordnung, die nach v. WlNIWAaTEa und Bu~I~G~ 
zahlreiche Autoren gegeben haben, machen eine ins Detail gehende 
Beschreibung der im Falle Schn. erhobenen Befunde und eine Er- 
6rterung der morphologisehen Differentialdiagnose iiberfliissig. Die 
Darstellung kann sich daher im wesentlichen auf die Lokalisation der 
vorgefundenen Gef~Bver~nderungen hinsichtlich des Gef/~Bkalibers 
und der betroffenen Organe beschr/~nken. Dabei wird auf den Charakter 
der friseheren und iilteren GefiiBprozesse und der yon ihnen abhgngigen 
Parenehymsehgden kurz einzugehen sein. Besondere Aufmerksamkeit ver- 
]angen allerdings die histopathologischen Befunde am peripheren Nerven- 
system im Hinbliek auf die Analyse der klinisehen Erscheinungen der Poly- 
neuritis und andererseits die cerebralen Ge]g[3- und Parenchymschgden 
wegen ihrer ganz auff~lligen Besehr~nkung auf die reehte Hemisphgre. 
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Von den Extremitiitenarterien sind die beiden Aa. femorales yon etwas 
oberhalb der Leistenbeuge an vollst~indig versehlossen, und erst in der 
Mitre des Obersehenkels werden grSl~ere Rekanalisationslumina siehtbar 
Solehe finden sich auch im Bereich der rechten A. brachialis. 

Das Fiillgewebe der thrombotisch versehlossenen Arterien ist tells 
gef/il~arm mit regressiven Ver~inderungen bin zur Ausf/illung von Kalk- 

Abb. 2. (It. v. Gx~s. 240fach). A,tventItielles t, ei~l~ der ArV. lemoralis: a) umschriebene Endothel- 
proliferation, b) Fibrose and c) perineurale rundzellige Infiltration eines marklosen 1%rvenst~mmehens. 

konkrementen, tells zellarm und fibrotisch, zum grSgten Teil abet 
locker und reichlich vascularisiert. Uberal] ist die Media yon der Ad- 
ventitia her zum thrombotisch versehlossenen Lumen hin yon zahl- 
reiehen Kapillarsprossen und feinsten Gefs durchsetz t ,  in deren 
Umgebung nicht selten umschriebene Medianarben, gelegentlich sogar 
verkalkte, nachweisbar sind. Die Adventitia ist in der Hauptsaehe durch 
Vermehrung ihrer kollagenen Fasern erheb]ich verbreitert. Proximal 
aber auch distal yon den vollstiindigen Versch]iissen des Lumens werden 
auBer zirkulgren nnd hgufig pallisadenfgrmig angeordne~en Intima- 
proliferationen auch zahlreiche warzenf6rmige Parietalthromben ge- 
funden (Abb. 1), die zum Tell unter Durchbrechung und ZerstSrung 
der im iibrigen intakten Elastica interna yon der Adventitia-Media 
her vascularisiert sind. An den grolBen, mehr noch an den kleinen, adven- 
titiellen und aueh Rekanalisations-GefgBen finden sieh iibera]l umsehrie- 
bene Wueherungen des Endothels mit oder ohne fibrinoide Verque]lung 
der subendothelialen Zell-Lager (Abb. 2.) 
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Bemerkenswert ist, dab die grSl~eren Begleitvenen der Extremit~ten- 
schlagadern infolge polypSser und kissenartiger Endothel- und suben- 
dothelialer Zell-Wucherungen nicht selten eine erhebliche Einengung 
ihrer Lichtung aufweisen. 

Im Bereich der thrombotisch verschlossenen Anteile der Aa. femo- 
rales ergibt die Fett-(Sudan-)F~rbung eine nur geringe, streifenfSrmige 
diffuse RStung der Grundsubstanz entlang der Lamina elastica interna. 
Weiter proximalw/s besonders im Bereich der Aa. ilicae und der 
Aorta abdominalis finden sich dagegen herdfSrmige, massivere Lipoid- 
infiltrationen bis zur Atherombildung mit zur Vernarbung neigenden 
regressiven Ver/~nderungen und einer entsprechenden Int, imasklerose im 
Sinne einer kaum mittelschweren Atherosklerose. 

Die gleichen, insgesamt nur wenig ausgebreiteten atherosklerotischen 
Ver~nderungen sind auch im An]angsteil der Herzkranzarterien vorhanden, 
nicht dagegen an den Nieren- und Hirnbasisarterien. 

Erst die feineren Zweige der Herzkranzge/di/3~ Zeigen erheblichere 
Lumeneinengungen durch ser~s-fibrinoide und proliferative Intima- 
reaktionen. Thrombotiseh verschlossene Gef/~l~e wurden in unseren 
Schnitten durch das Herz nicht gefunden, doch ist der Befund einer 
grSl~eren/~lteren Schwiele der Hinterwand der linken Herzkammer mit 
Bildung einer aneurysmatischen Ausbuchtung Zeiehen eines ausgedehnten 
Zusammenbruches der Zirkulation in diesem Bereich. Und die intersti- 
tielle Fibrose der Herzmuskulatur weist auf einen ]eichten, diffusen 
ischaemisehen Parenchymschaden him 

Die endarteriitischen Ver~nderungen an den Gekr6searterien ent- 
sprechen nach Ausbreitung und Intensit~t des Prozesses ganz denen 
der Herzkranzarterien. Hingegen sind an den Nieren, der Milz und 
der Leber lediglich im Bereich der Arterien mittlerer GrSl~e ]eichte, 
zirkul~re Intimapolster festzustellen. 

Die Nieren bieten dariiber hinaus an einzelnen Arteriolen und Glo- 
merulusschlingen fibrinoide Verquellungen und ttyalinisierungen, und 
es finden sich Zeichen eines alten Parenchymschwundes unter der 
Nierenkapsel mit entsprechender chronisch-entziindlicher Reaktion 
der Interstitien. 

Auch an den Nebennieren kommen umschriebene, kleinere Paren- 
chymnekrosen der Rinde und fleekfSrmige Atrophie bei allgemeiner 
Vermehrung der interstitiellen Bindegewebsfasern und gelegentlich 
eingelagerten Rundzelleninfiltraten zur Darstellung. Ganz entsprechend 
und gleichermal~en gering sind die Ver~nderungen an den Hoden und 
dem Pankreas. 

Die Extremitgtenmuskulatur (untersucht wurden die Mm. adductores) 
ist atrophisch und zeigt AuflSsungserscheinungen der Masse ihrer Fasern. 
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Zusammengefa/dt lggt sich hier sagen, dab unter den vorliegenden, 
zum Bilde der Thrombangiitis obliterans gehSrenden Vergnderungen 
gn Extremit~tten- und Organgef~Ben, die sich in allen Stadien, yon der 
initiMen Endothell~tsion bis zu den verschiedenartigen n~rbigen End- 
zust~nden, nachweisen liel~en, einmal die Befunde warzenf6rmiger 
Parietal thromben und vaseul~risierter Intimaproliferationen wegen 
ihrer Ahnlichkeit mit  den Ver~nderungen an den Herzklappen bei der 

Abb.  3. (H.  v. Gizs .  120 la th . )  Arter ie  aus  d e m  N. isehiadicus:  , , In i t ia le"  I n t i m a r e a k t i o n  im  Sinne der  
Endovasc~flit is ve r rueosa  (siehe Text) :  a) Endothe ldefek t ;  b) w~rzchenfOrmige Endothelprol] fera t ion;  

e) f ibr inoide  Durch t rgnkung  der I n t ima .  

Endokarditis verrucosa (HuEcK, JXOER, SUAREz-LoPEz) (s. Abb. 1), 
und zum anderen die relativ starke Beteiligung der Venen anzumerken 
sind (v. WINIWA~TER, BIELSeI~O)VSKY). Hervorgehoben werden mfissen 
augerdem die bis in die feinsten Extremit~tengef~Be und selbst Vasa 
vasorum hinein beobachteten und an Verbreitung und H~ufigkeit ganz 
im Vordergrund stehenden pathologisehen Ver~nderungen des Endothels 
und der subendothe]ialen Intimasehichten. Es handelt sich dabei um 
umschriebene, zum Teil ausgebreitete t terde vermehrter  und kern- 
vergrSBerter Endothelze]len (Abb. 2) mit stellenweiser Abhebung der- 
selben yon der durch fibrinoide Verquellung verbreiterten fibrigen 
Int ima,  oder aber um gleichzeitige Endothel- und fibrSs-zellige Int ima- 
proliferationen (Abb. 3). 

Arch.  f. Psych ia t r .  u. Z. Neur .  Bd .  183. 48  
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Solche Befunde hat ]3REDT unter Bezugnahme auf die Dysorielehre 
SCH/3n~ANNS ganz allgemein als Endarteriitis simplex sire verrucosa 
der ulcerierenden bzw. nekrotisierenden Ge/i~/3wandentziindung gegeniiber- 
gestellt, wie wit sie bei der Periarteriitis nodosa und Endarteriitis 
granulomatosa vorzufinden gewohnt sind. 

Die histopathologisehen Befunde am periphe~en Nervensystem sind 
hinsichtlieh der Ge/ii/3veriinderungen dutch die Abb. 2 und 3 im groBert 
nnd ganzen umrissen. 

Abb. 4. (H. v. GIEs. 120fach.) Hintere Wurzel in H6he des Cervicalmarkes: a) Verbreiterung und Auf- 
lockerung der Interstitien mit leichter diffuser Zdlvermehrung: Interstitielles Odem; b) Proliferation 

der Gef/ii~endothelien mit u der Zellkerne. 

Mehr oder weniger starke, selten zu v611igem VerschluB des Lumer~ 
ffihrende endarteriitische Ver/s finden sich bes. an den Nerven- 
st/immen der unteren Extremit~iten, an den Spinalganglien und selbst 
im Bereich der spinalen Wurzeln. Sie  nehmen an Intensit/~t und 
Ausbreitung caudalw/irts zu und betreffen in den lumbalen Segmenten 
die Mehrzahl der peri- und endoneuralen und ganglion/iren Arterien und 
Venen. An den feinsten Arterien, Arteriolen und Venolen (~ornehmlich 
auch im Bereich tier hinteren Wurzeln), deren Endothel proliferier~ und 
deren Wand insgesamt verbreitert erscheint, zeigt hi~ufig eine diffuse 
Blauf/irbung bei Kresylviolett- und Nissl-F/trbung die leiehte ser6se 
Durchtr/~nkung der Wand an und erweist damit die ihr zugrunde lie- 
gende Schrankenst6rung. Nur selten finder man eine Infiltration der 
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ges~mt, en Gefgf~w~nd mit Rundzellen. Auch ~n den feineren Gef~gen 
werden periwseul~re Infiltrate nur bin und wieder gefunden. 

Entspreehend der eaudalwiirts zunehmenden Stiirke und Verbreitung 
der GefS~gveri*nderungen sind aueh die Parenehymseh~iden im Bereieh 
der Spinalganglien und die Degenerationserseheinungen an den Wurzel- 
herren und peripheren Nervenfasern im Bereieh der unteren Segmente 
bedeutend massiver als in den oberen. 

Abb. 5. (N~ssL 18fach.) Lumbales SpinalgangHon: a) Schrmnpfung und interstitielle Zellvermehrung 
infolge ~i.lterer Parenchymsehgden und inl, r~g~ng/ion/trer Entmarkullgen; b) Fibrose der entmarkten 
zufiihrendel~ und ~bftihrenden Nervenfaserbiindel; c) I~ndovasculitis der  blutleeren Arterie des Spinal- 

ganglions; d) sehwere venSse ltyper/i.mie. 

In den Spinalganglien des u n t e r e n  H a l s m a r k e s  kommen nur 
wenige, frischere und gltere Ganglienzellnekrosen, und zwar vorwiegend 
in den Randpartien der Ganglien, zur Darstellung. Andere Ganglien- 
zellen sind schwer geschrumpft, bis auf geringe Plasmareste zerstSrt 
und ihr Raum ist durch gewucherte Kapselzellen ausgefiillt. Das 
interstitielle Bindegewebe erscheint wechselnd vermehrt. Die zu- und 
gbgehenden Nervenfaserbiindel zeigen eine Lichtung ihres Markscheiden- 
bestandes. Jedoch fehlen Zeichen des Mye]in-Abbaues und des Trans- 
portes von Fettsubstanzen. Wohl sind einzelne Markscheiden, be- 
sonders die zwischen den Ganglienzel]en verlaufenden, ge]egentlich 
aufgetrieben und frakturiert. 

48* 
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Im Bereieh der h i n t e r e n  W u r z e l  n isg das Zwischengewebe zwisehen 
den einzelnen Nervenfaserbiindeln erheblieh aufgelockert und er- 
scheint relativ reich an Fibroplasten und t~undzellen. Es handelt sich 
um ein chronisehes, in~erstitielles 0dem. Eiweigniederschl~Lge fehlen 
(Abb. 4). 

Ganz erheblich intensiver sind - -  entsprechend der St~rke der Gef~B- 
vergnderungen - -  die PgrenchymschS~den in einem lumbalen Spinal- 

Abb. 6. Aussclmitt, aus Abb. 4: a) Frische h'ekrosen; b) ~iltere Untorgangsbilder der Ganglienzellen 
mit entsprechend er Wucherung der Kapselzellen; c) Restkn6tchen anstelle untergegangener Ganglien- 

zellen; d) schwere interstitielle Fibrose, 

ganglion (Abb. 5. ~]bersichtsbild). Das Ganglion mit seinen zu- und 
abffihrenden Nervenfaserbtindeln ist insgesamt geschrumpft und er- 
scheint info]ge einer bedeutenden interstitiellen Fibrose und sehr weit- 
geh'endem Markscheidenschwund mig bindegewebigem Ersatz der 
ausgefa]lenen Nervenfasern recht zellreieh. Im Parenchym finder sigh 
k~um noch eine intakte Ganglienzelle (Abb. 6). Bflder yon sehwerer 
Ganglienzellerkrankungen, yon RestknStchen oder nut partieller Sub- 
stitution der Ganglienzellen durch Kapse]wucherungen zeigen an, 
dab es sich im wesentliehen um ~ltere Parenchymsch~den handelt. 

Dem geringeren Befall der cranialen Segmente hinsichtlich der Gef~B- 
ver~nderungen entspricht auch im Bereich der pe~"ipheren Nerven der 
oberen Ext~'emitiiten bis heran zu den Wurzeln eine nur m~t~ige, periphere, 
diffuse und nut selten herdf6rmige Lichtung in den Markscheiden mit 
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vorwiegend kollagen-faseriger VerstS, rkung des Peri- und Endoneuriums 
und gelegentlieh angedeuteter ,,ZwiebelschMenbildung" (KRtiCKE). 

Hingegen sind an den Nn.ischiadici ,  bis in die feinsten Zweige, nur  
noeh einzelne Markseheiden erhMten und an den Nn./emoraIes ist die 
Entmarkung vollkommen. Abb. 7' zeigt einen Teilausschnitt des N. 
f e m  o r a l i  s links. Er ist in seiner Gesamtheit  und hinsiohtlich der ein- 
zelnen Nervenfaserbtindel gesehrumpft. Auger den Gefggvergnderungen 

Abb. 7. (H. v. GIEs. Lupenvergr.) Teii~ussohnitt aus dem N. %moralis: a) Schwere endarteriitische 
G.ef~tgveriinderungen; b) Vermehrung des perineuralen, kollagenen Gewebes; e) Fibrose der entm~rk- 

ten Nervenfaserb~indel. 

erkennt man die erhebliche Vermehrung des perineuralen kollagenen 
Gewebes und die Fibrose der Nervenst~mme. Man sieht, dag reparativ- 
oder symptomatisch-entztindliche Vergnderungen keine nennenswerte 
Rolle spielen. 

Die in Abb. 8 dargestellten perikapillgren t~ettslpeieherzellen in 
den fibrSs umgewandelten Nerven sind selten und enthMten br~unlieh- 
gelbliche Grgnula (Sudanfgrbung), ein Zeichen, dab auch hier der 
Markseheidensehwund l~nger zuriiekliegt und ebenfalls nieht sttirmiseh 
vonstat ten gegangen ist. Die degenerativen VerS~nderungen an den 
vorderen und hinteren Wurzeln der caudMen Segmente sind ent- 
sprechend erheblich. 

Im Riickenmar/c finden wir bereits in H6he der thorakMen Segmen~e eindeutige 
Zellver~nderungen der motorisclt, en YorderhornzeUen und der G~nglienzellen der 
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SeitenhSrner im Sinne tier primgren Reizung. Eine leichte Sklero,ae der Gollsehen 
Strange wird schon im Nissl-Bilde deutlich. 

Bemerkenswert erscheinen uns noch die Befunde fibr6s umgewandelter 
markloser Nervenst~mmehen, selbst in der Adventitia der grSgeren 
Extremit/~tengcf/~Be. In  Abb. 2 ist neben einer kleinen adventitiellen 
Arterie mit  herdfSrmiger Endothelproliferation soleh ein markloses 
Nervenfaserst~mmchen abgebildet. Es ist ~hnlich wie die markhaltigen 
kleinen Nerven  der Extremits  geschrumpft, relat iv reich 

Abb. 8. (It.  SVDAN 432fach.) Aus dem Nervus  femoralis  (Lgngsschnitt)  : a) Perikapill~ircFettspeicher- 
zellen in dem vSllig demyclinisierten, fibrSs mngewandel ten  Nerven.  

an Fibrinf~rbung gebenden Fasern und zeigt Rundzell-Infiltration 
seines Perineuriums. (Abb. 2, c.) 

Fassen wir die am peripheren Nervensystem erhobenen Befunde zum 
Zwecke einer Be~yertung zusammen, so ist der Umstand der erheblichen 
Beteiligung der Vasa nervorum, gangliorum und selbst radiculorum 
an der ,,EndovaseulRis simplex bzw. verrucosa" (B~EDT) allein grSl3ter 
Beaehtung wert. Thrombotisehe Versehliisse finden sieh ebenfalls, 
jedoch treten sie gegeniiber den endovaseulitisehcn Ver~nderungen der 
kleineren Gef~tBe zurfick. Die Parenehymsch~den an den Spinalganglien 
sind naeh der Art der friseheren und ~lteren Ganglienzellnekrosen und 
unter Berticksichtigung dernur  ganz sp~rlichen Zeichen symptomatischer  
Entziindung, schliel~lich aber im Vergleich zu den noch ki~rzlich yon 
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D6RI~G dargestellten gefil3abhingigen Verinderungen in den Spinal- 
ganglien - -  z. B. bei der Periarteriitis nodosa - - ,  auch im Falle Sehn. 
eindeutig vasculirer  Genese. Sie sind also den zirkulatorisch bedingten 
Parenehymschi~den an den fibrigen Organen und Geweben des Schn. 
an die Seite zu stellen. Wollte man die dargestellten massiven Mark- 
seheidenausfille und fibr6sen Endzust inde der Degeneration in den 
peripheren Nerven, den intraganglioniren Nervenfasern und den Wurzel- 
nerven im Bereich der eaudalen Segmente auf eine unmittelbar ,,toxisch- 
infekti6se" Sehidigung zurfickffihren, so mfiBte man zweifellos s t i rkere 
Zeichen des Fet tabbaues und -ti[ansportes und mehr entzfindliche Ver- 
i~nderungen verlangen (PsTT~, S~)iMMLER). Das gilt auch ffir die noch 
nicht so schwer geschidigten Wurz~ln und peril)heren ~Terven der oberen 
~.qegmente. Hier kam ein erhebliches, vorwiegend perineurales inter- 
stitielles Odem, dam gelegentlieh arch  zu einer Auseinanderdringung 
einzelner Nervenfasern geffihrt hat, zur Darstellung. Sein relativer 
Zellreiehtum zeigt uns, dal3 es sieh dabei nicht um eine agonale Er- 
scheinung handelt, sondern um einen schon l inger bestehenden Zu- 
stand yon interstitiellem 0dem (Abb. ~l), yon dem anzunehmen sein 
dfirfte, dal~ es ffir den vorliegenden Markscheidenzerfall als form~lgene- 
tisches Moment eine wichtige Rolle gespielt hat. Wir wissen ja durch 
K~3cKE, dab die Degeneration der peripheren Nervenfasern im Sinne 
der , ,dystrophischen" Polyneuritis, welche ebenfalls mit  dem inter- 
stitiellen 0dem in ursichliehem Zusammenhang steht, wie in nnserem 
Falle Sehn. ohne wesentlichen Fe t tabbau  vor sieh geht. 

Es spricht also auch dieser 0dembefund nieht gegen, sondern ffir die 
Auffassung yon der vaseuliren Genese der im Falle Schn. dargestellten 
Parenehymschiden und Degenerationserscheinungen im Bereich des 
peripheren Nervensystems. Denn Zirkulationsst6rungen rufen n ur in 
ganz besonders gelagerten Fil len einen rein hypoxydotisehen Effekt im 
Sinne der isolierten Parenchymnekrose (SCHOLZ) hervor. In  der t~egel 
gibt die DurchblutungsstSrung aueh Anlal3 zu einer gleichzeitigen 
Permeabilit i tssteigerung, die einen Austri t t  yon 0dem~ oder sogar 
plasmatiseher Flfissigkeit zur Folge haben kann und die damit  eine 
der wesentliehsten Grundbedingungen zur Degeneration der Marksehei- 
den und dem ihr nachfolgenden Untergang der Achsenzylinder .herstellt 
(SCHoLz). 

Die cerebralen Veriinderungen im Falle Sehn. sind allein wegen ihrer 
mikroskopich gesicherten Beschrinkung auf die rechte Hemisphi re  
besonderer Beachtung wert. Unseres Wissens ist ein solcher Befund 
bisher noeh nieht besehrieben worden. 

Naeh dem Berieht fiber die Hirnse/ction iDr. J.  E. MEYEI~, Mfinchen) 
sind die Meningen fiber der Konvex i t i t  und tIirnbasis getrfibt und 
etwas verdickt. Einzelne piale Gefil3e fiber der rechten I lemisphi re  
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imponieren als weil3e, wurmf6rmige Str/mge (Abb. 9). Bei leichter Er- 
weiterung des reehten Seitenventrikels zeigt die reehte I-Iemisph/ire 
zahlreiehe gr6Bere und kleinere, frisehere und ~ltere Erweiehungs- 
herde der Rinde mit Ubergreifen auf das subkortikale Hemisph/~ren- 
mark. Die Erweiehungsherde liegen vornehmlieh in den Grenzgebieten 
der grogen I-Iirngef/~Be, so in der 1. Temporal-, oder, wie die Abb. 9 
zeigt, in der 2. Frontalwindung. Im 'Bereich der hinteren Zentral- 

Abb. 9. (Makrofoto, 2 real 1.) WeiBer, wurmf6rmiger pialer Gef~Bstrang (a) mit narbiger Sehrumpfung 
der benaehbarten 2. Frontalwindung (b). (Foto des Hirn!oathol. Institutes der Dtseh. F. A. f. Psyehia- 

trie, Mtinehen.) 

windung finden sich feine Einkerbungen im Sinne d er granul~ren 
Atrophie. 

Histologisch erweisen sieh etliehe piale Arterien als thrombotiseh 
versehlossen und im Zustand friseherer his ~lterer Organisation. Abb. 1 0  
zeigt einen typisehen Endzustand mit Ausfiillung des Lumens dutch 
ein loekeres, yon einigen Rundzellen durehsetztes Ftillgewebe, das 
dureh ein paar sogenannte RekanMisationslumina durehbroehen wird. 
Dazu geh6ren die Befunde einer intakten, aber verbreiterten und stark 
gefiilteten Lamina elastiea interna und feiner neugebildeter elastiseher 
Fasern um die Liehtungen der lZekanalisationsgef~Ite~ keine end- 
arteriitisehe Wueherungen an den feinen und feinsten Hirngefgl3en 
treten im Falle Sehn. erheblieh zuriiek. Doeh fehlen sic nieht, und selbst 
an den gr613eren Basisgefgl~en finden sich beiderseits leiehte endarteri- 
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itisehe, zirkulgr~ [ntimapolster, etw~ von der g~eichm~, geringen Aus- 
pragung wie wit sie an den Nierenarterien beschrieben haben. 

Die corticalen Erweichungen der rechten t%[emisphgre bieten his ~uf 
eine wal]nuBgrol~e Koagulationsnekrose im rechten Parieto-occipitM- 
bereich keine histopathologischen Besonderheiten. Ein einzelnes, 
nicht ganz frisches Erweichungsherdchen an der Grenze zwisehen 
g~gerem und innerem Glied des GIobus pa,Ilidus zeiehn~t sich dutch 
Kalkablagerungen innerhMb des Herdes und ihn durchziehender 

Abb. 10. (H. v. G~Es. 96fach,) Alter, thrombotischcr VerschluB eineL' lfialen Arterie mit mehreren 
I~ekaua,lis~t[oa~tum~ (a,) u~ld l~u1~dze~hmhiufuug~n in dcm locke~'eu Ffillgewcbc (b). 

Gefg{3e aus. Doch kennen wir solche Kalkablagerungen aueh ohne 
Erweichung bei allen m6glichen~ insbesondere such bei endokrinen 
Krankheiten und selbst Ms reinen Nebenbefund, haben also keine Ver- 
anlassung die Verkalkung von GefiSwgnden und Parenchym an dieser 
Prs mit d~r vorliegenden C~efg~erkrankung in urs~eh- 
lichen Zusammenh~ng zn bringen. 

Im Ubrigen bedfirfen die vorliegenden Hirnbefunde keiner weiteren 
Beschreibung and Besprechung, nachdem erst vet  kurzem J . E .  1V[EYER 
und LLAVEI%O ausffihrlich fiber die Histopathologie und Klinik der 
cerebralen Thrombgngiitis obliterans beriehtet haben. Des Fehlen 
nm~enswerter psychischer and neurologischer cer~bra]er Ausfalls- 
erscheinungen ist im Fatle Schn. einmal sicherlich Folge der Beschrinkung 
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der Parenchymseh/~den auf die reehte Hemisph/~re - -  Sehn. war 
Reehtsh/inder - - .  Andererseits ist aber aueh bei doppelseitigem Befall 
nieht selten ein ganz auff/s Migverh/iltnis zu konstatieren zwisehen 
der Sehwere und Ausbreitung der Hirnsch/~den bei der pathologiseh- 
anatomisehen Untersuehung und der Geringfiigigkeit der klinisehen 
Ausfallserseheinnngen (LLAvERo). 

IlL Analysierende Betrachtungen auf Grund der klinisehen und 
pathologisch.anatomischen Befunde~ 

Es waren die mittelbaren Folgen der peripheren Durchblutun~s- 
stSrungen an den unteren Extremit~ten, welche dutch die ante finem 
notwendig gewordene Amputat ion und die folgende Stumpfinfektion 
und Bronehopneumonie dem Leben des Sehn. ein Ende bereiteten, 
ein Ausgang, wie er bei der sogenannten juvenilen Spontangangr~n in- 
folge Thrombangiitis ob]iterans der Extremit~tengef~ge nieht selten ist. 
Bei der analysierenden Betraehtung der im Falle Schn. vor]iegenden 
Symptomentrias:  1. Polyarthritis, 2. Zirkulationsst6rungen an Geweben 
und Organen - -  und, eigentlieh zum Punkte 2 geh6rig - -  3. Polyneuritis 
wenden wit uns daher zweckm~Big zuerst dem Lei tsymptom des Morbus 
v. WINIWART~a-Bu~a(~E1% den Zirkulationsstgrungen an den grogen 
Extremit~tenarterien zu. 

EIvI~I) hat die proximale von der dista]en Form der Thromban- 
giitis ob]iterans der Extremit~ttengef~Be abgetrennt und gezeigt, dab 
letztere mehr zur Extremitii tengangr~n neigt. In  unserem Falle einer 
generalisierten Thrombangiitis obliterans liegt sowohl eine Beteiligung 
der proximalen als aueh der dista]en Gefi~Babschnitte bis in die feinsten 
Arterien vor, wobei die in die Augen fallende Verbreitung reiner En- 
thelproliferationen (Abb. 2) und solcher mit  frischerer Reaktion der 
subendothelir Schichten (Abb. 3) daffir spreehen, dag die distalen 
Gef~l]ver~nderungen bei Schn. im allgemeinen jfinger sind als die 
proximaien. Wir kSnnten daraus schlie~en, da[~ bei Schn. erst die hinzu- 
kommende Affektion der distalen GefgBabsehnitte die ErhMtung des 
Kollatera]kreislanfes unm6glieh gemacht und damit  don Zusammen- 
brueh der peripheren BIutversorgung - -  kenntlieh an dem allm~hliehen 
Auftreten yon Kuppennekrosen der Grol3zehe des linken FuBes - -  ausge- 
16st hat. DaB dariiber hinaus aueh funktionelle Zustandss der 
Zirkulation eine groge Rolle bei der Entstehung voriibergehender und 
sehlieBlieh bleibender isehaemiseher Gewgbsseh~den spielen, ergibt sieh 
im Falle Sehn. aus dem pl6tzlichen Anftreten der FuBgangr~n nach 
voriibergehender Lagever~nderung des rechten FuBes. 

Nicht immer, nieht einmal in der Regel, beobaehtet  man beim peri- 
pheren Morbus v. WINIWARTER-]~UERGER sehwere trophische St5- 
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~ungen. Und andererseits brauchen selbst so sehwere trophisehe St6run- 
gen, wie sie Schn. an H~nden und Beinen bot, noch keineswegs in 
direktem Zusammenhang mit den organischen Gef~Bveri~nderungen zu 
stehen. Die Atrophie der Haut  mit Schwinden der Papillarmusterung 
und der F~ltelung, das Spitzwerden der Finger, ihre Kiihle, die Hy- 
perhidrosis und das Nagelbettzeiehen finder man ebenso naeh langer 
Ruhigstellung einer Gliedmal3e im Gipsverband wie bei der Kausalgie, 
beim traumatischen 0dem, nach peripheren Nervenverletzungen und 
beim ehronisehen Gelenkrheumatismus; das Gemeinsame aller dieser 
Zust~nde und zugleieh ein fiir die trophischen StSrungen urs~ehlieh 
bedeutsames Moment ist, wie D6~I~G an Hand exakter Untersuehungen 
gezeigt hat, die [unktionelle Beeintriichtigung der per@heren Blutver- 
sorgung. DaB gerade aueh im Falle der Thrombangiitis obliterans der 
Extremit~tengef~l~e die funktionellen Effekte vegetativ-nerv6ser '  
t~eflexmeehanismen an der terminalen Strombahn eine wichtige I~olle 
spielen, ist bekannt und noeh ktirzlieh yon LLAV~o eingehend dis- 
kutiert  worden. 

Die hoct~g~'adige Atrophie der U~terschenkelmusku~atur konnte aller- 
dings nicht allein mit der zunehmenden Kontraktur  der Ful~gelenke 
~nd der dadurch herbeigeffihrten Inaktivit~t, noeh dutch ander- 
weitig ausgelSste periphere DurehblutungsstSrungen im Sinne tro- 
phischer Ver~nderungen erkl~rt werden. Denn sehon Mitre Juni 1947 
waren bei Sehn. qualitative Ver~nderungen der elektrisehen Erregbarkeit 
im Tibialis- und Fibularisbereieh festzustellen. ])er Muskelsehwund 
mugte also neurogen sein; aueh war er symmetriseh im Sinne einer 
Polyneuritis. 

Die Frage der Entstehung der symmetrischen Polyneuritis, vor- 
wiegend der unteren Extremit~ten, wurde schon welter oben gestreift. 
K l i n i s e h  lag beim Auftreten der ersten neurologisehen Ausfalls- 
erseheinungen die Annahme einer ,,toxiseh-infekti6sen" Polyneuritis 
nahe. Das anfangs bestehende MiBverh~ltnis zwisehen dem geringen 
Grad der subjektiven Mil3emlofindnngen bei Fehlen objektivierbarer 
Sensibilit/~tsst6rungen und dem v611igen Reflexverlust an den unteren 
Gliedmal~en (s. Fall 4 yon LLAVERO), konnte diese Annahme allein 
noeh nieht widerlegen. Denn bekanntlich gibt es aueh bei den infekti6s- 
toxisehen, erst reeht bei den rein toxischen Polyneuritiden und 
denen bei Mangelkrankheiten (SHLLA~E) Verlaufsformen mit vor- 
wiegendem Ausfall der Motilitgt und andere, bei denen Sensibilit/~ts- 
stSrungen, z. B. der Ausfall der Tiefensensibilit~t, so  sehr im Vorder- 
grund stehen, dab das Bild der Pseudotabes entsteht. Als abet im 
weiteren Verlauf der Erkrankung des Sehn. die neurologisehen 
Ausfallserseheinungen nieht die geringste Tendenz zur l~iiek- 
bildung zeigten, und mit dem Versehwinden der distalen und 
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proximMen Beinpulse sieh gleiehzeitig die motorisehen und aueh die 
sensiblen Ausfallserseheinungen stetig weiterentwiekelten, wurde es 
kliniseh sehlieglieh klar, dag es sieh um keine der landlgufigen Polyneu- 
ritiden handeln konnte, sondern vermutlich um eine Erkrankung der 
peripheren Nerven auf vaseul~trer Grundlage. 

Aueh der Liquorbefund mit der EiweiBerhShung ohne Zellvermehrung 
im Sinne des G u I L n A I s - B A ~ s e h e n  Syndroms muf3te znngehst die 
Annahme einer toxiseh-infekti6sen Polyneuritis nahelegen. Wir ffihren 
dieses Liquorsyndrom auf die Exsudation einer eiweil~reiehen abet  
zellarmen Flfissigkeit aus den Gef/iBen der yon der Degenerat ion be- 
troffenen Wurzelnerven in die Liquorr&ume zuriiek, etwa im Sinne einer 
symptomatisehen ser5sen Entzfindung am Orte des Markseheidenzerfalles 
(KAzlvlEIEI~). Doeh konnte das Liquorsyndrom ]etzten Endes a,ueh dutch 
eine primgre Erkrankung der pialen Gef~Se, also unmittelbar dutch 
den vaseul~ren Prozeg der Thrombangiitis obliterans hervorgerufen 
sein, wie wit das yon F~llen eines eerebralen v. WI~IWARTER-Btr~GEm 
wissen. Und LLAYERO hat  hervorgehoben, es sei denkbar, wenn aueh 
easuistisch bislang noeh nieht erwiesen, dal3 aueh eine primS, re ent- 
zfindliehe Erkrankung der vasa radieulorum im Sinne der , ,Throm- 
bangiitis obliterans" zu einem GUILLAIs-BARR~sehen Syndrom ffihrert 
kSnne. 

I m  Falle Sehn. deekte unsere p a t h o l o g i s e h - a n a t o m i s e h e  Unter-  
suehung dann auf, dab der Polyneuritis eine Thrombangiitis obliterans 
mit cranio-eaudM zunehmendem Befall der vasa ~'adiculorum, gangli- 
orum und nervorum zugrunde lag, und verifizierte damit  sehon die vorL 
LLAVE~O ausgesproehene Vermutung. Ffir die Beurteilung der [or- 
maIen Genese der peripher-nervSsen Sehi~den muBten naeh den Unter-  
suchungen yon WOI~LW~LL, PETTS, D6~I~c u. a. die Befunde an den 
Spinalganglien yon besonderer Wiehtigkeit sein, well nut  hier die 
zirkulgtorische Genese der Vergnderungen, anhand yon Befunden 
isehaemiseh bedingter Parenehymnekrosen, einigermal3en sieher auf- 
gedeekt werden kann. Die in dieser Hinsieht eindeutigen Befunde 
lassen uns im F~lle Sehn. eine Diskussion fiber einen zus~tzliehen 
,,infektiSs-toxisehen" Faktor,  wie er Seit GRIrBEI% WOItLWILL nnd 
FRAENKEL ffir die Pathogenese der Polyneuritis bei Periarteriitis nodosa~ 
immer wieder hypothe~iseh angenommen und verworfen wurde, als 
tiberflfissig erseheinen. Aueh die massiven yon den Wurzeln der lum- 
balen Segmente zur Peripherie noeh zunehmenden Nervenfaser-Ausfglle 
sind, wie wir oben ansgeffihrt haben, rein vasal bedingt und entwiekeln 
sieh formalgenetiseh zum Teil mit  Hilfe eines interstitiellen peri- und 
endoneurMen 0dems. 

GOETZ~, der unseres Wissens den bisher einzigen FalI yon PoIy- 
neuritis bei ThrombangiitiS obliterans kliniseh beobaehtet  und unter  



Polyneuritis be~ Thrombangiitis obliterans. 725 

]3eiffigung bioptiseher Untersuehungsergebnisse besehrieben hat, stellt 
- - w i e  WOI-ILWILL, ]~AL(), SCHMINCKE, 11. a. im Falle der Periarteriitis 
nodosa - -  die Polyneuritis der Thrombangiitis obliterans als gIeich- 
geordnetes Symptom an die Seite, indem er annimmt, dal~ die gleiehe 
Noxe eben einerseits zu der Entzfindung der Gef~Bintima und anderer- 
seits ebenso unmittelbar  zur Seh~digung der peripheren Nervenfasern 
ffihre. 

I m  Gegensatz hierzu ergibt sieh aus den dargestellten Befunden, 
im Falte Sehn., daS hier die Parenehymseh~den und Degenerations- 
erseheinungen im Bereiehe des peripheren Nervensystems ebenso w i e  
die Parenehymseh/~den an den anderen, yon der Gef~l~erkrankung 
betroffenen Organen und Geweben der Thrombangiitis obliterans 
~tntergeordnet und dutch die in ihrem Gefolge auftretenden Zirkula- 
fionsst6rungen unmittelbar bedingt sind. 

Es ist aber immerhin bemerkenswert, dal3 bei Sehn. trotz des aus- 
gebreiteten und intensiven Befalles der vasa gangliorum, nervorum und 
radieulorum vollkommene GefitBversehlfisse nur relativ selten vor- 
gefunden wurden. Und andererseits haben wir bei der Periarteriitis 
nodosa in Ubereinstimmung mit WO~LWlLL und vielen anderen Vasa 
nervorum gesehen, die dutch massive entzfindliehe Granulome v611ig 
ausgeffiltt waren, ohne dab es in den benaehbar~en Nervenst~mmehen 
zu nennenswerten Seh~den gekommen war. Bei der erfolgten Bestimmung 
tier Gewebsseh~den im peril0heren Nervensystem des Falles Sehn. als 
dutch Zirkulationsst6rungen hervorgerufen, zwingen uns diese Beobaeh- 
tungen, hier ebenfalls fiber die meehaniseh-zirkulatorisehenAuswirkungen 
der organisehen Gef~gwandver~nderungen hinaus auf die Wirkung 
]unlctioneller Durchblutungsstb'rungen als ursgchlieh sehr wiehtiger Faktor  
zurfiekzukommen. 

DaB wir damit  nicht augerhalb der typisehen Vorggnge beim Norbus 
~v. WI~IWA~TER-B~'ERaER stehen, zeigen sehon unsere Er6rterungen 
zum Problem der Extremitgtengangrgn und zur Genese der trophischen 
St6rungen. Aber aueh zur Erktgrung der manehmal  in keinem Ver- 
hgltnis zu dem relativ leiehten Grad und der geringen Verbreitung 
der  thrombangiitischen Gefgl3prozesse stehenden Parenehymschgden in 
anderen Organen und Geweben, insbesondere au oh in dem sehr stoffwechsel- 
akt iven und sauerstoffbedfirftigen Gehirn (BE~TATO, ROEDER), bedarf 
es ja der Annahme zusgtzlicher funktioneller, tells statiseher, teils 
spastiseher ZirkulationsstSrungen (SeATZ, FISCI~ER, SC~TZEX~AYe, 
G/3T~RT). Wir kSnnen sie ffir die gleichermaBen sauerstoffbedfirftigen 
peripheren Nerven ebenfalls mit  guten Grfinden in t%echnung stellen. 

Von den Einzelsymptomen der Polyneuritis sind im Falle Sehn. 
moeh die allmghlich aufgetretenen und sehliel31ich guBerst sehweren 
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SensibilitgtsstSrunger~ einer eingehenderen Betrachtung wert. Gleiehzeitig 
mit  der Verstgrkung der motorischen Ausfallserseheinungen nahmen 
bei Schn. aueh die Paraesthesien an den unteren Extremitgten zu und 
steigerten sieh sehlieglich zur Hyperpathie. Jede Beriihrung, selbst der 
Druck der Bettdeeke 16ste naeh einer Latenzzeit heftige ausstrahlende 
brennende nur langsam abklingende Sehmerzen aus; jeder Anngherung 
der untersuchenden Hand  wurde gngstlieh ausgewiehen; es waren 
a lso  ghnliehe Erseheinungen wie bei der Kausalgie. Paradox mute te  
dabei die vS]lige Geftihll0sigkeit an, die schlieglich bis zur Oberschenkel- 
mitre herauf reichte. Aul~er der Ber/ihrungsempfindung waren aueh 
die iibrigen Gefiihlsqualit~tten in MitleidensehaR gezogen. Das v o n d e r  
Tabes dorsalis her bekannte Zeiehen der verl~ngerten Sehmerzleitung 
(REMAK) war dabei zu beobaehten, d. h. naeh einem mit  der Nadel 
gesetzten Reiz kam es erst naeh einer Latenzzeit yon 15--30 see Dauer 
zu einer hyperpathisehen Sehmerzempfindung, die nieht lokalisiert werden 
konnte. Es ist interessant festzustellen, dag dieses Phaenomen auBer bei der 
Tabes aueh naeh der Unterbreehung der Blutzirkulation vorkommen 
kann (LEwis, LLAVERO), wobei wit dann wie bei der Kausalgie 
Hyperpathie  antreffen. Hier zeigt sieh die enge Verkniipfung 
yon Sehmerzleitung und Gef~Bsystem. Das verbindende Element  
stellen wohl die ,,dem Kausalgiesehmerz nahestehenden" marklosen 

$ 
oder besser markarmen Nervenfasern mit  ihrer sehr langsamen Er- 
regungsleitung dar (v. igUnALT). GAGEL hat  solehe dfinn myelini- 
sierten Nervenfasern aueh in den hinteren Wurzeln naehgewiesen, 
deren elektrisehe Reizung nicht nut  eine segmentale Vasodilatation, 
sondern aueh brennende segmentale Sehmerzen hervorrufen kann  
(FoERsTER naeh LEwis). Is t  die Irr i tat ion oder L~sion der dfinn 
mye]inisierten, dem , ,Innenwelt-Nervensystem" zugehSrigen Nerven- 
fasern entseheidend verantwortlieh fiir solehe hyperpathisehe Sehmerz- 
phaenomene, so kann es nieht Wunder nehmen, dab aueh bei reineit 
Arterienverletzungen ohne L/ision peripherer Nerven h~ufig eine Kau-  
salgie zur Beobaehtung kommt  (W~sTHEIN~ und GArLLA~D) infolge 
der geizung bzw. Seh~digung der adventitiellen vegetat iven Nerven- 
gefleehte. I m  Falle Sehn. ist eine dureh die generalisierte thrombangiitische 
Grundkrankheit  bedingte Irr i tat ion der diinn myelinisierten Nerven- 
fasern yon den Wurzeln bis hinunter zu den adventitiellen Nerven- 
st~mmehen und Gefleehten fiberall mSglieh und an letzterem Orte 
aueh naehzuweisen (Abb. 2). Damit  bietet sieh eine Erkl~rungsmSg- 
liehkeit an fiir das Auftreten der ]~ausalgiformen Schmerzen und vielleieht 
aueh fiir das Phgnomen der verlgngerten Schmerzleitung. 

Bei dem Versueh einer klinisehen und pathologiseh-anatomischen 
Analyse der Erkrankung des Schn. darf  nieht fibersehen werden, dab die 
pathologisch-anatomische Diagnose ,,!l'hrombangiitis obliterans" im Grunde 
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eine rein deskriptive , ,Symptomdiagnose" (JAEGEI%) oder aueh eine 
,,emptomatologisehe" im Sinne yon G~aEFF is~. Und aueh klinisch 
stellt der ~PIorbus v. WI~IWARTE~-BwERGER keine wesensms Krank-  
heitseinheit dar, sondern Konstellationen yon an Intensit/~t, Lokali- 
sation und Ausdehnung sehr weehselnden, zirkulatoriseh bedingten 
Ausfallssymp~omen an Organen und Geweben und ihre Zuordnung 
zu einem in der gegel  exeessiv ehronisehen, an sonstigen Allgemein- 
symptomen reiativ armen Krankheitsverlauf.  Dem Bediirfnis der 
Klinik, allein im Hinbliek auf Therapie und Prognose zu differenzieren, 
sveht pathologiseh-anatomiseh die wissensehaftlieh begriindete M6g- 
lichkeit gegeniiber, die versehiedenartigen entztindliehen Erkrankungen 
des Gefagsystems unter Bezugnahme auf die gemeinsame initiale 
hyperergisehe Int imareakt ion zusammenzufassen und damit  aueh die 
Thrombangiitis obliterans im Formenkreis der sogenannten rheuma- 
toiden Ge/ii/3e@)ankungen ( R S s s L E )  aufgehen zu lassen. Diese MSg- 
]iehkeit einer Zusammenfassung yon beztiglieh ihrer Aetiologie und ihrer 
gestMtliehen Endform versehiedenartigen Gef~gaffektionen unter all- 
gemein-pathologisehen Gesiehtspunkten muB die K]inik erst reeht 
dazu zwingen, mit  besonderer SorgfMt jeden einzelnen Fall aetiologiseh 
urtd symptomatologiseh zu ana]ysieren und nosologiseh zu definieren. 

So blieb es aueh in unserem Falle - -  ganz im Sinne yon t~SSSLE - -  

der Klinik vorbehalten, die Erkrankung des Sehn. dem Formenkreis 
der rheumatisehen Erkrankungen im engeren Sinne zuzuordnen; und 
zwar wegen des initialen Sehubs yon Gelenkrheumatismus mit  der 
sehliel~liehen Folge einer sekund~r-ehronisehen Polyarthritis, und mi t  
Rfieksieht auf den ehronisch septisehen, binnen 3 Jahren zum Tode 
fiihrenden Krankheitsverlauf.  Damit  war die generalisierte Thrombangi- 
itis obliterans im Falle Sehn. der Polyarthritis als gleichgeordnete symp- 
tomatische Krankheitserseheinung an die Seite zu stellen und der in- 
fektiSsen rheumatisehen Allgemeinerkrankung unterzuordnen. Wiehtig 
war noeh die Frage der bakteriellen Aetiologie. Es handelte sieh bei 
Sehn., wie in einigen F/~llen yon v. ALBnRTI~I, hSehst wahrseheinlieil 
urn Streptokokken. 

Die spezielle Aetiologie und der sympt0matisch-infektiSse Cha- 
rakter  seiner generalisierten Thrombangiitis obliterans ist vermutlieh auch 
verantwortlieh ffir den atypisehen Verlauf der Erkrankung des Schn. 
unter dem Bride einer ehronisehen Sepsis mit  dem auff~lligen Symptom 
einer vascUl~ren Polyneuritis. 

Zusammen/assung. 
Es wird fiber die Krankhei t  eines ann~hernd 60j/~hrigen Mannes be- 

richter, bei dem sieh 10 Jahre  naeh einem ersten polyarthritisehen Schub 
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unmittelbar im Ansehlug an eine Furunkulose ein chronisch-septisches 
Zustandsbild entwiekelte, das dutch das gemeinsehaftliehe Auftreten 
einer sekundiir-chronischen, ankylosierenden Polyarthritis, 8chwerster peri- 
pherer Durehblutungsst6rungen und einer /ortschreitenden Polyneuritis 
ausgezeichnet war. Eine StUmpfeiterung nach Absetzung des brandigen 
reehten Beines ftihrte naeh fast dreij~hriger Krankheitsdauer den Tod 
herbei. 

Pathologisch-anatomiseh handelt es sieh neben der ankylosierenden 
Polyarthritis und einer geringftigigen verrueSsen Endoearditis um eine 
Thrombangiitis obliterans generatisata, am st~rksten diG" Extremit/iten- 
und Herzkranzarterien, weniger hoehgradig aueh die Nieren-, Milz-, 
Leber-, Nebennieren-, Pankreas-, Hoden- und Mesenterialgef~Se be- 
treffend, mit entsprechenden Parenehymsehiiden an den genannten 
Organen. Ausgebreiteten thrombendangiitisehen Gef/iBveriinderungen 
und vaseul~r-bedingten Parenchvm- und Gewebsseh/~den im Bereiehe 
des peripheren und des zentralen 2v'ervensystems wird ganz besondere 
Beachtung gesehenkt. 

Hinsiehtlieh des periphe~'en Nervensystems finder sieh tin eaudalwirts 
an Intensit/it und Ausbreitung zunehmender Befall der vasa nervorum, 
gangliorum und radiculorum. Die im Bereiehe der unteren K6rper- 
segmente entspreehend st/irker ~usgebildeten Parenehym- bzw. Nerven- 
faserausf~lle in den pelil0heren Nerven, Spinalganglien und Riicken- 
markswurzeln werden als Folge yon Zirkulationsst6rungen auf dem 
Boden der entziindliehen Gef~l~erkrankung dargestellt. 

DiG histologiseh gesieherte, strenge Beschr~nkung der cerebralen Ge/iifi- 
und Gewebssehiiden auf die reehte tlemisph~re wird als Besonderheit 
hervorgehoben. 

In einer analysierenden Betraehtung der dargestellten klinisehen und 
histopathologisehen Befunde wird u. a. die Annahme der rein vascul~ir- 
ischiimischen Genese der vorliegenden Polyneuritis eingehend begriindet 
und dabei aueh auf dig Bedeutung [unktioneller DurchblutungsstSrungen 
hingewiesen. 

Das GWLLAIN-BAB~sehe LiquoTsyndrom kann allerdings im vorlie- 
genden Falle wegen der gleiehzeitig bestehenden, prim~tren entziind- 
lichen Affektion meningealer Gef~iBe nieht als Symptom der Polyneuriti~ 
gewertet werden. 

Aueh die sehr stark ausgebildete Hyperpathie kann nieht unbedingt 
Ms k]inisehes Symptom der Polyneuritis angesproehen werden. Die diesem 
Symptom zugrunde liegende Irritation markarmer, langsamleitender 
afferenter Nervenfasern diirfte sich bei der Sehwere der Gef/iBerkrankung 
wohl eh~r in den adventitiellen, ~egetativen Nervengefleehten als 
etwa in den hinteren Wurzeln abgespielt haben. 
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D ie  histopathologischen Be/unde e r m S g l i e h e n  es zwar ,  da s  u n -  

g e w S h n l i c h e  A u f t r e t e n  e i n e r  Polyneuritis bei Thrombangiitis obliterans 
d u r c h  die  gene re l l e  M i t e r k r a n k u n g  d e r  B l u t g e f ~ 3 e  des  p e r i p h e r e n  ~Nerven- 

s y s t e m s  zu  e r k l ~ r e n .  Sic e r l ~ u b e n  es a b e t  n i c h t ,  Sch l i i s se  a u f  die spe-  

ziel le At io ]og ie  u l l d  P a t h o g e n e s e  de r  Gef~ t l~erkrankung  in  u n s e r e m  F a l l e  

zu  z i ehen ,  o d e r  g a r  d ie  B e s o n d e r h e i t e n  se ines  V e r l a u f e s  u n t e r  d e m  B r i d e  

e i n e r  ] a t e n t e n  Seps is  z u  e r k l ~ r e n .  

Die  klinische Symptomatik u n d  de r  Verlau/der E r k r a n k u n g  d a g e g e n  

r e e h t f e r t i g t  die E i n o r d n u n g  des  d a r g e s t e ] l t e n  K r a n k h e i t s b i l d e s  i n  d e n  

Formenkreis rheumatischer Allgemeinerkrankungen u n d  g e s t a t t e t  es, 

u n t e r  d ie se r  U b e r s c h r i f t  d ie  generalisierte Thrombangiitis obliterans d e r  

chronischen anlcylosierenden Polyarthritis a]s g l e i e h g e o r d n e t e n  S y m p t o -  

m e n k o m p l e x  a n  die  Se i t e  zu  s t e l l en .  D a b e i  l eg t  d ie  i n i t i a l e  F u r u n k u l o s e  

die  A n n a h m e  e i n e r  u r s~ teh l iehen  S t r e p t o k o k k e n w i r k u n g  n a h e .  
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