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Psychiatrie (Max Planek-Ins~itut) Mtinchen (Direktor: Prof. Dr. W. SC~tOLZ), 

~ber Itiimangiome des Gehirns. 
I .  Mitteilung. 

Teleangiektasien, Kavernome, S~oE-WEBERsche Krankheit.* 

Von 
]~. E. ~IANUELIDIS. 

Mit 13 Text~bbildungen. 

(Eingegangen am 20. September 1949.) 

Klassifikation und Einteilung. 
Eine Einteilung verwandter krankhafter  Prozesse vorzuschlagen, ist 

nicht immer eine ]eichte Aufgabe, insofern man bemfiht ist, diese ein- 
heitlich, d. h. nut  unter einem Gesichtspnnk~ durchzuffihren. Wird die 
Klassifikation z .B.  n~ch dem ~itio]ogischen Prinzip vorgenommen, so 
muB vorausgesetzt werden, daI~ bekannt  ist, wie und warum die ein- 
zuordnenden Affektionen zustande kommen. Das ist aber nicht immer 
oder nur selten der Fall. So mul~ die ~itiologische Einteilung, die wegen der 
Beriicksichtigung der kausalen Genese ideal w~re, aufgegeben werden 
bzw. mull man zu Kompromissen Zuflucht suchen. Ein iihnliches 
Schicksal k~nn der Versuch erleiden, die Prozesse nach klinischen Gesichts- 
punkten einzuordnen, wei] die klinischen Unterscheidungsmerkm~le bei 
den homologen Affektionen fehlen kSnnen. Dabei w/ire die praktische 
Bedeutung einer solchen Klassifikation offensichtlich. 

Der Morphologe hat  die M6glichkeit, durch die ihm znr Verffigung 
stehenden Mittel verwandte Krankhei ten zu erfassen und diese mit  
mikro- und makroskopischen Methoden einzuteilen. Dabei ist es selbst- 
verst~ndliche Voraussetzung, dal3 die Klassifikation nur vom morpho- 
logischen Standpunkt  aus geschehen soil. Sonst ist ihre praktische Bedei~- 
tung und Anwendung hSchst fragwiirdig und zweifelhaft. Viele Autoren 
(VIRcHow, DANDY, CUSHING und BAV_~Eu BERGSTRAlVD, RUSSEL, 
FRACASSI) haben sich bemiiht, die im Zentralnervensystem vorkommen- 
den GefiiBmiDbildungen nnd Gef~13geschwiilste zu klassifizieren. Diese 
Einteilungen sind ein altes Streitobjekt zwischen den Pathologen. Dabei 
wird die herrschende I~omenklaturverwirrung noch grSBer. 

Es ist nicht unsere Absicht, alie vorgeschlagenen Einte ihngen wieder- 
zugeben. Nur einige seien hier erwiihnt. Wahrend DA~Ou die GefaB- 
miBbildungen und Gef~Bgeschwiilste des Zentralnervensystems nach 

* I~errn Prof. Dr. W. SCKOLZ in Verehrung zum 60. Geburtsfag. 
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makroskopischen und klinisehen Merkmalen einteilt und das mikro- 
skopische Bild sehr wenig beriieksiehtigt, beaehtet B~RGSTRA~3 in 
seiner zusammen mit OLIVm~Cl~OXA und T 6 ~ I S  verfa~ten Monographie 
letzteres sehr stark, ja seine Klassifikation beruht meistens auf dem 
feingeweblichen Aussehen. BEI~GST~A~DS Einteilung, die diejenige 
VII~CHows stark berticksichtigt, ist folgende: 

1. Angiom~ cavernosum ; 

2. Angioma racemosum (VlacI~OW); 
a) Teleangiektasien, 
b) STU~G~-WE~,  
c) Angiom~ arteriale (aneurysma anastomoseon VInc~ow), 
d) Angioma racemosum venosum (Varix cirsoides V~cHow), 
e) Aneurysma arteriovenosum; 

3. Angioretikulom (l~ovssY un40BEI~LING), Ang~oblastoma (CvsHI~6 
und BAILEY), Lindautumoren; 

4. das Angiogliom. 

Die Klassifikation BEI~GSTRA~DS kann durch den Kliniker keine absolute 
Verwendung linden, well sie auf morphologischen Unterscheidungs- 
merkmalen basiert und die Biopsie bzw. die histo]ogische Untersuchung 
zur Voraussetzung h~t. Aber auch ein Morphologe wird auf manche 
Sehwierigkeiten bei ihrer Benutzung stoi3en, welche wir erw~hnen 
m5ehten. Es ist dabei notwendig, kurz die yon BERGSTRAND vorge- 
sehlagenen Definitionen der einzelnen h~mangiomat5sen Affektionen 
wiederzugeben. Unser Material enth~lt keine F~lle, die in die Gruppe 3 
und 4 n~eh BE~GST~AND gehSren. Wir kSnnen uns also nur mit den 
kavernSsen und r~eemSsen Hs befassen. 

Unter kaverndsen Angiomen versteht :B]~RGST~]) so]che Prozesse, welche ,,aus 
groBen :Blutr~umen aufgeb~ut" sind, ,,die voneinander dureh W~tnde verschiedener 
Dicke getrennt sind. Jede W~nd ist somit fiir mehrere Luminu gerneinsam. Im 
Gegens~tz zu den raeemSsen Angiomen ~indet man kein P~renchym zwischen den 
Gefi~en. I-Iistologisch ist die Trennung zwischen diesen beiden Tumorarten ziemlich 
ausgepr~gt. '~ 

Die Teleangiektasien sind nach BEI~GSTI~A~I) ~ufgeb~ut ~us ,,Gef~l~en mit 
W~ndungen ~hnlich den C~pill~rw~ndungen". Er teili0 weiter mit, dal~ die Gerald- 
st~mme bei den Tele~ngiektasien ,,ira grol~en und g~nzen vonein~nder isoliert" 
waren, ,,aber un einzelnen Ste]len l~g eine Kommunik~tion vor, gunz wie bei einem 
K~vernom". Und weiter: ,,~Tberhaupt dtirfte es nieht immer mSglich sein, diese 
F~lle yon Angiom~ c~vernosum abzugrenzen, dem sie sicherlieh n~hestehen." 

Mit den ]e~zterw~hnten Ausffihrungen fiber die Teleangiektasien, der 
ersten Untergruppe der racemSsen Angiome, und ihrer engsten Bezie- 
hung zu den Kavernomen sind wir einverstanden; folgeriehtig kSnnen 
wir uns nieht einverstanden erkl~ren mit seiner obenerw~hnten Be- 
merkung, dal3 der Untersehied zwisehen Kavernomen und raeemSsen 
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Angiomen ausgeprggt ist. Nicht  seiner Meinung sind wir auch aus fol- 

gendem Grunde:  W e n n  die Teleangiektas ien als racem6s bezeichnet 
werden, s ind wir vielmehr berechtigt ,  anch die Kave rnome  so zu be- 
nennen ,  die mehr als jene t raubenf6rmig  aussehen. 

Das Angioma arteriale oder Aneurysm~ anastomoseon wird yon  ViRoliOW --:BERG" 
S~RAND iibernimmt seine Definition - -  foigenderm~13en umgrenzt: ,,]~ei dem wahren 
Aneurysma anastomoseon besteht gar keine Anas~omose zwischen Arterie und 
Vene." ,,Vielmehr lost sich die Arterie in ihre ~_ste auf und sowohl diese Aste als 
deren Kolla~erMen (Anastomosen) sind allesamt erweitert." Die gunze Affektion 
besteht nach ihm aus erweiterten, arteriellen Gebilden, die bei Lebzeiten pulsieren. 
Die Venen sind dabei nieht beteiligt. 

Solehe Bi ldungen,  wie BERGSTRA~D festgestellt  hat,  scheinen nicht  
zu existieren. Wir  haben  aueh die Li te ra tur  durchsucht ,  ohne eine 
einzige Abhand lung  zu l inden ,  die die Def ini t ion VI~CHows erfti]]t. 
Somit  erseheint  uns  das Beibehal ten  des Angioma arteriale in  einem 
Klassif ikat ionsschema als n ieht  notwendig,  ja  iiberfltissig. Fas t  alle 
Mteren als Angioma arteriale verSffentl ichten Arbei ten  gehSren in  die 
Unte rg ruppe  des Angioma venosum u n d  des ar ter iovenSsen Aneurysmas  
der BERGSTRAgDsehen Einte i lung.  

Bis jetzt  waren unsere E inwande  gegen diese E in te i lung  , ,akademi- 
seher" Art,  um einen Ausdruck CUSHIZ~GS zu benii tzen.  Die Schwierig- 
kei ten der prakt ischen Verwendung der yon  BEI~GSTRAND vorgeschla- 
genen Ein te i lung  des racemSsen Angioms t re ten  deutl ich zutage bei der 
Begri f fsbest immung des A ngioma racemosum venosum und  des Aneurysma 
arteriovenosum. 

Ersteres umfa6t 2 morphologiseh verschiedene Affektionen: 
1. Seltene :Bildungen, die aus erweiterten Venen bestehen und, nach Vme~ow, 

mi~ einer V~rikozele zu vergleichen sind. 
2. Wie uns ]~ERGSTRiND mitteilt: ,,Gewbhnlich ist ein anderer Typ, bei dem das 

Angiom aus einem Knauel erweiterter pathologiseh gebauter Gefs besteh% die 
weder als Arterien noeh als Venen bezeiehnet werden kSnnen. Die Gefagwandungen 
sind in versehiedenen Teflen desselben Gefages versehieden gebaut." Diese t~ildun- 
gen erreiehen regelmaBig die Pia, sind mit Ektasien der pialen Gef~Lge kombiniert, 
weisen oft eine keilformige Gestalt guf und sind nieht yon dem arteriovenSsen 
Aneurysmg histotogisch zu unterseheiden. 

Letzteres beruht naeh den Darlegungen BEI~GSTI~ANDS aUf einem ,,Kurzschlul3" 
zwisehen clem argerielIen und ven6sen System, und zw~r so, daft ein GefaB oder 
GefaBknauel Arterie mit Vene verbindet unter Ausschaltung des Capillarbettes. Als 
Folge haben wir eine VergrSgerung der zuffihrenden Arterie und der abfdl~enden 
Vene. Das arterioven6se Aneurysm~ pulsiert und en~hilt arterielles :Blur. Somit ist 
der Untersehied zwischen diesem und dem zweiten Typ des Angioma racemosum 
venosum nur ,,physiologiseh '~ 

E in  Morphologe k a n n  wenig mi t  physiologischen Untersehieden an- 
fangen. Er  ha~ nieht  immer  die Gelegenheit,  bei  Biopsien anwesend zu 
sein. Sehr viele Falle, wie alle aus unserem 3/Iaterial, werden pos tmorta l  
besiehtigt,  bei denen  es n icht  mehr mSglieh ist, zu sagen, ob die 
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gefundenen h~mangiomatSsen Bildungen arterielles oder venSses Blut 
enthalten. Man ist nieht mehr imstande, festzustellen, ob ein Aneurysma 
arteriovenosum odor ein Angioma racemosum venosum vorliegt. Ent- 
scheidet man sieh fiir die letztere Bezeichnung, so ist immer noch nicht 
gesagt, ob man den ersten odor den zweiten, h~ufiger vorkommenden, 
aber morphologisch anders aussehenden Typ dieser Affektion meint. 
Manehe Autoren, wie SC~6PPE, HAS~JXOE~, sind bei der Einteilung 
ihrer Fglle auf ~hnliche Schwierigkeiten gestol3en. Somit erseheint uns 
angebracht, eine rein deskriptive, histologische Einteilung vorzuschlagen, 
die niehts besagen will fiber die kausale Genese der einzuordnenden 
Affektionen, zu keinen physiologischen Untersehieden Zuflucht nimmt 
und welehe durch den ?r praktisch angewendet werden kann. 
Die Klassifikation erhglt folgendes Aussehen: 

Haemangioma racemosum. 

A Teteangie/ctasie. 
B. Haemangioma cavernosum, sTvRG s.-wJ~BE~s-Krankheit. 
C. Haemangioma venosum. 
D. Haemangioma arteriovenosum. 

Bemerkt sei, dag die Untergruppe C solche Bildungen erfagt, die 
histologisch venSser Natur sind. ttierher gehSrt der erste Typ des 
Angi.oma racemosum venosum BERGST•ANDS. Dem zweiten Typ da- 
gegem der von dem arferioven6sem Aneurysma nnr physiologiseh zu 
unterscheiden ist, bezeichnen wir gemeinsam mit diesem als I-Iaeman- 
gioma arteriovencsum. 

Wlr geben der Bezeichnung H/~mangiom statt Angiom den Volzug, 
da jene praziser ist, einmal, weft sie fiber den Inhalt der Gef/~Be etwas 
besagt, und zweitens ist es besser, solehe ausdifferenzierten Bildungen, 
wie die racemSsen tti~mangiome, nieht mit dem indifferenten Namen 
Angiom zu benennen. Wir haben absichtlich die STvRG~-Wsd3s~sehe 
Krankheit be.i unserer Auseinandersetzung mit der Klassifikation 
BERGSTRANDS beiseite ge]assen, tIier sei vor]auflg nut so viel gesagt 
fiber diese sowohl kliniseh wie pathologiseh-anatomiseh nneinheitliche 
Affektion : Morphologiseh geh6rt sie abwechselnd zu einer der in unserem 
Schema erwahnten Untergruppen des racem6sen ttamangioms und zeigt 
dazu die eigentfimlichen, gyrierten Verkalkungen aul3erhalb des eigent- 
lichen h~tmangiomatSsen Prozesses. 

Nicht nur die Einteilun2, sondern auch die Frage, ob die im Zentral- 
nervensystem vorkommenden Affektionen MiBbildungen odor Blastome 
sind, hat seit jeher die Pathologen beschaftigt. Entsprechend der Be- 
antwortung dieses Problems dureh manehe Autoren wurde aueh die von 
ihnen vorgeschlagene Klassifikation gestaltet. 
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Cus~i~r und BAILEY trennen scharf zwischen Gef~Bmil~bildungen und Gef&g- 
gesehwtilsten. Die ,,angiomatous malformations", sehreiben diese Autoren, ,,maybe 
clearly distinguished from the Mood vessels tumors proper by the fact that traces 
of compressed tissue are invariably present between the vascular loops comprising 
the lesion." 

DaB das Niehtvorhandensein  yon  nervSsem Parenehym zwischen den 
Gefiigen der Affektion kein Charakter is t ikum fiir Blastome sein kann,  
braueht  nieht  ausfiihrlich erSrtert  zu werden. Ebenfalls sei betont,  dab 
eine auf  diesem Unterseheidungsmerkmal  beruhende Klassifikation 
fehlerhaft  sein muff. 

Die Einteilung dieser Autoren ist die folgende: A. Vascular Malformations: 
1. Tele~ngiekt~sis, 2. Angioma venos, 3. Angioma after. B. tIemangioblastomas: 
l. cystic, a) capillary, b) cellular, e) cavernous. 2. solid, a) capillary, b) cellular, 
e) cavernous. 

:BExGST~CD, der die 3s vertritt, man soll nieht ,,Gesehwulst und MiB- 
bildung in Gegensatz zueinander bringen", kritisiert die Einteilung der vorgenann- 
ten Forseher und betont, dag das kavern6se H~mangiom - -  obwohl innerhalb der 
Affektion kein Nervenparenehym vorhanden ist - -  zu den l~{igbildungen gerechnet 
werden soil. Gleieher Meinung, was das K~vernom ~nbetrifft, ist ~ueh P~essEr~ - -  
obwohl die Verfasserin sonst die C1JsttI~CO-BAILEYsehe Einteilung akzeptiert -- ,  
weil sic eines der yon diesen Autoren ~ufgestellten UnterseheidungsmerkmMe 
zwisehen :Bl~stomen nnd Kamartomen, n~mlieh die Produktion yon :Bindegewebs- 
fasern, nieht Ms Charakteristikum fiir jene anerkennt, sondern nut die zellige 
Wueherung. 

EinIeitend zu tier Bespreehung unserer t~/~lle (siehe Tabelle) m6chten 
wit erw~hnen, dab uns folgende Fragen interessieren : Die pathologisehe 
Anatomic  und Lokalisat ion der h~mangiomatSsen Affektionen. Ferner 
die Frage, ob die raeem6sen H~mangiome Mil?bildungen oder Tumoren 
sind. Besondere Aufmerksamkei t  wol]en wit den auf  die tI/~mangiome 
zuriiekzuf/ihrenden Ver~nderungen ihrer n/~ehsten Umgebung  widmen. 
Die Klinik und  Vererbung dieser Prozesse mSchten wit auch kurz 
bespreehen. 

A. Teleangiel~tasien. 

Aus der allgemeinen Pathologic  sind uns die sogenannten senilen 
Angiome der H a u t  bekannt .  Bei diesen beruht  die Affektion auf  den im 
Aiter vorkommenden  Umw~ndtungen des elastischen und  koll~genen 
Bindegewebes der I t au t .  Es handel t  sich bei den senilen Teleangi- 
ektasien der I I a u t  weder um Blastome noeh um Migbildungen, sondern 
um symptomat isehe  Erwei terungen pr~formierter Gef~13e. Dal3 prin- 
zipiell ~hnliehe Ver~nderungen im Zentra lnervensystem vorkommen 
k6nnen, best~tigt uns OST~,RTaG, indem er einen Fall  mitteilt ,  bei 
welchem es infolge Thrombosierung zu Teleangiektasien pri~formierter 
GefaBe gekommen ist. I tomologe Affektionen kommen  aueh in unserm 
~a te r i a l  vor. Da  diese Gef/iBver~nderungen erworben sind und kausal 
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Tabelle. 

~ Klinisehe Diagnose Lokalisation Art des tIaemangioms 

Frontalrinde 

~r 

1. Kon. AI. 

2. Ba. Ver. 

58 

89 

39 i] Fi. He. 

Sch. Ka. 18 

5. K e . J .  
6. ttei. J. 

7. Be.A. 

8. Pe.A.  
9. Fr. Ch. 

10. Wi. 

l l .  Reis.Mar. 
12. :BSe. 
13. K1. Id. 

14. Mti. ~ei .  17 

15. Gr. Ma. 38 

16. C~rS. So. 15 

17. Br. Jo. 38 

18. La. An. 58 

19. K~. Jo. 43 

Paralyse 

9 CerebrMsklerose, 
Pneumonie 

Sehizophrenie 
Akute Dysenterie 

Kleinhirntumor 

Magen-Ca. 
3 Cerebrale 

L/~hmung. Debili- 
t/~t. 0togen. 
Sepsis 

3 Kerzinsuf. Mi- 
gr~ne 

Pseudosklerose 
Epilepsie 

I-Ierzinsuf. Mesaor- 
titis luica 

Epilepsie 

9 Apoplexie 
Sen. Demenz 
Herzversag. 

Tumor hint. 
Seh~delgr. lfl 

Enceph~lit. ? 
Myelitis ? 
Tumor ? 

? Epilepsie 
S T U ~ - W E ~ E ~  

I-Iirntumor ? 
Tbc Meningitis 
Sehizophrenie 
Lungentbe. 
Epilepsie 

Kleinhirnhemi- 
sphare li. 

Brficke 

Sekund~re Tele- 
angiektasie 

Kleinhirnhemi- Prim/~re Tele- 
sph/~re re. angiektasie 

Temporalpol li. ,, 
:Br~ieke li. Kavern. K~man- 

glom 

Brfickeli. 

:Brficke re. 
Postzentr. 

Region li. 
3. Temporal- 
wind. re. 

Inselrinde li. 
Putamen ]i. 
Frontallap. re. 

1. Kleinhirn li. 
2. Stirn re. 
GroBhirn- 
hemis, bds. 

Occipitall~p. 
re. 

Oecipitall~p. li. 

Fossa Sylvii li. 
Oceipitallap. re. 

1. 
2. Teleangiekt~sie 
STU~GE-WEBE~ 
(Multipl. Kaver.) 

STURG~-W~BER 
Arterioven6s. 
I-[/im~ngiom 

gene t i sch  als Folge  eines a n d e r e n  Le idens  zu b e t r a c h t e n  s ind,  b e n e n n e n  

wir  sie sekundi~re Teleangiektasien. 
Fall 1: Ken. A1.58 J. 
Klinische Diagnose: Progressive Paralyse. 
Gehirn: Mikroskopiseh sind an vereinzelten RindengefM3en geringe, lympho- 

plasmoeytare Infiltrate. Geringe St~bchenzellwueherung. Eisen + .  Die klinisehe 
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Diagnose Paralyse wird pathologiseh-anatomisch best~tigt. Augerdem sind an einer 
umsehriebenen Stelle der l~'rontalrinde einige abnorm erweiterte, capillarghnliche 
Gef/~Be zu sehen, die prall mit Blur gefttllt sind. Diese verlaufen isoliert, jedoeh tritt 
hie und da eine :Beriihrung bzw. Kommunikafion benachbarter I-Iohlr/~ume ein. 
Die Wandungen der GefgBe bestehen aus einem einsehiehtigen Endothel und aus 
vereinzelten :Bindegewebsfibrillen. In der Umgebung der Teleangiektasien sind die 
Ganglienzellen so gut wie intakt. Die Glia zeigt eine deutliche Progressivit~t. 

Diagnose: Progressive Paralyse mit umschriebenen sekund/iren Teleangiektasien. 

Fall 2: t~a. Ver. 89 J. 
Klinisehe Diagnose: Cerebralsklerose. 
Anatomisehe Diagnose: Starke, allgemeine Arteriosklerose der gr6Beren Arterien 

und der Coronarien. iViehrere I-Ierzmuskelsehwielen. Arteriosklerose der Nieren. 
Gehirn: I-[oehgradige Sklerose der HirnbasisgefaBe. Das Gehirn ist atrophiseh 

(1080 g). Die Gyri sind versehm~lert, die Sulei erweitert. In  der ventralen Seite der 
li. Kleinhirnhemisph~re ist im t~ereieh der Rinde eine wie frisehe Blutung aus- 
sehende, etwa linsengrolle Stelle zu sehen. Die hisfologische Untersuehung dieses 
Bezirkes weist einige isolierte, stark erweiterte Gefage auf, die ahnlich aufgebaut 
sind wie bei unserm Fall 1. Die Endothelien sind nicht an allen Stellen sichtbar. 
Einige Gef/~l~e bestehen nur aus fast kernlosem kollagenen :Bindegewebe. 

Diagnose: Starke Arteriosklerose der Hirnbasisgef~Be, umschriebene Teleangi- 
ektasien in der li. Kleinhirnhemisph~re. 

Fall 3: Fi. He. 39 J. 
Klinische Diagnose: Sehizophrenie, Dysenterie. 
Anatomische Diagnose: Akute katarrhalisehe, fibrinSse Enterocolitis, besonders 

im unteren Dtinndarm und vom Colon dese. abwgrts. Beginnende akute Lymph- 
adenitis der mesenterialen Lymphknofen. Triibe Schwe]lung der Leber und Nieren. 

Gehirn: Gewicht 1350 g. Kein nennenswerter pathologiseher :Befund makro- 
skopisch zu erheben. Fur  in der Mitre der Pars basilaris pontis ein rundliches, rSt- 
liehes, streifig auslaufendes tIerdchen yon einigen Millimeter Durehmesser. Die 
histologische Untersuehung dieser Stelle zeigt einige stark erweiterte, isolierte 
capi]larahnliche I-Iohlr~ume. Ihre Wandungen sind ~hnlieh gebaut wie beim Fall 1. 
Die stark mit Blutelementen gefiillfen Gefage weisen im Zentrum ihres Lmnens 
ausgelaugte Erythrocyten, in der Peripherie desselben Leukoeytenansammlungen 
aug Zwisehen den Gef~Ben sind gut erhaltene Nervenzellen zu sehen. Die Mikro- 
und Makroglia zeigt eine deutliche Progressivitgt. Einige progressive Makroglia- 
zellen ~hneln den gem~steten Asfroeyten. 

Diagnose: Akute Enterocolitis. Umschriebene Teleangiektasien in der Briieke. 

Am deut l ichsten k 6 n n e n  wir durch unse rn  Fa l l  6 die sekundgre 

Genese der hier erw/~hnten Gef/iBver~nderungen demonstr ieren.  Es  
handel t  sich um ein haselnuBgroBes, kavernSses H~mangiom in  der 
Basis der Brticke l inks (Abb. 6), das wir sp~ter bespreehen werden. Die 
durch dieses in  OlivenhShe hervorgerufenen Gef~l?vergnderungen 
m6ehten  wir ganz kurz erw/ihnen. 

In diesem Absehnitt des Zentralnervensystems, und zwar in der Medianlinie sind 
einige capillarghn]iche GefaBe zu sehen, die abnorm erweitert sind (Abb. 1). Aus den 
ektatisehen GefgBen kam es zu einer :Blutung, welehe die medialen Partien der 
rechten Oiivenformation verniehtete. MesenchymMe und gli6se Wueherungen im 
Erweiehungsbereieh. Die progressiv umgewandelten Gliazellen ersetzen die zugrunde 
gegangene mediale Olivenformation. Die Teleangiektasie ist morphologiseh ~hnlieh 
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den oben beschriebenen Fi~llen. Sie ist sehr wahrscheinlich sekund~r entstanden 
durch Stauung bzw. StSrung des :Blutabflusses aus diesem Gebiet infolge des 
proximM gelegenen :Brfickenkavernoms. 

Gemeinsam kann ffir die obenerw~hnten F~lle gesagt werden, dal~ 
sie aus abnorm erweiterten, eapil]ar~thnlichen Ge f~en  bestehen. Das 

Abb. 1. Fall  6. Sekund~re Teleangiektasien. Abnorm erweiterte Gefai~e (A). Zerstiirung der Nerven- 
zellcn der OliYenformation mit  raesenchymalen und  glibsen Wucherungen (B), NISSL-F~,rbung. 

Auffallende also ist nut die Weite des Lumens der pr~formierten Ge- 
f ~ e ,  die sekundar bedingt ist. Klinisch ver]aufen diese Affektionen so 
gut wie symptomlos. 

Prim~ire Teleangiektasien 

nennen wir solche Prozesse, die nicht nur hinsicht]ieh der Weite der 
Gefi~I~e, sondern auch durch deren Form, Anzah] und Verteilung sieh 
auszeichnen. Wir kSnnen bei diesen nieht annehmen, dal~ es sich um 
praformierte, sekund~tr veri~nderte Capi]]aren handelt. Unsere Fi~lle 4 
und 5 sollen dazu dienen, diese Affektionen niiher zu er]~utern. 

Fall 4: Sch. K~. 18 J. 
Klinik: Aus der Krankengeschichte ist zu ersehen, dab in der Famflie keine 

Nerven- und Geisteskrankheiten vorkommen. Zwillingsschwester gesund. Als Kind 
Polyarthritis. 1942 4 Wochen K~nkenhausaufenthalt infolge Unrolls dutch Sturz 
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yon der Treppe. Mit 15 Jahren im Jul i  1945 Sturz vom Rad (unbekannte Ursaehe). 
Pat.  fiel auf die tItifte und war nicht bewugt os. 14 Tage sp/~ter Brechreiz, Kopf- 
sehmerzen und Sehwindelanfitlle. Einlieferung ins Krankenhaus. DamMiger Befund: 
Oppenheim re. angcdeutet. Leichte Rumpfataxie. Breitbeiniges ataktisches Gehen. 
I)ber der Herzspitze systolisches und diastolisches Ger/~usch. Am 18. Dezember 
Entlassung. Damalige Diagnose: Commotio cerebri. Psychogene ~berlagerung. Die 
Pat. war von Oktober 1945 bis kurz vor der am 16. Juni  1948 erfolgten Klinikauf- 
nahme besehwerdefrei. Nur einmal hatte sic im Sommer 1947 1 Tag lang Sehwindel- 
geffihl und Erbreehen. Vor 14 Tagen traten g~nz plStzlich [;Tbelkeitsgeffihl, Brech- 
reiz und starke Kopfsehmerzen, vor allem in der Stirngegend, auf, besonders beim 

Abb. 2. Tall 4. Prim~re Teleangiektasie der re. Kleinhirnhemisph~ire. Zahlreiche abnorm erweiterte 
GeffiBe (A). Massive Blutung (B). 

Liegen auf der linken Seite. Das Wiehtigste aus dem neurologisehen Befund sei hier 
wiedergegeben: 

Stauungspapille bds. Periphere Facialisparese re. Hypotonie des re. Armes. 
Diadoehokinese re. verlangsamt. Barany: Deutliehes Vorbeizeigen naeh re. Steige- 
tendenz re. beim Vorhalteversuch. P. S. g .  und A. S. g .  bds. sehr lebhaft. Gang: 
Abweichversuchtendenz nach re. Ventrikulographie: l~aumbeschrgnkcnde Er- 
krankung der re. Kleinhirnhemisphgre. Pat. ksm unter zunehmenden Hirndruck- 
ersebeinungen ad exitum. 

Pathologische Anatomic: Rekurrierende Endoearditis der Mitralis mit  vereinzelten 
kleineren frisehen Warzehen. Magige Hyperp]asie der weigen Milzpulpa. Das formol- 
fixierte Gehirn wiegt 1280 g. Die sonst zarten Lsptomeningen zeigen an der vcntralen 
Seite der re. Kleinhirnbemisphgre eine lelchte Verdiekung und einige subarachnoi- 
deale Blutungen. Das Kleinhirn ist besonders in der re. I:[emisphgre geschwollen und 
fluktuiert  beim Betasten. Beim Quersehnitt durch die re. Kleinhirnhemisph/~re 
sieht man zahlreiche fiber hirsekorngrol~e, sehwarze, rundliehe tterde, welche die 
ganze Rinde und das Mark des Lobus semil, sup. und inf. und die diesen angrenzen- 
den Partien durchsetzen (Abb. 2). Das Kleinhirnmark einschlieBlich beider Nuclei 
dentati  ist dutch eine frisehe massive Blutung zerst6rt. Die Ventrikelw~nde sind 
zum Teil mit geronncnem Blur belegt. Am Groghirn und Hirnstamm linden sich 
auger der Einstichstellen yon einer Ventrikulographie makroskopiseh keine weiteren 
pathologisehen Vcrgnderungen. I-Iistologisch ist eine groBe Zahl abnorm weiter, 

Arch. Psyehiatr. u. Z. N-cur., Bd. 184. 41 
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diinnwandiger, mit  Blut  bzw. stellenweise mit Thvomben geffillter, capillarahnlicher 
Gef~l~e zu sehen (Abb. 3). Ihre Wandung besteht aus einer Endothelsehieht bzw. 
aus Fragmenten einer solchen und aus einigen Bindegewebsfibrillen, die stellenweise 
eine deutliche Zunahme erfahren unter Bildung einer kernarmen, kollagenisierten, 
sklerotischen Schieht. Es sind Gef~l~e vorhanden, deren Wand nur aus Endo$hel, 
andere wieder, die nur aus Bindegewebsfibrillen zusammengesetzt sind. Mehrere 
Gef~$e berfihren sieh, andere konfluieren zu gr6geren ttohlriiumen. Was die Ver- 
teflung der ektatisehen Gefa$e anbetrifft, so ist festzustellen, dab hie und da ganze 
IGeinhirnb~umchen befallen sind. An anderen Stellen wieder ist mehr die l~inde und 
davon KSrner- oder Purkinjeschieht oder beide betroffen, aber such im ~ a r k  und 

Abb. 3. Fail 4 Abnorm erweiterte, stark mit  Blut geffillte Gef~l~e. GefaB, dessen Wand aus einer 
an Dlcke wechselnden Bmdegewebsschicht und aus vereinzelten Endothelien besteht (A). Pl~sma- 

tische Infiltration mlt Progressivit~t der Gha (B), YAN-GIEso~-Fhrbung. 

in der Molekularschicht sind ektatische Gefal~e zu sehen. Von der letzteren aus 
erreichen sie die Pia. Im Affektionsbereieh sind die Purkinjezellen vollstgndig 
zerstSrt. In  der ngchsten Umgebung derselben zeigen einige davon sehwere Ver- 
anderungen. Die Kbrnerschieht bietet alle mdgliehen Atrophiestufen und ist stellen- 
weise bis auf vereinzelte Zellen verschwunden. Glia reaktiv-progressiv; Wueherung 
der ]~l~G~A~schen Zellen mit gegen die Oberflgche geriehteter, senkrechter, 
pallisadenahnlicher Anordnung (Abb. 4). Nicht nur die BE~a~A~ccsehen Zellen, 
sondern aucb die anderen progressiven mikro- und makrogliSsen Elemente sind mit 
Blutfarbstoff beladen. Die Gefal~wgnde und ihre Umgebung sind art mehreren 
Stellen mit  plasmatisehen Substanzen bzw. eorpuseul~iren Elementen infiltriert. 
Die Infiltration der Gefggwgnde mit  plasmatisehen Stoffen ruft meistens eine mehr 
oder weniger deutliche Aufquellung der Bindegewebsfibrillen hervor. Die Wandungen 
ersebeinen hie und da verdiekt und homogenisiert. Xleine frisehe Erweiehungen 
bzw. solehe in irgendeinem Organisationsstadium trifft man in der Umgebung der 
Affektion an, ebenso sekund~re, entzfindliehe Infil trate leichten Grades, welche such 
in den fiber der Affektion vorhandenen, narbig verdiekten Leptomeningen zu sehen 
sind. Die Pia zeigt augerdem hypergmisehe Gefgl~e sowie kleine Blutungen und 
einige mit  Blutfarbstoff beladene Phagocyten. 
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Fall 5: He. J .  54 J.  c~ 
Klinik: Es liegen mangelhafte Angaben vor, aus welchen zu entnehmen ist, dal~ 

tier Pat. an einem Ca. des Magcns, an Bronchitis und SchwerhSrigkeit lift. 

Abb. 4. Fall 4. Pallisaden~ihnliche Formationen aus progressiven, mit  Blutfarbstoff beladenen Glia- 
zellen nn Bereich der Xlemhirnrinde an Stelle der zugrunde gegangenen ])URXINJE- und Kog3Sl~l~- 

Zellen (A). Alte Blutung (B). Kresylviolette Farbung. 

Abb. 5. Fall 5. Prlmare Teleangiektasien (T). Zusammenlagerung uncl Xonfluenz der" ekVatisches 
Gef~Be zu einem kavernomahnlichen Gebilde (K). PSRD~XV-FKrbung. 

Pathologische Anatomie: Makroskopisch liegt im Bereich des li. Temporalpols eine 
wie eine frische Blutung aussehende Ver/~nderung. Die feingewcbliche Untersuchung 
dieses Bezirkes ergibt um einen in seiner ganzen Circumferenz quergetroffenen 
Sulcus zahlreiche, ektatische, im gro6en und ganzen isolierte capillar/ihnlicheGebilde 
in der Rinde und den angrenzenden subcorticalen Markp~rrtien. Konfluenz zu 
kuvcrnom/~hnlichem Gebilde finder an einer umschriebenen Stelle start (Abb. 5)~ 

41" 
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Die Gefi~$e des Kavernoms zeigen oft eine homogenisierte, kernarme, leicht ver- 
dickte Bindegewebsschicht um das Endothellager, das manchmal nut dutch ver- 
,einzelte Exemplare angedeute~ ist, vor allem im Zentrum. Sonst sind die ektatischen 
Gef~$e der Affektion ahnlich gebaut wie beim Fall 4. Jedoch finder hier 5fret eine 
Beriihrung benachbarter Ri~ume start, In den Beriihrungsstellen sieht man im 
~Perdraubild, daJ3 die pr/ikollagenen Fibrillen hie und da zusammenschmelzen, um 
an ~ndern Stellen wieder isoliert in jedem Gef/~l~ zu verlaufem Auch bei dieser 
Affektion ist eine plasmatische Durchtr~nkung tier Gefiil3e und des umfiegendcn 
Gewebes wie beim Fall 4 festzustellen. Beim letzteren bewirkt sie eine Auflockerung 
der Gewebsstruktur. Eine umschriebene, frische, vascul/~re Erweichung mit be- 
ginnender Org~nisation ist im untersuchten Pri~parat vorhanden. Interessanterweise 
zeigt uns das Perdraubild, da$ bei manchem der stark mit plasmatischen Stoffen 
durchtri~nkfen Gefafle die argentophilen Fibrillen kSrnig zerfallen sind. Die Nerven- 
zellen sind im Bereich tier Affektion und in ihrer n~chsten Umgebung auffallend gut 
erhalten. Sie sind nur etwas kleiner und zeigen einen pyknotiscben Kern. Selten 
sieht man solche Exempl~re, die auf eine beginnende, ischgmische Veri~nderung 
hindeuten. In den unteren Schichten der Rinde Satellitosis. Die Glia ist leicht pro- 
gressiv veri~ndert, besonders im Bereich des M,~rkes, wo eine deutliche Gliose vor- 
handen is& Die progressiven Vorgi~nge erreichen jedoch nicht das Ausmal3 wie beim 
Fall 4. Ebenfalls fehlen bier die sekundi~r entziindlichen Infiltrate. Die pialen Gef/~l]e 
sind etwas erweitert und geschli~ngelt. 

Y~ach der  Meinung yon CVSH~Z~G und  BAILEY s ind  die Teleangi-  
ek t a s i en  vor  al lem in der Brficke lokal is ier t .  BEX~GSTRAND te i l t  mi t ,  alas 
sie aueh im Sep tum pe l luc idum und  im Groi~hirn v o r k o m m e n  kSnnen.  
A u c h  bei  unserem Fa l l  5 s ind sie im GroShirn  zu sehen, und  zwar im 
l inken  Tempora lpol .  Auch alas R i i ckenmark ,  wenn auch selten,  scheint  
fiir diese Affekt ion  empfi~nglich zu sein (LIssowsxY).  Auch fiber 
mul t ipe l  au f t r e t ende  te leangiek ta t i sehe  Herde  is t  be r ich te t  worden 
(CI~EITE, FINKELNBU:t~G, SJ6VALL und  LUY~DGREN). Die Loka l i sa t ion  yon  
Te l eang i ek t a s i en ' im  Kle inhi rn ,  wie bei  unserem Fa l l  4, gehSrt  zweifellos 
~zu den  grSl~ten Rar i t~ ten .  I n  diesem Abschn i t t  des Zen t ra lne rven-  
sys tems  scheint ,  wenn auch weniger  hguf ig  als anderswo,  das  Haem-  
ang ioma a r te r iovenosum vorzukommen  (ZNoJEMSKY und  MYSLIVEC:EK, 
MAKLAKOW, LEUIqENSCHOSS, LEItOCZKY, CUSHING und  BAILEY, BIELSEN, 
BEI~GSTRA~qD und  T O ~ s ,  SCHLU~F).  

Bezfiglich des feingeweb]ichen Baues  der einzelnen Gef/~$e bei  den 
Te leang iek tas ien  herrschen bei  den verschiedenen Auto ren  keine Mei- 
nungsverseh iedenhe i ten  (CusHiNG und  BA~LEu BE~GST~XND U. a.). W~e 
auch unsere  F~lle  4 und  5 bezeugen,  is t  die W a n d  der  meis t  isoliert  ver-  
l aufenden  Gef~f~e zusammengese tz t  aus einer Endothe l sch ich t  und  
einer solchen aus Bindegewebsf ibr i l len;  die quan t i t a t i ve  An te i lnahme  
be i  dem Aufbau  der  Wandung ,  ebenso wie die GrSBe des Lumens ,  
s chwanken  in den  versehiedenen GefKl~en. Diese s ind m a n c h m a l  auch 
verd iekt .  M~xNEscO u n d  DI~A~A~ESCO stel len bei  Te leangiek tas ien  
hyperp las t i sehe  Vorg/s bei  den Gef~Ben lest .  Die W a n d u n g e n  l ie$en 
sowohl  E las t in  wie aueh Musku la tu r  vermissen.  Bei  vielen Au to ren  
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(CUSH~G, BERGSTRAND, SJ(iVALL und LUNDGREN u. a.) ist oft die Rede 
von einer Hyalinisierung der Gefs bei den Teleangiektasien und 
auch bei den anderen homologen Affektionen. Wenn wir bei unserem 
Material kaum die Hyalinose erw~hnen werden, so ist das dadurch zu 
erkl~ren, dab wir yon dieser Bezeichnung nur in dem begrifflichen Sinne 
yon Sc~oLz Gebraueh machen. Die h~ufigste Ver~nderung der Gef~g- 
w~nde, der wir groge Bedeutung beimessen, ist zweife]los die pmsma- 
tische Verque]lung der Wand. Diese manifestiert sich je nach der In- 
tensit~t des Vorganges und der Zusammensetzung der plasmatischen 
Stoffe am Gewebe versehieden. Meistens maeht sich die plasmatische 
Infiltration der Gef~gwand bemerkbar in Form einer Auflockerung der 
Struktur des Gewebes bzw. in Form einer mehr oder weniger starken 
Aufque]lung der kollagenen Fasern (Fall 4 und 5). Als Endstadium 
dieses Vorganges, jedoeh selten, haben wir Gef~gw~nde vor uns, die 
homogenisiert und bei vA~-GIEso~-F~rbung intensiv braun aussehen, 
keine fibrill~re Struktur mehr erkennen lassen und den Eindruek er- 
weeken, als ob sie geronnen waren. Im Perdraubild zeigen die Fibrillen 
solcher Gef~ge einen kSrnigen Zerfall (Fall 5). Fast  ~thnliehe morpho- 
logiseheVer~nderungen,besonders solche, die demEndstadium in unseren 
Feststellungen entsprechen, fand Sc~oLz und neuerdings aueh ZEMA~ 
an den Gef~gen rSntgenbestrahlter Gehirne. Hier handelt es sieh um 
Befunde, die auf den exogenen Reiz, die l~Sntgenbestrahlung, zurfiek- 
zufiihren sind, w~hrend bei unseren F~llen eine exogene Genese der 
gefundenen Ver~nderungen negiert werden mug. Auf diese Frage werden 
wir noch sparer zuriickkommen, ebenfalls auf die Bespreehung jener 
Gefs welehe eine kernarme, narbige, sklerotische Wandung aufweisen. 

Der Austritt yon Plasma und Blut aus den ektatisehen Gefagen 
bewirken eine Auflockerung, unter Umst~nden auch kleine Erweichungs- 
bezirke des umliegenden Gewebes. Nicht nur die Mikro-, sondern aueh 
die Makroglia ist an mehreren Stellen mit Blutfarbstoff beladen, ~hn- 
lieh wie es METZ und SPATZ festgestellt haben. Als Folge der Infiltration 
des Gewebes mit Blutfliissigkeit sind die progressiven Formen der Glia 
aufzufassen (Fall 4 und 5). Das gleiehe lehrt uns Sc~oLz bei 0dem- 
zust~nden des Gehirns und stellt dabei fest, dab die Ganglienzellen dabei 
ziemlieh resistent sind, was aueh im grogen und ganzen fiir unsere F~lle 
Giiltigkeit hat. Die Nervenzellen sind in der Umgebung der Affektion 
wenig ver~ndert; meistens weisen sie eine morphologisch sehwer fagbare 
leiehte Atrophie unter gleichzeitiger Verringerung des Protoplasmas und 
des Kernes auf (Fall 5). Innerhalb der Affektion und zwischen den 
abnorm zahlreiehen und erweiterten Gef~Ben des Falles 5 sind die 
Ganglienzellen dureh Druekwirkung und Ern~hrungsstSrung zugrunde 
gegangen bzw. sehwer ver~ndert. Die BERCMANNsehe Glia in atrophi- 
sehen Gebieten deutet die ]~indenstruktur noch an, indem sie pallisaden- 
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.iihnliche, gegen die Oberfli~che gerichtete Formationen bildet (Abb. 4). 
Der ,,lokale Faktor"  (SPInLMsYmr und ,,die normalen Gegebenheiten 
des Gewebes" (BRAND) sind als maBgebend ffir das Ausmal~ und Aus- 
richtung dieser Bildungen zu betrachten. Der klinische Verlauf der 
'Teleangiektasien scheint ungleichartig zu sein (BERGSTRAND). Wghrend 
bei unserem Fall 5 die Affektion erst postmortal festgestellt wurde, ver- 
ursachte diese beim Fall 4 ihrer Lokalisation und GrSl~e entsprechend 
cerebe]lare Symptome. Da die selbe Patientin in ihrer Vorgeschichte 
'Traumen aus unerkl~rlichen Ursachen aufweist, stellt sich dieFrage, wie 
welt  die Genese der H~mangiome bzw. die Verschlechterung des 
klinischen Befundes damit zusammenh~ngt. 

In  den yon H~INE, SsH~ct~, WAGNER beschriebenen Fi~llen yon race- 
mSsen Hi~mangiomen kommen auch Traumen in der Anamnese vor. 
Der traumatische Ursprung der Affektion wird abet in Abrede gestellt, 
wghrend die Frage, ob das Trauma das Wachstum beschleunigt, bejaht 
wird. In den Mitteilungen yon ISENSCHMID und BOl~T haben wir eine 
posbtraumatische Zunahme der klinischen Symptome. In den meisten 
F~L1]en ]iegen jedoch einige Jahre zwischen Verletzung und Beginn bzw. 
Versch]echterung der Symptome (LEuNENSCHLOSS, CUSHING, BLANK), 
SO dal~ es nicht wahrscheinlich ist, dab das Trauma eine wesentliche 
Rolle gespie]t hat. Vielmehr vermuten wir, dal~ die Ver]etzung nicht als 
Ursache, sondern ~ls Folge des noch latent verlaufenden Prozesses zu 
betrachten sei (Fall 4). Blutungen aus diesen an sich leicht verletzlichen 
Gebilden miissen a]s Ursache yon Verschlimmerungen nach Traumen 
aber zugegeben werden. Die Pathogenese, die Vererbung und ferner die 
Frage, ob die Teleangiektasien Mil3bildungen oder Geschwtilste seien, 
wollen wir gemeinsam nach der Besprechung der fibrigen Untergruppen 
des racemSsen H~mangioms behandeln. 

B. Haemanyioma cave~v~osum. 

Bei den letzten der bereits beschriebenen Fiille findet neben Beriihrung 
benachbarter Gef~6e ein Ubergang der Teleangiektasien zu einem um- 
schriebenen Kavernom start. DaB solche Umwandlung mSg]ich ist, wird 
yon Vn~ci{ow und BERGSTI~AND zugegeben. Es scheint, dab die Kaver- 
nome selten im Zentralnervensystem vorkommen (Bm~GSTI~AND, 
RUSSEL). Nicht als Ab]ehnung dieser Behauptung darf nnsere Fest- 
stellung aufgefaBt werden, dal3 in unserem Material diese Affektionen 
am hi~ufigsten vorkommen (siehe Tabelle). Unsere F~lle (6 bis 14) sollen 
dazu dienen, die kavernSsen H~mangiome nigher zu betrachten. 

Fall 6: I-Iei. J. 24 J. ~' 
Klinilc: Cerebrale Lghmung. l%e. getghmt. Debflit~it. 03teomyelitis. Eitrige Otitis. 

Septisches Fieber. 
Pathologische Anatomie: Eitrige, jauehige Otitis media bds., besonders ]i. Throm- 

bophlebitis des li. Sinus sigmoid. 0togene Sepsis. Septischer Milztumor. Trfibe 
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Sehwellung yon Leber und Nieren. Konfluierende bronehopneumonisehe I-Ierde in 
beiden Unterlappen. Subpleurale Peteehien. Loekere Thromben in beiden Vorh6fen. 
I-[ydroperikard. Verktirzung des re. Oberschenkels naeh alger Osteomyelitis. Muskel- 
atrophic, ausgedehnte Narbenbildungen. Bei der Kopfsektion zeigt die Dura an 
der Basis im Bereieh des li. eitrig thrombosierten Sinus sigmoid, eine sehmutzig- 
graue Verfarbung. ])as Gehirn zcigt/~uBerlich eine normale Konfiguration. An der 
Basis der Brfieke li. subpial ist ein bucklig sieh vorw6Ibender, etwa haselnuBgroBer 
Herd zu sehen, der auf dem Sehnitt eine dunkelrote mascbige Besehaffenheit auf- 
weist (Abb. 6). In der Medulla oblongata li. in I-I6he des Nucleus olivaris inf. eine 

Abb. 6. Fall 6. Kavern6ses Hamangmm. Tefls freier, teils an Gliazellen gebundener Blutfarbstoff(A). 
NISSL-~'hrbung. 

rotliche Verfarbung. Diese Veriinderung haben wir bermts mikroskopisch als sekun- 
d~treTeleangiektasie beschrieben (Abb. 1). I-Iier sei nur die mikroskopische Unter- 
suehung des in der Briicke liegenden Befundes wiedergegeben. Er besteht aus weiten 
Gef~tgen, die besonders im Zentrum und in den ventralen Partien des Pons zu grogen 
cystisehenI-Iohlr~unlen zusammenfliegen. Das ganze Gebilde sieht schwammartig aus 
und hag gemeinsame W~nde ftir mehrere G3f~ge; ihre Wand besteht aus vereinzelten 
Endothelien, die selten eine kontinuierliehe Sehieht bilden, and aus einer an Dieke 
weehselnden, bindegewebigen Schieht. Oft sind Gefgge vorhanden ohne Endothelien. 
Gegen die Oberfl~che, bzw. die Basis der Br/ieke, ]agg die Zusammentagerung der 
GefgBe etwas nach; einige stark erweiterte Gef/~Be liegen dort isoliert und sind 
dutch ein narbig-gli6ses Gewebe mit  progressiven Elementen getrennt, welche aueh 
die ganzeAffektion wallartig umgeben,unterBildung paIlisaden~hnlicher, senkrecht 
zum Zentrum der Vers geriehteter Pormationen. Der Tumor und dessen 
Umgebung sind mit 101asmatischen Substanzen leieht durehtrankt. Die Makro- und 
Mikroglia ist stark progressiv verandert. Zahlreiche glibse Elemente in der Um- 
gebung der Affektion sind Inie Blutfarbstoff beladen, ebenso an vereinzelten Stellen 
einige Ganglienzellen; frei liegendes Blutpigment ist wahrzunehmen. Die Ganglien- 
zellen um die Affektion sind gut erhalten, jedoch etwas kleiner und mit pyknotisehen 
Kernen. Vereinzelte VerkMkungen sind in der Umgebung des Kavernoms vorhanden. 
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.Fall 7: Be. A. 70 J .  c~ 
Klinik: Herzinsuffizienz. Migr/~ne. 

Patholoyische Anatomie: Gehirngewieht 1410 g. Die Meningen sind glatt. Die 
basalen Gef~Be zeigen ausgedehnte, arteriosklerotische Einlagerungen. Auf Frontal~ 
sehnitten finder man eine hanfkorngroge Cyste im li. Caudatumkopf und kleine 
subependym/~re Blutungen im li. Seitenventrikel. In  den mittleren Partien des li. 
Briiekenfuges ist ein etwa linsengroger Herd vorhanden yon schw~rzlich-grfinlicher 
Farbe und yon vermehrter Konsistenz. Die histologische Untersuchung ergibt ein 
kavernSses I-I~mangiom, welches ahnlich gebaut ist wie im Fall 6. Weitgehend 
gleieh sind aueh die dureh die Affektion hervorgerufenen Ver~nderungen der Um- 
gebung. Augardem sind hier einige prim/~r gereizte Ganglienze]len zu sehen. Zum 
Untersehied zum Fall 6 basteht hier keine nachwaisbare Nachbarschaft der Affektion 
zu den Meningen. Aul~erdem sind bei diesem Fall nieht blog, wie im Fall 6, in den 
peripharen Partien zwischen den Gefal3en gli6se Elemente, sondern auch in den 
zentralen, und zwar in Form yon Inseln gliSsen Gawebes, rings umgeben yon kaverno- 
mat6sen Hohlr/~umen. 

Fall 8: Pe. A. 49 J.  
Klinik: Seit 2 gahren Schfitteln zuers~ mit  dam re. Arm, dann mit dam Kopf und 

re. Bein und dann der li. Seite. Die Schiittelbewegungen sind lebhaft. Intensions- 
tremor des re. Armes. Kraft  erhalten. Besonders bei Aufregungen Wackelbewegun- 
gen des re. Armes. Das Zittern h6rt im Sehlafe auf. Oberk6rper und Kopf nach vorne 
gebeugt. Hand- und Fingergelenke schlaff. Pat. kann nicht allein stehen und 
schwankt. Der Gang ist ataktiseh. Cerebellares Taumeln. Re. sind Babinski und 
Oppenheim Zeichen vorbanden sowie erhShtar Tonus. Langsame, undeutliche, 
skandierende, gaumige, manchmal sehreiende Spraehe. Unmotiviertes Weinen und 
Laehen. Starrer Ausdruck. B16de Eupborie. Re. temporale Ahlassung. Beim Blick 
nach oben unregelmagige Zuckungen. Zunge weicht naeh li. ab. Varschluckt sich 
beim Essen. Mangelhafte Beherrschung der Blase. Milz auffallend grog. Zunehmende 
Abmagerung. 

Klinische Diagnose: WILso~-Krankheit. Pseudosklerose. 

Pathologische Anatomie: Hier liegt abenfaUs ein Kavernom vor, und zwar in der 
Haube der Briicke re. ; es kreuzt die Mittelhnia und setzt sich in der Kittelhirnhaube 
der li. Seite fort, Hirnschenkelfug und Viarhiigelplatte freilassend. Uber den histo- 
logischen Bau der Gafaga verzichten wir zu berichten, da dieser yon dem im Fall 6 
bereits beschriebenen nicht abweicht. Kranial vom Kavernom und mit  ihm in 
kontinuierlicham Zusammenhang stehend, linden sich Blutungen in der li. l~egio 
hypothalamica und zwischen Globus loallidus und Putamen eine erweiehte Stelle. 
Mikroskopisch ist eine fortgeschrittene Organisation im Bereieh der h~morrhagi- 
schen Erweichung neben frischen Blutungen festzustellen. Im li. Linsenkern aus- 
gedehnte Nekrose mit  starker Gliawucherung vorhanden. 

Fall 9: Fr. Ch. 23 J.  
Klinik: In der Schule hat Pat. schlacht gelernt. Schlechtes GehSr infolge Mittel- 

ohreiterung, deshalb besuehte erTaubstummen- und Hilfssehule. Erblichkeit nieht 
bekannt. Seit seinem 12. Lebensjahr epileptische Anfalle, die 3 Tagc vor Eintri t t  
des Exitus zahlreich vorkommen. Klinische Diagnose: Epilepsie. 

PathoIogische Anatomie: Das Gehirn wiegt 1330 g. Die weichen H/~ute sind blur- 
reich und nicht verdickt. In der li. Postzentralregion ist nahe der Madianfalte eine 
die Oberfl~ehe nieht fibarragende, braun pigmentierte Stelle mit  m~gig verdiekten 
Laptomeningen vorhanden. Darunter findet sich ein dcrber, etwa walnuggroBer 
Knoten, der auf dem Schnitt das Niveau etwas iiberragt und yon einer schwarzroten 
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Farbe ist. In  seiner Umgebung sind kleine l~indenabschnitte verschm~lert, stark 
pigmentiert und br/~unlich verf~rbt. Eine Verh/~rtung der AmmonshSrner ist nicht 
sicher zu fiihlen. Welter ergab die Nekropsie eine m/~fiige Dilatation und m/~Bige 
tIypertrophie des Herzens. Subendokardiale B]utungen im ]i. Ventrikel. Ungleiche 
Durchblutung der Herzmuskulatur. Wie bei den F/~llen 6, 7, 8 handclt es sich bei 
diesem schwammigen, mit  Blur geffillten Gebilde um ein Kavernom, welches von 
Trabekeln umzogen wird. Diese bestehen aus einem fast kernlosen Gewebe, welches 
an mehreren Stellen ebenso wie die Umgebung der Affektion stark mit p]asmatisehen 
Substanzen durchtr/~nkt ist. Dadurch sind die Bindegewebsfibrillen etwas auf- 
gelockert bzw. sehen sie homogenisiert aus. Es gibt Gef/~Be, die eine narbige, 
sklerotische Wand aufweisen. Zwischen den GefaBen Inseln yon gequollenem bzw. 
sklerotischem Bindegewebe. Fast  keine Endothelien zu sehen. Hie und da zwischen 
den GefaBen k/immerliche l~este von HJrnsubstanz, die eine gli6se VerSdung auf- 
weist. Leiehte Progressivitat der die Affektion umgebenden Glia, sowie leichte, 
synnptomatische, entzfindliche Infiltrate. UngewShnlieh sehSne Capillarverkalkungen 
in der Umgebung des Hamangioms. Die angrenzenden Windungen sind komprimicrt 
und zum Tell zeigen sie in den unteren Schiehten alte h/~morrhagische Erweichungen 
(massenhaft Blutpigment). AnschlieBend an diese Bezirke iseh/~mische Sch/idigung 
der Ganglienzellen. Atrophie in kleineren Rindenabschnitten. Iu  beiden Ammons- 
h6rnern sind frisehe Vergnderungen zu sehen. Xltere Ausfi~lle sind nur angedeutet. 
Im Kleinhirn ist eine alte Vernarbung zu sehen und frisehe Prozesse in Form yon 
isch/~mischen Veranderungen der PURKINJESChen Zellen, Strauehwerke und 
Wucherungen der BERGMA~sehen Glia. Frische Blutungen in der MoIekularschicht. 
Hochgradige I-Iyper/~mie der pialen Gef/iBe des Kleinhirns. Das Herz zeigt kleine 
Schwielen und frische, beginnende Nekrose besonders in den Papillarmuskeln. 

Fall 10: Wi. 32 J .  2 
Klinik: Kerzinsuffizienz info]ge einer Mesaortitis luica. 

Pathologische Anatomic: Die Sektion des Gehirns bietet in der 3. Temporal- 
windung re. einen kirsehkerngroBen, blaurbtlichen, harten, gut umschriebencn 
subpial gelegenen Herd, dessen histologische Untersuehung ein Kavernom ergibt. 
Die Hohlr~ume sind mit  Blut bzw. mit  Thromben gefdllt. Ihre Wand besteht aus 
einem fast kernlosen, fibr6sen Gewebe yon wechselnder Dicke. Zwischen den GefaBen 
sind hie und da Inseln yon strukturlosem, sklerotisehen Gewebc, das die R/~ume 
zwischen den Gef~Ben ausfullt. Teile dieses Gewebes, der Gefs und der nachsten 
Umgebung des Kavernoms sind mit plasmatischen Stoffen infiltricrt, unter teil- 
weiser Ausbi]dung yon homogenen, geronnen aussehendcn Massen. In diesen mitten 
drin sehen wir Knochenbildung. In der Peripherie des Kavernoms sch6ne Capillar- 
verkalkungen und Blutpigment tells frei, tells an mikro- und makroglibse Elemente 
gebunden. Diese sind stark progressiv ver/~ndert unter Bildung von St/~bchenzellen 
und gemasteten Astroeyten. In der Peripherie des Kavernoms, zwischen den Ge- 
fallen, ist Hirnsubstanz zu sehen. Die Ganglienzellen sind hier verhs gut  
erhalten, obwohl ziemlieh klein und atrophisch. 1Kan sieht abcr auch einige stark 
gesch/~digte Exemplare, die zugrunde gehen. In der Peripherie der Affektion ist eine 
kleine, organisierte Erweichung vorhanden. 

Fall 11: t~eis. Mar. 57 J .  
Klinik: Seit etwa 27 Jahren Epilepsie. Tod im Status. 

Pathologische Anatomie: In  der li. Hemisphere, an der Inselrinde und auf das 
Pallidum fibergreifend, sitzt ein etwa kirschgroBer, grauer I-[erd, der histologiseh 
als Kavernom diagnostiziert wird. Wie beim vorigen Fall und Fall 9 sind die Gef/ige, 
das zwisehen Ihnen liegende kernarme Bindegewebe und die umliegende I-Iirnsub- 
stanz mit  p]asmatischen Substanzen infiltriert und dadureh aufgelockert. 
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Die Infiltration ruft bei ihr 0dementmarkungen hervor. Das Bindegewebe der 
Gef~Be und das zwisohen ihnen liegende Gewebe zeigt ahnliche Ver/inderungen wie 
in oben vorher besprochenen Fallen. Keine Nervenzellen und Glia innerhalb der 
Affektion. Reichlieh Blutpigment ilmerhalb und in der Umgebung des Kavernoms. 
Capillarverkalkungen in der umliegenden Hirnsubstanz. Hier sind die Ganglien- 
zellen verhMtnism/~Big gut erhalten, mit kleinem pyknotischen Kern. Selten sieht 
man geschrumpfte bzw. schwer erkrankte Exemplare. Die Glia zeigt deutliehe 
Progressivit/~t und einige, hie und da mit Blutfarbstoff beladene Zellen. Manehe 
Gef/~ge in der Umgebung der Affektion zeigen dieselbe strukturlose, homogenisierte, 
plasmadurehtr/~nkte Besehaffenheit wie an manehen Stellen die Trabekeln des 
Kavernoms. LeLzteres beriihrt die Leptomeningen. 

.Fall 12: B6c. 57 J. 
Klinik: Die Pat. starb unter dem Bild einer Apoplexie. Sonst liegen uns keine 

Angaben vor. 

JPathologische Anatomie: I-Iypertrophie des ]i. Ventrikels. MaBiges Lungen- 
emphysem. Verkalkte Aneurysmen der Milzarterien. Geringgradige Atherosklerose 
der Bauehaorta, sonst keine nennenswerte Arteriosklerose. Die Gehirnsektion zeigt 
zarte Meningen. Die I~irnbasisgef/~Be weisen vereinzelte gelbliche Ein]agerungen der 
Intima auf. Ein Schnitt durch die Brficke zeigt diese zum grSBten Teil yon einer 
ganz frisehen, kaum geronnenen Blutung eingenommen, die sich fiber markstfiekgrol3 
auf dem Schnitt pr/~sentiert und vor allem den li. Teil der Rrtickenhaube und den 
oberen Teil des BrfickenfuBes einnimmt; daneben sind noch kleinere, ganz frische 
Blutungsherde. Die Blutung setzt sieh in nicht zusammenh/~ngenden, querver- 
laufenden Streifen durch die Brfieke welt naeh vorne fort und greift auch auf den li. 
IIirnschenkel noeh fiber. Im li. Putamen eine r6tliehe linsengroge Stelle, die wie eine 
frisehe Erweiehung aussieht. I~isto]ogiseh bietet dieser Bezirk das Bild eines Kaver- 
noms, dessen Gef/igw~nde /~hnliehen Aufbau aufweisen wie die der vorher be- 
sehriebenen Falle. Aueh hier leiehte plasmatische Durchtr~nkung der Gefi~Bw/~nde 
und der Umgebung der Affektion mit Aufloekerung des Gewebes. Dem H/~mangiom 
anschlieBend eine kleine umschriebene Nekrose mit Zeichen der Reparation und 
der Abgrenzung yon hbrigem Hirngewebe dureh faserbildende Glia. Die Glia um 
das Kavernom stark progressiv ver/~ndert. Hier aueh Rlutpigment und Capillar- 
verkalkungen. Die Ganglienzellen zeigen kfilnmerliehe Formen. Selten einige prim/~r 
gereizte bzw. sehwer erkrankte. In den peripheren Partien des H~mangioms 
zwisehen den abnorm erweiterten Gef/s streifenf6rmig ver]aufende Zfige ver- 
6deter Hirnsubstanz. AuBerhMb der n~ehsten Umgebung der Affektion ist deutlich 
eine starke I-Iyalinose der kleinen Arterien zu sehen. Etat cribl6. Leichte perivascu- 
l~re Infiltrate und eine kleine umschriebene Erweichung im Stadium der Organisa- 
tion ebenfalls vorhanden. Pigmentierte und frisehe Narben. 

.Fall 13: K1. Id. 83 g. 
Klinik: Senile Demenz. Herzversagen. 
Pathologische Anatomie: Verkreideter tuberkul6ser I-Ierd an der Spitze des re. 

Oberlappens. Mehrere kleine Bronehopneumonien im Rereich des re. Unter- 
lappens. Frisehe fibrinbse Pleuritis der re. Lunge. Die Gehirnsektion zeigt ein 
kleines 1020 g wiegendes Gehirn. Die Leptomeningen sind etwas weil~lieh verdiekt. 
Die ttirnbasisgefal]e zeigen eine leiehte Sklerose. Die Gyri sind versehm/~lert, die 
Sulei etwas erweitert. Im Bereieh des Markes des re. Frontallappens sieht man 
ventrikelnah einen fiber erbsengrogen br&unliehen Bezirk, der sehwammartig aus- 
sieht. Das umgebende ~arkgewebe ist leieht br&unlieh verf&rbt. Histologiseh haben 
wir ebenfalls ein kavernSses I-I&mangiom, das gut umgrenzt ist und keine Nerven- 
substanz bzw. glidses Gewebe umfal]t. Hier ist die plasmatisehe Infiltration am 
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starksten. Die Septen erseheinen vor Mlem im Zentrum fast homogenisiert. Die 
Lumina sind stellenweise mit  einem loekeren Gewebe ausgeffitlt, welches RekanMi- 
sationen aufweist (Abb. 7). Mehrere Hohlr~ume, besonders in der Peripherie, ent- 
halten ~edoch Blur. I~Iier zeigen einige Gef~ge Endothellen. In  der n~ehsten Um- 
gebung des Kavernoms H~mosiderin, tells ais freies Pigment, tells an Gliazellen 
gebunden. Leichte Gliose. 

Fall 14: Mii. Hei. 27 J .  d' 
Klinik:  W~hrend der Kriegsgefangensehaft bis 1945 L~hmungserseheinungen an 

beiden Armen mit  Geffihlsstorungen. August 1948 pldtzlich Breehreiz und nach 

Abb. 7. Fall 13. KavernSses I-Idmangiom. Gemeinsame, teilwelse strukturlose und homogenisierte 
W~nde fur mehrere Lumma (A). Orgamsierte, teilweise rekanahsierte Thrombosen (B). Ham. Eos. 

F~irbung. 

einigen Tagen wieder Lahmungen mit  Gefuhlsst6rungen in Armen und Beinen. Auf- 
nahme ins Krankenhaus. Erhebliche Sehstdrungen besonders re., die sieh allm~hlieh 
besserten. Versehleehterung des HSrens. Fragliehe temporale Abblasung der Pa- 
pillen. Die L~hmungserseheinungen an Armen und Beinen nehmen wieder ab. 
Kliniseh wurde damals eine unklare Erkrankung, vermutlich eine Encephalitis 
disseminata angenommen. Bei der sts~tion~ren Aufnahme am 12. November 1948 
gibt Pat. an, seit 14 Tagen hgufig Kopfsehmerzen and immer etwas Druek im Kopf 
gehab~ zu haben; er konnte nieht mehr riehtig denken. Er sei sehwindlig, habe oft 
erbroehen, der li. Arm sei ungelenk. Pat. maeht einen benomlnenen Eindruek and 
ist zeitlieh desorientiert. 3/Iotorlseh sehr unruhig. Sehleehter E. Z, und K. Z. Brady- 
kardie. Neurologisch: Naekensteifigkeit, Klopfempfindliehkeit am ttinterkopf. Die 
li. Pupille reagiert prompt, abet unausgiebig auf Lieht und Konvergenz. Doppel- 
seitige Stauungspapille yon 1--2 Dioptrien. Abdueensparese leiehten Grades bds. 
Cornealreflex li. mehr als re. abgesehw~cht. Kein Nystagmus. Gaumensegel weieht 
naeh re. ab. 1Y[undfaeialisparese li. Armreftexe nieht sieher ausl6sbar. BDt~ fehlen 
ganz. Beinreflexe o. B. Babinski bds. positiv, t~ossolino re. positiv. I-Iemiataxie, 
I-Iypotonie und Adiadoehokinese li, Sensibilit~t nieht sichtbar gestSrt. Lumbat- 
punktion ergibt einen xanthoehromen Liquor. Es wird ein raumbesehr~nkender 
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ProzeB in der hinteren Schi~delgrube li., wahrscheinlich im Kleinhirn angenommen, 
aus welchem es geblutet hat. Exitus letalis. 

Patholoqische Anatomie: Das Gehirn wiegt 1390 g. Die l~Ieningen sind glatt. An 
den Basisgef~en scheint eine leichte Fibrose vorzuliegen. Der 3. Ventrikel sttilpt 
sich etwas nach der Basis vor. Die li. Kleinhirnhemisph~re ffihlt sich fiberall welch 
an; die Oberflache ist an einzelnen Stellen geplatzt, aus denen sich eine braunliche 
Fliissigkeit entleert. Bei der Zerlegung dieser Hemisphere durch Sagittalschnitte 
sieht man in derDorsaffl~che subcortikal einen etwa haselnul~gro]en, mit der Rinde 
verbundenen Tumor yon dunkelroter Farbe, die der Affektion benachbarte Klein- 
hirnrinde ist blutig imbibiert. Dreimal so grog wie der Tumor hat sich ein Kohl- 
raum um diesen gebildet, der bis zur Medianlinie ausreicht und dessen R~nder 
vielerorts mit geronnenem Blur belegt sind. Im Hirnstamm fi~llt eine gewisse Ver- 
breiterung des 4. Ventrikels auf und man hat den Eindruck, dal~ die Medulla 
oblongata einem Druck yon dorsal ausgesetzt war. Der Aquaeduct ist auf den 
doppelten Umfang erweitert. Im Grol~hirn besteht eine Dilatation des Ventrikel- 
systems, vor allem des 3. Ventrikels und der I-IinterhSrner. Im rechten Stirnhirn, 
nahe der vorderen Zentralwindung, finder sich in der 3. Windung subcortica] ein 
kaum erbsengroBer r~itlicher Fleck. Die histologische Untersuchung dieses Bezirkes 
ergibt das Bild der Teleangiektasien. Mit der Feststellung, dal~ diese i~hnlich wie die 
vorher mitgeteilten homologen Falle aufgebaut sind, uud daI] in dereu Umgebung 
eine Infiltration mit Blutfliissigkeit, eine Progressiviti~t der Glia und Blutpigment 
vorhanden ist, verzichten wir auf weitere Beschreibungen. Der Kleinhirntumor ist 
histologisch ein Kavernom,von dessen ausffihrlicher Er5rterung wir absehen mSchten. 
Wie im Falle ~: sind die Veranderungen der Nervenzellen vom Sitze der 
Affektion in der Rinde, im Mark und im Dentatum abhi~ngig. In der 
Umgebung des Tumors ausgedehnte Blutungen in versehiedenen, jedoeh nicht sehr 
alten Organisationsstadien. Plasmatisehe Infiltration, schSne Capillarverkalkungen, 
Blutpigment, starke Progressivit~t der Glia, hlakrophagen und symptomatisehe 
entzfindliche Infiltrate um die Affel~ion vorhanden. Die bindegewebigen Septen 
des Kavernoms sind sehr diinn, erfahren jedoch hie und da in der Peripherie eine 
starke Verdickung und schlieBen den Tumor kapselfSrmig vom fibrigen 1)arenchym 
ab. Der Zusammenhang der Affektion mit den Leptomeningen ist nicht ganz deut- 
lich. Letztere sind an mehreren Stellen mit Blur imbibiert, leieht verdickt und 
zeigen einige symptomatische entzdndliche Infiltrate. 

Die kl inisehen Erscheinungen,  die unsere mit  K a v e r n o m e n  behaf te ten  
Pa t i en t en  bieten,  s ind sehr mannigfal t ig .  Be tont  sei, dab 2 Pa t i en ten  
(Fall 7 und  10) an  Herzinsuffizienz gestorben s ind und  seitens des 
Tumors  fast keine Ersehe inungen  aufgetre ten sind. Es ist n icht  ein- 
wandfrei  festzuste]len, ob die Migr~ne, die bei unserem Fal l  7 vorkommt,  
auf  das Hgmang iom zurfickzufiihren ist. E r w a hn t  sei, dab manchma l  
H~mangiome jahrelang Kopfschmerzen yon  migri ineart igem Charakter  
hervorrufen (HYLAND-ENGELHARDT). Auch unser  Fal l  13 ist  symptomlos  
ver]~ufen; dem hohen Alter entsprechend bietet  die 83jghrige P a t i e n t i n  
das klinische Bild einer senilen Demenz. Fr~glich ist unserer Meinung 
nach, ob die Apoplexie beim Fal l  12 Folge einer Bers tung des Kavernoms  
ist, wie z. B. bei dem Fal l  14, eine an sich sehr h~ufige Todesursache bei 
den Hirnhgmangiomen.  Denn  wir f inden  bei der gleichen Pa t i en t in  eine 
Sklerose der ttirnbasisgef~]~e, eine starke Hyal inose der in t racerebralen 
Arterien, e inen E t a t  cribl6 und  eine kleine Erweichung aui~erhalb der 



Uber tIamangiome des Gehirns. I. Mittlg. 621 

n/~ehsten Umgebung der Affektion, die darauf  hindeuten, dab die ein- 
getretene Blutung ihre Ursaehe aueh in einer allgemeinen cerebralen 
Gef~Berkrankung haben kann. Sehr h~ufig bei H~mangiomen ist der 
Verlauf in Form yon Epilepsie, an weleher der Patient  Fr. Ch. (Fall 9) 
seit seinem ]2. und die Patientin Reis. Mar. (Fall 11) seit ihrem 30. Le- 
bensjahr gelitten batten.  Die Anfglle - -  ihre besondere Art ist in der 
Krankengesehiehte nieht vermerkt  - -  brauchen nieht seitenbetont zu 
sein (RIECHERT und ZILLIC). Beide Patienten starben im Status. Wohl 
durch den Sitz des Kavernoms in der Briieke links ist die seit Kindheit  
bestehende reehtsseitige L~hmung bei unserem Fall 6 zu erklgren. Dieser 
Patient  starb an einer otogenen Sepsis. Selten und eigenartig ist der 
klinisehe Verlauf in unserem Falle 8. Die extrapyramidalen StSrungen, 
welche die 49j~hrige Patientin seit 2 Jahren vor Eintr i t t  des Exitus 
aufweist, veranlaBt die Kliniker, zu glauben, dab es sich um eine WILSON- 
Krankheit  bzw. eine Pseudosklerose handelte. Vermutlieh trugen der Sitz 
der Gesehwulst in beiden Seiten der Briiekenhaube und die mit  ihm 
verbundenen wlederholten Blutungen in hypothalamisehe und stri~re 
Gebiete dazu bei, das auBergewShnliehe Krankheitsbild hervorzurufen. 

Zuletzt mSchten wir erw/ihnen, dab das Kleinhirnkavernom (Fall 14) 
neurologisehe StSrungen verursachte, die auf  einen Tumor in der hinteren 
Sch~delgrube hindeuteten. Der friihere klinisehe Verlauf bei dem gleichen 
Patienten veranlaBte die Kliniker, vorfibergehend die Diagnose einer 
Encephalitits disseminata zu stellen, die manehmal  bei H~imangiomen 
erhoben wird (z. B. bei SJOVALL und LUNDGREN). 

Der Sitz der Kavernome ist sehon in nnserem Material sehr verschieden. 
Zweimal ist dig linke Briicke bevorzugt (Fall 6 und 7), w/~hrend beim 
Fall 8 das Kavernom yon der reehten Briiekenhaube auf die linke Seite 
tibergreift. Weiteres Vorkommen haben wir in der linken postzentralen 
Region (Fall 9), tier drit ten Temporalwindung reehts (Fall 10), tier 
Inselrinde links (Fall 11), im linken Putamen (Fall 12), im Mark des 
reehten Frontallappens (Fall 13) und in der linken Kleinhirnhemisphare 
(Fall 14) festgestellt. Da die yon I-IUBEI~ und SORGO beschriebenen 
Kavernome einen Zusammenhang mit  dem Bindegewebe der Pia auf- 
weisen, meinen diese Autoren, dab digs zugunsten der Auffassung yon 
ASTWAZATUI~OFF sprieht, diese H~mangiomart  gehe prim/~r yon der 
Pia aus. Dies k6nnen wir nieht bestatigen, denn nur die tt~lfte unserer 
F~tlle (Fall 6, 9, 10 und l l )  zeigen mit Sicherheit eine Beriihrung mit  
den Leptomeningen. Gegen die obenerw~hnte Auffassung sprieht aueh 
der Umstand, dab dig pialen Gefi~Be in den meisten F/~llen nicht ver- 
~ndert zu sein pflegen (BERGSTRAND). 

Genau wie bei den Te]eangiektasien sind bei den Kavernomen die 
Blutraumw~nde und die Geschwulstumgebung mit Blutfliissigkeit 
durchtr/~nkt. Nur ist die plasmatische Infi l trat ion bier viel starker, 
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besonders bei den Fgllen 10, 11 und 14. Ihren hSchsten Grad erreicht 
sie beim Fall 13, dessen Gefagwi~nde wie homogenisiert und geronnen 
aussehen und fast keine fibrilli~re Strukturen mehr aufweisen. Wir bat ten 
Gelegenheit, unseren letzterwi~hnten Fall mit  Frgparaten aus rSntgen- 
bestrahlten Gehirnen zu vergleichen und konnten dabei die groge Ahn- 
liehkeit der feingeweblichen Bilder feststellen. Wie ist das zu erk]i~ren, 
da6 wir bier Befunde vor uns haben, die bei den Vergleichsf~llen 
auf einen exogenen Reiz, die Bestrahlung, zuriickzufiihren sind ? Wir 
glauben, die Erklgrung in dem Aufbau der Gef~gwgnde der tti~mangiome 
und in der Anoma]ie der Hi~modynamik im kavernSsen Bereich suchen 
zu miissen; die Blutraumwandungen sind miBgebildet, was das Endothcl  
und die iibrigen Bestandteile der Wandung anbelangt. Die Sehw~ehe 
der Wand ist zweifellos ein wesentlieher Faktor  ffir ihre plasmatische 
Durehtr~nkung und des Austrittes yon Blutflfissigkeit in das umgebende 
Gewebe; sicher spielt sie bei den oft eintretenden Blutungen eine erheb- 
liche l~olle. Ha t  einmal eine plasmatische Verquellung der Blutraum- 
wgnde begonnen, so ist der Widerstand gegen innere Drueksehwankungen 
weiterhin gesehw~cht. Dazu kommt  die schwer absch~tzbare Anomalie 
der H~modynamik in den kavernSsen R~umen, die wahrscheinlich eine 
augerordentliche Labilit~t der Durchblutung mit allen ihren Folgen mit> 
sich bringt. Ob die yon YAMADA experimentell festgestellte Hypoplasie 
bzw. Aplasie der Vasokonstriktoren im Bereich der angiomatSsen 
Bildungen der Haut  aueh bei den cerebralen H~mangiomen vorkommen 
kann, kSnnen wir nicht entseheiden. Denkbar ist sie bei den miggebil- 
deten GefaBen, doch ist die Mitwirkung nervaler Einflfisse hier gar keine 
Vorstellungsnotwendigkeit. Erw~hnen mSchten wir in diesem Zusam- 
menhang, dab naeh den Untersuchungen yon C~AMB~RS und Z~u 
die Permeabilit~t der Gefi~ge auger yon nerva]en aueh von humoral- 
hormonalen Einfliissen abh~ngig ist. Wit haben bei den meisten Pr~- 
paraten gefunden, dab die Gefs der Affektionen meistens prall mit 
Blut gefiillt waren. Dieser Umstand a]lein dfirfte stark begiinstigend auf 
die plasmatischen Fliissigkeitsaustritte wirken. 

Die Umgebung der Kavernome zeigt die gleichen Vers wie 
die der Te]eangiektasien, was auf ~hnliche Ursachen schlie~en l~gt. Die 
G]ia ist progressiv ver~ndert und tr~gt hie und da Blutpigment, welches 
stellenweise aueh frei anzutreffen ist. Blutaustri t te sind nicht selten und 
erreichen manchmal  grSBeres AusmaB (Fall 8 und 14). Wir haben bereits 
betont, dab die massive Blutung beim Fall 12 nieht einwandfrei auf das 
H~imangiom zurfickzufiihren ist. In  den Fgllen 8, 9 und 10 haben wir 
Erweichungen vor uns, w~hrend im Fall 11 0dementmarkungen zu sehen 
sind. Die Beschaffenheit der Ganglienzellen hgngt v o n d e r  Zusammen- 
setzung der aus den Gefi~Ben ausgetretenen Blutflfissigkeit ab. Fast  in 
allen F/illen - -  eine Ausnahme bildet der Fall 14, der infolge seiner 
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Lokalisation /~hnliehe Ver/~nderungen der Ganglienzellen aufweist wie 
der Fall 4 - -  sind die Nervenzellen im groBen und ganzen, wie wir 
bereits bei den Teleangiektasien betont haben, verh/iltnism~Big wenig 
ver/~ndert; sie sind nur etwas kleiner und atrophiseh, wobei neben Er- 
nghrungsstSrungen im weitesten Sinne aueh Druekwirkungen seitens 
des Kavernoms eine Rolle spielen dfirften. Wohl auf den Druck und die 
Blutaustritte sind die Ver/~nderungen der der Affektion angrenzenden 
Rinde zurfickzuffihren (beim Fall 9). Nieht se]hr h~ufig sieht man einige 
starker geseh/~digte Ganglienzellen (Fall 6, 10 und 11) bzw. prim/~r 
gereizte (Fall 7). Verkalkungen um die Affektion sind sicher nach- 
gewiesen in den F/~llen 6, 9, 10, 11, ]2 und 14. Auf die dureh da.s Kaver- 
nom hervorgerufenen epileptisehen Anf~lle im Fall 9 sind die erhobenen 
Befundein den AmmonshBrnern, Kleinhirn und Herz zuriickzuffihren. Uber 
die Krampfschaden des Herzens bei Epilepsie hat lkT~v~V~gG~g berichtet. 

Wit mBchten noeh kurz die Frage erBrtern, ob wirklieh ,,keinerlei 
fremdes Gewebe" zwischen den GefgBen der Kavernome sich befindet, 
wie BEI~GSTI~A~D behauptet.  Wit kBnnen das auf Grand unserer F~,lle 
nieht best/~tigen; wit finden beim Fall 9 kfimmerliehe Reste yon Hirn- 
substanz, die narbige VerBdungen aufweist zwisehen den Blutr/~umen. 
Bei den F/~]len 6, 10 und ]2 ist in den peripheren und beim Fail 7 aueh 
in den zentralen Partien des Kavernoms Glia vorhanden, ws die 
Fi~lle 11, 13 and 14 frei yon ,,fremdem Gewebe" sind. Bei kavernSsen 
H/~mangiomen anderer Organe, z. B. der Leber~ haben wir ebenfalls mitten- 
drin spezifisehes Parenehym ( S c ~ I E D ~ ) .  Die Annahme yon Umwand- 
lungen bzw. l~'berg/~ngen zwischen Teleangiektasien und Kavernomen 
(Vmc~ow, BEgGSTRA~D) wfirde diese.Befunde ehne weiteres erkl~ren. DaB 
es solehe Uberg/~nge gibt, haben wir dureh unsern Fall 6 demonstriert. Die 
enge Verwandtschaft zwischen Teleangiektasien und Kavernomen, die 
Boas t  veranlaBten, sie gemeinsam als Haemangioma simplex zu be- 
zeichnen, kBnnen wit aueh durch unse~ en Fall ] 4 stfitzen, bei welehem beide 
Affektionen gleiehzeitig in versehiedenen Gehirnabsehnitten vorkommen. 

Nun einige Worte fiber den Bau der Kavernome. Die Endothelsehicht 
ist nicht iiberall kontinuierlieh; sie kann auch fehlen. Das ansehlieBende 
Bindegewebe und somit die ganze Wand des Gef/iBes bietet mannig- 
faltige morphologisehe Bilder. Es ist sehwer, bei diesen zu unterseheiden, 
was auf MiBbildungen and was auf sekund~re Ver/~nderungen zurilck- 
zufuhren ist. Letztere kann man zum groBen Teil auf einen Nenner 
bringen. Die Aufloekerung bzw. die Verquellung der Bindegewebs- 
fibrillen und die homogenisierte strukturlose Besehaffenheit einiger 
Gef/~Be bei manehen unserer F/~lle haben wir bereits mit der plasmati- 
sehen Durehtr/inkung der Wandung zu erkl/~ren versucht. Erwghnen 
mSehten wir, dab wir oft Gef~Bwandungen begegneten, die eine kern- 
arme, sklerotisehe, narben/ihnliehe Besehaffenheit aufwiesen; wahr- 
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scheinlich liegt hier ein Folgezustand einer vorangegangenen plasmischen 
Infiltration vor. DaB eine ,, Sk]erose" ohne Beteiligung yon Fibroblasten 
bzw. yon Granulationsgewebe zustandekommen kann, ist uns bekannt 
(ROSSLE). Als Erkl~Lrung der ]etzterwKhnten Gef~Ll~wandver/inderung 
dtirfte die Tatsache dienen, dab bei anderen Gefiil~prozessen, bei welchen 
infolge dysorischer StSrungen plasmatische Ablagerungen in der Wan- 
dung stattfinden, als Endzustand sklerotisches Gewebe auftreten kann 
(M~YE~). DaB der gleiche Vorgang beim mif3gebildeten Gewebe morpho- 
logisch sich uneinheitlich manifestieren kann, ist erkl~rlich. Man braucht 
sich iiberdies nur zu iiberlegen, dal~ die austretende Blutfliissigkeit ver- 
schieden zusammengesetzt sein kann und dal~ damit die Intensit/~t ihrer 
Auswirkung am Gewebe wechselt. Dazu kommt die Variabilit/~t der 
ursprfing]ichen Gefi~l~beschaffenheit und schliel3lich der Zeitfaktor. Wir 
haben wenig Anhalt, die Verdickung der Gef/~l~wand, die wir ab und zu 
bei Teleangiektasien und Kavernomen bemerkten, auf Organisation yon 
thrombotischen Massen zurfickzuftihren, wie manche Autoren behaup- 
ten. Auf diese Frage werden wir sparer zuriickgreifen. 

Sowohl bei den Teleangiektasien aIs auch bei den Kavernomen ver- 
missen wir bei unseren F/~llen jegliches Charakteristikum echter Blastome. 
Wir glauben mit HERXItEIMEER, dal~ die von uns untersuchten H/~mangiome 
als,,Anlagefehler aufzufassen sind, aus fStaler und postfStaler Zeit, und dal~ 
wir sie mit Recht als Hamartome oder Hamartien bezeichnen dfirfen". 

Ob die Kavernome nur ,,per expansionem" durch Erweiterung der 
Gef~i~e wachsen, wie SCHMI~DEN behauptet, oder ob auch dazu bei 
ihnen langsam wachsende Sprossen vorkommen kSnnen, wie RIBBERT 
meint, k5nnen wir nicht absolut entscheiden. Betont sei, dab bei unseren 
Fi~llen, sowohl bei den Kavernomen wie auch bei den Teleangiektasien, 
die letzterwi~hnte MSglichkeit des Wachstums nicht deutlich in Er- 
scheinung tri t t .  Aber sollte auch, was wit nicht bezweifeln wollen, die er- 
w~hnte Ansicht RIBBERTS Gtiltigkeit haben, so ist das kein Grund, die 
Kavernome und die mit ihnen verwandten Teleangiektasien nicht als 
Hamartome zu bezeichnen; denn ,,wir sehen ja auch dergleichen bei 
H~martien" (HEI~XltEIMER). Ohne der Meinung zu sein, dal3 man 
,,Geschwulst und Mil~bildungen in Gegensatz zueinander bringen" soll 
(Bm~GSTt~A~D), mfissen wir betonen, daG Teleangiektasien und Kaver- 
nome keine selbst~ndigen abnormen Organismen darstellen, sondern 
Organbestandteile, abnorm in Art, Menge und Bau, die alle Bedingungen 
der yon ALBRECHT aufgeste]]ten Gruppe der Hamartome erffillen. 

STUI~G~-WEBEI~S Krankheit. 

Genau so wie die Teleangiektasien kSnnen auch die kavernSsen H/s 
giome multipel auftreten (O~ILMACrlER, H~BSCHMA~, MALAMVI~, KVFS 
und MARINELLI). ~ber  einen hierher gehSrenden Fall k5nnen wir berichten. 
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Fall 15: Or. Ma. 38 J.  

Klinik: 1940 naeh langer t~belkeit bewul~tlos, das li. Bein sei gel/ihmt gewesen. 
Zustand abgeklungen. 1942 Schwindel, Brechreiz und  ~taktisehe Stdrungen. In  der 
Klinik ist eine Stumpfhel t  nnd  Gleichgultigkeit beoba.chtet worden. Angeblich 
1KMIuzinationen. Pat .  klagt fiber Kopfschmerzen, ist  miBmutig, vers t immt  und 
manchmal  nieht  ansprechbar.  Krankhei t sb i ld  unkl~r;  es wurde eine Encephalo- 
myelitis vermutet .  

Nach Entlassung Wiederuufn~hme. AhnlieheBeschwerden. Anisokorie, Stauungs- 
neuritis mi t  Ex t ravasa ten  der Retina. Feinsehlagiger Tremor der Extremita ten .  
Grobe Kraf t  herabgesetzt.  Parese der li. K0rperh~Ifte. Spastischer Gang. Sie klagt 

Abb. 8. ~'all 15. Multlple kavernose Hamangiomc. 

uber Luf'tm~ngel. Die subjekt iven Beschwerden sind relat iv kurz und racist ist Pat .  
naeh 1 Std frei yon Kopfschmerzen und Breehreiz. Psychisch wird eine 5ferkfahig- 
keitsst6rung, Gedaehtnisschwgehe, Desorientiertheit  uud Demenz festgestellt. 
Trotz negat iven Luesreaktionen wird an eine Taboparalyse gedacht. Pat .  verfall t  
Mlmahhch mehr  und mehr,  da sie keine Nahrung mehr  zu sieh n immt  und sehr vieI 
erbricht.  Naeh einem apoplekt lformen Anfall exitus letalis. 

Pathologfsche Anatomic: Makroskopiseh sind in einem in Hohe der Ammonshorn-  
formation gef~ihrten front~len Schnitt. im ]3ereich der Konvexi ta t  li. 3 bis etwg 
bohnengrol~e, schwarzlich blaue, umschriebene Knoten  zu sehen, welche am Ende je 
eines Windungstales hauptsachl ieh im ~ r k  hegen. Die darfiber liegenden Lepto- 
meningen sind leicht brSunlich verf/~rbt. Aueh im Bereich der re. I-Iemisph~re in 
gleicher I-Idhe sind 2 sieh beriihrende, subpial liegende Herde, dm zus~mmen eine 
umschriebene kirschgroge Stelle der  iginde und  des Markes einnehmen,  vorhandeu 
(Abb. 8). Oben und lateral yore re. Hin te rhorn  ist  ein i~hnlicher Tumor,  der  nach 
h in ten  dieses vollig gusffillt und  ngch uu ten  medial  das t l i n t e rho rn  verdrs~ngt, um 
m den oberen laterMen Par t ien  des re. OecipitMlgppens die Gehirnoberfl~ehe zu 
erreiehen. Der Kno ten  zeigt eine Gr613e yon 5,5 • 3,5 era. Die Beschaffenheit  
samtlieher Tumoren ist  ahnlich;  sie sind zusgmmengesetz~ ~us einem Maschenwerk, 
dessen Septen versehiedene Dicke und  eine schwgrzlich br~une Farbe  aufweisen und 
dessen goh l rgume  fixiertes Blur  enth~lten.  I-Iistologisch sind die piMen t~inden- 
gefaBe s tark  vermehrt .  Sie ziehen m i t d e r  Pi~ dureh den Sulcus hindurch,  um in dem 

Arch f. Psychiatr. u. Z. Neut., Bd. 184. 42 
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Windungstal ein in der I-Iirnsubstanz liegendes, traubenf6rmiges I-Ii~mangiom zu 
bilden. Der Piazug bildet sozusagen den Stiel, an welehem das die I-Iirnsubstanz 
stark verdrangende h~mangiomatose Masehenwerk hangt (Abb. 9). Die angrenzende 
I-Iirnsubs~anz zeigt eine leichte Atrophie, eine Durchtr/~nkung mit  plasmatisehen 
Stoffen und kleine Blutungen. Die in der Hirnoberfl~che und im Piastiel vorhan- 
denen G efage erweisen sieh bei Elasticaf~rbung in der Mehrzahl als arterien~hnlieh 
und zeigen eine stark hyperplastisehe Intima. Es gibt Gefage, die auger der eigent- 

Abb. 9. Fall 15. ]-Iamangiomatos veranderte, piale Gef~iBe (A). :Piazug (B). 
Kaverndses ]=[~imangiom (C). VAN-GIESON-Fkrbung. 

hchen Elastica, welche aber verdickt, fraktuiert und delaminiert ist, nach innen eine 
zwelte bzw. eine dritte solehe andeutungsweise bilden. Die in der Minderzahl vor- 
handenen venen/~hnliehen GefaBe lassen sich bei u GIEso~-Fgrbung wegen der vor- 
handenen Verdickung der Wandung nicht ohne weiteres yon den pialen Arterien 
unterscheiden, lJ'berhaupt ist es schwer, die pi~len Gef~ige zu klassifizieren. Die 
Elastica ist streckenweise verkalk~, so dag sie bei allen F/irbungen in Erscheinung 
tritt. Das mit  der Pia ziehende, den Tumor m~ntelfbrmig umgebende :Bindegewebe 
und die Septen des Hamangioms zeigen eine narbige, fibrSse Beschaffenhei~ und 
neben Blutungen und Blutpigment streifenformige Verkalkungen, die wie Fibrillen 
imponieren. Augerhalb der Affektion zeigen die Capillaren der benaehbarten Win- 
dungen im Bereich der grauen Substanz ungewdhnlich schSne, mit  der Rinde ver- 
laufende Verkalkungen, die in keiner bestimmten Rindenschicht lokalisiert sind 
(Abb. 10). Bei dem Tumor handelt es sich um ein Kavernom mit  grogen, stark mit  
Blut gefiillten I-Iohlrgumen, deren gemeins~me W~nde sehr dfinn sind und dureh 
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plasmatisehe Durcbtrankung bzw. regressive Veranderungen kaum sieh da,rste]len 
[assen, am deutlichsten im Perdrau- und v. GIESOX-Bild. Die Nervenzellen in der 
Umgebung der Affektion zeigen geringgradige Vergnderungen. Einige Exemplare 
weisen eine Schwellung des Kernes und des Plasmas ~uf; ~ndere wieder sind etwas 
verkleinert infolge des yore H~tmangiom hervorgerufenen Druekes. Ausfglle sind so 
gut wie nieht vorhanden; nut an vereinzelten Stellen infolge Blutungen sind Zell- 
1/icken zu sehen. Die ~stroeytgre Glia ist progressiv verandert; eimge doppelt- ut~d 
mehrkermge Elemente sind vorhanden. Blutpigment sowohl an der Nikro- wie aueh 
an der Makroglia der Umgebung der Affektion gebunden. 

Abb. 10. !~all 15. Capfllarverkalkungen (A). v.~N-GIESON-Farbung. 

Bevor wir die Befunde des eben beschriebenen Falles besprechen, 
ist yon Wiehtigkeit festzustellen, was man unter STU~GE-WEBE~- 
Krankhei~, versteht and welches die Hauptcharakt.eristio~ dieser Affek- 
tion sind, die ihr eine 8onderform innerhalb der Gruppe der racem6sen 
Hgmangione einrgumen. 

1879 teilte STUXG~ einen Fall yon kongenitMem Giaukom mit gleieh- 
zeitigem Naevus flammeus des Gesiehtes und kontralateralen epilepti- 
schen Krgmpfen mit und schloB, daft im Gehirn eine .ahnliche Affektion 
vorhanden sein mii6te, wie die Hautvergnderung des Gesic, htes. Die 
Vermutung STu~css konnte best/itigt werden, und es finden sich bei 
solchen Fgllen GefaBmiBbildungen der Pia und des Gehirns. Unter der 
angiomat6s ver/~nderten Pia land H~BOLD als erster Verkalkungen der 
Hirnrinde, we]ehe spgter yon WEBSR r6ntgenologiseh als gesehlgngelte 
und doppelt kontuierte Schatten naehgewiesen wurden. Diese Krank- 
heit, die auf Vorschlag ]~.GSTRANDS als S c v ~ o E - W m ~  bezeichnet 
wird, ist aueh im Sehrifttum als PAaK~s-W~BE~-DI~ICRI, BI~USHFIELD- 
WYATT, naevoide Oligophrenie usw. bekannt. 

42* 
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F~lle, welche ein intracerebrales H~mangiom, vergesellschaftet mit  
allen yon STURGE besehriebenen Symptomen und den yon WEBE~ 
naehgewiesenen Kalkschatten, zeigen, sind nieht sehwer zu diagnosti- 
zieren; diese holosymptomatischen Formen sind im Sehrifttum selten und 
in der Minderzahl. 

Viel hgufiger ist die merosymptomatisd~e STURGE-WE~ER-Krankheit 
anzutreffen. Die I-Iaupteharakteristiea der letzterw~hnten Form, welehe 
diese Affektion yon den anderen Typen des Haemangioma raeemosum 
absondern, m6ehten wir betonen. In  den abortiven Formen dieser 
Krankheit  ist kaum ein Glaukom anzutreffen. Das Vorhandensein des 
Gesiehtsnaevus sprieht nieht immer fiir STURGE-WEBE~; man finder 
diesen aueh kombiniert  mit  intraeerebrMen Kavernomen (K~ ' s )  und 
mit arterioven6sen tt/~mangiomen (BROKE und DYKE, 3/[ONIZ). Erw~hnt 
sei, dab der Naevus nieht immer im Gesieht und selten aueh Kontra-  
lateral zur Gehirnaffektion auftreten kann (0PPE~EI3~). K~OLL und 
STAE~MLE~ bringen eine als Naevus aufgefaftte l~6tung im Gesieht, 
die postmortal  nieht mehr zu identifizieren war und auf eine Vaso- 
motorenst/Srung zuriiekgeffihrt wurd_e. Epileptisehe Anfalle kommen 
aueh bei anderen h~imangiomat6sen Affektionen vor. Betont  sei, dab 
Idiotie bzw. andere ge~stige Defekte nieht fiir S~URG~-WEBER 
eharakteristiseh sind; sie k6nnen vorhanden sein (z. ]3. in den 
F~tllen yon BRUSHFIELD und W~:ATT) oder fehlen (in den meisten 
mitgeteilten F~llen yon 05IVEC~OXA, in dem F~ll yon Bs USW.). 
Idiotiseh k6nnen abet aueh Patienten sein, die mit  anderen h~mangio- 
mat6sen Affektionen behaftet  sind (z. B. unser Fall 6). Die gyrierten, 
doppelt kontuierten Verkalkungen der Rinde dagegen, obwohl sekun- 
d~rer Art und nieht an sieh fiir die STu~c~-WE~R-Krankhei t  patho- 
genetiseh - -  sie kommen aueh bei anderen eerebralen Krankheitszu- 
st~nden, z .B.  bei Oligodendrogliomen, vor, hier allerdings kombiniert  
mit  Anzeiehen gesteigerten intraeraniellen Druekes (LI~D~E~)  - -  
treten bei der R6ntgendiagnostik so in den Vordergrund, dab sie meist 
zum Haupteharakter is t ieum dieses Prozesses gemaeht werden. Gewil3, 
Verkalkungen kann man aueh bei andern It~tmangiomen naehweisen, 
jedoeh zeigen sie keine ~hnliehen Konturen wie bei S T ~ E - W E ~ E ~ ;  
fehlt das Glaukom und der Naevus flammeus, wie es oft der Fall bei 
den merosymptomatisehen Formen ist, so sind die typisehen R6ntgen- 
sehatten fiir die Diagnose der Kliniker maBgebend. DaB die Kalzifikate 
dureh Zunahme der Kalkmenge kompakten Charakter annehmen, ihren 
typisehen Doppelkontur verlieren und somit ein atypisehes I~6ntgenbild 
geben, wie JAI~DETZKY meint, ist denkbar, obwohl nieht gentigend be- 
wiesen, so dab man daraus keine Verallgemeinerung eventueller Aus- 
nahmen zu maehen braueht. Es seheint, dab manehmal  die histologiseh 
festgestellten Verkalkungen r6ntgenologiseh nieht naehgewiesen worden 



Uber tts des Gehirns. I. Mittlg. 629 

waren (W. MOLLER). Der r6ntgenologisehe Befund war auch negativ 
bei den 2 yon J o m I s  und FAVC~AMPS mitgeteilten F~llen, obwohl beide 
einen Naevus vaseulosus und ein Glaukom aufwiesen. Diesbeziiglich 
schreibt OLIu ,,Schliel31ich kann die Verkalkung fehlen bzw. 
so unbedeutend sein, dab sie nieht r6ntgenologiseh naehweisbar is t ."  
Diese ~'~tlle konnen dann ,,erst dutch die mikroskopisehe Untersuchung 
des excidierten Herdes festgestellt werden". Wie sehen morphologiseh 
dieVer~nderungen der Gef/iBe der Pia und des Gehirns aus, bzw. kommt  
ein besonderer hiimangiomatSser Prozeg bei STURGE-WEBER vor ? 

Bei den meisten F~llen dieser Erkrankung hande]t es sich um ein 
venSses H~mangiom; damit  sol] nieht gesagt werden, es beherrsche 
nur ein Gef~Btyp das mikroskopisehe Bild - -  das ist fast  bei keinem 
Gef~gh~martom der Fall - - ,  sondern, dal~ es sich um eine Gef/il]- 
erkrankung vor allem der Venen handelt. Aber aueh Bilder, die den 
Teleangiektasien entsprechen, sind bei ST~ZRcE-WEBER anzutreffen 
(z. B. der zweite Fall yon B~RGSTRA~D, der Fall von KO~HLE~). GISBE~T 
und ]NORDMANI,; beriehten, dab die Gef~Baffektion bei diesem ProzeB 
ein kavernSses H~mangiom sein kann. Aber nicht nur die drei bereits 
erwi/hnten Untergruppen des raeemSsen H~mangioms, sondern aueh 
das Vorkommen der vierten, des Haemangioma arteriovenosum, ist bei 
dieser Erkrankung nicht ,,ganz ausgeschlossen" (OLIVECRONA). ROGERS 
berichtet fiber einen 8j~hrigen Jungen, der einen Gesichtsnaevus und 
seit dem 1. Lebensjahr epileptische Anfi~lle zeigte. Das RSntgenbild 
wies dendritische Verka]kungen auf. I m  Gehirn war ein arterioven6ses 
Aneurysma vorhanden. Fast  bei allen Fi~llen bef~llt die Affektion die 
Pia. Die intraeerebralen Gef~Be k6nne/l, brauchen aber nieht - -  das 
ist der Fall meistens bei der ven6sen Angiomatose der Leptomeningen, 
dem Hauptkont ingent  der STURGE-WEEER-Ka'ankheit - -  ver~ndert zu 
sein. Zusammenfassend kann gesagt werden, dal3 alle vier in unserer 
Eintei]ung erw~hnte Untergruppen des raeem6sen H~mangioms vor- 
kommen kSnnen; somit ist der Gef~tl~prozeB allein fiir diese Affektion 
nieht charakteristiseh. Wie auf  Grund des Vorhergesagten hervorgeht,  
scheinen uns die yon GIA~AL~O und SATTLER erhobenen Einw/~nde 
gegen BV,~GSTRAN]) wegen der Einbeziehung der STV~GE-WE~R- 
Krankhei t  in die Gruppe des racem6sen t Iamangioms als nicht berechtigt. 

Mehrere Autoren, wie S c ~ E ~ ,  YAKO~V und G ~ I ~ ,  EssEx, 
SCHEI~KEt~, G~A~BE u .a . ,  vertreten die Meinung, dab die ST~J~GE- 
W~BER-Krankheit keine reine mesodermale Mil~bildung sei. Bei manehen 
Fi~llen dieser Erkrankung sind Hypernephrome (Os~E~TAG), Gliome 
(vA~ ~ Ho~vE, SCHEI~KE~), Pigmentfleeken (~E M o ~ s I ~  und 
I~RANCESCt~ETTI) und Akromegalie (G~NsBUnG) beobaehtet  worden. 
VAN DE~ tIoEv~ reehnet den S~u~G~-WE~a  neben der tuber6sen 
Sklerose, der RECK~IN~HAUS~sehen und der HIPPEL-LINDAuschen 
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Krankheit zu der von ihm gesehaf• Gruppe der ,,Phakomatosen", 
das sind jene Syndrome angeborener Mi~bildungen, we]che sieh nicht 
auf ein cinziges Keimblatt beschr~nken. Ganz andere Ansichten ver- 
treten HEBOLD, UIE~aALL und PETERS, welche des Meinung sind, da]~ 
die MiBbildung primer nur im Mesoderm lokalisiert ist. PETERS schreibt : 
,,Ieh babe inzwisehen die Fglle der Literatur daraufhin durehsueht lind 
mieh in keinem Fall yon dem Vorhandensein einer echten ektodermalen 
Mi[~bildung iiberzeugen k6nnen." Seiner Meinung naeh handelt es sieh 
bei den sogenannten Mikrogyrien, die yon manehen Autoren festgestellt 
sind, vielmehr um Ulegyrien. OLIVECI~ONA und OSTERTAG lassen die 
Frage often, ob nur ein I~eimblatt oder ob Meso- nnd Ektoderm bei dem 
Prozel~ primer beteiligt sind. PETERS gibt fiir eventuelle MiBbildungen 
des Nervenparenehyms folgende Erklgrung : ,,Es ist nicht mit Sicherheit 
auszusehliel]en, dal~ die kongenitale Anlage der Pia bei sehr friihzeitiger 
stgrkerer Entwicklung als entwicklungshemmender Faktor im Sinne 
BIELSC~OVSKYS wirken und einmal die Ursaehe eehter GehirnmiB- 
bildungen werden kann." In diesem Sinne sind unserer Meinung nach 
aueh die Mikrogyrien bei pialen Lipomen (E. SC~EREa) aufzufassen, 
n/imlieh als sekund~re cerebrale Dysgenesien. Ohne mit Sicherheit bei 
sehr wenigen F/~llen eine eventuelle, prim~tr bzw. sekund~tr erklgrliehe, 
ech~e Mil~bildung des Ektoderms ablehnen zu kSnnen, vertreten wit 
jedoch die Meinung, dab eine Einbeziehung der STU~r 
K_rankheit in die Gruppe der ,,Phakomatosen" nicht gerechtfertigt ist 
and infolgedessen die Mitbeteiligung des Ektoderms nicht als Charak- 
t.eristikum bzw. Unterseheidungsmerkmal zwischen dieser Erkrankung 
nnd der iibrigen Untergruppen" des racemSsen H~mangioms gelten darf. 

Unser Fall 15 bietet ~'olgende histologisehe Befunde : 
1. H~mangiomat5se Vergnderungen der pialen Gef~$e; diese sind 

vermehrt, verdickt, sehen in der Mehrzahl arterienghnlich aus, in der 
Minderzahl venen~hnlich und lassen sieh an mehreren Stellen nicht 
ohne weiteres klassifizieren. Der Piazug, der yon der Oberfl/~che in den 
Sulcus hineinzieht, weist ~hnliche Gef~l~e auf. 

2. Ein mit dem Leptomeningenzug zusammenh/~ngendes und am 
Ende des Suleus liegendes kavernSses H/s Dieses verdr~ngt 
die angrenzenden Hirnsubstanzpartien. 

3. Verkalkungen, die auBerhalb der Gef/~13affektion liegen; diese ver- 
laufen mit der Rinde und befallen hauptsgehlich die Capillaren der 
unteren t~indensehicht. Die Calzificate sind leiehter Art und nicht so 
massiv wie bei den meisten STU~GE-W~E~-Fgllen. 

Unser Fall hat weitgehende Ahnlichkeiten mit den yon MALA~UD 
besehriebenen multiplen Kavernomen; allerdings stellte letzterer bei 
den h/~mangiomatSs ver/~nderten pialen Gef~tl~en nur venen~hnliche 
Gebilde lest. Insofern sind unsere Befunde in der Pia einzigartig. Man 
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mug abet  bedenken,  dab die morphologischen Ausdrucksformen vascu- 
l~rer Migbi ldungen sehr mannigfa l t ig  sein k6nnen,  wie z. B. in  unserem 

Fal l  14, wo man  gleiehzeitig eine umsehriebene Teleangiektasie und  ein 
K a v e r n o m  hat,  oder wie der Fal l  yon  PETEaS und  der yon KSOLL- 
STAEMlV[LEI%, bei denen m a n  auger dem STURGE-WEBER-Prozeg ein 
unabh~ingig davon vorliegendes K a v e r n o m  sieht. 

Unscrcn  Fal l  15 rechnen wir zu den abor t iven  bzw. merosymptoma-  
t ischen Fo rmen  der STuncE-WEBE•-Krankheit ,  wobei wir uns  bewugt  
sin(l, dab es besser gewesen w~re, un te r  dieser Bezeichnung n u t  solehe 
F~lle zu umfassen, die eine Manifestat ion einer vascul~ren Migbildung 
gleichzeitig im Bereieh der Meningen, des Gehirns, der H a u t  und  der 
Choreoidea aufweisen. Die meisten Mit te i lungen in der Li te ra tur  erfiillen 
diese Bedingungen  nieht.  Die F~lle 1 u n d  2 von BERGSTRAND, genau 
wie unser  Fall ,  zeigen nur  eine in t rakranie l le  vasculare MiBbildung - -  
allerdings anderer  Art  als bei uns  - -  und  Verkalkungen.  

Der Begriff der STu~GE-WEB~.R-Krankheit ist durch die Einbeziehung 
merosymptomat ischer  F/ille sehr s tark ausgedehnt.  Wir  ha l ten  es nicht  
ffir opportun,  die F&lle mi t  n u t  Naevus  f lammeus  der Trigeminus~ste 
und  ohne irgendwelche andere Symptome hierher zu rechnen.  Beziiglieh 
dieser MiBbildungsformen ver t r i t t  BERGSTRA~D die Meinung, es sei 
n ieht  unmSglich, dab es ,,formes frustes" yon STUI~GE-WEBER- 
Krankhe i t  sind. 

Der n~ehste Fall ,  den wir besl0rechen wollen, bietet  auch nur  eine 
Te i l symptomat ik  u n d  wesentliche morphologische Unterschiede yon dem 
vorher Besproehenen. 

Fall 16: GrS. So. 15 J. 

Klinilc: Mit 3 Jahren Seh~ideltrauma; Pat. war 2 T~ge bewugtlos. Im Alter yon 
6 Jahren erstmals AnfMle, der Schilderung nach typisch epileptisch, und zwar re. 
starker als li. Am 16. Ju]i 1944 ist Pat. vom l~ad gefallen; sie hat offenbar einen 
Anfall bekommen. Sie ist mit dem Kinn und der re. Gesichtsseite aufgeschlagen und 
war ~ Std bewugtlos. Am 2. Tag nach dem Unfall wurde Pat. etwas benommen. 
Am 3. Tag Einsetzen yon epileptischen Anfallen in groBer Haufigkelt. Am Tag vor 
der stationiiren Aufnahme alle 5 min einen Anfall und FiBber bis zu 40 ~ 4 Tage 
bewugtlos. Neurologisch: Die li. Pupille ist eine Spur welter als die re. Normaler 
Augenbefund. Reflexe an den Beinen und BDR nieht sicher zu erhalten. Keine 
Pyramidenzeichen. Etwas schlaffer Tonus. Ab und zu ehoreatiforme Uuruhe in den 
Extremit~ten. 

Am 13. August 1944 Pat. ist zwisehendurch motoriscb unruhig. 15. August 1944 
Allgemeinzustand hat sich seit gestern erheblich verschlechtert. Pat. reagiert nicht 
mehr auf Schmerzreize. Fieber um 40 ~ Keiue Erkl/~rung fiir das Ansteigen der 
Temperatur. 16. August 1944 unter zunehmendem Verfall Exitus. 

l~Sntgenuntersuchung: Eine mitgebrachte Aufnahme des Seh~deis yore 4. Mai 
1942 zeigt Verkalkungen der Oecipitalregion, die, obwohl sie nicht typiseh und die 
Aufnahme nieht seharf, den Verdaeht einer ST~r~aE-WEBER-Erkrankung nieht aus- 
schlieBen. Am 1. Tag der station~ren Aufnahme wurden Sehiidelaufnahmen an- 
gefertigt. I)iese Untersuchung zeigt ,,Kalkeinlagerungen" in den lateralen unteren 
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Abschnitten des re. Scheitelhirns. Nach der Struktur der Verkalkungen diirfte es 
sich mi~ iiberwiegender Wahrscheinlichkeit um S~ul~GE-W~BER-Krankheit handeln. 

Gehirn: Gewicht 1270 .g (formolfixiert). Die Leptomeningen sind fiber dem ganzen 
Grol]hirn entfernt. Am Uberg~ng yon Gyrus temporMis medius in das Gebiet des 
Gyrus occipitalis lateralis erkennt man einen etwa 5-Pfennig-grol~en, yon einzelnen 

Abb. 11. Fall 16. ]{'~mangiomatiis ver~nderte piale Gef~f~e (A). MiBgebildete, stark sekundiir ver- 
~nderte intracerebrMe Gef~tBe. Hyperplasie der elastischen Fasern in der Adventitia (B). Massive 
Yerkalkungen in der Rinde (C). Bindegewebsinseln mit Kalkablagerungen (D). ]~lastlca-Fhrbung. 

grSileren Gefs - -  soweit vorhanden - -  durchsetzten Bezirk, der eine braunliche 
Farbe und stellenweise eine verkalkte Konsistenz aufweist. Diese Stelle umfaBt 
Rinde und Mark. 

Histologisch kdnnen wir folgendes feststellen: Die h~Lmangiomatdse Affektion 
umfaBt die Rinde und vor allem die Markpartien und dehnt sich bis zum Ependym 
des I-Iinterhorns aus. Die ]~eschreibung der gefundenen Veri~nderungen ist schwierig 
wegen der Mannigfaltigkeit der dargebotenen morphologischen Bilder. Gefi~I~e, 
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welche eine In t ima,  Elastica intern~, Media und Advent i t ia  zeigen und den Arter ien 
weitgehend ahneln, sind vorhanden,  jedoeh sehr selten zu sehen. Schon bei diesen 
f i ] l t  uns auf, dab vor allem streckenweise dieNedia,  bzw. ihre inneren oder / iugeren  
Schieh~en, versehwinden oder atrophisch werden und  yon einem grobbalkigen, 
kollagenisiergen, kernarmen bzw. homogenisierten Gewebe ersetzt  werden. Diese 
Gewebsart  ist  bei den oben beschriebenen, yon der Norm wenig abweiehenden 
Gef~gen quant i ta t iv  selten ~nzutreffen, bei den meisten Gefhf~en jedoeh besch r ink t  
sie sieh nicht  blol~ auf  die mit t tere  Wandschicht ,  sondern ist auch in der In t ima  und 
der Anvent i t ia  bzw. in ihren inneren Sehiehten vorhanden.  Die meisten dieser Gefage 
zeigen eine deutlieh verdiekte Wandung.  Je  nach dem Grad der Yer/~nderung sind 

Abb. 12. F,~II 16. Stark ver~inderte Oefafle mit wechselnder Wandverdtckung. Glomerulusartige 
Xn;tnlc neugebildeter C,~pillaren (A). Insel .~us 13indegewebe (19) lint starkeren Kalkablagerungen (C). 

3{assive Verkalkungen (D). vxN-G:fEsoN-Fdrbung. 

in der In t ima  eventuell  vereinzelte Kerne vorhanden,  das gleiche reich in der 
Adventi t ia ,  die ~m wenigsten vergnder t  erscheint.  Das I-Ianptkontingent der  
@ef/~ge laflt keine Unterscheidung der einzelnen Wandsehichtung bei vAx Gz~so~- 
F/irbung erkennen. Die Elasttcaf/irbung bie te t  sehr interessante Bilder. Wir wollen 
yon den wenig ver/~nderten grterien~thnlichen Gef/~l~en, die eine deutliche, wenn such 
etwas verbreiter~e Elast ics  interns, aufweisen, gbseken und  nur  jene Gebilde be- 
t raehten,  welehe bei anderen F i r b u n g e n  keine Darstellung der einzelnen Wand- 
sehiehten erkennen lassen. Nur einige yon diesen GefiBen lassen eine Elastics, in te rns  
streckenweise ds,rstellen, die bei Verschwinden der Media mi t  dem elastisehen 
l~s,sernetz der Advent i t ia  verschmilz~. Bei der letzteren sind reiehlieh els,sgisehe 
Fasern vorhanden,  we]che meis~ens ein diekes Band,  eine sogenannte , ,Elastiea 
ext rema",  bilden, die die ganze Wand  des Gefiges umschlieBt. Die iibrige Wandung  
der veri~nderten GefgBe zeigt eine quangitatciv weehse]nde, manehmal  minimale, 
manchmal  reiehliche Menge els,stiseher Fasern.  Abgesehen yon diesen sekund i ren  
Ver inderungen der Wandung  zeigen die GefM?e Abweichungen, die den Mig- 
bildungen zuzurechnen sind. Die einzelnen Sehichten konnen teilweise vorhanden 
sein bzw. fehlen, auch innerhalb eines Gef~tges, so dab die eine Halfge davon anders 
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aussieht, als die anderen Partien. Es ist schwer, I iBbildungen und sekundare Wand- 
vergnderungen iiberall zu trennen. Die Adventitia zeigt hie und da eine groBe 
Anzahl weiter verdickter Vas~ vasorum, die innerhalb bzw. auBerhalb der so- 
genannten ,,Elastiea extrema" liegen k6nnen. Symptom~tisehe adventitielle In- 
filtrate sind selten zu sehen. In der Umgebung der GefgBe sind eine plasmatische 
Durehtrgnkung des grewebes und frisohe Kugelblutungen vorhanden; m~nehe davon 
zeigen eine beginnende Organisation dutch Capillarsprossen. Weitere Sgadien dieses 
Vorganges vermitteln uns Bilder yon maulbeer~ihnlichen, bindegewebigen Inseln, die 
unter Versohwinden der Capillarsprossen ein verquollenes, strukturloses, skleroti, 
sehes Crewebe hinterl~ssen; dieses wirkt als KMkfgnger. Tatsachlieh sieht man im 

Abb, 18. Fall 16. Kugelblutung (A). Insel aus Bindegewebe mit bzw. ohne Kalkablagerungen (B). 
Massive Verkalkungen (C). 

histologischen Bild alle l~bergange yon einer beginnenden Xalkbestiubung bis zur 
Bildung yon kompakten, maulbeerahnlichen K~lkkongrementen, die am meisten in 
den unteren Rindenschichten anzutreffen sind und vor allem dor~ sich zu gr6Beren 
Bezirken zusammenschliegen. Die Bindegewebsinseln kSnnen auch zwischen Ge- 
fiBwand und,,Eiastica extrema" tiegen, so dab diese d~s G~nze wie einFremdk6rper 
vom iibrigen Gewebe abschliegt. Der Gefigwand ansehlieBend sieht man ~b und zu 
Kn~uel neugebildeter Capillaren, die glomerulusartig aussehen und sich unter 
Verschwinden der Gef~iBe und zunehmender Entwicklung yon Bindegewebe zu 
bindegewebigen Inse]n umwande]n. Erwghnt sei, dab die Nervenzellen im Bereich 
der :Bindegewebs- und Kalkinseln zugrunde gegangen sind und dal~ um diese herum 
eine dichte, faserbildende Glia anzu~reffen ist. Die vorhandene dichte R~ndgliose 
ist sehr wahrscheinlieh auf die hg~mangiomat6se Affektion der Leptomeningen 
zuriickzufiihren. Der ProzeB kann hier nur durch die iibriggebliebenen GefaBe in den 
Sulci beurteilt werden; die Gef~ge sind vermehrt.  Einige wenige zeigen einen 
deutliehen arteriellen Bau, andere wieder erinnern mehr an Venen. Bei den melsten 
Wandungen sind ~hnliche, jedoch leichtere Verinderungen als in den intracerebra- 
len Gef~Ben zu sehen. Einige Gefi~ge zeigen ein verdicktes, in der Hauptsache 
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bindegewebiges ~ahber und lassen die einzelnen Schichten nicht bzw. schwer 
erkennen. In den Leptomeningen in der N/~he der Gef~Be sind Blutungen vor- 
handen (siehe Abb. 11--13). 

Beziiglich des Sitzes der Kalkherde ver tr i t t  BEI~GSTUA-WD die Ansicht, 
dal~ die Ablagerung pr imer immer in den Gef~Ben stat t f indet  - -  ~hn- 
liehes konngen wir in unserem Fall 15 f e s t s t e l l en - - ,  w/~hrend sich 
K_noLL und STE~L~I~ vorsichtiger und unserer )/[einung nach richtiger 
ausdriicken, indem sie behaupten, dab nur ein Teil der Verkalkungen 
in den Gef~gwandungen sich vollzieht; dieser Ablagerungsmodus kann 
jedoch nieht die Entstehung aller gefundenen Kalkkonkremente  er- 
kl/iren. Die letzterw/s Autoren betonen, was wir auch durch unsere 
2 Fglle besti~tigen k6nnen, dab sie niemals verkMkte G~nglienzellen 
gesehen haben; dagegen finder SCt~E~CK solehe neben verkalkten Ge- 
fgl3en bei seinem Fall. MONITZ und L I ~ a  fanden bei Arteriographien, dab 
die Verkalkungen nicht mit  dem Verlauf der Gefgl3e tibereinstimmen. 
Die interessanten, einzigartigen Befunde unseres Falles 16 k6nnen als 
I-Iinweis fiir eine andere Verkalkungsm6gliehkeit aufgefaBt werden, die 
vielleieht als Erklgrung maneher vollgebildeter Kalkkonkremente  bei 
anderen Fgllen dienen kann. Wh" haben in der Besehreibung unseres 
Falles alle l'Jberggnge yon gefgBnahen Kugelblutungen bis zur Bildung 
jener sklerotisehen bzw. aufgequollenen, bindegewebigen Inseln gesehen, 
die als Kalkf~inger wirken. Ferner konnten wir beobaehten, dab solehe 
Gebilde, ve t  allem die innerhMb des VI~o~ow-RoBI~So~sehen Raumes 
tiegenden, aus Wueherungen des adventitiellen Gewebes entstehen 
kSnnen. ])as von SCI~LUMP~" abgebildete, gefgl3nahe, ,,hyMin-sklerotisehe" 
Gebilde, welches er als ,,GefgBgquivalent" auffal3t, ist hSehstwahr- 
seheinlieh ghnlichen Ursprungs wie unsere bindegewebigen Kalkfgnger. 
Diese haben fgrberisehe Ahnliehkeit mit  einigen sklerotisehen Stellen 
der Gefggwgnde und ferner mit  dem die l%gnme zwisehen den kaver- 
nSsen GefgBen fiillenden Gewebe, speziell unseres Falles 10, bei welehem 
wir mete~plastisehe Knoehenbildungen sahen; VerknScherungsprozesse 
scheinen auch bei STU~GE-WEBE~ vorzukommen, wie der 2. Fall yon 
B ~ O S ~ a N D  und die Mitteilung yon GIAI~IPALIRO beweisen. 

Beziiglieh der Verteilung der Kalkkonkremente  kann gesagt werden, 
dab diese naeh der hIeinung mehrerer Autoren die I~inde bevorzugen, 
und zwar naeh G~A~E,  P ~ s  und ESSE~ die 2. und 3., naeh KNOLL 
und S ~ E ~ L E a  die 3., 5. und 6. Sehicht. Obwohl die Marksubs~anz 
selten befallen ist, seheint sic nieht immer ganz frei zu sein, besonders 
in den der l~inde angrenzenden Part ien (K~O~L und Swav.M~L~, O~a~- 
PALNO, G~,u und P~N~I~,LD u. a.); bei unserem Fall 16 ist das Nark  
bis in die subependymgren Part ien mit  Verkalkungen tibersgt, mit  dem 
Untersehied, dab hier der ProzeB meistens frisehere Stadien aufweist, 
wghrend in der Rinde die kompakteren konzentrisehen Konkremente 
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tiberwiegen. Die Gefi~6affektion zeigt in den pialen Partien, wie auch 
unsere F~lle beweisen, meistens keine Kalkablagerungen; vereinzelte 
Ausnahmen scheinen jedoeh vorzukommen, wie z. B. in dem Fall yon 
SC~NK und dem 2. Fall yon BE~GST~AND. Die Ausftihrungen letzterer 
beweisen, dab die Annahme KRAB~ES einer prim~ren Aplasie der 2. und 
3. Schicht mit sekundKren Verkalkungen oder die Behauptung yon 
BICOUWER, VAN DEtt HOEVE und MAHONEY einer prim~ren Parenehym- 
degeneration mit sekundi~rer Kalkablagerung nicht zu Recht bestehen. 

Beim Betraehten der Besehreibung der Gef~Be des Falles 16 f~llt uns 
aueh bei den wenig Ver~nderten die Atrophie bzw. das stellenweise oder 
vSllige Versehwinden der Media auf. ~hnliches haben ]~EI~GSTt~AND und 
KNOLL und STnMML]~ in ihren STURGv,-WEBnR-F~llen gelegentlich 
beobachtet. Eine Erkl~rung in der Infiltration mit Plasma oder in den 
gelegentlieh beobachtetenBlutungen in der Wandung dafiir zu suehen und 
eine besondere Empfindlichkeit der mittleren Schicht bei gewisser Zu- 
sammensetzung des plasmatisehen Infiltrates anzunehmen, w~re denk- 
bar, obwohl nicht sieher erwiesen. Bei den Gefs des Falles 16 haben 
wir hyperplastisehe Vorgi~nge, die besonders die kollagenen und elasti- 
sehen Fasern im Bereich der Intim~ und Adventitia betreffen. Besonders 
in der letzteren sin4 die elastischen Fasern meist stark vermehrt, als ob 
sie die GefiiBwand zusammenhalten, bzw. vom fibrigen Gewebe abgrenzen 
wollten. Dureh die Verdickung der Wand ist das Lumen der Gef~Be 
stellenweise deutlieh eingeengt. Erwi~hnen mSchten wir, dab wir ab und 
zu auch bei den Teleangiektasien und den Kavernomen Verdickungen 
der Gefi~Bw~nde begegneten. Dutch Analogien aus Ergebnissen der 
Literatur tiber andere Gef~Berkrankungen kann man den hyperplasti- 
schen Vorgi~ngen an den h~mangiomatSsen Gef~Ben etwas ni~herkommen. 
In diesem Zusammenhang erweist sich die Einfiihrung des Dysorie- 
begriffes durch S C E ~ M A ~  und M_~cS~JtoN fiir Sehrankenfunktions- 
stSrungen des Endothels als sehr ntitzlich. Obengenannte Autoren tei]en 
die dysorisehen StSrungen in versehiedene Grade ein und machen fiir die 
Hyperplasie ,,einen geringeren Grad yon Dysorie verantwortlich". 
Ferner muB man auf Grund der Untersuchungen yon DOLJANsKI und 
ROULET annehmen, dab die Ablagerung yon plasmatischen Substanzen 
die Bildung von Bindegewebsfibrillen begtinstigen kann. Sehranken- 
funktionsstSrungen, die sich in Form yon plasmatischer Infiltration der 
Gefi~Bwand und des umliegenden Gewebes manifestieren, begegneten 
wit hier:und da, und wir fiihrten sie, wie wir bereits erw~hnten, auf 
Mil~bildungen der Wandung zurtick; es w~re infolgedessen hier kein 
~u yon einer dysgenetischen Dysorie zu sprechen. Ob die Hyper- 
plasie bei manchen h~mangiomatSsen G e f ~ e n  nur auf dysorisehen 
StSrungen oder sie aueh auf Potenzen beruht, die den miBgebildeten 
W~nden innewohnen, kSnnen wir nicht einwandfrei entseheiden. 
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Die Wandungen der G e f ~ e  des letzterw~hnten Falles zeigen an 
mehreren Stellen Verquellungen, Sklerosierung und Homogenisierung, 
kombiniert  mi~ Verlust der Strukturen der Bindegewebsfibrillen. Alle 
diese Ver~nderungen fiihren wir, genau wie bei den vorher besprochenen 
Fiillen, auf  die Durchtr~nkung der Gefiil~e mit  Blutfliissigkei~ zuriiek. 
I m  Bereieh der veri~nderten mitt leren Sehicht sowie an jenen Stellen 
der Gef~l~wand, welche homogenisiert und strukturlos erscheinen, lassen 
sieh die elastisehen Fasern bei spezifiseher Fi~rbung nieht darstellen. 
BE~GSTRA~D stellt bei seinem ersten STU~GE-WEBER-Fall eine Hyper-  
plasie der kollagenen Fasern fest. Manche der Veriinderungen, die 
POLLAK in seinem nicht zu STu~GE-WE~E~-Krankheiten gehSrenden 
Fall beobaehtete, haben prinzipielle Ahnliehkeit mit  den von uns bei 
dem letzten Fall erhobenen Befunden, n~mlich die hyperplastischen 
Vorg~nge in der In t ima und Adventitia,  die Umwandlung der Gerbil- 
wandungen in kollagenes Bindegewebe usw. In  ihrem als Endarteriit is 
calcificans bezeichneten Fall -- mit l~echt rechnet :BERGSTICAlVD diesen 
zur STU~GE-WEBEE-Krankheit - -  finden ,GEYELIN und PE~FIELD, dal~ 
die In t ima und Media verdickt (thickened) waren. Wir kSnnen nieht 
einwandfrei entseheiden, ob sich zwischen diesem und unserem Fall, 
obwohl manche ~ n l i c h k e i t  vorhanden ist, prinzipiell homologe Vor- 
g~nge an den Gef~l~en abspielen*. 

Die n~chste Umgebung der h~mangiomat5sen Affektion des Fa]les 15 
zeigt ~hnlichkeit  mit  der in den bereits besproehenen Fal]e; beim Fall 16 
sind die yon den Verkalkungen hervorgerufenen Ver~nderungen an 
Glia- und Nervenzellen nicht anderer Art a]s bei den meisten verSffent- 
liehten STU~GE-WEBEI~-Fiillen. 

Die Epilepsie beherrscht das klinische Krankheitsbild beim Fall ]6 
~hnlieh wie bei den meisten STU~GE-WEBE~-F~llen, w~hrend beim 
Fall 15 die Kliniker zu keiner eindeutigen Diagnose kommen konnten. 

Die h~mangiomatSse Affektion des Faltes 16 ist im Occipitallappen 
lokalisiert; ebenfa]ls in diesem Bereich haben ihren Sitz 3 yon den 
5 F~llen BERGSTi~ANDS. Obwohl der Prozel~ eine anderweitige Lokali- 
sation haben kann, scheint auch r5ntgenologiseh die 0ccipitalregion bei 
STUt~GE-WEBE~-Krankheit etwas h~ufiger befallen zu sein. 

Die Frage der Pathogenese der h~mangiomatSsen Affektion bei 
STUnGE-WEBE~ ist keine andere als die der homologen Gef~prozesse ;  
zu dieser haben wir bereits SteHung genommen. 

C. Haemangioma venosum. 

Nach Abtrennung der STu~oE-WEBE~-Krankheit yon den venSsen 
H~tmangiomen bleibt nur noch eine verh~ltnismi~i~ig kleine Gruppe 

* Neuerdings hat PEN~IELD die Bezeichnung ,,I~emangioma calcificans" vor- 
geschIagen (J. ofNeuropath 7, 111, 1948). 
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fibrig. Diese kommt sehr selten vor. Die Affektion besteht in der Haupt- 
sache aus erweiterten Venen. Wir verfiigen fiber keinen Fall, der in diese 
Gruppe hineingehSrt. Bei Durchsicht der Literatur der letzten Jahre 
fanden wir, dab die Mitteilung yon I~6TTGEN fiber venSse Angiome der 
Dura dieser Gruppe zuzurechnen ist; ebenso gehSrt hierher der seltene 
erste Typ des Angioma racemosum venosum BERGSTRANDS, der nach 
VI~c~IOW mit Varieocelen zu vergleiehen ist. 

Allgemeine Bemerkungen. 
Wenn man die symptomatischen, sekund~Lren Teleangiektasien nieht 

beriicksiehtigt und nur diejenigen h~mangiomatSsen Affektionen (siehe 
Tabelle!) in Betracht zieht, welche auf einer embryonalen Mit~bildung 
beruhen, so kann man feststellen, dab alas weibliehe Geschlecht h~ufiger 
betroffen ist als das m~nnliehe (10 : 6). Ferner, dab die linke Seite des 
Gehirns hi~ufiger als die rechte yon tti~mangiomen in Mitleidenschaft 
gezogen wird (8 : 6); 2 F~lle zeigen H~mangiome gleiehzeitig in beiden 
ttemisph~ren. I-IEBOLD erkl~trt das h~ufigere Auftreten der H~mangiome 
links folgendermaBen : Aus den ursprfinglich embryonalpaarig angelegten 
Gef~Ben entwiekelt sich eine unsymmetrisehe Anlage, wobei die linke 
Seite grSBere Umwandlungen durchzumaehen hat. Unser Material ist 
nicht grol~ genug, um zu dieser Frage Stellung zu nehmen. 

Einige Beobaehtungen mancher Autoren sprechen daffir, da~ die 
Anlage bei H~mangiomen erblich sein kann. Da umfangreiche erbpatho- 
logisehe Untersuchungen fehlen, dfirfen unserer Meinung nach die ver- 
einzelten Mitteilungen weniger zu irgendeiner endgfiltigen erbbiologi- 
schen Fests te lhng als vielmehr zur weiteren Kl~rung dieser Frage 
dienen. 

Die Mitteilung yon BE~HAIJX, IS~EI~ und MARCOULIDES betrifft ein 
16js M~dchen mit einem Stirnhirnh~Lmangiom, kombiniert mit 
h~mangiomatSsen Ver~nderungen der t~etina(?). Mutter und Groin- 
mutter  hat ten auch Stirnhirnh~mangiome. TOURAI~E, SOLE~TE und 
GAI~TEIE~ stellten lest, da{~ yon 10 Kindern einer Familie ein M~dchen 
idiotisch war und ein grol~es H~mangiom des linken Beines hatte.  Zwei 
Brfider wiesen ebenfalls Idiotie auf; der eine zeigte auBerdem ein 
tI~mangiom des Gesichtes, der zweite einen naevus pigmentosus. 
OPPE~I~EIM beriehtet fiber einen Patienten mit pialem H~mangiom 
dessen Mutter ein Kavernom der Lippe hat te;  der gleiche Autor stellt 
bei einem Fall mit naevus facialis und kontralateralen eerebralen 
Symptomen lest, dab bei einem weiteren Familienmitgliede epileptische 
Anf~lle, bei einem anderen cerebrale L~hmungen vorhanden waren. 
Bei FEDOlZOFF und BOGOt~AD h.atte ein Vetter der mit Gehirnkavernomen 
behafteten Patientin ein Muttermal des Gesiehtes. GEYELIN und PEN- 
FIELD berichten yon einem Vater nnd 4 Kindern, die an epileptisehen 
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Anf~llen, kombiniert mit Pupillenver~nderungen, litten. Bei vieren 
dieser F~lle waren rSntgenologisch gyrierte, verstreute, im allgemeinen 
nahe der Konvexiti t~t liegende Verkalkungsherde zu sehen, tIistologisch 
wurde nur ein Fall untersueht, fiber welehen wir bereits beriehtet haben. 
Trotz Fehlen des Gesichtsnaevus ist unserer Meinung nach die yon 
BEI~GSTt~AND erfo]gte Einbeziehung der Mitteilung der obengenannten 
Autoren zur S~ul~GE-WwB~l~-Gruppe richtig. MIC~EI~ und LEvI~ teilen 
einen Fall mit, der ihrer Meinung nach mit dem yon G~YEI~I~ und 
1)ENFIELD ~hnlichkeiten zeigt. Es handelt sieh um eine 36j/~hrige Frau, 
die histologisch multiple Teleangiektasien des Gehirns, r6ntgenologisch 
Verkalkungen und ldinisch Epilepsie aufweist. Ein Bruder der Mutter 
sowie letztere litten an Epilepsie. Bei 2 Schwestern der Patientin waren 
Krampfanfi~lle und r6ntgenologisch Calcifikationen des Gehirns vor- 
handen. Bei einem Fall yon arteriovenSsem Haemangiom beschreibt 
MoxIz Vorkommen yon Epilepsie und Naevi in der Familie. 

Wir haben betont, daft bei mehreren H~Lmangiomf/~llen kliniseh 
Epilepsie vorkommt. Wenn also AngehSrige yon H~mangiomtr~gern 
klinisch Krampfanf~lle, ja sogar eerebrale Caleifikationen aufweisen, ist 
es sehr wahrscheinlich anzunehmen, daft aueh bei diesen eine homologe, 
eerebrale h~mangiomat6se Affektion vorliegen kSnnte. Verd/~chtig ist 
es aueh fiir das Vorliegen eines H~Lmangioms, wenn bei AngehSrigen 
der Patienten in jungen Jahren apoplektisehe Bilder in Erseheinung 
treten. KuFS berichtet, dab eine Toehter seines Patienten, der mehrere 
Kavernome des Gehirns aufwies, mit 17 Jahren yon einer pontinen 
Apoplexie betroffen wurde. E~GELI~AI~DT teilt mit, daft eine Schwester 
seines 2. Falles mit 13 Jahren einen Gehirnsehlag erlitten hat. Sein Fall 
gehSrt zur STVl~GE-Wv.BEl~-Krankheit. Eine Schwester des zweiten 
33j~Lhrigen S~ImGE-WEBER-Falles yon KSrOLL und STAEi~/IMLEI~ ist 
ebenfalls an Gehirnsehlag gestorben. 

Auf Grund der bisherigen Mitteilungen kann man mit grofter Wahr- 
seheinliehkeit sagen, dab nicht nut  bei STURG~-WsBEI~, wenn auch bei 
dieser Gruppe am h~ufigsten, sondern aueh bei anderen homo]ogen 
Gef/~Baffektionen die Anlage des Gefs erblieh sein kann. 
Ferner, dab die Anlage wahrscheinlieh eine heteromorphe und eine 
heterotope Manifestation haben kann. Unsere letzten Erwi~gungen 
deuten an, dab die Verwandtschaft der h~LmangiomatSsen Affektionen 
manehmal aueh erbbiologiseh in Erseheinung treten kann. Es wi~re 
daher empfehlenswert, nach M6gliehkeit sowohl die Morphologie wie 
aueh die Erbliehkeit der versehiedenen Untergruppen der tt~mangiome 
unter einem gemeinsamen Gesiehtswinkel zu betrachten..BI~RMESTER 
zieht Analogien zwischen Haut- und Rankenh~Lmangiomen und be- 
hauptet,  weil erstere dominant vererbbar sind, daft auch bei den letz- 
teren, die aus dem gleichen Keimblatt  wie diese entstehen, eine domi- 
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nante Vererbung anzunehmen sei. Weft die S~ul~GE-W~Bm~-Krankheit 
unter dem Bild einer typischen Hemikranie ver]aufen kann, denkt 
KocI~ bei seinem Fall an dominanten Erbgang; er meint jedoch, daI~ 
sicher]ich auch recessive Faktoren eine Rolle spielen. Wir mSchten aber 
bei dieser Gelegenheit betonen, da]~ eine sehr grol3e Anzahl, j~ die 
meisten der STut~G]~-W]~]3EI~-F~lle, keine Symptome einer Hemikranie 
aufweisen. 

Bei unsern Fallen kommen keine erbbiologisch verd~ichtigen Angaben 
in der Famflienanamnese vor. Es mul3 erwahnt werden, dal3 eine Zwil- 
lingsschwester unseres Falles 4 zur Zeit der Erkrankung ihrer Schwester 
keine Symptome eines cerebralen Prozesses aufgewiesen hat. TOISI~AINE, 
GOL~ und SAMm~O~r linden bei 2 Zwillingen eine intrakranielle Angio- 
matose mit Epilepsie. Noch einmal mSchten wir betonen, dal3 a]le erb- 
biologischen Fragen bei den tt~mangiomen einer weiteren Prfifung 
bed fir fen. 

Die klinischen Symptome bei den Hamangiomen sind abh~ingig yon 
dem Sitz und der Ausdehnung des Prozesses. Trotzdem die Affektion 
in der embryonalen Zeit entsteht, verursaeht die Mehrzahl der Hi~m- 
angiome ]~ngere Zeit keine klinischen Erscheinungen. Der Tod tr i t t  
meist (siehe Tabelle) im Postpubertatsalter ein. Sofern bei den Patienten 
keine epileptischen Krampfe vorliegen, welche yon sich aus qualitativ 
und lokal charakteristische, hypoxydotische Sch~digungen (elektive 
Parenchymnekrosen im Ammonshorn, Kleinhirn usw.) hervorrufen 
kSnnen, manifestieren sich die Hi~mangiome in ihrer Umgr durch 
Druckeinwirkungen und ()demzust~nde. Gegen Druck und Gerbil 
inhaltsaustritte, sofern letztere nicht in Form yon massiven Blutungen 
in Erscheinung treten, bzw. sofern die plasmatisehen Gewebsinfiltra- 
tionen einen gewissen EiweiBgehalt nicht fiberschreiten, sind die Nerven- 
zellen relativ wenig empfindlich, wie auch die Befunde der n~chsten 
Umgebung der Affektionen bei unseren F~lten beweisen. Der gute 
Zustand der Nervenze]len spielt sicherlich eine gewisse Rol]e fiir die 
spiit auftretende bzw. fehlende klinische Symptomatik. Die Grfinde ffir 
den Austrit t  yon Plasma aus den G e f ~ e n  haben wir bereits erw~hnt. 
Wit mSchten noch einma] die Feststellung yon CI~A~IBWl~S und Zw~I- 
~c~I  erw~hnen, daI~ die Permeabilit~t der Gefai~e auch yon hormonalen 
Einflfissen abhangig ist. Einige klinische Beobaehtungen fiber Ver- 
schlimmerung des Krankheitsverlaufcs wahrend der Schwangersehaft 
bzw. der Pubert~t k6nnen durch diese experimentellen Befunde eine 
teilweise Best~tigung erfahren, v. L~I~oczI~Y berichtet fiber eine Frau, 
die vorher keine Symptome darbot und welche im 8. Schwangerschafts- 
monat an einer Blutung aus einem Kleinhirnh~mangiom erlegen ist. In 
einem Falle yon CusI~I~G setzen die Beschwerden w~hrend der Schwan- 
gerschaft ein. Auch LEU~ENSCHLOSS und WAG~R stehen auf dem 
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Standpunkt,  dab die Graviditiit, SO~N~AG, dab die Puberti~t yon Ein- 
fluB auf die Symptomatik sein kann. Fiir das spi~te Auftreten der 
klinischen Erscheinungen darf die Feststellung yon T S ~ I s  tiber die 
,,ira Laufe der Entwicklung auftretenden Kreislauf- bzw. Stoffweehsel- 
veri~nderungen" nicht unberiicksichtigt bleiben. 

Zusammen/assung. 

Bei unserem Material kommen zwischen den Gef~Ben des Kavernoms 
kfimmerliche Reste yon narbig-verTdeter Hirnsubstanz bzw. yon nerven- 
zellfreiem Gliagewebe vor. Eine scharfe Trennung zwischen kavernSsen 
und racemTsen H~mangiomen, wie sie yon manchen Autoren auf Grund 
des Vorhandenseins oder Fehlens nervSsen Gewebes zwischen den Blut- 
hohlr~umen versucht worden ist, erscheint uns daher als nicht zul~ssig, 
zumal auch enge Beziehungen und Uberg~nge zwischen der ersten 
Untergruppe des racemTsen H~mangioms, n~mlich den Teleangiektasien, 
und den Kavernomen bestehen (Fall 5). Nach Einbeziehung der Kaver- 
nome als Untergruppe des racemSsen I-[~mangioms erhs unsere Ein- 
tei]ung folgendes Aussehen: 

Haemangioma racemosum. 
. A. Teleangiektasie. 

B. Haemangioma cavernosum. STu~G~-W~Bnn-Krankheit. 
C. Haemangioma venosum. 
D. Haemangioma arteriovenosum. 

Die Teleangiektasien sind diinne, capillar~thnliche Gefi~l~e, die in der 
Hauptsache isoliert verlaufen. Als sekund~re, symptomatische Teleangi- 
ektasien (Fall 1--3) bezeiehnen wir Erweiterungen pr/~formierter Gef~13e, 
die kausalgenetisch als Folge eines anderen Frozesses aufzufassen sind. 
Klinisch verursachen sie so gut wie keine Symptome. Prim/~re Teleangi- 
ektasien (Fall 4 - 5 )  nennen wir solche Prozesse, die nieht nur hinsicht- 
lieh der Weite des Lumens, sondern aueh hinsiehtlich der Form, Anzahl 
und Verteihmg der Gef~13e sieh auszeichnen. Der klinische Verlauf und 
die Lokalisation dieser Affektionen sind mannigfaltig. Die pialen Gef/~ge 
sind hierbei nieht ver~ndert. 

Bei den kavernSsen I-[Smangiomen (Fall 6-- t4) ,  welehe auch multipel 
auftreten kSnnen (Fall 15), besteht die Affektion aus groBen Hohl- 
r~tumen, deren Wandungen aus einer nieht iiberall kontinuierlieh ver- 
laufenden Endothelsehicht und aus Bindegewebe zusammengesetzt sind. 
Die Affektion ist meist umschrieben; jede der an Dicke weehselnden 
Wandung begrenzt mehrere Lumina. In der Peripherie der Geschwulst 
pftegen einige wenige Gef~Be isoliert zu verlaufen. Nut  knapp die Hglfte 
unserer Fs zeigt einen Zusammenhang mit den Leptomeningen. Die 
pialen Gef/~Be sind mit vereinzelten Ausnahmen nicht h/~mangiomatSs 
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verandert. Der Sitz der Kavernome ist verschieden; sie kSnnen fiberall 
ira Gehirn vorkommen. Die klinischen Erscheinungen sind mannig- 
faltig. Als Kuriositat sei unser Fall 8 erwahnt, der kliniseh wie eine 
Pseudosklerose verlaufen ist. 

Die ven/~sen Hamangiome sind zusammengesetzt aus venenahnliehen 
Hohlraumen. Wit verfiigen tiber keinen Fall, der dieser Untergruppe 
zuzurechnen ist. 

Unter arterioven6sen I-Iamangiomen verstehen wir solehe Affektionen, 
deren GefaSwandungen verschieden gebaut sind, wobei auch im Verlauf 
eines und desselben Gef/~Bes Aufbauverschiedenheiten zutage treten 
k6nnen. Die Bluthohlraume k6nnen weder als Arterien noch als Venen 
charakterisiert werden, da sie stellenweise t3bereinstimmungen mit den 
einen oder ar~dern Gefal3typen aufweigen. Diese Bildungen erreichen in 
der Regel die Pia und sind mit Ektasien hiimangiomatSser Art an den 
pialen Gefai~en kombiniert. Diese Untergruppe umfal~t die histologisch 
gleichartigen Unterabteilungen der BEl~GSTl~A~I)schen Einteilung, nam- 
lieh den zweiten Typ seines Angioma racemosum venosum und das 
Aneurysma arteriovenosum. Unsere hierher zuzurechnenden Falle 17--19 
werden wir gesondert mitteilen. 

Es ware besser, unter STUI~GE-WEBEt~scher Krankheit nut solche 
Falle zusammenzufassen, welehe als Manifestationen einer vaseul~tren 
Mil~bildung in den Leptomeningen, in dem Gehirn, in der Haut und in der 
Choreoidea gleichzeitig in Erseheinung treten. Diese holosymptomati- 
sehen Falle sind im Gegensatz zu den merosymptomatischen selten; 
letztere weisen eine Teilsymptomatik auf und kSnnen eventue]l nut als 
intrakranielle Gefa$mil3bildungen auftreten, wie auch unsere Falle 15--16 
und mehrere solche aus der Literatur bezeugen. Dazu kommen die meist 
in der Rinde sitzenden Calcifikationen, welche, obwohl sekundar und 
nicht pathogenetisch, auf Grund ihrer eigentiimlichen gyrierten R/Sntgen- 
sehatten im Vordergrund der klinisehen Diagnosestellung stehen. Die 
GefaSaffektion ist in den meisten Fallen eine venSse MiSbildung und 
betrifft fast immer die Pia; jedoch kSnnen auch Prozesse vorkommen, 
die mit den Teleangiektasien, den kavernSsen und arteriovenSsen 
Hamangiomen weitgehende _Ahnlichkeit haben. Die Klinik dieser 
Krankheit, ebenso wie die pathologisehe Anatomie, ist besonders bei 
welter Fassung der S~ut~GE-WEBm~-GrupIoe uneinheitlich. Wahrend bei 
Fall 15 die Kliniker keine siehere Diagnose stellen kSnnen, verlauft 
Fall 16 als Epilepsie, eine an sieh nieht seltene Diagnose bei STUI~GE- 
W~Brl~scher Krankheit. Bei ersterem besteht die Gefaftaffektion aus 
multiplen Kavernomen mit hamangiomatSsen Ver~tnderungen der pialen 
Gefal~e, bei letzterem sind diese ebenfalls veriindert; die intraeere- 
brale Affektion, deren Gefal3e hyperplastisehe und degenerative 
Vorgange sowie Wandmil3bildungen aufweisen, erreieht die subepen- 
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dym•ren Part ien des OccipitMlappens. Diese Gehirnregion scheint 
bei STuI~o]~-WEm~I~ etwas h~ufiger befallen zu sein. Durch den 
Fall 16 wurde die Pathogenese des Verkalkungsprozesses gestreift nnd 
auf eine andere Kalkablagerungsm6g]ichkeit hingewiesen. Wir stehen 
auf dem Standpunkt ,  dab die Migbildung bei STUI~GE-WE~ primgr 
im Mesoderm lokalisiert ist und sehen yon einer Einbeziehung dieser 
Erkrankung in die Grnppe der ,,Phakomatosen" ab, ohne mit  Sieherheit 
bei sehr wenigen F~l]en eine pr imer bzw. seknnd~r erkl/irliche echte 
MiBbildung des Ektoderms aussehlieBen zu k6nnen. 

Unsere Klassifikation basiert auf  anatomisehen, deskriptiven Me- 
thoden, ist als eine Modifikation der Bm~GSTI~A~Dsehen Einteilung auf- 
zufassen und kann dutch den Morphologen praktisch angewandt werden. 

Unsere Fglle reehnen wir zu den I-Iamartomen. Aueh sind wit der 
Meinung, dal3 man MiBbildungen yon echten Blastomen nieht imlner 
seharf t rennen kann. 

Als hi~ufigste sekund~re Ver/~nderungen der Gefgl~e fanden wir deren 
plasmatisehe Durchtr~Lnkung; haupts~chlieh attf die Inf i l t rat ion mit  
Bluffliissigkeit nnd auf den Druck seitens des Hamangioms sind die 
meisten Ver/inderungen des nerv6sen Gewebes in der Umgebung der 
Affektion, wie Progressivit~tt der Glia, unwesentliche Ver~tnderungen 
der Nervenzellen usw., zurfickzufiihren. Wit  versuchten, fiir die Blut- 
fliissigkeitsaustritte aus den Gef/igen Erkl~rungen zu finden. 

Die linke tIemisph~re ist h~ufiger dureh die H~mangiome befallen 
als die reehte. Xu braehten die Meinungen einiger Autoren zur Er- 
kl~rung des Sl0~teren Auftretens der klinisehen Symptome bei diesen 
als embryonMe Dysgenesien aufznfassender Bildungen. Der relativ gute 
Zustand der Nervenzellen in ihrer Umgebung zeugt yon der verh~ltnis- 
mgl3igen Gutartigkeit  ihrer Einwirkung auf das nerv6se Gewebe und 
kann die sp~t auftretende bzw. fehlende klinisehe Symptomat ik  teil- 
weise erkliiren. 

Die vereinzelten Beobaehtungen maneher Autoren, dag die Anlage 
bei H/~mangiomen erblieh sein kann, reiehen nieht, um endgfiltige erb- 
biologisehe Feststellungen zu gestatten. Es ist anzunehmen, dal? nicht 
nur bei STVl~OE-WE]~Wl~, sondern aueh bei den anderen homologen 
Affektionen die Anlage erblieh sein kann;  ferner, dab diese eine hetero- 
morphe und eine heterotol0e Manifestation haben kSnnte. 
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