Archiv fiir Psychiatrie und Zeitschrift Neurologie, Bd. 184, S.601—645 (1950)

Aus dem Hirnpathologischen Institut der Deutschen Forschungsanstalt fiir
Psychiatrie (Max Planck-Institut) Minchen (Direktor: Prof. Dr. W. ScmoLz).

Uber Himangiome des Gehirns.

I. Mittetlung.
Teleangiektasien, Kavernome, Sturce-Weszrsche Krankheit.*

Von
E. E. MANUELIDIS,
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Klassifikation und Einteilung.

Fine Einteilung verwandter krankhafter Prozesse vorzuschlagen, ist
nicht immer eine leichte Aufgabe, insofern man bemiiht ist, diese ein-
heitlich, d. h. nur unter einem Gesichtspunkt durchzufithren. Wird die
Klassifikation z. B. nach dem &tiologischen Prinzip vorgenommen, so
mul} vorausgesetzt werden, daB bekannt ist, wie und warum die ein-
zuordnenden Affektionen zustande kommen. Das ist aber nicht immer
oder nur selten der Fall. So muf} die dtiologische Einteilung, die wegen der
Beriicksichtigung der kausalen Genese ideal wire, aufgegeben werden
bzw. mul man zu Kompromissen Zuflucht suchen. Ein #hnliches
Schicksal kann der Versuch erleiden, die Prozesse nach klinischen Gesichts-
punkten einzuordnen, weil die klinischen Unterscheidungsmerkmale bei
den homologen Affektionen fehlen konnen. Dabei wire die praktische
Bedeutung einer solchen Klassifikation offensichtlich.

Der Morphologe hat die Méglichkeit, durch die ihm zur Verfiigung
stehenden Mittel verwandte Krankheiten zu erfassen und diese mit
mikro- und makroskopischen Methoden einzuteilen. Dabei ist es selbst-
verstindliche Voraussetzung, dafl die Klassifikation nur vom morpho-
logischen Standpunkt aus geschehen soll. Sonst ist ihre praktische Bedeu-
tung und Anwendung hdchst fragwiirdig und zweifelhaft. Viele Autoren
(Vircmow, Daxpy, CusEIN¢ und Barmwey, BERGSTRAND, RUSSEL,
Fracasst) haben sich bemiiht, die im Zentralnervensystem vorkommen-
den GefdéBmiBbildungen und GefiBgeschwiilste zu klassifizieren. Diese
Einteilungen sind ein altes Streitobjekt zwischen den Pathologen. Dabei
wird die herrschende Nomenklaturverwirrung noch gréBer.

Es ist nicht unsere Absicht, alle vorgeschlagenen Einteilungen wieder-
zugeben. Nur einige seien hier erwihnt. Wihrend Daxpy die GefaB-
miBbildungen und GefiBigeschwiilste des Zentralnervensystems nach

* Herrn Prof. Dr. W. ScHoLz in Verehrung zum 60. Geburtstag.
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makroskopischen und klinischen Merkmalen einteilt und das mikro-
skopische Bild sehr wenig beriicksichtigt, beachtet BERGSTRAND in
seiner zusammen mit OLivErRcRONA und TONNIS verfaliten Monographie
letzteres sehr stark, ja seine Klassifikation beruht meistens auf dem
feingeweblichen Aussehen. BERGSTRANDs Kinteilung, die diejenige
Vircrows stark beriicksichtigt, ist folgende:

1. Angioma cavernosum;

2. Angioma racemosum (VIRCHOW);
a) Teleangiektasien,
b) STURGE-WEBER,
¢) Angioma arteriale (aneurysma anastomoseon VIRCHOW),
d) Angioma racemosum venosum (Varix cirsoides VIRCHOW),
e) Aneurysma arteriovenosum;

3. Angioretikulom (Roussy und OpErLING), Angioblastoma (CUsHING
und BatL®Y), Lindautumoren;

4. das Angiogliom.

Die Klassifikation BERGSTRANDs kann durch den Kliniker keine absolute
Verwendung finden, weil sie auf morphologischen Unterscheidungs-
merkmalen basiert und die Biopsie bzw. die histologische Untersuchung
zur Voraussetzung hat. Aber auch ein Morphologe wird auf manche
Schwierigkeiten bei ihrer Benutzung stoflen, welche wir erwihnen
méchten. Es ist dabei notwendig, kurz die von BERGSTRAND vorge-
schlagenen Definitionen der einzelnen hidmangiomatdsen Affektionen
wiederzugeben. Unser Material enthilt keine Fille, die in die Gruppe 3
und 4 nach BERGSTRAND gehéren. Wir konnen uns also nur mit den
kavernosen und racemdsen Hidmangiomen befassen.

Unter kaverndsen Angiomen versteht BERGSTRAND solche Prozesse, welche ,,aus
groBen Blutriumen aufgebaut® sind, ,,die voneinander durch Wiande verschiedener
Dicke getrennt sind. Jede Wand ist somit fiir mehrere Lumina gemeinsam. Im
Gegensatz zu den racemosen Angiomen findet man kein Parenchym zwischen den
GefaBen. Histologisch ist die Trennung zwischen diesen beiden Tumorarten ziemlich
ausgepragt.

Die Teleangicktasien sind nach BERGSTRAND aufgebaut aus ,,Gefafen mit
Wandungen &hnlich den Capillarwandungen*. Er teilt weiter mit, daB die Gefa3-
stamme bei den Teleangiektasien ,,im grofen und ganzen voneinander isoliert*
waren, ,,aber an einzelnen St"ellen lag eine Kommunikation vor, ganz wie bei einem
Kavernom®. Und weiter: ,,Uberhaupt dirfte es nicht immer moglich sein, diese
Falle von Angioma cavernosum abzugrenzen, dem sie sicherlich nahestehen.*

Mit den letzterwihnten Ausfithrungen iiber die Teleangiektasien, der
ersten Untergruppe der racemosen Angiome, und ihrer engsten Bezie-
hung zu den Kavernomen sind wir einverstanden; folgerichtig kénnen
wir uns nicht einverstanden erkldren mit seiner obenerwidhnten Be-
merkung, daB3 der Unterschied zwischen Kavernomen und racemdosen
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Angiomen ausgepragt ist. Nicht seiner Meinung sind wir auch aus fol-
gendem Grunde: Wenn die Teleangiektasien als racemds bezeichnet
werden, sind wir vielmehr berechtigt, auch die Kavernome so zu be-
nennen, die mehr als jene traubenformig aussehen.

Das Angioma arteriale oder Aneurysma anastomoseon wird von VIRcHOW — BERG-
STRAND iibernimmt seine Definition — folgendermafien umgrenzt: ,,Bei dem wahren
Aneurysma anastomoseon besteht gar keine Anastomose zwischen Arterie und
Vene.“ ,,Vielmehr 16st sich die Arterie in ihre Aste auf und sowohl diese Aste als
deren Kollateralen (Anastomosen) sind allesamt erweitert.” Die ganze Affektion
besteht nach ihm aus erweiterten, arteriellen Gebilden, die bei Lebzeiten pulsieren.
Die Venen sind dabei nicht beteiligt.

Solche Bildungen, wie BERGSTRAND festgestellt hat, scheinen nicht
zu existieren. Wir haben auch die Literatur durchsucht, ohne eine
einzige Abhandlung zu finden, die die Definition Vircmows erfiillt.
Somit erscheint uns das Beibehalten des Angioma arteriale in einem
Klassifikationsschema als nicht notwendig, ja tberfliissig. Fast alle
alteren als Angioma arteriale verdffentlichten Arbeiten gehéren in die
Untergruppe des Angioma venosum und des arteriovendsen Aneurysmas
der BErR@STRANDschen Einteilung.

Bis jetzt waren unsere Einwinde gegen diese Einteilung ,,akademi-
scher’ Art, um einen Ausdruck CusHINGs zu beniitzen. Die Schwierig-
keiten der praktischen Verwendung der von BERGSTRAND vorgeschla-
genen Hinteilung des racemdsen Angioms treten deutlich zutage bei der
Begriffsbestimmung des Angioma racemosum venosum und des Aneurysma

arteriovenosum.

Ersteres umfaBt 2 morphologisch verschiedene Affektionen:

1. Seltene Bildungen, die aus erweiterten Venen bestehen und, nach Vircaow,
mit einer Varikozele zu vergleichen sind.

2. Wie uns BERGSTRAND mitteilt: ,,Gewohnlich ist ein anderer Typ, bei dem das
Angiom aus einem: Knauel erweiterter pathologisch gebauter GefaBe besteht, die
weder als Arterien noch als Venen bezeichnet werden kionnen. Die GefaBwandungen
sind in verschiedenen Teilen desselben Gefafles verschieden gebaut. Diese Bildun-
gen erreichen regelmaBig die Pia, sind mit Ektasien der pialen GefiBle kombiniert,
weisen oft eine keilformige Gestalt auf und sind nicht von dem arterioventsen
Aneurysma histologisch zu unterscheiden.

Letzteres beruht nach den Darlegungen BrrasTraNDs auf einem ,,Kurzschluff®
zwischen dem arteriellen und vendsen System, und zwar so, daf ein Gefafl oder
GefaBknauel Arterie mit Vene verbindet unter Ausschaltung des Capillarbettes. Als
Folge haben wir eine VergroBerung der zufithrenden Arterie und der abfihrenden
Vene. Das arteriovendse Aneurysma pulsiert und enthilt arterielles Blut. Somit ist
der Unterschied zwischen diesem und dem zweiten Typ des Angioma racemosum
venosum nur ,,physiologisch*.

Ein Morphologe kann wenig mit physiologischen Unterschieden an-
fangen. Er hat nicht immer die Gelegenheit, bei Biopsien anwesend zu
sein. Sehr viele Falle, wie alle aus unserem Material, werden postmortal
besichtigt, bei denen es nicht mehr méglich ist, zu sagen, ob die
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gefundenen hémangiomatosen Bildungen arterielles oder vendses Blut
enthalten. Man ist nicht mehr imstande, festzustellen, ob ein Aneurysma
arteriovenosum oder ein Angioma racemosum venosum vorliegt. Ent-
scheidet man sich fiir die letztere Bezeichnung, so ist immer noch nicht
gesagt, ob man den ersten oder den zweiten, hdufiger vorkommenden,
aber morphologisch anders aussehenden Typ dieser Affektion meint.
Manche Autoren, wie ScuéPPE, HASENJAGER, sind bei der Einteilung
ihrer Fille auf #hnliche Schwierigkeiten gestoBen. Somit erscheint uns
angebracht, eine rein deskriptive, histologische Einteilung vorzuschlagen,
die nichts besagen will iiber die kausale Genese der einzuordnenden
Affektionen, zu keinen physiologischen Unterschieden Zuflucht nimmt
und welche durch den Morphologen praktisch angewendet werden kann.
Die Klassifikation erhiilt folgendes Aussehen:

Haemangioma, racemosum.

A Teleangiektasie.

B. Haemangioma cavernosum. STURGE-WEBERS- Krankheit.
C. Haemangioma venosum.

D. Haemangioma arteriovenosum.

Bemerkt sei, dafi die Untergruppe C solche Bildungen erfafit, die
histologisch vendser Natur sind. Hierher gehort der erste Typ des
Angioma racemosum venosum BERGSTRANDs. Dem zweiten Typ da-
gegen, der von dem arteriovendsem Aneurysma nur physiologisch zu
unterscheiden ist, bezeichnen wir gemeinsam mit diesem als Haeman-
gioma arteriovencsum.

Wir geben der Bezeichnung Himangiom statt Angiom den Vorzug,
da jene préziger ist, einmal, weil sie iiber den Inhalt der Gefille etwas
besagt, und zweitens ist es besser, solche ausdifferenzierten Bildungen,
wie die racem&sen Hédmangiome, nicht mit dem indifferenten Namen
Angiom zu benennen. Wir haben absichtlich die STURGE-WEBERsche
Krankheit bei unserer Auseinandersetzung mit der Klassifikation
BrRrRaGSTRANDs beiseite gelassen. Hier sei vorldufig nur so viel gesagt
dber diese sowohl klinisch wie pathologisch-anatomisch uneinheitliche
Affektion : Morphologisch gehért sie abwechselnd zu einer der in unserem
Schema erwihnten Untergruppen des racemosen Himangioms und zeigt
dazu die eigentiimlichen, gyrierten Verkalkungen auferhalb des eigent-
lichen himangiomatosen Prozesses.

Nicht nur die Einteilung, sondern auch die Frage, ob die im Zentral-
nervensystem vorkommenden Affektionen MiBbildungen oder Blastome
sind, hat seit jeher die Pathologen beschaftigt. Entsprechend der Be-
antwortung dieses Problems durch manche Autoren wurde auch die von
ihnen vorgeschlagene Klassifikation gestaltet.
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Cvsring und BaILEY trennen scharf zwischen GefaBmiBbildungen und GefaB-
geschwiilsten. Die ,,angiomat6us malformations®, schreiben diese Autoren, ,,may be
clearly distinguished from the blood vessels tumors proper by the fact that traces
of compressed tissue are invariably present between the vascular loops comprising
the lesion.*

Daf das Nichtvorhandensein von nervosem Parenchym zwischen den
GefaBen der Affektion kein Charakteristikum fiir Blastome sein kann,
braucht nicht ausfithrlich erértert zn werden. Ebenfalls sei betont, dal3
eine auf diesem Unterscheidungsmerkmal beruhende Klassifikation
fehlerhaft sein muB,

Die Einteilung dieser Autoren ist die folgende: A. Vascular Malformations:
1. Teleangiektasis, 2. Angioma venos, 3. Angioma arter. B. Hemangioblastomas:

1. cystic, a) capillary, b) cellular, c) cavernous. 2. solid, a) capillary, b) cellular,
¢) cavernous.

BERGSTRAND, der die Meinung vertritt, man soll nicht ,,Geschwulst und MiB-
bildung in Gegensatz zueinander bringen®, kritisiert die Einteilung der vorgenann-
ten Forscher und betont, daB das kaverndse Himangiom — obwoh! innerhalb der
Affektion kein Nervenparenchym vorhanden ist — zu den Miflbildungen gerechnet
werden soll. Gleicher Meinung, was das Kavernom anbetrifft, ist auch RussgrL —
obwohl die Verfasserin sonst die CusHing-Barmreysche Einteilung akzeptiert —,
weil sie eines der von diesen Autoren aufgestellten Unterscheidungsmerkmale
zwischen Blastomen und Hamartomen, nimlich die Produktion von Bindegewebs-
fasern, nicht als Charakteristikum fiir jene anerkennt, sondern nur die zellige
Whucherung.

Einleitend zu der Besprechung unserer Fille (siche Tabelle) mdchten
wir erwihnen, daf uns folgende Fragen interessieren: Die pathologische
Anatomie und Lokalisation der hdmangiomatisen Affektionen. Ferner
die Frage, ob die racemésen Hiamangiome Mifibildungen oder Tumoren
sind. Besondere Aufmerksamkeit wollen wir den auf die Himangiome
zuritckzufithrenden Verdnderungen ihrer nédchsten Umgebung widmen.
Die Klinik und Vererbung dieser Prozesse mdchten wir auch kurz
besprechen.

A. Teleangiektasien.

Aus der allgemeinen Pathologie sind uns die sogenannten senilen
Angiome der Haut bekannt. Bei diesen beruht die Affektion auf den im
Alter vorkommenden Umwandlungen des elastischen und kollagenen
Bindegewebes der Haut. Es handelt sich bei den senilen Teleangi-
ektasien der Haut weder um Blastome noch um MiBbildungen, sondern
um symptomatische Hrweiterungen préformierter Gefifle. Daf prin-
zipiell #hnliche Verdnderungen im Zentralnervensystem vorkommen
kdnnen, bestitigt uns OSTERTAG, indem er einen Fall mitteilt, bei
welchem es infolge Thrombosierung zu Teleangiektasien préformierter
GefaBe gekommen ist. Homologe Affektionen kommen auch in unserm
Material vor. Da diese GefiBverinderungen erworben sind und kausal
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Tabelle.
= | 5|5 J . . } .
é Name 3 é } Klinische Diagnose i Lokalisation Art des Haemangioms
1. | Kon. Al J 58 | 3 | Paralyse Frontalrinde Sekundire Tele-
I angiektasie
2. Ba. Ver. | 89| @ | Cerebralsklerose, Kleinhirnhemi-
; Pneumeonie sphare 1i. v
3.|Fi.He. |39| Q| Schizophrenie | Briicke
Akute Dysenterie »
4. | Sch. Ka. l 18| @ | Kleinhirntumor Kleinhirnhemi- | Primére Tele-
| sphére re. | angiektasie
5. He. J. 54| 3 | Magen-Ca. ‘ Temporalpol 1i. .
6.1 Hei. J. [24| & | Cerebrale [ Briicke 1. Kavern. Haman-
| | Lahmung. Debili- | ' giom
: tat. Otogen.
Sepsis
7. Be.A. |70| & | Herzinsuf. Mi- | Briicke li. »
grine
8. ! Pe. A. 49 | @ | Pseudosklerose . Briicke re. i Ve
9.|Fr.Ch. |23, 3| Epilepsie Postzentr. ‘
! Region li. | ”
10. | Wi. 32| @ | Herzinsuf. Mesaor- | 3. Temporal- |
titis luica i wind. re. l »
11. | Reis.Mar.| 57 | @ | Epilepsie Inselrinde li. v
12.1 Bée. 57| Q@ | Apoplexie . Putamen Ji. »
13. | Kl Id. ‘ 83| 2| Sen. Demenz Frontallap. re. ’s
Herzversag.
14. | Mii. Hei. |17 | & | Tumor hint. 1. Kleinhirn li. | 1. ’s
Schidelgr. 1i. 2. Stirn re. 2. Teleangiektasie
15.| Gr. Ma. |38} @ | Encephalit.? GroBhirn- | STURGE-WEBER
Myelitis ? i hemis. bds. | (Multipl. Kaver.)
Tumor ? J
16.: Gro. So. |15 ‘ ¢ | Epilepsie | Occipitallap.
! STURGE-WEBER re. STURGE-WEBER
17. ) Br. Jo. |38| & | Hirntumor ? Arteriovends.
The Meningitis Occipitallap. li. | Hamangiom
18.| La. An. |58 | @ | Schizophrenie ‘ . i
Lungenthbe. ‘ Fossa Sylvii li. »
19. i Ka. Jo. |43} @ | Epilepsie l Occipitallap. re. »

genetisch als Folge eines anderen Leidens zu betrachten sind, benennen

wir sie

sekundire Teleangieklasien.
Fall 1: Kon. AL 58 J. &

Klinische Diagnose: Progressive Paralyse.
Gehirn: Mikroskopisch sind an vereinzelten RindengefaBen geringe, lympho-
plasmocytare Infiltrate. Geringe Stabchenzellwucherung. Hisen +. Die klinische



Uber Hamangiome des Gehirns. I. Mittlg. 607

Diagnose Paralyse wird pathologisch-anatomisch bestatigt. AuBerdem sind an einer
umschriebenen Stelle der Frontalrinde einige abnorm. erweiterte, capillardhnliche
GefiBe zu sehen, die prall mit Blut gefullt sind. Diese verlaufen isoliert, jedoch tritt
hie und da eine Beriihrung bzw. Kommunikation benachbarter Hohlrdume ein.
Die Wandungen der GefiaBe bestehen aus einem einschichtigen Endothel und aus
vereinzelten Bindegewebsfibrillen. In der Umgebung der Teleangiektasien sind die
Ganglienzellen so gut wie intakt. Die Glia zeigt eine deutliche Progressivitét.
Diagnose: Progressive Paralyse mit umschriebenen sekundéren Teleangicktasien.

Fall2: Ba. Ver. 89 J. ¢
Klinische Diagnose: Cerebralsklerose.

Anatomische Diagnose: Starke, allgemeine Arteriosklerose der groferen Arterien
und der Coronarien. Mehrere Herzmuskelschwielen. Arteriosklerose der Nieren.

Gehirn: Hochgradige Sklerose der HirnbasisgefaBle. Das Gehirn ist atrophisch
(1080 g). Die Gyri sind verschmilert, die Sulci erweitert. In der ventralen Seite der
li. Xleinhirnhemisphére ist im Bereich der Rinde eine wie frische Blutung aus-
sehende, etwa linsengrofe Stelle zu sehen. Die histologische Untersuchung dieses
Bezirkes weist einige isolierte, stark erweiterte Gefafe auf, die dhnlich aufgebaut
sind wie bei unserm Fall 1. Die Endothelien sind nicht an allen Stellen sichtbar.
Einige Gefalle bestehen nur aus fast kernlosem kollagenen Bindegewebe.

Diagnose: Starke Arteriosklerose der HirnbasisgefiBe, umschriebene Teleangi-
ektasien in der li. Kleinhirnhemisphare.

Fall 3:Fi.He. 39 J. @

Klinische Diagnose: Schizophrenie, Dysenterie.

Anatomische Diagnose: Akute katarrhalische, fibrinése Enterocolitis, besonders
im unteren Dinndarm und vom Colon desc. abwéarts. Beginnende akute Lymph-
adenitis der mesenterialen Lymphknoten. Triibe Schwellung der Leber und Nieren.

Gehirn: Gewicht 1350 g. Kein nennenswerter pathologischer Befund makro-
skopisch zu erheben. Nur in der Mitte der Pars basilaris pontis ein rundiiches, rét-
liches, streifig auslaufendes Herdchen von einigen Millimeter Durchmesser. Die
histologische Untersuchung dieser Stelle zeigt einige stark erweiterte, isolierte
capillarahnliche Hohlrdume. Thre Wandungen sind shnlich gebaut wie beim Fall 1.
Die stark mit Blutelementen gefiillten GefaBle weisen im Zentrum ihres Lumens
ausgelaugte Erythrocyten, in der Peripherie desselben Leukocytenansammlungen
auf. Zwischen den GefiBen sind gut erhaltene Nervenzellen zu sehen. Die Mikro-
und Makroglia zeigt eine deutliche Progressivitit. Einige progressive Makroglia-
zellen dhneln den geméisteten Astrocyten.

Diagnose: Akute Enterocolitis. Umschriebene Teleangiektasien in der Briicke.

Am deutlichsten konnen wir durch unsern Fall 6 die sekundire
Genese der hier erwihnten GefdBverinderungen demonstrieren. Es
handelt sich um ein haselnufBigrofles, kaverntses Hamangiom in der
Bagis der Briicke links (Abb. 6), das wir spéter besprechen werden, Die
durch dieses in Olivenhdhe hervorgerufenen Gefdfiveriinderungen
méchten wir ganz kurz erwihnen.

In diesem Abschnitt des Zentralnervensystems, und zwar in der Medianlinie sind
einige capillardhnliche Gefafle zu sehen, die abnorm erweitert sind (Abb. 1). Aus den
ektatischen GefiBen kam es zu einer Blutung, welche die medialen Partien der
rechten Olivenformation vernichtete. Mesenchymale und gliose Wucherungen im

Erweichungsbereich. Die progressiv umgewandelten Gliazellen ersetzen die zngrunde
gegangene mediale Olivenformation. Die Teleangiektasie ist morphologisch ahnlich
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den oben beschriebenen Fillen. Sie ist sehr wahrscheinlich sekundir entstanden
durch Stauung bzw. Stérung des Blutabflusses aus diesem Gebiet infolge des
proximal gelegenen Briickenkavernoms.

Gemeinsam kann fiir die obenerwiihnten Fille gesagt werden, dafB
sie aus abnorm erweiterten, capillarihnlichen GefiBlen bestehen. Das

B

Abb. 1. Fall 6. Sekundiire Teleangiektasien. Abnorm erweiterte GefaBe (4). Zerstsrung der Nerven-
zellen der Olivenformation mit mesenchymalen und gliosen Wucherungen (B). NIssL-Firbung.

Auffallende also ist nur die Weite des Lumens der priaformierten Ge-
fiBe, die sekundir bedingt ist. Klinisch verlaufen diese Affektionen so

gut wie symptomlos.

Primdre Teleangiektasien

nennen wir solche Prozesse, die nicht nur hinsichtlich der Weite der
GefiBe, sondern auch durch deren Form, Anzahl und Verteilung sich
auszeichnen. Wir konnen bei diesen nicht annehmen, daf es sich um
priformierte, sekundir verdnderte Capillaren handelt. Unsere Fille 4
und 5 sollen dazu dienen, diese Affektionen niher zu erlautern.

Fall 4: Sch. Ka. 18 J. ¢

Klinik: Aus der Krankengeschichte ist zu ersehen, dafl in der Familie keine
Nerven- und Geisteskrankheiten vorkommen. Zwillingsschwester gesund. Als Kind
Polyarthritis. 1942 4 Wochen Kankenhausaufenthalt infolge Unfalls durch Sturz
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von der Treppe. Mit 15 Jahren im Juli 1945 Sturz vom Rad (unbekannte Ursache).
Pat. fiel auf die Hufte und war nicht bewuBt os. 14 Tage spiter Brechreiz, Kopf-
schmerzen und Schwindelanfille. Einlieferung ins Krankenhaus. Damaliger Befund:
Oppenheim re. angedeutet. Leichte Rumpfataxie. Breitbeiniges ataktisches Gehen.
Uber der Herzspitze systolisches und diastolisches Gerdusch. Am 18. Dezember
Entlassung. Damalige Diagnose: Commotio cerebri. Psychogene Uberlagerung. Die
Pat. war von Oktober 1945 bis kurz vor der am 16. Juni 1948 erfolgten Klinikauf-
nahme beschwerdefrei. Nur einmal hatte sie im Sommer 1947 1 Tag lang Schwindel-
gefithl und Erbrechen. Vor 14 Tagen traten ganz plotzlich Ubelkeitsgefiihl, Brech-
reiz und starke Kopfschmerzen, vor allem in der Stirngegend, auf, besonders beim

Abb. 2. Fall 4. Primdre Teleangiektasie der re. Kleinhirnhemisphdre. Zahlreiche abnorm erweiterfe
GefdBle (4). Massive Blutung (B).

Liegen auf der linken Seite. Das Wichtigste aus dem neurologischen Befund sei hier
wiedergegeben :

Stauungspapille bds. Periphere Facialisparese re. Hypotonie des re. Armes.
Diadochokinese re. verlangsamt. Barany: Dsutliches Vorbeizeigen nach re. Steige-
tendenz re. beim Vorhalteversuch. P. 8. R. und A. 8. R. bds. sehr lebhaft. Gang:
Abweichversuchtendenz nach re. Ventrikulographie: Raumbeschrinkende Er-
krankung der re. Kleinhirnhemisphére. Pat. kam unter zunehmenden Hirndruck-
erscheinungen ad exitum.

Pathologische Anatomie: Rekurrierende Endocarditis der Mitralis mit vereinzelten
kleineren frischen Warzchen. MaBige Hyperplasie der weiBen Milzpulpa. Das formol-
fixierte Gehirn wiegt 1280 g. Die sonst zarten Leptomeningen zeigen an der ventralen
Seite der re. Kleinhirnbemisphire eine leichte Verdickung und einige subarachnoi-
deale Blutungen. Das Kleinhirn ist besonders in der re. Hemisphére geschwollen und
fluktuiert beim Betasten. Beim Querschnitt durch die re. Kleinhirnhemisphare
sieht man zahlreiche iiber hirsekorngrofie, schwarze, rundliche Herde, 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 durch eine frische massive Blutung zerstort. Die Ventrikelwande sind
zum Teil mit geronnenem Blut belegt. Am GroBhirn und Hirnstamm finden sich
auBer der Einstichstellen von einer Ventrikulographie makroskopisch keine weiteren
pathologischen Verdnderungen. Histologisch ist eine groBe Zahl abnorm weiter,
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diinnwandiger, mit Blut bzw. stellenweise mit Thecomben gefiillter, capillardhnlicher
Gefalle zu sehen (Abb. 3). Thre Wandung besteht aus einer Endothelschicht bzw.
aus Fragmenten einer solchen und aus einigen Bindegewebsfibrillen, die stellenweise
eine deutliche Zunahme erfahren unter Bildung einer kernarmen, kollagenisierten,
sklerotischen Schicht. Es sind Gefalle vorhanden, deren Wand nur aus Endothel,
andere wieder, die nur aus Bindegewebsfibrillen zusammengesetzt sind. Mehrere
GefaBle berithren sich, andere konfluieren zu gréferen Hohlrdumen. Was die Ver-
teilung der ektatischen Gefae anbetrifft, so ist festzustellen, daB hie und da ganze
Kleinhirnbséumchen befallen sind. An anderen Stellen wieder ist mehr die Rinde und
davon Korner- oder Purkinjeschicht oder beide betroffen, aber auch im Mark und

Abb. 8. Fall 4 Abnorm erweiterte, stark mit Blut gefallte GefdBe. Gefal, dessen Wand aus einer
an Dicke wechselnden Bindegewebsschicht und aus vereinzelten Endothelien besteht (4). Plasma-
tische Infiltration mut Progressivitit der Gla (B). VAN-GIESON-Farbung.

in der Molekularschicht sind ektatische Gefafle zu sehen. Von der letzteren aus
erreichen sie die Pia. Im Affektionsbereich sind die Purkinjezellen vollstindig
zerstort. In der nichsten Umgebung derselben zeigen einige davon schwere Ver-
anderungen. Die Kornerschicht bietet alle méglichen Atrophiestufen und ist stellen-
weise bis auf vereinzelte Zellen verschwunden. Glia reaktiv-progressiv; Wucherung
der BErcMAaNNschen Zellen mit gegen die Oberfliche gerichteter, senkrechter,
pallisadenahnlicher Anordnung (Abb. 4). Nicht nur die Beremannschen Zellen,
sondern auch die anderen progressiven mikro- und makroglivsen Elemente sind mit
Blutfarbstoff beladen. Die GefaBwénde und ihre Umgebung sind an mehreren
Stellen mit plasmatischen Substanzen bzw. corpusculiren Elementen infiltriert.
Die Infiltration der Gefifwande mit plasmatischen Stoffen ruft meistens eine mehr
oder weniger deutliche Aufquellung der Bindegewebsfibrillen hervor. Die Wandungen
erscheinen hie und da verdickt und homogenisiert. Kleine frische Erweichungen
bzw. solche in irgendeinem Organisationsstadium trifft man in der Umgebung der
Affektion an, ebenso sekundére, entziindliche Infiltrate leichten Grades, welche auch
in den iiber der Affektion vorhandenen, narbig verdickten Leptomeningen zu sehen
sind. Die Pia zeigt aulerdem hyperdmische Gefafle sowie kleine Blutungen und
einige mit Blutfarbstoff beladene Phagocyten.
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Fall 6: He. J. 54 J. 3
Klinik: Es liegen mangelhafte Angaben vor, aus welchen zu entnehmen ist, da
der Pat. an einem Ca. des Magens, an Bronchitis und Schwerhorigkeit litt.

Abb. 4. Fall 4. Pallisadeniihnliche Formationen aus progressiven, mit Blutfarbstoff beladenen Glia-
zellen 1m Bereich der Klembhirnrinde an Stelle der zugrunde gegangenen PURKINJE- und KORNER-
Zellen (4). Alte Blutung (B). Kresylviolette Farbung.

Abb. 5. Fall 5. Primare Teleangiektasien (7). Zusammenlagerung und Konfluenz der ektatischen
GefdBe zu einem kavernomahnlichen Gebilde (K). PERDRAU-Fdrbung,

Pathologische Anatomie: Makroskopisch liegh im Bereich des li. Temporalpols eine
wie eine frische Blutung aussehende Verdnderung. Die feingewebliche Untersuchung,
dieses Bezirkes ergibt um einen in seiner ganzen Circumferenz quergetroffenen
Sulcus zahlreiche, ektatische,im groBen und ganzen isolierte capillarahnliche Gebilde
in der Rinde und den angrenzenden subcorticalen Markpartien. Konfluenz zu
kavernoméihnlichem Gebilde findet an einer umschriebenen Stelle statt (Abb. 5).

41*
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Die GefaBle des Kavernoms zeigen oft eine homogenisierte, kernarme, leicht ver-
dickte Bindegewebsschicht um das Endothellager, das manchmal nur durch ver-
einzelte Exemplare angedeutet ist, vor allem im Zentrum. Sonst sind die ektatischen
GefalBe der Affektion ahulich gebaut wie beim Fall 4. Jedoch findet hier 6fter eine
Berithrung benachbarter Réaume statt, In den Beriihrungsstellen sieht man im
Perdraubild, daB die prikollagenen Fibrillen hie und da zusammenschmelzen, um
an andern Stellen wieder isoliert in jedem Gefafl zu verlaufen. Auch bei dieser
Affektion ist eine plasmatische Durchtrankung der Gefille und des umliegenden
Gewebes wie beim Fall 4 festzustellen. Beim letzteren bewirkt sie eine Auflockerung
der Gewebsstruktur. Eine umschriebene, frische, vasculire Erweichung mit be-
ginpender Organisation ist im untersuchten Praparat vorhanden. Interessanterweise
zeigh uns das Perdraubild, daB bei manchem der stark mit plasmatischen Stoffen
durchtrinkten Gefifle die argentophilen Fibrillen kérnig zerfallen sind. Die Nerven-
zellen sind im Bereich der Affektion und in ihrer nachsten Umgebung auffallend gut
erhalten. Sie sind nur etwas kleiner und zeigen einen pyknotischen Kern. Selten
sieht man solche Exemplare, die auf eine beginnende, ischamische Veranderung
hindeuten. In den unteren Schichten der Rinde Satellitosis. Die Glia ist leicht pro-
gressiv verandert, besonders im Bereich des Markes, wo eine deutliche Gliose vor-
handen ist. Die progressiven Vorgénge erreichen jedoch nicht das Ausma@ wie beim
Fall 4. Ebenfalls fehlen hier die sekundér entziindlichen Infiltrate. Die pialen Gefafe
sind etwas erweitert und geschlangelt.

Nach der Meinung von CusHING und BaiLey sind die Teleangi-
ektasien vor allem in der Briicke lokalisiert. BERGSTRAND teilt mit, daBl
sie auch im Septum pellucidum und im Grofhirn vorkommen kénnen.
Auch bei unserem Fall 5 sind sie im GroBhirn zu sehen, und zwar im
linken Temporalpol. Auch das Riickenmark, wenn auch selten, scheint
fiur diese Affektion empfinglich zn sein (Lissowsky). Auch iiber
multipel auftretende teleangiektatische Herde ist berichtet worden
(CrEITE, FINKELNBURG, SJ6vALL und LunperEN). Die Lokalisation von
Teleangiektasien im Kleinhirn, wie bei unserem Fall 4, gehort zweifellos
zu den groften Raritdten. In diesem Abschnitt des Zentralnerven-
systems scheint, wenn auch weniger hiufig als anderswo, das Haem-
angioma arteriovenosum vorzukommen (ZNoJEMSKY und MYSLIVECEK,
Maxrarow, LeuneNscHoss, LEHOCZKY, CUsHING und BATLEY, BIBRLSEN,
BeresTRAND und TONNIS, SCHLUMPF).

Beziiglich des feingeweblichen Baues der einzelnen GefiBe bei den
Teleangiektasien herrschen bei den verschiedenen Autoren keine Mei-
nungsverschiedenheiten (CusHING und BAILEY, BERGSTRAND u. a.). Wie
auch unsere Fille 4 und 5 bezeugen, ist die Wand der meist isoliert ver-
laufenden Gefifle zusammengesetzt aus einer Endothelschicht und
einer solchen aus Bindegewebsfibrillen; die quantitative Anteilnahme
bei dem Aufbau der Wandung, ebenso wie die GroBe des Lumens,
schwanken in den verschiedenen Gefiflen. Diese sind manchmal auch
verdickt. MariNEsco und Dracanesco stellen bei Teleangiektasien
hyperplastische Vorginge bei den Gefifien fest. Die Wandungen lieBen
sowohl Elastin wie auch Muskulatur vermissen. Bei vielen Autoren
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{CusaING, BERGSTRAND, SJOVALL und LUNDGRENX u. a.) ist oft die Rede
von einer Hyalinisierung der Gefiflwénde bei den Teleangiektasien und
auch bei den anderen homologen Affektionen. Wenn wir bei unserem
Material kaum die Hyalinose erwihnen werden, so ist das dadurch zu
erklaren, daf wir von dieser Bezeichnung nur in dem begrifflichen Sinne
von ScHoLz Gebrauch machen. Die héufigste Verdnderung der Gefal3-
winde, der wir grole Bedeutung beimessen, ist zweifellos die plasma-
tische Verquellung der Wand. Diese manifestiert sich je nach der In-
tensitdt des Vorganges und der Zusammensetzung der plasmatischen
Stoffe am Gewebe verschieden. Meistens macht sich die plasmatische
Infiltration der GefiBwand bemerkbar in Form einer Auflockerung der
Struktur des Gewebes bzw. in Form einer mehr oder weniger starken
Aufquellung der kollagenen Fasern (Fall 4 und 5). Als Endstadium
dieses Vorganges, jedoch selten, haben wir GefdBwinde vor uns, die
homogenisiert und bei van-Giesox-Féarbung intensiv braun aussehen,
keine fibrillire Struktur mehr erkennen lassen und den Eindruck er-
wecken, als ob sie geronnen wdren. Im Perdraubild zeigen die Fibrillen
solcher Gefale einen kornigen Zerfall (Fall 5). Fast dhnliche morpho-
logische Verdnderungen, besonders solche, die dem Endstadium in unseren
Feststellungen entsprechen, fand ScHoLz und neuerdings auch ZEMaN
an den GefiBlen réntgenbestrahlter Gehirne. Hier handelt es sich um
Befunde, die auf den exogenen Reiz, die Rontgenbestrahlung, zuriick-
zufithren sind, wihrend bei unseren Féllen eine exogene Genese der
gefundenen Verdnderungen negiert werden muf. Auf diese Frage werden
wir noch spiter zurlickkommen, ebenfalls auf die Besprechung jener
Gefile, welche eine kernarme, narbige, sklerotische Wandung aufweisen.

Der Austritt von Plasma und Blut aus den ektatischen GefdBen
bewirken eine Auflockerung, unter Umstdnden auch kleine Erweichungs-
bezirke des umliegenden Gewebes. Nicht nur die Mikro-, sondern auch
die Makroglia ist an mehreren Stellen mit Blutfarbstoff beladen, dhn-
lich 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 gleiche lehrt uns ScHorz bei Odem-
zustdnden des Gehirns und stellt dabei fest, dafl die Ganglienzellen dabei
ziemlich resistent sind, was auch im groflen und ganzen fiir unsere Fille
Giltigkeit hat. Die Nervenzellen sind in der Umgebung der Affektion
wenig verdindert; meistens weisen sie eine morphologisch schwer faBbare
leichte Atrophie unter gleichzeitiger Verringerung des Protoplasmas und
des Kernes auf (Fall 5). Innerhalb der Affektion und zwischen den
abnorm zahlreichen und erweiterten Gefafen des Falles 5 sind die
Ganglienzellen durch Druckwirkung und Erndhrungsstérung zugrunde
gegangen bzw. schwer verdndert. Die BErRaMANNsche Glia in atrophi-
schen Gebieten deutet die Rindenstruktur noch an, indem sie pallisaden-
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#hnliche, gegen die Oberfliche gerichtete Formationen bildet (Abb. 4).
Der ,,lokale Faktor“ (SPIELMEYER) und ,,die normalen Gegebenheiten
des Gewebes“ (BranD) sind als malBigebend fiir das Ausmall und Aus-
richtung dieser Bildungen zu betrachten. Der klinische Verlauf der
‘Teleangiektasien scheint ungleichartig zu sein (BERGSTRAND), Wiahrend
bei unserem Fall 5 die Affektion erst postmortal festgestellt wurde, ver-
ursachte diese beim Fall 4 ihrer Lokalisation und GroBe entsprechend
cerebellare Symptome. Da die selbe Patientin in ihrer Vorgeschichte
Traumen aus unerkldrlichen Ursachen aufweist, stellt sich die Frage, wie
weit die Genese der Hémangiome bzw. die Verschlechterung des
klinischen Befundes damit zusammenhéngt.

In den von HEmxne, Scuifck, WAGNER beschriebenen Fillen von race-
moésen Hiamangiomen kommen auch Traumen in der Anammnese vor.
Der traumatische Ursprung der Affektion wird aber in Abrede gestellt,
wihrend die Frage, ob das Trauma das Wachstum beschleunigt, bejaht
wird. In den Mitteilungen von IsENscEMID und BoRT haben wir eine
posttraumatische Zunahme der klinischen Symptome. In den meisten
Fillen liegen jedoch einige Jahre zwischen Verletzung und Beginn bzw.
Verschlechterung der Symptome (LEUNENSCHLOSS, CUSHING, BLANK),
80 daB es nicht wahrscheinlich ist, daB das Trauma eine wesentliche
Rolle gespielt hat. Vielmehr vermuten wir, daf} die Verletzung nicht als
Ursache, sondern als Folge des noch latent verlaufenden Prozesses zu
betrachten sei (Fall 4). Blutungen aus diesen an sich leicht verletzlichen
Gebilden miissen als Ursache von Verschlimmerungen nach Traumen
aber zugegeben werden. Die Pathogenese, die Vererbung und ferner die
Frage, ob die Teleangiektasien MiBbildungen oder Geschwiilste seien,
wollen wir gemeinsam nach der Besprechung der iibrigen Untergruppen
des racemdsen Himangioms behandeln.

B. Haemangioma cavernosum.

Bei den letzten der bereits beschriebenen Félle findet neben Berithrung
benachbarter GefiBe ein Ubergang der Teleangiektasien zu einem um-
schriebenen Kavernom statt. Daf} solche Umwandlung moglich ist, wird
von Vircmow und BERGSTRAND zugegeben. Es scheint, dafl die Kaver-
nome selten im Zentralnervensystem vorkommen (BERGSTRAND,
Russer). Nicht als Ablehnung dieser Behauptung darf unsere Fest-
stellung aufgefaBt werden, dafl in unserem Material diese Affektionen
am hiufigsten vorkommen (siehe Tabelle). Unsere Fiélle (6 bis 14) sollen
dazu dienen, die kavernssen Himangiome néher zu betrachten.

Fall6: Hei. J.24 7. &

Klinik: Cerebrale Lihmung. Re. gelahmt. Debilitét. Osteomyelitis. Hitrige Otitis.
Septisches Fieber.

Pathologische Anatomie: Eitrige, jauchige Otitis media bds., besonders li. Throm-
bophlebitis des li. Sinus sigmoid. Otogene Sepsis. Septischer Milztumor. Triibe
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Schwellung von Leber und Nieren. Konfluierende bronchopneumonische Herde in
beiden Unterlappen. Subpleurale Petechien. Lockere Thromben in beiden Vorhofen.
Hydroperikard. Verkiirzung des re. Oberschenkels nach alter Osteomyelitis, Muskel-
atrophie, ausgedehnte Narbenbildungen. Bei der Kopfsektion zeigt die Dura an
der Basis im Bereich des li. eitrig thrombosierten Sinus sigmoid. eine schmutzig-
graue Verfarbung. Das Gehirn zeigt &uBerlich eine normale Konfiguration. An der
Basis der Briicke li. subpial ist ein bucklig sich vorwélbender, etwa haselnuBgroBer
Herd zu sehen, der auf dem Schnitt eine dunkelrote maschige Beschaffenheit auf-
weist (Abb.6). In der Medulla oblongata li. in Hche des Nucleus olivaris inf. eine

Abb. 6. Fall 6. Kaverndses Hamangiom. Tells freier, teils an Gliazellen gebundener Blutfarbstoff (4).
Nissr-Farbung.

rotliche Verfarbung. Diese Veranderung haben wir bereits mikroskopisch als sekun-
dire Teleangiektasie beschrieben (Abb. 1). Hier sei nur die mikroskopische Unter-
suchung desin der Briicke liegenden Befundes wiedergegeben. Er besteht aus weiten
Gefilen, die besonders im Zentrum und in den ventralen Partien des Pons zu groBen
cystischen Hohlrdumen zusammenflieBen. Das ganze Gebilde sicht schwammartig aus
und hat gemeinsame Wande fur mehrere G2faBe; ihre Wand besteht aus vereinzelten
Endothelien, die selten eine kontinuierliche Schicht bilden, und aus einer an Dicke
wechselnden, bindegewebigen Schicht. Oft sind GefiBe vorhanden ohne Endothelien.
Gegen die Oberflache, bzw. die Basis der Briicke, 1aBt die Zusammenlagerung der
Gefifle etwas nach; einige stark erweiterte GefiBe liegen dort isoliert und sind
durch ein narbig-glidses Gewebe mit progressiven Elementen getrennt, welche auch
die ganze Affektion wallartig umgeben, unter Bildung pallisadenahnlicher, senkrecht
zum Zentrum der Versnderung gerichteter Formationen. Der Tumor und dessen
Umgebung sind mit plasmatischen Substanzen leicht durchtrankt. Die Makro- und
Mikroglia ist stark progressiv verandert. Zahlreiche glivse Elemente in der Um-
gebung der Affektion sind mit 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 pyknotischen
Kernen. Vereinzelte Verkalkungen sind in der Umgebung des Kavernoms vorhanden.
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Fall7: Be. A.70J. &
Klinik: Herzinsuffizienz. Migrane.

Pathologische Anatomie: Gehirngewicht 1410 g. Die Meningen sind glatt. Die
basalen Gefifle zeigen ausgedehnte, arteriosklerotische Einlagerungen. Auf Frontal-
schnitten findet man eine hanfkorngrofie Cyste im li. Caudatumkopf und kleine
subependymire Blutungen im li. Seitenventrikel. In den mittleren Partien des li.
BriickenfuBles ist ein etwa linsengroBer Herd vorhanden von schwirzlich-griinlicher
Farbe und von vermehrter Konsistenz. Die histologische Untersuchung ergibt ein
kavernises Hamangiom, welches dhnlich gebaut ist wie im Fall 6. Weitgehend
gleich sind auch die durch die Affektion hervorgerufenen Verinderungen der Um-
gebung. AuBerdem sind hier einige priméir gereizte Ganglienzellen zu sehen. Zum
Unterschied zum Fall 6 besteht hier keine nachweisbare Nachbarschaft der Affektion
zu den Meningen. AuBerdem sind bei diesem Fall nicht bloB, wie im Fall 6, in den
peripheren Partien zwischen den GefaBen glivse Elemente, sondern auch in den
zentralen, und zwar in Form vonInseln glidsen Gewebes, rings umgeben vonkaverno-
matésen Hohlraumen.

Fall 8:Pe. A. 49 J. Q

Klinzk: Seit 2 Jahren Schiitteln zuerst mit dem re. Arm, dann mit dem 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 hort im Schlafe auf, Oberkérper und Kopfnach vorne
gebeugt. Hand- und Fingergelenke schlaff. Pat. kann nicht allein stehen und
schwankt. Der Gang ist ataktisch. Cerebellares Taumeln. Re. sind Babinski und
Oppenheim Zeichen vorbanden sowie erhohter Tonus. Langsame, undeutliche,
skandierende, gaumige, manchmal schreiende Sprache. Unmotiviertes Weinen und
Lachen. Starrer Ausdruck. Blode Euphorie. Re. temporale Ablassung. Beim Blick
nach oben unregelmifige Zuckungen. Zunge weicht nach li. ab. Verschluckt sich
beim Essen. Mangelhafte Beherrschung der Blase. Milz auffallend groB. Zunehmende
Abmagerung.

Klinische Diagnose: WiLsox-Krankheit. Pseudosklerose.

Pathologische Anatomie: Hier liegt ebenfalls ein Kavernom vor, und zwar in der
Haube der Briicke re. ; es kreuzt die Mittellinie und setzt sich in der Mittelhirnhaube
der 1i. Seite fort, HirnschenkelfuB und Vierhiigelplatte freilassend. Uber den histo-
logischen Bau der GefiBe verzichten wir zu berichten, da dieser von dem im Fall 6
bereits beschriebenen nicht abweicht. Kranial vom Kavernom und mit ihm in
kontinuierlichem Zusammenhang stehend, finden sich Blutungen in der li. Regio
hypothalamica und zwischen Globus pallidus und Putamen eine erweichte Stelle.
Mikroskopisch ist eine fortgeschrittene Organisation im Bereich der himorrhagi-
schen Erweichung neben frischen Blutungen festzustellen. Im li. Linsenkern aus-
gedehnte Nekrose mit starker Gliawucherung vorhanden.

Fall9: ¥r.Ch. 23 J. &

Klinik: In der Schule hat Pat. schlecht gelernt. Schlechtes Gehér infolge Mittel-
ohreiterung, deshalb besuchte er Taubstummen- und Hilfsschule. Erblichkeit nicht
bekannt. Seit seinem 12. Lebensjahr epileptische Anfalle, die 3 Tage vor Eintritt
des Exitus zahlreich vorkommen. Klinische Diagnose: Epilepsie.

Pathologische Anatomie: Das Gehirn wiegh 1830 g. Die weichen Haute sind blut-
reich und nicht verdickt. In der li. Postzentralregion ist nahe der Medianfalte eine
die Oberfliche nicht iiberragende, braun pigmentierte Stelle mit mafig verdickten
Leptomeningen vorhanden. Darunter findet sich ein derber, etwa walnufigrofer
Knoten, der auf dem Schnitt das Niveau etwas iiberragt und von einer schwarzroten
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Farbe ist. In seiner Umgebung sind kleine Rindenabschnitte verschmélert, stark
pigmentiert und bréunlich verfarbt. Eine Verhirtung der Ammonshérner ist nicht
sicher zu fiihlen. Weiter ergab die Nekropsie eine méfige Dilatation und maBige
Hyvpertrophie des Herzens. Subendokardiale Blutungen im li. Ventrikel. Ungleiche
Durchblutung der Herzmuskulatur. Wie bei den Fallen 6, 7, 8 handelt es sich bei
diesem schwammigen, mit Blut gefiillten 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 plasmatischen
Substanzen durchtrankt ist. Dadurch sind die Bindegewebsfibrillen etwas auf-
gelockert bzw. sehen sie homogenisiert aus. Es gibt Gefalle, die eine narbige,
sklerotische Wand aufweisen. Zwischen den GefaBen Inseln von gequollenem bzw.
sklerotischem Bindegewebe. Fast keine Endothelien zu sehen. Hie und da zwischen
den Gefillen kiitmmerliche Reste von Hirnsubstanz, die eine gliose Versdung auf-
weist. Leichte Progressivitit der die Affektion umgebenden Glia, sowie leichte,
symptomatische, entziindliche Infiltrate. Ungewohnlich schone Capillarverkalkungen
in der Umgebung des Hamangioms. Die angrenzenden Windungen sind komprimiert
und zum Teil zeigen sie in den unteren Schichten alte himorrhagische Erweichungen
(massenhaft Blutpigment). AnschlieBend an diese Bezirke ischamische Schidigung
der Ganglienzellen. Atrophie in kleineren Rindenabschnitten. In beiden Ammons-
hérnern sind frische Verinderungen zu sehen. Altere Ausfille sind nur angedeutet.
Im Kleinhirn ist eine alte Vernarbung zu sehen und frische Prozesse in Form von
ischamischen Veranderungen der PurkiNJEschen Zellen, Strauchwerke und
Wucherungen der BeraMannschen Glia. Frische Blutungen in der Molekularschicht.
Hochgradige Hyperamie der pialen GefaBe des Kleinhirns. Das Herz zeigh kleine
Schwielen und frische, beginnende Nekrose besonders in den Papillarmuskeln.

Fall 10: Wi. 32 J. @
Klinik: Herzinsuffizienz infolge einer Mesaortitis luica.

Paihologische Anatomie: Die Sektion des Gehirns bietet in der 3. Temporal-
windung re. einen kirschkerngroBen, blaurotlichen, harten, gut umschriebenen
subpial gelegenen Herd, dessen histologische Untersuchung ein Kavernom ergibt.
Die Hohlrdume sind mit Blut bzw. mit Thromben gefullt. Thre Wand bestebt aus
einem fast kernlosen, fibrosen Gewebe von wechselnder Dicke. Zwischen den Gefaflen
sind hie und da Inseln von strukturlosem, sklerotischen Gewebe, das die Raume
zwischen den GefiBen ausfullt. Teile dieses Gewebes, der GefiBe und der nachsten
Umgebung des Kavernoms sind mit plasmatischen Stoffen infiltriert, unter teil-
weiser Ausbildung von homogenen, geronnen aussehenden Massen. In diesen mitten
drin sehen wir Knochenbildung. In der Peripherie des Kavernoms schéne Capillar-
verkalkungen und Blutpigment teils frei, teils an mikro- und makrogliose Elemente
gebunden. Diese sind stark progressiv verandert unter Bildung von Stdbchenzellen
und gemasteten Astrocyten. In der Peripherie des Kavernoms, zwischen den Ge-
faflen, ist Hirnsubstanz zu sehen. Die Ganglienzellen sind hier verhiltnismifBig gut
erhalten, obwohl ziemlich kiein und atrophisch. Man sieht aber auch einige stark
geschidigte xemplare, die zugrunde gehen. In der Peripherie der Affektion ist eine
kleine, organisierte Erweichung vorbanden.

Fall 11: Reis. Mar. 57 J. @

Klinik: Seit etwa 27 Jahren Epilepsie. Tod im Status.

Pathologische Anatomie: In der li. Hemisphire, an der Inselrinde und auf das
Pallidum iibergreifend, sitzt ein etwa kirschgrofer, grauer Herd, der histologisch
als Kavernom diagnostiziert wird. Wie beim vorigen Fall und Fall 9 sind die GefiBe,
das zwischen Thnen liegende kernarme Bindegewebe und die umliegende Hirnsub-
stanz mit plasmatischen Substanzen infiltriert und dadurch aufgelockert.
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Die Infiltration ruft bei ihr Odementmarkungen hervor. Das Bindegewebe der
GefiBe und das zwischen ihnen liegende Gewebe zeigt Ahnliche Verénderungen wie
in oben vorher besprochenen Fillen. Keine Nervenzellen und Glia innerhalb der
Affektion. Reichlich Blutpigment innerhalb und in der Umgebung des Kavernoms.
Capillarverkalkungen in der umliegenden Hirnsubstanz. Hier sind die Ganglien-
zellen verhaltnismaBig gut erhalten, mit kleinem pyknotischen Kern. Selten sieht
man geschrumpfte bzw. schwer erkrankte Exemplare. Die Glia zeigt deutliche
Progressivitat und einige, hie und da mit Blutfarbstoff beladene Zellen. Manche
GefiBe in der Umgebung der Affektion zeigen dieselbe strukturlose, homogenisierte,
plasmadurchtrinkte Beschaffenheit wie an manchen Stellen die Trabekeln des
Kavernoms. Letzteres berithrt die Leptomeningen.

Fall 12: B6e. 57 J. @
Klinsk: Die Pat. starb unter dem Bild einer Apoplexie. Sonst liegen uns keine
Angaben vor.

Pathologische Anatomie: Hypertrophie des li. Ventrikels. MaBiges Lungen-
emphysem. Verkalkte Aneurysmen der Milzarterien. Geringgradige Atherosklerose
der Bauchaorta, sonst keine nennenswerte Arteriosklerose. Die Gehirnsektion zeigt
zarte Meningen. Die HirnbasisgefiBe weisen vereinzelte gelbliche Einlagerungen der
Intima auf. Ein Schnitt durch die Briicke zeigt diese zum groften Teil von einer
ganz frischen, kaum geronnenen Blutung eingenommen, die sich iiber markstiickgro
auf dem Schnitt prasentiert und vor allem den li. Teil der Briickenhaube und den
oberen Teil des Briickenfulles einnimmt; daneben sind noch kleinere, ganz frische
Blutungsherde. Die Blutung setzt sich in nicht zusammenhéngenden, querver-
laufenden Streifen durch die Briicke weit nach vorne fort und greift auch auf den li.
Hirnschenkel noch iiber. Im li. Putamen eine rétliche linsengrofle Stelle, die wie eine
frische Erweichung aussieht. Histologisch bietet dieser Bezirk das Bild eines Kaver-
noms, dessen GefiBwinde #dhnlichen Aufbau aufweisen wie die der vorher be-
schriebenen Falle. Auch hier leichte plasmatische Durchtrankung der GefiaBiwénde
und der Umgebung der Affektion mit Auflockerung des Gewebes. Dem Hamangiom
anschlieBend eine kleine umschriebene Nekrose mit Zeichen der Reparation und
der Abgrenzung von ubrigem Hirngewebe durch faserbildende Glia. Die Glia um
das Kavernom stark progressiv verindert. Hier auch Blutpigment und Capillar-
verkalkungen. Die Ganglienzellen zeigen kiimmerliche Formen. Selten einige primér
gereizte bzw. schwer erkrankte. In den peripheren Partien des Hamangioms
zwischen den abnorm erweiterten Gefiflen streifenformig verlaufende Ziige ver-
Sdeter Hirnsubstanz. Auflerhalb der nichsten Umgebung der Affektion ist deutlich
eine starke Hyalinose der kleinen Arterien zu sehen. Etat criblé. Leichte perivascu-
lare Infiltrate und eine kleine umschriebene Erweichung im Stadium der Organisa-
tion ebenfalls vorhanden. Pigmentierte und frische Narben.

Fall 13:K1.1d. 83 J. ¢
Klinik: Senile Demenz. Herzversagen.

Pathologische Anatomie: Verkreideter tuberkuloser Herd an der Spitze des re.
Oberlappens. Mehrere kleine Bronchopneumonien im Bereich des re. Unter-
lappens. Frische fibrinose Pleuritis der re. Lunge. Die Gehirnsektion zeigt ein
kleines 1020 g wiegendes Gehirn. Die Leptomeningen sind etwas weiBlich verdickt.
Die HirnbasisgefaBe zeigen eine leichte Sklerose. Die Gyri sind verschmilert, die
Sulei etwas erweitert. Im Bereich des Markes des re. Frontallappens sieht man
ventrikelnah einen iiber erbsengrofen briunlichen Bezirk, der schwammartig aus-
sieht. Das umgebende Markgewebe ist leicht braunlich verfarbt. Histologisch haben
wir ebenfalls ein kaverndses Hamangiom, das gut umgrenzt ist und keine Nerven-
substanz bzw. glioses Gewebe umfalBt. Hier ist die plasmatische Infiltration am
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starksten. Die Septen erscheinen vor allem im Zentrum fast homogenisiert. Die
Lumina sind stellenweise mit einem lockeren Gewebe ausgefiillt, welches Rekanali-
sationen aufweist (Abb. 7). Mehrere Hohlrdume, besonders in der Peripherie, ent-
halten jedoch Blut. Hier zeigen einige GefafBle Endothelien. In der nachsten Um-
gebung des Kavernoms Hamosiderin, teils als freies Pigment, teils an Gliazellen
gebunden. Leichte Gliose.

Fall 14: Mii. Hei. 27 J. &

Klinik: Wahrend der Kriegsgefangenschaft bis 1945 Lahmungserscheinungen an
beiden Armen mit Gefiihlsstorungen. August 1948 plotzlich Brechreiz und nach

- ! ‘\‘

Abb. 7. Fall 13. Kaverndses Hdmangiom. Gemeinsame, teilweise strukturlose und homogenisierte
Wande fur mehrere Lununa (4), Organisierte, teilweise rekanalisierte Thrombosen (B). Ham. Eos.
Firbung.

einigen Tagen wieder Lahmungen mit Gefuhlsstérungen in Armen und Beinen. Auf-
nahme 1ns Krankenhaus. Erhebliche Sehstorungen besonders re., die sich allméhlich
besserten. Verschlechterung des Horens. Fragliche temporale Abblasung der Pa-
pillen. Die Lahmungserscheinungen an Armen und Beinen nehmen wieder ab.
Klinisch wurde damals eine unklare Erkrankung, vermutlich eine Encephalitis
disseminata angenommen. Bei der stationéren Aufnahme am 12. November 1948
gibt Pat. an, seit 14 Tagen héufig Kopfschmerzen und immer etwas Druck im Kopf
gehabt zu haben; er konnte nicht mehr richtig denken. Er sei schwindlig, habe oft
erbrochen, der li. Arm sei ungelenk. Pat. macht einen benommenen Eindruck und
ist zeitlich desorientiert. Motorisch sehr unruhig. Schlechter E. Z. und K. Z. Brady-
kardie. Neurologisch: Nackensteifigkeit, Klopfempfindlichkeit am Hinterkopf. Die
li. Pupille reagiert prompt, aber unausgiebig auf Licht und Konvergenz. Doppel-
seitige Stauungspapille von 1—2 Dioptrien. Abducensparese leichten Grades bds.
Cornealreflex li. mehr als re. abgeschwécht. Kein Nystagmus. Gaumensegel weicht
nach re. ab. Mundfacialisparese li. Armreflexe nicht sicher auslésbar. BDR fehlen
ganz. Beinreflexe o. B. Babinski bds. positiv. Rossolino re. positiv. Hemiataxie,
Hypotonie und Adiadochokinese li. Sensibilitdt nicht sichtbar gesttrt. Lumbal-
punktion ergibt einen xanthochromen Liquor. Es wird ein raumbeschriankender
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Prozef in der hinteren Schidelgrube li., wahrscheinlich im Kleinhirn angenommen,
aus welchem es geblutet hat. Exitus letalis.

Pathologische Anatomie: Das Gehirn wiegt 1390 g. Die Meningen sind glatt. An
den BasisgefiBen scheint eine leichte Fibrose vorzuliegen. Der 3. Ventrikel stiilpt
sich etwas nach der Basis vor. Die li. Kleinhirnhemisphire fiihlt sich iiberall weich
an; die Oberfliche ist an einzelnen Stellen geplatzt, aus denen sich eine braunliche
Tliissigkeit entleert. Bei der Zerlegung dieser Hemisphire durch Sagittalschnitte
sicht man in der Dorsalfliche subcortikal einen etwa haselnuflgroBen, mit der Rinde
verbundenen Tumor von dunkelroter Farbe, die der Affektion benachbarte Klein-
hirnrinde ist blutig imbibiert. Dreimal so groB wie der Tumor hat sich ein Hohl-
raum um diesen gebildet, der bis zur Medianlinie ausreicht und dessen Réander
vielerorts mit geronnenem Blut belegt sind. Im Hirnstamm fallt eine gewisse Ver-
breiterung des 4. Ventrikels auf und man hat den Eindruck, daB die Medulla
oblongata einem Druck von dorsal ausgesetzt war. Der Aquaeduct ist auf den
doppelten Umfang erweitert. Im GroBhirn besteht eine Dilatation des Ventrikel-
systems, vor allem des 3. Ventrikels und der Hinterhérner. Im rechten Stirnhirn,
nahe der vorderen Zentralwindung, findet sich in der 3. Windung subcortical ein
kaum erbsengroBer ritlicher Fleck. Die histologische Untersuchung dieses Bezirkes
ergibt das Bild der Teleangiektasien. Mit der Feststellung, daf diese dhnlich wie die
vorher mitgeteilten homologen Fille aufgebaut sind, und daB in deren Umgebung
eine Infiltration mit Blutfliissigkeit, eine Progressivitiat der Glia und Blutpigment
vorhanden ist, verzichten wir auf weitere Beschreibungen. Der Kleinhirntumor isb
histologisch ein Kavernom,von dessen ausfiihrlicher Erorterung wir absehen mochten.
Wie im TFalle 4 sind die Veranderungen der Nervenzellen vom Sitze der
Affektion in der Rinde, im Mark und im Dentatum abhingig. In der
Umgebung des Tumors ausgedehnte Blutungen in verschiedenen, jedoch nicht sehr
alten Organisationsstadien. Plasmatische Infiltration, schone Capillarverkalkungen,
Blatpigment, starke Progressivitit der Glia, Makrophagen und symptomatische
entziindliche Infiltrate um die Affektion vorhanden. Die bindegewebigen Septen
des Kavernoms sind sehr diinn, erfahren jedoch hie und da in der Peripherie eine
starke Verdickung und schliefen den Tumor kapselférmig vom iibrigen Parenchym
ab. Der Zusammenhang der Affektion mit den Leptomeningen ist nicht ganz deut-
lich. Letztere sind an mehreren Stellen mit Blut imbibiert, leicht verdickt und
zeigen einige symptomatische entzindliche Infiltrate.

Die klinischen Erscheinungen, die unsere mit Kavernomen behafteten
Patienten bieten, sind sehr mannigfaltig. Betont sei, dal 2 Patienten
(Fall 7 und 10) an Herzinsuffizienz gestorben sind und seitens des
Tumors fast keine Erscheinungen aufgetreten sind. Hs ist micht ein-
wandfrei festzustellen, ob die Migréine, die bei unserem Fall 7 vorkommt,
auf das Himangiom zuriickzufithren ist. Erwihnt sei, daB manchmal
Himangiome jahrelang Kopfschmerzen von migraneartigem Charakter
hervorrufen (HYLAND-ENGELHARDT). Auch unser Fall 13 ist symptomlos
verlaufen ; dem hohen Alter entsprechend bietet die 83 jdhrige Patientin
das klinische Bild einer senilen Demenz. Fraglich ist unserer Meinung
nach, ob die Apoplexie beim Fall 12 Folge einer Berstung des Kavernoms
ist, wie z. B. bei dem Tall 14, eine an sich sehr hiufige Todesursache bei
den Hirnh#mangiomen. Denn wir finden bei der gleichen Patientin eine
Sklerose der HirnbasisgefiBe, eine starke Hyalinose der intracerebralen
Arterien, einen Etat criblé und eine kleine Erweichung auflerbalb der
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nichsten Umgebung der Affektion, die darauf hindeuten, daf die ein-
getretene Blutung ihre Ursache auch in einer allgemeinen cerebralen
Gefaflerkrankung haben kann. Sehr héufig bei Himangiomen ist der
Verlauf in Form von Epilepsie, an welcher der Patient Fr. Ch. (Fall 9)
seit seinem 12. und die Patientin Reis. Mar. (Fall 11) seit ihrem 30. Le-
bensjahr gelitten hatten. Die Anfille — ihre besondere Art ist in der
Krankengeschichte nicht vermerkt — brauchen nicht seitenbetont zu
sein (R1ecHERT und Zirrie). Beide Patienten starben im Status. Wohl
durch den Sitz des Kavernoms in der Briicke links ist die seit Kindheit
bestehende rechtsseitige Lihmung bei unserem Fall 6 zu erklaren. Dieser
Patient starb an einer otogenen Sepsis. Selten und eigenartig ist der
klinisehe Verlauf in unserem Falle 8. Die extrapyramidalen Stérungen,
welche die 49jihrige Patientin seit 2 Jahren vor Eintritt des Exitus
aufweist, veranlaBt die Kliniker, zu glauben, daB es sich um eine WiLsoN-
Krankheit bzw. eine Pseudosklerose handelte. Vermutlich trugen der Sitz
der Geschwulst in beiden Seiten der Briickenhaube und die mit ihm
verbundenen wiederholten Blutungen in hypothalamische und stridre
Gebiete dazu bei, das auflergewthnliche Krankheitsbild hervorzurufen.

Zuletzt mochten wir erwihnen, daBl das Kleinhirnkavernom (Fall 14)
neurologische Stérungen verursachte, die auf einen Tumor in der hinteren
Schédelgrube hindeuteten. Der frithere klinische Verlauf bei dem gleichen
Patienten veranlaBte die Kliniker, voriibergehend die Diagnose einer
Encephalitits disseminata zu stellen, die manchmal bei Himangiomen
erhoben wird (z. B. bei SsévarL und LUNDGREN).

Der Sitz der Kavernome ist schon in unserem Material sehr verschieden.
Zweimal ist die linke Briicke bevorzugt (Fall 6 und 7), wihrend beim
Fall 8 das Kavernom von der rechten Briickenhaube auf die linke Seite
iibergreift. Weiteres Vorkommen haben wir in der linken postzentralen
Region (Fall 9), der dritten Temporalwindung rechts (Fall 10), der
Inselrinde links (Fall 11), im linken Putamen (Fall 12), im Mark des
rechten Frontallappens (Fall 13) und in der linken Kleinhirnhemisphére
(Fall 14) festgestellt. Da die von HuBeEr und Sorco beschriebenen
Kavernome einen Zusammenhang mit dem Bindegewebe der Pia auf-
weisen, meinen diese Autoren, dall dies zugunsten der Auffassung von
AsTwWAZATUROFF spricht, diese Hamangiomart gehe primiér von der
Pia aus. Dies kénnen wir nicht bestdtigen, denn nur die Hilfte unserer
Fille (Fall 6, 9, 10 und 11) zeigen mit Sicherheit eine Berithrung mit
den Leptomeningen. Gegen die obenerwihnte Auffassung spricht auch
der Umstand, dal die pialen Gefile in den meisten Fillen nicht ver-
dndert zu sein pflegen (BERGSTRAND).

Genau wie bei den Teleangiektasien sind bei den Kavernomen die
Blutraumwinde und die Geschwulstumgebung mit Blutfliissigkeit
durchtrinkt. Nur ist die plasmatische Infiltration hier viel stéirker,
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besonders bei den Fillen 10, 11 und 14. Thren hochsten Grad erreicht
sie beim Fall 13, dessen Gefilwinde wie homogenisiert und geronnen
aussehen und fast keine fibrillire Strukturen mehr aufweisen. Wir hatten
Gelegenheit, unseren letzterwihnten Fall mit Pridparaten aus réntgen-
bestrahlten Gehirnen zu vergleichen und konnten dabei die groBe Ahn-
lichkeit der feingeweblichen Bilder feststellen. Wie ist das zu erkléren,
daB wir hier Befunde vor uns haben, die bei den Vergleichsfillen
auf einen exogenen Reiz, die Bestrahlung, zuriickzufiithren sind ? Wir
glauben, die Erklirung in dem Aufbau der Gefaiwinde der Hamangiome
und in der Anomalie der Himodynamik im kavernisen Bereich suchen
zu miissen ; die Blutraumwandungen sind miBigebildet, was das Endothel
und die iibrigen Bestandteile der Wandung anbelangt. Die Schwiche
der Wand ist zweifellos ein wesentlicher Faktor fiir ihre plasmatische
Durchtrinkung und des Austrittes von Blutfliissigkeit in das umgebende
Gewebe; sicher spielt sie bei den oft eintretenden Blutungen eine erheb-
liche Rolle. Hat einmal eine plasmatische Verquellung der Blutraum-
winde begonnen, so ist der Widerstand gegen innere Druckschwankungen
weiterhin geschwicht. Dazu kommt die schwer abschitzbare Anomalie
der Himodynamik in den kaverndsen Réumen, die wahrscheinlich eine
auBerordentliche Labilitdt der Durchblutung mit allen ihren Folgen mit:
sich bringt. Ob die von Yamapa experimentell festgestellte Hypoplasie
bzw. Aplasie der Vasokonstriktoren im Bereich der angiomatdsen
Bildungen der Haut auch bei den cerebralen Himangiomen vorkommen
kann, kénnen wir nicht entscheiden. Denkbar ist sie bei den miigebil-
deten Gefilen, doch ist die Mitwirkung nervaler Einfliisse hier gar keine
Vorstellungsnotwendigkeit. Erwihnen mochten wir in diesem Zusam-
menhang, dall nach den Untersuchungen von CEHAMBERS und ZWEIFACH
die Permeabilitit der Gefifle auBer von nervalen auch ven humoral-
hormonalen Einfliissen abhingig ist. Wir haben bei den meisten Pré-
paraten gefunden, daB die Gefile der Affektionen meistens prall mit
Blut gefiillt waren. Dieser Umstand allein diirfte stark begiinstigend auf
die plasmatischen Flissigkeitsaustritte wirken.

Die Umgebung der Kavernome zeigt die gleichen Verdnderungen wie
die der Teleangiektasien, was auf dhnliche Ursachen schlieffen 146t. Die
Glia ist progressiv verdndert und triigt hie und da Blutpigment, welches
stellenweise auch frei anzutreffen ist. Blutaustritte sind nicht selten und
erreichen manchmal gréBeres Ausmal} (Fall 8 und 14). Wir haben bereits
betont, daB die massive Blutung beim Fall 12 nicht einwandfrei auf das
Himangiom zuriickzufithren ist. In den Fillen 8, 9 und 10 haben wir
Erweichungen vor uns, wiahrend im Fall 11 Odementmarkungen zu sehen
sind. Die Beschaffenheit der Ganglienzellen hingt von der Zusammen-
setzung der aus den GefiBen ausgetretenen Blutfliissigkeit ab. Fast in
allen Fillen — eine Ausnahme bildet der Fall 14, der infolge seiner
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Lokalisation dhnliche Verdnderungen der Ganglienzellen aufweist wie
der Fall 4 — sind die Nervenzellen im groBen und ganzen, wie wir
bereits bei den Teleangiektasien betont haben, verhiltnismafiig wenig
verdndert; sie sind nur etwas kleiner und atrophisch, wobei neben Er-
nahrungsstérungen im weitesten Sinne auch Druckwirkungen seitens
des Kavernoms eine Rolle spielen diirften. Wohl auf den Druck und die
Blutaustritte sind die Veréinderungen der der Affektion angrenzenden
Rinde zuriickzufithren (beim Fall 9). Nicht sehr hidufig sieht man einige
stirker geschiddigte Ganglienzellen (Fall 6, 10 und 11) bzw. primér
gereizte (Fall 7). Verkalkungen um die Affektion sind sicher nach-
gewiesen in den Féllen 6, 9, 10, 11, 12 und 14. Auf die durch das Kaver-
nom hervorgerufenen epileptischen Anfélle im Fall 9 sind die erhobenen
Befundeinden Ammonshérnern, Kleinhirn und Herz zuriickzufithren. Uber
die Krampfschaden des Herzens bei Epilepsie hat NEUBUERGER berichtet.

Wir méchten noch kurz die Frage erdrtern, ob wirklich ,keinerlei
fremdes Gewebe‘“ zwischen den Gefifen der Kavernome sich befindet,
wie BERGSTRAND behauptet. Wir kénnen das auf Grund unserer Fille
nicht bestétigen; wir finden beim Fall 9 kiimmerliche Reste von Hirn-
substanz, die narbige Verddungen aufweist zwischen den Blutrdumen.
Bei den Fillen 6, 10 und 12 ist in den peripheren und beim Fall 7 auch
in den zentralen Partien des Kavernoms Glia vorhanden, wihrend die
Fille 11, 13 und 14 frei von , fremdem Gewebe® sind. Bei kavernosen
Héamangiomen anderer Organe, z. B. der Leber, haben wir ebenfalls mitten-
drin spezifisches Parenchym (ScHMIEDEN). Die Annahme von Umwand-
lungen bzw. Ubergingen zwischen Teleangiektasien und Kavernomen
(VircHOW, BERGSTRAND) wiirde diese. Befunde ohne weiteres erkléren. Dal
es solche Ubergiinge gibt, haben wir durch unsern Fall 6 demonstriert. Die
enge Verwandtschaft zwischen Teleangiektasien und Kavernomen, die
BorsT veranlaften, sie gemeinsam als Haemangioma simplex zu be-
zeichnen, kénnen wirauch durch unseren Fall 14 stiitzen, bei welchem beide
Affektionen gleichzeitig in verschiedenen Gehirnabschnitten vorkommen.

Nun einige Worte iiber den Bau der Kavernome. Die Endothelschicht
ist nicht tiberall kontinuierlich ; sie kann auch fehlen. Das anschlieBende
Bindegewebe und somit die ganze Wand des Gefdfles bietet mannig-
faltige morphologische Bilder. Es ist schwer, bei diesen zu unterscheiden,
was auf Mifbildungen und was auf sekundire Verdnderungen zurick-
zufithren ist. Letztere kann man zum groBen Teil auf einen Nenner
bringen. Die Auflockerung bzw. die Verquellung der Bindegewebs-
fibrillen und die homogenisierte strukturlose Beschaffenheit einiger
GefiBle bei manchen unserer Fille haben wir bereits mit der plasmati-
schen Durchtrinkung der Wandung zu erkliren versucht. Erwihnen
mdchten wir, dafl wir oft GefiBwandungen begegneten, die eine kern-
arme, sklerotische, narbenahnliche Beschaffenheit aufwiesen; wahr-
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scheinlich liegt hier ein Folgezustand einer vorangegangenen plasmischen
Infiltration vor. DaB eine ,,Sklerose’* ohne Beteiligung von Fibroblasten
bzw. von Granulationsgewebe zustandekommen kann, ist uns bekannt
(RossLe). Als Erklirung der letzterwidhnten GefiBwandverdnderung
diirfte die Tatsache dienen, daB bei anderen Gefdfiprozessen, bei welchen
infolge dysorischer Storungen plasmatische Ablagerungen in der Wan-
dung stattfinden, als Endzustand sklerotisches Gewebe auftreten kann
(MeYER). DaBl der gleiche Vorgang beim mifigebildeten Gewebe morpho-
logisch sich uneinheitlich manifestieren kann, ist erklérlich. Man braucht
sich iiberdies nur zu iiberlegen, daB die austretende Blutflissigkeit ver-
schieden zusammengesetzt sein kann und daf} damit die Intensitiit ihrer
Auswirkung am CGewebe wechselt. Dazu kommt die Variabilitdt der
urspriinglichen GefiaBbeschaffenheit und schlieBlich der Zeitfaktor. Wir
haben wenig Anhalt, die Verdickung der Gefiliwand, die wir ab und zu
bei Teleangiektasien und Kavernomen bemerkten, auf Organisation von
thrombotischen Massen zuriickzufithren, wie manche Autoren behaup-
ten. Auf diese Frage werden wir spiter zuriickgreifen.

Sowohi bei den Teleangiektasien als auch bei den Kavernomen ver-
missen wir bei unseren Fillen jegliches Charakteristikum echter Blastome.
Wir glauben mit HERXHEIMER, dall die von uns untersuchten Héamangiome
als ,,Anlagefehler aufzufassensind, ausfétaler und postfotaler Zeit, und daB
wir sie mit Recht als Hamartome oder Hamartien bezeichnen diirfen®.

Ob die Kavernome nur ,per expansionem® durch Erweiterung der
GefiBe wachsen, wie ScHMIEDEN behauptet, oder ob auch dazu bei
ihnen langsam wachsende Sprossen vorkommen konnen, wie RIBBERT
meint, k6nnen wir nicht absolut entscheiden. Betont sei, dafl bei unseren
Fillen, sowohl bei den Kavernomen wie auch bei den Teleangiektasien,
die letzterwihnte Moglichkeit des Wachstums nicht deutlich in Er-
scheinung tritt. Aber sollte auch, was wir nicht bezweifeln wollen, die er-
wihnte Ansicht RisBERTS Gitltigkeit 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
Hamartien” (HErxaemMER). Ohne der Meinung zu sein, dal man
,,Geschwulst und MiBbildungen in Gegensatz zueinander bringen‘ soll
(BERGSTRAND), miissen wir betonen, daf Teleangiektasien und Kaver-
nome keine selbstindigen abnormen Organismen darstellen, sondern
Organbestandteile, abnorm in Art, Menge und Bau, die alle Bedingungen
der von ALBrRECHT aufgestellten Gruppe der Hamartome erfiillen.

STUrRGE-WEBERS Krankheit.
Genauso wie die Teleangiektasien kénnen auch die kavernssen Héman-
giome multipel auftreten (OHLMACHER, HEBsScHEMANN, MALAMUD, Kurs
und Mari~eLLI). Uber einen hierher gehrenden Fallkénnen wir berichten.
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Fall 15: Gr. Ma. 38 J. @

Klinik: 1940 nach langer Ubelkeit bewuBtlos, das li. Bein sei gelihmt gewesen.
Zustand abgeklungen. 1942 Schwindel, Brechreiz und ataktische Storungen. In der
Klinik ist eine Stumpfheit und Gleichgultigkeit beobachtet worden. Angeblich
Halluzinationen. Pat. klagt iitber Kopfschmerzen, ist miBmutig, verstimmt und
manchmal nicht ansprechbar. Krankheitsbild unklar; es wurde eine Encephalo-
myelitis vermutet.

Nach Entlassung Wiederaufnahme. AhnlicheBeschwerden. Anisokorie, Stauungs-
neuritis mit Extravasaten der Retina. Feinschlagiger Tremor der Extremitaten.
Grobe Kraft herabgesetzt. Parese der 1i. Korperhalfte. Spastischer Gang. Sie klagt

Abb. 8. ¥all 15, Multiple kavernose Hamangiome,

uber Luftmangel. Die subjektiven Beschwerden sind relativ kurz und meist ist Pat.
nach 1 Std frei von Kopfschmerzen und Brechreiz. Psychisch wird eine Merkfahig-
keitsstorung, Gedachtnisschwache, Desorientiertheit und Demenz festgestellt.
Trotz negativen Luesreaktionen wird an eine Taboparalyse gedacht. Pat. verfallt
allmahlich mehr und mehr, da sie keine Nahrung mehr zu sich nimmt und sehr viel
erbricht. Nach einem apoplektiformen Anfall exitus letalis.

Pathologische Anatomie: Makroskopisch sind in einem in Hohe der Ammonshorn-
formation gefiuhrten frontalen Schnitt im Bereich der Konvexitat 1i. 3 bis etwa
bohnengrofle, schwarzlich blaue, umschriebene Knoten zu sehen, welche am Ende je
eines Windungstales hauptsachlich im Mark liegen. Die dariiber liegenden Lepto-
meningen sind leicht braunlich verfarbt. Auch im Bereich der re. Hemisphare in
gleicher Hobhe sind 2 sich beriihrende, subpial liegende Herde, die zusammen eine
umschriebene kirschgroBe Stelle der Rinde und des Markes einnehmen, vorhanden
(Abb. 8). Oben und lateral vom re. Hinterhorn ist ein ahnlicher Tumor, der nach
hinten dieses vollig ausfullt und nach unten medial das Hinterhorn verdrangt, um
in den oberen lateralen Partien des re. Occipitallappens die Gehirnoberfliche zu
erreichen. Der Knoten zeigt eine Gréfe von 5,5 X 3,5 cm. Die Beschaffenheit
samtlicher Tumoren ist ahnlich; sie sind zusammengesetzt aus einem Magschenwerk,
dessen Septen verschiedene Dicke und eine schwirzlich braune Farbe aufweisen und
dessen Hohlrdume fixiertes Blut enthalten. Histologisch sind die pialen Rinden-
gefafle stark vermehrt. Sie ziehen mit der Pia durch den Sulcus hindurch, um in dem

Arch f. Psychiatr. u. Z. Neur., Bd. 184, 42
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Windungstal ein in der Hirnsubstanz liegendes, traubenformiges Hamangiom zu
bilden. Der Piazug bildet sozusagen den Stiel, an welchem das die Hirnsubstanz
stark verdrangende hamangiomatose Maschenwerk hangt (Abb. 9). Die angrenzende
Hirnsubstanz zeigt eine leichte Atrophie, eine Durchtrénkung mit plasmatischen
Stoffen und kleine Blutungen. Die in der Hirnoberfliche und im Piastiel vorhan-
denen Gefifle erweisen sich bei Elasticafdrbung in der Mehrzahl als arterienghnlich
und zeigen eine stark hyperplastische Intima. Es gibt GefaBe, die auBer der eigent-

Abb. 9. Fall 15. Hamangiomatos veranderte, piale Gefdfe (4). Piazug (B).
Kaverndses Himangiom (0). VAN-GIESON-Farbung.

lichen Elastica, welche aber verdickt, fraktuiert und delaminiert ist, nach innen eine
zwelte bzw. eine dritte solche andeutungsweise bilden. Die in der Minderzahl vor-
handenen venenshnlichen GefaBe lassen sich bei v. Greson-Firbung wegen der vor-
handenen Verdickung der Wandung nicht ohne weiteres von den pialen Arterien
unterscheiden. Uberhaupt ist es schwer, die pialen Gefafle zu klassifizieren. Die
Elastica ist streckenweise verkalkt, so daB sie bei allen Farbungen in Erscheinung
tritt. Das mit der Pia ziehende, den Tumor mantelformig umgebende Bindegewebe
und die Septen des Hamangioms zeigen eine narbige, fibrose Beschaffenheit und
neben Blutungen und Blutpigment streifenformige Verkalkungen, die wie Fibrillen
imponieren. AuBerhalb der Affektion zeigen die Capillaren der benachbarten Win-
dungen im Bereich der grauen Substanz ungewdchnlich schone, 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 groBen, stark mit
Blut gefiillten Hohlriumen, deren gemeinsame Wande sehr donn sind und durch
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plasmatische Durchtrankung bzw. regressive Veranderungen kaum sich darstellen
lassen, am deutlichsten im Perdrau- und v. Giesox-Bild. Die Nervenzellen in der
Umgebung der Affektion zeigen geringgradige Verinderungen. Kinige Exemplare
weisen eine Schwellung des Kernes und des Plasmas auf; andere wieder sind etwas
verkleinert infolge des vom Hamangiom hervorgerufenen Druckes. Ausfélle sind so
gut wie nicht vorhanden; nur an vereinzelten Stellen infolge Blutungen sind Zell-
licken zu sehen. Die astrocytare Glia ist progressiv verandert; eimge doppelt- und
mehrkernmge Elemente sind vorhanden. Blutpigment sowohl an der Mikro- wie auch
an der Makroglia der Umgebung der Affektion gebunden.

= -
gt bis

Abb. 10. Fall 15. Capillarverkalkungen (4). VAN-GIEsoN-Farbung.

Bevor wir die Befunde des eben beschriebenen Falles besprechen,
ist von Wichtigkeit festzustellen, was man unter STURGE-WEBER-
Krankheit versteht und welches die Hauptcharakteristica dieser Affek-
tion sind, die ihr eine Sonderform innerhalb der Gruppe der racemésen
Hamangione einrdumen.

1879 teilte STURGE einen Fall von kongenitalem Glaukom mit gleich-
zeitigem Naevus flammeus des Gesichtes und kontralateralen epilepti-
schen Krampfen mit und schloB, dafi im Gehirn eine dhnliche Affektion
vorhanden sein miite, wie die Hautverinderung des Gesichtes. Die
Vermutung STURGEs konnte bestitigt werden, und es finden sich bei
solchen Fdllen Gefalmifibildungen der Pia und des Gehirns. Unter der
angiomatds verdinderten Pia fand HEBOLD als erster Verkalkungen der
Hirnrinde, welche spiter von WEBER réntgenologisch als geschlingelte
und doppelt kontuierte Schatten nachgewiesen wurden. Diese Krank-
heit, die auf Vorschlag BeresTRANDS als STurRcE-WEBER bezeichnet
wird, ist auch im Schrifttum als PArRXKEs-WEBER-DIMITRI, BRUSHFIELD-
WyarT, naevoide Oligophrenie usw. bekannt.

42*
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Fille, welche ein intracerebrales Hamangiom, vergesellschaftet mit
allen von STURGE beschriebenen Symptomen und den von WEBER
nachgewiesenen Kalkschatten, zeigen, sind nicht schwer zu diagnosti-
zieren ; diese holosymptomatischen Formen sind im Schrifttum selten und
in der Minderzahl.

Viel hiiufiger ist die merosymptomatische STURGE-WEBER-Krankheit
anzutreffen. Die Hauptcharakteristica der letzterwihnten Form, welche
diese Affektion von den anderen Typen des Haemangioma racemosum
absondern, mochten wir betonen. In den abortiven Formen dieser
Krankheit ist kaum ein Glaukom anzutreffen. Das Vorhandensein des
Gesichtsnaevus spricht nicht immer fir STURGE-WEBER; man findet
diesen auch kombiniert mit intracerebralen Kavernomen (Kurs} und
mit arteriovendsen Himangiomen (BroKE und DyxE, Moniz). Erwihnt
sei, dafl der Naevus nicht immer im Gesicht und selten auch Kontra-
lateral zur Gehirnaffektion auftreten kann (OppENHEIM). KNoLL und
STAEMMLER bringen eine als Naevus aufgefalite Rétung im Gesicht,
die postrmortal nicht mehr zu identifizieren war und auf eine Vaso-
motorenstérung zuriickgefithrt wurde. Hpileptische Anfalle kommen
auch bei anderen hidmangiomatdsen Affektionen vor. Betont sei, daf}
Idiotie bzw. andere geistige Defekte nicht fir STURGE-WEBER
charakteristisch sind; sie koénnen vorhanden sein (z. B. in den
Fillen von BrusHFIerD und WyATT) oder fehlen (in den meisten
mitgeteilten Féllen von OLIVECRONA, in dem Fall von BiTHAUX usw.).
Idiotisch konnen aber auch Patienten sein, die mit anderen hémangio-
matosen Affektionen behaftet sind (z. B. unser Fall 6). Die gyrierten,
doppelt kontuierten Verkalkungen der Rinde dagegen, obwohl sekun-
ddrer Art und nicht an sich fiir die STUrRGE-WEBER-Krankheit patho-
genetisch — sie kommen auch bei anderen cerebralen Krankheitszu-
stinden, z. B. bei Oligodendrogliomen, vor, bier allerdings kombiniert
mit Anzeichen gesteigerten intracraniellen Druckes (LINDGREN) —
treten bei der Rontgendiagnostik so in den Vordergrund, dal sie meist
zum Hauptcharakteristicum dieses Prozesses gemacht werden. GewiB,
Verkalkungen kann man auch bei andern Hiémangiomen nachweisen,
jedoch zeigen sie keine #hnlichen Konturen wie bei STURGE-WEBER;
fehlt das Glaukom und der Naevus flammeus, wie es oft der Fall bei
den merosymptomatischen Formen ist, so sind die typischen Rontgen-
schatten fiir die Diagnose der Kliniker maBgebend. Dall die Kalzifikate
durch Zunahme der Kalkmenge kompakten Charakter annehmen, ihren
typischen Doppelkontur verlieren und somit ein atypisches Rontgenbild
geben, wie JARDETZKY meint, ist denkbar, obwohl nicht geniigend be-
wiesen, so daf man daraus keine Verallgemeinerung eventueller Aus-
nahmen zu machen braucht. Es scheint, dal manchmal die histologisch
festgestellten Verkalkungen rontgenologisch nicht nachgewiesen worden
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waren (W. MULLER). Der réntgenologische Befund war auch negativ
bei den 2 von Jormis und Favcuames mitgeteilten Fillen, obwohl beide
einen Naevus vasculosus und ein Glaukom aufwiesen. Diesbeziiglich
schreibt OLIvECRONA: ,,SchlieBlich kann die Verkalkung fehlen bzw.
so unbedeutend sein, dal} sie nicht rontgenologisch nachweisbar ist.
Diese Fille konnen dann ,,erst durch die mikroskopische Untersuchung
des excidierten Herdes festgestellt werden®. Wie sehen morphologisch
die Verdnderungen der GefiBle der Pia und des Gehirns aus, bzw. kommt
ein besonderer himangiomattser Prozel bei STURGE-WEBER vor ?

Bei den meisten Fillen dieser Erkrankung handelt es sich um ein
venises Himangiom; damit soll nicht gesagt werden, es beherrsche
nur ein Gefiftyp das mikroskopische Bild — das ist fast bei keinem
GefdBhamartom der Fall —, sondern, daB es sich um eine Gefial3-
erkrankung vor allem der Venen handelt. Aber auch Bilder, die den
Teleangiektasien entsprechen, sind bei STURGE-WEBER anzutreffen
(z. B. der zweite Fall von BEReSTRAND, der Fall von KoRHLER). GISBERT
und NoRDMANN berichten, daf3 die Gefiflaffektion bei diesem ProzeB
ein kaverntses Hidmangiom sein kann. Aber nicht nur die drei bereits
erwahnten Untergruppen des racemdsen Hémangioms, sondern auch
das Vorkommen der vierten, des Haemangioma arteriovenosum, ist bei
dieser Erkrankung nicht ,,ganz ausgeschlossen® (OLIVEORONA). ROGERS
berichtet iiber einen 8jihrigen Jungen, der einen Gesichtsnaevus und
seit dem 1. Lebensjahr epileptische Anfélle zeigte. Das Réntgenbild
wies dendritische Verkalkungen auf. Im Gehirn war ein arteriovenoses
Aneurysma vorhanden. Fast bei allen Fillen befillt die Affektion die
Pia. Die intracerebralen Gefille konnen, brauchen aber nicht — das
ist der Fall meistens bei der vendsen Angiomatose der Leptomeningen,
dem Hauptkontingent der STURGE-WEBER-Krankheit — verdndert zu
sein. Zusammenfassend kann gesagt werden, dalBl alle vier in unserer
Einteilung erwihnte Untergruppen des racemésen Himangioms vor-
kommen konnen; somit ist der GefiBprozel allein fiir diese Affektion
nicht charakteristisch. Wie auf Grund des Vorhergesagten hervorgebt,
scheinen uns die von Giamparmo und SATTLER erhobenen Einwinde
gegen BERGSTRAND wegen der Einbeziehung der StUree-WEBER-
Krankheit in die Gruppe des racemdsen Hamangioms als nicht berechtigt.

Mehrere Autoren, wie ScHENK, YAROLEV und Gurmrie, ESsEr,
SCHEINKER, GRABBE Uu. a., vertreten die Meinung, daBl die STURGE-
WEeBER-Krankheit keine reine mesodermale Mifibildung sei. Bei manchen
Fdllen dieser Erkrankung sind Hypernephrome (OsTERTAG), Gliome
(vax pER HoEVE, ScHEINKER), Pigmentflecken (pE MoORsiER und
FrancEscEETTI) und Akromegalie (GINSBURG) beobachtet worden.
VAN DER HOEVE rechnet den STURGE-WEBER neben der tuberdsen
Sklerose, der ReckrinegHAUSENschen und der HipreL-LiNDAUschen
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Krankheit zu der von ihm geschaffenen Gruppe der ,,Phakomatosen®,
das sind jene Syndrome angeborener Miflbildungen, welche sich nicht
auf ein cinziges Kcimblatt beschrinken. Ganz andere Ansichten ver-
treten HEBoLD, UIBIRALL und PETERS, welche der Meinung sind, daf
die MiBbildung primé&r nur im Mesoderm lokslisiert ist. PETERS schreibt:
,.Ich habe inzwischen die Félle der Literatur daraufhin durchsucht und
mich in keinem Fall von dem Vorhandensein einer echten ektodermalen
MiBbildung iiberzeugen kionnen.” Seiner Meinung nach handelt es sich
bei den sogenannten Mikrogyrien, die von manchen Autoren festgestellt
sind, vielmehr um Ulegyrien. OLIVECRONA und OSTERTAG lassen die
Frage offen, ob nur ein Keimblatt oder ob Meso- und Ektoderm bei dem
Prozel3 primir beteiligt sind. PeTERS gibt fiir eventuelle Mifibildungen
des Nervenparenchyms folgende Erklirung: ,,Es ist nicht mit Sicherheit
auszuschliefen, dafl die kongenitale Anlage der Pia bei sehr frithzeitiger
stirkerer Entwicklung als entwicklungshemmender Faktor im Sinne
BrrrscHOVsKYs wirken und einmal die Ursache echter GehirnmiB-
bildungen werden kann.” In diesem Sinne sind unserer Meinung nach
auch die Mikrogyrien bei pialen Lipomen (E. ScHERER) aufzufassen,
ndmlich alg sekundére cerebrale Dysgenesien. Ohne mit Sicherheit bei
sehr wenigen Fillen eine eventuelle, primér bzw. sekundir erklirliche,
echte MiBibildung des Ektoderms ablehnen zu kénnen, vertreten wir
jedoch die Meinung, dafl eine Einbeziehung der STURGE-WEBER-
Krankheit in die Gruppe der ,,Phakomatosen’ nicht gerechtfertigt ist
und infolgedessen die Mitbeteiligung des Ektoderms nicht als Charak-
teristikum bzw. Unterscheidungsmerkmal zwischen dieser Erkrankung
und der tbrigen Untergruppen des racemdsen Hamangioms gelten darf.

Unser Fall 15 bietet folgende histologische Befunde:

1. Himangiomatése Verdnderungen der pialen GefiBe; diese sind
vermehrt, verdickt, sehen in der Mehrzahl arteriendhnlich aus, in der
Minderzahl venenihnlich und lassen sich an mehreren Stellen nicht
ohne weiteres klassifizieren. Der Piazug, der von der Oberfliche in den
Sulcus hineinzieht, weist dbnliche GefiBe auf.

2. Bin mit dem Leptomeningenzug zusammenhéngendes und am
Ende des Sulcus liegendes kavernsses Hémangiom. Dieses verdringt
die angrenzenden Hirnsubstanzpartien.

3. Verkalkungen, die auBerhalb der GefiaBaffektion liegen; diese ver-
laufen mit der Rinde und befallen hauptsichlich die Capillaren der
unteren Rindenschicht. Die Calzificate sind leichter Art und nicht so
massiv wie bei den meisten STURGE-WEBER-Fillen.

Unser Fall hat weitgehende Ahnlichkeiten mit den von MarAaMuD
beschriebenen multiplen Kavernomen; allerdings stellte letzterer bei
den himangiomatds verinderten pialen GefiBen nur venenihnliche
Gebilde fest. Insofern sind unsere Befunde in der Pia einzigartig. Man
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muf} aber bedenken, dafl die morphologischen Ausdrucksformen vascu-
ldrer MiBbildungen sehr mannigfaltig sein kénnen, wie z. B. in unserem
Fall 14, wo man gleichzeitig eine umschriebene Teleangiektasie und. ein
Kavernom hat, oder wie der Fall von PrrErs und der von KNOLL-
STAEMMLER, bei denen man auBler dem STURGE-WEBER-ProzeB ein
unabhéngig davon vorliegendes Kavernom sieht.

Unseren Fall 15 rechnen wir zu den abortiven bzw. merosymptoma-
tischen Formen der Sturee-WEBER-Krankheit, wobei wir uns bewult
sind, dal es besser gewesen wire, unter dieser Bezeichnung nur solche
Fille zu umfassen, die eine Manifestation einer vasculdren MiBbildung
gleichzeitig im Bereich der Meningen, des Gehirns, der Haut und der
Choreoidea aufweisen. Die meisten Mitteilungen in der Literatur erfiillen
diese Bedingungen nicht. Die Fille 1 und 2 von BERGSTRAND, genau
wie unser Fall, zeigen nur eine intrakranielle vasculdre MiBbildung —
allerdings anderer Art als bei uns — und Verkalkungen.

Der Begriff der STURGE-WEBER-Krankheit ist durch die Rinbeziehung
merosymptomatischer Fille sehr stark ausgedehnt. Wir halten es nicht
fir opportun, die Fille mit nur Naevus flammeus der Trigeminusiste
und ohne irgendwelche andere Symptome hierher zu rechnen. Beziiglich
dieser MiBBbildungsformen vertritt BERGSTRAND die Meinung, es sei
nicht unmdglich, daB es ,formes frustes von STURCE-WEBER-
Krankheit sind.

Der nichste Fall, den wir besprechen wollen, bietet auch nur eine
Teilsymptomatik und wesentliche morphologische Unterschiede von dem
vorher Besprochenen.

Fall 16: Gro. S0.15 J. @

Klinik: Mit 3 Jahren Schideltrauma; Pat. war 2 Tage bewuBtlos. Im Alter von
6 Jahren erstmals Anfalle, der Schilderung nach typisch epileptisch, und zwar re.
starker als li. Am 16. Juli 1944 ist Pat. vom Rad gefallen; sie hat offenbar einen
Anfall bekommen. Sie ist mit dem Kinn und der re. Gesichtsseite aufgeschlagen und
war 15 Std bewulBtlos. Am 2. Tag nach dem Unfall wurde Pat. etwas benommen.
Am 3. Tag Einsetzen von epileptischen Anfallen in groBer Haufigkeit. Am Tag vor
der stationdren Aufnahme alle 5 min einen Anfall und Fieber bis zu 40°, 4 Tage
bewuBtlos. Neurologisch: Die li. Pupille ist eine Spur weiter als die re. Normaler
Augenbefund. Reflexe an den Beinen und BDR nicht sicher zu erhalten. Keine
Pyramidenzeichen. Etwas schlaffer Tonus. Ab und zu choreatiforme Unruhe in den
Extremitaten.

Am 13. August 1944 Pat. ist zwischendurch motorisch unruhig. 15. August 1944
Allgemeinzustand hat sich seit gestern erheblich verschlechtert. Pat. reagiert nicht
mehr auf Schmerzreize. Fieber um 40°. Keine Erklarung fiir das Ansteigen der
Temperatur. 16. August 1944 unter zunehmendem Verfall Exitus.

Rontgenuntersuchung: Eine mitgebrachte Aufnahme des Schéidels vom 4. Mai
1942 zeigt Verkalkungen der Occipitalregion, die, obwohl sie nicht typisch und die
Aufnahme nicht scharf, den Verdacht einer Sturee-WeBER-Erkrankung nicht aus-
schliefen. Am 1. Tag der stationdren Aufnahme wurden Schidelaufnahmen an-
gefertigt, Diese Untersuchung zeigt ,,Kalkeinlagerungen® in den lateralen unteren
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Abschnitten des re. Scheitelhirns. Nach der Struktur der Verkalkungen diirfte es
sich mit iberwiegender Wahrscheinlichkeit um STurGE-WEBER-Krankheit handeln.

Gehirn: Gewicht 1270 g (formolfixiert). Die Leptomeningen sind iiber dem ganzen
GroBhirn entfernt. Am Ubergang von Gyrus temporalis medius in das Gebiet des
Gyrus occipitalis lateralis erkennt man einen etwa 5-Pfennig-grofien, von einzelnen

Abb. 11. Fall 16, Himangiomatds verdnderte piale GefiBe (4). MiBgebildete, stark sekundir ver-
anderte intracercbrale Gefie. Hyperplasie der elastischen Fasern in der Adventitia (B). Massive
Verkalkungen in der Rinde (C). Bindegewebsinseln mit Kalkablagerungen (D). Elastica-Farbung.

gréferen GefiBen — soweit vorhanden — durchsetzten Bezirk, der eine braunliche
Farbe und stellenweise eine verkalkte Konsistenz aufweist. Diese Stelle umfaBt
Rinde und Mark.

Histologisch konnen wir folgendes feststellen: Die himangiomatose Affektion
umfaBt die Rinde und vor allem die Markpartien und dehnt sich bis zum Ependym
des Hinterhorns aus. Die Beschreibung der gefundenen Verénderungen ist schwierig
wegen der Mannigfaltigkeit der dargebotenen morphologischen Bilder. Gefale,
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welche eine Intima, Elastica interna, Media und Adventitia zeigen und den Arterien
weitgehend ahneln, sind vorhanden, jedoch sehr selten zu sehen. Schon hei diesen
fallt uns auf, daB vor allem streckenweise die Media, bzw. ihre inneren oder duBeren
Schichten, verschwinden oder atrophisch werden und von einem grobbalkigen,
kollagenisierten, kernarmen bzw. homogenisierten Gewebe ersetzt werden. Diese
Gewebsart ist bei den oben beschriebenen, von der Norm wenig abweichenden
GefaBen quantitativ selten anzutreffen, bei den meisten GeféBlen jedoch beschrankt
sie sich nicht bloB auf die mittlere Wandschicht, sondern ist auch in der Intima und
der Anventitia bzw. in ihren inneren Schichten vorhanden. Die meisten dieser GefaBe
zeigen eine deutlich verdickte Wandung. Je nach dem Grad der Verénderung sind

Abb. 12. Tall 16. Stark verdnderte Gefafic mut wechselnder Wandverdickung. Glomerulusartige
Kniiule neugebildeter Capillaren (4). Insel aus Bindegewebe () mit starkeren Kalkablagerungen (C).
Massive Verkalkungen (D). vaN-GI1EsoxN-Fdrbung.

in der Intima eventuell vereinzelte Kerne vorhanden, das gleiche auch in der
Adventitia, die am wenigsten verdndert erscheint. Das Hauptkontingent der
GefaBe 1Bt keine Unterscheidung der einzelnen Wandschichtung bei vax GIeson-
Farbung erkennen. Die Elasticafirbung bietet sehr interessante Bilder. Wir wollen
vonden wenig verdnderten arteriendhnlichen Gefiflen, die eine deutliche, wenn auch
etwas verbreiterte Elastica interna aufweisen, absehen und nur jene Gebilde be-
trachten, welche bei anderen Firbungen keine Darstellung der einzelnen Wand-
schichten erkennen lassen. Nur einige von diesen Gefafien lassen eine Elastica interna
streckenweise darstellen, die bei Verschwinden der Media mit dem elastischen
Fasernetz der Adventitia verschmilzt. Bei der letzteren sind reichlich elastische
Fasern vorhanden, welche meistens ein dickes Band, eine sogenannte ,,Elastica
extrema‘‘, bilden, die die ganze Wand des GefaBes umschlieft. Die iibrige Wandung
der verdnderten GefiBe zeigt eine quantitativ wechselnde, manchmal minimale,
manchmal reichliche Menge elastischer Fasern. Abgesehen von diesen sekundaren
Verdnderungen der Wandung zeigen die Gefalle Abweichungen, die den Mif-
bildungen zuzurechnen sind. Die einzelnen Schichten konnen teilweise vorhanden
sein bzw. fehlen, auch innerhalb eines GefdfB3es, so daB3 die eine Hilfte davon anders
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aussieht als die anderen Partien. Es ist schwer, MiBbildungen und sekundare Wand-
verinderungen iiberall zu trennen. Die Adventitia zeigt hie und da eine grofie
Anzahl weiter verdickter Vasa vasorum, die innerhalb bzw. auBerhalb der so-
genannten ,,Rlastica extrema® liegen konnen. Symptomatische adventitielle In-
filtrate sind selten zu sehen. In der Umgebung der GeféBe sind eine plasmatische
Durchtrinkung des Gewebes und frische Kugelblutungen vorhanden ; manche davon
zeigen eine beginnende Organisation durch Capillarsprossen. Weitere Stadien dieses
Vorganges vermitteln uns Bilder von maulbeeréhnlichen, bindegewebigen Inseln, die
unter Verschwinden der Capillarsprossen ein verquollenes, strukturloses, skleroti-
sches Gewebe hinterlassen; dieses wirkt als Kalkfianger. Tatsachlich sieht man im

Abb, 13. Fall 16. Kugelblutung (4). Insel aus Bindegewebe mit bzw. ohne Kalkablagerungen (B).
Massive Verkalknngen (C).

histologischen Bild alle Ubergange von einer beginnenden Kalkbestdubung bis zur
Bildung von kompakten, maulbeerahnlichen Kalkkongrementen, die am meisten in
den unteren Rindenschichten anzutreffen sind und vor allem dort sich zu groBeren
Bezirken zusammenschlieBen. Die Bindegewebsinseln kénnen auch zwischen Ge-
faBwand und,,Elastica extrema‘ liegen, so daB diese das Ganze wie ein Fremdkorper
vom iibrigen Gewebe abschlief3t. Der Gefawand anschlieBend sieht man ab und zu
Knauel neugebildeter Capillaren, die glomerulusartig aussehen und sich unter
Verschwinden der Gefifie und zunehmender Entwicklung von Bindegewebe zu
bindegewebigen Inseln umwandeln. Erwihnt sei, dal die Nervenzellen im Bereich
der Bindegewebs- und Kalkinseln zugrunde gegangen sind und daf} um diese herum
eine dichte, faserbildende Glia anzutreffen ist. Die vorhandene dichte Randgliose
ist sehr wahrscheinlich auf die hidmangiomatose Affektion der Leptomeningen
zuriickzufithren. Der Proze kann hier nur durch die tibriggebliebenen Gefafie in den
Sulci beurteilt werden; die Gefifle sind vermehrt. Einige wenige zeigen einen
deutlichen arteriellen Bau, andere wieder erinnern mehr an Venen. Bei den meisten
Wandungen sind &hnliche, jedoch leichtere Verdnderungen als in den intracerebra-
len GefiaBen zu sehen. Einige GefiBe zeigen ein verdicktes, in der Hauptsache
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bindegewebiges Kaliber und lassen die einzelnen Schichten nicht bzw. schwer
erkennen. In den Leptomeningen in der Nahe der Gefafe sind Blutungen vor-
handen (siche Abb. 11—13).

Beziiglich des Sitzes der Kalkherde vertritt BERGsTRAND die Ansicht,
daB die Ablagerung primir immer in den Gefdllen stattfindet — &hn-
liches konnten wir in unserem Fall 15 feststellen —, wihrend sich
KwoLL und STEMMLER vorsichtiger und unserer Meinung nach richtiger
ausdriicken, indem sie behaupten, da nur ein Teil der Verkalkungen
in den Gefilwandungen sich vollzieht; dieser Ablagerungsmodus kann
jedoch nicht die Entstehung aller gefundenen Kalkkonkremente er-
kliren. Die letzterwihnten Autoren betonen, was wir auch durch unsere
2 Fille bestitigen konnen, dall sie niemals verkalkte Ganglienzellen
gesehen haben; dagegen findet ScHENK solche neben verkalkten Ge-
fiBen bei seinem Fall. Mox1Tz und LimMa fanden bei Arteriographien, daf3
die Verkalkungen nicht mit dem Verlauf der Gefille iibereinstimmen.
Die interessanten, einzigartigen Befunde unseres Falles 16 kénnen als
Hinweis fiir eine andere Verkalkungsmoglichkeit aufgefalit werden, die
vielleicht als Erkldrung mancher volligebildeter Kalkkonkremente bei
anderen Fillen dienen kann. Wir haben in der Beschreibung unseres
Falles alle Uberginge von gefinahen Kugelblutungen bis zur Bildung
jener sklerotischen bzw. aufgequollenen, bindegewebigen Inseln gesehen,
die als Kalkfinger wirken. Ferner konnten wir beobachten, dall solche
Gebilde, vor allem die innerhalb des VircrHOW-RoBINSONschen Raumes
liegenden, aus Wucherungen des adventitiellen Gewebes entstehen
konnen. Das von ScHLUMPF abgebildete, gefilinahe, , hyalin-sklerotische
Gebilde, welches er als ,,GefaBiquivalent® auffaBt, ist hochstwahr-
scheinlich dhnlichen Ursprungs wie unsere bindegewebigen Kalkfanger.
Diese haben firberische Ahnlichkeit mit einigen sklerotischen Stellen
der GefiBwinde und ferner mit dem die Réume zwischen den kaver-
nésen GefdBen fillenden Gewebe, speziell unseres Falles 10, bei welchem
wir metaplastische Knochenbildungen sahen; Verknocherungsprozesse
scheinen auch bel STURGE-WEBER vorzukommen, wie der 2. Fall von
BreresTRAND und die Mitteilung von GIamparmo beweisen.

Beziiglich der Verteilung der Kalkkonkremente kann gesagt werden,
daf} diese nach der Meinung mehrerer Autoren die Rinde bevorzugen,
und zwar nach GrABBE, PETERS und EssEr die 2. und 3., nach KyoLL
und StEMMLER die 3., 5. und 6. Schicht. Obwohl die Marksubstanz
selten befallen ist, scheint sie nicht immer ganz frei zu sein, besorders
in den der Rinde angrenzenden Partien (KNoLL und STAEMMLER, GTAM-
PALMO, GEYELIN und PENFIELD u. a.); bei unserem Fall 16 ist das Mark
bis in die subependyméren Partien mit Verkalkungen iibers#t, mit dem
Unterschied, daf3 hier der Prozel3 meistens frischere Stadien aufweist,
wihrend in der Rinde die kompakteren konzentrischen Konkremente
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iiberwiegen. Die GefaBaffektion zeigt in den pialen Pdrtien, wie auch
unsere Fille beweisen, meistens keine Kalkablagerungen; vereinzelte
Ausnahmen scheinen jedoch vorzukommen, wie z. B. in dem Fall von
SceHENK und dem 2. Fall von BErGgsTRAND. Die Ausfibhrungen letzterer
beweisen, dafl die Annahme KRABREs einer priméren Aplasie der 2. und
3. Schicht mit sekundéren Verkalkungen oder die Behauptung von
BrouweR, vAN DER HoEVE und MAHONEY einer primiren Parenchym-
degeneration mit sekundérer Kalkablagerung nicht zu Recht bestehen.
Beim Betrachten der Beschreibung der Gefille des Falles 16 fillt uns
auch bei den wenig Verdnderten die Atrophie bzw. das stellenweise oder
vollige Verschwinden der Media auf. Ahnliches haben BerasTRAND und
Kxorr und SteMMLER in ihren StureE-WEBER-Fillen gelegentlich
beobachtet. Eine Erklirung in der Infiltration mit Plasma oder in den
gelegentlich beobachteten Blutungen in der Wandung dafiir zu suchen und
eine besondere Empfindlichkeit der mittleren Schicht bei gewisser Zu-
sammensetzung des plasmatischen Infiltrates anzunehmen, wire denk-
bar, obwohl nicht sicher erwiesen. Bei den Gefillen des Falles 16 haben
wir hyperplastische Vorgénge, die besonders die kollagenen und elasti-
schen Fasern im Bereich der Intima und Adventitia betreffen. Besonders
in der letzteren sind die elastischen Fasern meist stark vermehrt, als ob
sie die GefdBwand zusammenhalten, bzw. vom iibrigen Gewebe abgrenzen
wollterr. Durch die Verdickung der Wand ist das Lumen der Gefifle
stellenweise deutlich eingeengt. Erwidhnen méchten wir, daBl wir ab und
zu auch bei den Teleangiektasien und den Kavernomen Verdickungen
der GefiBwinde begegneten. Durch Analogien aus Ergebnissen der
Literatur {iber andere GefdBerkrankungen kann man den hyperplasti-
schen Vorgéngen an den himangiomatdsen GeféBen etwas ndherkommen.
In diesem Zusammenhang erweist sich die Einfithrung des Dysorie-
begriffes durch ScHURMANN und MacMasON fiir Schrankenfunktions-
storungen des Endothels als sehr niitzlich. Obengenannte Autoren teilen
die dysorischen Stérungen in verschiedene Grade ein und machen fiir die
Hyperplasie ,einen geringeren Grad von Dysorie verantwortlich®.
Ferner mufl man auf Grund der Untersuchungen von Dorsanskr und
RoureT annebmen, dafl die Ablagerung von plasmatischen Substanzen
die Bildung von Bindegewebsfibrillen begiinstigen kann. Schranken-
funktionsstérungen, die sich in Form von plasmatischer Infiltration der
Gefalwand und des umliegenden Gewebes manifestieren, begegneten
wir hier:und da, und wir fiihrten sie, wie wir bereits erwahnten, auf
MiBbildungen der Wandung zuriick; es wire infolgedessen hier kein
Wagnis, von einer dysgenetischen Dysorie zu sprechen. Ob die Hyper-
plasie bei manchen himangiomatosen Gefiflen nur auf dysorischen
Stoérungen oder sie auch auf Potenzen beruht, die den miBgebildeten
Winden innewohnen, kénnen wir nicht einwandfrei entscheiden.
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Die Wandungen der Gefifle des letzterwihnten Falles zeigen an
mehreren Stellen Verquellungen, Sklerosierung und Homogenisierung,
kombiniert mit Verlust der Strukturen der Bindegewebsfibrillen. Alle
diese Verinderungen fiihren wir, genau wie bei den vorher besprochenen
Fillen, auf die Durchtrinkung der Gefile mit Blutflissigkeit zuriick.
Im Bereich der verinderten mittleren Schicht sowie an jenen Stellen
der GefaBwand, welche homogenisiert und strukturlos erscheinen, lassen
sich die elastischen Fasern bei spezifischer Férbung nicht darstellen.
BERGSTRAND stellt bei seinem ersten STURGE-WEBER-Fall eine Hyper-
plasie der kollagenen Fasern fest. Manche der Verdinderungen, die
Porrax in seinem nicht zu STURGE-WEBER-Krankheiten gehorenden
Fall beobachtete, haben prinzipielle Ahnlichkeit mit den von uns bei
dem letzten Fall erhobenen Befunden, ndmlich die hyperplastischen
Vorginge in der Intima und Adventitia, die Umwandlung der GefiB-
wandungen in kollagenes Bindegewebe usw. In ihrem als Endarteriitis
calcificans bezeichneten Fall -— mit Recht rechnet BERGSTRAND diesen
zur STURGE-WEBER-Krankheit — finden GEYELIN und PENFIELD, dal
die Intima und Media verdickt (thickened) waren. Wir kénnen nicht
einwandfrei entscheiden, ob sich zwischen diesem und unserem Fall,
obwohl manche Ahnlichkeit vorhanden ist, prinzipiell homologe Vor-
ginge an den Gefillen abspielen*.

Die ndchste Umgebung der himangiomatisen Affektion des Falles 15
zeigt Ahnlichkeit mit der in den bereits besprochenen Fille; beim Fall 16
sind die von den Verkalkungen hervorgerufenen Verdnderungen an
Glia- und Nervenzellen nicht anderer Art als bei den meisten verdffent-
lichten STURGE-WEBER-Fillen.

Die Epilepsie beherrscht das klinische Krankheitsbild beim Fall 16
ahnlich wie bei den meisten STURGE-WEBER-Fillen, wihrend beim
Fall 15 die Kliniker zu keiner eindeutigen Diagnose kommen konnten.

Die hdmangiomatdse Affektion des Falles 16 ist im Occipitallappen
lokalisiert; ebenfalls in diesem Bereich haben ihren Sitz 3 von den
5 Fillen BERGSTRANDS. Obwohl der Prozef3 eine anderweitige Lokali-
sation haben kann, scheint auch réntgenologisch die Occipitalregion bei
STurGE-WEBER-Krankheit etwas hdufiger befallen zu sein.

Die Frage der Pathogenese der hdmangiomattsen Affektion bei
SturcE-WEBER ist keine andere als die der homologen Gefiéliprozesse;
zu dieser haben wir bereits Stellung genommen.

C. Haemangioma venosum.
Nach Abtrennung der STURGE-WEBER-Krankheit von den vendsen
Himangiomen bleibt nur noch eine verhdltnismiBig kleine Gruppe

* Neuerdings hat PeNrreLD die Bezeichnung ,,Haemangioma caleificans* vor-
geschlagen (J. of Neuropath 7, 111, 1948).
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itbrig. Diese kommt sehr selten vor. Die Affektion besteht in der Haupt-
sache aus erweiterten Venen. Wir verfiigen iiber keinen Fall, der in diese
Gruppe hineingehort. Bei Durchsicht der Literatur der letzten Jahre
fanden wir, daB die Mitteilung von ROTTGEN iiber vendse Angiome der
Dura dieser Gruppe zuzurechnen ist; ebenso gehdrt hierher der seltene
erste Typ des Angioma racemosum venosum BERGSTRANDS, der nach
Vmcaow mit Varicocelen zu vergleichen ist.

Allgemeine Bemerkungen.

Wenn man die symptomatischen, sekundéren Teleangiektasien nicht
beriicksichtigt und nur diejenigen himangiomatdsen Affektionen (siehe
Tabelle!) in Betracht zieht, welche auf einer embryonalen MiBbildung
beruhen, so kann man feststellen, dafl das weibliche Geschlecht haufiger
betroffen ist als das minnliche (10: 6). Ferner, daf die linke Seite des
Gehirns hiufiger als die rechte von Hédmangiomen in Mitleidenschaft
gezogen wird (8: 6); 2 Fille zeigen Hamangiome gleichzeitig in beiden
Hemisphiren. HeBoLp erklirt das hdufigere Auftreten der Himangiome
links folgendermaBen : Aus den urspriinglich embryonalpaarig angelegten
GefiBen entwickelt sich eine unsymmetrische Anlage, wobei die linke
Seite groBere Umwandlungen durchzumachen hat. Unser Material ist
nicht groB genug, um zu dieser Frage Stellung zu nehmen.

Einige Beobachtungen mancher Autoren sprechen dafiir, daf die
Anlage bei Himangiomen erblich sein kann. Da umfangreiche erbpatho-
logische Untersuchungen fehlen, diirfen unserer Meinung nach die ver-
einzelten Mitteilungen weniger zu irgendeiner endgiiltigen erbbiologi-
schen Feststellung als vielmehr zur weiteren Klirung dieser Frage
dienen.

Die Mitteilung von BErraUX, IsxeEL und MARcoULIDES betrifft ein
16jahriges M#idchen mit einem Stirnhirnhdmangiom, kombiniert mit
himangiomatésen Verdnderungen der Retina(?). Mutter und GroB-
mutter hatten auch Stirnhirnhdmangiome. ToURAINE, SOLENTE und
GAUTHIER stellten fest, daf von 10 Kindern einer Familie ein Madchen
idiotisch war und ein groBes Hamangiom des linken Beines hatte. Zwei
Briider wiesen ebenfalls Idiotie auf; der eine zeigte auBlerdem ein
Himangiom des Gesichtes, der zweite einen naevus pigmentosus.
OPPENHEIM berichtet iiber einen Patienten mit pialem Hémangiom
dessen Mutter ein Kavernom der Lippe hatte; der gleiche Autor stellt
bei einem Fall mit naevus facialis und kontralateralen cerebralen
Symptomen fest, daB bei einem weiteren Familienmitgliede epileptische
Anfille, bei einem anderen cerebrale Liéhmungen vorhanden waren.
Bei FrpororrF und Bocorap hatte ein Vetter der mit Gehirnkavernomen
behafteten Patientin ein Muttermal des Gesichtes. GEYELIN und PEN-
FIELD berichten von einem Vater und 4 Kindern, die an epileptischen
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Anfillen, kombiniert mit Pupillenverinderungen, litten. Bei vieren
dieser Fille waren rontgenologisch gyrierte, verstreute, im allgemeinen
nahe der Konvexititit liegende Verkalkungsherde zu sehen. Histologisch
wurde nur ein Fall untersucht, iiber welchen wir bereits berichtet haben.
Trotz Fehlen des Gesichtsnaevus ist unserer Meinung nach die von
BerGSTRAND erfolgte Einbeziehung der Mitteilung der obengenannten
Autoren zur STURGE-WEBER-Gruppe richtig. Micaern und Luviy teilen
einen Fall mit, der ihrer Meinung nach mit dem von GEYELIN und
PexFiELD Ahnlichkeiten zeigt. Es handelt sich um eine 36 jahrige Frau,
die histologisch multiple Teleangicktasien des Gehirns, rontgenologisch
Verkalkungen und klinisch Epilepsie aufweist. Ein Bruder der Mutter
sowie letztere litten an Epilepsie. Bei 2 Schwestern der Patientin waren
Krampfanfille und réntgenologisch Calcifikationen des Gehirns vor-
handen. Bei einem Fall von arteriovendsem Haemangiom beschreibt
Moniz Vorkommen von Epilepsie und Naevi in der Familie.

Wir haben betont, dal bei mehreren Himangiomfillen klinisch
Epilepsie vorkommt. Wenn also Angehorige von Hiémangiomtrigern
klinisch Krampfanfille, ja sogar cerebrale Calcifikationen aufweisen, ist
es sehr wahrscheinlich anzunehmen, dafl auch bei diesen eine homologe,
cerebrale himangiomattse Affektion vorliegen komnnte. Verdichtig ist
es auch fiir das Vorliegen eines Hémangioms, wenn bei Angehérigen
der Patienten in jungen Jahren apoplektische Bilder in Erscheinung
treten. Kurs berichtet, daBl eine Tochter seines Patienten, der mehrere
Kavernome des Gehirns aufwies, mit 17 Jahren von einer pontinen
Apoplexie betroffen wurde. ENGELEARDT teilt mit, daB eine Schwester
seines 2. Falles mit 13 Jahren einen Gehirnschlag erlitten hat. Sein Fall
gehdrt zur STURGE-WEBER-Krankheit. Eine Schwester des zweiten
33jdhrigen StUrcE-WEBER-Falles von KworLn und STAEMMLER ist
ebenfalls an Gehirnschlag gestorben.

Auf Grund der bisherigen Mitteilungen kann man mit groBer Wahr-
scheinlichkeit sagen, daB nicht nur bei STUrRGE-WEBER, wenn auch bei
dieser Gruppe am hiufigsten, sondern auch bei anderen homologen
GefdaBaffektionen die Anlage des GefiBprozesses erblich sein kann.
Ferner, daB die Anlage wahrscheinlich eine heteromorphe und eine
heterotope Manifestation haben kann. Unsere letzten Erwigungen
deuten an, daf die Verwandtschaft der himangiomatésen Affektionen
manchmal auch erbbiologisch in Erscheinung treten kann. Es wire
daher empfehlenswert, nach Méglichkeit sowohl die Morphologie wie
auch die Erblichkeit der verschiedenen Untergruppen der Himangiome
unter einem gemeinsamen Gesichtswinkel zu betrachten. BURMESTER
zicht Analogien zwischen Haut- und Rankenhimangiomen und be-
hauptet, weil erstere dominant vererbbar sind, daB auch bei den letz-
teren, die aus dem gleichen Keimblatt wie diese entstehen, eine domi-



640 E. E. MANUELIDIS:

nante Vererbung anzunehmen sei. Weil die StureE-WEBER-Krankheit
unter dem Bild einer typischen Hemikranie verlaufen kann, denkt
Kocu bei seinem Fall an dominanten Erbgang; er meint jedoch, daB
sicherlich auch recessive Faktoren eine Rolle spielen. Wir méchten aber
bei dieser Gelegenheit betonen, daB eine sehr grofle Anzahl, ja die
meisten der STURGE-WEBER-Fille, keine Symptome einer Hemikranie
aufweisen.

Bei unsern Fillen kommen keine erbbiologisch verddchtigen Angaben
in der Familienanamnese vor. Es muB erwidhnt werden, daB eine Zwil-
lingsschwester unseres Falles 4 zur Zeit der Erkrankung ihrer Schwester
keine Symptome eines cerebralen Prozesses aufgewiesen hat. TouRAINE,
Gor# und SaMBROX finden bei 2 Zwillingen eine intrakranielle Angio-
matose mit Epilepsie. Noch einmal méchten wir betonen, dafl alle erb-
biologischen Fragen bei den Himangiomen einer weiteren Priifung
bediirfen.

Die klinischen Symptome bei den Haémangiomen sind abhingig von
dem Sitz und der Ausdehnung des Prozesses. Trotzdem die Affektion
in der embryonalen Zeit entsteht, verursacht die Mehrzahl der Ham-
angiome ldngere Zeit keine klinischen Erscheinungen. Der Tod tritt
meist (siehe Tabelle) im Postpubertitsalter ein. Sofern bei den Patienten
keine epileptischen Krimpfe vorliegen, welche von sich aus qualitativ
und lokal charakteristische, hypoxydotische Schidigungen (elektive
Parenchymmnekrosen im Ammonshorn, Kleinhirn usw.) hervorrufen
kénnen, manifestieren sich die Himangiome in ihrer Umgebung durch
Druckeinwirkungen und Odemzustinde. Gegen Druck und GefiB-
inhaltsaustritte, sofern letztere nicht in Form von massiven Blutungen
in Erscheinung treten, bzw. sofern die plasmatischen Gewebsinfiltra-
tionen einen gewissen Eiweigehalt nicht tiberschreiten, sind die Nerven-
zellen relativ wenig empfindlich, wie auch die Befunde der néchsten
Umgebung der Affektionen bei unseren Fillen beweisen. Der gute
Zustand der Nervenzellen spielt sicherlich eine gewisse Rolle fiir die
spit auftretende bzw. fehlende klinische Symptomatik. Die Griinde fir
den Austritt von Plasma aus den GefiBen haben wir bereits erwihnt.
Wir méchten noch einmal die Feststellung von CHAMBERS und Zwer-
FACH erwihnen, daB die Permeabilitit der Gefifle auch von hormonalen
Einfliissen abhiingig ist. Einige klinische Beobachtungen iiber Ver-
schlimmerung des Krankheitsverlaufes wihrend der Schwangerschaft
bzw. der Pubertit konnen durch diese experimentellen Befunde eine
teilweise Bestitigung erfahren. v. LEHocZKY berichtet iiber eine Frau,
die vorher keine Symptome darbot und welche im 8. Schwangerschafts-
monat an einer Blutung aus einem Kleinhirnhdmangiom erlegen ist. In
einem Falle von CusHiNG setzen die Beschwerden wihrend der Schwan-
gerschaft ein. Auch LruNENscHLOSs und WAGNER stehen auf dem
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Standpunkt, daB die Graviditdt, Son~TaG, da8 die Pubertit von Ein-
flu auf die Symptomatik sein kann. Fiir das spite Auftreten der
klinischen Erscheinungen darf die Feststellung von TONNIs iiber die
»im Laufe der Entwicklung auftretenden Kreislauf- bzw. Stoffwechsel-
veranderungen‘‘ nicht unberiicksichtigt bleiben.

Zusammenfassung.

Bei unserem Material kommen zwischen den Gefillen des Kavernoms
kiimmerliche Reste von narbig-verddeter Hirnsubstanz bzw. von nerven-
zellfreiem Gliagewebe vor. Eine scharfe Trennung zwischen kaverndsen
und racemésen Himangiomen, wie sie von manchen Autoren auf Grund
des Vorhandenseins oder Fehlens nervisen Gewebes zwischen den Blut-
hobhlrdumen versucht worden ist, erscheint uns daher als nicht zuléssig,
zumal auch enge Beziehungen und Uberginge zwischen der ersten
Untergruppe des racemoésen Hamangioms, ndmlich den Teleangiektasien,
und den Kavernomen bestehen (Fall 5). Nach Einbeziehung der Kaver-
nome als Untergruppe des racemédsen Hamangioms erhilt unsere Ein-
teilung folgendes Aussehen:

Haemangioma racemosum.

- A. Teleangiekiaste.

B. Hoemangioma cavernosum. STURGE- WEBER-Krankheit.
C. Haemangioma venosum.

D. Haemangioma arteriovenosum.

Die Teleangiektasien sind diinne, capillardhnliche GeféBe, die in der
Hauptsache isoliert verlaufen. Als sekundére, symptomatische Teleangi-
ektasien (Fall 1—3) bezeichnen wir Erweiterungen praformierter GefaQe,
die kausalgenetisch als Folge eines anderen Prozesses aufzufassen sind.
Klinisch verursachen sie so gut wie keine Symptome. Primére Teleangi-
ektasien (Fall 4—5) nennen wir solche Prozesse, die nicht nur hinsicht-
lich der Weite des Lumens, sondern auch hinsichtlich der Form, Anzahl
und Verteilung der Geféfie sich auszeichnen. Der klinische Verlauf und
die Lokalisation dieser Affektionen sind mannigfaltig. Die pialen Gefifle
sind hierbei nicht verdndert.

Bei den kaverndsen Himangiomen (Fall 6—14), welche auch multipel
auftreten kénnen (Fall 15), besteht die Affektion aus groBen Hohl-
rdumen, deren Wandungen aus einer nicht iiberall kontinuierlich ver-
laufenden Endothelschicht und aus Bindegewebe zusammengesetzt sind.
Die Affektion ist meist umschrieben; jede der an Dicke wechselnden
Wandung begrenzt mehrere Lumina. In der Peripherie der Geschwulst
pflegen einige wenige Geféille isoliert zu verlaufen. Nur knapp die Hilfte
unserer Fille zeigt einen Zusammenhang mit den Leptomeningen. Die
pialen Gefidfe sind mit vereinzelten Ausnahmen nicht himangiomatds
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verdndert. Der Sitz der Kavernome ist verschieden; sie kénnen iiberall
im Gehirn vorkommen. Die klinischen Erscheinungen sind mannig-
faltig. Als Kuriositdt sei unser Fall 8 erwéhnt, der klinisch wie eine
Pseudosklerose verlaufen ist.

Die ventsen Himangiome sind zusammengesetzt aus venendhnlichen
Hohlrdumen. Wir verfiigen iiber keinen Fall, der dieser Untergruppe
zuzurechnen ist.

Unter arteriovenosen Hamangiomen verstehen wir solche Affektionen,
deren Gefifiwandungen verschieden gebaut sind, wobei auch im Verlauf
eines und desselben GefdBes Aufbauverschiedenheiten zutage treten
kénnen. Die Bluthohlriume kénnen weder als Arterien noch als Venen
charakterisiert werden, da sie stellenweise ﬁbereinstimmungen mit den
einen oder aridern GefdBtypen aufweisen. Diese Bildungen erreichen in
der Regel die Pia und sind mit Ektasien hdmangiomatoser Art an den
pialen Gefiflen kombiniert. Diese Untergruppe umfaBt die histologisch
gleichartigen Unterabteilungen der BEReSTRANDschen Einteilung, ndm-
lich den zweiten Typ seines Angioma racemosum venosum und das
Aneurysma arteriovenosum. Unsere hierher zuzurechnenden Félle 17—19
werden wir gesondert mitteilen.

Es wire besser, unter STURGE-WEBERscher Krankheit nur solche
Fille zusammenzufassen, welche als Manifestationen einer vasculiren
MiBbildung in den Leptomeningen, in dem Gehirn, in der Haut und in der
Choreoidea gleichzeitig in Erscheinung treten. Diese holosymptomati-
schen Fille sind im Gegensatz zu den merosymptomatischen selten;
letztere weisen eine Teilsymptomatik auf und kénnen eventuell nur als
intrakranielle GefiBmifibildungen auftreten, wie auch unsere Fille 15—16
und mehrere solche aus der Literatur bezeugen. Dazu kommen die meist
in der Rinde sitzenden Calcifikationen, welche, obwohl sekundér und
nicht pathogenetisch, auf Grund ibrer eigentiimlichen gyrierten Rontgen-
schatten im Vordergrund der klinischen Diagnosestellung stehen. Die
GefiiBaffektion ist in den meisten Fillen eine vendse MiBbildung und
betrifft fast immer die Pia; jedoch kénnen auch Prozesse vorkommen,
die mit den Teleangiektasien, den kaverndsen und arteriovendsen
Himangiomen weitgehende Ahnlichkeit haben. Die Klinik dieser
Krankheit, ebenso wie die pathologische Anatomie, ist besonders bei
weiter Fassung der STURGE-WEBER-Gruppe uneinheitlich. Wéhrend bei
Fall 15 die Kliniker keine sichere Diagnose stellen kénnen, verlduft
Fall 16 als Epilepsie, eine an sich nicht seltene Diagnose bei STURGE-
WaesERscher Krankheit. Bei ersterem besteht die GefdBaffektion aus
multiplen Kavernomen mit himangiomatosen Verdnderungen der pialen
GefiBe, bei letzterem sind diese ebenfalls verdndert; die intracere-
brale Affektion, deren GefiBe hyperplastische und degenerative
Vorginge sowie WandmiBbildungen aufweisen, erreicht die subepen-
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dyméren Partien des Occipitallappens. Diese Gehirnregion scheint
bei STURGE-WEBER etwas h#ufiger befallen zu sein. Durch den
Fall 16 wurde die Pathogenese des Verkalkungsprozesses gestreift und
auf eine andere Kalkablagerungsmoglichkeit hingewiesen. Wir stehen
auf dem Standpunkt, dafi die MiBbildung bei STURGE-WEBER primir
im Mesoderm lokalisiert ist und sehen von einer Einbeziehung dieser
Erkrankung in die Gruppe der ,,Phakomatosen‘‘ ab, ohne mit Sicherheit
bei sehr wenigen Fillen eine primér bzw. sekundir erklirliche echte
MiBbildung des Ektoderms ausschlieffen zu kénnen.

Unsere Klagsifikation basiert auf anatomischen, deskriptiven Me-
thoden, ist als eine Modifikation der BErRGSTRANDschen Einteilung auf-
rufassen und kann durch den Morphologen praktisch angewandt werden.

Unsere Falle rechnen wir zu den Hamartomen. Auch sind wir der
Meinung, daB man Mifbildungen von echten Blastomen nicht immer
scharf trennen kann.

Als haufigste sekundére Verdnderungen der GefiBe fanden wir deren
plasmatische Durchtrinkung; hauptsichlich auf die Infiltration mit
Blutfliissigkeit und auf den Druck seitens des Hdmangioms sind die
meisten Verinderungen des nervisen Gewebes in der Umgebung der
Affektion, wie Progressivitdt der Glia, unwesentliche Verdnderungen
der Nervenzellen usw., zuriickzufiithren. Wir versuchten, fiir die Blut-
flissigkeitsaustritte aus den Gefifien Erklirungen zu finden.

Die linke Hemisphire ist hdufiger durch die Himangiome befallen
als die rechte. Wir brachten die Meinungen einiger Autoren zur Er-
klirung des spiteren Auftretens der klinischen Symptome bei diesen
als embryonale Dysgenesien aufzufassender Bildungen. Der relativ gute
Zustand der Nervenzellen in ibrer Umgebung zeugt von der verhiltnis-
miBigen Gutartigkeit ihrer Einwirkung auf das nervése Gewebe und
kann die spit auftretende bzw. fehlende klinische Symptomatik teil-
weise erklédren.

Die vereinzelten Beobachtungen mancher Autoren, dafl die Anlage
bei Hamangiomen erblich sein kann, reichen nicht, um endgiiltige erb-
biologische Feststellungen zu gestatten. Es ist anzunehmen, daB nicht
nur bei STURGE-WEBER, sondern auch bei den anderen homologen
Affektionen die Anlage erblich sein kann; ferner, daf diese eine hetero-
morphe und eine heterotope Manifestation haben kénnte.
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