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Anlageanomalien der Riickenmarksvenen
und FoIX-ALAJOUANINEsches Syndrom*.

Von
HELMUTH STOLZE.

Mit 8 Textabbildungen.

(Eingegangen am 15. Dezember 1949.)

Im Jahre 1926 haben Foix und ArasouaNINE auf Grund zweier von
ihnen Kklinisch und pathologisch-anatomisch beobachteter Fille eine
neue Krankheitseinheit beschrieben, der sie den Namen ,,Myélite nécro-
tique subaigue® gaben. Seitdem sind 21 weitere Fille verdffentlicht
worden, welche die Verf. unter der gleichen oder einer anderen Be-
zeichnung diesem Krankheitsbild zugerechnet wissen wollten. Die
Originalarbeit trigt den Untertitel: , Myélite centrale angéio-hyper-
trophique a évolution progressive. Paraplégie amyotrophique lentement
ascendante, d’abord spasmodique, puis flasque, s’accompagnant de
dissociation albumine-cytologique.” Damit haben die Verf. gleichzeitig
die anatomischen, klinischen und serologischen Merkmale hervorgehoben,
die ihnen zur Diagnose der spiiter nach ihnen benannten Krankheit
wesentlich erschienen sind. Wir finden aber, daff von den 21 spiter
verdffentlichten Fillen nur die wenigsten den Forderungen der ersten
Beschreiber voll entsprechen. Das urspriinglich ziemlich scharf um-
rissene Bild hat dadurch heute soweit seine Konturen verloren, daf
jede unklare Myelitis hier eingeordnet werden kann. Die Ursache solcher
Aufweichung ist — von der Frage der Aetiologie einmal ganz abgesehen
— in dem Fehlen klarer pathogenetischer Vorstellungen zu suchen.
Diese zu gewinnen, hat sich die vorliegende Arbeit an Hand der Be-
schreibung eines eigenen Falles zur Aufgabe gemacht. Eine kritische
Sichtung der bisherigen Veroffentlichungen ergibt sich daraus von selbst.
Es wird sich zeigen, dal den GefiBverinderungen eine groBe Bedeutung
im ganzen Krankheitsgeschehen zukommt, so daf sie gesondert studiert
werden sollen. Wir haben diesen Fall und inshesondere die Gefalbefunde
auf der Jahrestagung der deutschen Neurologen und Psychiater in

* Herrn Prof. Dr. W. ScroLz in ergebener Dankbarkeit zum 60. Geburtstag.
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Marburg 1948 kurz vorgetragen. Wir glaubten damals, eine eigene

etaBerkrankung vor uns zu haben. Die weitere Bearbeitung hat jedoch
ganz andersartige Zusammenhinge gezeigt und den Anschluff an andere
Krankheitsbilder, némlich die Anlageanomalien der Riickenmarks-
venen, hergestellt. Daraus ergeben sich hier Uberlegungen zu der Frage,
ob die Myélite nécrotique subaigue ihrem Wesen nach iiberhaupt als
Krankheitseinheit betrachtet werden darf.

Die Klinik unseres Falles soll hier nur zusammengefaflt angefiihrt
werden.

E. Z. (F. A. 11/47): Es handelte sich um eine klinisch nicht eindeutig zu klérende
Riickenmarkserkrankung, die einen 34 jihrigen Mann befiel und den Pat. in 11 Mo-
naten zum Tode fithrte. In der Vorgeschichte war ein 9 Jahre zuriickliegender
Motorradunfall mit 3tagiger BewubBtlosigkeit bemerkenswert. Davon blieb li. eine
Verziehung der Pupille, eine Abducensparese, eine Ptose und eine Herabsetzung des
Sehvermdogens zuriick, welche im Laufe der Jahre zunahm. Sonst war der Pat. be-
schwerdefrei. Er machte den ganzen Krieg an der Front mit.

Die Krankheit begann mit leichten Storungen der Sensibilitat an den Beinen und
des Gleichgewichtes beim Gehen. Langsam traten dann nacheinander auf: Schwéiche
in beiden Beinen, Blaseninkontinenz, Potenzstérungen und zeitweilige Stuhl-
inkontinenz. 3 Monate nach dem Beginn der Krankheit bekam der Pat. einen ,,Zu-
sammenbruch® mit Bewufitseinsverlust und Atmungsstérungen, der 3/ Std dauerte.
2 Monate spater wurde er vollstindig bettlagerig. Es bildete sich langsam ein in-
komplettes Querschnittssyndrom etwa in Héhe von D 9 aus mit spastischer Para-
parese der Beine und Storungen aller Gefiihlsqualititen. Ausgedehnte Dekubital-
geschwiire und Ankylosierung der Beingelenke in Beugestellung lieBen sich nicht
verhindern.

Ein Riickenmarkstumor konnte ausgeschlossen werden. In den letzten 2 Krank-
heitsmonaten wurden langsam auch die Arme von der Spastik ergriffen und es
wurden Durchblutungsstérungen der Hénde beobachtet. Eine Cystopyelitis trat
hinzu und verursachte geringe Temperaturerhohungen. In den letzten Lebenstagen
hatte man den Eindruck, als ob der ProzeB rascher nach cranial fortschreiten und
die spastische Parese im re. Bein in eine schlaffe iibergehen wiirde.

Der Liquor zeigte nach 5monatiger Krankheitsdauer eine maBige ZellerhShung
auf 39/3 Zellen, 2 Monate spiter eine linksgelagerte Zacke bei der Normomastix-
reaktion und gegen Ende der Krankheit normale Befunde.

Der Pat. starb infolge des stark reduzierten Allgemeinzustandes an einer Broncho-
pneumonie.

Die groBte Wahrscheinlichkeit hatte die Diagnose ,,Acute Encephalomyelitis
disseminata‘ fiir sich.

Pathologisch-anatomischer Befund :

A. Korpersektion (Prosektur der Deutschen Forschungsanstalt fiir Psychiatrie in
Haar, Dr. MANUELIDIS, Sekt. Nr. 422/46):

»Ausgedehnte Bronchopneumonien in beiden Unterlappen, sowie im li. Ober-
lappen. Katarrhalisch-hdmorrhagische Bronchitis. Hochgradige Verfettung der
Leber. Infektiose Erweichung der Milz. Dilatation des re. Herzens. Starke Er-
weiterung der Harnblase. Pseudomembransse Cystopyelitis. Aufsteigende Nephritis.
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Melrere handtellergrole Dekubitalgeschwiire, besonders im Bereich des Kreuzbeins.

ehirn: PflavmengroBes Aneurysma der Arteria carotis interna li. mit wandstéandi-
gen thrombotischen Massen. Verdrangung der Hypophyse nach re. Atrophie des li.
Opticus.

Bei der Durchsicht der uns freundlicherweise tiberlassenen Praparate von Herz,
Lunge, Leber und Niere sind an den Gefafien keine der im Bereich des Riicken-
marks so typischen Versinderungen zu finden. Das Carotisaneurysma stand spiter
leider nicht mehr zu einer genaueren Untersuchung zur Verfiigung, doch wurde bei
einer Nachfrage versichert, dafl es sich zweifelsfrei um eine arterielle Bildung ge-
handelt und dafl sehr wahrscheinlich
eineVerbindung zum vendsen System
im Sinus cavernosus nicht vorgelegen
habe.

B. Gehirn- und Riickenmarkssek-
tion (Hirnpathologisches Institut der
Deutschen Forschungsanstalt fiir
Psychiatrie in Miinchen):

Makroskopischer Befund: 1570 g

2 gchweres,formolfixiertes, weitgehend
seziertes Gehirn. Die Meningen sind
glatt und spiegelnd. Am Orbitalhirn
e li.findet sich einelinsengrofle, braun-
lich verfarbte alte Narbe. Der li. Op-

q bicus ist ganz platt gedriickt. Alle
GefiBe, besonders die der Basis, sind
strotzend mit Blut gefiillt. Am Occi-
pitalpol re. ist eine flachenhafte
Blutung von knapp Pfenniggrofe
zu sehen. An der basalen Fliche
der Medulla oblongata finden sich

\ stark aufgetriebene und geschlan-

o

LI L

gelte Gefifle, so daB ein ganzer
WY Knsuel vorliegt (Abb. 1). Bei dem
ADD. 1. Venenkndiuel im Bereich der Medulla oblongate.  Schon ansezierten Gehirnlafit es sich
Halbschematische Zeichnung der mit Hilfe der mikro-  makroskopischnichteindeutig sagen,
skopischer{ Schnitte rekonstrui.erten Yerhéiltn'isse ob es sich dabei um arterielle oder
unter Verzicht auf Darstellung kleiner Gefife. Ansicht . Bild handelt B

von halb links. Die Pfeile zeigen die Schnittebenen ~ VONIOSe Dbilldungen hande L, wenn-
. der Abb. 2. gleich das letztere wahrscheinlich ist.

Cranial bis einschlieBlich der Briicke
und caudal bis zum obersten Riickenmarkssegment sind die Gefafie alle mehr oder
weniger stark erweitert und gewunden. Entlang dem Riickenmark sieht man nur
bei genauer Betrachtung, daf die Gefae im Halsmark- und im oberen Brustmark-
bereich etwas weillich verdickt und auf manchen Strecken leicht geschlangelt
sind. Das mittlere - untere Brustmark ist etwas verschmalert.

Auf Frontalschnitten findet sich noch eine zweite, ausgedehntere Narbe zwischen
der 2. und 3. Frontalwindung li. Die occipitale Blutung ist auf die Meningen be-
schrinkt. Die Gefafie weisen im allgemeinen auBer der Blutfiille keine Besonder-
heiten auf. Im Bereich des schon von aufien beobachteten GefiBkniuels
jedoch zeigt sich eine Einwithlung einzelner GefaBschlingen in die Gehirnsub-
stanz mit starken Verdringungserscheinungen (Abb. 2). Im Brustmark, im Be-
reich der oben erwihnten Verschmaélerung, sind die Vorderhérner baumrindenartig
gezeichnet.
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Zusammenfassend finden wir: 1. Verdnderungen, die eindeutig auf
das 9 Jahre ante exitum erlittene Schideltrauma zu beziehen sind,
nédmlich ein pflaumengroBies Aneurysma der linken Arteria carotis
interna mit Quetschung des linken N. opticus und Narben an den
Orbital- und Frontalwindungen links. 2. Ein Knéuel von stark er-
weiterten GefaBen im Bereich der Medulla oblongata, dessen Schlingen

rechts b d links

Abb. 2. Schnitiebene a: Coudaler Pol der Briicke. Anschnitt einer GefiiBschlinge, die sich weit nach
cranial in die Briicke eingewiihlt hat. — Schnittebene b : Obere Pole der Oliven. Starke Einwiihlung der
enorm erweiterten Venen mit Verdringung der rechten Olive nach lateral. Das Areal der Pyramiden-
bahn ist rechts durch das Gefd8 eingenommen. — Sehnittebene ¢ Olivenmitle. Die Verdringung wird
geringer. Erhebliche Erweiterung und Schlingelung intramedullirer Venen in der linken Olive und
nahe dem. Ventrikel. Links unten die Art. vertebrales. — Schnittebene d : Verlingertes Mark. Spongitse
Auflockerung fast des gesamten Gewebes, besonders rechts. An der Circumferenz zablreiche kleine
Nekroseherdchen (v. GIESON).

sich teilweise tief ins Gewebe eingewiihlt haben. Auch alle ibrigen Ge-
faBe sind stark gefiillt; entlang dem Riickenmark erscheinen sie strecken-
weise geschlingelt. Das untere Brustmark ist etwas verschmalert.

Die histologischen Befunde sollen unter Verzicht auf Xinzelheiten gleich
zusammenfassend dargestellt werden: In den schon makroskopisch erkennbaren
Narben sind die typischen Verdnderungen zu sehen. Neben dlteren Veréinderungen
lassen sich auch noch frischere Abbauvorginge erkennen. Im li. N.opticus sind die
Markscheiden weitgehend geschwunden, doch finden sich auch frischere Zerfalls-
erscheinungen.

Das gesamte Spatium leptomeningicum ist @iber den GroBhirn- und Kleinhirn-
hemisphéaren erweitert, die Bindegewebsbalken sind an einzelnen Stellen verdickt
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und wechselnd stark mit Rundzellen durchsetzt. Doch ist diese Infiltration nirgends
erheblich. Die meningealen GeféBe sind durchweg weit und mit Blut gefiillt. Manche
Venen sind sogar enorm dilatiert; ihre Wand besteht dann nur noch aus dem En-
dothel und einigen Bindegewebsfasern. Doch zeigen andere Venen eine normale und
sogar etwas groBere Dicke der Wand, so daBi man, gemessen an der Zunahme des
GefaBumfangs, eine Proliferation der Wandelemente annehmen mufl. Im Narben-
bereich frontal, in der Zentralregion und im li. Kleinhirn trifft man auf einige Ge-
faBe, deren Winde Umbauerscheinungen zeigen, wie wir sie spater noch eingehend
beschreiben werden. Uber dem re. Qccipitalpol ist es zur Ruptur einer stark dilatier-
ten Vene und damit zur umschriebenen subarachnoidealen Blutung gekommen.
Umbau- und Abriumerscheinungen zeigen, dal diese Blutung nicht mehr ganz
frisch ist. Auch die intracerebralen Gefafle sind alle mehr oder minder prall gefiillt
und erweitert. Thre Wandungen sind im ganzen unverandert, doch findet sich ge-
legentlich eine Kollagenisierung, so daB einzelne Gefille bei der vax Girsox-Farbung
durch ihre verdickte, leuchtend rote Wand hervortreten.

Um die gestauten préi- und postcapilliren GefaBle herum besteht eine deutliche
Gewebsauflockerung als Ausdruck von Flissigkeitsdurchtrankung. Die Nerven-
zellen scheinen nirgends angegriffen. Dagegen ist die Makroglia in den Marklagern,
vornehmlich in der Umgebung der GefaBe, in lebhafter Reaktion. Hier hat haufig
eine leichte Faserbildung stattgefunden. In den Kleinhirnhemispharen erscheint die
BeromanNsche Zellschicht etwas gewuchert.

Im Bereich der Briicke nehmen alle bisher geschilderten GefaBverdnderungen an
Intensitit zu. Ferner begegnen wirnun an verschiedenen GefaBen den Veranderungen,
die dann an Medulla oblongata und Riickenmark in so auffalliger Weise "hervor-
treten. '

Doch miissen wir zuerst noch die Beschaffenheit der Gefi3e beschreiben, die er-
weitert und geschléngelt als ein Kniuel dem Hirnstamm im Olivenbereich aufliegen
und sich teilweise ins Gewebe eingewiihlt haben. Es handelt sich dabei durchweg um
Venen. Die Arterien sind — mit gewissen Schwierigkeiten, die sich aus der schon
erfolgten Zerlegung des Hirnstammes ergeben — daneben gut zu verfolgen. Diese
Venen sind manchmal mehr gleichmiBig erweitert, hiufig aber zeigen sie Aus-
sackungen. Auch wo sich durch Schlingelung und Erweiterung mehrere GefaBe an-
einandergelegt haben, ist jeder einzelne Venenstamm fiir sich zu verfolgen. Die
Wandungen lassen die verschiedenartigsten Veranderungen erkennen. Oft bestehen
sie nur aus wenigen Lagen eines kernarmen Bindegewebes, dann wieder sind sie
enorm verdickt. Das neugebildete Bindegewebe ist ganz unterschiedlich bald kern-
reich, bald kernarm. Die Impragnation mit Elastin ist spéarlich, nur an einzelnen
Stellen sieht man zahlreichere elastische Fasern beieinander liegen. Ebenfalls ganz
ungleich ist die Durchsetzung der GefiBwinde mit Rundzellen. Nehmen wir noch
die Bildung von Thromben hinzu, die teils frisch, teils schon organisiert sind und
mancherorts ein Gefa vollig verschlieBen, so haben wir das ganze bunte Bild,
das Varicen eigen ist. '

Auch die Meningen sind in dem Bezirk dieses Venenkniuels geringfiigig Ilympho-
cytar infiltriert, ohne daB irgendeine regelmiBige ortliche Ubereinstimmung
zwischen Gefifien und Infiltration der Meningen zu erkennen wire.

Die iibrigen GefiBbefunde diirfen wir an dieser Stelle ganz kursorisch behandeln.
Entlang dem ganzen Riickenmark finden wir die meisten GefaBe enorm verdickt,
dabei aber erweitert, so daB das Lumen fast tiberall durchgéingig bleibt. Einzelne
(GefaBe scheinen intakt zu sein, andere sind nur dilatiert. Alle aber sind strotzend
mit Blut gefiillt.



Anlageanomalien der Riickenmarksvenen. 375

Bei diesen GefaBverinderungen — das diirfen wir hier einmal vor-
wegnehmen — handelt es sich um die gleichen, die Forx und Ara-
JOUANINE als mit zum Bild der Myélite nécrotique subaigue gehérig
beschrieben haben. Wie aber steht es mit der nekrotisierenden Myelitis,
die — wie schon der Name ausdriickt — der entscheidende Befund bei
dieser Erkrankung sein soll # Da findet sich nun in unserem Fall weder
eine Myelitis noch eine ausgedehnte Nekrose. Die Parenchymschiden
amRiickenmark sind,verglichen mit den erheblichen Gefafiverinderungen,
gering.

Ein leichter Markscheidenzerfall findet sich an der ganzen Circumferenz des
Riickenmarks. Als Folge der Zerstorung der Pyramidenbahnen durch die im Oliven-
bereich ins Gewebe eingewiihlten Gefafle und der unten noch aufzuweisenden Ver-
snderungen in der Medulla oblongata kénnen wir durchgehend Markscheidenzerfall
und, progressive neutralfettspeichernde Makroglia in den Arealen der Pyramiden-
seitenstringe und, in geringerem Ausmafl, der Vorderstrangbahnen beobachten.
Doch sehen wir auch aufsteigende Degenerationen in den Gorrschen Stringen und
in den Kleinhirnseitenstrangbahnen cranial vom unteren Thorakalmark. Diese
sekundéren Ausfallserscheinungen werden durch einen diffusen Odemschaden im
Bereich der Hinterwurzelfelder bedingt und zwar vorwiegend im mittleren bis unte-
ren Thorakalmark. Die GefiBe in den Hinterhérnern sind teilweise stark dilatiert,
das perivasculire Gewebe erscheint durchtrinkt, die Glia vermehrt. Etwa bei
D9 —10, im Bereich der makroskopisch sichtbaren Verschmalerung des Riicken-
marks, ist es zu Blutaustritten in die graue Substanz gekommen. Diese kénnen
teilweise nicht mehr ganz frisch sein, wie die Himoglobinabbauprodukte beweisen,
doch ist die Abraumtitigkeit gering. In Hinterhérnern und Hinterstringen sehen
wir in diesem Segment auBerdem kleine Ansammlungen von Glia und anderen
Zellen, die mit groBer Wahrscheinlichkeit K6rnchenzellen sind. Das Gewebe zeigt
in der Umgebung dieser Knétchen eine spongitse Auflockerung. Die Nervenzellen
sind nicht verdndert.

Im Bereich der Medulla oblongata ist die Auflockerung fast des gesamten Ge-
webes sehr deutlich (Abb. 3). Hier finden wir auch zahlreiche kleine Nekroseherd-
chen mit Untergang aller Gewebsbestandteile. Die intramedulliren Gefige sind in
diesem Bereich am starksten verdndert — wie weiter unten noch zu beschreiben sein
wird. Die GefaBabhingigkeit des Parenchymunterganges ist iiberall deutlich; oft
ist nur ein kleines Gebiet um ein einzelnes Gefid herum erweicht. Die Abrdumtatig-
keit fehlt fast vollig. Nur an einzelnen Stellen, wo es zu kleinen Blutaustritten ins
Gewebe gekommen ist, ohne daB sonst eine hypoxydotische Stérung sichtbar wire,
kann man Kornchenzellen im Gewebe und an den GefiBen finden. Zellig-entziind-
liche Erscheinungen fehlen praktisch ganz. Vereinzelte Rundzellenansammlungen
in den perivascularen Raumen und in den Meningen sind nicht als Ausdruck einer
priméren Entziindung anzusprechen. An keiner Stelle finden sich die im vAN GIESON-
Praparat so typisch rotbraun gefarbten Kolloide, wie sie in dem Fall von MARKIE-
wicz beschrieben sind. Doch fallen in den Nekroseherdchen graubraune tropfen-
und kugelférmige Gerinnungsprodukte auf. Im Horzer-Bild findet sich in dem
verdringten Gewebe im Olivenbereich und in den Feldern der sekundir degene-
rierten Bahnen eine leichte Fasergliose.

Aus unseren Befunden ergibt sich eine Reihe von Fragen:
Gehort unser Fall itberhaupt in den Kreis der Forx-ArnasovaNiNeschen
5, Myelitis  ?
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Welche Bedeutung haben einerseits Nekrose, andererseits Gefif-
veranderungsn fiir die Diagnose dieser KErkrankung ?

Wie sind die Beziehungsn zwischen Nekrose und Gefdferkrankung im
Rahmen des Krankheitsgeschehens ?

Diagnose des eigenen Falles. Zuxr ersten Frage ist zu sagen, daf bei
fast allen fritheren Fillen, in den dem totalen Gewebsuntergang be-
nachbarten Gebieten kleine Nekroseherde erwihnt werden, deren Be-

Abb. 3. Nekroseherdchen in der Medulla oblongate (Ausschnitt aus Abb. 2 d). N Nekroseherdchen mit
tropfenférmigen Gerinnungsprodukten, S spongidése Auflockerung. Die intramedulliren GefdfBe er-
scheinen in diesem Bezirk vermehrt (v. GIESON).

schreibung sich mit unseren Befunden deckt. Es werden diese Herdchen
als die jingeren Verinderungen angesehen, aus deren Zusammenfliefen
sich dann die vollsténdigs Nekrose entwickelt. Dieses letzte Stadium ist in
unserem Falle nicht erreicht worden, da bei der besonderen Lokalisation
des Prozesses der Tod schon vorher eintrat. Wir kénnen ferner aus der
Ubereinstimmung der GefiBbefunde die Zuordnung unseres Falles zur
Forx-ArayovaNiNEschen Krankheit bejahen.

Pathogenetische Erwigungen. Dall es sich bei der sogenannten Myélite
nécrotique subaigue um keine Myelitis handelt, kann heute als gesichert
gelten. Was an entziindlichen Reaktionen beobachtet wird, iiberschreitet
— 8o auch in unserem Fall — den Rahmen der ,symptomatischen‘
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Entzindung nicht. BobECHTEL hat deshalb den Namen ,,nekrotisierende
Myelomalacie® vorgeschlagen. Er hat auch darauf hingewiesen, dal das
Nebeneinander von Nekrosen und Gefifiverinderungen das Wesen des
histologischen Bildes dieser Krankheit ausmache. Die Beziehungen
zwischen GeféBerkrankung und Nekrose wiirden bei den fritheren
Fillen verschieden beurteilt. Nach der Durchsicht aller einschligigen
Arbeiten scheine die vasculidre QGenese der Nekrosen die grofite Wahr-
scheinlichkeit fiir sich zu haben. Dafiir spriache iibrigens auch ihre Ver-
teilung, die an andere durch Zirkulationsstérungen -hervorgerufene
Bilder erinnere.

Die Beziehungen zwischen GefiBerkrankung und Nekrose wurden
jedoch auch anders beurteilt. Einige Autoren sprechen sich fiir ein
Nebeneinander von Gefaflerkrankung und Nekrose aus, die gleichzeitig
von einem schédigenden Agens hervorgerufen sein sollen. Andere Be-
obachter glauben die Gefafiveranderungen sogar als Folge der Nekrose
auffassen zu konnen.

Eine fir alle Fille giiltige Entscheidung in dieser Frage wurde dadurch
weiter erschwert, daB verschiedene unklare Myelitiden ohne Gefaf-
veranderungen dem Bild der Myélite nécrotique subaigue zugerechnet
wurden. Doch wenn man selbst den besten — d.h. mit der Original-
arbeit am meisten ibereinstimmenden -— Fall annahm, go waren bisher
nur ausgeprigte GefiBverdnderungen zusammen mit ausgeprigten
Nekrosen anzutreffen. In welcher Weise diese beiden Befunde mit-
einander in Beziehung zu setzen waren, konnte man deshalb riick-
schauend nur vermuten.

In unserem Fall aber ist infolge der besonderen Lokalisation der
Veranderungen der Tod eingetreten, bevor es noch zur Ausbildung
gréflerer Nekrosebezirke gekommen ist. Dabei treffen wir schon weit
fortgeschrittene Gefdfiverdinderungen an. Es wird aber nicht allein
dieses zeitliche Nacheinander deutlich, sondern auch die ortliche Ab-
hingigkeit der verschiedenen Ausprégung der Parenchymschidigung
vom Grad der GefsBverdnderungen. So ist unser Fall wie kein friiherer
geeignet, zu zeigen, dafi die GeféBverinderungen pathogenetisch das
Primare sind. )

Wenn man bedenkt, welche Ernahrungsschiden am Parenchym schon
bei geringen Arterienverdnderungen, z. B. der luischen Arteriitis, auf-
treten, dann muB es allerdings in Erstaunen setzen, dall bei den massiven
Gefafiveranderungen unseres Falles die Schidigung des Gewebes so
verhiltnismaBig gering ist. Dieses MiBlverhéltnis mag es gewesen sein,
warum frithere Beobachter an dem Zusammenhang zwischen Gefaf-
erkrankung und Nekrose gezweifelt haben und immer wieder zwei
nebeneinander herlaufende Prozesse erwogen haben. Wir werden zu
dieser Frage weiter unten eine Erkldrung finden.
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Durch unsere Befunde gewinnen die Gefafiveranderungen die entscheidende Be-
deutung fiir die pathologisch-anatomische Diagnose der Forx-ArayovaNiNEschen
Krankheit. Es ist daher notwendig, nach diesem Gesichtspunkt einmal alle Falle
durchzusehen, die unter Bezug auf die Originalarbeit von Forx und ALAJOUANINE
versffentlicht wurden. Von den 23 Féllen scheiden die von ScEULTE und BoRROMEO
hier von vornéherein aus, da es sich lediglich um klinische Beobachtungen ohne
anatomische Sicherstellung handelt. Nur 7 Falle — 2 Fille von Forx und Arasou-
ANINE, je 1 Fall von LHERMITTE, FRIBOURG-BLANC und K YRIAKO, von MARRKIEWICZ-
NzrL und von MiNEa und Fall 2 und 3 von GREENFIELD und TURNER — zeigen ein-
deutige und iibereinstimmende Gefaverinderungen. Die 3 Fille von JITOMIRSKAJA
und. OVTSCHARENKO, 2 von MariNesco und DraGANEsco, Fall 1 von GREENFIELD
und TuryeR und die Fille von GAGEL und REINER, JUBA, DANsSMaNN und MIcHE-
JEW zeigen keine oder ganz uncharakteristische Gefafiveranderungen. Bei dem Fall
von GaGEL und, MEszaros handelt es sich um Cavernome in Gehirn und Riicken-
mark, wobei die RiickenmarksgefiBe lediglich ,,durch ihr dickes Kaliber auffallen
und ,,sich grundlegend von denen in den Fillen ArasovaniNe und Forx unter-
scheiden.*

Schwieriger ist die Beurteilung der 3 restlichen Falle. vaN BogaErT, LEY und
BraNDES haben in ihrem Fall dilatierte und, verdickte, fibrotisierte Venen und
Arterien gefunden. Trotz einer gewissen Ahnlichkeit sind die Gefafiverinderungen
viel geringer und die Entziindungserscheinungen stirker als bei den Originalfillen.
Deshalb erscheint es nicht zweckvoll, diesen Fall mit zu diskutierenl. Ahnlichliegen
die Verhiltnisse bei den Fillen von van GEmucHTEN und RiseEr, GEraUD und
Praxquzs. Im ersten Fall wird von GefaBdilatation und Mediahypertrophie, im
zweiten von Mesovasculitis gesprochen. Nach den Bildern in beiden Versffent-
lichungen kénnte man vermuten, daf die geschilderten Gefiliverinderungen denen
der ,,klassischen‘ Falle ahnlich sind. Die Autoren betonen jedoch selbst, da8 die von
ihnen festgestellten Versnderungen verhaltnismaBig selten seien und geringfiigig im
Vergleich zu denen, wie sie bei den Originalfillen beschrieben wurden. So sind alle
3 letztgenannten Falle hinsichtlich ihrer GefaBbefunde zu wenig eindeutig, als daB
sie zur Erarbeitung klarer Vorstellungen tiber die Art der GefaBverdnderungen
beitragen konnten.

Die Gefifuerinderungen. Was den pathologisch-anatomischen Be-
schreibungen der erstgenannten 7 Félle hinsichtlich der GefdBverdnde-
rungen zu entnehmen ist, wird am besten in einer Tabelle einander
gegeniibergestellt.

Zu der Tabelle miissen noch einige Bemerkungen gemacht werden:

1. Lokalisatorische Hinweise haben wir absichtlich weggelassen, da es uns zu-
nichst auf den Gefafbefund als solechen ankommt.

2. Trotz aller Bemiihungen ist es uns aus zeitbedingten Schwierigkeiten nicht
moglich gewesen, die Arbeit von MINEA im Original einzusehen. Wir miissen uns hier
auf die Angaben von GREENFIELD und, TURNER verlassen. Die Abbildungen diessr
Arbeit aber weisen so eindeutig wie kaum eine der anderen Versffentlichungen die
mit den Originalarbeiten iibereinstimmenden Gefafbefunde auf. Dadurch gewinnen
die Angaben GREENFIELDs und TURNERS iiber die Gleichartigkeit der GefaBbefunde
bei Minuas Fall ein hohes Mafl an Zuverlassigkeit.

1 Biner miindlichen AuBerung von Prof. van Bogarrt konnten wir entnehmen,
daB er selbst diesen Fall heute nicht mehr dem Kreis der Forx-ArasjovaNINEschen
Krankheit zurechnen méchte. ) i :
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3. In der Verdffentlichung vou MarkxtEWICZ ist die Beschreibung der Gefal-
verdnderungen infolge der anders gearteten Fragestellung der Arbeit nur in grofien
Ziigen erfolgt. Da der Fall aber aus der Sammlung der Forschungsanstalt stammt,
hatten wir Gelegenheit, die Priaparate durchzusehen. Wir erhoben einen Befund, den
wir mit den nachher zu schildernden GefaBverdnderungen bei unserem eigenen Fall
in seinen wesentlichen Ziigen vollstdndig in Deckung bringen kénnen. Die Gefaf3-
winde sind in dem Fall von MARKIEWIOZ noch viel mehr verdickt als in unserem,
die zelligen Bestandteile der GefaBwinde treten gegeniiber den schichtenférmigen
kollagenen Fasermassen ganz zuriick und die Lumina sind manchmal zugewuchert.
Zwischen diesen konvolutartigen GefaBschlingenliegen die praktisch unveranderten
Arterien, so daB es sich bei den veridnderten GefiaBlen um Venen handeln diirfte.
Nennenswerte Entziindungserscheinungen werden weder an den Geféfien noch in
ihrer Umgebung gefunden.

Die erste Frage, die bei Erdrterung der Gefilibefunde unseres eigenen
Falles zu beantworten ist, richtet sich darauf, welcher Schenkel des
GefiBsystems von den Verdnderungen betroffen ist. Das Urteil der
meisten Voruntersucher geht dahin, dafl die Venen erkrankt sind, doch
glauben gerade Foix und ArasouaNiNe selbst, dal auch die Arterien
— wenigstens teilweise — verdndert sind. LErrMITTE, FRIBOURG-BLANC
und Kyriago, die sich dieser Ansicht anschlieBen, weisen allerdings
darauf hin, daB die Beschaffenheit der Gefifle groBenteils derart ist,
daB eine Zuordnung nicht mdoglich ist.

Auch wir haben anfinglich angesichts der enorm groBen Gefifle an-
genommen, dafl es sich um Arterien handele. Bei Verfolgung der Ver-
hiltnisse an Schnitten mit nur wenigen Zentimetern Abstand und teil-
weise Serienschnitten konnte jedes gréflere extramedullire Gefif in
seinem ganzen Verlauf vom Conus terminalis bis zur Medulla oblongata
beobachtet werden. Dabei zeigte sich, daB nur Venen die charakteri-
stischen Wandverinderungen aufweisen. Auch konnte das Einmiinden
der grofien verdickten Venen in den Varixknoten am Hirnstamm sicher-
gestellt werden.

Durch die Beschrinkung der Verinderungen auf den vendsen Apparat
wird verstdndlich, warum trotz massiver GefiBlbefunde die Schiiden
am nervisen Gewebe zunidchst verhiltnismiBig gering sind. Die Stoff-
wechselbedingungen bleiben offenbar lange Zeit ausreichend, auch wenn
der VenenprozeB schon weit fortgeschritten ist. Ganz allmihlich erst
steigert sich die vendse Abflufistauung auch in den Kapillaren und
Arterien, wobei neben transsudativen Vorgingen auch hypoxydotische
Zustdnde im morphologischen Bild ihren Ausdruck finden. Die Krankheit
wird also immer subakut verlaufen.

An den Arterien sind — auch im Bereich der am stiirksten verinderten
Venen — nur verhiltnismiBig spérliche und unspezifische Befunde zu
erheben.

Zahlreiche, auchkleine und mittlere, Arterien sind vélligintakt. Im iibrigen besteht
eine gewisse Progressivitdt des Endothels. Das subendotheliale Gewebe ist, meist
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nur an umschriebenen Stellen des GefaBumfanges, leicht vermehrt und aufgelockert.
Die Elastica interna zeigt an solchen Stellen eine Delamination. An kleineren Ge-
falen erstreckt sich diese zuweilen iiber den ganzen Gefalumfang und ist dann aus-
gepragter. In der cranialen Hilfte des Riickenmarks sind auch die gréferen extra-
medulléaren Arterien stark erweitert. Die Elastica interna ist deshalb ganz gestreckt,
verschiedentlich gekérnelt oder fragmentiert. Die Media ist nur an den kleinen Arte-
rien des oberen Riickenmarksabschnittes mit aufgelockert, die Adventitia ist immer
intakt. Es finden sich keine entziindlichen Erscheinungen an den Arterienwéinden.

Im ganzen liegen also geringgradige, unspezifische Proliferations-
erscheinungen der Geféinnenwand vor, doch kann gleich gesagt werden,
daB es sich num keine echte Entziindung handelt. Zahlreiche Arterien
sind vollig intakt.

Um so stéirker sind die Verdnderungen der extramedulliren Venen.
Diese sind in grofien Ziigen schon oben beschrieben worden, so dafB
nun die Entwicklung der GefiBwandverdnderungen erdrtert werden
kann. Bei den grofleren extramedulldaren Venen geht der Wandveridnde-
rung immer eine (oft unformige) Dilatation des GefiaBes voraus. Die
Venenwand besteht dann praktisch nur aus Endothel und Adventitia.
Alle Venen sind prall mit Blut gefillt, so da8 sie auf den Schnitten
oft als groBle Blutseen imponieren. An einzelnen Stellen des GefaB-
umfanges tritt dann eine mehr oder minder deutliche Verdnderung des
Endothels auf. Die Endothelkerne runden sich ab und erscheinen blasser.
An solchen Stellen wird die Struktur der Wand unruhiger. Mittlere
und innere Wandschicht — die ja bei den Venen nicht klar voneinander
zu trennen sind — werden vom Lumen her aufgelockert. Die zum Gefa-
umfang streng parallele Anordnung der langgestreckten Zellen ist ge-
stort. Sie werden aus ihrem. Gefiige gelost und es entstehen Spalten,
die vermutlich mit Fliissigkeit erfiills sind. Nun setzt eine kriftige
zellige Proliferation in der lumennahen Schicht ein und zwar fast immer
im gesamten Gefdalumfang. So kommt es zu einer konzentrischen Ver-
dickung der Venenwand (Abb. 4). Nur selten einmal, und dann nur
in den Anfangsstadien, ist die Proliferation auf einen Teil des Umfangs
beschrénkt; hier kann voriitbergehend ein Intimapolster entstehen. Die
Adventitia ist von dem ganzen Geschehen nur insoweit beriihrt, als
es sich um die Dilatation der Gefifle handelt. Entsprechend sind ihre
Faserbiindel meist gestreckt. Wo an einzelnen Venen durch eine Ver-
dichtung der elastischen Fasern iiberhaupt eine Art Elastica interna
bestanden hat, verschwindet sie gleich zu Beginn des Prozesses. Durch
die Auflockerung der GefiBwand werden die elastischen Fasern aus-
einandergedriingt. Mit der zelligen Proliferation zugleich setzt die Bildung
von Bindegewebsfasern ein. Diese imprignieren sich vorwiegend mit
Kollagen. Nur wenige elastische Fasern werden neu gebildet, welche
sich sekundar wieder zu Biindeln verdichten kénnen, ohne daB es zur
eigentlichen Lamellenbildung kommt.
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Der weitere Ablauf des Prozesses scheint nach den GefaBibildern ver-
schieden zu sein. Die zellige Proliferation kann rasch vorwirtsschreiten.
Die inneren GefiBwandschichten werden immer dicker — bis zum
35fachen des Normalen. Da aber die Gefifie von vornherein stark
dilatiert sind und im Verlauf des Prozesses die duBere Wandschicht
noch weiter nachgibt, kommt es bei dieser Art verdnderter Venen nicht

Abb. 4. Friihe Stadien des
Gefdfiprozesses. Extrame-
dullireVenen des unteren
Brustmarks.a Gefi8wand
ohne nennenswerte Ver-
dnderung, b geringfiigige
Intimaproliferation,
¢ fortgeschrittene Wand-
verdickung, 4 kernarme,
kollagenfagerreiche Ge-
fiBwand (vgl. Abb. 7).
Agestaute,sonst unveran-
derte Arterien(v. GIESOX).

zum Verschlull des Lumens. (Linkes Gefal Abb. 5.) Die Proliferation
geht immer von den inneren Schichten aus, wihrend in den suBleren die
zelligen Elemente langsam verschwinden und nur die kollagenen Faser-
biindel zuriickbleiben (Abb. 6). An anderen GefiBlen findet sich nur
lumennahe eine dinne, zellreiche Schicht, wihrend der iibrige Teil der
verdickten Wand aus kernarmen Faserbiindeln besteht (rechtes Gefdf
Abb. 5). Was schon beim vorhin geschilderten Typ der Verdnderungen
-andeutungsweise in Erscheinung getreten ist, ndmlich eine Schichtung
der neugebildeten Gefilwand, das 188t sich hier klar erkennen. Das
neugebildete Bindegewebe gliedert sich in konzentrische Ringe (Abb. 7).
Diese Schichtung zeigt auch das PERDRAU-Priparat und zuweilen die
Elastica-Farbung (Abb. 8). Damit ist der Befund gegeben, der Forx und
ALAJOUANINE veranlaBt hat, von einem ,,zwiebelschalenformigen® Aus-
Arch. £, Psychiatr. u. Z. Neur., Bd. 185. 25
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sehen der Gefille zu sprechen. Er ist kaum anders deutbar, als daB8
sich iber lingere Zeitrdume ein rhythmischer Vorgang abspielt, d. h.
daB einem Schub mit starker Intimaproliferation eine Zeit der Ruhe
mit weitgehendem Schwund der zelligen Elemente folgt, bis ein erneuter
Reiz wieder eine zellige Reaktion der Gefifiwand veranlaBt.

Die Verdnderungen der intramedulliren GefiBe sind verhiltnismiBig
rasch erdrtert. Die groBeren Venen, die zur vorderen Medianfurche oder

Abb. 5. Ausgeprégter Gefifprozef. Halsmark (v. GIESON).

zur Circumferenz des Riickenmarks abflieen, zeigen manchmal die
gleichen Verinderungen wie die extramedulliren Gefifle im Beginn des
Prozesses. Die kleinen Venen sind alle stark gestaut und hiufig kork-
zieher- oder konvolutartig geschlingelt. In bestimmten Gebieten ist die
Stauung so ausgeprigt, daB die Capillaren hervortreten. Da dabei die
GefiBwinde meist durch kernarmes kollagenes Bindegewebe auf das
Vielfache des Normalen verdickt sind (im vax GresoN-Bild also leuchtend
rot hervortreten) und infolge der Schlingelung mehrfach getroffen sind,
erscheinen die intramedulliren GefiBle vermehrt (s. Abb. 3). Erythro-
cyten im perivasculiren Gewebe und einzelne Kornchenzellen, die mit-
Blutpigment beladen sind, weisen an manchen Stellen auf frischere und
iltere Blutaustritte vornehmlich in der grauen Substanz hin. Sie
haben jedoch nirgends zu massiven Blutungen gefiihrt.

Uberraschend ist die Betrachtung der ortlichen Zusammenhinge
zwischen den verschiedenen Stadien des. Gefafiprozesses und dem Venen-
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knéduel der Medulla oblongata. In der Umgebung dieses Gefiallknotens,
cranial bis einschlieflich der Briicke und caudal bis zum unteren Cervical-
mark, sind alle Venen verandert. Hier gibt es fast ausschiieBlich weit
fortgeschrittene GeféBBprozesse. Cranial der Briicke horen die Venen-
verinderungen iiberhaupt auf, wihrend wir ihnen dem ganzen Riicken-
mark entlang immer wieder begegnen. Doch nehmen vom oberen Brust-

_.O'ﬂ"‘f

Abb. 6. dusgeprdgter GefdBprozef. Ausschuitt aus der linken Vene der Abb. 5. E Endothel, Z zellreiche
Innenschicht, K kollagene Faserbiindel, 4 Adventitia (v. GIESON).

mark an die sehr ausgepriagt verdnderten Venen an Haufigkeit ab und
mehr und mehr findet man lediglich stark dilatierte, aber sonst
unverinderte Venen. Den als ,,dlter* gekennzeichneten Typ von GefiB-
verdnderungen (wie in Abb. 7) gibt es nur nahe dem Varixknoten und
im Halsmarkbereich.

Die stirksten Verdnderungen der intramedulliren GefiBe finden sich
in der Medulla oblongata. Die Stauungserscheinungen sind hier am aus-
geprigtesten und nehmen nach caudal zunichst ab. Doch muf} erwihnt
werden, daf sie gegen das untere Thorakalmark wieder zunehmen. Die
GefaBwandverinderungen sind aber dort nicht mehr so ausgepriigt wie
in der Medulla oblongata.

Auch die Arterienverinderungen zeigen lokalisatorisch gewisse Ge-
setzmaBigkeiten. Die kleinen Arterien der Briicke, der Medulla oblongata
und des Halsmarks zeigen nahezu alle und dabei am -ausgepriigtesten
die oben beschriebenen, an sich geringfiigigen Verinderungen, withrend

25%
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die groBen Arterien dieses Abschnittes viel weniger betroffen sind. Im
gleichen Verhaltnis nehmen die Verdnderungen nach caudal ab, so daf
im Bereich des Sacralmarks nur selten und nur an kleineren Gefifien
eine angedeutete subendotheliale Auflockerung und Gewebsvermehrung
besteht und die groBen Arterien intakt sind.

Es ist offensichtlich, daB die Dilatation der Venen und die Stauung
den Wandverdnderungen vorausgehen — wie dies iibrigens schon Forx

Abb. 7. Ausgeprigler Gefdfprozef. Ausschnitt aus der rechten Vene der Abb. 5. Bezeichnungen wie
Abb. 6 (V. GIESON).

und ALAJOUANINE betont haben. Die Riickstauung ist einwandfrei von
den groBen iiber die kleinen Venen, die Capillaren bis zu den kleinen
und teilweise auch groBeren Arterien zu verfolgen. In genau der gleichen
Reihenfolge bewegt sich das Ausmaf der GefiBiverinderungen. Man
wird also nicht fehlgehen, wenn man die Stauung fiir die Genese der
GefiBverinderungen zumindest mitverantwortlich macht. ,,Die Fahig-
keit, auf erhéhte funktionelle Inanspruchnahme mit allgemeiner Hyper-
trophie der Wand. und Vergriferung des Lumens zu reagieren, mull
als eine grundlegende Eigenschaft der Venen angesehen werden®, meint
BeNDA. Es trete eine Hyperplasie der Venenwand ein, eine gleichmaflige,
dem veranderten Kaliber entsprechende Dickenzunahme der Schichten.
Das ist es, was wir auch in unserem Fall beobachten, so dafi wir also
die hier vorliegenden Venenverdnderungen als kompensatorische Pro-
liferation, als Anpassungswachstum bezeichnen kénnen.
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Damit ist allerdings noch nichts dariiber ausgesagt, wie man sich die
Entstehung dieser Wandverdanderungen im einzelnen vorzustellen habe.
Wir miissen dazu die Befunde an den Arterien heranziehen, bei denen
das Anpassungswachstum durch TroMa und seine Schiiler viel besser
studiert ist. Man kann diese bekannten Untersuchungsergebnisse um so
unbedenklicher auch auf die Venen iibertragen, als wir in unserem Fall
dort, wo es infolge intensivster Stauung und GefaBdilatation zur Blut-

Abb. 8. Ausgeprdgter Gefdfiprozeff wie in Abb. 7. Lumen vollig verschlossen. Zwiebelschalenférmige
Anordnung der Bindegewebsbiindel mit rhythmigchen Verdichtungen (Elastica-WEIGERT).

stromungsverlangsamung bis in den arteriellen Schenkel hinein gekommen
sein muB, die gleiche Intimaproliferation auch an den Arterien sehen.

Viel mehr als die nervale Reizung kommen hier, wo die Venen stirker
und manchmal ausschlieBlich betroffen sind, mechanische Momente als
Ursache der Verdnderung der Strombahnweite in Betracht: Stauung
und Dilatation der Venen, wobei auf Grund des histologischen Be-
fundes nicht gesagt werden kann, ob die Dilatation der Stauung vor-
ausgeht oder umgekehrt.

Die Entstehung der kompensatorischen Intimaproliferation bedarf
aber noch weiterer Erorterung. Handelt es sich dabei um eine Ent-
ziindung ? Wir miissen diese Frage behandeln, denn es besteht — wo-
rauf JORES bei den Arterien hinweist — immer eine gewisse Schwierigkeit
zu bestimmen, in wieweit eine Wucherung der inneren Gefiwandschicht
als produktive Entziindung oder als Anpassungswachstum zu gelten



388 HeLmora SToLzi:

hat. Auch ist von Foix und ALAJOUANINE zur Benennung des Gefil3-
prozesses von ,,Fndo-Mesovasculitis™® gesprochen worden und spitere
Autoren haben sich diese Auffassung zu eigen gemacht. Wenn wir den
enger gefallten NIssL-SPIELMEYERschen Entziindungsbegriff anwenden,
so kann bei fast fehlenden zelligen Infiltraten nicht von Vasculitis oder
Phlebitis gesprochen werden. Die letzte Spalte der Tab. 1 zeigt, wie
gering die entziindlichen Erscheinungen auch bei den fritheren Fillen
sind. Im eigenen Fall iiberschreitet die Durchsetzung der GefiBwand
mit einzelnen Rundzellen nicht die Grenzen der ,,symptomatischen
Entziindung. Aber auch wenn wir an die serése Entziindung denken,
kénnen wir unseren GefaBprozel nicht als Phlebitis auffassen.

Was wir an unseren Gefidfien beobachten, ist allerdings ein serdser Ergufl
in die GefiBwand selbst. Er ist dem Grad nach aber so gering, daf die in
die GefiiBwand tibergetretenen Bluteiweilstoffe noch in der Bildung von
Bindegewebe assimiliert werden kénnen. Als Ursache fiir diese Dysorie
kommt unter den von ScHUTRMANN und MacMaBON genannten Moglichkei-
ten in unserem Fall im wesentlichen die zirkulatorische in Betracht.

Zusammenfassend ergibt sich folgendes: Im vendsen System des Riicken-
marks besteht eine Stauung mit Verlangsamung der Blutstrémungs-
geschwindigkeit. Diese ist in der néchsten Umgebung des Varixknoten
am stirksten und nimmt nach caudal immer weiter ab. In den Gebieten
stirkerer Stromungsverlangsamung aber ist, wie aus der Auseinander-
dringung der faserigen Strukturen ersichtlich wird, Flissigkeit in die
Venenwinde iubergetreten. Es besteht also eine geringfiigige Dysorie.
Die iibergetretenen Bluteiweillstoffe werden im subendothelialen Ge-
webe aber noch in der Bildung von Bindegewebsfasern assimiliert. Da-
mit ist eine kompensatorische Intimawucherung gegeben, die mnatur-
gemil dort am stéirksten ist, wo die Stauung am lingsten bestanden
hat. Die schubweise Bildung von Bindegewebe, die sich durch die von-
einander abgrenzbaren ringférmigen Schichten darstellt, deutet darauf
hin, daBl Druck- und Strémungsverhiltnisse im vendsen Apparat perio-
dischen Schwankungen unterworfen waren.

Das ganze Geschehen spielt sich zunichst an den groBen Venen ab
und greift erst riicklaufig iiber die kleinen Venen auf die intramedulliren
Venen und Capillaren iiber. Es werden also schon erhebliche Verin-
derungen der extramedulliren Venen bestehen miissen, ehe es zu Schadi-
gungen des Parenchyms kommt.

Erst daraus ergibt sich, daB ausgeprigte und typische Gefafveranderungen zur
Diagnose der Forx-Arayouvanineschen Krankheit zu fordern sind.

Die Bedeutung der Parenchymschéden tritt in unserem Falle gegen-
iber der der GefiBverinderungen zuriick. Ihre Prigung ist beeinflufit
vom Grade der Dysorie und der Mitwirkung etwaiger O,-Mangelzustéinde.
Erst mit steigendem EiweiBgehalt des Odems und nur langsam leidet
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die Gewebsatmung (sekundire Hypoxydose [ScHOLZ]), so daBl es zum
Bilde der Nekrose kommt. Auch in den anderen Fillen sind die Paren-
chymschiden Folgeerscheinungen und je nach Intensitit der GefiB-
anomalie und Krankheitsdauer mehr oder minder ausgebildet. So haben
wir alle Ubergiinge von den kaum wahrnehmbaren Glia- und Nekrose-
herdchen in unserem Falle iiber kleine isolierte Nekrosebezirke (GREEN-
FIELD, MINEA) zur totalen Querschnittsnekrose (Forx-ALAJOUANINE,
LHERMITTE u. a.).

Marxiewrcz hat in seinem Fall kolloide Substanzen in den nekro-
tischen Bezirken beobachtet. Er vertritt die Ansicht, daB es sich bei
diesem Vorgang um Gerinnungen und Fillungen handelt. Wir haben
bei uns nur vereinzelt innerhalb der Nekroseherdchen kleintropfige Ge-
rinnungsprodukte gesehen. Die Schrankenstérung mufl wahrscheinlich
noch ausgeprigter sein, wie sich das bei MarriEwIcz aus den histo-
Iytischen und nekrotischen Vorgéngen an den Gefiflen auch ablesen
1aBt, damit es zur Bildung kolloidaler Substanzen kommt. Dies ist an-
scheinend erst dann der Fall, wenn Eiweikorper durch das Endothel hin-
durchgetreten sind, die nicht mehr vom Gewebe assimiliert werden kénnen.

Bevor wir diesen Abschnitt abschlieBen, haben wir noch auf die Be-
ziehungen zwischen den Segmenthhen des Riickenmarks und der je-
weiligen Ausbildung des GefaBprozesses einzugehen. Es bestehen hier inso-
fern gewisse GesetzmiBigkeiten, als die stirksten und #ltesten GefiaBver-
dnderungen nahe dem Venenkniuel an der Medulla oblongata, die ge-
ringsten in Hohe des Sacralmarks gefunden werden. Daraus méchte
man kurzerhand den SchluBl ziehen, den Varixknoten als Ursache einer
nach caudal abnehmenden Stauung in den Venen aufzufassen. Dies
widerspricht jedoch den anatomischen Gegebenheiten, da bei den zahl-
reichen Abflulmdglichkeiten eine solche Wirkung kaum vorstellbar ist.
Trotzdem mufl man auf Grund unserer Befunde mit der Mdglichkeit
rechnen, daf Zirkunlationsstorungen im vendsen System des Riicken-
marksnicht auf das jeweilige Segment beschriinkt bleiben, sondern unter
Umsténden ziemlich weit auch in vertikaler Richtung fortwirken kinnen.

Dal noch andere Faktoren an dera Zustandekommen der Stauung
beteiligt sein miissen, zeigt sich schon in unserem Fall durch einen be-
reits erwidhnten Befund, ndmlich die im untersten Brustmark wieder
ausgeprigte Stauung der intramedulliren GefiBe. Das fillt aus der
vorhin beschriebenen Ordnung heraus und ist um so bemerkenswerter,
als dort auch die Parenchymschiden nach denen in der unmittelbaren
Nahe des Varixknotens am stirksten sind. Bei allen frither verdffentlichten
Fillen fanden sich die Veriinderungen am Riickenmarksgewebe in diesen
Segmenten, also zwischen D 8 und L 2. Das 1iBt vermuten, daB hier
noch ein besonderer Faktor die Stauung und damit die Ausbildung des
GefaBprozesses mit ihren Folgen, wie Dysorie und Hypoxydose, fordert.
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Daf eine Beanspruchung der vertikal verlaufenden Venenstimme durch
den auf ihnen lastenden Druck der Blutsdule allein nicht dafiir verant-
wortlich gemacht werden kann, beweist gerade unser Fall, in dem die
von Stauung abhingigen GefdBverinderungen im allgemeinen cranial
stirker ausgeprigt sind. Es miissen also andere Momente hereingpielen.
Nur als Moglichkeit sei erwdhnt, dafl die fraglichen Riickenmarks-
segmente der stirksten Wirbelsdulenkyphose entsprechen, dal} hier also
eine vermehrte Beanspruchung statthaben und besonders unglinstige
AbfluBbedingungen vorliegen kénnten.

Haemangioma racemosum venosum und FOIX-ALAJOUANINEsches Syn-
drom. Der augenfilligste autoptische Befund unseres Falles war der in
Olivenhohe befindliche dicke Venenkn#uel. Wir konnten die Wand-
verdnderungen dieser geschldngelten, stark erweiterten Venen als typisch
fir Varicen beschreiben und sprachen deshalb bisher von einem Varix-
knoten. Doch liegen die Dirge nicht so einfach. Bei der Beschiaftigung
mit derartigen Venenverinderungsn gerdt man auf das Gebiet der
hiamangiomatosen Bildungen. Wir haben hier nicht die Absicht, uns in
die Debatte um die damit zusammenhéngenden Fragen einzuschalten,
sondern wollen versuchen, die am besten gzsicherten Tatsachen auf
unseren Fall anzuwenden.

Schon wenn wir uns eines sehr vereinfachenden Einteilungsschemas
bedienen, miissen wir mit BENDA den Venenkniuel als venoses Angiom
bezeichnen, denn wir beobachten sowohl Phlebektasien als auch Varicen
lokaler Venengebiete, die durch Verdringung benachbarter Gewebe Ge-
schwulstcharakter apgenommen haben. In dieser Charakterisierung er-
schopft sich aber nach Ansicht vieler moderner Autoren der Begriff des
venosen Angioms nicht. Phlebektasien und Varikosititen sind wohl Teil-
erscheinungen von angiomatosen MiBbildungen, doch ist die primére
GefiBanlageanomalie das Entscheidende. In unserem Fall beobachten
wir nicht nur im Riickenmark, sondern iiberall im Gehirn eine Dilatation
der Venen. Wir méchten mit diesem Befund unsere Amnsicht stiitzen,
daB eine allgemeine primire Venenwandschwiche vorliegt, die sowohl
eine Gestalt-, als auch eine Funktionsanomalie umfaft.

Zur weiteren Klassifikation des Angioms ist es von Wichtigkeit, dal
wir weder bei der makroskopischen Préparation noch bei der Zer-
legung des Hirnstammes in Serienschnitte eine arteriovenose Verbindung
auffinden konnten. Wenn wir uns also dem neuesten Hinteilungsschema
von MaNUELIDIS anschliefen, so ist das Angiom als ,,Haemangioma
racemosum venosum‘ zu bezeichnen. Das entspricht etwa dem ersten
Typ des Angioma racemosum venosum der Einteilung von BERGSTRAND.

Nun 148t sich aus unseren Befunden wenig zur Entwicklung dieses
Hiamangioms sagen. Nachdem wir sonst keine primire Vermehrung
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oder Fehlanlage von Venen gefunden haben, ist es fraglich, ob derartige
spezielle Fehlbildungen im Bereich der Medulla oblongata dem Hi-
mangiom zugrunde liegen oder ob es sich auf dem Boden der allgemeinen
Venenwandschwiche durch Hinzutreten eines anderen Faktors ent-
wickelt hat. Wir kommen iiber Vermutungen nicht hinaus, doch konnen
wir in diesem Zusammenhang das Schideltrauma, das der Patient er-
litten hat, nicht unerwiahnt lassen. Das Hamangiom liegt von derMittel-
linie aus mehr nach links und andere Befunde zeigen, daB es gerade die
linke Seite der Hirnbasis war, welche von dem Hirntrauma am stirksten
betroffen wurde. So ist es sehr wohl denkbar, daB die Erschiitterung,
welche die anlagemiBig schwachen Venenwiinde getroffen hat, zu einer
umschriebenen Erweiterung fithrte. Zu der einmaligen Gewalteinwirkung
mag im Laufe der Jahre durch das nur wenige Zentimeter entfernt
liegende, sich stdndig vergroBernde Carotisaneurysma ein Dauerreiz ge-
treten sein in Form von fortgeleiteter Pulsation und von Zirkulations-
storungen im Sinus cavernosus.

Was nun die iibrigen extramedulliren Venen des Riickenmarks und
die intramedulliren GefiBe angeht, so handelt es sich bei deren Ver-
inderungen nicht um angiomatése Bildungen. Wir miissen aber zu dem,
was wir schon im Kapitel iiber die GeféaBverinderungen iiber die Ent-
stehung der kompensatorischen Intimaproliferation sagten, jetzt noch als
weiteren Faktor die anlagebedingte Venenwandschwiche hinzufiigen.

Das Vorkommen solcher makroskopisch sichtbarer Verdnderungen
der Venen ist nicht auf unseren Fall beschrinkt. Bei der Durchsicht
aller Fille von Foix-ArasouaNiNescher Krankheit (bis auf den uns
nicht zuginglichen von MINEA) lielen sich die bisher kaum beachteten
Befunde zusammenstellen, die die Tab. 2 zeigt.

An diesem Punkt unserer Beobachtungen und Uberlegungen an-
gekommen, liegt die Frage nahe, ob es sich bei der sogenannten Forx-
Arasovaxingschen Krankheit iiberhaupt um eine Krankheitseinheit
sui generis handelt. Um aus dem Vergleich der anatomischen Befunde
Material zur Beantwortung dieser Frage zu gewinnen, haben wir die ganze
Literatur der angiomatdsen Bildungen des Riickenmarks durchgesehen.

Die von uns gesuchten Fille sind unter recht verschiedenen Diagnosen ver-
ffentlicht worden. Zum Teil handelte es sich dabei um verschiedene Tatbestidnde,.
zum Teil aber wurden sicher gleichartige Befunde mit verschiedenen Namen belegt,
ein Ausdruck der nomenklatorischen Unsicherheit auf diesem Gebiet. Nur als Bei-
spiele seien angefiihrt: Angioma racemosum venosum (ALEXANDER, BENDA, NONNE,
ScadPE), Angioma racemosum arterio-venosum (RoSENHAGEN), Angioma caver-
nosum (WessgL, LOBENZ), cavernomihnliche Bildung (MeYER-KOHLER), Angioma
arteriosum (ExpERs), Himangiom (GUILLAIN u.a., NAMBU, RAND, BLAHD, SARGENT),
cirsoides Aneurysma (RaymoxnD-CESTAN), spinale Varicen (LINDEMANN, PuusErp),
erweiterte und. varicose Venen (ELSBERG, JUMANTIE-VALENSI, GL.oBUS-DosHAY),
Ektasie der Vena spinalis posterior (HackEL), Teleangicktasie (SPILLER-FRAZIER)..
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Die wirkliche Schwierigkeit bei der Durchsicht aller Falle ergibt sich daraus, da3
das Interesse der Verfasser mehr auf das Klinische und die makroskopischen
pathologisch-anatomischen Veranderungen gerichtet gewesen ist. So sind die histo-
logischen Befunde fast immer sparlich, die Abbildungen unzureichend.

Tabelle 2. Ubersichi aber die makroskopischen Gefifverdnderungen bei den bisher
eindeutig als Forx-ArasovaNiNEsche Krankheit beschriebenen Fillen.

Forx und ALAJOUANINE Volumensvermehrung, Hypertrophie und
Fall 1 und 2 Schlangelung der Gefille, bes. in der Néahe der
' Incisura med. post. und ant.

LHERMITTE, FRIBOURG-BLANC | Starke Venenerweiterungen auf der dorsalen

und Kyrriaxo Flache des Riickenmarks mit varicésen Kniu-
eln.
MARKIEWICZ-NEEL GefaBe an der Vorderseite des Riickenmarks

t  stark gewunden und mit Blut gefiillt. An um-
schriebener Stelle ein Biindel stark erweiterter,
das Riickenmark komprimierender Venen.

GREENFIELD-TURNER Fall 2 " Ein ungewohnlich geschlingeltes Gefafl an der
_ Dorsalseite des Riickenmarks.
GREENFIELD-TURNER Fall 3 Ein Knoten von dickwandigen Venen an der
Dorsalseite des Riickenmarks.

Es ist nicht unsere Absicht, hier eine vollstéindige Ubersicht iiber alle
einschligigen Fille zu geben und sie kritisch zu sichten. Wir diirfen
auf drei Arbeiten verweisen, die eine derartige Ubersicht bringen:
Grosus-DosuAY (1929), HackEL (1929) und WyBURN-MAsoN (1943)1.
Wir wollen an dieser Stelle ganz kurz nur auf 5 typische Fille als Ver-
gleich hinweisen.

In den Fallen von LinpEmMany, HAcKEL, NoN¥E 1 und NowwE 2 finden sich hoch-
gradig erweiterte und geschlingelte Venen, teilweise mit Knauelbildung und dadurch
bedingter Kompression des Riickenmarks. Histologisch zeigen die Venen binde-
gewebige Verdickungen.

Wihrend in diesen 4 Fillen die Ausbildung des GefaBprozesses und dadurch die
Schidigung des Riickenmarks im unteren Brust- und im Lendenmark am ausge-
prigtesten war, gewinnt der Fall von RaymMoxND-CEsTAN hier besondere Bedeutung
durch die GefiBverinderungen im Bereich des Halsmarkes.

SchlieBlich darf noch auf die Verdffentlichung von HABERLAND hingewiesen
werden, die eine gute und mit unseren Befunden weitgehend iibereinstimmende
Beschreibung der feingeweblichen Gefiafiverinderungen bei einem Angioma race-
mosum venosum bringt.

Trotz der teilweise unvollstindigen und etwas knappen Befunde der
angefilhrten Arbeiten wird die grundsitzliche Ubereinstimmung dieser
Fille mit denen von sogenannter Forx-ArajoUuanINEscher Krankheit
deutlich. GewiBe Unterschiede bestehen lediglich in der Ausdehnung
der makroskopischen GefiBversnderungen. Die Erweiterung kann grofiere
Venengebicte gleichmiBig betreffen, aber auch dann bilden sich meist
an zirkumskripter Stelle deutliche Venenkniuel aus; sie kann auch auf

1 Siehie dort auch die Literatur, die wir nicht im einzelnen anfiihren werden.
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ein kleineres Gebiet beschrinkt bleiben, so dafl Verdnderungen der ab-
hingigen Gefilgebiete nur mikroskopisch erfallbar sind. Die stéirksten
Venenverinderungen treten vorwiegend im unteren Dorsalmark- und
Lendenmarkbereich auf, doch zeigt der Fall von Raymonn-CrsTaAN,
der nach der Beschreibung als Hiamangioma racemosum venosum be-
zeichnet werden muf, eine sehr #hnliche Lokalisation wie der unserige.

In den angefithrten Fillen ist es nicht immer leicht zu entscheiden,
wo die einfache Varikose aufhort und das Hamangiom beginnt. Wir
wollen auch aus der Perspektive unseres eigenen Falles keine vorschnellen
Schliisse ziehen und nicht alle friiheren Beobachtungen in ein zu enges
Schema zwingen.

Eine Entscheidung ist fir die Frage, die wir uns hier gestellt haben,
gar nicht erforderlich. Wichtig ist, dal es eine ganze Anzahl von Fillen
gibt, bei denen es infolge einer priméren Anomalie der Venen zu se-
kundéren’ Verinderungen im Riickenmark gekommen ist. Die dabei
erhobenen Befunde stimmen grundsétzlich mit denen der einwandfrei ge-
sicherten Fille der sogenannten Forx-AvrasouaninEschen Krankheit
iiberein. Damit ist es aber nicht mehr moglich, hier von einer abgrenz-
baren Krankheitseinheit zu sprechen.

Was Forx und ALAJOUANINE herausgearbeitet haben, koénnen wir
vielmehr als Syndrom bezéichnen. Es handelt sich dabei um einen se-
kundédren Riickenmarksprozef mit einigermafien guter klinischer und
pathologisch-anatomischer Charakterisierung. Das Primére sind Anlage-
anomalien der Riickenmarksvenen, die auf Grund der bisherigen Beob-
achtungen nicht ohne weiteres auf einen Nenner zu bringen sind. Dariiber
mul} Klarheit bestehen, wenn die Bezeichnung ,,FoIx-ALATOUNAINEsches
Syndrom® nicht zu fortwihrenden MiBiverstindnissen Anla8 geben soll.

Die Ergebnisse.

1. Bei der sogenannten Foix-ArasouvaNineschen Krankheit sind
pathogenetisch die Gefifverinderungen das Primére.

2. Nur 7 von 23 bisher versffentlichten Fillen weisen typische GefaB-
veranderungen auf und koénnen deshalb diesem Xrankheitsbild zu-
gerechnet werden. Hinzu kommt der eigene, hier beschriebene Fall.

3. Bei den nennenswert krankhaft verinderten GefiBen handelt es
sich ausschlieBlich. um Venen.

4. Der GefaBprozeB ist als kompensatorische Intimaproliferation, als
Anpassungswachstum also, zu bezeichnen. Er entwickelt sich langsam
und abhingig vom Grad der Stauung in den Venen. Da diese in manchen
Gebieten einem zeitweisen Intensititswechsel unterworfen ist, schreiten
die Wandverianderungen dort schubweise fort. Hs hat den Anschein,
daB dysorische Vorginge die proliferativen Erscheinungen in der Ge-
falwand hervorrufen.
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5. Dem GefaBprozeB entsprechend bilden sich dieVerinderungen am ner-
vosen Gewebe langsam aus.Auch beiihnen spielenSchrankenstorungen eine
hervorragende Rolle. Hypoxydotische Zustéinde scheinen erst in zweiter
Linie Einflu auf die parenchymatdsen Gewebsstrukturen zu gewinnen.

6. AuBer den histologisch erfaBbaren Venenveridnderungen finden sich
in allen gesicherten Fillen von Forx-Avasovaxinescher Krankheit auch
makroskopische Venenerweiterungen. Es handelt sich dabei um eine
Anlageanomalie. In unserem Fall ist sie als Hamangioma racemosum
venosum zu bezeichnen.

7. Die Fille der sogenannten FoIx-AvrasovaninEschen Krankheit
bilden keine eigene Krankheitseinheit, sondern sind den Fillen von
vendsen GefifmiBbildungen des Riickenmarks zuzuordnen.

8. Zur Benennung des klinisch und morphologisch ziemlich gut um-
rissenen Bildes von sekundiren Riickenmarksverinderungen bei pri-
mirer Anlageanomalie der Venen wird der Begriff ,, FOIX- ALAJOUANINE-
sches Syndrom® fiir zweckmiBig gehalten.
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