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(Eingegangen am 15. Dezember 1949.) 

Im Jahre 1926 haben FoIx und ALAJOUANINE auf  Grund zweier yon 
ihnen kliniseh und pathologisch-anatomisch beobaehteter F~lle eine 
neue Krankheitseinheit besehrieben, der sie den Namen ,,My~lite n6cro- 
tique subaigue" gaben. Seitdem sind 21 weitere Fglle verSffentlicht 
worden, welche die Verf. unter der gleichen oder einer anderen Be- 
zeichnung diesem Krankheitsbild zugerechnet wissen wollten. Die 
Originalarbeit tr~gt den Untertitel:  ,,My~lite centrale ang~io-hyper- 
trophique a ~volution progressive. Parapl6gie amyotrophique lentement 
ascendante, 4 'abord spasmodique, puis flasque, s 'aceompagnant de 
dissociation albumino-cytologique." Damit haben die Verf. gleichzeitig 
die anatomisehen, klinischen und serologisehen Merkmale hervorgehoben, 
die ihnen zur Diagnose der spgter nach ihnen benannten Krankheit  
wesent]ieh ersehienen sind. Wir finden aber, daB yon den 21 sparer 
verSffentlichten Fs nur die wenigsten den Forderungen der ersten 
Besehreiber yell entspreehen. Das urspriinglich ziemlich scharf um- 
rissene Bild hat  dadurch heute soweit seine Konturen verloren, dab 
jede unklare Myelitis hier eingeordnet werden kann. Die Ursache solcher 
Aufweichung ist - -  yon der Frage der Aetiologie einmal ganz abgesehen 
- -  in dem Fehlen klarer pathogenetiseher 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 Ver5ffentlichungen ergibt sich daraus yon selbst. 
Es wird sich zeigen, daB den GefiiBvergnderungen eine grebe Bedeutung 
im ganzen Krankheitsgeschehen zukommt, so dab sie gesondert studiert 
werden sollen. Wir haben diesen Fall un4 insbesondere die Gef~Bbefunde 
auf der Jahrestagung der deutschen Neurologen und Psyehiater in 

* tIerrn Prof. Dr. W. SC~OLZ in ergebener Dankbarkeit zum 60. Geburtstag. 



Anlageanomalien der giiekenmarksvenen. 371 

Marburg  1948 kurz  vorge t ragen .  W i r  g l aub ten  damals ,  eine eigene 
Gefa6~rkrankung  vor  uns  zu haben.  Die wei tere  Bea rbe i t ung  h a t  j edoeh  
ganz andersa r t ige  Zusammenhange  gezeigt  und  den AnsehluB an  andere  
K r a n k h e i t s b i l d e r ,  n i iml ieh  die An lageanomal i en  der  R i i ekenmarks -  
venen,  herges te l l t .  Daraus  ergeben sieh b ier  ~lber legungen ztt der  F rage ,  
ob die My61ite ndero t ique  suba igue  ih rem Wesen  naeh  i i be rha up t  als 
K r a n k h e i t s e i n h e i t  b e t r a e h t e t  werden darf .  

Die  K l in ik  unseres Yalles soll hier  nur  zusammenge fag t  angef i ihr t  
werden.  

E. Z. (F. A. 11/47): Es hancIelge sieh um eine klinisch nieht eindeutig zu kl/~rende 
Riiekenmarkserkrankung, die einen 34j~hrigen Mann befiel und den Pat. in 11 Mo- 
naten zum Tode fiihrte. In der Vorgesehiehge war ein 9 Jahre zurtickliegender 
Notorradunfall mig 3t~giger BewuBglosigkeit bemerkenswerg. Davon blieb li. eine 
Verziehung der Pupille, eine Abdueensparese, eine Pgose und eine Kerabsegzung des 
Sehverm6gens zuriiek, welehe im Laufe der Jahre zunahm. Sonst war der Pat. be- 
sehwerdefrei. Er maehte den ganzen Krieg an der Front mit. 

Die Krankheig begann mig leichgen St6rungen der Sensibilit~g an den Beinen und 
des Gleiehgewiehtes beim Gehen. Langsam traten dann nacheinander auf" Sehw~che 
in beiden Beinen, t~laseninkontinenz, Pogenzst6rungcn und zeitweilige Sguhl- 
inkontinenz. 3 Nonage naeh dem Beginn der Krankheig bekam der Pat. einen ,,Zu- 
sammenbruch" mig Bewuggseinsverlust und Agmungsst6rnngen, der ~ Sgd dauerte. 
2 Nonage sp~iter wurde er vollstiinctig bettl/tgerig. Es bildete sieh langsam ein in- 
komplettes Quersehnittssyndrom etwa in KShe yon D 9 aus mit spastiseher Yara- 
parese der Beine uncl Sg6rungen aller Gefiihlsqualit~igen. Ausgedehnte Dekubital- 
gesehwiire und Ankylosierung der Beingelenke in Beugestellung lieBen sieh niehg 
verhindern. 

Ein l~iiekenmarkstumor konnte ausgesehlossen werden. In den letzten 2 Krank- 
heitsmonaten wurden langsam aueh die Arme yon der Spastik ergriffen Uncl es 
wurclen DurehblutungsstSrungen der I-I~nde beobaehtet. Eine Cysgopyelitis t rat  
hinzu uncl verursachte geringe TemperaturerhShungen. In den letzten Lebenstagen 
hatge man cle~ Eindruek, als ob der YrozeB rascher nach cranial fortschreiten und 
die spastisehe Parese im re. ]~ein in eine schlaffe iibergehen wiirde. 

Der Liquor zeigte naeh 5monatiger Krankheitsdauer eine m~gige ZellerhShung 
auf 39/3 Zellen, 2 iKonate sp/iger eine linksgelagerge Zacke bei der Normomasgix- 
reakgion und gegen Ende der Krankheit normale Befnnde. 

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

Die gr6gte Wahrseheinliehkeig hatte die Diagnose ,,Acute Encephalomyelitis 
disseminata" fiir sieh. 

Pathologisch-anatomischer Befund : 

A. l{Srpersekgion (Prosektur der Deutsohen l~orschungsanstalt fiir Psychiatrie in 
Haar, Dr. ~/[ANUELIDIS, Sekt. Nr. 422/46) : 

,,Ausgedehnte Bronchopneumonien in beiden Unterlappen, sowie im li. Ober- 
lappen. K~tarrhalisch-h~morrhagische ]~ronchitis. ttochgradige Verfettung der 
L~ber. InfektiSse Erweichung der Milz. Dilatation des re. tIerzens. Starke Er- 
weiterung der Itarnblase. PseudomembranSse Cystopyelitis. Aufsteigende Nephritis. 
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Mehrere handtellergrol~e Dekubi~algesehwtire, besonders ira Bereieh des Kreuzbeins.  
Gehirn:  Pflaumengro•es Aneurysma der Arteria  earotis in te rne  li. mi t  wandsti~ndi- 
gen ~hrombotischen ~assen .  Verdr~ngung der t~ypophyse nach re. _&trophie des li. 
Opticus." 

Bei der Durehsicht  der  uns freundlieherweise fibcrlassenen Prapara te  yon Kerz, 
Lunge, Leber  und  Niere sin4 an den Gef~13en keine der  im Bereieh des Rfieken- 
marks so typisehen Veri~nderungen zu finden.  Das Carotisaneurysma s tand sparer 
leider nioht  mehr  zu einer genaueren Untersuehung zur Verftigung, doeh wurde bei 
einer Nachfrage versiehert,  daft es sieh zweifelsfrei um eine arterieIle Bildung ge- 

handel t  und  dab  sehr wahrsoheinlieh 
eineVerbindung zum venSsen System 
im Sinus eavernosus nieht  vorgelegen 
habe.  

B. Gehirn- und  Riiekenmarkssek- 
t ion (Hirnpathologisehes Ins t i tu t  der 
Deutsehen Forschungsansta l t  ffir 
Psyehiat r ie  in Mfinohen) : 

Mal~'oskopischer Befund:  1570 g 
~' sehweres, formolfixier tes, weitgehend 

seziertes Gehirn. Die Meningen sind b 
glair  und  spiegelnd. Am Orbi ta lhirn 

c li. f inder  sich eine linsengroBe, bri~un- 
lioh verfi~rbte alte Narbe.  Der li. Op- 

d tieus is~ ganz p l a ~  gedriiekt. Alte 
G e f ~ e ,  besonders die der Basis, sind 
s t rotzen4 mi t  Blur gefiillt. Am Oeei- 
pi talpol  re. is t  eine f l~ehenhafte 
Blutung yon knapp PfenniggrSl~e 
zu sehen. An der basalen Fl~ehe 
der Medulla oblong~ata l inden  sich 
s ta rk  aufgetr iebene und  geschl~n- 
gelte GefiiBe, so dal~ ~ein ganzer 
Kn~uel vorl iegt  (Abb. 1). Bei dem 

Abb. 1. Venenkngiuel ira Bereich der Medulla oblonyata, sehon ansezierten Gehirn I~B~ es sich 
Halbschematische Zeichnung der mit Hflfe dcr mikro- makroskopisehnicht  eindeutig sagen, 
skopischen Schnitte rekonstruierten Verh~iltnissc ob es sich dabei  um arteriel]e oder 
unte~ Verzicht auf Darsteliung kleiner Gef~l~e. Ansich~ 
yon halb links. Die Pfeile zeigen die Schnittebenen venSse ]~ildungen hande]t ,  wenn- 

der Abb. 2. gleich des letztere wahrseheinlich isr 
Cranial bis einschlie~lieh der Brficke 

und caudal bis zum obersten Riickenmarkssegment  sind die Gefhl~e alle mehr  oder 
weniger s ta rk  erweitert  und  gewunden. En t lang  dem Rtickenmark s ieht  man  nur  
bei genauer Betrachtung,  dal] die Gef~13e im I/[alsmark- un4  im oberen Brustmark-  
bereieh etwas weiBlieh verdickt  und  auf  manchen Strecken leicht  geschl~ngelt 
sind. Das mit t lere  - untere Brus tmark  ist  etwas verschm~lert .  

Auf Fronta lschni t ten  f indet  sich aoch eine zwei~e, ausgedehntere Narbe zwisehen 
der 2. und 3. Fronta lwindung li. Die occipitale Blu~ung ist  auf  die 5~eningen be- 
schr&nkt. Die G e f ~ e  weisen im allgemeinen auBer der Blu~ffille keine Besonder- 
hei ten auL Im Bereich des schon yon au{]en beobaehte ten  G J ~ k n i ~ u e l s  
jedoch zeigt sich eine Einwfihlung einzelner Gefs in die Gehirnsub- 
stanz mi t  s tarken Verdr~ngungserscheinungen (Abb. 2). Im Brustmark,  im Be- 
reich der oben erwiihnten Verschm~lerung, sind die Vorderh6rner baumr indenar t ig  
gezeichnet. 
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Zusammenf~ssend finden wir: 1. Vergnderungen, die eindeutig auf 
d~s 9 Jahre ante exitum erlittene Seh~deltraum~ za beziehen sind, 
n~mlieh ein pflaumengroBes Aneurysma der linken Arteria earotis 
intern~ mit Quetsehung des linken N. optieus und Narben an den 
Orbital- und FrontMwindungen links. 2. Ein KnS, uel yon stark er- 
weiterten Gef~Ben im Bereieh der Medulla oblong~ta, dessen Sehlingen 

Abb. 2. Schnit tehene a : Caudaler  P o l d e r  Bri~cke. Ansehnit~ einer Gef~iflsehllnge, die sich welt naeh 
cranial in die Brfieke eingewtihlt hat .  -- Schnit tebene b : Obere P o l e  der Oliven.  Starke Einwfitflung der 
cnorm erweiterten Venen mi t  Verdrgngung der reehten Olive nach lateral, n a s  Areal der Pyramiden- 
bahn ist  reehts durch das Gef~ig eingenommen. -- Schnit tebene c : Olivenmit te .  Die Verdr~ngung wird 
geringer. Erhebliehe Erweiterung und Sehl~ngetung intramedullSrer ~'enen in der l inken Olive und  
nahe dem Ventrikel. Links  unten  die Art.  vertebrales. -- Schnit tebene d : Verl~ingertes M a r k .  SpongiiSse 
Aufloekerung fast  des gesamten Gewebes, besonders reehts. An der Circumferenz zahlreiehe kleine 

Nekroseherdehen (v. GIESON). 

sieh teilweise fief ins Gewebe eingewiihlt haben. Aneh alle ~brigen Ge- 
faBe sind stark geftillt ; entlang dem Riiekenmark erseheinen sie streeken- 
weise gesehlS~ngelt. Das untere Brustmark ist etwas versehmglert. 

Die histologischen Be]unde sollen unter Verziehg auf Einzelheiten gleich 
zusammenfassend dargestellt werden" In den sehon makroskopiseh erkennbaren 
Narben sind die typisehen Veranderungen zu sehen. Neben alteren Ver~nderungen 
Iassen sieh aueh noeh frisehere Abbauvorg/inge erkennen. Im li. N.optieus sind die 
Markseheiden weitgehend gesehwunden, doeh finden sieh aueh frisehere Zerfalls- 
erseheinungen. 

Das gesamte Spatium leptomeningieum ist fiber den Groghirn- und Kleinhirn- 
hemisph~ren erweitert, die Bindegewebsbalken sind an einzelnen Stellen verdiekt 
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und wechselnd stark mit  Rundzellen durchsetzt. Doch ist diese Infil tration nirgends 
erheblich. Die meningealen C~ef~l~e sind durehweg weit und mit  Blur gefiillt. Manehe 
Venen sind sogar enorm dilatiert ;  ihre Wand besteht dann nut noch aus dem En- 
4othel und einigen Bindegewebsfasern. Doch zeigen andere Venen eine normale und 
sogar etwas grSBere Dicke tier Wand, so dal~ man, gemessen an der Zunahme des 
Gef~13umfangs, eine Proliferation der Wandelemente annehmen muir. Im ~arben- 
bereieh frontal, in der Zentralregion und im li. Kleinhirn trifft man auf einige Ge- 
f~i~e, deren W~nde Umbauerseheinungen zeigen, wie wir sie sparer noch eingehend 
beschreiben werden. (~ber dem re. Oecipitalpol ist es zur Ruptur einer stark dilatier- 
ten Vene und damit zur umsehriebenen subarachnoidealen :Blutung gekommen. 
Umbau- und Abr~umerscheinnngen zeigen, dal3 diese Blutung nicht mehr ganz 
frisch ist. Anch die intracerebralen GefaBe sind alle mehr oder minder prall gefiillt 
und erweitert. Ihre Wandungen sind im ganzen unverandert,  doch finder sich ge- 
legentlich eine Kollagenisierung, so dal3 einzelne GefaBe bei der van  GI~so~-F~rbung 
d.urch ihre verdiekte, leuchtend rote Wand hervortreten. 

Um die gestauten pr~- und postcapill~ren Gef~Be herum besteht eine deutliche 
Gewebsauflockerung als Ausdruck yon Fliissigkeitsdurchtr~nkung. Die Nerven- 
zellen scheinen nirgends angegriffen. Dagegen ist die ~akrogl ia  in den Marklagern, 
vornehmlich in der Umgebung der Gefalte, in lebhafter Reaktion. I-Iier hat  h~ufig 
eine leichte Faserbildung stattgefunden. In  den Kleinhirnhemisph~ren erscheint die 
BERGMA~Nsehe Zellschicht etwas gewuehert. 

Im Bereich der Briieke nehmen alle bisher geschilderten Gef~13ver~nderungen an 
Intensit~t zu. Ferner begegnenwir nun an verschiedenen Gef~l~en den Veri~nderungen, 
die dann an medulla oblongata und Rfickenmark in so auff~lliger Weise hervor-  
treten. 

Doch miissen wir zuerst noeh die Beschaffenheit der Gef~Be besehreiben, die er- 
weitert und geschlangelt als ein Kn~uel dem Hirnstamm im Olivenbereieh aufliegen 
und sich teilweise ins Gewebe eingewfihlt haben. Es handelt sich dabei durehweg um 
Venen. Die Arterien sind - -  mit  gewissen Schwierigkeiten, die sich aus der schon 
erfolgten Zerlegung des Kirnstammes e r g e b e n -  daneben gut zu verfolgen. Diese 
Venen sind manchmal mehr gleiehm~Big erweitert, himfig aber zeigen sie Aus- 
sackungen. Aueh wo sich durch Schl~ngelung und Erweiterung mehrere Gefai~e an- 
einandergelegt haben, ist jeder einzelne Venenstamm ffir sich zu verfolgen. Die 
Wandungen lassen die verschiedenartigsten Veri~nderungen erkennen. Oft bestehen 
sie nut  aus wenigen Lagen eines kernarmen Bindegewebes, dann wieder sind sie 
enorm verdickt. Das neugebildete Bindegewebe ist ganz untersehiedlich bald kern- 
reich, bald kernarm. Die Impri~gnation mit  Elastin ist sparlich, nnr an einzelnen 
Stellen sieht man zahlreichere elastische Fasern beieinander liegen. Ebenfalls ganz 
ungleich ist die Durchsetzung der Gef~Bw~nde mit  Rundzellen. Nehmen wir noch 
die Bildnng yon Thromben hinzu, die tells friseh, tells schon organisiert sind und 
mancherorts ein Gef~I~ vSllig versehlie~en, so haben wit das ganze bunte Bild, 
alas Varicen eigen ist. 

Anch die Meningen sind in dem Bezirk dieses Venenkn~uels ge1:!ngffigig lympho- 
eytiir infiltriert, ohne dal~ irg~ndeine regelm~l~ige 5rtliche Ubereinstimmung 
zwischen Gefii~en und Infil tration der Meningen zu erkennen ware. 

Die fibrigen Gef~l]befunde dfirfen wir an dieser Stelle ganz kursorisch behandeln. 
Ent lang dem ganzen Riickenmark l inden wir die meisten Gefii~e enorm verdickt, 
dabei aber erweitert, so dal~ das Lumen fast fiberall durchg~ngig bleibt. Einzelne 
G e f ~ e  scheinen intakt  zu sein, andere sind nur dilatiert. Alle aber sind strotzend 
mit  Blur geffillt. 
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Bei diesen Gef~l~ver~nderungen - -  das diirfen wir hier e inmal  vor- 
wegnehmen - -  hande l t  es sich u m  die gteichen, die Foxx und  ALA- 
JOVA~ClNE als mi t  zum Bild der My61ite n6crotiq~e s~baigue gehSrig 
beschrieben haben.  Wie aber s teht  es mi t  der nekrot i s ierenden Myelitis, 
die - -  wie schon der Name a~sdrfickt - -  der entscheidende Befund bei 
dieser E r k r a n k u n g  sein sell ? Da f inde t  sich n lm in  unserem Fal l  weder 
e ine  Myelitis noch eine ausgedehnte Nekrose. Die Parenchymsch~den  
amRi ickenmark  s ind,vergl ichen mi t  den erhebliehen Gef~l~ver~nderungen, 
gering. 

Ein leichter Markscheidenzerfall findet sich an der ganzen Ciroumferenz des 
l~tiekenmarks. Als Folge tier Zerst5rung der Pyramiclenbahnen dureh die im Oliven- 
bereieh ins Gewebe eingewfihlten Gef~l~e und der unten noeh aufzuweisenden Ver- 
~nderungen in der Medulla oblongata kSnnen wit durehgehend Markscheidenzerfall 
and progressive neutralfettspeichernde Makroglia in den Arealen der Pyramiden- 
seitenstr~nge und, in geringerem AusmaB, der Vorderstrangbahnen beobachten. 
Doeh sehen wir auch aufsteigende Degenerationen in den GoLLsehen Str~ngen und 
in den KJeinhirnseitenstrangbahnen cranial vom unteren Thorakalmark. Diese 
sekund~ren Ausfallserseheinungen werden dureh einen diffusen (~demsehaden im 
Bereich der Kinterwurzelfelder bedingt und zwar vorwiegend im mittleren bis unte- 
ten Thorakalmark. Die GefgBe in den HinterhSrnern sind teilweise stark dilatiert, 
das perivasculAre Gawebe erscheint durehtrAnkt, die Glia vermehrt. Etwa bei 
D 9 - -  10, im Bereieh der makroskopisch siohtbaren Versehm~lerung des Rfieken- 
marks, ist es zu Blutaustritten in die graue Substanz gekommen. Diese kSnnen 
teilweise nieht mehr ganz friseh sein, wie die I-Iamoglobinabbauprodukte beweisen, 
doeh ist die Abraumt~tigkeit gering. In HinterhSrnern und Hinterstr~ngen sehen 
wir in diesem Segment aul3erdem kleine Ansammlungen yon Glia und anderen 
Zellen, die mit grol3er Wahrseheinliohkeit KSrnehenzellen sind. Das Gewebe zeigt 
in der Umgebung dieser Kn5tchen eine spongiSse Auflockerung. Die ~r 
sind nieht ver~ndert. 

Im Bereieh der Medulla oblongata ist die Auflookerung fast des gesamten Ge- 
webes sehr deutlieh (Abb. 3). Hier linden wir auch zahlreiehe kleine Nekroseherd- 
chert mit Untergang aller Gewebsbestandteile. Die intramedullaren Gefitl~e sind in 
diesem Bereieh am starksten ver~ndert - -  wie weiter unten noeh zu besehreiben sein 
wird. Die GefgBabh~ngigkei* des Parenchymunterganges ist fiberal] deutlieh; oft 
ist nur ein kleines Gebiet um ein einzelnes Gef~B herum erweieht. Die Abraumt~tig- 
keit fehlt fast vSllig. Nur an einzelnen Stellen, we es zu kleinen Blutaustritten ins 
Gewebe gekommen ist, ohne dab sonst eine hypoxydotische StSrung siehtbar ware, 
kann man KSrnehenzellen im Gewebe und an den Gef~l~en finden. Zellig-entziind- 
liehe Erscheinungen fehlen praktisch ganz. Vereinzelte l~undzellenansammlnngen 
in den perivascul~ren I~aumen und in den Meningen sind nicht als Ausdruck einer 
prim~ren Entziindung anzusprechen. An keiner Stelle linden sieh die im u162 GIESO~- 
Pr~parat so typiseh rotbraun gef~rbten Kolloide, wie sie in dem Full yon M~RXiE- 
WlOZ besehrieben sind. Doeh fallen in den Nekroseherdehen graubraune tropfen- 
und kugelfSrmige Gerinnungsprodukte auf. Im ttoLzER-Bild finder sieh in dem 
verdr~ngten Gewebe im Olivenbereieh nnd in den Feldern der seknnd~r degene- 
rierten Bahnen eine leichte ]~aserglicse. 

Aus u n s e r e n  Befunden  ergibt  sich eine Reihe yon Fragen :  
GehSrt unse r  Fa l l  f iberhaupt  in  den Kreis  der FOlx-ALA~o~A~x~cxschen 
, ,~ye l i t i s "  ? 
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Welche Bedeutung haben einerseits Nekrose, andererseits Gef~l~- 
ve r~de rnngen  fiir die Diagnose dieser Erkrank~ng ? 
Wit  sind die Beziehung~n zwisehen Nekrose und Gef~e rk rankung  im 
Rahmen 4es Kr~nkheitsgeschehens ? 

Diagnose des eigenen FalIes. Zur ersten Frage ist zu sagen, da~ bei 
fast  allen frfiheren F~llen, in den dem totalen Gewebsuntergang be- 
naehbarten Gebieten kleine Nekroseherde erw~iJmt werden, deren Be- 

Abb. 3. Nekroseherdchen in der Medulla oblongata (Ausschni t t  aus Abb.  2 d). A r Nekroseherdchen m i t  
t ropfenfSrmigen Gerinnungsprodukten,  S spongi6se Auflockerung.  Die int ramedulI i i ren Gef~il~e e~:- 

scheinen in diesem Bezi rk  v e r m e h r t  (v. GIES0~). 

schreibung sieh mit  unseren Befunden deckt. Es werden diese Herdehen 
als die jiixlgeren Ver~nderungen angesehen, aus deren Zusammenfliel~en 
sich dann die vollst~ndig~ Nekrose entwiekelt. Dieses letzte Stadium ist in 
unserem F~lle nieht erreieht worden, da bei der besoncteren Lokalisat~on 
des Prozesses der Tod'schon vorher eintrat.  Wir kSnnen ferner aus der 
0-bereinstimmung der Gef~l~befunde die Zuordnung unseres Fal]es zur 
FOlX-ALAJOCA~IN~sehen Krankhei t  bejahen. 

Pathogenetische Erw~gungen. Dal~ es sich bei der sogen~nnten ~y61ite 
n6crotique subaigue um keine ~yel i t i s  handelt, kann heute als gesichert 
gelten. W~s ~n entziindlichen Reaktionen beobachtet  wird, iibersohreitet 
- -  so such in unserem Fail - -  den l~ahmen der ,,symptomatischen" 
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Entz/indung nicht. BODECHTEL hat  deshMb den Namen ,,nekrotisierende 
Myelomalacie" vorgeschlagen. Er  hat  a-o.ch daranf  hingewiesen, dab das 
Nebeneinander yon Nekrosen nnd GefgBvergndemmgen das Wesen des 
histologisehen Bildes dieser Kral~kheit ausmache. Die Beziehu~gen 
zwischen Gef~Berkranknng und Nekrose wiirden bei den friiheren 
Fg~llen versehieden beurteilt.  Naeh der Dnrehsicht aller einscht~gigen 
Arbeiten seheine die vaseulgze Genese der Nekrosen die grSgte Wahr- 
scheinliehkeit fiir sich zu haben. Dafiir spri~che iibrigens auch ihre Ver- 
teilung, die an andere durch ZirkulationsstSrn~gen .hervorgerufene 
Bilder erinnere. 

Die Beziehungen zwischen Gefggerkrankung ~nd Nekrose wnrden 
jedoeh aueh anders benrteilt. Einige Autoren sprechen sieh fiir ein 
Nebeneinander yon GefgA~erkrankung und Nekrose aus, die gleiehzeitig 
yon einem sehS, digenden Agens hervorgerufen sein sollen. Andere Be- 
obaehter glauben die GefS, gverfiaaderuDgen sogar Ms Fo]ge der Nekrose 
auffassen zu kSnnen. 

Eine fitr alle F~lle giiltige Entseheidung in dieser Frage wurde dadureh 
weiter erschwert, dab verschiedene unklare Myelitiden ohne Gef~la- 
ver//ndernngen dem Bild der My~lite ngerotique subaigue zugereehnet 
warden. Doeh wenn man selbst den besten - -  d .h .  mit  der Original- 
arbeit gin meisten/ ibereinstJmmenden - -  Fall annahm, so waren bisher 
nur ausgeprggte GefgBvergndelu~gen zusammen mit  ausgeprggten 
Nekrosen anzutreffen. In  weleher Weise diese beiden Befunde mit- 
einander in Beziehtmg zu setzen waren, konnte man deshalb riiek- 
sehauend nut  vermuten.  

In  unserem Fall  a b e r  ist Jnfolge der besonderen Lokalisation tier 
Vergnderungen der Tod eingetreten, bevor es noeh zur Ausbildung 
grSBerer Nekrosebezirke gekommen ist,. Dabei treffen wir schon weir 
fortgeschrittene Gef~Bvergnderungen an. Es wird aber nieht allein 
dieses zeitliche Nacheinander deutlich, sondern auch die 5rtliehe Ab- 
hDmgigkeit der verschiedenen Auspr/~gung der Parenehymseh~idigung 
vom Grad tier Gef~,Bver~nderungen. So ist unser Fail wie kein friiherer 
geeignet,, zu zeigen, dab die Gefi~gver~nderungen pathogenetisch das 
Prims sind. 

Wenn man bedenkt, welche Ern~hrungssch.~den am Parenchym schon 
bei geringen Arterienver~nderungen, z. B. der lnischen Arteriitis, auf- 
treten, dann muB es allerdings in. Erstaunen setzen, dal3 bei den massiven 
Gef~gvergnderungen unseres Falles die Schgdigung des Gewebes so 
verhi~ltnism~Big geri~g ist. Dieses MJl]verh~ltnis mag es gewesen sein, 
warum friihere Beobachter an dem Zusammenhang zwisehen Gef~B- 
erlcranknng und Nekrose gezweifelt haben und immer wieder zwei 
nebeneinander herlaufende Prozesse erwogen haben. Wir werden zu 
dieser Frage weiter unten eine Erkl~rnng linden. 
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Dutch unsere Befunde gewinnen die ~efaBveranderungen die entscheidende Be- 
deutung ffir die pathologisch-anatomische Diagnose der FoIx-ALAJOVA~IlvEsehen 
Krankheit. Es ist daher notwendig, naeh diesem G~sichtspunkt einmal alle Falle 
~lurehzusehen, die unter Bezug auf die Originalarbeit yon FoIx und ALAJOUA~I~E 
verSffentlieht wurden. Von den 23 Fallen seheiden die yon SC]tULTa und BoRRo~]~o 
bier yon vorneherein aus, da es sich lediglieh um klinische Beobachtungen ohne 
anatomisehe Sieherstellung handelt. Nut 7 Falle - -  2 Falle yon FoIx und ALAJOU- 
~.~IN]~, je 1 Fall yon LHERMITTE, FRIBOUI%G-BLANC un~ KYI%IAKO, von'MAI%KIEWICZ- 
N ~ L  und yon MINEA und Fall 2 und 3 yon GREENFIELD und TURNE~ - -  zeigen ein- 
deutige und fibereinstimmende Gef&Bveranderungen. Die 3 Falle yon JITOMIttSKAJA 
"lind OVTSCHARE_N~KO, 2 von ~AI~,INESCO und Dt~AGAIq-ESCO, Fall 1 yon ~REENFIELD 
und Tu~NE]a und die F&lle yon GAGEL nnd REIN]~I~, JUBA, I)ANS~ANN und MICHE- 
JEW zeigen keine oder ganz uneharakteristisehe Gef&Bveranderungen. Bei dem Fall 
yon GAGEr~ und M]~SZAROS handelt es sieh um Cavernome in Gehirn und l%iieken- 
mark, wobei die RiiekenmarksgefaBe lediglieh ,,dureh ihr diekes Kaliber auffallen" 
und ,,sieh grundlegend yon denen in den Fallen ALAJOUANINE and FoIx unter- 
seheiden." 

Sehwieriger ist die Beurteilung der 3 restlichen Falle. VAN BOOAE~T, LEY und 
:BRANDES haben in ihrem Tall dilatierte und. verdiekte, fibrotisierte Venen und 
Arterien gefunden. Trotz einer gewissen _~hnliehkeit sind die GefaBveranderungen 
viel geringer und die Entztindungserscheinungen starker als bei den Originalfallen. 
Deshalb erscheint es nieht zweckvoll, diesen F~ll mit zu diskutieren ~. Ahnlich liegen 
die Verhaltnisse bei den Fallen yon VAN G]~HVC~TEN und RIS~ ,  GERARD and 
PLANQUES. Im ersten Fall wird yon GefaBdilatation und Mediahypertrophie, im 
zweiten yon Mesovasculitis gesprochen. Nach den Bildern in beiden VerSffent- 
liehungen kSnnte man vermuten, dal~ die geschilderten Gefa]~veranderungen clenen 
der ,,klassisehen" Falle ahnlieh sind. Die Autoren betonen jedoeh selbst, dab die yon 
ihnen festgestellten Veranderungen verhaltnismal~ig selten seien und geringfiigig im 
Vergleich zu denen, wie sie bei den OriginalfMlen beschrieben wurden. So sind alle 
3 letztgenannten F&lle hinsichtlich ihrer GefaBbefunde zu wenig eindeutig, als dab 
sie zur Erarbeitung klarer Vorstellunge n fiber die Art der GefaI~veranderungen 
beitragen kSnnten. 

Die Ge/gflver5nclerunyen. Was den pa th0logisch-ana tomischen  Be- 

schre ibungen der e r s tgenannten  7 F~lle h ins icht l ich  der Gef~l~ver~nde- 

rungen zu en tnchmen  ist, wird  am besten in einer  Tabel le  ein~nder 

geg~niibergestel l t .  

Zu der Tabelle mfissen noeh einige Bemerkungen gemacht werden: 

1. Lokalisatorische Hinweise haben wir absichtlieh weggelassen, da es uns zu- 
nachst auf den GefaBbefund als solehen ankommt. 

2. Trotz aller Bemfihungen ist es uns aus zeitbedingten Scbwierigkeiten nicht 
m5glich gewesen, die Arbeit yon l~i~v,A im Original einzusehen. Wir miissen uns hier 
auf die Angaben yon G~]~]~NFIELn und T~NE]a verlassen. Die Abbildungen dieser 
Arbeit aber weisen so eindeutig wie kaum eine der anderen ~erSffentlichungen die 
mit den Originalarbeiten fibereinstimmenden GefaBbefunde auf. Dadureh gewinnen 
.die Angaben GREENFIELDS and TV~N]~s fiber die Gleichartigkeit der Gef~Bbefunde 
bei MIN~As Fall ein tiohes ~aB an Zuverlassigkeit. 

Einer miindlichen _~uBerung yon Prof. VAN BOOAE~T konnten wit entnehmen, 
dab er selbst diesen Tall heute nicht mehr dem Kreis der FoIx-ALAJOUANINEschen 
Krankheit zurechnen mSchte. 
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3. In der VerSffentliehung you MARK~EWlCZ ist die Besehreibung der Gef&B- 
ver&nderungen infolge der anders gearteten Fragestellung der Arbeit nut in groBen 
Ziigen erfolgt. Da der Full aber aus der Sammlung der Forsohungsanstalt stammt, 
hatten wit Gelegenheit, die Priiparate durehzusehen. Wir erhoben einen Befund, den 
wir mit den nachher zu sehildernden GefgBvergnderungen bei unserem eigenen Full 
in seinen wesengliehen Ziigen vollstgndig in Deekung bringen k6nnen. Die Gef/ig- 
wgnde sind in dem Fall yon ~A~KIEWICZ noeh viel mehr verdiokt als in unserem, 
die zelligen Bestandteile der GefgBwgnde treten gegeniiber den sohiehtenfSrmigen 
kollagenen Fasermassen ganz zurtiek und die Lumina sind manehmal zugewuehert. 
Zwisohen diesen konvolutartigen gefgBsehlingen liegen die praktiseh unvergnderten 
Arterien, so daB es sieh bei den vergnderten GefgBen um Venen handeln dtirfte. 
Nennenswerte Entzfindungserseheinungen werden weder an den Gefggen noeh in 
ihrer Umgebung gefunden. 

Die erste Frage, die bei Er5rterung der GefiiBbefunde unseres eigenen 
Falles zu beantworten ist, richter sich dara~f, weleher Sehenkel des 
Gef/~Bsystems yon den Vergnderungen betroffen ist. Das Urteil der 
meisten Voruntersucher geht dahin, daB die Venen erkrankt sind, doch 
g]auben gerade FoIx und ALAJOUANINE selbst, dab aueh die Arterien 
- -  wenigstens teilweise - -  ver~indert sind. LttERMITTE, FlCIBOURG-BLANC 
und KYRIAKO, die sieh dieser Ansieht ansehlieBen, weisen allerdings 
darauf hin, daB die Besehaffenheit der Gef/il3e groBenteils derart ist, 
daB eine Zuordnung nicht m6glieh ist. 

Auch wir haben anfiinglich angesiehts der enorm groBen Gef/iBe an- 
genommen, daB es sich um Arterien hande]e. Bei Verfolgung der Ver- 
h/iltnisse an Schnitten mit nur wenigen Zentimetern Abstand und teil- 
weise Serienschnitten konnte jedes grSBere extramedullEre Gef/~B in 
seinem ganzen Verlauf vom Conus terminalis bis zur Medulla oblongata 
beobaehtet werden. Dabei zeigte sich, dab n u r  V e n e n  die eharakteri- 
stisehen Wandveriinderungen aufweisen. Aueh konnte das Einmtinden 
der grol3en verdiekten Venen in den Varixknoten am tIirnstamm sieher- 
gestellt werden. 

Dutch die Besehriinkung der VerSmderungen auf den venSsen Apparat 
wird verstiindlieh, warum trotz massiver Gef~t3befunde die Sehaden 
am nervSsen Gewebe zun~ehst verh~iltnism~igig gering sind. Die Stoff- 
weehselbedingungen bleiben offenbar lunge Zeit ausreiehend, aueh wenn 
der Venenprozel~ sehon welt fortgesehritten ist. Ganz allm/ihlieh erst 
steigert sieh die ven5se AbfluBstauung aueh in den Kapillaren und 
Arterien, wobei neben transsudativen Vorgiingen aueh hypoxydotisehe 
Zust~nde im morphologisehen Bild ihren Ausdruek finden. Die Krankheit 
wird also immer subakut verlaufen. 

An den A r t e r i e n  sind - -  aueh im Bereieh der am starksten veranderten 
Venen - -  nut  verh~iltnism~Big sparliehe und unspezifisehe Befunde zn 
erheben. 

Zahlreiehe, aueh kleine und mittlere, Arterien sind v611igintakt. Im iibrigen besteht 
eine gewisse Progressivit~t des Endothels. Das subendotheliale Gewebe ist, meist 
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nur an umschriebenen Stellen des Gefal~umfanges, leiebt vermehrt uncl aufgelockert. 
Die Elastiea interna zeigt an solehen Stellen eine Delamination. An kleineren Ge- 
f~13en erstreekt sieh diese zuweilen fiber den ganzen Gef~13umfang und ist dann aus- 
gepr~gter. In der eranialen tt~lfte des Rfickenmarks sind aueh die gr5fleren extra- 
medull~ren Arterien stark erweitert. Die Elastiea interna ist deshalb ganz gestreekt, 
verschiedentlich gekSrnelt oder fragmentiert. Die Media ist nur an den kleinen Arte- 
rien des oberen l~fiekenmarksabsehnittes mit aufgelockert, die Adventitia ist immer 
intakt. Es finden sieh keine entzfindlichen Erseheinungen an den Arterienw~nden. 

Im ganzen liegen also geringgradige, unspezifische Proliferations- 
erscheinungen der Gef~Binnenwand vor, doeh kann gleieh ges~gt werden, 
dab es sich um keine eckte Entziindung handelt. Zahlreiche Arterien 
sind vSllig intakt.  

Um so starker sind die Ver~nderungen der extramedullgren Venen. 
Diese sind in groBen Ziigen sehon oben beschrieben worden, so dab 
nun die Entwicklung der Gef~l~wandver~nderungen erSrtert werden 
kann. Bei den grSi~eren extramedull~ren Venen geht der Wandver~nde- 
rung immer eine (oft unfSrmige) Dilatation des Gef~Bes voraus. Die 
Venenwand besteht dann praktisch nur aus Endothel und Adventitia. 
Alle Venen sind prall mit  Blur gefiillt, so dab sis auf den Schnitten 
oft als grebe Blutseen imponieren. An einzelnen Stellen des Gef~B- 
umfanges t r i t t  dann eine mehr oder minder deutliche Ver~nderung des 
Endothels anti Die Endothelkerne runden sich ab und erscheinen blasser. 
An solcben Stellen wird die Struktur der Wand unruhiger. Mittlere 
und innere Wandsehicht - -  die ja bei den Venen nieht klar voneinancIer 
zu trennen sind - -  werden veto Lumen her aufgelockert. Die zum Gef~B- 
umfang streng parallele Anordnung der ]anggestreekten Zellen ist ge- 
stSrt. Sie werden aus ihrem Gefiige gelSst und es entstehen Spalten, 
die vermutlich mit Fliissigkeit erfiillt sind. Nun setzt eine kr~ftige 
zellige Proliferation in der lumennahen Sekicht ein und zwar fast immer 
im ges~mten Gef~Bumfang. 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 Tell des Umfangs 
besehr~nkt; bier kann voriibergehend ein Int imapolster  entstehen. Die 
Adventit ia ist yon dem ganzen Gesehehen nur insoweit berfihrt, ~ls 
es sich um die Dilatation tier GefgBe handelt. Entsprechend sind ihre 
Faserbiindel meist gestreekt. We an einze!nen Venen dutch eine Ver- 
dichtung der elastisehen Fasern iiberhaupt eine Art Elastica interna 
bestanden hat, versehwindet sie gleieh zu Beginn des Prozesses. Durch 
die Aufloekerung der GefgBwand werden die elastisehen Fasern aus- 
einandergedrs Mit der zelligen Proliferation zug]eich setzt die Bildung 
yon Bindegewebsfasern ein. Diese imprggnieren sieh vorwiegend mit 
Ko]lagen. Nur wenige elastisehe Fasern werden neu gebildet, welehe 
sieh seknnd~r wieder zu Biindeln verdiehten k6nnen, ohne da{3 es zur 
eigentlichen Lamellenbildung kommt.  
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Der weitere Ablauf des Prozesses scheint nach den Gefi~gbildern ver- 
sehieden zu sein. Die zellige Proliferation kann rasch vorwi~rtsschreiten. 
Die inneren Gef~Bwandschichten werden immer dicker - -  bis zum 
35fachen des Norma]en. Da aber die Gefi~f3e yon vornherein stark 
dilatiert sind und im Verlauf des Prozesses die iiul3ere Wandschicht 
noch weiter nachgibt, kommt es bei dieser Art verKnderter Venen nicht 

Abb. 4. Fri~he Stadien des 
Ge/~/3prozesses. :Extrame- 
dull~ireVenen des unteren 
Brustmarks.a Gef~ii~wand 
otme nenncnswertc Yer- 
:~inderung, b gcrin~iigige 

Intimaproliferation, 
c fortgeschrittenc Wand- 
verdickung, d kernarme, 
kollagenfaserreiche Ge- 
fiigwand (vgl. Abb. 7). 
Agestaute,sonst unver~in- 
derteArterien (v. GI~sos-). 

zum VerschluB des Lumens. (Linkes Gefi~B Abb. 5.) Die Proliferation 
geht immer yon den inneren Schichten ans, wiihrend in den iiuBeren die 
zelligen Elemente langsam verschwinden und nur die kollagenen Faser- 
bfindel zuriickbleiben (Abb. 6). An anderen Gef~Ben finder sich nur 
]umennahe eine diinne, zellreiche Schicht, wiihrend der fibrige Tell der 
verdickten Wand mlS kernarmen Faserbiindeln besteht (rechtes GefiiB 
Abb. 5). Was schon beim vorhin geschilderten Typ dcr Veriinderungen 
andeutungsweise in Erscheinung getreten ist, ni~mlich eine Schichtung 
der neugebildeten GefiiBwand, das liiBt sich hier klar erkennen. Das 
neugebildete Bindegewebe gliedert sich in konzentrische Ringe (Abb. 7). 
Diese Schichtung zeigt auch das PERDRAU-Pri~t)arat and zuwei]en die 
Elastica-Fiixbung (Abb. 8), Damit ist der Befund gegeben, der FoIx  und 
ALA;rOtrA~I~r veranlagt hat, yon einem ,,zwiebelschalenfSrmigen" Aus- 

Arch. f. Psychiatr. u. Z. Neut., Bd. 185. 25 
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sehen der Gef~I~e zu sprechen. Er ist kaum anders deutbar, als d~i~ 
sich fiber li~ngere Zeitr~ume ein rhythmischer Vorgang abspielt, d.h.  
da~ einem Sehub mit starker Intimaproliferation eine Zeit der Ruhe 
mit weitgehendem Sehwund der zelligen Elemente fo]gt, bis ein erneuter 
Reiz wider  eine zellige Reaktion der Gef~l~wand veranla~t. 

Die Ver~nderungen der intramedulli~ren Ge]g[3e sind verhi~ltnism~l~ig 
rasch erSrtert. Die gr5Beren Venen, die zur vorderen YIedianfurche oder 

Abb. 5. Ausgeprdgter Ge/d/3prozefl. Halsmark (V. GIESON). 

zur Circumferenz des l~fickenmarks abfliel~en, zeigen manchmal die 
gleichen Ver~derungen wie die extramedull~ren Gef~e ira Beginn des 
Prozesses. Die kleinen Venen sind alle stark gestaut und h~ufig kork- 
zieher- oder konvolutartig geschl~ngelt. In bestimmten Gebieten ist die 
Stauung so ausgepr~gt, dal~ die Capillaren hervortreten. Da dabei die 
Gefi~Bw~nde meist durch kernarmes kollagenes Bindegewebe auf das 
Vielfache des NormMen verdickt sind (ira vA~ GIESoN-Bild also leuchtend 
rot hervortreten) nnd infolge der Schl~ngelung mehrfach getroffen sind, 
erscheinen die intramedull~ren Gef~l~e vermehrt (s. Abb. 3). Erythro- 
eyten im perivascul~iren Gewebe und einzelne KSrnchenzellen, die mit  
Blutlaigment beladen sind, weisen an manchen Stellen auf frischere und 
~ltere BIutaustritte vornehmlich in der grauen Substanz b_in. Sie 
haben jedoch nirgends zu massiven Blutungen geffihrt. 

~berraschend ist die Betrachtung der 5rtlichen Zusammenh~nge 
zwisehen den versehiedenen Stadien des. Gef~,Bprozesses und dem Venen- 
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knguel der Medulla oblongata. In  der Umgebung dieses Gefg6knotens, 
cranial bis einsehliefllich der BrOeke und caudal bis zum unteren Cervical- 
mark,  sind alle Venen vergndert. Hier gibt as fast ausseMieBlich weit 
fortgesehrittene Gefg6prozesse. Cranial der BrOoke hSren d ie  Venen- 
veriinderungen iiberhaupt auf, wghrend wir ihnen dem ganzen Riicken- 
mark entlang immer wieder begegnen. Doch nehmen vom oberen Brust- 

Abb.  6. Ausgepr~igter Geja:/3prozefl. Ausschni t t  aus  der l inken Vene der Abb.  5. E Endothel ,  Z zellreiche 
Innenschicht ,  K kollagene Faserbiindel ,  A Adven t i t i a  (v. GIESON). 

mark  an die sehr ausgeprggt vergnderten Venen an Hgufigkeit  ab und 
mehr und mehr finder man lediglich stark dilatierte, abet sonst 
unvergnderte Venen. Den als ,,glter" gekennzeichneten Tyla yon Gefgl3- 
vergnderungen (wie in Abb. 7) gibt as nut  nahe dem Varixknoten und 
im ttalsmarkbereich.  

Die sti~rksten Vergnderungen der intramedullgren Gefglte linden sieh 
in der Medulla oblongata. Die Stauungserscheinungen sind bier am aus- 
gepr~gtesten und nehmen naeh caudal zun~ehst ab. Doch muB erw~hnt 
werden, dab sie gegen das untere Thorakalmark wieder zunehmen. Die 
Gef~Bwandver~nderungen sind aber dort nicht mehr so ausgepr~gt wie 
in der Medulla ob]ongata. 

Aueh die Arterienver~nderungen zeigen lokalisatorisch gewisse Ge- 
setzmKBigkeiten. Die kleinen Az'terien tier Briieke, tier Medulla oblongata 
und des Halsmarks zeigen nahezu alle und dabei am ausgeprkgtesten 
die oben besehriebenen, an sieh geringfOgigen Ver~tnderungen, w~hrend 

25* 
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die grogen Arterien dieses Abschnittes viel weniger betroffen sind. Im 
gleichen Verhgltnis nehmen die Veriinderungen nach caudal ab, so dug 
im Bereieh des Saeralmarks nut  selten und nur an kleineren Gef~Lgen 
eine angedeutete subendotheliale Aufloekerung und Gewebsvermehrung 
besteht und die grogen Arterien intakt  sind. 

Es ist offensiehtlieh, dab die Dilatation der Venen und die Stauung 
den Wandveri~nderungen vorausgehen - -  wie dies fibrigens sehon Fo lx  

Abb. 7. Ausgeprggter GeJafllorozefl. Ausschnitt aus der rechten Vene der Abb. 5. Bezeichnungen wie 
Abb. 6 (v. GIBSON). 

und ALAJOUANINE betont haben. Die Rfiekstauung ist einwandfrei yon 
den groBen fiber die kleinen Venen, die Capillaren bis zu den kleinen 
and teilweise auch grSgsren Arterien zu verfolgen. In genau der gleichen 
Reihenfolge beweg~ sich das Ausmag der Gef~Bveri~nderungen. Man 
wird also nicht fehlgehen, wenn man die Stauung fiir die Genese der 
Gef~LBver~nderungen zumindest mitverantwortlieh macht. ,,Die Fiilaig- 
keit, auf erhShte funktionelle Inanspruehnahme mit allgemeiner Hyper- 
trophie der Wand und Vergr5g~rung des Lumens zu reagieren, muB 
als eine grundlegende Eigensehaft der Venen angeseken werden", meint 
BENI)A. Es trete eine Hyperplasie der Venenwand ein, eine gleiehmi~l]ige, 
dem veri~nderten Kaliber entspreehende Diekenzunahme der Sehiehten. 
Das ist es, was wir aueh in unserem Fall beobaehten, so dab wir also 
die hier vorliegenden Venenver~nderungen Ms kompensatorisehe Pro- 
liferation, als Anpassungswaehstum bezeichnen kSnnen. 
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Damit  ist allerdings noch nichts darilber ausgesagt, wie man sich die 
Entstehung dieser Wandver~nderungen im einzelnen vorzustellen babe. 
Wir mfissen dazu die Befunde an den Arterien heranziehen, bei denen 
das Anpassungswachstum durch TgoMA nnd seine Schiller viel besser 
studiert ist. Man kann diese bekannten Untersuchungsergebnisse um so 
unbedenklicher auch auf die Venen ilbertragen, als wir in unserem Fall 
dort, w o e s  infolge intensivster Staining und Gefiil~dilatation zur Blur- 

Abb. 8. Ausgep~'digter Ge]{i/3~roze/3 wie in Abb. 7. Lumen v011ig verschlossen. Zwiebelschalenf6rmige 
Anordnnng der Bindegewebsbiindel mit  rhythmisehen Verdichtungen (Elastica-WEI~ERT). 

str6mnngsverlangsamung bis in den arteriellen Schenkelhinein gekommen 
sein muB, die gleiche Intimaprolifer~tion auch an den Arterien sehen. 

Viel mehr als die nerv~le I%eizung kommen hier, wo die Venen stgrker 
und manchmal  ausschlkBlieh betroffen sind, mechanisehe Momente als 
Ursache tier Veriinderung der Strombahnweite in Betracht:  Stauung 
und Dilatation der Venen, wobei auf  Grund des histologischen Be- 
fundes nieht gcsagt werden kann, ob die Dilatation der Stanung vor- 
ausgeht oder umgekehrt.  

Die Entstehung der kompensatorischen Intimaproliferation bedarf 
aber nook weiterer ErSrterung. Handel t  es sich dabei um eine Ent-  
zilndung ? Wir milssen diese Frage behandeln, denn es besteht - -  wo- 
rauf  J o ~ s  bei den Arterien hinweist - -  immer eine gewisse Schwierigkeit 
zu bestimmen, in wieweit eine Wucherung der inneren GefaBwandschieht 
als produktive Entzilndung oder als Anpassungswachstum zu gelten 
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hat. Aueh ist yon FoIx  und ALAJOUANI~E zur Benennung des Gef~B- 
prozesses yon ,,Endo-Mesovaseulitis" gesprochen worden un4 sp~tere 
Autoren haben sieh diese Auffassung zu eigen gemaeht.  Wenn wir den 
enger gefaBten NISSL-SPIWLMErERsehen Entziindungsbegriff anwenden, 
so kann bei fast fehlenden zelligen Infi l t raten nicht yon Vasculitis oder 
Phlebitis gesprochen werden. Die letzte Spalte der Tab. 1 zeigt, wie 
gering die entzfindlichen Erscheinungen auch bei den frfiheren F~llen 
sind. I m  eigenen Fall fibersehreitet die Durchsetzung der Gef~I~wand' 
mit  einzelnen Rundzellen nicht die Grenzen der ,,symptomatischen" 
Entzfindung. Abet auch wenn wir an die serSse Entziindung denken, 
kSnnen wir unseren Gef~l~prozel~ nicht als Phlebitis auffassen. 

Was wir an unseren Gef~l~en beobachten, ist allerdings ein serSser Ergul~ 
in die Gef~Bwand selbst. Er  ist dem Grad nach abet so gering, dal3 die in 
die Gef~l~wand iibergetretenen BluteiweiBstoffe noch in der Bildung yon 
Bindegewebe assimiliert werden kSnnen. AIs Ursache fib" diese Dysorie 
kommt  unter den yon SCHi)RMA~N un4 MAeMAEO~ genannten MSglichkei- 
ten in unserem Fall im wesentliehen die zirkulatorische in Betraeht.  

Zusammen[assend ergibt sich/olgendes: I m  venSsen System des Riieken- 
marks besteht eine Stauung mit Verlangsamung der BlutstrSmungs- 
geschwindigkeit. Diese ist in der n~chsten Umgebung des Varixknoten 
am st~rksten und n immt naeh caudal immer weiter ab. In  den Gebieten 
s t~kere r  StrSmungsverlangsamung aber ist, wie aus der Auseinander- 
dr~ngung der faserigen Strukturen ersiehtlieh wird, Fliissigkeit in die 
Venenw~nde iibergetreten. Es besteht also eine geringfiigige Dysorie. 
Die fibergetretenen Bluteiweil~stoffe wer4en im subendothelialen Ge- 
webe aber noeh in der Bildung yon Bindegewebsfasern assimiliert. Da- 
mit  ist eine kompsnsatorische Int imawueherung gegeben, die natur-  
gem~B dort am s t ~ ks t en  ist, wo die Stauung ~m l~ngsten bestanden 
hat. Die sehubweise Bildung yon Bindegewebe, die sieh durch die von- 
einander abgrenzbaren ringfSrmigen Sehiehten darstellt, deutet darauf  
hin, d~B Druek- und Str5mungsverh~ltnisse im venSsen App~rat perio- 
disehen Schwankungen unterworfen waren. 

Das ganze Gesehehen spielt sich zun~ehst an den grol~en Venen ab 
un4 greift erst rfickl~ufig iiber die kleinen Venen auf die in t ramedu] l~en 
Venen un4 Capil]aren iiber. Es werden also sehon erhebliche Ver~n- 
derungen 4er extramedull~ren Venen bestehen mfissen, ehe es zu Seh~di- 
gungen des P~renehyms kommt.  

Erst daraus ergibt sich, dab ausgepr~gte und typische Gef~Bvers zur 
Diagnose der FO[X-ALA~OUA-WI~Eschen Krankheit zu fordern sind. 

Die Bedeutung der ParenehymschSden t r i t t  in unserem Falle gegen- 
fiber der der Gsf~13ver~nderungen zurfick. Ihre Pr~gung ist beeinfluBt 
vom Grade 4er Dysorie und der Mitwirkung etw~iger O~-Mangelzust~nde. 
Erst  mit  steigendem Eiweil~gehalt des ()dems und nut langsam leidet 
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die Gewebsatmung (sekund~re Hypoxydose [Sc~oLz]), so dab es z~m 
Bilde tier Nekrose kommt. Auch in den anderen F~llen sind die Paren- 
chymschitden Folgeerscheinungen und je nach Intensitiit tier GefitlL 
~nomalie und Krankkeitstiauer mehr oder minder ausgebildet. So haben 
wir ~lle Ubergi~nge yon den kaum wakrnehmbaren Glia- und Nekrose- 
herdchen in unserem Falle fiber kleine isolierte Nekrosebezirke (GREEN- 
FIELD, MINEA) zur totalen Querschnittsnekrose (Folx-ALAJOVANIN~, 
L ~ m T ~ E  u. ~.). 

1KA~KI]~WlCZ hat in seinem Fall kolloide Subst~nzen in den nekro- 
tischen Bezirken beobacktet. Er  vertr i t t  die Ansicht, dal~ es sick bei 
diesem Vorgang um Gerinnungen und F~illungen handelt. Wir haben 
bei uns nur vereinzelt innerhalb der Nekroseherdcken kleintropfige Ge- 
rinnungsprodukte gesehen. Die SchrankenstSrung mul~ wahrscheinlich 
noch ausgeprggter sein, wie sich das bei MA~KIEWICZ arts den histo- 
lytischen und nekrotischen Vorg~ngen an den Gefiitlen auch ablesen 
l~il~t, damit es zur Bildung kolloidaler Substanzen kommt. Dies ist an- 
sckeinend erst d~nn der Fall, wenn Eiweil~kSrper dutch das Endothel hin- 
durchgetreten sind, die nicht mekr vom Gewebe assimi]iert werden kSnnen. 

Bevor wir diesen Abschnitt absehlietlen, haben wir noch auf die Be- 
ziehungen zwischen den SegmenthShen des Riickenmarks und der je- 
weiligen Ausbildung des Gefgl]prozesses einzngehen. Es bestehen hier inso- 
fern gewisse Gesetzmittligkeiten, als die stitrksten und ~ltesten Gef~l~ver- 
~nderungen nahe dem Venenkn~iuel an der Medulla oblongata, die ge- 
ringsten in HShe des Sacralmarks gefunden werden. Daraus mSchte 
man kurzerhand den Schlul~ ziehen, den Varixknoten als Ursache einer 
nack caudal abnehmenden Stauung in den Venen aufzufassen. Dies 
widerspricht jedoch den anatomischen Gegebenheiten, tia bei den zahl- 
reichen Abflul~mSglichkeiten eine solche Wirkung kaum vorstellbar ist. 
Trotztiem mul~ man auf Grund unserer Befande mit der MSglickkeit 
rectmen, dab ZirknlationsstSrungen im ven6sen System des l~iicken- 
marks nicht ~uf das jeweilige Segment beschr~nkt bleiben, sondern unter 
Umst~tnden ziemlich weir auch in vertikMer ]~ichtung fortwirken kSnnen. 

DaB noch andere Faktoren an dem Zustandekommen der Stauung 
beteiligt sein mfissen, zeigt sick schon in unserem Fa]l dutch einen be- 
reits erwKhnten ]~efund, n~mlick die im untersten Brustmark wieder 
ausgepriigte Stauung der intramedull~iren Gef~l]e. Das fi~llt aus der 
vorhin beschriebenen Ordnung herans und ist um so bemerkenswerter, 
als dort auch die ParenchymsckKden nach denen in der unmittelbaren 
N~he des Varixknotens am st~irksten sinti. Bei allen frfiher verSffentlichten 
F~llen fanden sick die Ver~nderungen am Riickenma.rksgewebe in diesen 
Segmenten, also zwischen D 8 und L 2. D~s litl~t vermuten, dub bier 
noeh ein besonderer Faktor die Stauung und damit die Ansbildnng des 
Gefgtlprozesses mit ihren Folgen, wie Dysorie und Hypoxytiose, fSrdert. 
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DaB eine Beanspruchung der vertikal verlaufenden VenenstKmme durch 
den allf ihnen lastenden Druck der Bluts~ule allein nicht dafiir verant- 
wortlich gemacht werden kann, beweist gerade unser Fall, in dem die 
yon Stauung abh~ngigen Gefi~Bver~nderungen im allgemeinen cranial 
s t o k e r  ausgeprKgt sind. Es miissen also andere Momente hereinspielen. 
Nur als MSglichkeit sei erwi~hnt, da~ die fraglichen Rfickenmarks- 
segmente der stErksten Wirbelsi~ulenkyphose entsprechen, dal3 hier also 
eine vermehrte Beanspruchung stat thaben und besonders ungtinstige 
AbfluBbedingungen vorlicgen kSnnten. 

Haemangioma racenwsum venqsum und FOIX-ALAJOUANINESChe8 Syn- 
drom. Der augenf~lligste autoptische Befund unseres Falles war der in 
OlivenhShe befindliche dicke Venenkn~uel. Wir konnten die Wand- 
veri~nderungen dieser geschli~egelten, stark erweiterten Venen als typisch 
fiir Varicen beschreiben und sprachen deshalb bisher yon einem Varix- 
knoten. Ooch licgen die Dirge nicht so einfach. Bei der Beschi~ftigung 
mit derartigen Venenver~nderungen geri~t man anf das Gebiet tier 
h~mangiomatSsen Bildungen. Wit haben hier nicht die Absicht, uns in 
die Debatte um die damit zusammenh~ngcnden Fragen einzuschalten, 
sondern wollen versuchen, die am besten g~sicherten Tatsachcn auf 
unseren Fall anzuwenden. 

Sch.on wenn wir uns eines sehr vereinfachenden Einteilungsschemas 
bedienen, miissen wir mit BENDA den Venenkni~uel als venSses Angiom 
bezeichnen, denn wit beobachten sowohl Phlebektasien als auch Varicen 
lokaler Venengebiete, die dutch Verdr~gung  benachbarter Gewebe Ge- 
schwulstcharakter a~genommen haben. In dieser Charakterisierung er- 
schSpft sich aber nach Ansicht vieler moderner Autoren der Begriff des 
venSsen Angioms nicht. Phlebektasien and Varikositi~ten sind wohl Teil- 
erscheinungen yon angiomat6sen MiBbildungen, doch ist die prim~re 
Gef~Banlageanomalie das Entscheidende. In unserem Fall beobachten 
wir nicht nut  im Riickenmark, sondern iiberall im Gehirn eine Dilatation 
der Venen. Wir mSchten mit diesem Befund unsere Ansicht stiitzen, 
dab eine allgemeine p r im~e  Venenwandschwiiche vorliegt, die sowohl 
eine Gestalt-, als auch eine Funktionsanomalie umfaBt. 

Zur weiteren Klassifikation des Angioms ist es yon Wichtigkeit, dub 
wir weder bei tier makroskopischen Preparation noch bei der Zer- 
legung des Hirnstammes in Serienschnitte eine arteriovenSse Verbindung 
auffinden konnten. Wenn wit uns also dem neuesten Einteilungsschema 
yon MA~UELIDIS anschlieBen, SO ist das Angiom als ,,Haemangioma 
racemosum venosum" zu bezeichnen. ])as entsprich$ etwa dem ersten 
Typ des Angioma racemosum venosum der Einteilung yon BERGSTRA~D. 

Nun l~Bt sich aus unseren Befunden wenig zur Entwicklung dieses 
H~mangioms sagen. Nachdem wir sonst keine prim~re Vermehrung 
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oder Fehlanlage yon Venen gefunden haben, ist es fraglich, ob derartige 
spezielle Fehlbildungen im Bereich der Medulla oblongata dem H~- 
mangiom zugrunde liegen oder ob es sich auf  dem Boden der allgemeinen 
Venenwandschw~ehe dureh Hinzutreten eines anderen Faktors  ent- 
wickelt hat.  Wir kommen fiber Vermutungen nicht hinaus, doch kSnnen 
wir in diesem Zusammenhang das Seh~:teltrauma, das der Pat ient  er-  
li t ten hat, nicht unerwghnt lassen. Das Hgmangiom liegt yon derMittel- 
linie ans mehr nach links und andere Befunde zeigen, da$ es gerade die 
linke Seite der Hirnbasis war, welche yon dem Hirn t rauma am st/~rksten 
betroffen wurde. So ist es sehr wohl denkbar, dal~ die Erschfitterung, 
welche die anlagemg$ig sehwachen Venenw/inde getroffen hat,  zu einer 
umschriebenen Erweiterung fiihrte. Zu der einmaligen Gewalteinwirkung 
mag im Laufe der gahre durch das nur wenige Zentimeter entfernt  
liegende, sich standig vergrSl~ernde Carotisanenrysma ein Dauerreiz ge- 
t reten sein in Form yon fortgeleiteter Pulsation und yon Zirku]ations- 
stSrungen im Sinus cavernosus. 

Was nun die iibrigen extramedull~ren Venen des Riiekenmarks und 
die intramedull~ren Gefgl~e angetlt, so handelt  es sieh bei deren Ver- 
/~nderungen nicht nm angiomatSse Bildungen. Wir miissen aber zu dem, 
was wir sehon im Kapitel  fiber die Gef~Bver/s fiber die Ent-  
stehung der kompensatorischen Intimaproliferation sagben, jetzt noch als 
weiteren Faktor  die anlagebedingte Venenwandschw~che hinzuffigen. 

Das Vorkommen soleher makroskopiseh sichtbarer Vergnderungen 
der Venen ist nieht auf  unseren Fall besehrgnkt. Bei der Durchsicht 
aller F~lle yon Fo~x-ALAaouANI~scher Krankhei t  (bis auf den uns 
nicht zug~ngliehen yon MINEA) liel~en sich die bisher kaum beaehteten 
Befunde zusammenstellen, die die Tab. 2 zeigt. 

An diesem Punkt  unserer Beobaehtungen und Uberlegungen an- 
gekommen, liegt die Frage nahe, ob es sich bei der sogenannten FoIx- 
ALA~OUA~INEsehen Krankhei t  fiberhaupt um eine Krankheitseinheit  
sui generis handelt. Um aus dem Vergleieh der anatomisehen Befunde 
Material zur Beantwortung dieser Frage zu gewinnen, haben wir die gauze 
Literatur  der angiomatSsen Bildungen des Riiekenmarks durchgesehen. 

Die yon uns gesuehten F/~lle sind unter reeht verschiedenen Diagnosen ver- 
5ffentlicht worden. Zum Teil handelte es sieh dabei um verschiedene Tatbest/~nde~ 
zum Teil aber wurden sicher gleiehartige Befunde mit verschiedenen Namen belegt, 
ein Ausdruek der nomenklatorisehen Unsieherheit auf diesem Gebiet. Nur als Bei- 
spiele seien angefiihrt: Angioma racemosum venosum (ALEXANDEI~, BE:NDA, NO:N:NE, 
SCHSPE), Angioma raeemosum arterio-venosum (RosENHAG~), Angioma caver- 
nosum (WEssEL, LORE:NZ), cavernom/~hnliehe Bildung (MEYER-KOHLER), Angioma 
arteriosum (ENDERS), ~mangiom (GuILLAIN u.a., NAMBU, RA:ND, BLAKD, SARGE:NT), 
eirsoides Aneurysma (RAYMOND-CESTA:N), spinale Varicen (LIND]$B~AN:N, PUUSEPP), 
erweiterte und varicSse Venen (ELsBE~G, JUMX~'Ik-VALE~rSI, GLO~us-Dos~Au 
Ektasie der Vena spinalis posterior (HAexE~), Teleangiektasie (S~LL~-~AZ~). -  
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Die wirkliche Sohwierigkeit bei der Durchsicht aller F~lle ergibt sioh daraus, dab 
das Interesse der Verfasser mehr auf das Klinische und die makroskopischen 
pathologiseh-anatomischen Ver~nderungen geriohtet gewesen ist. So sind die histo- 
I ogischen Befunde fast immer spi~rlioh, die Abbildungen unzureichend. 

Tabelle 2. Ubersicht ~ber die makroslcolgischen Ge]ii[3vergnderungen bei den bisher 
eindeutig als FOIx-ALAJOlJANI~]~sche Kranlcheit beschriebenen F~illen. 

l~OIX Ulld ALAJOUANINE 
Fall 1 und 2 

:LHERMITTE, FRIBOURG-BLANC 
und  KYRIAKO 

IMA:a~.I:EWlCZ-NEEL 

GREENFIELD-TURNER Fall 2 

GREENFIELD-TURNER Fall 3 

Volumensvermehrung, ttypertrophie und 
Sehl~ngelung der Gef~Be, bes. in der N~he der 
Incisura reed. post. und ant. 

Starke Venenerweiterungen auf der dorsalen 
Fli~che des Rtickenmarks mit varic6sen Kn~u- 
eln. 

Gefi~Be an der Vorderseite des Rfickenmarks 
stark gewunden und mit Blur gefiillt. An um- 
sehriebener Stelle ein Biindel stark erweiterter, 
das Rfiokenmark komprimierender Venen. 

Ein ungewShnlich geschl~ngeltes Gef~g an der 
Dorsalseite des I~fickenmarks. 

Ein Knoten yon 4ickwandigen Venen an der 
Dorsalseite des Riiekenmarks. 

Es ist  n ich t  unsere Absicht ,  hier eine volls tandige 1Jbersicht fiber alle 
einschlggigen Fglie zu geben und  sie kr i t iseh zu siehten. Wi t  dtirfen 
auf  drei Arbei ten  verweisen, die eine derart ige l )bers icht  b r ingen :  
GLO~US-Dos}IAY (1929), HACKEI~ (1929) und  Wu (1943) 1 
W i t  wollen an dieser Ste]le ganz kurz nur  anf  5 typisehe F~lle als Ver- 
g]eich hinweisen.  

In den F~llen yon LIND]~MANN, HACKEL, NONN]~ 1 und NONNE 2 linden sich hoch- 
gradig erweiterte und geschlgngelte Venen, teilweise mit Knauelbildung und dadurch 
bedingter Kompression des Riickenmarks. Histologisch zeigen die Venen binde- 
gewebige Verdickungen. 

Wghrend in diesen 4 Fi~llen die Ausbildung des Gof~Bprozesses und dadurch die 
Sch~digung des Rtickenmarks im unteren Brust- und im Lendenmark am ausge- 
pr~gtesten war, gewinnt der Fall yon I~AYMOND-CEsTAN- hier besondere Bedeutung 
durch die Gef~Bver~Lnderungen im Bereich des Halsmarkes. 

Schliel~lich darf noch auf die VerSffentlichung yon HAEEICLAND hingewiesen 
werden, die eine gute uncl mit unseren Befunden weitgehend iibereinstimmende 
Beschreibung der feingeweblichen Gefi~Bver~nderungen bei einem Angioma race- 
mosum venosum bringt. 

Trotz cler teilweise unvol l s t and igen  u n d  etwas kna ppe n  Befunde der 
angeffihrten Arbei ten wird die grundsi~tzliehe 13bereinst immung dieser 
Fi~lle mi t  denen yon  sogenannter  Folx-ALAaOU~tNI~Escher K r a nkhe i t  
deutlich.  Gewil3e Unterschiede bestehen lediglich in  der Ausdehnung 
der makroskopischen Gef~Bver/inderungen. Die Erwei te rung k a n n  grSBere 
Venengebiete gleichmi~Big betreffen, aber aueh dann  bi lden sich meist  
an  z i rkumskripter  Stelle deutl iehe Venenkni~uel aus;  sie k a n n  aueh auf  

1 Siel~e dort auch die Literatur, die wit nicht im einzelnen anfiihren werden. 
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ein kleineres Gebiet beschr~nkt bleiben, so dab Veriinderungen der ab- 
hiingigen Gefiiftgebiete nur mikroskopiseh erf~Bbar sind. Die stiixksten 
VenenverKnderungen treten vorwiegend im unteren Dors~lmark- und 
Lendenmarkbereich auf, doch zeigt der Fall yon RAYMO~D-CEsTA~, 
der naeh der Besehreibung als Hi~mangioma raeemosum venosum be- 
zeiehnet werden mug, eine sehr iihnliehe Lokalisation wie der unserige. 

In den angeffihrten F~llen ist es nieht immer leieht zu entseheiden, 
wo die einfaehe Varikose aufhSrt und das tIiianangiom beginnt. Wir 
wollen aueh aus der Perspektive unseres eigenen Falles keine vorschnellen 
Sehliisse ziehen und nieht alle frfiheren Beobachtungen in ein zu enges 
Schema zws 

Eine Entseheidung ist fiir die ~'rage, die wir uns hier gestellt haben, 
gar nieht erforderlieh. Wiehtig ist, daft es eine ganze Anzahl von Fiillen 
gibt, bei denen es infolge einer primi~ren Anomalie der Venen zu se- 
kundi~ren Veri~nderungen im l~iiekenmark gekommen ist. Die dabei 
erhobenen Befunde stimmen grundsS~tzlieh mit denen der einwandfrei ge- 
sicherten Fiille der sogenannten FOIX-ALAJOUANINEschen Kx'ankheit 
iiberein. Damit ist es aber nicht mehr m6glich, hier yon einer abgrenz- 
baren Krankheitseinheit zu sprechen. 

Was FoIx lind AL.~ffOUANINE herausgearbeitet haben, k6nnen wit 
vielmehr als Syndrom bezeichnen. Es handelt sich dabei um einen se- 
kundaren RiickenmarksprozeB mit cinigermaBen guter klinischer und 
pathologisch-anatomischer Charakterisierung. Das Primiire sind Anlage- 
anomalien der Riickenmarksvenen, die auf Grund der bisherigen Beob- 
achtungen nieht ohne weiteres auf einen Nenner zu bringen sind. Darfiber 
muft Klarheit  bestehen, wenn die Bezeichnung ,,FOlX-ALAJOgNAI~Esches 
Syndrom" nicht zu fortwi~hrenden MiBverst~ndnissen Anlag geben soll. 

Die Ergebnisse. 
1. Bei tier sogenannten FOIX-ALAJOUANINEschen Krankheit  sind 

p~thogenetisch die Gefiiftveri~nderungen das Primi~'e. 
2. Nur 7 yon 23 bisher verSffentlichten F~tllen weisen typische Gef~B- 

veri~nderungen auf und kSnnen deshalb diesem Krankheitsbild zu- 
gerechnet werden. Hinzu kommt der eigene, hier beschriebene Fall. 

3. :Bei den nennenswert krankhaft  ver~nderten Gef~Ben handelt  es 
sich ausschlieBlich um Venen. 

4. Der Gefs ist als kompensatorische Intimaproliferation, als 
Anpassungswachstnm also, zu bezeichnen. Er  entwickelt sich langs~m 
und abh~ngig yore Grad der Staunng m den Venen. Da diese in manchen 
Gebieten einem zeitweisen Intensitatswechsel unterworfen ist, schreiten 
die Wandver~ndernngen dort schubweise fort. Es hat den Anschein, 
dab dysorische Vorgiinge die proIifer~tiven Erscheinnngen in der Ge- 
f~l]w~nd hervorrnfen. 
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5. D e m  Gefi~l~prozel~ e n t s p r e c h e n d  b i ]den  s ich d i e V e r ~ n d e r u n g e n  a m  ne t -  

vhsen  Gewebe  l~ngsam ~us .Auch  bei  i hnen  sp ie len  S c h r a n k e n s t h r u n g e n  eine  

h e r v o r r a g e n d e  Rol le .  H y p o x y d o t i s c h e  Z u s t g n d e  s che inen  e r s t  in  z w e i t e r  

L in i e  E in f l uB  a u f  die  p a r e n c h y m ~ t h s e n G e w e b s s t r ~ k t u r e n  zu g e w i n n e n .  

6. AuBer  den  h i s to log i sch  erf~l~b~ren V e n e n v e r ~ n d e r u n g e n  f i n d e n  s ich 

in  a l len  g e s i c h e r t e n  F ~ l l e n  y o n  FOIx-ALAJOVA~I~Escher  K r a n k h e i t  a u c h  

m a k r o s k o p i s c h e  V e n e n e r w e i t e r u n g e n .  E s  h a n d e l t  s ich dube i  u m  e ine  

A n l a g e a n o m a l i e .  I n  u n s e r e m  F a l l  i s t  sic als  H ~ m ~ n g i o m ~  r a c e m o s u m  

v e n o s u m  zu beze i chnen .  

7. D i e  F~l le  de r  s o g e n ~ n n t e n  FoIx-ALAJOtTA~I~Eschen K r a n k h e i t  

b i l d e n  ke ine  e igene  K r a n k h e i t s e i n h e i t ,  s onde rn  s ind  den  F ~ l l e n  y o n  

v e n 6 s e n  Gef~l~mii~bi ldungen des ]~ i i ckenmarks  z u z u o r d n e n .  

8. Z u r  B e n e n n u n g  des k l in i sch  a n d  m o r p h o l o g i s c h  z i e m l i c h  g u t  u m -  

r i s s enen  Bi ldes  y o n  sekund~tren R f i c k e n m a r k s v e r ~ n d e r u n g e n  bei  pr i -  

m ~ r e r  A n l ~ g e a n o m ~ l i e  de r  V e n e n  w i r d  der  B e g r i f f  , F o l x - A L A J o v A ~ I ~ -  

sches  Synd_rom" fiir zvceckm~l~ig geh~l ten .  
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