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~ber die H~imangiome des Gehirns. 
II. Mitteilung. 

Haemangioma arteriovenosum. 

Von 
E. E. MANUELIDIS. 

Mit 8 Textabbildungen. 

( Eingegangen am 15. Dezember 1950.) 

In  unserer ersten Mitteilnng fiber die Hamangiome des Gehirns haben 
wir uns mit  den Begriffen des Angioma racemosum venosum und des 
A n e u r y s m a  arteriovenosum der BERGSTRAXDsehen Klassifikation aus- 
einandergesetzt. Wir wiederholen kurz, was BE~GST~AND mit diesen 
Namen bezeichnet. 

Unter  ersterem fa~t er 2 verschiedene Tatbest~tnde zusammen und 
zw~r solehe Bildungen, die aus erweiterten Venen bestehen und nach 
VIRC~ow mit einer Varieocele zu vergleichen sind und solche, welche 
aus einem Kn~uel pathologiseh gebauter Gef~l~e zusammengesetzt sind; 
ihre Wandungen k6nnen weder als arteriell noch als ven6s bezeichnet 
werden, vielmehr sind oft Teile ein und desselben Gefiil~es verschieden 
gebaut. Dieser zweite, h~tufigere Typ des Angioma racem, venos, erreieht 
die Pia, ist mtt  Ektasien der pialen Gef~tBe verbunden, zeigt oft eine 
keilf6rmige Gestalt und ist von dem arteriovenSsen Aneurysma histolo- 
gisch nieht zu unterseheiden. Letzteres ist ~uf einen ,,Knrzschluf3" 
zwischen arteriellem und ven6sem System, eine abnorme Verbindung 
in Form eines GefMies oder Gefiil~knguels unter Aussehaltung des 
Capillarbettes, zurfickzuf~hren. Auf diese Art erhalten die Venen dieser 
Affektion arterielles Blur, d~s ganze Gebilde pulsiert bei Lebzeiten und 
somit ist der ,,physiologische" Unterschied zwischen dieser Hgmangiom- 
art  und dem zweiten Typ des venSsen racemSsen Angioms gegeben. 
Soweit die Darlegung BE~GST~AXDS. 

In  unserer ~i t te i lung betonten wir die Sehwierigkeiten mancher 
Autoren, ihre F~ille nach dem Tode der Patienten einzuteilen, da die im 
Leben augenf~illigen physiologischen Unterschiede zwischen dem Aneu- 
rysma arteriovenosum und dem Angioma racemosum venosum nicht 
mehr vorhanden sind; aui]erdem besagt letztere Bezeichnung nicht, ob 
es sieh um einen Fall des seltenen varieoeelen~thnlichen oder des h~tufi- 
geren zweiten Typs handelt. Wit sehlugen datum vor, den zweiten Typ 
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des Angioma rae. venos, gemeinsam mit dem ihm histologiseh ~hn- 
~hnliehen Aneurysma arteriovenosum als Hiimangioma arteriovenosum 
zu bezeiehnen. Warum wir dem Namen ,,It~mangiom" start Angiom 
den Vorzug gegeben haben, wurde in unserer ersten Mitteilung begr/indet. 

Die Bezeiehnung arteriovenSses H~mangiom ist, wie aueh SC~ALTEN- 
BRAND betont, zweifellos anatomiseh die riehtigere und sie bereitet den 
Untersuehern bei postmortalen Klassifikationen ihrer F~lle keine 
Sehwierigkeit. Dadureh wird aueh vermieden, dab ein und derselbe Fall 
yon dem einen Autor (ISENSCHMD) als arterielles Angiom und yon dem 
anderen (H~RzoG) Slo~ter als Angioma rae. venos, bezeiehnet wird. 

Es sei bemerkt, dab VI~c~ow die Bezeiehnung ,,Aneurysma a rterio- 
venosum" nieht ftir passend hielt. Auger der bereits erw/~hnten B~c. -  
STRA~Dsehen Nomenklatur f~ir das Haemangioma arteriovenosum 
kommen in der Literatur noeh folgende Bezeiehnungen vor: Angioma 
arteriale, Angioma arter, raeem., Angioma plexiforme, Angioma arter. 
anastomotieum, Varix arteriales und Varix anastomotieus. 

Auger unseren bereits mitgeteilten F/~llen yon Hgmangiomen (F~lle 
1--16) sind in unserem Material aueh 3 F~lle (Fall 17--19) vorhanden, 
die unserer Meinung naeh in die Untergruppe des arteriovenSsen H~- 
mangioms geh6ren. Genau wie bei jenen interessieren uns aueh bei 
diesen: Fragen der Morphologie, Lokalisation, Klinik und Vererbung. 
Ferner die Pathogenese und die Ver~nderungen der n/tehsten Umgebung 
dieser hgmagiomat6sen Affektionen. Wir halten die Mitteilung dieser 
F~lle deshalb aueh fiir gereehtfertigt, weil sie sowohl klinisehe als aueh 
pathologiseh-anatomisehe Besonderheiten bieten. 

Fall 17. Br. Jo. ~ 38 J. 

Kllni]c: Pat. leidet seit 5 Wochen an zeitweise auftretenden, oft mehrere Tage 
anhaltenden Kopfsehmerzen mit Erbrechen und Fieber. Er war dabei 2 real etwa 
10 rain bewugtlos. Es sollen aueh Verwirrtheitszust~nde bestanden haben. Seither 
~fidigkeit, Appetitlosigkeit, m~Bige Kopfschmerzen und gewisse Unsicherheit beim 
Gehen. Bei der Untersuehung leichte Probrusio bulbi bds. Alle Reflexe seitengleieh 
ausl6sbar. Keine Ataxie, keine Paresen, keine pathologisehen Reflexe, leiehte 
Unsicherheit beim Gehen, auff~tllige Nackensteifheit. Pu]s 60, Kerning positiv. 
Papillenstauung bds. Klinikaufnahme: Liquor stark xanthoehrom, leicht bluthaltig. 
Keine sti~rkere Zellvermehrung, yon einzelnen Erythrocyten abgesehen. Gesamt- 
eiweiB 1,8. 

Vorgesehiehte und Befund liel3en an eine aufgetretene Blutung in dem Liquor- 
raum denken. 4 Tage nach der Klinikaufnahme hat Pat. unerwartet einen starken 
Schreeken mit kurzdauerndem Bewugtseinsverlust er]itten. Seit dieser Zeit be- 
nommen, somnolent, die Stauungspapille hat bds. erheblich zugenommen, starke 
Absehws der Ref]exe. ttypotonie, Aphasie. Geringffigiger Nystagmus. An 
den folgenden Tagen keine Besserung des Befindens. Vorfibergehende Verwirrt- 
heitszust~nde. Meningeale Reizerscheinungen. Keine tterdsymptome. Unter den 
Zeichen einer Ateml~hmung kommt Pat. ad exitum. 

Diagnose: Tumor cerebri ? 
19" 
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Pathologische Anatomie: Das formolfixierte Gehirn wiegt 1720 g. Die Meningen 
zeigen tiber der Konvexit i i t  im Berdeh  der Fnrchen  eine sulzige Trtibung. Die 
Kleinhirntonsil len sind deutlich eingesehniirt. Die Hirnrinde ha t  an  vielen Stellen, 
vor allem an der Basis und occipital, ebenso wie das KMnhi rn ,  einen brgunlieh- 
r6tliehen Farbton.  Um das Chiasma opticum eine blutunterlaufene Versehwartung 
der Leptomeningen. Auf Fronta lsehni t ten  zeigt sieh eine in ihrer grSBten Aus- 
dehnung taubeneigro!~e Massenblutung im Bereieh der weigen Substanz der l inken 
Hemisphere. I m  St i rnhirn ftihlen sieh die der Blutung benachbar ten  Par t ien  auf- 
fallend weieh an. Im tibrigen ist das ganze Ventrikelsystem mit  tells fltissigem, 

teils geronnenem Blur geftillf. Im 
Bereieh der laterMen Kante  des 
linken Oeeipitalhirns ist ein etwa 
ftinfmarkstiiekgrol~er Bezirk zu 
sehen, in welchem die piMen Ge- 
f~tle ungewShnlieh s tark ver- 
mehrt ,  gesehl~ngelt und erweitert  
sind und  weleher dureh seine r6t- 
liehe Verfgrbung und  vermehrte  
Konsistenz auffgllt (Abb. 1 ). I-Iier 
sind die Windungen verschm~ler t, 
die Sulci leieht erweitert. Frontal-  
seheiben dieses Gebietes l~ssen 
eine etwa marksttiekgroge Rin- 
denmarkstelle erkennen, welehe 
yon klaffenden, vermehrten,  er- 
weiterten Gef~Ben durehsetzt  ist 
und welehe oralwgrts keilf6rmig 
gerade noeh die Spitze des reehten 
Hinterhorns  erreieht. Der ganze 
besehriebene Bezirk und dessen 

Abb. 1. FM1 17. 8tarke Vermchrung, Erweiterung und Umgebung ftihlen sieh etwas 
Schlgngelung dcr pialen GefgBe im :Bereich des linken hgrter  an;  bier finder man histo- 

Occipi~allappons. logiseh folgende Vergnderungen: 
Die Leptomeningen sind fibrSs 

verdickt  und  zeigen zahlreiche, vorwiegend Rundzelleninfi l trate;  ferner mehrere 
frisehe Blutungen und  perivaseulgr teils freies, teils an Makroeyten gebundenes Blur- 
pigment. In  der Pia  ist eine abnorme Anzahl yon Gef~gen zu sehen, die hinsiehtlieh 
der S t ruktur  der Wandung sehr mannigfMtige Bilder bieten. Vie]e sind rund, 
andere gr6gere GefgBe zeigen tiefe Ausbuchtungen und  weite Aussaekungen. Eine 
Fgltelung ist sehr deutlieh erkennbar.  Oft bertihren sich Gefgglumina und  weisen 
gemeinsame Wgnde auf. Aufbau und Dicke der Wan d u n g  variieren sehr stark 
und  sind unabhKngig yon der GrSBe des GefgBkMibers. Vereinzelte Gef&ge, vor 
allem in den 8ulei und  in der I-Iirnoberflgche, weisen eine fast normMe Int ima,  
Elastiea interna, Media und Advent i t ia  auf  und  erinnern s tark an Arterien. Diese 
und  ebenso diejenigen, welehe man zu den venen~hnliehen Gebilden reehnen kSnnte,  
sind sehr spgrlich. Aber aueh bei diesen hochdifferenzierten Gebilden komrat  es vor, 
dab die eine oder die andere Gewebsart ganz oder teilweise fehlt, so dab man ganz 
eigenartige GefgBe vor sieh hat.  Bei einigen GefgBwandungen kommen hie und  da 
deutliche In t imaknoten  vor. Die Advent i t ia  der meisten GefgBe besteht  aus 
fibrSsem Gewebe. Sehr h~ufig, besonders in dem intracerebralen Tei] der Affektion, 
kommen GefggkMiber vor, die aus einer an Dicke weehselnden fibrSsen, stellenweise 
sklerotisehen Bindegewebsschieht und aus Endothelien,  die Mlerdings ganz oder 
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zmn Teil fehlen k6nnen, aufgebaut  sind. Zwischen diesen wenig differenzierten und 
den verh/~Itnism~8ig hoehdifferenzierten Geffigen kommen  alle mSgliehen L'ber- 
gange und Var i e t~en  vor. Zum Beispiel sind Gefgl~e vorhanden,  die grterienahnlich 

Abb. 2. ~'aI1 17. Arterienlthnliches (~refg~g (X). Intima-Kl(oten (B). Bei C wird (tie Wandung durch 
ein fibr6ses Gewcbe gebildet. YAN-GIlgSoN-F/),rbung. 

Abb. 3. FMI 17. Mehrere pathologisch gebaute GefgBe mit Einstf~tlpungen und Aussaekungen dcr 
Wandung (A). vax-GI~soN-Fgrbtmg. 

aussehen und  bei denen die Media oder die gesamte W a ndung  auf  mehr  oder 
weniger gr613ere Streeken durch ein fibrSses Gewebe (Abb. 2) ersetzt wird. Ver- 
einzel~ sind auch Gef/~Be zu sehen, die eine dieke, aus einem sehr zellreiehen Binde- 
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gewebe bestehende Wandung aufweisen. Im Elasticabild sieht die Interna selten 
aus wie bei den normalen Arterien. Bei manehen der oben beschriebenen binde- 
gewebigen, fibrSsen Gef~gen zeigen die elastischen Lamellen meistens strecken- 
weise das Bestreben, dutch Verdickungen ein elastica-internaahnliches Bild naeh- 
zuahmen. Bei vielen Gef~l~en jedoch fehlen die elastisehen Fasern oder sind in 
groBer oder kleiner Anzahl meistens zusammenhanglos in der Gesamtwandung 
vertreten. Die Gefi~gaffektion erstreckt sich bis tier in das Mark hinein; bier kommen 
jedoeh viel seltener ausdifferenzierte arterien- odor venen~hnliche Gef~gformen vor 
(Abb. 3). Sehr selten sind Verkalkungen einzelner Gef~Be zu sehen. Manche Gef~g- 
lumina enthalten flfissiges ]31ut, andere sind leer und andere wieder sind dureh 
thrombotische Massen, die stellenweise Organisationen aufweisen, ~usgeffillt. Im 
untersuchten Pr~parat kommen auch einige Gef~Be vor, we]che kein Lumen auf- 
weisen, sondern als InhMt ein lockeres Ffillgewebe haben. Dem Ausmal~e der Blu- 
tung entsprechen die Ver~Lnderungen des Hirngewebes. In den oberen Schichten 
der Rinde des linken Occipitallappens sind einige frische Erweichungen vorhanden. 
Im Bereich der makroskopisch wahrgenommenen massiven Blutungen ist jegliche 
Struktur zerst5rt. In den yon der Blutung nicht betroffenen, der Affektion an- 
grenzenden Partien des Gehirns sind die Ganglienzellen im groBen und ganzen, 
wenn aueh etwas verkleinert, wenig ver~ndert. Unterhalb der verdickten Pia 
Randgliose. In der Rinde sind einige progressive gliSse Elemente, mitunter mehrere 
St~behenzellen und vereinzelt nervenzellfreie Territorien, besonders in den Win- 
dungst~Llern, zu sehen. Die AmmonshSrner zeigen einige Neurophagien. Im intra- 
cerebralen Teil der Affektion sind die Gef~13e meistens dureh Hirngewebe getrennt, 
welches dureh plasmatisehe Austritte aus den Gef~i3en, besonders in den subpialen 
Partien, hier und da aufgehellt erscheint. Derartige Stellen, wie auch plasmatisch 
durchtritnkte Gef~l]e, sind relativ selten zu sehen. Die Umgebung des H~mangioms 
zeigt mehrere stark mit Blur geftillte Gef~l~e. 

Fall 18. La. An. ~ 58 J. 

Klinilc: Familienanamnese bietet keine Besonderheiten. Keine erbliche Be- 
lastung. Mit 39 Jahren Myomoperation, seither keine Menses. Mit 55 Jahren 
Paratyphus. Aul~erdem wurde bei der station~ren Behandlung eine Lnngen- 
tuberkulose festgestellt. Aufnahme in eine Lungenheilst~tte. Zunehmend unruhig, 
h6rt Stimmen, sieht bekannte Gestalten und ist darfiber ver~ngstigt. Pat. macht 
einen gehemm~en, ratlosen, stark depressiven Eindruck. Einweisung in eine Heft- 
und Pflegeanstalt. Pat. ist zeitlich unvollkommen, 6rtlich gut orientiert. Sie ist 
sehwer besinnlich. Intelligenz normal. ErinnerungsvermSgen und Merkf~higkeit 
gering. Die linke Pupflle ist ein wenig grSBer als die rechte. Reflexe seitengleich, 
lebhaft. Reehts ein raseh erschSpfbarer Patellarklonus. BDR bds. negativ. Pat. ist 
in schleehtem EZ und KZ, wird dyspnoisch, hut 0deme der Beine und Hitnde. 
Puls klein und frequent. Exitus. 

Klinisehe Diagnose: Psyehose im Riickbildungsalter. Tbc. 

Pathologische Anatomie: Produktiv verk~sende Tuberkulose beider Oberlappen 
mit mehreren Kavernen. Zahlreiehe exsudative verki~sende Herde in beiden UL 
und im reehten ML. Pleuritis tbe. Tbc. der Bifurkationslymphknoten. Pericarditis 
tbc. Kehlkopftuberkulose, besonders an der Unterfl~ehe der Epiglottis. Darm-Tbc: 
Mehrere tuberkulSse Geschwfire im unteren Ileum und Coecum. Hochgradige Ver- 
fettung der Leber. Allgemeine An~mie und Kaehexie. 
Kolo[: Nach ErSffnung des knSehernen Seh~deldaehes und der Dura ist ein etwa 
kleinfingerdiekes Gefgg zu sehen, das ans der Fissura Sylvii links herauskommt 
und yon der Insel unten lateral schrgg fiber den ParietMlappen naeh oben mediM 
lguft, um in den Grenzen zwischen Parietal- und 0eeipitallappen in den Sinus sag. 
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sup. einzumiinden (Abb. 4). Das GefN3 ist teils mi t  thrombot isehen Massen, tells 
mit  fliissigem Blur gef/illt und verursacht  streekenweise dureh Druck auf  die 
Gehirnoberfl/iehe eine konkave l~inne. In  der Fossa Sylvii links ist ein 3 • 3 em 
groges Gef~iBgewirr vorhanden,  welches teilweise vom Opercuhm insulae bedeekt 
ist. Sowohl dieses wie aueh die Inselrinde sind versehm~ilert, atrophisch und ver- 
h~trtet (Abb. 5). Die Gef~iBaffektion setzt  sieh naeh hinten fort und erfiillt Teiie 
des l inken Hinterhorns.  Der Prozeg ist gr6gtenteils extraeerebral  lokalisiert, jedoeh 
sind auf  Frontalschni t ten,  haupts~ehlich in der Inselrinde, mehrere erweiterte, klaf- 
fende, gesehl/ingelte Gef/~Be zu 
sehen. Auf  einem Fronta lsehni t t  
dutch die Austrittsstelle der Art. 
cerebri media aus der Carotis in- 
te rna  sieht man,  dab erstere links 
etwas gr6ger ist ats reehts, und in 
einem naehfolgenden Sehnit t ,  dab 
die t t a u p t i s t e  der l inken Cerebri 
media mindestens 3 - -4rea l  gr6ger 
sind als die entspreehenden auf  der 
rechten Seite. 

Die wesentliehen mikrosko- 
pischen Befunde dieses Falles sind 
folgende : Die h/imangiomat6se 
Affektion ist yon einem zu drei- 
viertel geschlossenen Ring aus Tei- 
len des Opereulum und der I n s e t  
rinde umgebeu. Um Wiederholun- 
gen zu vermeiden, beschreiben wir 
nu t  die morphologisehen Unter-  
schiede gegeniiber dem Fall  17. 
Die Gef~ige bieten ein sehr mannig- 
faltiges Aussehen hinsiehtlich der 
Gr6Be und des Wandaufbaues.  Abb. i. Fall 18. u Verbindung (A) des tIiman- 
Eine gr6[tere Anzahl  yon Gef~gen gioms mit dem Simms sag. super. (B). 

zeigt gemeinsame W~inde, so dab 
das mikroskopisehe Bild stellenweise an ein Kavernom erinnert.  Im Vergleieh 
zu dem vorher  beschriebenen Fall ist das gesamte Bild des Hamangioms etwas 
differenzierter. Sonst kommen alle Formen und fliegenden IJberg~tnge zwischen 
den differenzierten und  den wenig differenzierten GefaBen vor. Der intra-  
eerebrale Teil der Affektion ist vergliehen mit  dem extraeerebralen gering- 
gradig und  besehrankt  sich fast  nur  auf  die Rinde und  die subcorticalen Par t ien.  
Hier sind differenzierte Gef&Bformen seltener vorhanden.  Keine keilf6rmige Aus- 
brei tung der Affektion i n  das Mark hinein. Zahlreiehe elastisehe Fasern sind hei 
mehreren Gefagen meistens zusammenhanglos in der ganzen Wandung  ausgebreitet.  
I-Iie und  da ist eine Elastiea in terna bzw. sind mehr oder weniger vollkommene 
Ansatze dazu zu sehen. Das ven6se GefaB, welches den Tumor mi t  dem Sinus sag. 
sup. verbindet ,  zeigt streckenweise deutliehe Hypertrophic  der Wandung und  ein 
beinahe arterienartiges Aussehen (Abb. 6). Eine riehtige Elastica interna fehlt  
jedoch und  nu t  Bestrebungen, eine solche dureh Znsammenlagerung yon elastisehen 
Fasern  naehzuahmen,  sind stellenweise mikroskopiseh wahrzunehmen. Die auBer- 
halb des tt~imangioms liegenden Gefage in der naehsten Umgebung desselben sind 
nicht  s tark mit  Blut  geftillt und weisen perivasculfir keine plasmatisehen Anstr i t te  
bzw. gli6se Proliferationen auf. Unwesentliehe Rundzelleninfil trate sind vorhanden,  
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desgleiehen in der fibrSs ve rd ick ten  Pia.  I m  groBen u n d  ganzen  ist  die S t r u k t u r  der 
t~inde erha l ten ,  w e n n  sie aueh  in  der U m g e b u n g  der  Af fek t ion  deut l ieh  ve r sehm~le r t  
ist. A n  vere inze l ten  Stellen, besonders  in der Inse l r inde ,  s ind  n u r  die u n t e r e n  

Abb. 5. Fall 18. ArteriovenSses Hi~mangiom (A). Teilc einer ven6sen Verbindung (B) zwischen der 
2r und dem Sinus sag. super. Atrophie der Hirnsabstanz (C). 

Abb. 6. Fall 18. Bestrebungen des ven6sen AbfluBgefSBes des H~mangioms, eine Elastica Interna 
zu bilden (A). Arterien~hnlicher Aufbau der Wand (B). Elastiea-F~rbung. 

Seh ich ten  vo rhanden .  Hier  wie auch  in ande ren  Pa r t i en  der Cortex ist  der  gu te  
Z u s t a n d  der  Gangl ienzel len  auf fa l lend;  sie s ind  u n t e r  B e i b e h a l t u n g  der Ze l l s t ruk tu r  
e twas  kle iner  als gew6hnl ieh.  Die h a m a n g i o m a t S s e n  Gef/~Be h a b e n  hie u n d  da  kleine 
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inselfTrmige Partien yon Hirnsubstanz umklammert, die eine mehr oder weniger 
starke Gliose aufweisen. Jedoeh im allgemeinen ist der gute Zustand der Nerven- 
zellen erstaunlieh. Deutliehe fasrige gandgliose und Vermehrung der St~behenzellen 
in der Rinde. Leiehte Gliose des Markes. 

Fall 19. Kas. Jo. ~ 43 J.  

Klinik: Familienanamnese o. B. Mit 20 Jahren 2 Krolofoperationen und mit 
24 Jahren Unterleibsoperation wegen Eierstoekentzfindung. Als 17j~ihrige Me- 
narehe, als 43 j~hrige Menopause. In  der SchuIe mittelm/~gig. Seit 2 Jahren habe 
sie epileptiforme Anf~lle, die 3--4real  im Monat auftreten und in den letzten Wo- 
then tfiglieh. Seit vorigem Jahr  habe es nicht mit ihr ,,gestimmt". Sie werde schnell 
erregt und sehlage schnell zu. Seit 2 Jahren babe sie 0hrensausen. Sie glaube, die 
Leute reden sehleeht fiber sie; das babe sie in den eigenen 0hren ,,geffihlt". Seit 
einem Jahr  habe sie kein Geffihl mehr in den Ffi]]en und die Haut  ffihle sieh pelzig 
an. Pat. ist zeitlieh sehlecht orientiert. Unmotiviertes Laehen. Sie starrt vor sieh 
bin, Auffassung und Gedankenablauf sind sehr verlangsamt, Intelligenz herabgesetzt. 
Sie maeht einen depressiven, migmutigen Eindruek. 

KSrl0erlieher Befund: Guter EZ und KZ, interne und neurologische Untersuehung 
o. B., WAR und MkI~ I I  im Blur: ~ .  Der Verlauf zeigt mehrere epileiotisehe Anf/~lle; 
2t~giger DS.mmerzustand. 6.5. 1947: Temperatur 38,0 ~ somnolent. Leib geblS~ht, 
Einlauf ohne Erfolg. Ileusartiges Erseheinungsbild. Erh~lt Prostigmin und warme 
Umsehl/~ge. 7.5. 1947: Temi0eratur 39,4 ~ Allgemeine Reizsymptome. Abwehr- 
spannung im Leib. Hyi0ertonie samtlieher Extremit/~ten. Liquor 61/3 Zellen. 
Pandy: ~,q-, Leukoeyten im Blut: 17500. Versehleehterung des Allgemein- 
befindens, Cyanose, ersehwerte Atmung. 8.5. 1947: Exitus letalis. 

Diagnose: Epileptiseher D~mmerzustand mit meningealen Reizsymptomen. 
Ileus. 

Pathologische Anatomie: Die Obduktion ergibt als wesentliehe Befunde eine 
hoehgradige Bl~hung des Magens und des Darmes. Die Serosa ist glatt und gl~n- 
zend. Keine Behinderung der Darmpassage. Abgelaufene Endoearditis der lVIitralis 
und eine Bronchitis und Bronehiolitis bds. in den Lungenunterlappen. Im Bereieh 
der letzteren linden sieh einige frisehe, herdfSrmige Pneumonien und eine frisehe, 
fibrinSse Pleuritis. Zustand naeh Thyreoidektomie. Naeh ErSffnung des knTehernen 
Seh~deldaehes ist die Dura von innen glatt und gl~inzend. Das herausgenommene 
Gehirn wiegt 1060 g. Die piMen Gef~ge sind stark mit Blur geffillt. ])as Gehirn 
stand unter Druek. Die Gyri sind abgeplattet, die Sulei verstriehen. Die Kleinhirn- 
tonsillen zeigen eine Einsehntirung. In  den laterMen Partien des reehten Oeeipitat- 
lappens ist eine etwa zehnpfennigstfiekgroge Stelle zu sehen, die eine deutliehe 
Verdickung der Leptomeningen aufweist. Itier sind die loialen Gef~ige deutlieh 
vermehrt, erweitert und gesehl~ngelt. Ein Mehr an erweiterten Gef/~gen haben wit 
im Grau dieses Bezirkes und vor allem in den subeortiealen Partien, wo mehrere 
klaffende, wal l  mit :Blut geffillte G e f ~ e  vorliegen. Der Prozeg greift nieht t ief 
in das Murk hinein und seine Ausdehnung ist nieht sehr grog, wie eine makro- 
skopisehe Abbildung dieses Gehirnabsehnittes zeigt (Abb. 7). Die betroffenen 
Gehirnpartien weisen keine auffallende Atrot0hie auf. Als weiterer ]~efund ist an 
mehreren Stellen des Nucleus eaudatus, des Pallidum und des Thalamus eine rauhe 
staehlige Besehaffenheit der Sehnittfl~ehe festzustellen, und zwar reehts mehr als 
links. ~hnliehe Ver/~nderungen sind in den beiden Kleinhirnhemisph~tren und leieh- 
teren Grades aueh im Bereieh der Gef~gaffektion in dem reehten Oeeipitallappen 
vorhanden. Beim Sehneiden dieser ]3ezirke knirseht die Hirnsubstanz. 

Mikroslcopiseh: In der leieht fibrSs verdiekten Pia sind mehrere erweiterte, 
stark mit Blur geffillte Gef~ge zu sehen, deren Wandungen nur ab und zu einen 
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di f ferenzier ten ar ter ien-  oder venen/~hnl ichen A u f b a u  aufweisen.  Vie lmehr  herr-  
schen  bier z u m  grSl]ten Teil  Gef/~gw/~nde vor,  die aus  e inem an  Dicke u n d  Zell- 
r e i c h t u m  weehse lnden ,  me i s t en s  f ib r6sen  Gewebe bes tehen .  Die W ~ n d u n g e n  der  
Gef/~Be bes i t zen  zwar  eine Endo the l s ch i eh t ,  die abe t  n u t  stel lenweise v o r h a n d e n  is t  

Abb. 7. Fall 19. Geringgn'adige h~mangiomat6se Vergnderung der Pia (A). Ausbreitung des tli~m,'m- 
gim~as in den subcort.icalen Partien (B). 

Abb. 8. Fall 19. Kalk- und Pscudokalkablagerungcn im Kleinhirn. NISSL-FS,rbung. 

u n d  hie u n d  da  fehlen kann .  Sie zeigen stellenweise,  wenn  auch  sel ten,  eine s t r u k t u r -  
lose, homogen i s i e r t e  Beschaf fenhe i t .  Von  der  P i a  zieht  du rch  die R inde  ein m/~eh- 
t iges  Gef/~g, das  e inen  n u r  z u m  ger ingen  Teil  an  Arter ie  e r inne rnden  W a n d a u f b a u  
zeig~, z u m  g r6g t en  Teil  abe t  eine verd ickte ,  b indegewebige  W a n d  h a t ;  fe rner  zeigt  
es eine groge A n z a h l  a b n o r m  wel ter  Vasa  v a s o r u m ,  Subeor t iea l  ber t ihr t  es sich m i t  
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2 anderen Gef~glumina und weis~ mit dem einen davon streckenweise eine gemein- 
same Wandung aufi Die ebenfalls dilat.ierten intraeerebralen Gef~Be bestehen fast 
nur aus Endo~hel und einer stellenweise dfinnen, bindegewebigen Schicht. Sie sind 
dureh Hirngewebe getrennt, welches eine leichte Gliose aufweist. Perivascular 
ist die Hirnsubstanz an mehreren Stellen infolge yon plasmatischen Austrit~en aus 
den Gef~Ben aufgehellt. Die Hirnrinde zeigt im NIssL-Bild unterhalb der ver- 
~nderten Pia in den Windungst~lern nicht sehr starke Ablagerungen yon kSrnigen, 
tells blauen, tells farblosen Konkremen~en an den Capillaren und um sie herum. 
Ebensolche, jedoch quantitativ viel starkere Ablagerungen yon Kalk und Pseudo- 
kalk haben wir in den oben beschriebenen, makroskopisch rauh sich anffihlenden 
Gehirnpartien (Abb. 8). Sowohl im Bereich der Ablagerungen wie aueh im Bereich 
der Gef~Baffektion sind die Ganglienzellen nicht nennenswert ver~ndert. Leichte 
Ausf~lle in den Ammonsh5rnern. Die GefaBe der Leptomeningen und des Gehirns 
sind auffallend stark mit Blur geffill~. An mchreren Stellen perivaseul~res Odem. 

SORGO versucht, die in seinen F~llen yon arterioven6sen Aneurysmen 
vorliegenden miBgebildeten Gef~Be systematisch in 3 Gruppen zu er- 
fassen und stellt dabei 3 gesonderte Typen auf. 1. Gef~e,  die eine sehr 
massive, dichte, nicht geschichtete, kernreiehe Wand zeigen, 2. verh~lt- 
nism~Big gut differenzierte mit einer deutlichen Sehichtung yon Intima, 
Media und Adventitia. Hier liegt aueh eine E]astica interna vor, welche 
beim ersten Typ fehlt, 3. solehe, deren Wand nur aus einer plat~en 
Endothe]sehieht besteht, welche hier und da dureh einige kollagene 
Fasern verst~trkt wird. 

Die in unseren F~llen vorliegenden histologisehen Gef~6bilder konnten 
wir nieht naeh dem Beispiel yon SORGO in 3 Typen zusammenfassen. 
Die morphologisehen Vers waren so mannigfaltig, da~ sic sieh 
nicht einordnen lie~en. Zwisehen den mehr oder weniger differenzierten 
arterien- und venen~hnliehen Gef~Ben und denjenigen, die wenig 
differenziert waren, und nut aus Bindegewebe bestanden, konnten wir 
alle mSgliehen Ubergangsformen feststellen. Alle Gef~Btypen, die wir 
in unserer ersten ~{itteilung bei den Teleangiektasien und Kavernomen 
fanden, sind aueh bei den arteriovenSsen H~mangiomen mehr oder 
weniger vertreten. Aueh hier sind, ebenso wie bei den kavernSsen 
H~mangiomen, Gef~Be zu sehen, die gemeinsame Wandungen auf- 
weisen. 

Interessant is~ der Befund, den die venSse Verbindung des H~man- 
gioms beim Fall 18 mit dem Sinus sag. sup. zeigt. Wie wir bereits 
feststellten, hat dieses venSse Gebilde einen Wandaufbau, der stark 
an eine Arterie erinnert, tiler sind die elastisehen Fasern bestrebt 
(Abb. 6), eine Elastiea interna zu bilden. Wenn aueh eine Vene dureh 
Ver/tnderungen ihrer Funktion niehg absolut einer Arterie ~hnlieh 
werden kann, so ist doeh sieherlieh anzunehmen, dal~ ver/~nderte h~mo- 
dynamisehe Forderungen, wie der arterielle Blutdruek, in nieht daffir 
prgdestinierten und entspreehend gebauten Gef~Ben die morphologisehe 
Gestalt beeinflussen m/issen. Die yon BoRsw und E ~ R s ~ ,  T~O~A 
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und WS~T~tEMAN erhobenen Befunde bei arterialisierten Venen sprechen 
in diesem Sinne. Es ist mSglieh, dab die Einstiilpungen nnd Aussaekun- 
gen maneher GefaBwandungen bei unseren arterioven6sen Hamangiomen 
auf ahnliehen hamodynamisehen St6rungen beruhen, obwohl manehes 
dagegen sprieht; unter andereIn auch die Feststellung yon FISCgER und 
SCttlVIIEDEN bei transplantierten Venen, dab trotz Erh6hung des Seiten- 
drueks keine Ausweitung, sondern nut  Vermehrung der muskularen 
und bindegewebigen Bestandteile der Wandung start, finder. Erwahnt sei, 
dal~ wires bei unseren Fallen nieht mit Venen sondern mit miggebildeten 
Gefafien zu tun haben. Tatsache ist, daft wir bei Kavernomen und 
Teleangiektasien keine Aussackungen und Einstiilpungen der Gefafi- 
wandungen gesehen haben. 

Es ist im allgemeinen sehwierig, bei den hamangiomat6sen Gebilden 
zu entseheiden, was primar miBgebildet und was sekundar verandert ist. 
Das histologisehe Bild der 3 arteriovenSsen Hamangiome zeigt sklero- 
tisehe Partien an einigen Gefafien. Ferner haben einige Wandungen ein 
homogenisiertes Aussehen und zeigen Ahnliehkeit mit den yon Sc~oLz 
gefundenen Gefafiwandveranderungen bestrahlter Gehirne. Xhnliches 
haben wit bei den Teleangiektasien und Kavernomen unserer ersten 
Mitteilung festgestellt, und zwar viel haufiger. Diese Tatbestande haben 
wit dort als sekundare Veranderungen infolge Wanddurehtrankung mit 
plasmatisehen Stoffen aufgefafit, die auf dysorische StSrungen zuriick- 
zufiihren waren. Gefafie mit massiven, nieht gesehichteten, kernreichen 
Wanden, die zur Gruppe 1 naeh SoRco geh6ren, sind in unseren 3 Fallen, 
wenn auch nieht haufig, vorhanden. Erwahnt sei, dab ahnliche hyper- 
trophisehe Wandungen auch in den Fallen unserer ersten Mitteilung 
vorlagen. Die dort vorgebraehte Erklarung dieses Zustandes hat aueh 
hier Giiltigkeit. Wit wissen, dab leJehte Dysoriegrade hypertrophisehe 
Vorgange der Gefafiwande mit sieh bringen k6nnen; ferner ist es aber 
nieht ausgesehlossen, dab diese Wandverdiekungen auf Potenzen 
zuriickzufiihren sind, die den miBgebildeten GefaBen innewohnen. Frei- 
lich kSnnen die bei unseren Fallen vorliegenden vaseularen Befunde 
dutch sekundare, auf hamodynamisehe nnd dysorisehe St6rnngen 
zuriiekzuftihrende Veranderungen nicht ganz erklart werden; dab sie 
aber eine gewisse Rolle spielen, darf nieht ignoriert werden. 

Wir haben oft bei unseren Fallen yon arteriovenSsen Hamangiomen 
GefaBe feststellen kSnnen, die aus einer kernarmen, bindegewebigen 
Sehicht und vereinzelten Endothelien bestanden. Interessanterweise 
kommen diese Gebilde viel haufiger in dem intraeerebralen als in dem 
extraeerebralen Teil der Affektion vor. Es ist anzunehmen, daft die 
intraeerebralen Teile des Prozesses jtinger sind als die extracerebralen. 
Ob die Konsistenz der Umgebung, in diesem Fall die Hirnsubstanz, 
morphologiseh mitbestimmend wirkt, kSnnen wit nieht beweisen. 
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Es ist nicht sicher, ob die Gefgl~e, die wir bei unserem Fall 17 ab und 
zu vorfanden nnd deren Lumina dutch t in Ftillgewebe versehlossen wa- 
ren, ghnlieh aufzufassen sind, wit es BERGSTaAND tut. Dieser Autor 
behauptet,  dab sie J~[qnivalente yon Gef/igen darstellen. Andere Antoren 
hingegen halten diese Gebilde ffir organisierte thrombosierte Gefgl3e. 

Der Fall 17 zeigt verh~ltnism~gig gut differenzierte Gef/iBe, diejenigen 
yon Fall 18 sind h6her differenziert, w~hrend die yon Fall 19 relativ 
undifferenzierte Formen aufweisen. Sowohl hierffir, wie aueh ffir die 
Gestalt der besehriebenen arteriovenSsen H~mangiome seheint der im 
Tumor herrsehende Blutdruek yon Bedeutung zu sein. Letzterer ist 
sieherlieh yon der Art und Zahl der arteriellen Zusehfisse, der venSsen 
Abflfisse und der arterioven6sen Anastomosen abh/~ngig. 

Alle eben erw~hnten Vorkommnisse, ebenso wie die dureh sekund~re 
Faktoren nieht erklS~rbare fehlende Differenzierung der Gef~igw~nde, 
k6nnen naeh T6NNIS mit  Hilfe der Ergebnisse yon STRE~TER - -  fiber 
die Entwieklung der Hirngef/ii3e beim mensehliehen Embryo  - -  erkl~irt 
werden. ,,Ein Vergleieh mit den Entwieklungsstadien der Hirngefiil~e 
am mensehliehen Embryo l~il3t leieht den Zeitpunkt auffinden, an dem 
die weitere Entwieklung bestimmter Gef~gabsehnitte haltgemaeht hat ."  
Damit  erkl~rt T6~NIS weitgehend nieht blo13 die formale Genese der 
vorgefundenen Gef~13typen, sondern bringt aueh zum Ausdruek, dab 
es sieh bei diesen Hgmangiomen um kongenitale Fehlbildungen handelt. 
Dutch diese allgemein anerkannte Auffassung wird dem Streit mehrerer 
5Jterer Autoren, ob bei den arterioven6sen H~mangiomen eine Gesehwulst 
(RIBB~T, H E I ~  und SIMMO~nS) oder eine Migbildung (Boast') vor- 
liegt, ein Ende gesetzt. 

Die Gef/~13neubildung wird naeh ROZY~K von 2 iV[omenten ausgel6st 
und beeinflul3t, und zwar dutch den Wachstumsantrieb der Endothelien 
und dureh die Einwirkung des Kreislaufes. Der erste Faktor  seheint eine 
unwesentliehe Rolle bei den arterioven6sen H~mangiomen zu spielen - -  
in allen unseren Fiillen konnten wit keine soliden Endothelsprossen 
sehen - -  wS~hrend letztere das gesamte Gesehehen weitgehend beherr- 
sehen. Naeh der Meinung dieses Autors und naeh THOMA ist der Kreis- 
]auffaktor um so mal3gebender, je grSBer der Blutdruek ist. Dag der 
arterielle Druek Jn arterioven6sen HS~mangiomen hoeh sein kann, braueht 
nieht besonders hervorgehoben zu werden. 

Zur Migbildung-Tumor-Frage bei den arterioven6sen Hamangiomen 
stehen wir auf  dem gleiehen Standlounkt wie BEI%GSTRAND und wie die 
meisten Autoren der Gegenwart, dab man n~mlieh Migbildung und Blas- 
tom nieht in Gegensatz zueinander bringen soll. Bei den arterioven6sen 
Hgmangiomen vertreten wir die gleiehe Ansicht wie in unserer ersten 
Mitteilung und zwar, dab diese Hamar tome  sind, well sie alle Bedin- 
gungen des yon ALBt~ECttT aufgestellten Begriffes der Hamar tome 
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erffillen. Neuerdings bringell Vertreter dieser Richtung in der Wahl der 
Nomenklatur ihre Stellungnahme zum Ausdruck, wie z. B. GIA~PAL~O, 
der yon einem ,Hamar toma regionMe racemosum" spricht und TURNER, 
der seinen Fall Ms arterioven5ses Hamartom mitteilt. Au[3er der Gef~t~- 
affektion im Gehirn f~nd dieser Autor ein Fibroblastom der Meningen. 
~ber  ~hnliche Vorkommnisse bei den anderen h~mangiomatSsen 
Affektionen haben w~r, wie auch fiber d~s gleichzeitige Vorhandensein 
extracerebrMer ~il~bildungen, in unserer ersten Mitteilung berichtet. 
Bei den arteriovenSsen H~mangiomen kommen ebenfMls ~u~er den 
Gef~Bmil~bildungen im Gehirn auch Fehlbildungen im KSrper vor. 
ROGEt~S, BROKE und DYKE und ~o~Iz  linden bei ihren arteriovenSsen 
Aneurysmen Naevi der H~ut. 

Die traumatische Genese der arteriovenSsen H~mangiome wird yon 
HmNE, SCH~3CK und WAG~E~ in Abrede gestellt, die Frage dagegen, ob 
das Tr~um~ das Wachstum beschleunigt, mit gro~er Wahrscheinlichkeit 
bejaht. Posttraumatische Versehlechterung des klinischen Befundes 
wird yon ISE~SC~ID und BO~T fes~gestellt. In der Mehrzahl der F~lle 
vergehen jedoch einige Jahre zwischen Traum~ und Verschlimmerung 
der Symptome (LEu~ENSC~LOSS, CUSHING, BL~K) .  

Bei unseren F~tllen kommen anamnes~isch keine Tr~umen vor. Wir 
gl~uben, da~ ein Hirntrauma zw~r nicht die Ursache eines H~mangioms, 
sondern vielmehr die Folge eines latent verlaufenden Prozesses sein kann. 
Da~ t raum~ische Blutungen aus den mil~gebildeten minderwer~igen 
G e f ~ e n  leichter zustande kommen kSnnen, mfissen wir zugeben, ebenfMls 
eine dadurch bedingte Verschlimmerung des Kr~nkheitsbildes. Gegen die 
tr~um~tische Genese der ~rteriovenSsen H~mangiome spricht auch die 
Mitteilung von KEEGA~. Dieser Autor erw~thnt, dM~ im Gehirn zum 
Unterschied yore fibrigen KSrper das arterielle und das ven5se System 
nur im Bereich des Sinus cavernosus nebenein~nder laufen. Trauma- 
tische Aneurysmen kSnnen infolgedessen nur in diesem Bereich, und 
zwar bei Sch~delbasisbrfichen eintretem 

Die Ganglienzellen w~ren in der Umgebung der Affektionen sehr wenig 
ver~ndert. Gegen Druck und einfache 5dematSse Zust~nde sind die 
Nervenzellen wenig empfindlich (SCHOLZ). Bei den arteriovenSsen H~- 
mangiomen haben wires  vor Mlem mit Druckeinwirkungen zu tun. Die 
Ver~nderungen der angrenzenden Hirnsubstanz im Sinne des einfachen 
Druckschwundes gestMten sich nach dem herrschenden Blutdruck in 
der Affektion und den gegebenen Ausweichm5glichkeiten. Auch sind 
die bei den arterioven6sen H~imangiomen 6fter auftretende Blutungen 
mehr durch StSrungen der H~imodynamik, als durch die Minderwertig- 
keit der Gef~Bw~nde selbst, wenn auch dieses selbstverst~ndlich mit- 
bestimmend ist, bedingt. Dag unsere Kavernome und Teleangiektasien, 
die zusammengesetzt sind aus nicht so hoch differenzierten Gef~Ben, 
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im Gegensatz hierzu h~Lufiger plasmatisehe Austritte aus ihren minder- 
wertigen GefaBen zeigen, untersttitzt diese Annahme. Ebenso die Tat- 
sache, dab die Haufigkeit der plasmatisehen Infiltrationen der Hirn- 
substanz aus den Gef/iBen unserer arteriovenSsen Hamangiome in urn- 
gekehrtem Verh~ltnis zu dem Differenzierungsgrad der Gef~ftwande 
steht, sprieht in diesem Sinne. Es sei erw~Lhnt, dab der Fall 19, der aus 
nieht sehr entwiekelten Gef~tften zusammengesetzt ist, dieses aufweist. 
Die Glia zeigt in der Umgebung der Affektion vereinzelt progressive 
Formen. Faserige Gliose, besonders in den oberen l~indensehiehten, 
fanden wit bei allen uriseren F~llen. OI~Iu hebt hervor, dab bei 
arteriovenSsen Aneurysmen das Gleichgewieht der Blutzufuhr in beiden 
Gehirnh~lften gestSrt wird. Dadureh, daft ,,ein grol?er Teil des Karotiden- 
blutes nutzlos dureh den arteriovenSsen Gefitftkn~iue] passiert", entsteht 
eine ,,relative Anamie". Wir haben bei unseren F~tllen mehrere Regionen 
beider Hemisph/~ren untersucht. Die Gefiifte waren ziemlieh stark mit 
Blut geffillt. Differenzen der Blutverteilung in beiden Hemispharen 
haben wit nieht beobachten kSnnen. Unser Material ist zu gering um 
diese Frage zu prtifen; ferner ist es auch m6glieh, dal3 agonale Momente 
intravitale Verhgltnisse verdunkeln. 

Hypoxydotische Vergnderungen leichter Art an den Ganglienzellen 
fanden wir in den Fallen 17 (wiederholte intrakraniale Blutungen) und 19 
(epileptisehe Anfglle). 

Eine siehere Diagnose bei den arteriovenSsen Aneurysmen ist nach 
T6~NIS nur damn mSglieh, wenn 2 Symptome vorhanden sind, ngmlich 
die typisehen kreisf6rmigen Verkalkungen und das systolisehe Gefgft- 
gerguseh im Zusammenhang mit Gefgg- bzw. Herzerweiterung. Anderer- 
seits linden sieh Gefgl3ger/~nsehe auch bei Meningiomen (CI~S~tlXG) und 
bei Gliomen (M~u T6~NIS, R6TTG~). Abgesehen davon kSnnen 
letztere bei den hamangiomatSsen Affektionen fehlen. Kalkablagerungen 
leiehterer Art sind bei 2 unserer Falle (17 und 18) vorhanden; bei dem 
dritten (Fall 19) sind Kalk- und Pseudokalkablagerungen aueh aufterhalb 
der eigentlichen hgmangiomatSsen Affektion in beiden Hemisphgren zu 
sehen. Auch dieses siehere diagnostische Symptom kann fehlen (T6N~IS) 
oder rSntgenologiseh anders und nieht so typiseh aussehen (ScI~WARTZ). 
Die Frage der Seitendifferenz des Blutdrucks und des Pulses, auf welche 
R6TTGE~ aufmerksam macht, kann sehr behilflieh zur Sieherung der 
Diagnose sein. Die Arteriographie gestattet uns jetzt, die arteriovenSsen 
Hamangiome rSntgenologisch festzustellen. Sie wird ausnahmslos yon 
allen Autoren befiirwortet. In den meisten Fallen beginnt die Er- 
krankung mit einseitigen Krampfanfgllen. Diese brauehen nicht seiten- 
betont zu sein, wie RICI~Jal~T und ZILLIG feststellen. So litt die Patientin 
Kgs. Jo. (Fall 19) seit 2 Jahren an einer ,,genuinen" Epilepsie. Eigen- 
artig ist ein Krankheitssymptom, welches die gleiche Patientin einige 
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Tage vor Eintri t t  des Exitus bot, n~mlieh das Bild des Ileus. Der be- 
handelnde Arzt wollte die Patientin mit Rficksicht auf den sehleehten 
Mlgemeinen Zustand nieht operieren lassen. Pathelogiseh-anatomiseh 
fanden wir kein Itindernis der Darmpassage. lVfagen und Darm waren 
hoehgradig gebl~ht. Solehe akuten Blahungen im Bereieh des Gastro- 
intestinaltraetus fand NEUBi)~GE~ bei einigen seltenen unklaren Ob- 
duktionen Geisteskranker. In  diesem Zusammenhang ist yon Bedeutung, 
die Beobaehtung yon B~RGST~A~O ZU erwahnen, der einen Fall mitteilt 
mit einem arteriovenSsem Anenrysma des Sinus eavernosus und 5 groBen 
akuten Gesehwiiren des Magens. Tod dutch Magenblutung. Verfasser f[ihrt 
die Gesehwiire auf eine dureh das Aneurysma verursaehte hypothala- 
misehe Affektion zuriiek. Als Erkl~rung fiir die ileusartigen Symptome die 
in Grog- und Kleinhirnhemisphgren liegenden Kalk- und Pseudokalk- 
massen anzunehmen, mug hypothetiseh bleiben, zumal ein naehweisbarer 
Parenehymsehwund in diesen Jgezirken sieh in sehr mggigen Grenzen h~lt. 

Chronisehe Hirndrueksteigerung ist, wie CUStlING, BALEY, DANDY 
und TSNNIS berichten, selten. Andere Autoren vertreten entgegengesetzte 
Ansiehten, z. B. RAY BRONSEN. Episodenhafte Steigerungen des intra- 
kraniellen Druekes kommen haufiger v o r u n d  sind naeh TSN_~IS als 
pathognostisch bei Patienten mit JAcKsoNanfallen zu bewerten. Aueh 
bei unseren Fallen 17 und 19 war eine Hirndrueksteigerung vorhanden. 
Der Patient des ersten Falles litt an zeitweise auftretenden, manehmal 
Tage anhaltenden Kopfsehmerzen mit Fieber mad Erbreehen sow~e 
voriibergehenden kurzen Verlusten des Bewugtseins. Der Liquor war 
xanthochrom; es bestanden Stauungspapillen. Wie die mikroskopisehe 
Untersuehung zeigte, erlitt der Patient  mehrere Hgmorrhagien aus den 
hamangiomatSsen Gef~gen, his er einer massiven Blutung erlag. Die 
Kopfsehmerzen k6nnen migraneartigen Charakter aufweisen (HYLA~D, 
PUUS~EP). Unser Fall I8 ist bemerkenswert dnreh 2 Tatsaehen: 1. dutch 
das Fehlen grSberer neurologiseher Ausfi~lle und 2. dureh die psyehisehen 
Ver~nderungen, die, soweit uns das Krankenblatt  dies gestattete, bereits 
erw~hnt worden sind. Wir mSehten hinweisen auf die ausgezeiehnete 
Arbeit yon RIO~I~T und ZILLm, die sieh mit der Frage der psyehisehen 
St6rungen bei arterioven6sen Aneurysmen des Gehirns befagt. Aus der 
Zusammenstellung der wiehtigsten Literaturfalle dieser Autoren ent- 
nehmen wir das Hauptsaehliehste. Der Fall von STEI~I~II~ zeigt eine 
Dementia, der yon EMANUEL eigentiimliehes und reizbares Benehmen 
und gegen Ende des Lebens zunehmende VerblSdung; bei der Kranken 
yon ASTWATAZUttOFF ist eine leichte Erregbarkeit vorhanden. Der Fall 
yon WICI~;I~ zeigt Spraehst5rungen und Herabsetzung der Intelligenz, 
wahrend der yon EISELSBEI~G Angstgeftihl aufweist. Aueh in dem gr5- 
geren Material yon DA~Y,  CUSHING-BALEu und T6N~IS finden sieh 
bei einigen Fallen psyehisehe Abwegigkeiten, wie t/.ICI~EI~T und ZILI~IG 
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beriehten. Welter betonen diese Autoren die Unabhiingigkeit der see- 
lischen Ver/~nderungen yon dem Sitz der Affektion. Aueh bei anderen 
homologen Gef/~Bprozessen kommen psychisehe St6rungen vor, wie beim 
Fall yon I%OS~N~ECK ein Ar~zHEI~g-iihnliehes Krankheitsbild und beim 
Fall yon Set{MID eine sehizophrenie~hnliehe St6rung. 

Bei der Patientin La. An., die an einer Tuberkulose litt, konnte man 
eine St6rung des Erinnerungsverm6gens und der Merkf/ihigkeit be- 
obaehten. Ferner war sic zeitlieh desorientiert, ver/ingstigt, gehemmt, 
ratlos, depressiv, zunehmend unruhig, sehwer besinnlieh, h6rte Stimmen 
und sah bekannte Gestalten. Trotz der Ausdehnung und des Sitzes des 
H~tmangioms in der linken Fossi Sylvii ergab eine grobe neurologisehe 
Untersuehung kein auffallendes Bild. Die Patientin war Reehtsh/inder. 
Beim gleiehen Sitz weist ein Fall yon T 6 ~ I S  (Fall 7) Spraehst6rungen 
auf. Wie wit bereits erwi~hnten, ist die Zahl und das Kaliber der arteriellen 
Zusehtisse, der ven6sen Abt:liisse und der arterioven6sen Anastomosen 
maBgebend ffir die Gestalt des 1-I~mangioms. Bei Unterbindung der 
abffihrenden Venen kann dutch starke Drucksteigerung •erstung 
eines Gef/iges eintreten, wie es DANDY, iVfaKLAKOV und andere erlebten. 
~r darf  deshalb annehmen, dal~ das Tempo des Krankheitsfortsehrit tes 
und die Neigung zu komplizierenden Zwisehenf/~llen bei den arterio- 
ven6sen H/imangiomen yon dem Verh/~ltnis, d. h. von der Anzahl und 
dem Kaliber der Arterien zu demjenigen der Venen abh/ingig ist. Es ist 
leieht vorstellbar, daft bei reiehliehem arteriellem ZufluB und minimalem 
ven6sem Abflul~ komplizierende St6rungen des Krankheitsbildes ein- 
treten. Als Abflug aus dem H~m~ngiom des Falles 18 dient ein verh/~lt- 
nism/iBig groges ven6ses Gef/s welches in den Sinus sag. sup. einmfindet. 
Sicherlich ist die gute Relation des arteriellen Zuflusses zu dem ven6sen 
Abflul3 daffir verantwortlich zu maehen, dab trotz des Sitzes des Tu- 
mors in der ni~chsten N/~he wiehtiger Zentren keine groben neurologisehen 
Ausf/s eingetreten sind. Der histologiseheBefund der n/iehstenUmgebung 
der Affektion gibt einige brauehbare Anhalgspunkte ffir diese Vermutung. 

Herdsymptome h/ingen in erster Linie yon dem Sitz des Tumors ab. 
Bei keinem unserer l~/~lle waren solehe in ausgesloroehener Form vor- 
handen. In  Ubereinstimmung mit der gr61~ten Anzahl der F/ille aus 
der Literatur  manifestieren sieh aueh bei unseren Patienten die ersten 
klinisehen Symptome erst in sp/~teren Jahrzehnten,  obgleieh GefiiB- 
migbildungen sehon bei der Geburt  bestanden haben. TONNIS erkli~rt 
diese Tatsaehe dutch die ,,im Laufe der Entwieklung auftretenden 
Kreislauf- bzw. Stoffweehselst6rungen". Die Ausdehnung der dutch die 
H~mangiome hervorgerufenen Druek- und 0demseh/iden an der ni~ehst- 
umgebenden Gehirnsubstanz - -  besonders letztere - -  ist nieht erheblieh 
genug, um zu weitgehenden Ver/inderungen an den Ganglienzellen 
Ausdruck zu finden. 

Arch.  f. Psychia t r .  u. Z. Nenr. ,  13d. 186. 2 0  
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Das klinisehe Bild scheint dureh hormonale Faktoren wie Sehwanger- 
sehaft, Pubert~t usw. beeinflugbar zu sein, wie wir in unserer ersten 
Mitteilung betonten. Hinzuffigen mSehten wit den Fall yon PAPP~-  
HEIr. Die Verfasserin erwigt  die Ansieht, daft die bei ihrer Patientin 
eingetretene Blutung auf eine wghrend der Menstruation entstandene 
Hyperiimie zuriiekzuffihren sei. Zur Erklarung aller oben erwghnten 
Tatsaehen soll die Feststellung yon C~AMBE~S und ZWEIFACH beigeffigt 
werden, dab die Permeabilitgt der Gefige aueh yon hormonalen Ein- 
fliissen abhingig ist. Unser Material ist nieht grog genug, um Feststel- 
lungen fiber die Bevorzugung eines Gesehleehtes maehen zu kSnnen.. 
Naeh TSs~IS ist das m~nnliehe Gesehleeht fast doppelt so hiufig be- 
troffen ats das weibliche. 'Die Seitenverteilung der arteriovenSsen Hi-  
mangiomen seheint gleieh zu sein (TS~i s ) .  DaB die linke I-Iemisph~re, 
wie I-IE~oLD meint, h~ufiger yon I-Iimangiomen betroffen wird als die 
reehte, ist anseheinend nieht stiehhaltig; im Gegenteil stellt TSN~Is fest, 
dab die Gefi~gaffektionen, die yon der Art. eerebri media ausgehen, 
reehts doppelt so haufig zu linden sind als links. Zuf~illigerweise sind 
2 unserer Fil le links lokalisiert, der eine reehts. Zwei sitzen im Oceipi- 
tallappen und einer in der Fissura Sylvii. AsK-UPMA~K findet, dab der 
Parietallappen eine deutliehe Priidilektionsstelle bietet. Dorthin konver- 
gieren die 3 Hauptarterien des Gehirns. Wit haben in den verSffent- 
liehten F~llen yon T6~ms danaeh gesueht und gefunden, dab dieser Lap- 
pen tatsaehlieh am meisten befallen wird. Von seinen 22 Fi l len sind 
10 in dem Parietal- und einer in der Tempoparietalregion lokalisiert. 

Wit haben dutch unsere Bezeiehnung arteriovendses Hiimangiom die 
2 histologiseh ~hnliehen Affektionen BEaGSTaA~DS zusammengefagt, 
n~mlieh das arteriovenSse Aneurysma und das Angioma rae. venosum. 
Im ~aterial  yon T6~SIs-OLIvEC~O~CA sind 22 Affektionen des ersteren 
gegeniiber nut  ~ des letzteren Typs anzutreffen. Eine histologisehe Ein- 
teilung, die naeh mikroskopisehen Merkmalen aufgestellt ist, darf, wenn 
keine Sehwierigkeiten eintr, eten sollen, nut  unter einem Gesiehtspunkt, 
in diesem Falle nur unter morphologisehem, geschehen. Freilieh be- 
rtieksiehtigt eine solehe Klassifikation in erster Linie die Bedfirfnisse 
des Anatomen. Sollte sieh die Ansieht von SCgLUMPS als riehtig erweisen, 
dab die sogenannten venSsen Aagiome ,,nieht im strengen Sinne venSs 
sind", sondern nut  ein latentes Stadium der arteriovenSsen Aneurysmen 
bedeuten, dann wfirde sieh unsere Bezeiehnung mit der letzteren deeken. 

Bei den homologen himangiomat6sen Affektionen, wie Kavernomen, 
Teleangiektasien usw., die wir in unserer ersten Mitteilung behandelten, 
kommen in der Literatur vereinzelte Arbeiten vor, die dafiir spreehen, 
daft die Anlage ffir diese Prozesse erblieh sein kann. Die geringe Anzahl 
dieser F~lle gestattet uns nieht, wie wit betonten, ein absehliegendes 
Urteil zu der kongenitalen Anlage dieser Prozesse. Noeh viel weniger 
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k 6 n n e n  w i t  be i  d e n  a r t e r i o v e n 6 s e n  H ~ m a n g i o m e n  d a r f i b e r  sagen .  W i r  

h a b e n  il l  d e r  L i t e r a t u r  k e i n e n  e i n z i g e n  F a l l  g e f u n d e n ,  d e r  d i e se r  G r u p p e  

a n g e h 6 r t  a n d  i r g e n d  e t w a s  V e r d ~ e h t i g e s  i n  b e z u g  a u f  die  V e r e r b u n g  d e r  

A n l a g e  b i e t e t .  I l l  d e r  F a m i l i e n a n a m n e s e  n n s e r e r  3 F~ l l e  k o m m e n  k e i n e  

s u s p e k t e n  M o m e n t e  veT. BVR~IESTEI~, s o w e i t  w i r  wissen ,  a ls  e inz iger ,  

n i m m t  d a z u  S t e l l u n g  a b e r  n u t  m i t  Ni l f e  y o n  A n a l o g i e n .  D a  s ieh  die  

I - I a u t h / t m a n g i o m e  d o m i n a n t  v e r e r b e n ,  n i m m t  d e r  V e r f a s s e r  an ,  d a b  dies  

a u e h  be i  d e n  g a n k e n h ~ m a n g i o m e n  des  G e h i r n s ,  w e l e h e  s ieh  aus  d e m  

g l e i e h e n  K e i m b l a t t  wie  j e n e  e n t w i e k e l n ,  d e r  F a l l  s e in  muB.  
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