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Beitrag zur Pathogenese cerebraler und 
spinaler Gewebsschiiden bei Panarteriitis nodosa (P.n.) 

I(linische und pathologisch-anatomische Studie 

Von 
W. WECHSLER 

Mit 15 Textabbildungen, d~von 1 farbigen 

(Eingegangen am 5. August 1958) 

Die P. n. ist eine Erkrankung,  die am h/~ufigsten an inneren Organen 
v o r k o m m t ;  dab sie zuweilen auch das gesamte zentralnervSse Organ 
befgllt, ist wenig bekannt  und  geh6rt  zu don I~arit/~ten. G~tr~E~ konnte  
in seiner grundlegenden Arbeit  un ter  108 F/~llen 9real eine Beteiligung 
des Gehirns und  nu t  2real  eine des I~iickenmarks beobaehten.  Ganz 
allgemein 1/iBt sich feststellen, dug die Riickenmarksgef/~13e viel seltener 
als die Hirngef/iBe erkranken. Dies gilt auch f/ir die Endangii t is  obliterans 
(v. WINIW~m~-Bi2~G]~)  und  die Arteriosklerose, die in der i~egel ohne 
spLnale Gewebsseh/~den einhergeht (S~A]~MML~). Der im folgenden dar- 
gestellte Fall  yon  P.n .  gibt  dureh seine eindrueksvollen cerebralen und  
spinalen Gef/il3ver/~nderungen und die Versehiedenartigkeit  der Seh/iden 
am nerv6sen Gewebe die MSgliehkeit, sieh besonders mit  dem noeh wenig 
behandel ten Gebiet der l%fiekenmarksver/~nderungen zu befassen und in 
diesem Zusammenhang  die pathogenet isehen I)rinzipien zu er6rtern, die 
ffir eine Seh/~digung des zentralnerv6sen Gewebes bei P .n .  bes t immend 
sin& Soweit pathologisch-anatomisehe,  gtiologisehe und klinisehe Daten  
f/ir das Verst/~ndnis unseres Falles notwendig sind, sollen sie mitgeteflt  
werden. 

Der meist progrediente Verlauf dieser seltenen Krankheit (HasL erw~hnt bis 
1942 350, S T a ~ L ~  bis 1950 600 F/~lle) erstreekt sieh yon wenigen Tagen bis zu 
mehreren Jahren bei einer mittleren Dauer yon 3-6Monaten.  Uber 50~ der 
Patienten erkranken in einem Alter zwisehen 25 und 45 Jahren. Die erste einsehl~- 
gige Mitteilung geht auf Kuss~A~L u. M ~  zuriiek, die 1866 ein fieberhaftes Krank- 
heitsbild mit zunehmender Blutdrueksteigerung und fortsehreitenden Muskel- 
l~hmungen besehrieben haben, dem die als ,,Periarteriitis nodosa" eharakterisierten 
Gef~l~vergnderungen zugrundelagen, lJber die tIistopathologie und die formale 
Genese dieser Gef~13erkrankung besteht weitgehende I)bereinstimmung. G ~  
bezeiehnet sie als einen ,,komplizierten entziindliehen Prozeg, der zun~ehst dutch 
exsudative Vorggnge in der media und Adventitia in die Augen springt, sodann in 
dem Vordringen eines Granulationsgewebes yon augen naeh innen bei gleieh- 
zeitigem Untergang der Medialelemente den ttShelounkt seiner morphologisehen 
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Ausdrucksfihigkeit erlangt." AI~KI~ faBt die morphologisehen Veriinderungen 
anschaulieh in 4 Stadien zusammen: An den kleinen Arteriolen zeiehnet sieh das 
,,initial oder alterativ-degenerative Stadium" mit 0dem und fibrinSser Exsudation 
in den subendothelialen und innersten Medialschichten ab. Die ganze GefABwand 
oder ein Tell wird dureh eine ,,Koagulationsnekrose yon hyalinihnlieher Besehaffen- 
heir" zerstSrt. An den grSBeren Arterien scheinen die Ver~inderungen yon den Vasa 
vasorum oder yon ldeinen Abzweigungen auszugehen, und fiihren in den iuBeren 
Mediasohiehten zur sektorenartigen WandzerstSrung. GleiehermaBen betont 
G~UBE~ das untersehiedliche Verhalten der kleinen und grolten Arterien. Im ,,Ent- 
ziindungsstadium" infiltrieren polymorphkernige LeukoeytenMedia und Adventit ia;  
eosinophfle Leukoeyten, Lymphoeyten und Plasmazellen k6nnen sieh je nach der 
Akui t i t  des Prozesses in mehr oder minder grofler Zahl hinzugesellen. Die fibrin6se 
Exsudation dehnt sich welter aus. Sekundir  kann es zu Thrombosen, Aneurysma- 
bildung und deren l~uptur kommen, In  den alterierten Gef/~Bwandbezirken tr i t t  
ira ,,reparativen oder Granulationsstadium" eine erhebliehe Fibroplastenwueherung 
auf, die sieh nicht auf die zerstSrte Media beschr~nkt, sondern knotenbildend in den 
adventitiellen Raum einwiehst. Eine reaktive Intimaprollferation ffihrt zu einer 
teilweisen oder vollstindigen Verlegung des Lumens. Bei besonders ehronisehem 
Verlauf k6nnen die granulomat6sen Wandabsehnitte dutch ein kernarmes Binde- 
gewebe ersetzt werden (,,heMed granulation tissue stage"). Die Ansiehten GI~IYBEI~S 
und AI~KINS divergieren im wesentliehen nur hinsieht]ieh Art  und Ort der exsuda- 
riven Vorg/~nge. NEIJ]tOI~D meint in diesem Zusammenhang, ,,dab als Ursaehe der 
sparer auftretenden Nekrose der Media eine erhShte Durehlissigkeit des Endothel- 
h/~utehens im Sinne einer StSrung der gerichteten Permeabflit/~t (EF~IleGm~) vor- 
liegt, die eine Obersehwemmung s~mtlieher Gef/~Bwandsehiehten mR einer eiweiB- 
reiehen Flfissigkeit zur Folge hat" .  Sower  nicht Besonderheiten der Struktur der 
Arterienwand und die Isoliertheit des mesenehymalen Gewebes im Zentralorgan 
gewisse Abweichungen bedingen, unterseheiden sieh die Veranderungen in der 
Arterienwand grundsitzlieh nieht yon denen in anderen Organen. Hingegen weist 
das Verhalten des nerv6sen Gewebes gegenfiber der Erkrankung seines arteriellen 
Systems organbedingte Eigent/imlichkeiten auf. 

Die einzelnen Organarterien des KSrpers werden in untersehiedlieher, aber doeh 
reeht typischer Hgufigkeit befallen (Tab. 1). 

Tabelle 1. Hgufigkeit der P.n. verschiedener Organe in Prozent nach Gruber und ArI~in 

Organ 

Niere . . . . . . . . . .  
Herz . . . . . . . . . .  
Leber . . . . . . . . .  
Magen-Darm . . . . . .  
Muskulatur . . . . . . .  
Milz . . . . . . . . . .  
Gehirn . . . . . . . . .  
Gehirn und Riiekenmark 
Peripheres Nervensystem . 

Veget~tives Nervensystem 

GRUBER ARKIN 

79 80 
70 70 
65 65 
49 50 
31 30 
15 
l0 8 
2 

19 20 
1 

Die Angaben yon GRUBER und Am(IN stimmen mit denen vonWI~IGttT iiberein, 
der ein Befallensein des Gehirns in 80/0 und des peripheren Nervensystems in 18~ 
festste]lt. ST~MLE~ kommt auf Grund des Sehrifttums zu hSheren Angaben: 
Gehirn 13~ peripheres Nervensystem 350/0 . Noeh h6here Werte land BREnNEr: 
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Gehirn 280/0, Gehirn und Riiekenmark 40/0 . Bei ihnen ist wahrseheinlich ein unter 
gewissen Aspekten ausgew~hltes Material verwertet worden. 

Lo]calisation der P.n .  des Zentralnervensystems. In den meisten F~llen sind die 
mittleren und Meineren Arterien der Pin erkrankt, w~ihrend die gr6~eren Arterien 
nur selten Ver~nderungen aufweisen (WALTZED). H~ufig beteiligen sieh aueh die 
intraeerebralen GefiiBe und zeigen dabei eine Bevorzugung der weiBen Substanz der 
GroBhirnhemisphiiren und der Stammganglien. t{~u~E~ und Sc~oLz konnten indes 
auch im Cortex derartige Ver~tnderungen in eindrucksvoller Form nachweisen. 
Weniger h~ufig werden Vergnderungen im Kleinhirn (RIc~KRDSO~, BREN~EE), im 
Thalamus (LEslie:E, HAMPEL, BALe), im Hirnstamm (I~ICHARDSON, BRENNER) und 
gu[~erst selten im l%iickenmark beschrieben. In weleher zeitlichen Reihenfolge die 
versehiedenen Organe des K6rpers und das Nervensystem befallen werden, ist eine 
Fragc, die bei generalisierter P.n. h~tufig diskutiert wurde. Mt~LLER und BRE~XE~ 
vertreten die Ansicht, dal~ das Zentralnervensystem nut in den sp~ten Stadien der 
Krankheit betroffen wird und so dort nur frisehere Ver~nderungen der P.n. zu 
finden sind. Dagegen wurden yon WOHLWI~L, RIChARDSOn, OTA~I, BaLe, BAEtIR 
und M~GES GefgBvergnderungen des granu]omat6sen und sogar des Narben- 
stadiums gefunden, wobei RIcm~Rnso~ und NEII~OLD verschiedene Stadien des 
Gefg~prozesses differenzieren konnten, was die morphologisehe Best~tigung eines 
sehubweisen und progredienten Ver]aufes ist. Aueh aus der klinischen Kasuistik 
kennen wir zahlreiehe Falle mit prim~ir neurologisehen Symptomen, die darauf 
hinweisen, da~ das Nervensystem im Zusammenhang mit einer P.n. ~nderer Organe 
oder aueh allein (PETTE, RICI~IRDS0N, HA~PEL, MACKAY U. Mitarb., NEU]~OLD) 
erkranken kann. 

~ber die [4"tiologie dieser Gef/~gerkrankung sind bislang nur mehr oder weniger 
begriindete Vermutungen mSglich. W/~hrend sich noeh Kuss.~A~y~ u. MEIEI~ fiir 
eine luische Genese aussprachen, wurde spgter an eine toxisehe oder infektiSse, 
Bakterien- oder Viruserkrankung der Arterien gedacht. KL~SCE und VAUSEn 
rechnen sie zum rheumatischen Formenkreis. Die experimentellen Untersuehungen 
yon Ricer, ~ICg u. GREr165 MASUr ~ASU~ u. IS~EAS~ weisen in Richtung einer 
allergisch-hyperergischen Erkrankung des arteriellen Systems, eine Auffassung, die 
sehon GR~SER entwickelt hatte. B~tC~r~ER wirft im Anschlu$ an die experimentellen 
Untersuchungen yon SELYE mit Desoxyeorticosteron die Frage auf, ob bei allergisch- 
hyperergiseher experimenteller P.n. die Arterienwandver~nderungen auf eine 
ghnliche Weise entstehen, ngmlieh (lurch aknte Blutdrucksteigerung naeh Erfolgs- 
injektion des Fremdeiweiftes beim sensibilisierten Tier. Diese Befunde veranlassen 
:LETTERER, yon einer grannlomat6s-hyperergischen Entziindung zu sprechen. Da 
im Bereich der ,,nodSsen" Ver/~nderungen alle Wandschiehten Vergnderungen auf- 
weisen, ist der Ausdruck ,,Periarteriitis nodosa" nieht in allem zutreffend. W~s:Er.- 
~A~N U. MOORE schlagen an Stelle yon Peri- oder Polyarteriitis nodosa dieBezeieh- 
nung ,,disseminierte nekrotisierende Panarteriitis" vor. Wir w/~hlen den Ausdruek 
Panarteriitis n odosa (P.n.), weil ein wesentliches Merkmal dieser Erkrankung die 
,, Gef/~l]knoten" sind. 

E in  typisches Krankhe i t sb i ld  ist  fiir die P .n .  des Nervensystems n ich t  
aufzuzeigen. Die verschtedenart igsten neurologischen u n d  psychischen 
K r a n k h e i t e n  k6nnen  yon  ihr kopiert  werden, ohne dag eine nosologische 
Diagnose mSglich ist. Symptome yon  seiten des peripheren Nerven- 
systems sind vom Typ der Polyneur i t i s  oder der ~iononeuri t is  mul t ip lex  
(STAMMLEI% WECHSLER U. BENDER, U. a.), wahrend die zentra lnervSsen 
Symptome eine gro~e Vielfalt zeigen u n d  sowohl allgemeiner als auch 

Arch. Psychiat. Nervenkr., Bd. 198 23 



334 W.W~c~sL~:  

herdfSrmiger Na tu r  sein kSnnen  (Fo~sT]~ u. MALAMgD). Die Kombina -  
t ion  peripherer u n d  zentraler  nervSser Symptome mi t  StSrungen yon  
seiten innerer  0rgane ,  vor allem der Niere, des Herzens u n d  des Magen- 
Darm-Kana les  lassen un te r  U m s t a n d e n  an die M5glichkeit einer P .n .  
denken,  zumal  wenn das Auf t re ten  der nervSsen Symptome verlaufs- 
mal3ig fiir vasculare StSrungen typisch ist. 

Eigene Beobachtung 

Fall M., Gustav 1, geb. 10.9. 1898, gest. 9.2. 1949; Beruf: Kaufmann, ledig. 
F.A.: Vater war nach Nervenzusammenbruch mehrmals in einer Heilanstalt, 

Grund der Diagnose aus der Krankengeschichte nicht ersichtlich. Mutter gesund. 
Keine Geschwister. 

E.A. : Als Kind hie ernstlich krank. Schu]bildung: Volksschule, dann Gymna- 
slum. Nach Aufgabe des juristischen Studiums kaufmannische Ausbildung, leitete 
zusammen mit seiner Mutter eine Pension. Im zweiten Weltkrieg als Hauptmann 
an der Front, lift in Norwegen zwisehen dem 43. und 47. Lebensjahr 1/2 Juhr lang an 
Gehbeschwerden (L~hmungen?). 

Jetzige Erkrankung. Anfang--Mitte Mai 1948 plStzliche L~hmung beider Beine 
mit vorfibergehenden BlasenstSrungen. Gleiehzeitig traten psychische Ver~nderun- 
gen auf: er war ,,verwirrt", manchmal ,,wie im Traum", redete ,,dummes Zeug '~ und 
k]ag~e fiber nacbl~ssende Initiative und Aktiviti~t. 

Aufnahme in die Universiti~ts-Nervenklinik Mfinchen am 21.6. 1948: Guter AZ., 
intern o.B. (keine TemperaturerhShung, normales Blutbild bei negativen serologi- 
schen Reaktionen (Wa.t~., MKR), BKS 6/14, RE 135/95, Puls 80/rain). 

Neurologischer Aufnahmebefund. Rotatoriseher Nystagmus, leiehte Spastik der 
Beine mit ausgepr~gter Li~hmung der Beuger, re. mehr als li. Uber die aktive 
Bewegungsfs yon Rumpf und Gliedmal~en ist nichts vermerkt. Physiologische 
Reflexe der Arme lebhaft, die der Beine stark gesteigert, Bauchdeckenreflexe 
erhalten; Pyramidenzeichen der Beine (Babinski li. starker als re., Patellarsehnen- 
klonus re., Ful~kloni bds.). Wahrscheinlich leichte Sensibilit~tsstSrungen in Form 
yon Hyp~sthesie beider Ffi~e, Hypalgesie des re. Unterschenkels sowie StSrungen 
des Lagegeffihls und Zahlensehreibens an beiden Beinen. Koordination und Gang 
sind nicht zu prfifen, keine Angaben fiber vegetative Funktionen. Es handelt sich 
somit um spastische Paresen beider ]~eine mit leiehten Oberfl~chen- und Tiefen- 
sensibilit~tsstSrungen. Psychisch: Heitere euphorische Grundstimmung, dann 
wiederum stumpf und ratlos; Paraphasien, sehlechte.Artikulation, Perseveration 
und Gedankenabgleiten. Bei seinem Bfldungsgang auffallende Intelligenzminderung. 
Herabsetzung der Aufnahme-, Merk-, Kombinations- und Reproduktionsfi~higkeit; 
5rtliche Orientierung erhalten, zeitliche erscheint gestSrt. 

Ende Juli 1948 Verfolgungs- und Vergiftungsideen mit wahnhaftem Personen- 
verkennen ffir 10 Tage. Am 21.9. 1948 ohren~rztliche Untersuchung: Innerohr- 
schwerhSrigkeit mittleren bis erheblieheren Grades, leiehte Untererregbarkeit der 
Labyrinthe bds., die auf eine zentrale Seh~digung des N. statoacusticus hinweist. 
Fach~rztliche Augenuntersuchung: tterabsetzung der Sehkraft auf etwa ein Drittel 
der Norm, w~hrend zentrales und peripheres Gesichtsfeld, die Pul0illenreaktionen 
und beide Fundi befundlos sind, keine Doppelbilder, kein Nystagmus. 

Nachfolgender Fall wurde in der Universit~ts-Nervenklinik Mfinchen unter der 
Leitung yon Herrn Professor STEnTZ beobachtet. Fiir die ~berlassung der Unter- 
lagen und Krankengesehiehte sind wir Herrn Professor KOLLE zu Dank verpflichtet. 
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Am 24. 10. 1948 akuter Kollaps, danach leichter Verwirrtheitszustund mit 
absencen&hnlichen AnfMlen, kataleptiseh. Der Zustand verschleehtert sieh welter: 
Zunahme der spastischen Beinl~hmungen (hochgradige Hyperreflexie mit Ver- 
breiterung der reflexogenen Zonen, unerschSpfbare Patellar- und Fu~kloni, patho- 
logisehe Reflexe bds. positiv) und Ubergreifen der Spastik auf die oberen Extremi- 
t&ten (Pyramidenzeichen an beiden Armen). Bauchdecken- und Cremasterreflexe 
negativ. Incontinentia urinae. Im November 1948 paraphasische, motoriseh 
aphasisehe und agraphische StSrungen bei relativ gut erhaltenem Sprachverstiind- 
nis. Pat. sprich~ langsam und miihsam, ist umst~ndlieh in den Formulierungen und 
unsieher im Farbenerkennen, perseveriert, kann nieht reehnen und verwechselt 
links und reehts. Ende 1948 Kraftlosigkeit und L~thmung der Bein- und Baueh- 
muskulatur, augerdem Herabsetzung der groben Kraft in beiden Armen. An den 
oberen und unteren Extremiti~ten hochgradige Muskelatrophien und fibrillate 
Zuckungen, Tonus in den Beinen wenig, in den Armen deutlieh vermeSrt. Deeubital- 
geschwiire an Unterschenkel und Kreuzbein, Cystopyelitis, Fieberepisoden und 
r~pide Verschlechterung des AZ. Anfang Januar 1949 spastisehe Tetraplegie mit 
Bevorzugung der unteren Gliedma~en, terminal kombinierte spastisch-atrophisehe 
L~hmung der Beine, Blasen- und Mastdarminkont~nenz. Afiftreten yon septisehen 
Temperaturen, Tachyeardien und Exitus letalis des 50jghrigen Pat. am 9.2. 1949 
dutch Herz- und Kreislaufversagen nach einer 9monatigen Krankheitsdauer. 

Ergebnis der wiederholt durchgefiihrten eneephMo- und arteriographisehen 
Untersuehungen: Zunehmende Hirnatrophie, kein eindeutiger Naehweis eines 
Gef~gprozesses. Chroniseh entziindlich ver~nderter Liquor: Pleocytose, 3real 
xanthoehrom, tiefe mittelgelagerte Mastixkurve, serologische Reaktionen (Wa.IL, 
MKR) auf Syphilis 6real negativ (Tab.2). 

Tabelle 2. t)bersicht i~ber die ZelL und Eiweifiver~nderungen im Liquor 

~Lumballiquor Suboccipitalliquor 
Datum 

GE Glob. Alb. G/A Zellen G/A 

5. 7. 1948 

23. 7. 1948 

23. 9.1948 

25.10.1948 

30.11.1948 

Zellen 

169 20,8 5,0 

100 11,9 4,2 

15,8 

7,7 

0,30 

0,50 

200 

307 

292 

I 
GE Glob. [ Alb. 

1 

14,9 3,9 11,0 

7,8 3,0 4,6 

10,0 3,0 7,0 

0,36 

0,60 

0,42 

Klinische Diagnose. Tetraplegie, Hirnatrophischer Prozeg, Bfirgersche Krankheit ? 

Befund der K6rpersektion vom 11.2. 1949 (Pathologisches Institut der Universi- 
tat Miinehen) : Gehirn, Rfiekenmark, die Nn. medians, ulnaris et tibialis wurden in 
der Nervenklinik entnommen. 

Schlaff dilatiertes Herz mit geringgradiger Coronarsklerose, Arteriosklerose 
geringen bis mal3igen Grades der Aorta. Die peripheren Gefafle zeigen nut eine sehr 
geringe Arteriosklerose. ttypostase der Lungen, Kalkherd im rechten Oberlappen, 
strangfSrmige Verwachsungen der Lunge mit der Pleura eostalis und dem Zwereh- 
fell. Weiehe Schwellung der Leber und Milz, Arterien~ste der Milz histologisch 
unauffMlig und ohne Intimaproliferationen, Leberparenchymze]len mit fein- 
vacuoligem Protoplasma. Cystitis und Ektasie der Blase, Pyelonephritis, Rectum- 
ektasie. Dekubitalgeschwiire fiber dem Kreuzbein und dem re. Malleolus. 

23* 



336 W. WECtISLER : 

Sektion des Nervensystems. Makroskopischer Befund. Das formolfixierte Gehirn 
wiegt 1350 g. Gesamtkonfigurution, Windungsanlage und  Verh~ltnis yon Groin- zu 
Kleinhirn sind normal. Keine Hirndruekzeichen. Dura unauff~llig. Die weichen 
H~ute sind fiber der Konvexi t~t  m~i~ig milchig getrfibt, leicht verdickt und  lassen 
vereinzelt flockige Kalkeinlagerungen erkennen. Windungen im Bereich der Stn'n- 
pole etwas versehm~lert,  Hirngef~i~e normal ~ngelegt. Groi~e basale I-Iirnarterien 
starrwandig, ohne arteriosklerotische Wandeinlagerungen; auf  Querschnit ten 
konzentrische, leiehte bis mittelgradige Wandverdiekung,  Lumen erb~lten, bisweilen 

Abb. 1. Gefii, l~e der ]~irnbasis nach ]ilntfernung der vorderen Tei]e beider Schlfifenlappen. Grolte 
]~irnarterien starrwandig und wand~erdickt, Diskontinuierliche knotige und perlschnurartige 
Auftreibungen der kleinen und mittleren 2[ste der Aa. cerebri ant., raed., post., der A. basilaris und 

der A. cerebel]i sup., ~on denen eiaige mit t~inweislinien ( • ) bezeichnet sin4 

eingeengt. An den fast porzellanweflt gef~rbten •sten der grol]en bas~len Arterien, 
wie den Aa. cerebri ant. ,  reed. et  post., der A. basilaris und  den A~. cerebelli sup. et  
inf. ant. ,  t r e ten  knotige und  spindelf6rmige Auftreibungen in oft dichter Reihen- 
folge auf  (Abb. i ) ;  auf  Querschnit ten sind sie wandverdiekt  und  zeigen eine starke 
Lumeneinengung. Die pialen Gef~Be sind mi t  Ausnahme vereinzelter Arterien, die als 
weiBliehe Strange mit  und  ohne kn5tehenart ige Verdiekungen imponieren und  auf  
den  Querschnit ten eine Wandverdiekung erkennen ]assen, unauff~llig (Abb.2). 
Keine Ver~nderungen der Venen. Bei der Zerlegung in ]?rontalsehnitte im Bereich 
des re. Sulcus fron~alis inf. eine gr61~ere keflfSrmige und  cystisch umgewandelte 
~ltere Rindenmarkerweichung,  die sich bis zur Praezentralregion hin ausdehnt  
(Abb. 2). Eine weitere ]insengro~e, eystische und  br~unlich verf~rbte Erweiehung 
liegt in den hinteren Abschni t ten  des re. Thalamus und  reicht  in der Naehbarschaf t  
des Aquaeducts  bis ins ~[itteihirn. Ventrikelsystem geringgradig asymmetriseh 
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erweitert; das glatte Ependym leicht getriibt, die PlexusverhLltnisse im Seiten- 
und 4. Ventrikel normal. Rinde, Mark, stri~re und thalamisehe Kerngebiete sonst 
yon normaler Zeichnung, Farbe und Konsistenz. Substantia nigra gut pigmentiert; 
im re. Hirnsehenkel Bin kaum steeknadelkopfgro[tes, wohl als blutige Erweiehung 
anzuspreehendes Herdehen. Mehrere frische, schon etwas braunlieh verf~rbte 
Stippchenblutungen in Brficke und Medulla oblongata. Kleinhirn unver~ndert. 

Am Biickenmarlc pr~sentieren sieh nach 0ffnung des unauffal]igen Dura.lsaekes 
noeh eindrueksvolle Gef~I~ver~nderungen. Es zeigen sich fortla.ufende spindel-, 
ampullen- nnd knStchenfSrmige Verdiekungen der A. spinalis ventr., der Wnrzel- 
arterien in HShe yon C 4, C 5 und C 7 und stellenweise auch der kleinen Gef~e der 

Abb. 2. KeilfOrmige cystische Rindenmarkerweichung im Bereich des Sulcus frontalis inf. WeiL~- 
lich verf~rbte Wandverdickungen ]nit Lumeneinengung der Aa. cerebri ant. und der kleinen 

Pialarterien im Infarktbereich. Dilatation der Seitenventrikel 

Vasoeorona, wobei perlsehnurartige Formationen entstehen. An den Aa. spinales 
dors. lassen sich nur mit der Lupe kleine knStchenartige Ver~nderungen erkennen. 
Das Maximum dieser knotigen Gefal~vergnderung liegt im Hals- und oberen Brust- 
mark, wobei im obersten I-Ialsmark die A. spinalis ventr, auf das 2- his 4faehe der 
Norm verdickt und spiralig geschl~ingelt ist (Abb.3). Caudalw~irts nehmen die 
arteriellen Gefiil3vergnderungen ab und sind im Lnmbal- und Saeralbereich dem 
bloSen Auge nicht mehr erkennbar. Die Venen sind feingezeichnet und unauffallig, 
die weichen ttiiute leicht getrtibt. Querschnittszeichnung in allen HShen des Rticken- 
marks deutlieh. Vereinzelt kleinste bis stecknadelkopfgro~e ]~lutungen in der grauen 
Substanz des Hale- und oberen Brustmarks (Abb. 3). Das obere Brustmark ist ver- 
sehmaehtigt; in den Randpartien des oberen Thorakalmarkes and in den Gollschen 
Str~ingen des Cervicalmarks fallt eine wei~liche Verfiirbung auf. 

Mi/croskopischer Befund des Gehirns. Die weichen H~ute sind im ganzen Bereich 
der Gro~hirnhemisphare in geringem MaBe lymphoeytar, teilweise auch plasma- 
cellular infiltriert and stellenweise fibrotisch verdickt, wobei die Infiltrate in der 
Adventitia der pialen Arterien sektorenartig betonte Verdiehtungen zeigen. Die im 
Sektionsbefund erw~ihnte cystisehe lZindenmarkerweichung befindet sieh im 
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Stadium der mesenchymMen Organisation, wobei in den Randzonen noch Fet t -  
kSrnchenzellen, gemgstete Gliaformen, aber auch Plasmazellen und Lymphocyten 
in lichter Streuung sichtbar sind. Itier zeigen die pialen Arterien leichte Intima- 
proliferationen und st~rkere, vorwiegend lymphocytare adventitielle Infiltrate. 
Vereinzelt trifft man im Infarktbereich in der Int ima einzelner GefgBe Schaum- 
zellen, die WogLwmL in der Nghe yon Erweichungsherden bei P.n.  beschrieben hat  
und auf die hochgradige Arterienwandschgdigung und den Abtransport  der benach- 
barren zerfMlenden Hirnsubstanz zurfickffihrt. Im ganzen iibrigen Bereich des Grog- 

Abb. 3. Ventralansicht des ttals- und oberen Brustmarks in ItShe voxL C 2 bis D 3. Diskontinuierliche 
teiIweise per]schnurartige knotige Auftreibungen, starke Verdiekung und spiralige 8chlgngelung der 
A. spinalis ventr., der Wurzelarterien (x) und der kleinen Gef~l~e der Yasocorona ( x x ) .  - -  Augerdem 
kleinste petechiale Blutungea innerhalb der grauen Substanz des oberen Brustmarks (Do). Venen 

fein gezeichnet und unauffgllig 

hirnmantels sind nerv6ses Parenchym und gliSses Interst i t ium ohne eindeutige Ver- 
gnderungen; nur die l~inden- nnd Markgef~tge weisen stellenweise leichte lympho- 
cytgre Infiltrate, teilweise mit Kalkausfgllungen, und hgmosiderinbeladene Zellen 
auf. An keiner Stelle der GroBhirnrinde und des Marklagers sind granulomatSse 
Gefggvergnderungen nachweisbar. Die teilweise schon im autoptischen Befund 
vermerkten kleinen Erweichungsherde zwischen den ventrolatera]en und basalen 
Abschnitten des re. Thalamus und der Capsula interna, sowie weitere yon dort 
seitlich am Aqugduct bis zu den Oculomotoriuskernen sich hinziehende cystische 
Erweichungsherde befinden sich im gleichen Organisationsst~dium wie der links- 
seitige Stirnhirninfarkt. Auch in einem I-Iirnschenkel ist eine kleine Erweichung 
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mit  FettkSrnehenzellen und  Makrophagen erkennbar.  Sonst  sind Zwisehen- und 
3/iittelhirn, Kleinhirn und  Naehhi rn  mit  Ausnahme der noeh zu erw~thnenden 
perivaseul~ren GewebsMterationen frei yon Ver/~nderungen am nervSsen Gewebe. 
Subependym~r finden sieh stellenweise sp~r]ich Lymphoeygen; am Boden des 4.Ven- 
trikels sind Ependymbresehen und  subependym~re Gliawueherung erkennbar.  Die 
basalen Meningen des Zwisehen-, Mittel- und  Naehhirns  sind sehr vim starker  in- 
filtriert Ms die weiehen H~ute der Konvexit~t .  Aueh hier konzentrieren sieh die 

Abb. 4. Medulla oblongata. Gef•6ver&nderungen der Aa. vertebrMes et eerebri post. und ihrer ~ste. 
Intramedull/~re granulomat6se Gef~Bveriinderungen (x). Leiehte Ependymitis diffusa des 4 Ventrikels. 

(van Gieson-F~rbung) 

Infiltratzellen zu dichten Ansammlungen um die Gef/~l~e (Abb. 4 u. 5). Die austreten- 
den t t i rnne rven  zeigen ebenfMls lymphocytgre Infi l trate und  eine leichte Vermeh- 
rung des endoneurMen Bindegewebes. 

Die groflen Gehirnarterien, wie die Aa. eerebri ant., reed. et post., die A. basilaris 
und die Aa. vertebrMes bieten als Mlgemeine Ver~nderungen das Bild einer ein- 
faehen entziindliehen Arteriitis dar. Auf  eine s tark und dieht  infiltrierte Advent i t ia  
folgt eine im wesentlichen in takte  Media, eine meist vollst/~ndig erhal~ene, leieht 
aufgesplit terte und  verbrei ter te  Elastiea sowie eine m~tl?ige konzentrisehe Int img- 
proliferation. Dgs Gef/~ftlumen ist dabei nur  leicht eingeengt (Abb.4, 5 u. 6). Ab 
und  zu ist  die Elastiea st/~rker aufgesplit tert  und  an  einzelnen Stellen zugrunde 
geg~ngen, t t ier  liegen dann  auch Ver&nderungen der Media vor, die yon Binde- 
gewebsztigen und  -streifen durehzogen ist oder eine mehr  sektorenartige granulo- 
matSse Umwandlung aufweist, in deren Bereieh Muskelelemente fehlen und  die in 
die Adventieia hineinreicht.  

An den mittleren und/sleineren Arterien der Gehirnbasis und  der Inselrinde sind 
Mle 13berg/inge yon der einfachen zur proliferierenden Arteriitis bis zur typisehen 



Abb. 5. Basale Gef~ite der ~edulla oblongata (Ausschnitt aus Abb, 4) .Endarteriitis der A. vertebralis 
(A.v,) mit starker adventitieller infiltration und m~Biger Intimaproliferation. Hochgradig steno- 
sierende Endarteriitis der lnittlerer~ und kleinerenArterien (x). Erhebliche Infiltration der Venen (V.) 

und Ieichte Infiltration der iVIeningen (m). (Nissl-Pr~parat) 

Abb.6. Elastica-F~rbung nach WEIGEaT. Elasticaaufsplitterung, leichte Vermehrung der elastischen 
Fasern und konzentrische Intimaproliferation der A. vertebr~lis (A. v.). Starke Verschmiichtigung und 
5rtliche Unterbrechung tier Elastica an den endarteriitisch ver~nderten mittleren und kleineren Ar terien 
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Granulombildung der P.n. festzustellen. Die Vergnderungen sind hier gekennzeich- 
net dureh eine diehte adventitielle Infiltration und dutch eine hoehgradig steno- 
sierende, vereinzelt sogar obliterierende Intimaproliferation mit starker Verschmich- 
tigung und 5rtlieher AuflSsung der Elastiea interna. Die Muskelzellen der Media 
k6nnen dabei gut erhalten sein (Abb. 5 u. 6). Das/~ndert sieh im Bereieh der nodSsen 
Gef/igverinderungen. Hier ist die Media zusammen mit der Elastiea meist sektoren- 
f6rmig untergegangen. Hiervon nimmt ein exzentrisehes, oft pilzfSrmig in die 
Adventitia hineinwaehsendes Granulom seinen Ausgang, das fiber die ehemalige 

Abb. 7. (Aus Abb.4) Olivenband mi~ gr~nuloma~Ss ver/~nderter kleiner Arterie und perivaseuI/irem 
l~[arkscheiden- und Nervenzelluntergang mit nachfolgender Gliareaktion. (van Gieson-F~rbung) 

Gef~l]wandperipherie hinauswiehst. Massive Intimaproliferationen und Granulom- 
bildungen gehen aber keineswegs immer Hand in Hand. Im Gegenteil, im Bereieh 
der Granulome ist die Intimaproliferation oft reeht gedng. Es kann abet, worauf 
unten noeh eingegangen wird, im konkreten Fall sehr sehwierig sein, festzulegen, 
wo die Grenze zwisehen dem intimalen Prolifer~tionsprozeB und dem adventitiellen 
Granulom zu ziehen ist. Dabei stellt sieh die Frage, ob es sieh genetiseh nieht um 
Gleiehes handelt. 

Die ~leinsten meningealen Arterien besitzen lymphoplasmaeellulire adventitielle 
Infiltrate, Gefi~13wandfibrosen und vereinzelte Intimasehwellungem Die pialen 
Venen der Konvexit~t sind hin und wieder, die der Basis immer starker adventitiell 
infiltrierg (Abb. 5), jedoch durehweg weniger als die Arterien. 

GranulomatSse Arterienveriinderungen kommen aueh intraeerebral vor, z.B. in den 
Stammganglien, an den oberhalb des Traetus optieus einstrahlenden Gef~13en, im 
Mittelhirn unterhalb der Substantia nigra, im Brfiekenful~, symmetriseh im Oliven- 
band und bds. in den lateralen Partien der Medulla oblongata (Abb. ~ u. 7). In  der 
Olive zeigt ein granulomatSs umgewandeltes Gef/~13 stark lymphocytire  Infiltrate 
und nur eine geringe Kaliberreduktion; perivaseul~r ist es zu einem Untergang yon 
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Markscheiden und  Nervenzellen mi t  naehfolgender mikro- und  makrogli6ser 
Reakt ion  gekommen  (Abb.7). E in  granulomatSs  s ta rk  vergrSBertes GefaB ist im 
Nucleus ambiguus  frisch th rombos ie r t ;  sein adventitieller R a u m  und  seine peri- 
vaseul~re Umgebung  sind mit  hamosiderinbeladenen Zellen und  L y m p h o c y t e n  
besetzt ;  perivaseul~r sind die Markscheiden untergegangen,  und  an ihrem Platz ha t  

Abb. 8 
Abb. 8 und 9. 10 g-Serienuntersuchung der A. spinalis ventr, des mittlere~ Brustmarks. N i c h t -  
s tenosie~ende P a n a r t e r i i t i s  nodosa .  - -  Fortschreitende gran.ulom~tSse Wandumw~ndlung: S ] leichte 
Endarteriitis; S 17 lokale fibrosierte ~[ediaverquellungsnekrose (n) mit eigenartiger Ne~lbildung 
e]astischer Faser~ (en) ,  Granulombildung (g) und einseitigs Intim~proliferation (i); S 20 Wanddefekt 
mit pilzfSrmigem adven~itiellem Granulom (g); S 24 ur~d S 33 fortschreitende, die Intim~ einbeziehende 
~'anulomatSse W~ndumwandlung; S 95 nicht stenosierender, den grS~ten Teil des Arterienrohres 
umfassender grannlomat(iser Wandumbau [die Orientiertulg fiber die urspriingliche Wandstruktur 
ist an dem l~est der Elastica interna (e. i.) mSglich] ; S 115 und S 125 spiegelbildliche Endigung des 

,,Gefii~knotens" wie in S 1 bis S 20. (Elastica-van Gieson-Fi~rbung) 

sieh eine s tarke Makrogliaproliferation etabliert.  Xhnliehes ]gilt sieh zusammen  mit  
frischen Erythrodialoedesen an einem Gef~l~granulom im Briickenfu$ feststellen. 
Auch an anderen Stellen ha t  der Gef~i3proze$ in geringem Umfang  zu Plasma-  u n d  
Ery throd iapedesen  geftihrt, wobei  ebenfalls hamosiderinspeichernde Zellen n n d  
circumscripte Schgden am nervSsen Gewebe auftreten.  I m  ganzen besehr~nken 
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:sieh die Gewebsseh~den 
der intraeerebralen Ar- 
teriengranulome auf  die 
n~ehste Gef~13umgebung. 
l~m die einfaeh infiltrier- 
t en  intracerebralen Ge- 
f~gen sind keine wesent- 
l ichenVer/inderungen am 
nerv6sen Gewebe zu be- 
obachten. 

Mikroskopischer Be- 
fund des Riickenmarks. 
Die weichen H/~ute sind 
hier in ihrer  ganzen 
craniocaudalen Ausdeh- 
hung stark fibrosiert und 
;starker lymphoeyg~r in- 
filtriert. Vereinzelt sind 
diesen periarteriell s tark 
betonten Infil traten,  
deren Maximum in Hals- 
a n d  Brus tmark  liegt, 
auch Plasmazellen b e t  
gemengt. Die im autop- 
t isehen Befund beschrie- 
benen Ver~nderungen 
der spinalen Arterien 
lassen histologisch das 
Bild der P .n .  erkennen. 
I m  oberen Cervicalmark 
sind die einzelnen Wand.  
schiehten der ventra len 
and  dorsMen Spinal- 
ar ter ien nieht  mehr  deut- 
lich zu unterscheiden:  sie 
sind ersetzt durch ein 
mi~chtiges konzentrisches 
oder exzentrisehes fibro- 
plastenreiehes Granulom 
mit  argentophilen Fa- 
sern, welches yon einem 
Wall yon Lymphocyten  
eingefaBt ist. Die Gefal3- 
wand ist dabei um eine 
Mehrfaches der Norm 
verbrei ter t  und  zeigt 
kaum mehr elastische 
Fasern. Vielfaeh ist das 
Gef~glumen stark ein- 
geengt. Im unteren Cerviealmark sind die Ver/~nderungen vom Typ der P.n.  
und  der stenosierenden Endarter i i t is  an  den ventra len Spinalarterien starker  als 
an  den dorsalen ausgebildet. I m  oberen Brus tmark  ist die panarteriit isch-nodSs 
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ver~nderte A. spinalis ventr, an einer Stelle obliteriert. Bei der Serienuntersuchung 
der Aa. spinalis ventr, et dors. fiberraseht der schnelle Wechsel der pathomorpho- 
logischen Ver~nderungen, die yon der einfach infiltrativen Periarteriitis tiber die 
mehr oder weniger stark proliferative Endarteriitis zur Medianekrose mit kon- 
sekutiver Granulombildung in der Gef~Bwand ffihren. Die Genese dieser Viel- 
gestaltigkeit lgBt sich auf den in Abb. 8 u. 9 gebrachten Schnitten einer Serie 
gut verfolgen. Die adventitiell infiltrierte A. spinalis ventr, zeigt zun~chst 
innerhalb der ]eicht verbreiterten Int ima eine zarte feinwellige Aufsplitterung und 
Vermehrung der Elastiea interna (S 1). An einer im Bild oben liegenden Ste]le der 
Gef~Bwand verschwinden die Muskelkerne in der Serie, und an ihre Ste]le t r i t t  eine 
homogene fibrosierte Schieht (n = Mediaverquellungsnekrose), die yon eigentiim- 
lichen e]astischen Neubildungen (en) beiderseits flankiert ist. Diese reichen mit 
longitudinal und zirkul~r angeordneten Elasticaspiralen bis in adventitielle 
Schichten hinein, in denen der Beginn eines Fibropl~stengranuloms (g) siehtbar 
wird, das sich in der Schnittserie immer mehr vergrhgert, um yon S 33 bis S 95 
mit einer starken Intimaproliferation zu verschmelzen. Man sieht, wie sich die 
Elastiea yon S 20 bis S 24 im Bereich der Medianekrose immer welter 5ffnet und 
yon dort auf immer breiterem Raum Granulomgewebe in adventitielle Wand- 
schichten hineinw~chst. Von S 33 bis S 95, der Verschmelzungszone yon Adventitia- 
granulom und hinzutretender Intimaproliferation, finden sich Reste der ehe- 
maligen Elaseica intern~ (e.i.) nur noch in dem untersten Tell der Arterienwand. Von 
S 115 bis S 125 endet der ProzeB in spiegelbildlieher Form, wie er yon S 17 bis S 24 
begonnen hat, wobei der im Bild oben liegende Granulomknoten mit dem Arterien- 
rohr keinen unmittelbaren Kontakt  zu habcn scheint. Bemerkenswert ist, dal~ das 
Arterienlumen trotz des m~chtigen Proliferationsprozesses nur in S 115 eine leichte 
Einengung erfahren hat. 

Im untersten Brust-, Lumbal- und Sacralmark treten bei sonst gleichbleibenden 
Befundcn Mediaver~nderungen und Granulomknoten zuriick, wobei die k]einen, 
ebenfalls dicht infiltrierten und in die fibrosierten Meningen eingemauerten Arterien. 
der Vasocorona racist eine kernarme, kotlagenreiehe Wandfibrose aufweisen. 

An den geringer infiltrierten meninge~len Venen feh]en pro]iferative Vorg~nge 
vollst~ndig. 

Die intraspinalen Geffifie sind fiber den ganzen Querschnitt und in s~mtlichert 
Hbhen des Rtiekenmarks in geringem Grade infiltriert und besonders im Bereich 
entmarkter Gebiete (siehe unten) haufig in kernarme, kollagen fibrosierte, dicke 
und leicht fiberdimensionierte l~ohre umgewandelt. Im van Gieson-Prgparat sind 
sic oft yon einem zellarmen oder -freien, hellbraun gef~rbten, perivascul~ren Saum 
umgeben, in dem sich homogene Schollen nachweisen lassen. Durch diese Umgestal- 
tung treten sie so deutlich hervor, dab der Eindruck einer zahlenmal~igen Vermeh- 
rung entsteht. Eine Unterscheidung zwischen Arterien und Venen ist hier kaum 
mehr durehffihrbar. Vereinzelt trifft man Gef~l~e, die eine Umwandlung im Sinne 
der echten Hyalinose mit Gelbbraunfarbung der kerrdosen Gef~l~wand (vA~ GIESO~) 
zeigen. Nut  an zwci Stellen im unteren ttals- und oberen Brustmark konnten im Be- 
reich der Commissur~ grisea und des Vorderhorns im Rfickenmarksgewebe selbst 
granulomat6se Ge/ii/3veriinderungen nachgewiesen werden. Vereinzelt weisen peri- 
vascul~re frische Erythrocyten and hamosiderinbeladene Makrophagen auf voran- 
gegangene mehrzeitige Erythrodiapedesen hin. 

Zusammen]assend 1/~Bt sich zeigen,  dab  sgmt l i che  Gefgge  des  t~ficken- 

m a r k s  e inschl ieBl ich  der  k l e inen  Gef/~l~e der  v o r d e r e n  u n d  h i n t e r e n  

W u r z e l n  sowie tier Cauda  a d v e n t i t i e l l  in f i l t r i e r t  sind.  D ie  Aa.  spinal is  

v e n t r ,  e t  dors.  des  I L l s - ,  obe ren  u n d  m i t t l e r e n  B r u s t m a r k e s  einsehliel31ich 
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der eerviealen Wurzelarterien besitzen typisehe Gef~gvergnderungen 
im Sinne der stenosierenden und nieht stenosierenden P.n., die abet an 
den dorsalen Spinalarterien wesentlieh sehwgeher ausgebfldet sind. Die 
zwischen den ,,Gef/igknoten" liegenden Abschnitte der ventralen und 

Abb. 10a--e.  Topik der Entmarkung im l%iickenm~rk, a Unteres t~Msmark mit leichter ttand- 
engmarkung, Liehtung des Gollschen Stranges und Ausf/illen in den hinteren Wurzeln. b Oberstes 
Brustmark (D 2) mit st~trkerer vollst~ndiger Randentmarkung. e Abs~eigende Degeneration in beidea 

l~yramidens ei~ ensgr~ingen. (SoI~RODER) 

dorsalen Spinalarterien sind vorwiegend mit wechselnd stark steno- 
sierenden Intimaproliferationen endarteriitisch vergndert. Im unteren 
Brust-, Lumbal- und SacrMmark sind nur nooh peri- und endarteri- 
itische Ver~nderungen vorhanden. 

Als Folge des Prozesses isC es im Riickenmark zu Entmarlcungen gekommen, die 
gewisse topische EigenCiimliehkeiten aufweisen, zu deren besseren Erfassung das 
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Riickenmark in 11 versehiedenen I-I6hen untersueht  wurde. I m  oberen und unteren 
I ta lsmark finder man  eine die ganze Cireumferenz erfassende leichte Randentmar-  
kung, die sich im Hinters t rang fast auf  das gunze Gebiet des Gollsehen Stranges 
ausdehnt  (Abb.10a).  Sudanophile, teilweise doppelbreehende Abbausubstanzen 
t re ten  dabei in groBer Zahl im Gollschen Strang auf, w~hrend sie in den Randzonen 
des Seiten- und  Vorderstranges nut  vereinzelt ioerivaseular erseheinen. I m  oberen 
trod mit t leren Brus tmark  ist mi t  einem Maximum etwa in HShe yon D 2 bis D 5 
eine komplet te  l~andentmarkung mit  massenhaft  sudanophilen, teilweise doppel- 
brechenden Abbauprodukten  eingetreten, die im dorsalen Seiten- und  Hinters t rang 

Abb. 11. Zur Verdeutlichung der Topik der thorakalen Randentmarkung in tiShe von D 3/4. An- 
hgufung doppeltbrechender Myelinabbauprodukte ira Gebiet der Randentmarkung, die sich im 
dorsalen Seiten- nnd ganzen tIinterstrang auf welter innen liegende Areale ausdehnt (Rand- und 

Arealentmarkung). Die Nenge der sudanophilen Stoffe ist erheblich gr6ger als hier dargestellt 

auch auf  weiter zentral  liegende Par t ien  der weiBen Substanz iibergreift (Abb. 10b 
u. 11). Besonders in der i~andzone sind manchmal  kleine keilf6rmige perivasculare 
En tmarknngen  zu beobaehten,  die ebenfalls etwas weiter naeh innen reiehen. I m  
unteren Brustm~rk besehrgnkt  sieh die En tmarkung  im wesentliehen auf  den 
Seitenstrang. Von bier aus laBt sieh bis ins Lumbal-  und  Saeralmark eine noeh in 
Gang befindliehe sekund~re Degeneration in beiden Pyramidenseitenstr/~ngen ver- 
folgen (Abb. 10e). I-Iier und  in den Randentmarkungsbereichen finden sieh viele 
Fettk6rnehenzellen und  Nakrbphagen teils frei, teils in die netzart ig erweiterten 
Virehow-gobinsehen I ~ u m e  aufgenommen; die Makroglia ist erheblieh pro- 
liferiert und  ha t  bereits zu einer leichten isomorphen Gliose gefiihrt (Abb. 12). 

I m  unteren Hals- und  oberen Brus tmark  ist in geringem Umfang aueh die graue 
Substanz im Versorgungsbereieh der A. spinalis ventr ,  in Mitleidenschaft gezogen. 
Dort  ist der motorisehe Vorderhornzellbestand leieht geliehtet, wghrend Seiten- 
und t t in te rhorn  unauffgllig sind (Abb. 1 2). Vereinzelte Neuronophagien, tigrolytisehe 
Nervenzellsehwellungen, dunklere Anf&rbbarkeit des Kerns, NueleolusvergrSgerun- 
gen sowie Verl01umpungen der Tigroidsubstanz weisen ebenso wie eine reaktive Gliose 
auf  Dauer und  For tgang des Nervenzellunterganges hin. Wghrend die Nervenzellen 
des Brust- und  oberen Lendenmarkes keine eindeutigen Ver~nderungen erkennen 
lassen, sind die motorisehen Vorderhornzellen des unteren Lumbal-  und  SaerM- 
markes 6frets im Sinne der axonalen l~eaktion vergndert.  Die Caudaseh/~digungen 
erklgren diesen Zustand. 
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Die vorderen und hinteren Wurzeln sind in s~mtlichen HOhen gleichfalls am 
Proze8 beteiligt, die Thorakalwurzeln im besonderen Mare, aber auch die Caud~ 
equina. Der entziindliche Prozel] besteht hier in einer fleckfSrmigen lymphoplasma- 
cellu]iiren Infiltration der endoneuralen Gefiige ohne nodSse Ver~nderungen. 
In  der Cauda sind frische und alte NervenfaserausfMle unregelm~tl~ig verstreu~ 

Abb. 12. Vorderhorn, angrenzendes Vorderstrangareal, Fissnra mediana (F.m.) und Zen~ralkanal (Z) 
des oberen Brnstmarks. St~rkere Infiltration der meningealen und leichtere der intraspinMen Gef~ge, 
letztere teilweise mit Lymphocyten, teilweise mit Fettk6rnchenzellen vor allem in den Randgebieten. 
Liehtung des motor~schen Vorderhornzellbestandes und Vermehrung der ~akroglia in der l~andzone 

des Vorderstranges. (Nissl-Pr~parat) 

(Abb. 13); mit den Markscheiden sind meist auch die Aehsenzy]inder zugrunde- 
gegangen. Trotz des an vielen Stellen frischen M~rkscheidenzerfalls finden sich 
nirgends sudanophile Abbauprodukte. 

An den zur Verffigung stehenden peripheren Nerven waren keine Ver~nderungen 
feststellbar. 

Ep ik r i se  

K l i n i s c h  k o n n t e  die E r k r a n k u n g  n i e h t  vollst /~ndig gekl~,rt werden .  Die  

E r w & g u n g e n  b e w e g t e n  sich a u f  G r u n d  eneepha logra loh i scher  Be funde ,  

des  p s y e h i s e h e n  Brides,  de r  spas t i s ehen  L g h m u n g e n ,  an fa l l s a r t i ge r  

Zus~/~nde u . a . m ,  in  l%ichtung eines  h i rna~ roph i schen  Prozesses .  In fo lge  

des  lo rogred ien ten  s e h u b w e i s e n  Ver laufes  w u r d e  a u c h  an  e ine  Bi i rger -  
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Winiwartersehe Endangiitis obliterans des Zentralnervensystems ge- 
dacht, obwohl sieh das sp~tere Krankheitsbild mit atrophischen Lghmun- 
gen immer mehr yon deren typischer Ausdrueksform enffernte. Auf 
einen entzfindlichen Proze8 wiesen die wiederholten Liquorbefnnde bin. 
Eine luische Erkrankung konnte ausgeschlossen werden, da die Lues- 
reaktionen des Liquors stets negativ waren. Zur Klgrung der Diagnose 
hatten such die K6rpersektion und die histologische Organuntersuchung 

Abb. 13. Cauda equina. Alter und frischer l~[arkseheidermntergang mit  bandfOrmigem 
Ausfall und ]3allen-, Spindel- und Kugelbildung (m). (ScHI~iJ])~R) 

nichts beitragen k6nnen. Dsgegen brschte schon die mskroskopische 
Betrachtung yon Gehirn und t~fickenmark Klarheit fiber die Art der 
vorliegenden Nrkrankung. Die Arterien der Ilirnbssis und des l~fieken- 
marks boten mit fortlsufenden diskontinuierlichen Knotenbildungen 
und konzentrischen Wandverdiekungen dss Bild einer P.n. Mit groger 
Wahrscheinlichkeit konnte darsus auf die srgerii~iseh-zirkula~orisehe 
Genese der grogen und kleinen Erweiehungen im Hirnman~el, Zwisehen- 
und Nit~elhirn gesehlossen werden. Aueh die Versehm/ieh~igung des 
oberen Brustmarkes fiel 6rtlich mit besonders st~rken Ver/~nderungen 
der Spinalarterien zusammen. Diese Volumenreduktion wurde erst dutch 
dig histologische Untersuehung sis l~andentmarkung mit lefchteren 
Vergnderungen im l~fiekenmarksgrau identifiziert. Ebenso liegen sich 
starke Nervenfasersusf~lle vor allem in der Csuda equina erst mikro- 
skopisch feststellen. 

Die nieht generalisierte, auf Gehirn, Rfiekenmark und die Wurzelnerven 
besehr/tnkte P.n. machte sich nach einem um etwa 5 Jahre voran- 
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gegangenen fraglichen Prodrom im Alter von 50 Jahren mit Li~hmung 
beider Beine, vor/ibergehender Blasenst6rung und einem Verwirrt- 
heitszustand aknt bemerkbar. Der entzfindliehe GefgBprozeg, der mi~ 
einer spinalen Meningitis, einer Polyradieulitis und einer Caudaneuritis 
kombiniert war, hatte sich bereits in dem entzfindlich vergnder~en Liquor 
bemerkbar gemaeht. Die mehrfachen Liqnoruntersuchungen zeigten 
Pleocytosewerte zwisehen 100/3 und 307/3, eine EiweiflerhShung auf das 
10- bis 20fache nnd ehm tiefe, mittel gelagerte Mastixkurve. Ffir die 
schwere psychisehe Alteration, ihren pl6tzliehen Beginn, die psyehotischen 
Episoden und die apoplektiform anftretenden Znstandsverschleehterun- 
gen k6nnen die ausgedehnten mehrzeitigen Erweiehungen im rechten 
Stirn- und Zwischenhirn zur Erklgrung herangezogen werden, die 
ihrerseits dureh den stenosierenden und obliterierenden Gefggprozel] 
verursacht sind. Ein eneephalitisehes, der Paralyse vergleiehbares 
Gewebsbild, das znr Deutung der in das Gebiet der Psychiatrie fallenden 
Erseheinnngen in Anspruch genommen werden kSnnte, ist nieht vorhan- 
den. Inwieweit die Stirn- und Zwisehenhirnerweiehungen mit dem 
initialen Verlust der Spontanei~at und den spgteren kataleptischen 
Symptomen zusammenhs ist nicht sieher zu entscheiden. Die 
motorisch-aphasisehen St6rungen beziehen sich wahrseheinlich auf die 
infarktartige Rindenmarkerweichung im reehten Gyrus frontalis inf.; 
allerdings sind Angaben fiber lgeehts- oder Linkshgndigkeit nieht zu er- 
halten gewesen. Bestimmtere Beziehungen lassen sieh zu den neurologi- 
schen Symp~omen des ~fiekenmarks herstellen. Die symmetrisehe, langsam 
fortsehreitende l~andentmarkung des oberen Brustmarks umfag~ 6rtlieh 
sehr groge Teile der weil~en Substanz. In ihrem Bereieh liegen die 
spinoeerebellaren nnd Pyramidenseitenstrangbahnen, die Bahnen der 
epikritisehen und protopa~hischen Sensibilitgt sowie die zentralen Bahnen 
ffir Blase und Mastdarm. Ihr Ausfall kann als morphologisches ~quivalen~ 
ffir die fortschreitende ~szendierende Spastik, f/ir die Sensibilit/~s- 
stSrungen und fiir die Blasen- und Mastdarminkontinenz angesehen 
werden. Die anseheinend jfingeren ldeinen tterde in der rechten Capsula 
interna, einem tIirnschenkel und im BrfiekenfuB mSgen znsgtzliche 
spastisehe Zeiehen verursaeht hubert. Als klinisches Teilsubstrat der Poly- 
radiculitis und Candaneuritis traten erst in den spgten Stadien der 
Krankheit schlaffe atrophisehe Bein- und Arml/~hmungen mit fibrill/iren 
Zuekungen auf; dazu mug aueh ein zunehmender Ausfall motoriseher 
Vorderhornzellen im unteren Hals- und oberen Brustmark beigetragen 
haben. Die Progredienz des Leidens erkl'~rt sich durch die Eigenart des 
Prozesses; der I)auer yon 9 Monaten entspricht das subakute bis ehroni. 
sehe Entzfindungsbild, in deln polynucle~re Leukocyten fehlen, Lympho- 
cyten, Plasmazellen und gltere granulomat6se Gefagver/tnderungen aber 
reiehlich vorhanden sind. 

Arch. Psychiat .  Nervenkr. ,  Bd. 198 2 4  
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Diskussion der pathologisch-anatomischen Ergebnisse 
Der fiber grol]e Teile des Zentralnervensystems und der Wurzelnerven 

zu verfolgende Gef/~l~prozeI~ zeichnet sich dureh eine erhebliche Mannig- 
faltigkeit der histopathologischen Veranderungen aus. Das gemeinsame 
Merkmal ist die starke, oft exzentrische Infiltration der Adventiti~ mit 
Lymphoeyten un4 Plasmazellen in geringer Zahl, welche die Arterien 
eindeutig bevorzugt ( Periarteriitis und Periphlebitis simplex). Im Bereieh 
der Hirnbasis fiberbrficken die Infiltrate oft den Raum zwischen zwei 
oder mehreren Gefs so dal~ 5rtlich das Bild einer Meningitis entsteht 
(Abb. 5). Wird der Zwischenraum jedoch gr61]er, so verdfinnen sieh diese 
oder verschwinden ganz. Wahrend an der Hirnbasis also nut  yon einer 
wechselnden, perivascul~tr akzentuierten, meningealen Infiltration 
gesproehen warden kann (Pseudomeningitis), ist am ganzen l~iiekenmark 
das Bild einer zusammenhs ehronischen Meningitis vorhanden, 
allerdings auch hier mit ausgesprochen vascularer Betonung. Seine 
besondere Auspr~gung erhs der Proze{~ erst dutch die proliferativen 
Vorgange innerhalb 4er Gefai~wan4. Dabei lassen sich hinsichtlich der 
Beteiligung der verschiedenen Gef/~wandschichien drei Formen unter- 
seheiden : 

1. Reine, gew6hnlieh konzentrische Intimawucherungen mit weehselnd 
starken Stenosierungen un4 vereinzelten Obliterationen (Endarteriitis 
prolilerans et obliteran8 -- Abb. 5 u. 6). 

2. SektorfSrmige ZerstSrung der Elastica mit zugeordneten Verquel- 
lungsnekrosen der Media und konsekutiven, KnStchen bildenden Granu- 
lomen in der Adventitia ohne wesentliche Einschr/~nkungen des Gefal]- 
lumens ( Periarteriitis nodosa). 

3.0rt l iche Verschmelzung der Vorg~nge unter 1. und 2. Der Wand- 
umb~u ls sieh als intimale und mural-adventitielle Granulombildung 
charakterisieren und ffihrt je nach dem Grad des Intimaprozesses zur 
stenosierenden oder nicht stenosierenden Panarteriitis nodosa (Abb. 8 u. 9). 

Die Unterscheidung einer stenosierenden und nicht stenosierenden 
Form der P.n.  seheint uns deshalb yon Bedeutung, well sie u. a. die 
h~ufig auftretende Diskrepanz zwischen dem Ausm~l~ der Gef~l~erkran- 
kung und dem Fehien zirkulatorischer Gewebssehs erkl~ren kann. 

Diese Gefs treten dabei in recht charakteristischer 
Abhi~ngigkeit vom Gef~gk~liber ~uf. Meningeale Arteriolen und kleinste 
Arterien zeigen im wesentlichen nut  peri~rteriitische, kleine und mittlere 
Arterien~ste dagegen starke endarteriitische und nodSse Ver~nderungen. 
Die groBen basalen Arterienstgmme besitzen gewShnlich eine nur wenig 
stenosierende Endarteriitis, die morphologisch der ]~eubnersehen End- 
arteriitis gleicht; nut  vereinzelt ist as zu kleinen sektorenartigen Granu- 
lomen in Media und Adventitia gekommen. Synoptisch gehSren alle 
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Ver/inderungsformen zur P.n.,  T/~uschungsm5glichkeiten bei ungen/igen- 
der Untersuehung des Gef~LBsystems liegen auf der I-Iand. Wie weehsehld 
die gesta]tlichen Ver/inderungen sein kSnnen, geht nieht nur aus den 
experhnentellen Untersuehungsergebnissen yon glC~, RICH u. GlzE~o~Y, 
MASUGI, ~ASUGI u. ISIBASI hervor, sondern auch aus interessanten 
Beobaehtungen, auf  die B ~ C ~ R  hinweist, we beim gleichen Kranken 
an der Lunge und am Gehirn das Bild einer Endangiitis obliterans, an der 
Niere das einer P.n.  bestand. Versucht man trotz der beschr~nkten 
morphologisehen geaktionsmSglichkeiten des Gef/~Bsystems /itiologisch 
zu differenzieren, so ist z .B.  im Gegensatz zur syphilitischen End- 
arteriitis die Gef~Bwand an keiner Stelle yon der Adventitiu bis zur 
Intim~ mit Lymphoeyten durehsetzt; auBerdem fehlt eine Elastiea 
accessoria. St~rkere entzfindliche Wandinfiltrate sind bei der Endangiitis 
obliterans (v. W I~XIWAa~R-B~G~) im allgemeinen nicht vorhanden. 
Das CtmrM~teristische der P.n.  gegenfiber anderen pan- und endarteri- 
itisehen Gef~13prozessen ist immer das adventitielle Granulom. Soweit 
es sich um Manifestationen innerhMb des ZentrMnervensystems handelt, 
fiberwiegen die hyperplastischen Vorg~nge gegen/iber den infiltrativen 
im Gegensatz zu mfliaren Gummen und Tuberculomen. 

Die sts Ver~nderungen finden sieh in vorliegendem I~M1 an den 
meningealen ,,~sten" der Aa. cerebri ant., reed. et post., der A. basilaris 
und der Aa. cerebelli sup. et inf. ant. ; auBerdem an den Aa. spinales 
ventr, e t d o r s ,  des Hals- und oberen Brustmarkes einschlieBlieh der 
cervieMen Wurzelarterien (Abb. 1 u. 3). Dieses Lokalisa~ionsmuster ist 
yon uns auch bei endarteriitisehen Vorg~ngen im Gefolge chronischer 
unspezifischer und spezifiseher ~eningitiden angetroffen worden. Intra- 
eerebrale Gefglte bieten nodSse Vergnderungen in viel geringerer Zahl. 
Einzelne finden sich im Zwisehen-, Mittel- und Nachhirn und im unteren 
Huls- und oberen Brustmark (Abb. ~). Dabei sind begrenzte Serum- und 
Erythrodiapedesen gelegentliche Begleiterseheinungen. Granulomat6se 
Gefg~vergnderungen fehlen indessen sowohl im Bereieh des Iiirnmantels, 
der Stammganglien als auch des Kleinhirns. Im Vergleieh mif Befunden 
der Literatur geh6rt vorliegender Full zu denen, die ganz ausgesprochen 
die Gef/~Be der Hirnb~sis und des t~iickenmarks bevorzugen. Unsere 
Befunde an l~iiekenmarksgef/~Ben entsprechen 5rtlieh denen yon OTASI. 
Einen besonderen intraeerebralen Verteflungstyp seheint es nicht zu 
geben, ein 6rtliches Zusammentreffen pialer und intracerebrMer Gef/~B- 
veranderungen wurde 5frets beobachtet. 

Einbliek in die formMe Genese des oft reehf komplizierten W~nd- 
umbaues der P. n. gibt erst die Serienuntersuehung eines ,, Gefgi~knotens" 
(Abb. 8 u. 9). Sie zeigt in den Grenzbezirken am Anfang und Ende der 
Serie die bekannte Mediaverquellungsnekrose, eigenartige Elastiea- 
vers und -neubildungen, sowie davon ausgehend die Bildung 

24" 
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eines adventitiellen Granuloms. Zirkul~r fortsehreitend kommt es zur 
granulomat6sen Umwandlnng fast tier gesamten Gef/iBwand einschlieS- 
lich der Intima. Es lassen sieh dabei intimale und mural-adventitielle 
Granulombildungen unterscheiden, abet nicht mehr scharf voneinander 
abgrenzen. Daher ist anzunehmen, dab die rein granulomatSsen Intima- 
proliferationen auf den gleichen patbogenetisehen Prinzipien beruhen 
wie die adventitiellen Granulome. Die in geringem MaBe naehweisbaren 
Fibrinausfs innerhalb der Gefs and die i~isehen und 
~lteren Erythrodiapedesen intracerebraler Granulome weisen auf eine 
Plasmadiapedese hin, die wahrseheinlieh als formativer ]~eiz f/ir die 
granulomat6sen Wucherungen des Bindegewebes Bedeutung hat. Es 
handelt sieh im Prinzip um dieselben dysorisehen Vorg~nge, welehe 
SCKOLZ ffir gliSse und gliSs-mesenehymale Wueherungen im ttirngewebe 
verantwortlich gemacht hat. Von diesen Erws fiber die Bedeutung 
eines formativen geizes der plasmatischen Exsudation ffihrt der Weg zu 
den experimentellen Befunden, die f/Jr eine hyperergische Genese der 
P.n. sprechen. 

Hinsiehtlieh der Xtiologie und der kausalen Pathogenese ist der vor- 
liegende Fall abet wenig ertragreieh. Es fehlt an Angaben fiber eine 
Bereitschaft zu allergischen I~eaktionen. Ob die einige Jahre vor Krank- 
heitsausbruch angegebenen halbjghrigen GehstSrungen auf L/~hmungen 
beruhten, hat sieh nicht ermitteln lassen. Gegebenenfalls w~tren sie als 
Prodrom der spgteren Erkrankung aufzufassen und kSnnten als eine 
,,Anf~lligkeit" des Iqervensystems angesprochen werden. Eine Besonder- 
heir bleibt in jedem Falle, dab nut das Nervensystem und kein anderes 
Organ yon der P.n. befallen war. 

Die Analyse der zentralnervSsen Gewebsschiiden l~Bt genetisch drei 
versehiedene Arten yon Gewebsver/~nderungen unterseheiden: 

1. Solehe zirkulatoriseher Entstehung, die unmittelbar mit den steno- 
sierenden Gef/~ftver/~nderungen des Krankheitsprozesses zusammen- 
hangen. 

2. Solehe, welehe unmitielbar dutch den entzfindliehen ProzeB am ner- 
vSsen Gewebe hervorgerufen werden. 

3. Sekund/~re Bahndegenerationen, die naeh dem Gesetz der Waller- 
sehen Degeneration infolge yon Unterbrechungen an beliebigen Often 
entstehen und in vorliegendem Fall die Saehlage besonders im t~fieken- 
mark komplizieren. 

Im Stirn-, Zwischen- und Mittelhirn sind als zirlculatorische Gewebs- 
seh~den/~ltere Erweiehungen anzusehen, die mit dem stenosierenden und 
obliterierenden Gef/~l~prozeB zusammenh/~ngen. Als direkte Proze~- 
seh~den treten in geringem Umfang dysorische Gewebsveranderungen 
auf, die in unmittelbarem Kontakt mit den granulomatSsen Gef~tB- 
ver/inderungen innerhalb des nervSsen Gewebes stehen. Sie besehr~Lnken 
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sich in Br/ieke und 5Iedutla oblongata auf einen perinod6s eng begrenz~en 
~{arkseheiden- und Nervenzelluntergang mi~ reaktiven Vorg/ingen am 
gliSsen Interstitium nnd liegen im Bereich friseher und ~lterer Plasma- 
und Erythrodiapedesen. Andere Gewebssehgden finden sieh ira Gehirn 
nieht, obwoht bier und da meningeale Infiltrate fiber der Konvexitgt und 
beseheidene Ansammhmgen yon Infiltrstzellen aueh an einer Anzahl yon 
eortieslen nnd 5Iarkgefg, Ber, fes~zustellen sind. 

Die tIauptaufgabe, welehe die Eigent/imliehkeit des vorliegenden 
Falles stellt, ist die Klgrung der Pathogenese der spinalen Verg.nderungen. 
Die symmetrisehe, langsam fortschreitende t~andentmarkung des oberen 
Brustmarks greift im dorsalen Seiten- und gesam~en Hin~erstrang anf 
welter innen liegende Gebiete der weigen Substanz fiber und l~,Bt sieh 
sis kombinierte Rand- und Areslentmarkung kennzeiehnen. Cranial und 
caudal yon hier erseheinen sekundgre, aug und sbsteigende DegeDe- 
rationen: cervical hauptsgehlieh im Faseieulus dorsomedialis (Go~J~), 
im Traetus spinoeerebellaris dots. at ven• (Fi~c,ism und Gow~R) und 
minimal im Tractus spino~halsmicus; im unteren Brus~-, Lumbal- trod 
Saeralmark, vor Mlem in beiden P?,Tamidenseitenst, rangareMen (Abb.10, 
11 u. 14). Hinsich~lieh der eausalen Pathogenese dieser thora.k~ctlen l:&nd- 
entmc~rlcu~g stellt sieh die Frage, ob es sich um die Folge einer primgr 
entzfindliehen Erkrankung des I~fiekenmarks im Sinne einer ~[eningo- 
myelitis im Zusammenhang mit der P.n. handelt, oder ob lokale 
chronisehe Durehblutungssi6rungen dutch zunehmende stenosierende 
Geffi~Bvergnderungen daffir maBgeMieh sind. Sehlieglieh sind primate 
und sekundgre Ver~nderungen der Rfiekenm~rkswurzeln in geehmmg 
zu stellen. 

Die Frage der Kreislaufgenese ware leieht zu beantworten, wenn, wie 
im Gehirn, Ver/tnderungen yon Infarkteharakter oder Nel~'osen vorhan- 
den written, dereI~ Topik fiir akute ZirkulationsstSrungen typiseh ist. Voll- 
stgndige und unvollstgndige Erweic.hungen des Rfiekenmarks sind bei 
VersehluB der ~Tnrzel- oder ventralen Spinalarterie bekannt (Z~ITLIN u. 
LICttTENSTEIN, BECK, LINDEXBERO); ebenso vollstgndige ZerstSrung 
der grauen Substanz bei lgnger dauernder Abldemmung der Aorta 
(MAI~O~AND, WOOD.~J~D und F~E~A>-). Vielleicht k6nnen einige dis- 
seminier~e Einzelzellnekrosen motoriseher Vorderhornzellen des ungeren 
ttals- und oberen Brustmarks (teilweise mit neuronoph~giseher Glia- 
resk~ion) als elekgive Parenehymnekrosen aufgefal?t werden. Einzelne 
pNmgre Reizungsformen sind sieher Folge der ventralen Wurzelsehgdi- 
gung. Diese Nervenzellvergnderungen hn I~/iekenmarksgrau treten sber 
gegenfiber der thorakMen Randentmarkung ganz in den Hintergrund. 
Die I~ndengmarkung selbst ~rggt alle Kennzeiehen eines l~ngsam progre- 
dienten Gewebsuntergsnges, der nut die neuronMen St~dkttxren bet~dfft, 
das gli6se Gewebe aber intakt und reakgionsf~hig 1/~Bt. Eine akute Dutch- 
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bhtungsst6rung im Bereich der Vasocorona kann daffir nicht verantwort- 
lich gemachr werden. Bedenkt man, daft dort, wo im Gehirn meningeale 
und intracerebrale Gef~Binfiltrate auftreten (wo man demnaeh yon einer 
leichten lokalen Meningoencephalitis sprechen kSnnte), Untergangs- 
erscheinungen am nervSsen Gewebe fehlen, so kann man dieselben leiehten 

Abb. 14. Schematische Dars te l lung der ,.thorakalen Randentmarkung", die im  u  
der  u  lieg~ (sehwarz sehraff ier t)  und der da raus  resul t ierenden sekund~ren Degenera t ion  
(rot punkt ie r t ) .  Arter iel le  Gef~Sversorgung des l~,fickenmarks, modif iz ier t  nach  einer Abbi ldung v o a  
]=[ERREN U. AI, EXA:NDER: Die  gestr iehel te  Linie gibt  die Grenze zwischen den I r r ig~t ionsbere ichen der 
u  a n d  der  Aa.  sulcocommissurales  an. (A. sp. v. = A. spinalis ven t r . ,  A.  sp. d. = A. spinalis 

dots. ,  Vc. = Vasocorona,  A. sc. = Aa. suleoeommissurales)  

entzfindlichen Ph~nomene ffir die doeh weir ins gfickenmarkinnere 
greifende R~ndentmarkung wohl k~um zu ihrer Erklgrung heranziehen. 
Die gleichen Erwggungen gelten ffir die leichten Gef~f~infiltrate im 
Riickenmark, die fiber den gsnzen Querschnitt und in s&mtlichen H6hen 
zu finden sind, ws der EntmarkungsprozeB streng lokalisiert ist. 
Aueh kann die volls~Lndige Randentmarkung nicht allein mit sekundgren 
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Degenerationen infolge yon Wurzelliisionen erklgrt werden. Die ver- 
bleibende Mfgliehkeit. lokaler und ehroniseh zunehmender Durehblutungs- 
stfrungen, die naeh den Gefgllver/~nderungen zu erwarten sind, ist abet 
sehwer beweisbar. 

t t ier  kann die Topographie der Vergnderungen in zweierlei tIinsieht 
wei~erhelfen, n/~mlieh einmal dureh Bestimmung der yon der gand-  
entmarkung betroffenen gfiekenmarkshfhe und zum anderen dutch die 
Bestimmung ihrer Ausbreitung auf dam gfiekenmarksquersehnitt.  Sie 
betreffen eine gfiekenmarkshShe, welehe aueh bei akuten Durehblutungs- 
stfrungen als besonders vulnerabel bekannt ist. Abgesehen yon indivL 
duellen Variet~ten haben wit naeh Z+JLcg in I-Ifhe von D 3/4 eine 
,,kritische Grenzflgehe" zwischen dam Versorgungsgebiet der A. verte- 
brMis und der Aorta. Lr~D~NB~G sight das rostrale Thorakalmark 
ebenfalls als ,,Lieblingssitz kreislaufbedingter Ver/inderungen" an und 
weist besonders auf Seh~digungen der Zuflul]arterien selbst hin, die ffir 
die Entstehung kreislaufbedingter Seh/iden nieht weniger wiehtig sind 
als die eigentliehen Rfiekenmarksgefgl3e. Naeh ibm sind die rostralen 
Segmentarterien besonders gefghrdet. Dutch zwei F/tlle, fiber die 
BODECgm~L beriehte~, wird die Bedeutung funktioneller Sehwankungen 
der Durehblutung ftir das obere Brustmark gezeigt: Im Verlauf einer 
eardiovaseulgren Stfrung kam as zu einem Quersehni~tbild in Hfhe  yon 
D 4, das bei internistiseher Behandlung zurtiekging. ~3r/thrend also die 
Blutversorgung in versehiedenen tI6hen des gtiekenmarks variabel ist, 
erfolgt die Versorgtmg der einzelnen Segmente ziemlieh stereotyp aus den 
Aa. spindles ventr, e~ dors., die ringffrmig dutch die Vasoeorona mit- 
einander in Verbindung stehen. Dabei ffillt der grSBte Tell der weil3en 
Substanz in das Versorgungsgebiet der Vasoeorona, wghrend die suleo- 
eommissuralen GefgBe ffir die Versorgung der grauen Substanz und 
eines offenbar weehselnden Teiles der Marksubs~anz in Frage kommen. 
Vergleieht man die Angioarehitektonik des gfiekenmarkquersehnittes 
mit dem Ausbreitungsbereieh der Randentmarkung im oberen Brust- 
mark, so zeigt sigh, dab beide Bereiehe zusammenfallen (Abb. 14). 

Die stgrksten stenosierenden Gefggvergnderungen finden sieh in 
unserem Fall an dan ventralen und dorsalen Spinalarterien des ganzen 
Ha.Is- und Brustmarks und an den Wurzelarterien in t t f h e  yon C ~, C 5 
und C 7. Aus diesen morphologisehen Befunden kSnnen wit naeh dam 
Poiseuillesehen Gese~z auf eine dauernde und sieher zunehmende Herab- 
setzung des Stromvolumens pro Zeiteinheit ve t  allem im Versorgungs- 
gebiet der A.vertebralis sehliegen, da die DurehblutungsgrSBe proportional 
der 4. Po~enz des GefgBradius ist und zudem die S~rSmungsriehtung in 
den oberen Absehnitten des gtiekenmarks yon oben naeh unten, in dan 
lumbalen hingegen yon unten naeh oben geriehtet isi. Im Vergleieh zu 
der wesen~lieh weniger starken Einsehrgnkung der Durehblutung aus 
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dem Versorgungsgebiet der Aorta d/irften die st~rksten Ver~nderungen 
im obersten ]~rustmark zu erwarten sein. Das trifft nun ffir die I~and- 
entmarkung, deren Maximum im obersten Brustmark liegt, tats/tchlieh 
zu (Abb. 15). Wir erblicken darin einen tIinweis, dal3 die chronische 

DurehblutungsstSrung eine 

"K 

Abb. 15. Schematische Dars te l Iung der ar ter iel len Blut-  
ve rsorgung  des l~i iekenmarks aus  der  A. ver tebra l is  (A .v.) 
und  der Aor t a  in vor l iegendem Fail .  Anf  der  l inken Seite 
Rekons t ruk t ion  der normalen  Verhiiltnisse, a u f  der 
rech ten  Einzeichnung der Ausdehnung dos stenosierenden 
Gef~il3prozesses der  P.  n. an  Wurzel-  und  Spinalarterien,  
der zu einer zunehmenden  chronischen Durchblutnngs-  
s t6rung vo r  al lem im oberen B r u s t m a r k  geff ihr t  hat .  I n  

derselben ]~She liegt auch die , , thorakale 
l~anden tmarkung"  (schraffiert)  

maggebliehe t~olle beim Zu- 
standekommen der l~iicken- 
marksver/~nderungen, insbe- 
sondere der Randentmarkung 
spielt. Nieht geklgrt bleibt, 
warum sich der Prozeg nnr in 
den I~andpartien der weiBen 
Substanz abspielt und dabei 
eine ziemlich genaue topisehe 
Obereinstimmung mit den 
Versorgungsgebieten derVaso- 
corona zeigt (Abb. 14), und 
warum die bei einer derartigen 
chronischen Olig~mie auf- 
tretenden Sch~den f~st elektiv 
auf die weiBe Substanz be- 
schrSnkt sind; bekanntlich 
sind die Nervenzellen und ja 
nieht die Markfasern das 
empfindliehste Gewebsele- 
ment gegen den dabei auf- 
tretenden O2-Mangel. Die 
ehronische Oliggmie hat often- 
bar nicht ausgereicht, um 
einen kritisehen Q-Mangel 
zu erzeugen und wesentliehe 
Seh~digungen der vulnerable- 
ren Nervenzellen herbeizu- 
f/ihren. Auch die Art der 
Seh~digung sprieht dafiia ~, dab 
ein anderer Faktor  im Zu- 
sammenhang mit dem GefgB- 
prozeg und der St6rung des 

hgmodynamischen Gleichgewiehts im Spiele ist. Suchen wir in der 
Neuropathologie eine /~hnliche Sachlage, so fgllt unser Blick auf die 
EncephMopaShia subcorticalis (B~SWA~G~), bei welcher der subcorti- 
cale Markscheidenuntergang in Beziehung zu den arteriosklerotisch- 
hyMin ver~nderten Gefggen steht. STOC~DO~r~ U. ~[~SSS~ denken in 
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lYbereinstimmung mit Sc~onz bei der Eigentfimlichkeit der Ausdehnung 
und Art dieser Vergnderungen d~ran, ,,dab sie mehr auf 5dema~6se 
Durchtrgnkmag und auf Kreislaufst6rungen venSser Art zuriickgehen, 
Ms auf S~uerstoffmangel und St6rungen im arteriellen Abschnitt". 
Solehe Uberlegungen sind auch ftir die Genese der spinalen Rand- 
entmarkung im vorliegenden Fall ~nzustellen. Dazu n6*igt ihr Charakter 
~ls reine Marksch~digung und die weitgehende Intak~heit der grauen 
Substanz, beides T~tbest~nde, die d~s Augenmerk mehr auf das 
myelinfeindliche serofibrin6se Transsudat bzw. Exsudat als den 
O2-Mangel bei chronischer Olig~mie lenken. Suchen wit naeh morpho- 
logischen Kri*erien ftir eine Schrankenst6rung, so f~llt im Entmarkungs- 
gebiet ein deutlieher Wandumbau der kleinen radi~ren Gef/~13e ~uf, der 
dutch kernarme oder kernlose Wgndfibrosen und vereinzelte FIy~linosen 
gekennzeichnet wird; auBerdem finden sich gelegentlich schmale, im 
van Gieson-Pr~para~ hellbraun gefgrbte periv~sculgre S~ume, die im 
~llgemeinen zellfrei sind und vereinzelt sehollige Substanzen erkennen 
l~ssen. SchlieBlich sind hier und da ldeine, periwscul~r angeordnete, 
keilf6rmige Schwundintensivierungen innerhalb der Randentmarkung 
sichLbar. Diese zwar nicht besonders hervortretenden Befunde liegen 
zweifellos in der lZichtung chroniseher Durehl~ssigkeitss~6rungen des 
6rtlich in weitem Umf~ng organisch schwer ver~nderten spinalen Gef~B- 
apparates mit seiner konseku*iv abgew~ndelten H/~modyn~mik. Die 
besondere Vulnerabilitgt der l~tiekenm~rksperipherie ist noeh nich~ 
hinreiehend gekl~rt. Vielleieht 1~13~ sieh darans verstehen, dal3 die aus 
der Vasocorona einstrahlenden, en~ziindlich aueh leicht infiltrierten 
Gef~ge in die verdickten fibrosierten Meningen eingemauer~ sind und bei 
chronischen Durchblutnngsst6rungen zu (rezidivierenden?) Sehranken- 
st6rungen neigen. Jedenf~lls haben wir Parallelvorg~nge mit einem 
entsprechend lokMisierten und gleichartigen Entmarkungstyp bei 
unspezifischen chronischen Meningitiden mi~ endarteriitischen GefgB- 
ver~nderungen gesehen, wortiber andernorts berichte~ werden wird. Die 
gemeins~men Merkm~le aller dieser Ver~nderungen shld der stenosierende 
Gefg]proze8 und die Konkordanz der durch den Gefggprozel3 chronisch 
herabgesetz~en Blutzirkula~ion im obersten Brustmark mit der Topo- 
graphie der Ver~nderungen sowie die eindeu*ige Abh~ngigkei~ der 
Schwere dieser Vergnderungen yore Grad der Gef~13ver~nderungen. In 
diesem Sinne is~ es gereehtfertig~, der ehronischen Zh-kulationss~Srung 
eine mM3gebliche pathogene*ische Bedeutung fiir die ~horakale Rand- 
entmarkung zuzusprechen. 

Werfen wit vergleichsweise einen Blick auf die spin~len Angiopathien 
vom Typ der Foix-Al~iou~nine'sehen Erkrankung, bei denen Kreislauf- 
stSrung und Wandumbau im ven6sen Gef~Babschnitt dus Bild beherr- 
sehen, so sehen wit, dal3 plasma~isehe Exsuda~ionen dabei eine viel 



T
ab

el
le

 3
. 

F
dl

le
 d

es
 S

ch
ri

ft
tu

m
s 

vo
n 

P
.n

. 
de

s 
N

er
ve

ns
ys

te
m

s 
m

it
 V

er
ii

nd
er

un
ge

n 
am

 R
ii

ck
en

m
ar

k 

~r
. 1 2 3 7 2
- 

A
ut

or
 

A
B

gA
~

O
W

 
18

99
 

~I
C

K
S

O
N

 
19

07
 

0T
A

N
I 

19
24

 

~A
L

O
 

19
26

 

I{
IC

H
A

R
D

 - 
SO

N
 

19
27

 

kl
in

is
ch

e 
D

ia
gn

os
e 

A
lt

er
, 

G
e-

 
sc

hl
ec

h~
 

L
iq

uo
r 

K
ra

nk
he

it
s-

 
da

ue
r 

N
eu

ri
ti

s 
m

u
lt

ip
le

x
, 

25
 

--
 

5 
I-

Ie
rz

hy
pe

rt
ro

ph
ie

, 
m

. 
W

o
ch

en
 

N
ep

h
ri

ti
s 

T
bc

. 
od

er
 P

n
eu

m
o

- 
14

 
o

.B
. 

15
 

k
o

k
k

en
m

en
in

g
it

is
 

m
. 

W
o

ch
en

 
m

it
 s

p
as

t.
 A

nf
i~

ll
en

 

P
o

ly
n

eu
ri

ti
s,

 3
 g

en
. 

33
 

A
n

f.
, A

st
h

m
a,

 U
r~

m
ie

 
w

. 
o

.B
. 

M
o

n
at

e 

G
eh

ir
n

tu
m

o
r 

(s
pa

st
.-

 
23

 
o

.B
. 

6 
at

ak
t.

 G
an

g
st

6
rg

.,
 

m
. 

M
o

n
at

e 
In

co
n

t.
 a

lv
i 

et
 

ur
in

ae
) 

G
eh

ir
n-

 u
. 

t~
fi

ek
en

- 
39

 
42

6/
3 

14
 

m
ar

k
se

rk
ra

n
k

u
n

g
 

m
. 

E
iw

. 
+ 

M
o

n
at

e 
(t

ab
es

~
h

n
li

ch
) 

W
aR

 

N
eu

ri
ti

s 
b

ei
d

er
 

B
ei

ne
 

pa
th

ol
og

is
ch

-a
na

t o
m

is
eh

e 
V

er
/~

nd
er

un
ge

n 

G
eh

ir
n 

I 
R'

~e
ke

nm
ar

k 
pe

ri
ph

. 
P

.n
. 

G
ef

~g
e 

G
ef

gB
e 

N
er

ve
n-

 
in

ne
re

r 
he

rr
. 

ne
rv

. 
sy

st
em

 
O

rg
an

e 
ia

tr
a-

 
G

ew
. 

m
en

in
- 

I 
in

tr
a-

 
G

ew
. 

m
en

in
ge

M
 

ce
re

br
al

 
ge

al
 

sp
in

al
 

P
.n

. 
--

 
o

.B
. 

P
.n

. 
I 

--
 

o
.B

. 
P

.n
. 

+ 

J 

--
--

--
- 

~ 
-

-
 

--
 

-
-

 
o

.B
. 

P
.n

. 

o
.
B
.
 

P
.n

. 
m

it
 

--
 

o
.B

. 
P

.n
. 

--
 

+ 
R

b
 

- 
+ 

P
.n

. 
--

 
e,

 E
, 

--
 

se
k.

 
[ 

--
 

+ 
R

b
 

S
td

g
. 

--
 

va
se

. 
P

.n
.d

. 
-
-
 

P
.n

. 
P

.n
. 

e,
 N

zv
, 

P
.n

. 
P

.n
. 

H
er

d
e,

 
Il

um
sa

cr
.I

 

p
v

.O
ed

. 
I 

se
k.

St
dg

.N
zv

. W
ur

ze
ln

u.
 

S
pi

- 

t n
al

g
an

g
./

 

-
-

-
 

~ 
--

--
~

 
~

-~
- 

--
 

I )
. n

. 
k

ei
n

e 
] 

A
n

g
ab

en
 

a 



8 9 10
 

11
 

I~
U

N
G

E
 U

. 

~
IE

L
z

E
R

 

19
30

 

}{
O

t~
A

N
Y

I 

u.
 B

6S
- 

Z
6

R
N

E
 - 

~Y
11

93
8 

I~
A

.C
K

A
Y

, 

I~
IC

LA
R

- 
I)

Y
, I

:[
A

R
 - 

rc
Is

 1
95

0 

~
E

U
I-

[O
L

I)
 

19
52

 

el
ge

ne
r 

F
al

l 

A
ta

kt
.,

 p
yr

am
, 

u
n

d
 

ex
tr

ap
y

ra
m

. 
S

yr
up

- 
to

m
e,

 m
m

le
/t

re
 

H
ir

n
n

er
v

en
l~

h
m

u
n

g
 

P
ol

yn
eu

ri
ti

s 

A
ty

p.
 E

nc
ep

ha
lo

- 
m

ye
li

ti
s 

(V
ir

us
- o

de
r 

T
or

ul
ai

nf
ek

ti
on

) 

P
as

sa
ge

re
 L

g
h

m
u

n
- 

ge
n,

 P
yr

am
id

en
- 

sy
m

pt
.,

 L
~

th
m

un
g 

d.
 

B
ei

ne
, r

ee
ht

ss
. A

nf
al

l 

S
pa

st
. 

T
et

ra
pl

eg
ie

 
m

it
 s

ch
la

ff
en

 B
ei

n-
 

lg
hm

un
g.

, 
le

ic
ht

. 
S

en
s.

 s
t6

rg
.,

 I
ne

on
t.

 
al

vi
 e

t 
ur

in
ae

, 
m

ot
. 

A
ph

as
ie

, 
ps

ye
ho

or
g.

 
S

y
n

d
ro

m
 

11
1,

 

t 

55
 

In
, 

15
 

I 
m

. 
I 

5O
 

Il
l.

 

4/
3 

3-
11

o/
3 

16
9 

bi
s 

29
2/

3 
G

E
 

7,
8-

-2
0,

8 
W

a~
 

+ 
31

K
R

 
.~

 

P
.n

. 
I 

--
 

I 
e 

P
.n

. 

I 
se

k.
 

I 
st

ag
 

P
.n

. 
--

 
E

, 
e 

P
.n

. 
? 

(s
ek

. ?
) 

(3
1)

 
(3

1)
 

S
td

g.
 

P
.n

. 
P

.n
. 

P
.n

. 
E

,e
, 

P
.n

. 
(M

) 
P

la
sm

a-
 

(3
1)

 

+ 

ke
in

e 

..
..

 
" 

I 
--

 
I 

--
 

/ 

gq
 g �9
 

%
 

g g g 

E
 

= 
gr

oB
e 

E
rw

ei
eh

un
g,

 
e 

= 
kl

ei
ne

 
E

rw
ei

eh
un

g,
 

R
b

 
= 

R
h

ex
is

b
lu

tu
n

g
, 

se
k.

 S
td

g.
 =

 
se

ku
nd

gr
e 

S
tr

an
gd

eg
en

er
at

io
ne

n,
 

zz
 

pv
. 

O
ed

.=
 p

er
iv

as
eu

lg
re

s 
0

d
em

, 
N

zv
. 

~ 
N

er
ve

nz
el

lv
er

gn
de

ru
ng

en
, 

3I
 ~

 
M

en
in

gi
ti

s.
 

~ 



360 W. WEenSLE~: 

bedeutendere Rolle spielen (ScI~OLZ u. MANLrELIDIS, BODECJ~TEL U. 
EI~BSL6~r). Neben den nekrotisierenden Vorggngen in zentralen l~ficken- 
marksteilen ist auch die t~tickenmarksperipherie in Mifleidenschaft 
gezogen. In keinem Fall ist aber eine vollstandige l~andentmarkung 
beobachtet worden. Diese Versehiedenheiten der Topik sprechen dafiir, 
dag die Verh/~ltnisse bei der spinalen P.n.  anders liegen und dab StSrun- 
gen im venSsen Schenkel jedenfalls yon untergeordneter Bedeutung sin& 
Die Riiekenmarksvenen hatten auch keine Ver/~nderungen des Gefal3- 
lumens erkennen lassen. 

Kurz sei noeh auf die Veranderungen in den spinalen Wurzeln und in 
den Spinalnerven tier Cauda equina eingegangen. Die Ver/~nderungen 
am nervSsen Gewebe sind als diskontinuierlicher Nervenfaserzerfall zu 
kennzeiehnen, wobei als auff~llig hervorzuheben ist, dab trotz der frischen 
und /s Veriinderungen keine sudanophilen Abbauprodukte fest- 
gestellt werden konnten. Der Gef/~Bprozeg zeigt weder nodSse noeh 
endarteriitische Bildungen, sondern nut  noch adventitielle Infiltrate. Es 
bietet sich das Bild einer einfachen ehronisch-entzfindliehen Neuritis mit 
lymphoplasmacyt/~ren Infiltraten, die nieht einmal auf die arteriellen 
Gef/~ge beschr~nkt sind. Unter diesen Umst/inden werden die Zerfalls- 
vorg/~nge an den Nervenfasern direkt auf die Noxe des entzfindlichen 
Prozesses bezogen werden miissen. Als besonderer Tatbestand ist zu 
vermerken, dab die zur Untersuehung gekommenen peripheren Nerven 
keine Zeichen einer Entzfindung aufweisen. 

Zu einem Vergleich des vorliegenden Falles mit anderen P. n.-F/~llen der 
Literatur, die Rfiekenmarksver/s besitzen, wurden sic tabel- 
lariseh zusammengestellt (Tab. 3). 6 real findet sieh eine Kombination yon 
cerebraler und spinaler P.n.  Ein Fall ist besonders dadurch interessant, 
dab auBer einer P.n.  des peripheren Nervensystems und verschiedener 
innerer Organe (Niere, Herz, ~agen-Darmtraktus,  Leber, Panl~eas, 
Thymus und Sehilddriise) eine P.n.  der RiiekenmarksgefgBe auftritt ,  
ohne dab die Hirngef/~ge betroffen sind (OTA~I). Unter diesen 7 F/tllen 
spinMer P.n. war es nur einmal zu vaseulgren Sehs am Riiekenmarks- 
gewebe gekommen (I~IcHml~DSO~), w/thrend die Genese yon Zell- und 
Strangver/~nderungen in zwei weiteren Fallen (NEIJttOLD, MACKAY U. 
Mitarb.) nieht als sieher kreislaufbedingt anzusehen ist. Insgesamt 4mal 
fehlt jeder Anhalt fiir eine spinale Gewebssehgdigung (ABI~AMOW, DICK- 
SON, OTANI, IrloI~AXu und B6SZ61~IE~YI). In diesem Zusammenhang 
haben wit auf die Bedeutung der nieht stenosierenden Form der P.n. 
bereits hingewiesen, i3ber die LokaHsation der spinalen P.n. finden sieh 
nut  sp~rliehe Angaben, die bei OT&NI ghnlieh wie in unserem Fall auf 
eine Bevorzugung der I~tickenmarksgef/~Be des I-Ials-und Brustmarks, 
bei NEI;~OLD, RICHAI~DSOX, MACKAY u. Mitarb. auf eine der Wurzel- 
und Spinalarterien des Lumbal- und Saeralabsehnittes hinweisen. Bei 
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den in Tab.3 erwghnten F/s mit spinalen GewebsscMden finden 
sich sichere zirkulatorische StSrungen nm " bei RIOn~DSO~, der herd- 
fSrmige Lgsionen in der grauen und weil~en Substanz beschreibt, wobei 
seine Befunde ebenfalls f/ir eine besondere Vulnerabiht/~t der R/ieken- 
marksperipherie spreehen. Ne~undiire Degenerationen treten je naeh dem 
Ort der Seh/~digung in versehiedener Ausbildung auf. Sogenannte 
Primiirschiiden in Form yon diffusen Glia-, Nervenzell- und Nerven- 
faserschgdigungen beschrieben RICHARDSON, Ho~a~vI  uudB6sz6~M~Nu 
Es geht dabei um die Frage, ob es auger den dureh den Gef/igprozeg 
verursaehten hs Gewebssehgden und unabh'~ngig vom 
entzfindliehen Gewebslorozeg aueh so]che gibt, die auf eine direkte 
Sehs des Parenchyms dureh die hypothetisehe Noxe zurfiekgef/ihrt 
werden k6nnen. GI~S~LE~, Wo~LwlLs, t{OI~ANYI und BSSZ6~MENu 
weisen in diesem Zusammenhang vor allem auf die Diskrepanz zwisehen 
erheblichen Faserunterg/ingen und fehlenden Gefggver/~nderungen am 
peripheren Nerven bin. BaLo u. NaC~T~nB~L betonen, dag die weige 
Substanz des zentralen und des peripheren Nervensystems elektiv 
erkranken k6nne. Aueh aus der Pathologie der K6rperorgane sind einzelne 
Fglle yon P.n. mit Glomerulonephritis ohne renale Gef~gver~nderungen 
bekannt (ROS~BLAT~, M~I~ESCO, IV~S  und LO~GSCOP~), und GaUB~a 
meint daher, ,,dab neben der P.n. und ihren Folgen auch noeh andere 
Symptome der infekti6s-toxisehen Krankheit  vorkommen". Wit k6nnen 
tfinzuffigen, dab die arterielle Erkrankung ihr Gesieht in unserem Falle 
besonders in der Cauda equina gegenfiber dem Zentralnervensystem 
v611ig vergndert und hier mangels stenosierender und sonstiger pro- 
liferativer Gef/~gver/~nderungen sowie erkennbarer ~ranssuda~iv-exsuda- 
river Vorggnge nur die Noxe des entz/indlichen Prozesses f/Jr den nervSsen 
GewebszerfMlverantwortlieh gemacht werden kann, allerdings in 6rtliehem 
Zusammenhang mit entzfindliehen Manifestationen. Bei Durchsieht der 
Literatur gewinnt man den Eindruek, dag viele der besehriebenen 
Gewebsver/~nderungen wie in unserem Falle auf eine ,,Dystrophie 
vaseulgren Ursprungs" (BaLo) zuriiekgehen. Primarsehaden, d .h .  
Gewebsunterggnge ohne entz/indliehe Manifestation oder ohne Beziehun- 
gen zu Kreislaufst6rungen, welche dureh den arteNellen Prozeg ver- 
ursaeht sind, haben wir in vorliegendem Fall nieht beobaehtet. 

Zusamlnenfassung' 
Es wh'd fiber einen Fall yon P.n.  mit 9monatiger Krankheitsdauer 

beriehtet, be~ welchem nur Gehirn, Rfiekenmark, spinale Wurzeln und 
Wurzelnerven (Cauda equina) yon der Erkrankung betroffen sind. 
Klinisch verlief die Krankheit  bei dem 50j~hrigen Patienten naeh einem 
akuten Beginn unter dem Bride eines fortsehreitenden organiseh- 
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psychisehen Syndroms mit apoplektiformen Sehiiben, aphasischen Er- 
scheinungen, spastischen und sp/~ter atrophischen Gliedmafienl/~hmun- 
gen, Inkontinenz und Dekubitalgeschwfiren. Hinsichtlieh des AusmaBes 
charakteristiseher Ver~nderungen an den meningealen Arterien der 
Hirnbasis und des l~iiekenmarks finder sich kein Gegenstiiek in der 
Literatur. Neben adventitiellen Granulomen spielen an kleinen und mitt- 
leren Arterien stenosierende und obliterierende Proliferationsprozesse 
der Intima eine hervorragende Rolle, w/~hrend die tLupta r te r i en  nur 
leiehte endarteriitische und granulomatSse Vers zeigen. 
NodSse Vorg/inge innerhalb des nervSsen Gewebes wurden nur in geringer 
Zahl festgestellt. Intraeerebral verursachen sie eine geringe transsudative 
Gewebssch/~digung in der allern/tehsten Umgebung des Granuloms. 
Mehrere grSgere Erweiehungen im Gehirn lassen sieh als an~misehe 
Infarkte auf den end- und panarteriitischen Gef/tBprozeB beziehen. Am 
]~fiekenmark finder sich im Bereich der st~rksten Ver/~nderungen der 
spinalen Arterien in H6he des oberen Brustmarks eine die ganze Cireum- 
ferenz erfassende Randentmarkung, die yon den daraus resultierenden, 
auL und absteigenden sekund/iren Bahndegenerationen sieher zu unter- 
scheiden ist. Die thoralcale Randentmarlcung wird genetiseh mit der dort  
bestehenden chronischen ZirkulationsstSrung infolge lokaler stenosieren- 
der Ver/~nderungen am spinalen Arteriensystem in Zusammenhang 
gebraeht. Dafiir spricht ihre Lage im Grenzbereich zweier spinaler 
Irrigationsgebiete und die Beschr~nkung ihrer Ausbreitung auf dem 
Riickenmarksquersehnitt auf den Irrigationsbereieh der kleinen GefgBe 
der Vasocorona. Dabei diirften chroniseher Sauerstoffmangel keine oder 
die geringere, transsudativ-exsudative Vorg/inge im Bereich tier Vaso- 
corona die tIauptrolle spielen. Ira Gegensatz zu den Veriinderungen in 
Gehirn, l~fiekenmark und l~fiekenmarkswurzeln, wo ein encephMitischer 
oder myelitischer ProzeB nieht nachweisbar ist und die daher zum 
grSBten Tell nicht direkt auf den entz/indlichen Prozeg der P.n.  zu 
beziehen sind, sondern auf die dutch ihn bedingten akuten und ehroni- 
schen ZirkulationsstSrungen, kann der diskontinuierliehe Nervenfaser- 
ausfall in der Cauda equina nur auf eine unmittelbare Einwirkung der 
Noxe des entzfindlichen Prozesses zurfiekgeffihrt werden. Die P.n.  stellt 
sieh bier mehr unter dem Bilde einer einfachen chronischen Neuritis ohne 
proliferative Ver~nderungen am Gef/iBbindegewebe dar. 

In Erg~nzung zu den sp/~rlichen Beriehten fiber P.n.  des I~fiekenmarks 
im Sehrifttum, die ffir eine pathogenetisehe Analyse nut  unzureichende 
Befunde liefern, ergibt sich aus der Untersuchung des vorliegenden Falles, 
dab die nieht regelm/~Big zu findenden Sch/~digungen der R/ickenmark- 
substanz -- abgesehen yon Wallersehen Degenerationen aus cerebralen 
oder Spinalgangliensehaden -- nut  bei hoehgradig stenosierenden Ver- 
Anderungen des spinalen Arteriensystems be0bachtet werden. 



Beitrag zur Pathogenese cerebraler und  spinaler Gewebsseh~den bei P.n. 363 

Literatur 

Am~A~ow, S.: 13bet die Ver~nderungen der Blutgef~Be bei Syphilis. Bcitr. 
path.  Anat.  26, 202 (1899). --  ARKIN, A. : A clinical and pathological s tudy of peri- 
arteri t is  nodosa. Amer. J.  Path .  6, 401 (1930). - -  BALo, J.  : Uber  eine H/iufung yon 
P.n.-F~llen, nebst  Beitr~gen zur Polyneurit is infolge P.n.  Virchows Arch. path.  
Anat.  259, 773 (1926). - -  BALo, J.,  u. E. NACHT~]~BEL: lJbcr  die P .n .  auf  Grund 
yon 9 l%llen. Virchows Arch. path.  Anat.  272, 478 (1929). - -  BAEm~ u. 
MA>~G~S: Pcriartcri t is  nodosa. Amer. J.  med. Sei. 152, 162 (1921). - -  BODECI-ITEL, 

G. : zit. nach ZffLcm - -  BODECHTEL, G., U. F. ]~RBSLS/:[: Die Foix-Alajouaninesehc 
Krankhe i t  (,,l-Yiy6litc n6erotique subaigue" --  Angiodysgenetische Myelomalacie). 
Hb. d. spez. path.  Anat.  und Histo]., hcrausg, yon Henke-Lubarsch,  Bd. X I I I / 1 B .  
Berlin, Gbttingen, Heidelberg: Springer 1957. --  BECK, K. : Das Syndrom des Ver- 
schlusscs der vorderen Spinalarterie. Dtseh. Z. Ncrvenheilk. 167, 164 (1951/52). - -  
B~E~NEn, F. : Zur Kcnntn is  der Hirnveranderungen bei P.n.  Frankfur t .  Z. Path .  
51, 479 (1938). - -  BffC}tNER, F. : Spezielie Pathologic. 2.Aufl., Mfinehen, Berlin: 
Urban  & Sehwarzenberg 1956. --  DIe,soN, C. W. E.:  Polyartcri t is  acuta nodosa 
and periarteritis nodosa. J. Path .  B~et. I2, 31 (1907). - -  Fo~sT]~n, D. B., and 
N. N[ALA~IUI) : Periarterit is nodosa. A clinieo-pathologic report  with special reference 
to the central  nervous system. A preliminary report.  Univ. Hosp. Bull. Ann Arbor, 
7, 102 (1941). --  GIESELE~, W. : E in  Beitrag zur Kenntnis  der P .n .  mi t  besondercr 
Beriicksichtigung des Nervcnbildes. Med. Inaug. Diss. Hamburg  1919. --  GI~UBER, 
G. B. : ~ b e r  die Pathologie der P.n.  (Kuss~AUL-MEI~).  Zbl. Herz- u. Gefasskr. 9, 
45 (1917). --  Kasuist ik und  KrRik der P .n .  Zbl. ftir Herz- u. Gefiisskr. ]8, 145 
(1926). - -  HALL, E. M.: in ANDEnSO~, W. A. D.: Pathology. S. 529. St. Louis: 
Mosby Comp. 1953. --  HAMrSL, E. : Zwei ungewShnliche Fa.lle yon P . n . Z .  Neur. 
146, 355 (1933). --  HE~I~E~, R. J.,  and L. ALEXANDER: Su]cal and intrinsic blood 
vessels of human  spinal cord. Arch. Ncurol. Psyehiat.  (Chicago) 41, 424 (1938). - -  
H o R A ~ r ,  B., u. G. B 6 s z S n ~ I :  Polyneuri t iden bei P.n.  Zbl. Neuroehir. 87, 424 
(1938). --  KL1NOE, F. :  Die EiwciBiiberempfindlichkcit (Gewebsanaphylaxie) der 
Gelenke. Experimentel le  pathologiseh-anatomisehe Studie zur Pathogcnese des 
Gelenkrheumatismus. Beitr. path.  Anat.  83, I85 (1930). - -  KUSS~AVL, A., u. E. 
MEIEr: ~ b e r  eine bisher nieht  besehriebene eigentfimliehe Arter ienerkrankung 
(Periar~eri~is nodosa). Dtseh. Arch. klin. Mcd. ] ,  484 (1855). - -  LS~XE, R.:  Ein  
Beitrag zur Frage dcr P. n. Virchows Arch. path.  Anat.  240, 30 (1923). - -  LET~r~Rnrr 
E.: Die allergiseh-hypercrgischc Entzi indung.  Hdb. allg. Path .  VII,  1, 497. 
Berlin, GSttingen, Heidelberg: Springer 1956. --  LI~DENSER~, R. : St6rungen des 
Blutkreislaufes und  ihre Folgen f/Jr das ZNS. Hdb. d. spez. path.  Ana~. und Histol., 
herausg, yon HEsgs-LveA~sc~r,  Bd. XI I I /1  B. Berlin, GSttingen, Heidelberg: 
Springer 1957. --  MACKAY, M. E., T. McLAnD~ and S. HanglS:  A ease of periarte- 
riitis nodosa of the central  nervous system. J.  ment.  Sei. 96, 470 (1950). --  MA~- 
C~rAND, F. :  StSrungen der Blutverteilung. Hdb.  allg. Path .  II ,  1,239. Leipzig: 
Hirzel 1912. --  }I_~svaI, M.: ~ b e r  die expcrimentelle Glomerulonephritis dutch 
das spezifisehe Antiserum. Beitr. path.  Anat.  92, 429 (1934). --  ~'V[AsuGI, M., u. T. 
ISlSASI: l~ber MIergische Vorggnge bei Allgemeininfektionen vom S tandpunk t  der 
experimentellen Forsehung. Zuglcieh t in  Beitrag zur Pathogenese der diffusen 
Glomeruloncphritis und  der Periarteriit is nodosa. Beitr. path.  Anag. 96, 391 
(1935). - -  NEtrXOLD, 1~.: P.n .  der GehirngefgBe. Wien. Z. Nervenheilk. 4, 282 
(1952). - -  OTA~I, S. : Zur Fragc naeh dem Wesen der sog. P.n .  Fraukfur t .  Z. Pa th .  
39, 208 (1924). - -  P~TTS, H.:  Zur Klinik und  Anatomic der P . n . Z .  Near.  49, 
164 (1928). - -  t~IC~, A. 1~. : I~ole of hypersensi t ivi ty in periarterit is nodosa as 
indicated by 7 cases developing during serum sickness and  sulfonamid therapy.  
Bull. Johns  Hopk. Hosp. 71, 123, 375 (1942). --  Hypersensi t ivi ty to iodine as a 



364 W.W~c~sn~a:  Pathogenese cerebraler und spinMer Gewebsschgden beiP.n.  

cause o fp .n .  Bull. Johns I-Iopk. Hosp. 77, 43 (1945). --  I~ic~, A. R., and J.  E. 
G~EGORY: The experimental demonstration, that  periarteritis nodosa is a mani- 
festation of hypersensitivity. Bull. Johns Hopk. tIosp. 72, 65 (1943). --  t~IC~A~DSO~, 
l~I. : L~sionen des ZNS bei P. n. Z. Neur. 115,626 (1928). -- t~OS~C~Bn~T~, MARI~ESOO, 
I V ~ S  u. LO~GSCOP~: zit. nach G R c ~ .  --  RunGs, W., u. 1~. MELZ~R: (Yber P.n. 
mit starker Beteiligung des ZNS. J.  Psychol. IkTeurol. (Lpz.) 40, 298 (1930). --  
Sc]zoLz, W. : Histologisohe und topisehe Ver~nderungen und Vulnerabilit~tsverhalt- 
nisse im menschlichen Gehirn bei Sauerstoffmangel, 0dem und plasmatiseher 
Infiltration. Arch. Psychiat. Nervenkr. 181,621 (1949). -- Die nicht zur Erweichung 
fiihrenden unvollst~ndigen Gewebsnekrosen (Elektive Parenchymnekrosen). Hdb. d. 
spez. path. Anat. und I-Iistol., herausg, yon Henke-Lubarseh, Bd. XIII /1  B. Berlin, 
G6ttingen, Heidelberg: Springer 1957. --  SC~OLZ, W., u. E. E. ~/[A~UELIDIS : My~lite 
n~crotique (Foix-A]ajouanine) Angiodysgcnetische nekrotisierende N[yelopathie. 
Dtseh.Z.Nervenheilk. 165,56 (1951). - -  S~LYE, H. : The physiology and pathology 
of exposure to stress. Montreal 1950. -- S T A ~ L ~ ,  A. : I~eurologische Syndrome bei 
P.n. Fortscbr. Neur. 18, 606 (1950). --  STA~MML~.~, IV[. : Beitr~ge zur normalen und 
pathologischen Anatomie des l~iiekenmarks, zur Path. der Blutgef~fie des Igms. Z. 
Neur. 1~4, 179 (1939). -- Swoc~DOg~H, 0., u. H. ME~SSE~: Arteriosklerotische 
und hypertonische Hirnerkrankung. Hdb. d. spez. path. Anat. und Histol., herausg. 
yon Henke-Lubarsch, Bd. XIII /1  B. Berlin, G6tt[ngen, Heidelberg: Springer 1957. --  
VAUB~, E.:  Allcrgische Entziindung in Herz und Gelenken nach intravenSser 
Antigenzufuhr. Beitr. path. Anat. 89, 375 (1932). --  WAn~gAaD, B., u. K .M.  
WAnT~A~D: Periarteriitis nodosa. Hdb. d. spcz. path. Anat. und Histol., herausg. 
yon ttenke-Lubarsch, Bd. XIII /1  B. Berlin, GSttingen, Heidelberg: Springer 1957.-- 
WEC~SL~, Q. S., and M. D. BENDEI~: Neurologic manifestations of p. n. J.  Mt 
Sinai Hosp. 8, 1071 (1942). --  W~SK~L~A~, N. W., and I~L T. M o o ~ :  Disseminated 
neerotizing panarteritis (P.n.). J.  Neuropath. exp. l~eurol. 9, 60 (1950). --  WOHL- 
W~L, F. : 13bet die nut mikroskopisch erkennbaren Formen der P.n. Virchows 
Arch. path. Anat. ~46, 377 (1923). -- P.n. und Nervensystem. Z. ~Neur. ~4, 305 
(1924). --  WOODA~D, J .  S., and L. W. GR~E~A~: Ischemia of the spinal cord. An 
experimental study. J.  NeuroI. Neurosurg. Psyehiat. XI I I ,  63 (1956). --  W ~ r  
J.  S.: Vascular diseases in clinical practice. The Year Book Publishers, Chicago 
1948. --  Z E ~ r  H., and B. W. L ~ c g ~ s r  Occlusion of anterior spinal artery, 
clinicopathologie report of case and review of litterature. Arch. Neurol. Psychiat. 
(Chicago) ~6, 96 (1936). -- Zi)Lcg, K. J. : Mangeldurchblutung an der Grenzzone 
zweier Gefa~gebiete als Ursache bisher ungekl~rter Riiekenmarkssehadigungen. 
D~sch. Z. Nervenheilk. 172, 81 (1954). 

Dr. med. WOLSCA~ W ~ c g s n ~ ,  1V[tinchen 23, Kraepelinstr. 2 

Berichtigung 
zur Arbeit MOLNAR, L., Elektrische Tatigkeit der Extremit~ten- und Hals- 
muskulatur bei Labyrinthreizung, dieses Archiv, Band 197, S. 635--647 (1958). 

Die Abb.5b (S. 640) und 7b (S. 642) wurden miteinander vertauscht. 


