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Beitrag zur Pathogenese cerebraler und
spinaler Gewebsschiden bei Panarteriitis nodosa (P.n.)
Klinische und pathologisch-anatomische Studie

Von
W. WECHSLER

Mit 15 Textabbildungen, davon 1 farbigen
( Eingegangen am . August 1958)

Die P. n. ist eine Erkrankung, die am hdufigsten an inneren Organen
vorkommt; daBl sie zuweilen auch das gesamfe zentralnervose Organ
beféllt, ist wenig bekannt und gehért zu den Raritdten. GRUBER konnte
in seiner grundlegenden Arbeit unter 108 Fiallen 9mal eine Beteiligung
des Gehirns und nur 2mal eine des Riickenmarks beobachten. Ganz
allgemein 148t sich feststellen, dafl die Riickenmarksgefiafle viel seltener
als die HirngefaBe erkranken. Dies gilt auch fiir die Endangiitis obliterans
(v. WiNTwARTER-BURGER) und die Arteriosklerose, die in der Regel ohne
spinale Gewebsschiden einhergeht (STAEMMLER). Der im folgenden dar-
gestellte Fall von P.n. gibt durch seine eindrucksvollen cerebralen und
spinalen GefdBverinderungen und die Verschiedenartigkeit der Schiden
am nervosen Gewebe die Moglichkeit, sich besonders mit dem noch wenig
behandelten Gebiet der Riickenmarksverdnderungen zu befassen und in
diesem Zusammenhang die pathogenetischen Prinzipien zu erdrtern, die
fiir eine Schidigung des zentralnervésen Gewebes bei P.n. bestimmend
sind. Soweit pathologisch-anatomische, dtiologische und klinische Daten
fir das Verstdndnis unseres Falles notwendig sind, sollen sie mitgeteilt
werden.

Der meist progrediente Verlauf dieser seltenen Krankheit (Harr erwihnt bis
1942 350, StaMMLER bis 1950 600 Fille) erstreckt sich von wenigen Tagen bis zu
mehreren Jahren bei einer mittleren Dauer von 3—6 Monaten. Uber 509/, der
Patienten erkranken in einem Alter zwischen 25 und 45 Jahren. Die erste einschli-
gige Mitteilung geht auf KussmavL u. MEIER zuriick, die 1866 ein fieberhaftes Krank-
heitsbild mit zunehmender Blutdrucksteigerung und fortschreitenden Muskel-
labhmungen beschrieben haben, dem die als ,,Periarteriitis nodosa‘‘ charakterisierten
GefaBveranderungen zugrundelagen. Uber die Histopathologie und die formale
Genese dieser (efaBerkrankung besteht weitgehende Ubereinstimmung. GrUBER
bezeichnet sie als einen ,,komplizierten entziindlichen ProzeB, der zunichst durch
exsudative Vorginge in der Media und Adventitia in die Augen springt, sodann in
dem Vordringen eines Granulationsgewebes von aullen nach innen bei gleich-
zeitigem Untergang der Medialelemente den Hohepunkt seiner morphologischen
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Ausdrucksfahigkeit erlangt.” Arkin faft die morphologischen Verinderungen
anschaulich in 4 Stadien zusammen: An den kleinen Arteriolen zeichnet sich das
,initial oder alterativ-degenerative Stadium*® mit Odem und fibrinéser Exsudation
in den subendothelialen und innersten Medialschichten ab. Die ganze Gefafiwand
oder ein Teil wird durch eine ,,Koagulationsnekrose von hyalindhnlicher Beschaffen-
heit* zerstort. An den groferen Arterien scheinen die Verdnderungen von den Vasa
vasorum oder von kleinen Abzweigungen auszugehen, und fiilhren in den duBeren
Mediaschichten zur sektorenartigen Wandzerstorung. GleichermaBen betont
GrUBER das unterschiedliche Verhalten der kleinen und groBen Arterien. Im ,,Ent-
ziindungsstadium** infiltrieren polymorphkernige Leukocyten Media und Adventitia;
eosinophile Leukocyten, Lymphocyten und Plasmazellen kénnen sich je nach der
Akuitét des Prozesses in mehr oder minder groSer Zahl hinzugesellen. Die fibrinose
Exsudation dehnt sich weiter aus. Sekundéir kann es zu Thrombosen, Aneurysma-
bildung und deren Ruptur kommen. In den alterierten Gefafwandbezirken tritt
im ,,reparativen oder Granulationsstadium‘ eine erhebliche Fibroplastenwucherung
auf, die sich nicht auf die zerstérte Media beschrankt, sondern knotenbildend in den
adventitiellen Raum einwéchst. Eine reaktive Intimaproliferation fithrt zu einer
teilweisen oder vollstandigen Verlegung des Lumens. Bei besonders chronischem
Verlauf kénnen die granulomatésen Wandabschnitte durch ein kernarmes Binde-
gewebe ersetzt werden (,,healed granulation tissue stage*). Die Ansichten GRUBERs
und Arxkins divergieren im wesentlichen nur hinsichtlich Art und Ort der exsuda-
tiven Vorginge. NEUHOLD meint in diesem Zusammenhang, ,,dafl als Ursache der
spiter auftretenden Nekrose der Media eine erhdhte Durchlissigkeit des Endothel-
héutchens im Sinne einer Storung der gerichteten Permeabilitdt (EPPINGER) vor-
liegt, die eine Uberschwemmung simtlicher Gefiwandschichten mit einer eiweifi-
reichen Fliissigkeit zur Folge hat*. Soweit nicht Besonderheiten der Struktur der
Arterienwand und die Isoliertheit des mesenchymalen Gewebes im Zentralorgan
gewisse Abweichungen bedingen, unterscheiden sich die Verdnderungen in der
Arterienwand grundsiitzlich nicht von denen in anderen Organen. Hingegen weist
das Verhalten des nervésen Gewebes gegeniiber der Erkrankung seines arteriellen
Systems organbedingte Eigentiimlichkeiten auf.

Die einzelnen Organarterien des Kérpers werden in unterschiedlicher, aber doch
recht typischer Haufigkeit befallen (Tab.1).

Tabelle 1. Hiufigkeit der P.n. verschiedener Organe in Prozent nach Gruber und Arkin

Organ ‘ GRUBER ' AREKIN
Niere. . . . . . . ... ) 79 ’ 80
Herz . . . .. . . ... 70 | 70
Teber . . . . . . . .. 1 65 l 65
Magen-Darm . . . . . . 49 \ 50
Muyskulatur . . . . . . . ! 31 30
Milz . . .. .. . ... ’ 15 —
Gehirn . . . . . . . .. 10 8
Gehirn und Riickenmark ‘ 2 ' —
Peripheres Nervensystem . | 19 ‘ 20
Vegetatives Nervensystem \ 1 [ —

Die Angaben von GRUBER und ARKIN stimmen mit denen von WricHT iiberein,
der ein Befallensein des Gehirns in 82/ und des peripheren Nervensystems in 189/,
feststellt. STamMLER kommt auf Grund des Schrifttums zu hoheren Angaben:
Gehirn 139/, peripheres Nervensystem 35/,. Noch héhere Werte fand BrRENNER:
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Gehirn 28°/,, Gehirn und Riickenmark 4°/,. Bei ihnen ist wahrscheinlich ein unter
gewissen Aspekten ausgewshltes Material verwertet worden.

Lokalisation der P.n. des Zentralnervensystems. In den meisten Fallen sind die
mittleren und kleineren Arterien der Pia erkrankt, wihrend die gréfleren Arterien
nur selten Verinderungen aufweisen (WarLTHARD). Haufig beteiligen sich auch die
intracerebralen GefaBe und zeigen dabei eine Bevorzugung der weiflen Substanz der
GroBhirnhemisphéiren und der Stammganglien. Hamprr und Scrorz konnten indes
auch im Cortex derartige Verdnderungen in eindrucksvoller Form nachweisen.
Weniger hiufig werden Verdnderungen im Kleinhirn (R1icgARDSON, BRENNER), im
Thalamus (LemkE, HampeL, Baro), im Hirnstamm (Rrcmarpson, BrRENNER) und
duberst selten im Riickenmark beschrieben. In welcher zeitlichen Reihenfolge die
verschiedenen Organe des Kérpers und das Nervensystem befallen werden, ist eine
Frage, die bei generalisierter P.n. hiufig diskutiert wurde. MGLLER und BRENNER
vertreten die Ansicht, dal das Zentralnervensystem nur in den spaten Stadien der
Krankheit betroffen wird und so dort nur frischere Verdnderungen der P.n. zu
finden sind. Dagegen wurden von WoHLWILL, RIcHARDSON, OTANI, BALO, BAEHR
und Manems Gefdafiverdnderungen des granulomatdsen und sogar des Narben-
stadiums gefunden, wobei RicHARDSON und NEUHOLD verschiedene Stadien des
Gefiliprozesses differenzieren konnten, was die morphologische Bestdtigung eines
schubweisen und progredienten Verlaufes ist. Auch aus der klinischen Kasuistik
kennen wir zahlreiche Falle mit primar neurologischen Symptomen, die darauf
hinweisen, dafl das Nervensystem im Zusammenhang mit einer P.n. anderer Organe
oder auch allein (PerTE, RicEARDSON, HaMPEL, MAcKAY u. Mitarb., NEUHOLD)
erkranken kann.

Uber die Atiologie dieser GefiBerkrankung sind bislang nur mehr oder weniger
begriindete Vermutungen méoglich. Wahrend sich noch Kussmavr u. Merer fir
eine luische Genese aussprachen, wurde spéiter an eine toxische oder infektidse,
Bakterien- oder Viruserkrankung der Arterien gedacht. Kringe und VauBEL
rechnen sie zum rheumatischen Formenkreis. Die experimentellen Untersuchungen
von RicH, Rica u. GrEGORY, Masuar, Masuer u. IsiBasT weisen in Richtung einer
allergisch-hyperergischen Erkrankung des arteriellen Systerss, eine Auffassung, die
schon GRUBER entwickelt hatte. BUcHNER wirft im Anschlufl an die experimentellen
Untersuchungen von SELYE mit Desoxycorticosteron die Frage auf, ob bei allergisch-
hyperergischer experimenteller P.n. die Arterienwandverinderungen auf eine
ghnliche Weise entstehen, némlich durch akute Blutdrucksteigerung nach Erfolgs-
injektion des Fremdeiweifles beim sensibilisierten Tier. Diese Befunde veranlassen
LETTERER, von einer granulomatos-hyperergischen Entziindung zu sprechen. Da
im Bereich der ,,nodésen’ Verdnderungen alle Wandschichten Verdnderungen auf-
weisen, ist der Ausdruck ,,Periarteriitis nodosa‘* nicht in allem zutreffend. WinkzL-
MANN u. MoorE schlagen an Stelle von Peri- oder Polyarteriitis nodosa die Bezeich-
nung ,,disseminierte nekrotisierende Panarteriitis* vor. Wir wihlen den Ausdruck
Panarteriitis nodosa (P.n.), weil ein wesentliches Merkmal dieser Erkrankung die
,,Gefafiknoten’ sind.

Ein typisches Krankheitsbild ist fiir die P.n. des Nervensystems nicht
aufzuzeigen. Die verschiedenartigsten neurologischen und psychischen
Krankheiten kénnen von ihr kopiert werden, ohne dal eine nosologische
Diagnose moglich ist. Symptome von seiten des peripheren Nerven-
systems sind vom Typ der Polyneuritis oder der Mononeuritis multiplex
(STAMMLER, WECHSLER u. BENDER, u.a.), wihrend die zentralnervisen
Symptome eine groBe Vielfalt zeigen und sowohl allgemeiner als auch
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herdférmiger Natur sein konnen (FoRsTER u. MaraMUD). Die Kombina-
tion peripherer und zentraler nervoser Symptome mit Stérungen von
seiten innerer Organe, vor allem der Niere, des Herzens und des Magen-
Darm-Kanales lagsen unter Umstanden an die Moglichkeit einer P.n.
denken, zumal wenn das Auftreten der nerviosen Symptome verlaufs-
méaBig fir vasculdre Stérungen typisch ist.

Eigene Beobachtung

Fall M., Gustav?, 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 nie ernstlich krank. Schulbildung: Volksschule, dann Gymna-
sium. Nach Aufgabe des juristischen Studiums kaufménnische Ausbildung, leitete
zusammen mit seiner Mutter eine Pension. Im zweiten Weltkrieg als Hauptmann
an der Front, litt in Norwegen zwischen dem 43. und 47. Lebensjahr !/, Jahr lang an
Gehbeschwerden (Lihmungen?).

Jetzige Brkrankung. Anfang—Mitte Mai 1948 plotzliche Lahmung beider Beine
mit voriibergehenden Blasenstorungen. Gleichzeitig traten psychische Veranderun-
gen auf: er war ,,verwirrt'‘, manchmal ,,wie im Traum®, redete ,,dummes Zeug* und
klagte iiber nachlassende Initiative und Aktivitit.

Aufnahme in die Universitits-Nervenklinik Miinchen am 21. 6. 1948: Guter AZ.,
intern o.B. (keine Temperaturerhéhung, normales Blutbild bei negativen serologi-
schen Reaktionen (Wa.R., MKR), BKS 6/14, RR 135/95, Puls 80/min).

Neurologischer Aufnahmebefund. Rotatorischer Nystagmus, leichte Spastik der
Beine mit ausgeprigter Lahmung der Beuger, re. mehr als li. Uber die aktive
Bewegungsfihigkeit von Rumpf und GliedmalBen ist nichts vermerkt. Physiologische
Reflexe der Arme lebhaft, die der Beine stark gesteigert, Bauchdeckenreflexe
erhalten; Pyramidenzeichen der Beine (Babinski li. stérker als re., Patellarsehnen-
klonus re., FuBlkloni bds.). Wahrscheinlich leichte Sensibilitétsstérungen in Form
von Hypisthesie beider Fiile, Hypalgesie des re. Unterschenkels sowie Stérungen
des Lagegefiihls und Zahlenschreibens an beiden Beinen. Koordination und Gang
sind nicht zu priifen, keine Angaben iiber vegetative Funktionen. Es handelt sich
somit um spastische Paresen beider Beine mit leichten Oberflichen- und Tiefen-
sensibilitdtsstorungen. Psychisch: Heitere euphorische Grundstimmung, dann
wiederum stumpf und ratlos; Paraphasien, schlechte.Artikulation, Perseveration
und Gedankenabgleiten. Bei seinem Bildungsgang auffallende Intelligenzminderung.
Herabsetzung der Aufnahme-, Merk-, Kombinations- und Reproduktionsfahigkeit ;
értliche Orientierung erhalten, zeitliche erscheint gestort.

Ende Juli 1948 Verfolgungs- und Vergiftungsideen mit wahnhaftem Personen-
verkennen fiir 10 Tage. Am 21. 9. 1948 ohrenirztliche Untersuchung: Innerohr-
schwerhérigkeit mittleren bis erheblicheren Grades, leichte Untererregbarkeit der
Labyrinthe bds., die auf eine zentrale Schidigung des N. statoacusticus hinweist.
Facharztliche Augenuntersuchung: Herabsetzung der Sehkraft auf etwa ein Drittel
der Norm, wihrend zentrales und peripheres Gesichtsfeld, die Pupillenreaktionen
und beide Fundi befundlos sind, keine Doppelbilder, kein Nystagmus.

! Nachfolgender Fall wurde in der Universitédts-Nervenklinik Miinchen unter der
Leitung von Herrn Professor STERTZ beobachtet. Fiir die Uberlassung der Unter-
lagen und Krankengeschichte sind wir Herrn Professor KoLLE zu Dank verpflichtet.
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Am 24.10. 1948 akuter Kollaps, danach leichter Verwirrtheitszustand mit
absencendhnlichen Anfillen, kataleptisch. Der Zustand verschlechtert sich weiter:
Zunahme der spastischen Beinlahmungen (hochgradige Hyperreflexie mit Ver-
breiterung der reflexogenen Zonen, unerschopfbare Patellar- und Fulikloni, patho-
logische Reflexe bds. positiv) und Ubergreifen der Spastik auf die oberen Extremi-
taten (Pyramidenzeichen an beiden Armen). Bauchdecken- und Cremasterreflexe
negativ. Incontinentia urinae. Im November 1948 paraphasische, motorisch
aphasische und agraphische Stérungen bei relativ gut erhaltenem Sprachverstand-
nis. Pat. spricht langsam und miihsam, ist umstandlich in den Formulierungen und
unsicher im Farbenerkennen, perseveriert, kann nicht rechnen und verwechselt
links und rechts. Ende 1948 Kraftlosigkeit und Lahmung der Bein- und Bauch-
muskulatur, auBerdem Herabsetzung der groben Kraft in beiden Armen. An den
oberen und unteren Extremitaten hochgradige Muskelatrophien. und fibrillare
Zuckungen, Tonus in den Beinen wenig, in den Armen deutlich vermelirt. Decubital-
geschwiire an Unterschenkel und Kreuzbein, Cystopyelitis, Fieberepisoden und
rapide Verschlechterung des AZ. Anfang Januar 1949 spastische Tetraplegie mit
Bevorzugung der unteren GliedmaBen, terminal kombinierte spastisch-atrophische
Lahmung der Beine, Blasen- und Mastdarminkontinenz. Auftreten von septischen
Temperaturen, Tachycardien und Exitus letalis des 50jahrigen Pat. am 9. 2. 1949
durch Herz- und Kreislaufversagen nach einer 9monatigen Krankheitsdauer.

Ergebnis der wiederholt durchgefiihrten encephalo- und arteriographischen
Untersuchungen: Zunehmende Hirnatrophie, kein eindeutiger Nachweis eines
Gefifiprozesses. Chronisch entziindlich verdnderter Liquor: Pleocytose, 3mal
xanthochrom, tiefe mittelgelagerte Mastixkurve, serologische Reaktionen (Wa.R.,
MKR) auf Syphilis 6 mal negativ (Tab.2).

Tabelle 2. Ubersicht iiber die Zell- und Eiweifverdnderungen im Liquor

Lumballiquor Suboccipitalliquor
Datum ; Sttt
Zellen | GE ' Glob. Alb.' ¢/a | Zellen ' GE f Glob. | Alb. } G/A
5. 7.1948 | | | l 200 | 149 | 39 [11,0 0,36
23. 7.1948 ' l , 307 | 78 ' 3,0 | 4,6 | 0,60
23. 9.1948 | 169 | 20,8 | 5,0 |158 |0,30 ' l \ |
25.10.1948 | 100 ‘11,9 42 | 7,7 1050 \ ' J
30. 11. 1948 | 202 | 10,0 | 3.0 | 70 | 0,42

Klinische Dingnose. Tetraplegie, Hirnatrophischer ProzeB, Biirgersche Krankheit ?

Befund der Korpersektion vom 11. 2. 1949 (Pathologisches Institut der Universi-
tdt Miinchen): Gehirn, Riickenmark, die Nn. medialis, ulnaris et tibialis wurden in
der Nervenklinik entnommen.

Schlaff dilatiertes Herz mit geringgradiger Coronarsklerose, Arteriosklerose
geringen bis méaBigen Grades der Aorta. Die peripheren Gefalie zeigen nur eine sehr
geringe Arteriosklerose. Hypostase der Lungen, Kalkherd im rechten Oberlappen,
strangformige Verwachsungen der Lunge mit der Pleura costalis und dem Zwerch-
fell. Weiche Schwellung der Leber und Milz, Arteriendste der Milz histologisch
unauffallig und ohne Intimaproliferationen, Leberparenchymzellen mit fein-
vacuoligem Protoplasma. Cystitis und Ektasie der Blase, Pyelonephritis, Rectum-
ektasie. Dekubitalgeschwiire iiber dem Kreuzbein und dem re. Malleolus.

23*
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Sektion des Nervensystems. Makroskopischer Befund. Das formolfixierte Gehirn
wiegh 1350 g. Gesamtkonfiguration, Windungsanlage und Verhiltnis von GroS- zu
Kleinhirn sind normal. Keine Hirndruckzeichen. Dura unauffillig. Die weichen
Héute sind tiber der Konvexitit maBig milchig getriibt, leicht verdickt und lassen
vereinzelt flockige Kalkeinlagerungen erkennen. Windungen im Bereich der Stirn-
pole etwas verschmilert, HirngefdBe normal angelegt. GroBe basale Hirnarterien
starrwandig, ohne arteriosklerotische Wandeinlagerungen; auf Querschnitten
konzentrische, leichte bis mittelgradige Wandverdickung, Lumen erhalten, bisweilen

Abb. 1. Geféle der Hirnbasis nach Entfernung der vorderen Teile beider Schlidfenlappen. GroBe

Hirnarterien starrwandig und wandverdickt. Diskontinuierliche Xknotige und perlschnurartige

Auftreibungen der kleinen und mittleren Aste der Aa. cerebri ant., med., post., der A. basilaris und
der A. cerebelli sup., von denen einige mit Hinweislinien ( x ) bezeichnet sind

eingeengt. An den fast porzellanweil gefarbten Asten der groBen basalen Arterien,
wie den Aa. cerebri ant., med. et post., der A. basilaris und den Aa. cerebelli sup. et
inf. ant., treten knotige und spindelférmige Auftreibungen in oft dichter Reihen-
foige auf (Abb.1); auf Querschnitten sind sie wandverdickt und zeigen eine starke
Lumeneinengung. Die pialen GefiBe sind mit Ausnahme vereinzelter Arterien, die als
weiBliche Strange mit und ohne knotchenartige Verdickungen imponieren und auf
den Querschnitten eine Wandverdickung erkennen lassen, unauffallig (Abb.2).
Keine Verinderungen der Venen. Bei der Zerlegung in Frontalschnitte im Bereich
des re. Sulcus frontalis inf. eine groBere keilformige und cystisch umgewandelte
altere Rindenmarkerweichung, die sich bis zur Praezentralregion hin ausdehnt
(Abb.2). Eine weitere linsengroBe, cystische und braunlich verfarbte Erweichung
liegt in den hinteren Abschnitten des re. Thalamus und reicht in der Nachbarschaft
des Aquaeducts bis ins Mittelhirn. Ventrikelsystem geringgradig asymmetrisch
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erweitert; das glatte Ependym leicht getriibt, die Plexusverhiltnisse im Seiten-
und 4. Ventrikel normal. Rinde, Mark, striire und thalamische Kerngebiete sonst
von normaler Zeichnung, Farbe und Konsistenz. Substantia nigra gut pigmentiert;
im re. Hirnschenkel ein kaum stecknadelkopfgroBes, wohl als blutige Erweichung
anzusprechendes Herdchen. Mehrere frische, schon etwas braunlich verfirbte
Stippchenblutungen in Briicke und Medulla oblongata. Kleinhirn unveréandert.
Am Riickenmark prasentieren sich nach Offnung des unauffalligen Duralsackes
noch eindrucksvolle GefiBverinderungen. Fs zeigen sich fortlaufende spindel-,
ampullen- und knotchenformige Verdickungen der A. spinalis ventr., der Wurzel-
arterien in Hohe von C 4, € 5 und C 7 und stellenweise auch der kleinen GefaBe der

Abb. 2. Keilférmige cystische Rindenmarkerweichung im Bereich des Sulecus frontalis inf. Weil-
lich verfiirbte Wandverdickungen mit Lumeneinengung der Aa. cerebri ant. und der kleinen
Pialarterien im Infarktbereich. Dilatation der Seitenventrikel

Vasocorona, wobei perlschnurartige Formationen entstehen. An den Aa. spinales
dors. lassen sich nur mit der Lupe kleine knotchenartige Veranderungen erkennen.
Das Maximum dieser knotigen Gefalverdnderung liegt im Hals- und oberen Brust-
mark, wobei im obersten Halsmark die A. spinalis ventr. auf das 2- bis 4fache der
Norm verdickt und spiralig geschlingelt ist (Abb.3). Caudalwirts nehmen die
arteriellen GefiaBverinderungen ab und sind im Lumbal- und Sacralbereich dem
bloBen Auge nicht mehr erkennbar. Die Venen sind feingezeichnet und unauffallig,
die weichen Haute leicht getriibt. Querschnittszeichnung in allen Hohen des Riicken-
marks deutlich. Vereinzelt kleinste bis stecknadelkopfgrofie Blutungen in der grauen
Substanz des Hals- und oberen Brustmarks (Abb. 3). Das obere Brustmark ist ver-
schmichtigt; in den Randpartien des oberen Thorakalmarkes und in den Gollschen
Stringen des Cervicalmarks fillt eine weiBliche Verfarbung auf.

Mikroskopischer Befund des Gehirns. Die weichen Haute sind im ganzen Bereich
der GroBhirnhemisphére in geringem Mafe lymphocytéir, teilweise auch plasma-
cellular infiltriert und stellenweise fibrotisch verdickt, wobei die Infiltrate in der
Adventitia der pialen Arterien sektorenartig betonte Verdichtungen zeigen. Die im
Sektionsbefund erwihnte cystische Rindenmarkerweichung befindet sich im
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Stadium der mesenchymalen Organisation, wobei in den Randzonen noch Fett-
kdrnchenzellen, gemistete Gliaformen, aber auch Plasmazellen und Lymphocyten
in lichter Streuung sichtbar sind. Hier zeigen die pialen Arterien leichte Tntima-
proliferationen und stérkere, vorwiegend lymphocytire adventitielle Infiltrate.
Vereinzelt trifft man im Infarktbereich in der Intima einzelner GefiBe Schaum-
zellen, die WoHLWILL in der Nihe von Erweichungsherden bei P.n. beschrieben hat
und auf die hochgradige Arterienwandschiadigung und den Abtransport der benach-
barten zerfallenden Hirnsubstanz zuriickfithrt. Im ganzen iibrigen Bereich des GroB-

Do

Abb. 3. Ventralansicht des Hals- und oberen Brustmarks in Hohe von €2 bis D 3. Diskontinujerliche

teilweise perlschnurartige knotige Auftreibungen, starke Verdickung und spiralige Schlingelung der

A. spinalis ventr., der Wurzelarterien (z) und der kleinen GefiBe der Vasocorona (2z). — AuBerdem

kleinste petechiale Blutungen innerhalb der grauen Substanz des oberen Brustmarks (Do). Venen
fein gezeichnet und unauffillig

hirnmantels sind nervoses Parenchym und glidses Interstitium ohne eindeutige Ver-
dnderungen; nur die Rinden- und Markgefdfle weisen stellenweise leichte lympho-
cytare Infiltrate, teilweise mit Kalkausfallungen, und hémosiderinbeladene Zellen
auf. An keiner Stelle der GroBhirnrinde und des Marklagers sind granulomatése
Gefafveranderungen nachweisbar. Die teilweise schon im autoptischen Befund
vermerkten kleinen Erweichungsherde zwischen den ventrolateralen und basalen
Abschnitten des re. Thalamus und der Capsula interna, sowie weitere von dort
seitlich am Aquéduct bis zu den Oculomotoriuskernen sich hinziehende cystische
Erweichungsherde befinden sich im gleichen Organisationsstadium wie der links-
seitige Stirnhirninfarkt. Auch in einem Hirnschenkel ist eine kleine Erweichung



Beitrag zur Pathogenese cerebraler und spinaler Gewebsschiden bei P.o. 339

mit Fettkornchenzellen und Makrophagen erkennbar. Sonst. sind Zwischen- und
Mittelhirn, Kleinhirn und Nachhirn mit Ausnahme der noch zu erwihnenden
perivasculdren Gewebsalterationen frei von Verdnderungen am nervosen Gewebe.
Subependymir finden sich stellenweise sparlich Lymphocyten; am Boden des 4.Ven-
trikels sind Ependymbreschen und subependymére Gliawucherung erkennbar. Die
basalen Meningen des Zwischen-, Mittel- und Nachhirns sind sehr viel stérker in-
filtriert als die weichen Héiute der Konvexitdt, Auch hier konzentrieren sich die

Abb. 4, Medulla oblongata. Gefiliverinderungen der Aa. vertebrales et cerebri post. und ihrer Aste.
Intrameduliire granulomatése GefiBverdnderungen (z). Leichte Ependymitis diffusa des 4 Ventrikels.
(van Gieson-Firbung)

Infiltratzellen zu dichten Ansammlungen um die Gefalle (Abb.4 u. 5). Die austreten-
den Hirnnerven zeigen ebenfalls lymphocytéire Infiltrate und eine leichte Vermeh-
rung des endoneuralen Bindegewebes.

Die grofien Gehirnarterien, wie die Aa. cerebri ant., med. et post., die A. basilaris
und die Aa. vertebrales bieten als allgemeine Verdnderungen das Bild einer ein-
fachen entziindlichen Arteriitis dar. Auf eine stark und dicht infiltrierte Adventitia
folgt eine im wesentlichen intakte Media, eine meist vollstandig erhaltene, leicht
aufgesplitterte und verbreiterte Flastica sowie eine méBige konzentrische Intima-
proliferation. Das Gefalllumen ist dabei nur leicht eingeengt (Abb.4, 5 u. 6). Ab
und zu ist die Elastica starker aufgesplittert und an einzelnen Stellen zugrunde
gegangen. Hier liegen dann auch Veréinderungen der Media vor, die von Binde-
gewebsziigen und -streifen durchzogen ist oder eine mehr sektorenartige granulo-
matdse Umwandlung aufweist, in deren Bereich Muskelelemente fehlen und die in
die Adventitia hineinreicht.

An den mittleren und kleineren Arterien der Gehirnbasis und der Inselrinde sind
alle Ubergiinge von der einfachen zur proliferierenden Arteriitis bis zur typischen



Abb. 5. Basale GefiBe der Medulla oblongata (Ausschnitt aus Abb.4) .Endarteriitis der A. vertebralis

(4.2.) mit starker adventitieller Infiltration und méBiger Intimaproliferation. Hochgradig steno-

sierende Endarteriitis der mittleren und kleineren Arterien (x). Erhebliche Infiltration der Venen (V.)
und leichte Infiltration der Meningen (m). (Nissl-Priparat)

Abb.6. Elastica-Fidrbung nach WEIGERT. Elasticaaufsplitterung, leichte Vermehrung der elastischen
Tasern und konzentrische Intimaproliferation der A, vertebralis (4.2.). Starke Verschméichtigung und
ortliche Unterbrechung der Elastica an den endarteriitisch verdnderten mittleren und kleineren Arterien
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Granulombildung der P.n. festzustellen. Die Verdnderungen sind hier gekennzeich-
net durch eine dichte adventitielle Infiltration und durch eine hochgradig steno-
sierende, vereinzelt sogar obliterierende Intimaproliferation mit starker Verschméch-
tigung und értlicher Auflosung der Elastica interna. Die Muskelzellen der Media
kénnen dabei gut erhalten sein (Abb.5 u. 8). Das éndert sich im Bereich der nodésen
GefaBveranderungen. Hier ist die Media zusammen mit der Elastica meist sektoren-
formig untergegangen. Hiervon nimmt ein exzentrisches, oft pilzférmig in die
Adventitia hineinwachsendes Granulom seinen Ausgang, das iiber die ehemalige

Abb. 7. {(Aus Abb.4) Olivenband mit granulomatds verdnderter kleiner Arterie und perivasculirem
Markscheiden- und Nervenzelluntergang mit nachfolgender Gliareaktion. (van Gieson-Firbung)

Gefallwandperipherie hinauswéchst. Massive Intimaproliferationen und Granulom-
bildungen gehen aber keineswegs immer Hand in Hand. Im Gegenteil, im Bereich
der Granulome ist die Intimaproliferation oft recht gering. Es kann aber, worauf
unten noch eingegangen wird, im konkreten Fall sehr schwierig sein, festzulegen,
wo die Grenze zwischen dem intimalen Proliferationsprozefl und dem adventitiellen
Granulom zu ziehen ist. Dabei stellt sich die Frage, ob es sich genetisch nicht um
Gleiches handelt.

Die kleinsten meningealen Arterien besitzen lymphoplasmacellulire adventitielle
Infiltrate, Gefsfwandfibrosen und vereinzelte Intimaschwellungen. Die pialen
Venen der Konvexitit sind hin und wieder, die der Basis immer starker adventitiell
infiltriert (Abb.5), jedoch durchweg weniger als die Arterien.

Granulomatise Arterienverdnderungen kommen auch intracerebral vor, z. B. in den
Stammganglien, an den oberhalb des Tractus opticus einstrahlenden GefiBen, im
Mittelhirn unterhalb der Substantia nigra, im Briickenful}, symmetrisch im Oliven-
band und bds. in den lateralen Partien der Medulla oblongata (Abb.4 u.7). In der
Olive zeigt ein granulomatds umgewandeltes Gefa stark lymphocytire Infiltrate
und nur eine geringe Kaliberreduktion; perivasculir ist es zu einem Untergang von
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Markscheiden und Nervenzellen mit nachfolgender mikro- und makroglibser
Reaktion gekommen (Abb.7). Ein granulomatts stark vergrdBertes GefaB ist im
Nucleus ambiguus frisch thrombosiert; sein adventitieller Raum und seine peri-
vasculdre Umgebung sind mit hamosiderinbeladenen Zellen und Lymphocyten
besetzt ; perivasculdr sind die Markscheiden untergegangen, und an ihrem Platz hat

Abb. 8
Abb. 8

Abb. 8 und 9. 10 u-Serienuntersuchung der A. spinalis ventr. des mittleren Brustmarks. Nichi-
stenosierende Panarteriitis nodosa. — Fortschreitende granulomatdse Wandumwandlung: 8 1 leichte
Endarteriitis; 8 17 lokale fibrosierte Mediaverquellungsnekrose (#) mit eigenartiger Neubildung
elastischer Fagsern (en), Granulombildung (g) und einseitige Intimaproliferation (); S 20 Wanddefekt
mit pilzférmigem adventitiellem Granulom (9); 8 24 und S 33 fortschreitende, die Intima einbeziehende
granulomatdse Wandumwandlung; 8 95 nicht stenosierender, den gréBten Teil des Arterienrohres
umfassender granulomatéser Wandumbau [die Orientierung tiber die urspriingliche Wandstruktur
ist an dem Rest der Elastica interna (e.i.) moglich]: 8 115 und 8 125 spiegelbildliche Endigung des
., GefdBknotens” wie in 8 1 bis 8 20. (Elastica-van Gieson-Firbung)

sich eine starke Makrogliaproliferation etabliert. Ahnliches 148t sich zusammen mit
frischen Erythrodiapedesen an einem GefaBgranulom im Briickenfull feststellen.
Auch an anderen Stellen hat der GefaBprozel3 in geringem Umfang zu Plasma- und
Erythrodiapedesen gefiihrt, wobei ebenfalls hamosiderinspeichernde Zellen und
circumscripte Schiden am nervosen Gewebe auftreten. Im ganzen beschrianken

533
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sich die Gewebsschiden
der intracerebralen Ar-
teriengranulome auf die
nichste GefaBumgebung.
Um die einfach infiltrier-
ten intracerebralen Ge-
fafen sind keine wesent-
lichen Veranderungen am
nervisen Gewebe zu be-
obachten,

Mikroskopischer Be-
Sfund des Riickenmarks.
Die weichen Hiute sind
hier in ihrer ganzen
craniocaudalen Ausdeh-
nung stark fibrosiert und
starker lymphocytar in-
filtriert. Vereinzelt sind
diesen periarteriell stark
betonten Infiltraten,
deren Maximum in Hals-
und Brustmark liegt,
auch Plasmazellen bei-
gemengt. Die im autop-
tischen Befund beschrie-
benen  Verdnderungen
der spinalen Arierien
lagsen histologisch das
Bild der P.n. erkennen.
Im oberen Cervicalmark
sind die einzelnen Wand-
schichten der ventralen
und dorsalen Spinal-
arterien nicht mehr deut-
lich zu unterscheiden: sie
gind ersetzt durch ein
miachtigeskonzentrisches
oder exzentrisches fibro-
plastenreiches Granulom
mit argentophilen Fa-
sern, welches von einem
Wall von Lymphocyten
eingefaft ist. Die Gefaf3-
wand ist dabel um eine
Mehrfaches der Norm
verbreitert und zeigt
kaum mehr -elastische
Fasern. Vielfach ist das
Gefilllumen stark ein-

Abb. O

geengt. Im unteren Cervicalmark sind die Verdnderungen vom Typ der P.n.
und der stenosierenden Endarteriitis an den ventralen Spinalarterien stirker als
an den dorsalen ausgebildet. Im oberen Brustmark ist die panarteriitisch-nodds
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veranderte A. spinalis ventr. an einer Stelle obliteriert. Bei der Serienuntersuchung
der Aa. spinalis ventr. et dors. iiberrascht der schunelle Wechsel der pathomorpho-
logischen Verdnderungen, die von der einfach infiltrativen Periarteriitis iiber die
mehr oder weniger stark proliferative Endarteriitis zur Medianekrose mit kon-
sekutiver Granulombildung in der GefaBwand fihren. Die Genese dieser Viel-
gestaltigkeit 148t sich auf den in Abb.8 u. 9 gebrachten Schnitten einer Serie
gut verfolgen. Die adventitiell infiltrierte A. spinalis ventr. zeigt zunichst
innerhalb der leicht verbreiterten Intima eine zarte feinwellige Aufsplitterung und
Vermehrung der Elastica interna (S 1). An einer im Bild oben liegenden Stelle der
GefiBwand verschwinden die Muskelkerne in der Serie, und an ihre Stelle tritt eine
homogene fibrosierte Schicht (n = Mediaverquellungsnekrose), die von eigentiim-
lichen elastischen Neubildungen (en) beiderseits flankiert ist. Diese reichen mit
longitudinal und =zirkulir angeordneten Elasticaspiralen bis in adventitielle
Schichten hinein, in denen der Beginn eines Fibroplastengranuloms (g) sichtbar
wird, das sich in der Schnittserie immer mehr vergroBert, um von S 33 bis S 95
mit einer starken Intimaproliferation zu verschmelzen. Man sieht, wie sich die
Elastica von 8 20 bis S 24 im Bereich der Medianekrose immer weiter 5ffnet und
von dort auf immer breiteremm Raum Granulomgewebe in adventitielle Wand-
schichten hineinwichst. Von 8 33 bis S 95, der Verschmelzungszone von Adventitia-
granulom und hinzutretender Intimaproliferation, finden sich Reste der ehe-
maligen Elastica interna (e.s.) nur noch in dem untersten Teil der Arterienwand. Von
S 115 bis 8 125 endet der ProzeB in spiegelbildlicher Form, wie er von S 17 bis § 24
begonnen hat, wobei der im Bild oben liegende Granulomknoten mit dem Arterien-
rohr keinen unmittelbaren Kontakt zu haben scheint. Bemerkenswert ist, daf das
Arterienlumen trotz des méchtigen Proliferationsprozesses nur in S 115 eine leichte
Einengung erfahren hat.

Im untersten Brust-, Lumbal- und Sacralmark treten bei sonst gleichbleibenden
Befunden Mediaverdinderungen und Granulomknoten zuriick, wobei die kleinen,
ebenfalls dicht infiltrierten und in die fibrosierten Meningen eingemauerten Arterien
der Vasocorona meist eine kernarme, kollagenreiche Wandfibrose aufweisen.

An den geringer infiltrierten meningealen Venen fehlen proliferative Vorgénge
vollstandig.

Die intraspinalen Gefifle sind tiber den ganzen Querschnitt und in simtlichen
Hohen des Riickenmarks in geringem Grade infiltriert und besonders im Bereich
entmarkter Gebiete (siehe unten) haufig in kernarme, kollagen fibrosierte, dicke
und leicht {iberdimensionierte Rohre umgewandelt. Im van Gieson-Praparat sind
sie oft von einem zellarmen oder -freien, hellbraun gefirbten, perivasculdren Saum
umgeben, in dem sich homogene Schollen nachweisen lassen. Durch diese Umgestal-
tung treten sie so deutlich hervor, dal der Eindruck einer zahlenméBigen Vermeh-
rung entsteht. Eine Unterscheidung zwischen Arterien und Venen ist hier kaum
mehr durchfithrbar. Vereinzelt triftt man GefidBe, die eine Umwandlung im Sinne
der echten Hyalinose mit Gelbbraunfarbung der kernlosen GefaBwand (vaN GIESON)
zeigen. Nur an zwei Stellen im unteren Hals- und oberen Brustmark konnten im Be-
reich der Commissura grisea und des Vorderhorns im Riickenmarksgewebe selbst
granulomatose Gefifverdnderungen mnachgewiesen werden. Vereinzelt weisen peri-
vasculdre frische Erythrocyten und hamosiderinbeladene Makrophagen auf voran-
gegangene mehrzeitige Erythrodiapedesen hin.

Zusammenfassend 140t sich zeigen, dafi sdmtliche Gefile des Riicken-
marks einschlieBlich der kleinen Gefifle der vorderen und hinteren
Wurzeln sowie der Cauda adventitiell infiltriert sind. Die Aa. spinalis
ventr. et dors. des Hals-, oberen und mittleren Brustmarkes einschlieBlich
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der cervicalen Wurzelarterien besitzen typische Gefdfverdnderungen
im Sinne der stenosierenden und nicht stenosierenden P.n., die aber an
den dorsalen Spinalarterien wesentlich schwécher ausgebildet sind. Die
zwischen den ,,GefiBknoten liegenden Abschnitte der ventralen und

Abb. 10a—c. Topik der Entmarkung im Riickenmark. a Unteres Halsmark mit leichter Rand-

entmarkung, Lichtung des Gollschen Stranges und Ausfdllen in den hinteren Wurzeln. b Oberstes

Brustmark (D 2) mit stirkerer vollstindiger Randentmarkung. ¢ Absteigende Degeneration in beiden
Pyramidenseitenstringen. (SOHRODER)

dorsalen Spinalarterien sind vorwiegend mit wechselnd stark steno-
sierenden Intimaproliferationen endarteriitisch verdndert. Im unteren
Brust-, Lumbal- und Sacralmark sind nur noch peri- und endarteri-
itische Verdnderungen vorhanden.

Als Folge des Prozesses ist es im Riickenmark zu Entmarkungen gekommen, die
gewisse topische Higentiimlichkeiten aufweisen, zu deren besseren Erfassung das
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Riickenmark in 11 verschiedenen Hohen untersucht wurde. ITm oberen und unteren
Halsmark findet man eine die ganze Circumferenz erfassende leichte Randentmar-
kung, die sich im Hinterstrang fast auf das ganze Gebiet des Gollschen Stranges
ausdehnt (Abb.10a). Sudanophile, teilweise doppelbrechende Abbausubstanzen
treten dabei in grofer Zahl im Gollschen Strang auf, wihrend sie in den Randzonen
des Seiten- und Vorderstranges nur vereinzelt perivascultr erscheinen. Im oberen
und mittleren Brustmark ist mit einem Maximum etwa in Hoéhe von D 2 bis D 5
eine komplette Randentmarkung mit massenhaft sudanophilen, teilweise doppel-
brechenden Abbauprodukten eingetreten, die im dorsalen Seiten- und Hinterstrang

Abb.11. Zur Verdeutlichung der Topik der thorakalen Randentmarkung in Héhe von D 3/4. An-

hiufung doppeltbrechender Myelinabbauprodukte im Gebiet der Randentmarkung, die sich im

dorsalen Seiten- und ganzen Hinterstrang auf weiter innen liegende Areale ausdehnt (Rand- und
Arealentmarkung). Die Menge der sudanophilen Stoffe ist erheblich groBer als hier dargestellt

auch auf weiter zentral liegende Partien der weillen Substanz iibergreift (Abb.10b
u. 11). Besonders in der Randzone sind manchmal kleine keilférmige perivasculire
Entmarkungen zu beobachten, die ebenfalls etwas weiter nach innen reichen. Im
unteren Brustmark beschrankt sich die Entmarkung im wesentlichen auf den
Seitenstrang. Von hier aus &8t sich bis ins Lumbal- und Sacralmark eine noch in
Gang befindliche sekundire Degeneration in beiden Pyramidenseitenstringen ver-
folgen {(Abb.10c¢). Hier und in den Randentmarkungsbereichen finden sich viele
Fettkornchenzellen und Makrophagen teils frei, teils in die netzartig erweiterten
Virchow-Robinschen Réume aufgenommen; die Makroglia ist erheblich pro-
liferiert und hat bereits zu einer leichten isomorphen Gliose gefithrt (Abb.12).

Im unteren Hals- und oberen Brustmark ist in geringem Umfang auch die graue
Substanz im Versorgungsbereich der A. spinalis ventr. in Mitleidenschaft gezogen.
Dort ist der motorische Vorderhornzellbestand leicht gelichtet, wahrend Seiten-
und Hinterhorn unauffallig sind (Abb.12). Vereinzelte Neuronophagien, tigrolytische
Nervenzellschwellungen, dunklere Anfarbbarkeit des Kerns, Nucleolusvergréferun-
gen sowie Verplumpungen der Tigroidsubstanz weisen ebenso wie eine reaktive Gliose
auf Dauer und Fortgang des Nervenzellunterganges hin. Wahrend die Nervenzellen
des Brust- und oberen Lendenmarkes keine eindeutigen Veranderungen erkennen
lassen, sind die motorischen Vorderhornzellen des unteren Lumbal- und Sacral-
markes 6fters im Sinne der axonalen Reaktion verindert. Die Caudaschidigungen
erkliren diesen Zustand.
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Die vorderen und hinteren Wurzeln sind in simtlichen Hohen gleichfalls am
Prozel beteiligt, die Thorakalwurzeln im besonderen MaBe, aber auch die Cauda
equina. Der entziindliche Prozel3 besteht hier in einer fleckférmigen lymphoplasma-
cellularen Infiltration der endoneuralen GefiBle ohne nodgse Verdnderungen.
In der Cauda sind frische und alte Nervenfaserausfille unregelmalig verstreut
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Abb. 12. Vorderhorn, angrenzendes Vorderstrangareal, Fissura mediana (F.m.) und Zentralkanal (Z)

des oberen Brustmarks. Stidrkere Infiltration der meningealen und leichtere der intraspinalen GeféiBe,

letztere teilweise mit Lymphocyten, teilweise mit Fettkdrnchenzellen vor allem in den Randgebieten.

Lichtung des motorischen Vorderhornzellbestandes und Vermehrung der Makroglia in der Randzone
des Vorderstranges. (Nissl-Priparat)

(Abb.13); mit den Markscheiden sind meist auch die Achsenzylinder zugrunde-
gegangen. Trotz des an vielen Stellen frischen Markscheidenzerfalls finden sich
nirgends sudanophile Abbauprodukte.

An den zur Verfiigung stehenden peripheren Nerven waren keine Verdnderungen
feststellbar.

Epikrise
Kliniseh konnte die Erkrankung nicht vollstindig geklért werden. Die
Erwagungen bewegten sich auf Grund encephalographischer Befunde,
des psychischen Bildes, der spastischen Lihmungen, anfallsartiger
Zusténde u.a.m. in Richtung eines hirnatrophischen Prozesses. Infolge
des progredienten schubweisen Verlaufes wurde auch an eine Biirger-
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Winiwartersche Endangiitis obliterans des Zentralnervensystems ge-
dacht, obwohl sich das spédtere Krankheitshild mit atrophischen Lihmun-
gen immer mehr von deren typischer Ausdrucksform entfernte. Auf
einen entziindlichen Prozef wiesen die wiederholten Liquorbefunde hin.
Eine luische Erkrankung konnte ausgeschlossen werden, da die Lues-
reaktionen des Liquors stets negativ waren. Zur Klarung der Diagnose
hatten auch die Kdrpersektion und die histologische Organuntersuchung

AbDb. 13. Cauda equina. Alter und frischer Markscheidenuntergang mit bandférmigem
Ausfall und Ballen-, Spindel- und Xugelbildung (x). (SCHRODER)

nichts beitragen konnen. Dagegen brachte schon die makroskopische
Betrachtung von Gehirn und Rickenmark Klarheit tiber die Art der
vorliegenden Erkrankung. Die Arterien der Hirnbasis und des Riicken-
marks boten mit fortlaufenden diskontinuierlichen Knotenbildungen
und konzentrischen Wandverdickungen das Bild einer P.n. Mit grofer
Wahrscheinlichkeit konnte daraus auf die arteriitisch-zirkulatorische
Genese der groBien und kleinen Erweichungen im Hirnmantel, Zwischen-
und Mittelhirn geschlossen werden. Auch die Verschméchtigung des
oberen Brustmarkes fiel ortlich mit besonders starken Verdnderungen
der Spinalarterien zusammen. Diese Volumenreduktion wurde erst durch
die histologische Untersuchung als Randentmarkung mit leichteren
Veranderungen im Riickenmarksgrau identifiziert. Ebenso lieBen sich
starke Nervenfaserausfille vor allem in der Cauda equina erst mikro-
skopisch feststellen.

Dienicht generalisierte, auf Gehirn, Riickenmark und die Wurzelnerven
beschrinkte P.n. machte sich nach einem um etwa 5 Jahre voran-
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gegangenen fraglichen Prodrom im Alter von 50 Jahren mit Lihmung
beider Beine, voribergehender Blasenstorung und einem Verwirrt.
heitszustand akut bemerkbar. Der entziindliche Gefédfiprozef3, der mit
einer spinalen Meningitis, einer Polyradiculitis und einer Caudaneuritis
kombiniert war, hatte sich bereits in dem entziindlich veréinderten Liquor
bemerkbar gemacht. Die mehrfachen Liguoruntersuchungen zeigten
Pleocytosewerte zwischen 100/3 und 307/3, eine Eiweilerhohung auf das
10- bis 20fache und eine tiefe, mittel gelagerte Mastixkurve. Fiir die
schwere psychische Alteration, ihren pl6tzlichen Beginn, die psychotischen
Episoden und die apoplektiform auftretenden Zustandsverschlechterun-
gen konnen die ausgedehnten mehrzeitigen Erweichungen im rechten
Stirn- und Zwischenhirn zur Erklirung herangezogen werden, die
ihrergeits durch den stenosierenden und obliterierenden GefiBprozel
verursacht sind. Ein encephalitisches, der Paralyse vergleichbares
Gewebsbild, das zur Deutung der in das Gebiet der Psychiatrie fallenden
Erscheinungen in Anspruch genommen werden kénnte, ist nicht vorhan-
den. Inwieweit die Stirn- und Zwischenhirnerweichungen mit dem
initialen Verlust der Spontaneitéit und den spéiteren kataleptischen
Symptomen zusammenhéngen, ist nicht sicher zu entscheiden. Die
motorisch-aphasischen Stérungen beziehen sich wahrscheinlich auf die
infarktartige Rindenmarkerweichung im rechten Gyrus frontalis inf.;
allerdings sind Angaben iiber Rechts- oder Linkshandigkeit nicht zu er-
halten gewesen. Bestimmtere Beziehungen lassen sich zu den neurologi-
schenSymptomendes Rickenmarks herstellen. Die symmetrische,langsam
fortschreitende Randentmarkung des oberen Brustmarks umfalt ortlich
sehr groBe Teile der weiflen Substanz. In ihrem Bereich liegen die
spinocerebellaren und Pyramidenseitenstrangbahnen, die Bahnen der
epikritischen und protopathischen Sensibilitdt sowie die zentralen Bahnen
fiir Blase und Mastdarm. Thr Ausfall kann als morphologisches Aquivalent
fiir die fortschreitende aszendierende Spastik, fir die Sensibilitéts-
storungen und fir die Blasen- und Mastdarminkontinenz angesehen
werden. Die anscheinend jiingeren kleinen Herde in der rechten Capsula
interna, einem Hirnschenkel und im Briickenfufl mégen zusitzliche
spastische Zeichen verursacht haben. Als klinisches Teilsubstrat der Poly-
radiculitis und Caudaneuritis traten erst in den spdten Stadien der
Krankheit schlaffe atrophische Bein- und Armldéhmungen mit fibrilliren
Zuckungen auf; dazu mag auch ein zunehmender Ausfall motorischer
Vorderhornzellen im unteren Hals- und oberen Brustmark beigetragen
haben. Die Progredienz des Leidens erkléirt sich durch die Eigenart des
Prozesses; der Dauer von 9 Monaten entspricht das subakute bis chroni-
sche Entzindungsbild, in dem polynucledre Leukocyten fehlen, Lympho-
cyten, Plasmazellen und dltere granulomatose GefaBverdnderungen aber
reichlich vorhanden sind.
Arch. Psychiat. Nervenkr., Bd. 198 24
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Diskussion der pathologisch-anatomischen Ergebnisse

Der iiber groBe Teile des Zentralnervensystems und der Wurzelnerven
zu verfolgende Gefafiprozef zeichnet sich durch eine erhebliche Mannig-
faltigkeit der histopathologischen Verdnderungen aus. Das gemeinsame
Merkmal ist die starke, oft exzentrische Infiltration der Adventitia mit
Lymphocyten und Plasmazellen in geringer Zahl, welche die Arterien
eindeutig bevorzugt ( Periarteriitis und Periphlebitis simplex). Im Bereich
der Hirnbasis tiberbriicken die Infiltrate oft den Raum zwischen zwei
oder mehreren GefaBien, so dafl 6rilich das Bild einer Meningitis entsteht
(Abb.5). Wird der Zwischenraum jedoch gréBer, so verdiinnen sich diese
oder verschwinden ganz. Wiahrend an der Hirnbasis also nur von einer
wechselnden, perivasculir akzentuierten, meningealen Infiltration
gesprochen werden kann (Pseudomeningitis), ist am ganzen Rickenmark
das Bild einer zusammenhingenden chronischen Meningitis vorhanden,
allerdings auch hier mit ausgesprochen vasculirer Betonung. Seine
besondere Auspragung erhalt der Prozel erst durch die proliferativen
Vorgénge innerhalb der Gefdwand. Dabei lassen sich hinsichtlich der
Beteiligung der verschiedenen Geféfiwandschichten drei Formen unter-
scheiden:

1. Reine, gewohnlich konzentrische Intimawucherungen mit wechselnd
starken Stenosierungen und vereinzelten Obliterationen (Endarteriitis
proliferans et obliterans — Abb.5 u. 6).

2. Sektorférmige Zerstorung der Elastica mit zugeordneten Verquel-
lungsnekrosen der Media und konsekutiven, Knétchen bildenden Granu-
lomen in der Adventitia ohne wesentliche Einschrankungen des Gefaf3-
lumens ( Periarteriitis nodosa,).

3. Ortliche Verschmelzung der Vorginge unter 1. und 2. Der Wand-
umbau 148t sich als intimale und mural-adventitielle Granulombildung
charakterisieren und fiithrt je nach dem Grad des Intimaprozesses zur
stenosierenden oder nicht stenosierenden Panarteriitis nodosa (Abb.81.9)

Die Unterscheidung einer stenosierenden und nicht stenosierenden
Form der P.n. scheint uns deshalb von Bedeutung, weil sie u. a. die
hiufig auftretende Diskrepanz zwischen dem AusmaB der GeféBerkran-
kung und dem Fehlen zirkulatorischer Gewebsschiden erkldren kann.

Diese Gefaliveranderungsformen treten dabeiin recht charakteristischer
Abhangigkeit vom Gefédfkaliber auf. Meningeale Arteriolen und kleinste
Arterien zeigen im wesentlichen nur periarteriitische, kleine und mittlere
Arterieniste dagegen starke endarteriitische und nodése Verdnderungen.
Die grofien basalen Arterienstdmme besitzen gewdhnlich eine nur wenig
stenosierende Endarteriitis, die morphologisch der Heubnerschen End-
arteriitis gleicht; nur vereinzelt ist es zu kleinen sektorenartigen Granu-
lomen in Media und Adventitia gekommen. Synoptisch gehoren alle
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Verinderungsformen zur P.n., Tduschungsmoglichkeiten bei ungeniigen-
der Untersuchung des GefiiBsystems liegen auf der Hand. Wie wechselnd
die gestaltlichen Verinderungen sein kénnen, geht nicht nur aus den
experimentellen Untersuchungsergebnissen von Rich, RicH u. GREGORY,
Masvar, Masuer u. Isiast hervor, sondern auch aus interessanten
Beobachtungen, auf die BoENER hinweist, wo 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 beschrinkten
morphologischen Reaktionsmoglichkeiten des GefdBsystems dtiologisch
zu differenzieren, so ist z. B. im Gegensatz zur syphilitischen End-
arteriitis die Gefifiwand an keiner Stelle von der Adventitia bis zur
Intima mit Lymphocyten durchsetzt; auBerdem fehlt eine Klastica
accessoria. Stirkere entziindliche Wandinfiltrate sind bei der Endangiitis
obliterans (v. WINIWARTER-BURGER) im allgemeinen nicht vorhanden.
Das Charakteristische der P.n. gegeniiber anderen pan- und endarteri-
itischen GefidfBprozessen ist immer das adventitielle Granulom. Soweit
es sich um Manifestationen innerhalb des Zentralnervensystems handelt,
itberwiegen die hyperplastischen Vorgdnge gegeniiber den infiltrativen
im Gegensatz zu miliaren Gummen und Tuberculomen.

Die stirksten Verdnderungen finden sich in vorliegendem Fall an den
meningealen ,,Asten® der Aa. cerebri ant., med. et post., der A. basilaris
und der Aa. cercbelli sup. et inf. ant.; auBlerdem an den Aa. spinales
ventr. et dors. des Hals- und oberen Brustmarkes einschlieflich der
cervicalen Wurzelarterien (Abb.1 u.3). Dieses Lokalisationsmuster ist
von uns auch bei endarteriitischen Vorgingen im Gefolge chronischer
unspezifischer und spezifischer Meningitiden angetroffen worden. Intra-
cerebrale Gefille bieten nodgse Verdnderungen in viel geringerer Zahl.
Einzelne finden sich im Zwischen-, Mittel- und Nachhirn und im unteren
Hals- und oberen Brustmark (Abb.4). Dabei sind begrenzte Serum- und
Erythrodiapedesen gelegentliche Begleiterscheinungen. Granulomatose
GefiBverdnderungen fehlen indessen sowohl im Bereich des Hirnmantels,
der Stammganglien als auch des Kleinhirns. Tm Vergleich mit Befunden
der Literatur gehort vorliegender Fall zu denen, die ganz ausgesprochen
die GefiBe der Hirnbasis und des Riickenmarks bevorzugen. Unsere
Befunde an RiickenmarksgefdBen entsprechen ortlich denen von Orant.
Einen besonderen intracerebralen Verteilungstyp scheint es nicht zu
geben, ein Ortliches Zusammentreffen pialer und intracerebraler Gefds-
verdnderungen wurde 6fters beobachtet.

Einblick in die formale Genese des oft recht komplizierten Wand-
umbaues der P.n. gibt erst die Serienuntersuchung eines ,, GefiBknotens
(Abb.8 u. 9). Sie zeigt in den Grenzbezirken am Anfang und Ende der
Serie die bekannte Mediaverquellungsnekrose, eigenartige Elastica-
verdnderungen und -neubildungen, sowie davon ausgehend die Bildung

24%*
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eines adventitiellen Granuloms. Zirkulir fortschreitend kommt es zur
granulomatosen Umwandlung fast der gesamten GefdBwand einschlieB-
lich. der Intima. Es lassen sich dabei intimale und mural-adventitielle
Granulombildungen unterscheiden, aber nicht mehr scharf voneinander
abgrenzen. Daher ist anzunehmen, daf die rein granulomatosen Intima-
proliferationen auf den gleichen pathogenetischen Prinzipien beruhen
wie die adventitiellen Granulome. Die in geringem Malie nachweisbaren
Fibrinausfillungen innerhalb der Gefafknoten und die frischen und
dlteren Krythrodiapedesen intracerebraler Granulome weisen auf eine
Plasmadiapedese hin, die wahrscheinlich als formativer Reiz fiir die
granulomatosen Wucherungen des Bindegewebes Bedeutung hat. Es
handelt sich im Prinzip um dieselben dysorischen Vorginge, welche
Scrorz fir gliése und glids-mesenchymale Wucherungen im Hirngewebe
verantwortlich gemacht hat. Von diesen Erwéigungen tiber die Bedeutung
eines formativen Reizes der plasmatischen Exsudation fithrt der Weg zu
den experimentellen Befunden, die fiir eine hyperergische Genese der
P.n. sprechen.

Hinsichtlich der Atiologie und der kausalen Pathogenese ist der vor-
liegende Fall aber wenig ertragreich. Es feblt an Angaben iber eine
Bereitschaft zu allergischen Reaktionen. Ob die einige Jahre vor Krank-
heitsausbruch angegebenen halbjihrigen Gehstérungen auf Lahmungen
beruhten, hat sich nicht ermitteln lassen. Gegebenenfalls wiren sie als
Prodrom der spiteren Erkrankung aufzufassen und konnten als eine
- Anfalligkeit™ des Nervensystems angesprochen werden. Eine Besonder-
heit bleibt in jedem Falle, daB nur das Nervensystem und kein anderes
Organ von der P.n. befallen war.

Die Analyse der zentralnervisen Gewebsschiden 8Bt genetisch drei
verschiedene Arten von Gewebsverinderungen unterscheiden:

1. Solche zirkulatorischer Entstehung, die unmittelbar mit den steno-
sierenden GefaBverdnderungen des Krankheifsprozesses zusammen-
héngen.

2. Solche, welehe unmittelbar durch den entziindlichen Prozef3 am ner-
vosen Gewebe hervorgerufen werden.

3. Sekundire Bahndegenerationen, die nach dem Gesetz der Waller-
schen Degeneration infolge von Unterbrechungen an beliebigen Orten
entstehen und in vorliegendem Fall die Sachlage besonders im Riicken-
mark komplizieren.

Im Stirn-, Zwischen- und Mittelhirn sind als zerkulatorische Gewebs-
schiden altere Erweichungen anzusehen, die mit dem stenosierenden und
obliterierenden Gefafiproze zusammenhingen. Als direkte ProzeS§-
schiden treten in geringem Umfang dysorische Gewebsverinderungen
auf, die in unmittelbarem Kontakt mit den granulomatosen GefaB-
verinderungen innerhalb des nerviosen Gewebes stehen. Sie beschrianken
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sich in Briicke und Medulla oblongata auf einen perinodés eng begrenzten
Markscheiden- und Nervenzelluntergang mit reaktiven Vorgingen am
glidsen Interstitium und liegen im Bereich frischer und alterer Plasma-
und Erythrodiapedesen. Andere Gewebsschiden finden sich im Gehirn
nicht, obwohl hier und da meningeale Infiltrate iiber der Konvexitdt und
bescheidene Ansammlungen von Infiltratzellen auch an einer Anzahl von
corticalen und Markgefiflen festzustellen sind.

Die Hauptaufgabe, welche die Eigentiimlichkeit des vorliegenden
Falles stellt, ist die Klarung der Pathogenese der spinalen Verdnderungen.
Die symmetrische, langsam fortschreitende Randentmarkung des oberen
Brustmarks greift im dorsalen Seiten- und gesamtben Hinterstrang auf
weiter innen liegende Gebiete der weiflen Substanz iber und l&Bt sich
als kombinierte Rand- und Arealentmarkung kennzeichnen. Cranial und
caudal von hier erscheinen sekundire, auf- und absteigende Degene-
rationen: cervical bauptsichlich im Fasciculus dorsomedialis (GoLL),
im Tractus spinocerebellaris dors. et ventr. (FLEcHSI¢ und Gowsr) und
minimal im Tractus spinothalamicus; im unteren Brust-, Lumbal- und
Sacralmark, vor allem in beiden Pyramidenseitenstrangarealen {Abb.10,
11 u.14). Hinsichtlich der causalen Pathogenese dieser thorakalen Rand-
entmarkung stellt sich die Frage, ob es sich um die Folge einer primér
entziindlichen Frkrankung des Riickenmarks im Sinne einer Meningo-
myelitis im Zusammenhang mit der P.n. handelt, oder ob lokale
chronische Durchblutungsstérungen durch zunehmende stenosierende
GefaBverinderungen dafiir maBgeblich sind. Schliefilich sind primére
und sekundire Verdnderungen der Riickenmarkswurzeln in Rechnung
zu stellen.

Die Frage der Kreislaufgenese wire leicht zu beantworten, wenn, wie
im Gehirn, Verinderungen von Infarktcharakter oder Nekrosen vorhan-
den wiiren, deren Topik fir akute Zivkulationsstérungen typisch ist. Voll-
stindige und unvollstdndige Erweichungen des Riickenmarks sind bei
Verschlufl der Wuzzel- oder ventralen Spinalarterie bekannt (ZBITLin u.
LicnrexnsteiN, Buacg, LINDENBERG); ebenso vollstindige Zerstorung
der grauen Substanz bei linger dauernder Abklemmung der Aorta
(MarcHAND, WooparDd und FrEEMAN). Vielleicht kénnen einige dis-
seminierte Einzelzellnekrosen motorischer Vorderhornzellen des unteren
Hals- und oberen Brustmarks (teilweise mit neuronophagischer Glia-
reaktion) als elektive Parenchymnekrosen aufgefafit werden. Einzelne
primére Reizungsformen sind sicher Folge der ventralen Wurzelschidi-
gung. Diese Nervenzellverdnderungen im Ritckenmarksgrau treten aber
gegeniiber der thorakalen Randentmarkung ganz in den Hintergrund.
Die Randentmarkung selbst trigt alle Kennzeichen eines langsam progre-
dienten Gewebsunterganges, der nur die neuronalen Strukturen betrifft,
das glitse Gewebe aber intakt und reaktionsfahig 146t. Eine akute Durch-
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blutungsstérung im Bereich der Vasocorona kann dafiir nicht verantwort-
lich gemacht werden. Bedenkt man, daB dort, wo im Gehirn meningeale
und intracerebrale Gefafinfiltrate auftreten (wo man demnach von einer
leichten lokalen Meningoencephalitis sprechen koénnte), Untergangs-
erscheinungen am nervisen Gewebe fehlen, so kann man dieselben leichten

Abb. 14. Schematische Darstellung der ,thorekalen Randenimarkung, die im Versorgungsgebiet

der Vasocorona liegt (schwarz schraffiert) und der daraus resultierenden sekundiren Degeneration

(rot punktiert). Arterielle GeféBversorgung des Riickenmarks, modifiziert nach einer Abbildung von

HERREN u. ALEXANDER: Die gestrichelte Linie gibt die Grenze zwischen den Irrigationsbereichen der

Vasocorona und der Aa. sulcocommissurales an. (4.sp.». = A. spinalis ventr., 4.sp.d. = A. spinalis
dors., Ve. = Vasocorona, 4.sc. = Aa. sulcocommissurales)

entziindlichen Phinomene fiir die doch weit ins Riickenmarkinnere
greifende Randentmarkung wohl kaum zu ihrer Erkldrung heranzichen.
Die gleichen Erwigungen gelten fiir die leichten Gefifinfiltrate im
Riickenmark, die iiber den ganzen Querschnitt und in sdmtlichen Héhen
zu finden sind, wabrend der EntmarkungsprozeB streng lokalisiert ist.
Auch kann die vollstdndige Randentmarkung nicht allein mit sekundéren
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Degenerationen infolge von Wurzelldsionen erklirt werden. Die ver-
bleibende Méglichkeit lokaler und chronisch zunehmender Durchblutungs-
storungen, die nach den Gefifiverinderungen zu erwarten sind, ist aber
schwer beweisbar.

Hier kann die Topographie der Verdnderungen in zweierlei Hinsicht
weiterhelfen, nédmlich einmal durch Bestimmung der von der Rand-
entmarkung betroffenen Riickenmarkshéhe und zum anderen durch die
Bestimmung ihrer Ausbreitung auf dem Rickenmarksquerschnitt. Sie
betreffen eine Riickenmarkshohe, welche auch bei akuten Durchblutungs-
storungen als besonders vulnerabel bekannt ist. Abgesehen von indivi-
duellen Varietiten haben wir nach Ztrcm in Hohe von D 3/4 eine
,kritische Grenzfliche” zwischen dem Versorgungsgebiet der A. verte-
bralis und der Aorta. LINDENBERG sicht das rostrale Thorakalmark
ebenfalls als ,,Lieblingssitz kreislaufbedingter Verdnderungen™ an und
weist besonders auf Schidigungen der ZufluBarterien selbst hin, die fiir
die Entstehung kreislaufbedingter Schéden nicht weniger wichtig sind
als die eigentlichen Rickenmarksgefifle. Nach ihm sind die rostralen
Segmentarterien besonders gefihrdet. Durch zwei Fille, iber die
BoprcurEL berichtet, wird die Bedeutung funktioneller Schwankungen
der Durchblutung fiir das obere Brustmark gezeigt: Im Verlauf einer
cardiovasculdren Storung kam es zu einem Querschnittbild in Hohe von
D 4, das bei internistischer Behandlung zurickging. Wihrend also die
Blutversorgung in verschiedenen Hohen des Riickenmarks variabel ist,
erfolgt die Versorgung der einzelnen Segmente ziemlich stereotyp aus den
Aa. spinales ventr. et dors., die ringformig durch die Vasocorona mit-
einander in Verbindung stehen. Dabei fillt der groBte Teil der weillen
Substanz in das Versorgungsgebiet der Vasocorona, wihrend die sulco-
commissuralen Gefidfle fir die Versorgung der grauen Substanz und
eines offenbar wechselnden Teiles der Marksubstanz in Frage kommen.
Vergleicht man die Angioarchitektonik des Riickenmarkquerschnittes
mit dem Ausbreitungsbereich der Randentmarkung im oberen Brust-
mark, so zeigt sich, dal beide Bereiche zusammenfallen (Abb. 14).

Die stirksten stenosierenden GefiBverinderungen finden sich in
unserem Fall an den ventralen und dorsalen Spinalarterien des ganzen
Hals- und Brustmarks und an den Wurzelarterien in Hoéhe von C4, C5
und C7. Aus diesen morphologischen Befunden kénnen wir nach dem
Poiseuilleschen Gesetz auf eine dauernde und sicher zunehmende Herab-
setzung des Stromvolumens pro Zeiteinheit vor allem im Versorgungs-
gebiet der A.vertebralis schlielen, da die DurchblutungsgréBe proportional
der 4. Potenz des Gefafiradius ist und zudem die Strémungsrichtung in
den oberen Abschnitten des Riickenmarks von oben nach unten, in den
Iumbalen hingegen von unten nach oben gerichtet ist. Im Vergleich zu
der wesentlich weniger starken Einschrinkung der Durchblutung aus
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dem Versorgungsgebiet der Aorta dirften die stédrksten Verdnderungen
im obersten Brustmark zu erwarten sein. Das trifft nun fir die Rand-
entmarkung, deren Maximum im obersten Brustmark Liegt, tatsichlich
zu (Abb.15). Wir erblicken darin einen Hinweis, daB die chronische
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ADbb. 15. Schematische Darstellung der arteriellen Blut-
versorgung des Riickenmarks aus der A. vertebralis (4.2.)
und der Aorta in vorliegendem Fall. Auf der linken Seite
Rekonstruktion der normalen Verhiltnisse, auf der
rechten Binzeichnung der Ausdehnung des stenosierenden
GefilBprozesses der P. n. an Wurzel- und Spinalarterien,
der zu einer zunehmenden chronischen Durchblutungs-
storung vor allem im oberen Brustmark gefiihrt hat. In
derselben Hohe liegt auch die ,,thorakale
Randentmarkung® (schraffiert)

Durchblutungsstérung  eine
mafgebliche Rolle beim Zu-
standekommen der Riicken-
marksverdnderungen, insbe-
sondere der Randentmarkung
spielt. Nicht geklirt bleibt,
warum. sich der Prozef nurin
den Randpartien der weillen
Substanz abspielt und dabei
eine ziemlich genaue topische
Ubereinstimmung mit den
Versorgungsgebieten derVaso-
corona zeigt (Abb.14), und
warum die bei einer derartigen
chronischen Oligdmie auf-
tretenden Schiden fast elektiv
auf die weifle Substanz be-
schrinkt sind; bekanntlich
sind ja die Nervenzellen und
nicht die Markfasern das
empfindlichste ~ Gewebsele-
ment gegen den dabei auf-
tretenden O,-Mangel. Die
chronische Oligdmie hat offen-
bar mnicht ausgereicht, um
einen kritischen O,-Mangel
zu erzeugen und wesentliche
Schadigungen der vulnerable-
ren Nervenzellen herbeizu-
fihren. Auch die Art der
Schadigung spricht dafiir, daB
ein anderer Faktor im Zu-
sammenhang mit dem Gefé-
prozel und der Stérung des

hémodynamischen Gleichgewichts im Spiele ist. Suchen wir in der
Neuropathologie eine ahnliche Sachlage, so fillt unser Blick auf die
Encephalopathia subcorticalis (BINSWANGER), bei welcher der subcorti-
cale Markscheidenuntergang in Beziehung zu den arteriosklerotisch-
hyalin verinderten GefiBen steht. SrocEporPH u. MEESSEN denken in
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Ubereinstimmung mit Scrorz bei der Eigentimlichkeit der Ausdehnung
und Art dieser Verinderungen daran, ,dafl sie mehr auf ddematdse
Durchtrinkung und auf Kreislaufstorungen vendser Art zuriickgehen,
als auf Sauerstoffmangel und Storungen im arteriellen Abschnitt™.
Solche Uberlegungen sind auch fiir die Genese der spinalen Rand-
entmarkung im vorliegenden Fall anzustellen. Dazu nétigt ihr Charakter
als reine Markschidigung und die weitgehende Intaktheit der grauen
Substanz, beides Tatbestinde, die das Augenmerk mehr auf das
myelinfeindliche serofibrindse Transsudat bzw. Exsudat als den
O,-Mangel bei chronischer Oligdmie lenken. Suchen wir nach morpho-
logischen Kriterien fiir eine Schrankenstorung, so fallt im Entmarkungs-
gebiet ein deutlicher Wandumbau der kleinen radidren Gefifie auf, der
durch kernarme oder kernlose Wandfibrosen und vereinzelte Hyalinosen
gekennzeichnet wird; auBerdem finden sich gelegentlich schmale, im
van Gieson-Priaparat hellbraun gefarbte perivasculdre Siume, die im
allgemeinen zellfrei sind und vereinzelt schollige Substanzen erkennen
lassen. Schlieflich sind hier und da kleine, perivasculir angeordnete,
keilféormige Schwundintensivierungen innerbalb der Randentmarkung
sichtbar. Diese zwar nicht besonders hervortretenden Befunde liegen
zweifellos in der Richtung chronischer Durchlidssigkeitsstorungen des
ortlich in weitem Umfang organisch schwer verdnderfen spinalen Gefaf-
apparates mit seiner konsekutiv abgewandelten Himodynamik. Die
besondere Vulnerabilitit der Riickenmarksperipherie ist noch nicht
hinreichend geklirt. Vielleicht 148t sich daraus verstehen, daB die aus
der Vasocorona einstrahlenden, entziindlich auch leicht infiltrierten
Gefilie in die verdickten fibrosierten Meningen eingemauert sind und bei
chronischen Durchblutungsstérungen zu (rezidivierenden?) Schranken-
storungen neigen. Jedenfalls haben wir Parallelvorginge mit einem
entsprechend lokalisierten und gleichartigen Entmarkungstyp bei
unspezifischen chronischen Meningitiden mit endarteriitischen Gefaf3-
verdnderungen gesehen, woriiber andernorts berichtet werden wird. Die
gemeinsamen Merkmale aller dieser Verdnderungen sind der stenosierende
GefdBprozes und die Konkordanz der durch den GefdBproze3 chronisch
herabgesetzten Blutzirkulation im obersten Brustmark mit der Topo-
graphie der Veridnderungen sowie die eindeutige Abhingigkeit der
Schwere dieser Verdnderungen vom Grad der GefiBverinderungen. In
diesem Sinne ist es gerechtfertigt, der chronischen Zirkulationsstérung
eine mafgebliche pathogenetische Bedeutung fiir die thorakale Rand-
entmarkung zuzusprechen.

Werfen wir vergleichsweise einen Blick auf die spinalen Angiopathien
vom Typ der Foix-Alajouanine’schen Erkrankung, bei denen Kreislauf-
storung und Wandumbau im vendsen GefdBabschnitt das Bild beherr-
schen, so sehen wir, dafl plasmatische Exsudationen dabei eine viel
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bedeutendere Rolle spielen (Scmorz u. MaNvurLipis, BoDECHTEL u.
ErpsLon). Neben den nekrotisierenden Vorgingen in zentralen Riicken-
marksteilen ist auch die Rickenmarksperipherie in Mitleidenschaft
gezogen. In keinem Fall ist aber eine vollstindige Randentmarkung
beobachtet worden. Diese Verschiedenheiten der Topik sprechen dafiir,
daf die Verhéltnisse bei der spinalen P.n. anders liegen und daB3 Storun-
gen im vendsen Schenkel jedenfalls von untergeordneter Bedeutung sind.
Die Riickenmarksvenen hatten auch keine Verinderungen des GefaB-
lumens erkennen lassen.

Kurz sei noch auf die Verdanderungen in den spinalen Wurzeln und in
den Spinalnerven der (Cauda equina eingegangen. Die Verdnderungen
am nervosen Gewebe sind als diskontinuierlicher Nervenfaserzerfall zu
kennzeichnen, wobei als auffillig hervorzuheben ist, daB trotz der frischen
und &lteren Verdnderungen keine sudanophilen Abbauprodukte fest-
gestellt werden konnten. Der Gefafiproze8 zeigt weder noddse noch
endarteriitische Bildungen, sondern nur noch adventitielle Infiltrate. Es
bietet sich das Bild einer einfachen chronisch-entziindlichen Neuritis mit
lymphoplasmacytédren Infiltraten, die nicht einmal auf die arterieilen
Gefille beschrankt sind. Unter diesen Umstidnden werden die Zerfalls-
vorginge an den Nervenfasern direkt auf die Noxe des entzindlichen
Prozesses bezogen werden miissen. Als besonderer Tatbestand ist zu
vermerken, dafl die zur Untersuchung gekommenen peripheren Nerven
keine Zeichen einer Entziindung aufweisen.

Zu einem Vergleich des vorliegenden Falles mit anderen P.n.-Fillen der
Literatur, die Riickenmarksverdnderungen besitzen, wurden sie tabel-
larisch zusammengestellt (Tab. 3). 6 mal findet sich eine Kombination von
cerebraler und spinaler P.n. Ein ¥all ist besonders dadurch interessant,
daf auller einer P.n. des peripheren Nervensystems und verschiedener
innerer Organe (Niere, Herz, Magen-Darmtraktus, Leber, Pankreas,
Thymus und Schilddriise) eine P.n. der Riickenmarksgefifle auftritt,
ohne daBl die Hirngefile betroffen sind (Otaxt). Unter diesen 7 Fillen
spinaler P.n. war es nur einmal zu vasculdren Schéden am Riickenmarks-
gewebe gekommen (RICHARDSON), wihrend die Genese von Zell- und
Strangverdnderungen in zwei weiteren Fillen (NEuvmOLD, MACEAY .
Mitarb.) nicht als sicher kreislaufbedingt anzusehen ist. Insgesamt 4mal
feblt jeder Anhalt fiir eine spinale Gewebsschidigung (Asramow, Dick-
soN, Orani, HoraNvi und BoOszOrMENYI). In diesem Zusammenhang
haben wir auf die Bedeutung der nicht stenosierenden Form der P.n.
bereits hingewiesen. Uber die Lokalisation der spinalen P.n. finden sich
nur spérliche Angaben, die bei Orant dhnlich wie in unserem Fall auf
eine Bevorzugung der Riickenmarksgefédfe des Hals- und Brustmarks,
bei Nevnorp, RicHARDSON, MAcRAY u. Mitarb. auf eine der Wurzel-
und Spinalarterien des Lumbal- und Sacralabschnittes hinweisen. Bei
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den in Tab.3 erwihnten Fillen mit spinalen Gewebsschiden finden
sich sichere zirkulatorische Stérungen nur bei Ricmarpsox, der herd-
formige Ldsionen in der grauen und weiflen Substanz beschreibt, wobei
seine Befunde ebenfalls fiir eine besondere Vulnerabilitit der Ricken-
marksperipherie sprechen. Sekunddre Degenerationen treten je nach dem
Ort der Schidigung in verschiedener Ausbildung auf. Sogenannte
Primarschiiden in Form von diffusen Glia-, Nervenzell- und Nerven-
faserschidigungen beschrieben RrorarRDsON, HORANYT und BOSZORMENYT.
Es geht dabei um die Frage, ob es auller den durch den Gefiliprozel
verursachten himodynamischen Gewebsschiden und unabhingig vom
entziindlichen Gewebsprozell auch solche gibt, die auf eine direkte
Schidigung des Parenchyms durch die hypothetische Noxe zurtickgeftihrt
werden konnen. GIESELER, WoHLWILL, HoraNYr und BOSzORMENYI
weisen in diesem Zusammenhang vor allem auf die Diskrepanz zwischen
erheblichen Faseruntergingen und fehlenden QGefilverinderungen am
peripheren Nerven hin. Baro u. NACHTNEBEL betonen, dafl die weille
Substanz des zentralen und des peripheren Nervensystems elektiv
erkranken kénne. Auch aus der Pathologie der Korperorgane sind einzelne
Falle von P.n. mit Glomerulonephritis ohne renale Geféfverdinderungen
bekannt (RosENBLATE, MARINESCO, [IvENs und LoNascorE), und GRUBER
meint daher, ,,dafl neben der P.n. und ihren Folgen auch noch andere
Symptome der infektis-toxischen Krankheit vorkommen®. Wir kénnen
hinzufigen, daB die arterielle Erkrankung ihr Gesicht in unserem Falle
besonders in der Cauda equina gegeniber dem Zentralnervensystem
vollig verdndert und hier mangels stenosierender und sonstiger pro-
liferativer Geféfverdnderungen sowie erkennbarer transsudativ-exsuda-
tiver Vorginge nur die Noxe des entzitndlichen Prozesses fiir den nervisen
Gewebszerfall verantwortlich gemacht werdenkann, allerdings in értlichem
Zusammenhang mit entziindlichen Manifestationen. Bei Durchsicht der
Literatur gewinnt man den Rindruck, daB viele der beschriebenen
Gewebsverdnderungen wie in unserem Falle auf eine , Dystrophie
vasculdren Ursprungs™ (Baro) zuriickgehen. Primérschiden, d.h.
Gewebsunterginge ohne entziindliche Manifestation oder ohne Beziehun-
gen zu Kreislaufstorungen, welche durch den arteriellen Prozefy ver-
ursacht sind, haben wir in vorliegendem Fall nicht beobachtet.

Zusammenfassung

Es wird iiber einen Fall von P.n. mit 9monatiger Krankheitsdauer
berichtet, bei welchem nur Gehirn, Riickenmark, spinale Wurzeln und
Wurzelnerven (Cauda equina) von der Erkrankung betroffen sind.
Klinisch verlief die Krankheit bei dem 50jihrigen Patienten nach einem
akuten Beginn unter dem Bilde eines fortschreitenden organisch-
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psychischen Syndroms mit apoplektiformen Schitben, aphasischen Er-
scheinungen, spastischen und spéter atrophischen GliedmaBenldhmun-
gen, Inkontinenz und Dekubitalgeschwiiren. Hinsichtlich des AusmaQes
charakteristischer Verdnderungen an den meningealen Arterien der
Hirnbasis und des Riickenmarks findet sich kein Gegenstiick in der
Literatur. Neben adventitiellen Granulomen spielen an kleinen und mitt-
leren Arterien stenosierende und obliterierende Proliferationsprozesse
der Intima eine hervorragende Rolle, wiahrend die Hauptarterien nur
leichte endarteriitische und granulomatoése Veridnderungen zeigen.
Nodose Vorginge innerhalb des nervosen Gewebes wurden nur in geringer
Zahl festgestellt. Intracerebral verursachen sie eine geringe transsudative
Gewebsschéddigung in der allerndchsten Umgebung des Granuloms.
Mehrere grofiere Erweichungen im Gehirn lassen sich als animische
Infarkte auf den end- und panarteriitischen Gefafprozef bezichen. Am
Riickenmark findet sich im Bereich der stirksten Verdnderungen der
spinalen Arterien in Hohe des oberen Brustmarks eine die ganze Circum-
ferenz erfassende Randentmarkung, die von den daraus resultierenden,
auf- und absteigenden sekundéren Bahndegenerationen sicher zu unter-
scheiden . ist. Die thorakale Randentmarkung wird genetisch mit der dort
bestehenden chronischen Zirkulationsstérung infolge lokaler stenosieren-
der Verdnderungen am spinalen Arteriensystem in Zusammenhang
gebracht. Dafiir spricht ihre Lage im Grenzbereich zweier spinaler
Irrigationsgebiete und die Beschrinkung ihrer Ausbreitung auf dem
Rilckenmarksquersehnitt auf den Irrigationsbereich der kleinen GefidBe
der Vasocorona. Dabei diirften chronischer Sauerstoffmangel keine oder
die geringere, transsudativ-exsudative Vorginge im Bereich der Vaso-
corona die Hauptrolle spielen. Im Gegensatz zu den Verdnderungen in
Gehirn, Riackenmark und Riickenmarkswurzeln, wo ein encephalitischer
oder myelitischer Prozef nicht nachweisbar ist und die daher zum
groften Teil nicht direkt auf den entziindlichen ProzeB der P.n. zu
beziehen sind, sondern auf die durch ihn bedingten akuten und chroni-
schen Zirkulationsstorungen, kann der diskontinuierliche Nervenfaser-
ausfall in der Cauda equina nur auf eine unmittelbare Einwirkung der
Noxe des entziindlichen Prozesses zuriickgefithrt werden. Die P.n. stellt
sich hier mehr unter dem Bilde einer einfachen chronischen Neuritis ohne
proliferative Verdnderungen am GefdBbindegewebe dar.

In Erginzung zu den spérlichen Berichten tiber P.n. des Riickenmarks
im Schrifttum, die fiir eine pathogenetische Analyse nur unzureichende
Befunde liefern, ergibt sich aus der Untersuchung des vorliegenden Falles,
daf die nicht regelmaBig zu findenden Schidigungen der Riickenmark-
substanz — abgesehen von Wallerschen Degenerationen aus cerebralen
oder Spinalganglienschdden — nur bei hochgradig stenosierenden Ver-
anderungen des spinalen Arteriensystems beobachtet werden.
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