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Die Polycythaemia vera rubra (P. v. r.) gehSrt zu denjenigen Blut- 
krankheiten, welche in ihrem klinischen Bild durch eine Beteiligung des 
Nervensystems entscheidend mitbestimmt werden, l~eben vegetativen 
und nervgsen Allgemeinbeschwerden k6nnen sich fast alle neurologischen 
Zeichen und Krankheitsbilder entwiekeln, wie wir sie bei Gef/~6krank- 
heiten des l~ervensystems zu sehen gewohnt sind. Die h/~ufigen seelischen 
Auff/~lligkeiten lassen sich unter das psycho-organische Syndrom im 
Sinne ~V~AlqFI~ED BLEUL[ERS sowie unter die exogenen Reaktionsformen 
BoN~o~ss~gs einordnen, welche beide h/~ufig durch neurotiseh anmutende 
Verhaltenswesen iiberformt sind. 

Die klinisehen Bilder sind bereits mehrfaeh eingehend geschildert und 
zusammenfassend dargestellt worden, so dab wir anf Einzelheiten nieht 
eingehen m6ehten. Arts dem deutsehen Schrifttum seien die 1Jbersichten 
Yon MElqDEL (1925), Yon ALBlCECttT (1928) und yon t tEI~ICH (1944) 
genannt. Aus dem ausli~ndischen Sehrifttum seien die Arbeiten yon 
LHERMITTE U. Mitarb. (1930), yon TINNE:r U. Mitarb. (1943) sowie yon 
ALAJOUAI~II~E U. Mitarb. (1952) angeffihrt. 

Um so erstaunlicher ist es, dal] bisher die Zahl der eingehenden neuro- 
pathologischen VerSffentlichungen recht gering ist. Beidenmeisten Todes- 
f/~llen im Rahmen einer P. v. r., welehe mit Erseheinungen yon Seiten 
des Nervensystems einhergingen, ist die Diagnose Blutung, Erweichung 
oder Embolie nur kliniseh gestellt worden. Im Hinblick auf die Sehwierig- 
keiten der klinisehen Abgrenzung eerebraler Gefs gegen- 
einander wird man aber Bedenken haben, die klinisehe Diagnose einem 
anatomisehen Befund gleiehzustellen. Man muB sich also eingestehen, 
dab wir bisher noeh keine umfangreiehen Kenntnisse fiber Art, Aus- 
dehnnng und tt/~ufigkeit der cerebralen Mitbeteiligung bzw. eerebraler 
Komplikationen im Rahmen einer P. v.r.  haben. Aus diesem Grunde sei 
es gestattet,  eine eigene klinisch-anatomisehe Beobachtung anzuffihren. 



Pathol.-anat. Befunde am Nervensystem bei Polycythaemia vera rubra 281 

Krankengeschichte  (936/56) 

Ein 46ji~hriger Mann kam am 30.10.1956 zur Aufnahme. 10 Tage zuvor Suicid- 
versuch. Ausreichender Erni~hrungszustand. Aussehen vorgealtert, leicht gebeugte 
Haltung, geringe Motorik, monotone Sprechweise. Akrocyanose des Gesichts und 
der Gliedmal~en, Blutdruck 160/100 mm Hg. Milz palpabel, Leber 1 Querfinger 
unter dem Rippenbogen. Rote Blutk6rperchen: Anfangs 5,2 MilL, sp/~ter Anstieg 
auf 8 Mill. H&moglobin: Zunahme yon 93~ auf 110~ Blutsenkungsreaktion naeh 
WESTERGI~E~: 2/3 mm. Sternalmark: ausgepr/~gte Steigerung der Erythropoese, in 
geringerem Grade auch der Leukopoese. Blutungszeit (gemessen nach SCHULZ): 
101/2 rain (Normalwert 15--20 min). Sedimentbefund: gelegentlich Cylindrurie und 
Erythrocyten. Eiweil~ nur gering. 

Augenhintergrund. Venen vermehrt gefiillt und geschliingelt. I~ervensystem: 
leichte Hirnnervendifferenzen, leichtes ~berwiegen der Muskeleigenreflexe auf der 
li. Seite sowie eine Abschwaohung der Mitbewegung des li. Armes. 

Vorgeschichte. Chronisehe beidseitige Mittelohrentziindung seit dem 5. Lebensjahr 
mit zeitweiliger Cholesteatombildung. W~thrend der Kindheit Lymphdriisen- 
tuberkulose, welche 1943 rezidivierte. 1952 und 1956 Nierensteinbildung(?), 
konservativ behandelt. 

1954 oder 1955 kurzzeitige SprachstSrung. 1955 Polycyth~mie festgestellt, 
Injektion yon Radiophosphor. Dezember 1955 Thrombose im Bereich des li. Ful~es. 
Seit M~rz 1956 zunehmende Kopfschmerzen. I-Ierbst 1956 4 Wochen lang stationer 
psychotherapeutis'ch behandelt. Verschiedene andere kSrperliche Behandlungen 
wegen Unvertriigliehkeit abgebrochen. Am 20.10.1956 Selbstt6tungsversuch 1 auf 
Grund der Auswegslosigkeit. ErhShung des Blutdruckes soll 4 Jahre zuvor lest- 
gestellt worden sein. 

Seit 1955 zunehmende Wesensanderung: leiehte Reizbarkeit, vermehrt ego- 
zentrische Einstellung, Nachlassen yon Initiative und Interessen, verminderte 
Anpassungsfiihigkeit, dadurch Verschlechterung der familii~ren und beruflichen 
Situation. Im weiteren Verlauf Entwicklung einer depressiv-morosen Stimmungs- 
lage. Klinikaufenthalt insgesamt 3 Monate. 

Nach Abschnitten vorfibergehender Besserung am 10.2.1957 verstorben. Final 
bulb~re Erscheinungen und zentrale Temperaturen. 

Sel~tionsbefund des Pathologischen Instituts der Freien Universitiit Berlin im 
Sti~dtisehen Krankenhaus Westend: 

Rote I-Iyperplasie des Knoehenmarkes der langen RShrenknoehen, hoehgradige 
Blutfiille der groBen Gef~Be und aller inneren Organe, Ekchymosen der Magen- 
sehleimhaut. Hypertrophie des ]i. Herzventrikels. Splenomegalie (770 g). Gering 
gradige Atheromatose der Aorta, kleinfleckige Lipoidose der tterzkranzgef~Be. In 
den Nieren nur vereinzelt geringgradige ttyalinose der Arteriolen. Fibrose der 
Aortenplatten, beginnende Endoeardfibrose, katarrhalisehe Traeheobronchitis, 
zylindrisehe Bronchiekstasien der re. Unter]appenbronchien, beginnende Stauungs- 
cirrhose der Leber, Otitis media chroniea beiderseits. 

5Tervensystem 2 
Makroslcopischer Befund. Gehirngewicht 1390 g, starke Blutfiillung und Schlan- 

gelung der Meningealgef~Be, leiehte Triibung der Meningen, besonders im Frontal- 
bereich. In der N~he des li. Oceipitalpols walnul~groBer Erweiehungsherd. Die 

1 Der Versueh wurde mit 30 Evipan-Tabletten durchgefiihrt, aber rasch entdeekt 
und dureh eine schnell stattfindende lgagenspiilung seiner Gefahrliehkeit beraubt, 
so dab es zu keiner nennenswerten Intoxikation kam. 

2 Fiir die ]Jberlassung des Nervensystems zur histologischen Untersuchung bin 
ich Iterrn Oberarzt Priv.-Doz. Dr. ST~r~ sehr zu Dank verpfliehtet. 

19" 
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re. A. vertebralis und  die A. basilaris sind verdickt  und  blgulich verfgrbt.  Die re. 
Kleinhirnhemisph~re ist besonders an  ihrer  Untcrseite eingesunken. 

Auf  Fronta lschni t ten  Blutre ichtum yon Rinde und  Stammgangl ien sowie der 
Plexus. In  der re. inneren Kapse] in der Nachbarschaf t  zum Plu tamen Cysten- 
bildung etwa in der frontalen Schni t th6he des Schlgfenpoles. Status cribrosus in den 

Abb. 1. ]~rweichungsherd im OccipitallaPl)en 

Abb. 2. Venektasien in den vcrdick~en 5Ieningen 

anderen Abschni t ten  des Linscnkernes beider Seiten. Die Erweichung im Occipital- 
mark  li. geht etwa 2 em in die Tiefe (Abb. 1). ])as Kleinhirn ]i~B~ in seiner re. Hemi- 
sphere eine ausgedehnte Erweichung erkennen, in geringem Grade auch ]i. Die 
Bet rachtung des Rfickenmarks zeigt eine angedeutete Varieosis spinalis besonders 
fiber der dorsalen Seite. 

Mikroskopischer Befund. Grofihirn. Die ~en ingen  sind sehr gef&Breich, wobei die 
Venen vielfach erweitert  sind und  ihre Wandungen  regressive Ver~nderungen 
aufweisen. Besonders fiber dem occipitalen Erweichungsherd n immt  diese Gef&B- 
erweiterung erheblichc AusmaBe an  (Abb.2), so dab fast  der Eindruck eines tti~m- 
angioms entsteht .  Die 1VIeningen zeigen neben Blutungsresten verschiedenen Alters 
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augerdem eine erhebliehe Faservermehrung und fiber dem Erweiehungsherd eine 
5dematSse Auflockerung. Die Meningealarterien lassen vielfaeh eine erhebliche 
Aufsplitterung der Elastica interna (Abb. 3) erkennen sowie eine s~arke Verdickung 
der In~ima, wodurch stellenweise das Gef/~Blumen vSllig oder fast vSllig verlegt ist; 
Es handelt sieh um hyalinotiseh-fibrotisehe Veri~nderungen der Intima, auf welche 

Abb. 3. Elastica-Aufsplitterung einer ~Ieningealarterie mit Verdicknng der Intima 

Abb. 4. Din*oh Thromben verlegte Arteriole, welche schon wieder rekanalisiert ist 

noch loekere Wand~hromben aufgelagert sein kSnnen. Kleinste Arteriolen sind ohne 
Intimaverdickung vielfaeh lediglieh dutch Thromben (Abb.4) verlegt. Capillaren 
und Arteriolen weisen aueh h~ufig Verdickungen im Sinne der eonjunktivalen 
ttyalinose auf. Die vorwiegend bandf6rmigen Erweichungsherde der l~inde, welehe 
sieh zum Teil in subeorticale Markabsehnitte ausdehnen, weisen eine ausgesproehene 
Gef~gabh/~ngigkeit auf. Manehe l~indenabsehnit~e bieten hierbei das ]3ild der 
Coagulationsnekrose. Der kirsehgroBe Herd in der re. Capsula interna an der 
Grenze zum re. Putamen (Abb. 5) ist eystiseh umgewandel~. Seine W/~nde en~halten 
zum Teil noeh Granulationsgewebe. Im Putamen finden sieh noeh zahlreiehe kleine 
unvollst~ndige Erweichungsherde. 
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Die Arterienstgmme und die grSBeren Arterienaste enthalten Intimu-]~eete yon 
nur geringer Dicke, welche ~llerdings den ges~mten W~ndumfang einnehmen. Eine 
s~grkere Einengung des Lumens wird hierdurch nich~ hervorgerufen. An den die 

Abb. 5. Erweichungsherd in der innez'en Xapset 

Abb. 6. I~yalinose (Sr einer kloinen Arterie 

Abb. 7. Erweichungsherd im Kleinhirn (ira Bild links nnten) sowie elektive Parenchymnekrosen mit 

Erhaltenbleiben der Bergmannschen Schicht 

Abb. 8. Streifenf6rmige Erweichungsherde in der :~J[edulla oblongata, auch im Olivenband 
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Stammganglien versorgenden Gef&Bzweigen fMlt eine ausgedehnte und intensive 
Argeriosklerose his in die kleinsten Verzweigungen auf. Die Elastiea interna ist 
meist stark aufgesl01ittert, so dab es gelegentlieh sehwer zu entscheiden ist, ob 
es sieh um eine Vene oder um eine Arterie h~ndelt. Die Verdiekung der Intima 
ist zum grogen Teil thrombotisehe Auflagerungen bedingt. Es finden sieh aueh 
Rekanalisationen ehemals verlegter Gef&Be. Einzelne Gef/~l]e weisen auch Wand- 
verdickungen im Sinne der Hyalinose (Abb. 6) yon Sc~oLz auf und farben sich 
bei van Gieson-Farbung gelb his gelbbrann an. In der Rinde sehen wir h/~ut]g 
Kaliberschwankungen der kleinen Gef~l]e, und es sind auch Kn~uelbildungen 
nachweisbar. Sowohl in der l~inde wie im Murldager f&llt eine sgarke AdventitiM- 
Fibrose auf, welehe Arterien und Venen aller Kaliber befallen hat. Selbst die 
Capillaren lassen vielfaeh eine Verdickung der faserigen Wandanteile erkennen 
(t~otf/~rbung bei vAzq GIESO~). 

Die Ganglienzellen der l%inde End auch der Stammganglien enthalten insgesamt 
vermehrt Lipofuscin. Die Nissl-Substanz ist feink6rnig zerstaubt. Um die Rinden- 
gef/~ge sehen wir gelegentlich Zellausf/~lle ohne Gliavermehrung. Es sind kaum 
iseMmische Ganglienzellver/~nderungen vorhanden. Der Erweiehungsherd im 
Oecil0italhirn li. befindet sieh zum Teil im Fettk6rnchenstadium, zum Tell sehon im 
Stadium der Cystenbildung. 

Kleinhirn und Medulla oblongata 
Auch in den Meningen fiber dem Kleinhirn fallt die Vermehrung und Weit- 

s~ellung der ven6sen Gefi~ge auf. Gelegentlich sehen wir eine erhebliche Kn/~uel- 
bildung. Die mittleren nnd kMneren Meningeal-Arterien zeigen die gleichen Ver- 
anderungen, wie sie fiber dem oeeipitMen Herd beschrieben wurden. In Abhangig- 
keit davon finden wit Erweichungen (Abb. 7), welche Rinde wie Marklager nmfassen 
sowie elektive Parenchymnekrosen yon Rindenabschnitten mit Persistieren der 
Bergmann-Sehieht. In der Medulla oblongata zeigen sich gefaBabhangige, streifen- 
f6rmige Erweiehungsherde im FettkOrnchenstadium (Abb. 8). Die Zellen der Olive 
sind schwer regressiv verandert. Absehnittsweise sind sie ganz ausgefMlen oder es 
finden sieh Neuronophagien. Die Ganglienzellen verschiedener Kernbereiche sowie 
der Substantia reticularis sind vielfach aufgetrieben End zeigen Tigrolyse. Die 
A. ver~ebralis dextra sowie die A. basflaris weisen erhebliche arteriosklerotisehe 
Wandveranderungen auf. Ihr Lumen ist durch einen langen Thrombus verlegt, 
dessen Randschiehten deutlich Alter als die zentralen Anteile Sflld. 

Riickenmark 
Die Meningen sind erheblich faserig verdickt. Die Gef~Be fiber dem Rfickenmark 

sind vermehrt, die Venen namentlich dorsal gering varic6s erweitert. In der vorde- 
ren Spinalarterie finden sich zarte Intima-Beete! Die Adventitia der intraspinalen 
Gef/~Be weist ebenfalls eine ausgesproehene Fibrose auf. In den Wurzelnerven ist 
das bindegewebige Zwischengewebe vermehrt. Manehe Gef/~ge sind geringffigig 
rundzellig infiltriert, weisen abet mehr eine Vermehrung der adventitiellen Bestand- 
tefle auf. In loser Abh/~ngigkeit davon finder sich eine geringe fleckf6rmige Auf- 
quellung der Markseheiden. 

Zusammenfassend ist zu sagen, dab bei e inem 46j•hrigen Mann  mi t  
einer P. v. r. nach einem Krankhe i t sve r l au f  yon  knapp  5 J ah ren  der Tod 
eintra$. Es handel te  sieh u m  eine splenomegale Fo rm bei I typer tonie .  
I m  Bereich des Nervensystems fanden  sieh Erweiehungsherde im l inken 
Occipitalhirn,  in  den Stammgangl ien ,  im Kle inh i rn  und  in  der Medulla 
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oblongata. Die GefiiBe zeigten eine sehwere und ausgedehnte Arterio- 
sklerose besonders in den Zweigen sowie in den kleinen Meningealasten. 
Auch waren in geringem Grade Ver/inderungen im Sinne der Hyalinose 
vorhanden. Die Arteria basilaris enthielt ausgepr/igte Wandpolster sowie 
thrombotisehe Auflagerungen versehiedenen Alters, welehe sehlieBlieh zu 
vSlligem Versehlug and damit zum Tode geffihrt hatten. Auff~llig waren 
die Ausbreitung der Arteriosklerose auf die vordere Spinalarterie, die 
ausgedehnte Adventitialfibrose besonders der Venen, die Verdiekung der 
Meningen sowie die starke Ausprggung der Meningealgefgl3e. 

Vor einer Einordnung unserer Beobaehtung in die Krankheistlehre 
der P.v . r .  sollen die /ilteren Mitteilungen fiber neuropathologisehe 
Befunde kurz angeffihrt werden. Vorauszusehieken ist hierbei, dab in 
verschiedenen Zusammenfassungen einige Autoren immer wieder als 
Kronzeugen fiir neuropathologische Befunde angefiihrt werden, obwohl 
deren Arbeiten gar kein eigenes neuropathologisches Untersuchungs- 
material enthalten (z.B. MENDEL, GAISBOCK, ALBI~ECttT, LEDOUX u.a.). 

Einer kleinen Gruppe mit eingehendem Befund (b) m6ehten wit eine 
gr6gere mit nur kurzen Mitteilungen (a) voranstellen. 

a) C)~oT (1891) erw~hnt eine ldeine Bhtung aus der mittleren Meningealarterie. 
HUTCHINSON U. MnSLEa (1906) beschreiben ein 0dem der weichen Hirnhgute und 
Erweichungen in der Rinde und in den Stammganglien. WESTE)r~O~FSER U. 
ttn~sc~Er,D (1906) fanden eine cerebrMe H/~morrhagie. GaAES~Ea sah ein ge- 
sehwollenes und 6dematSses Gehirn bei gMchzeitiger I~fickenmarkdegeneration. 
OSLE~ (1908) (zitiert naeh LvcAs 1912) gab an, dag sieh unter 23 seczierten Be- 
obaehtungen 4 mit Hirn- und Riiekenmarkserweichung befanden. Cm~ISTIAN (1917) 
land bei 3 Beobachtungen cerebrale Erweichungsherde, davon einmal mit bilateraler 
Thrombose und einmal mit SMerose der Hirngef/~l?e. BaouwEa (1927) erw/~hnt nur 
Hypergmie ohne Thrombose. 

b) GOLDSTEIN (1910) sehildert mehrfache Erweiehungsherde and eine Sldero- 
sierung der Arteria fossae Sylvii neben einer Degeneration der Gollschen Strange. 
Bei positiver Wassermannseher Reaktion wurde gleichzeitig eine Tabes dorsalis 
angenommen. 

NAVmLE U. B~/~TSCH (1918) besehrieben bei einem 4~lj~hrigen Patienten frisehe 
I-I/~morrhagien, alte gef~l?abh~ngige I-Ierde, Aneurysma-Bildung an der reehten 
Carotis und in der Sylvia-Gruppe neben einer vorwiegend basalen Subaraehnoideal- 
blutung. 

WINT~E~ (1924) sah bei einem 49j~hrigen Patienten multiple Erweiehungs- 
herde bis zu NuggrSge, teils cortical, teils im Marklager, und in den Stammgang- 
lien. Die Capillaren waren vielfaeh gesehl~ngelt und saekf6rmig erweitert. Der 
Krankheitsverlauf reiehte 10--20 Jahre zuriiek. 

WINKEL~AN u. BU~S (1933) fanden bei einem 48j~hrigen 3lann mit 5j~hriger 
Vorgesehiehte eine Sehl~ngelung und Erweiterung der Venen ahnlieh Perlenketten, 
gelegentlieh perivas~ul~re It~morrhagien, Odeme und elektive Parenehymnekrosen. 

BOgECJ~TEL (1936) gab einen i)berbliek fiber seine eigenen Erfahrungen sowie 
die der Literatm" nnd bildete symmetrisehe Blutungen in beiden Fornixs~ulen bei 
einem 50j~hrigen Mann ab. 

SCruFF u. Mitarb. (1936) beriehten fiber eine P.v.r., bei weleher sieh wenige 
Monate vor dem Tode eine beidseitige Chorea entwiekelg hatte. Die Krankheit war 
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5 Jahre gelaufen und hatte sich zun~ehst mit einer voriibergehenden L~hmung 
a]ler 4 Extremit/~ten eingeleitet. In den verdickten Meningen waren kleine tt/~mor- 
rhagien vorhanden. Im Pallidum fanden sich beiderseits eine Verminderung der 
Zellen mi~ reaktlver Gliawucherung und Entmarkungsvorg/~ngen. Aueh im Nucleus 
paraventricularis waren die Zellen vermindez~. Die Stammgangliengef~l~e zeigten 
eine Adventitialfibrose mit gelegentlichen ,,Kalk"-Einlagerungen. Im Kleinhirn 
Verminderung der Purkinje-Zellen, Gliastrauehwerk sowie Zellausf/~lle im Nucleus 
dentatus. 

Dmsw u. GI~AI~T (1945) teilten die ]3eobachtung eines subdurMen ttgmatoms im 
t~ahmen einer P. v.r. mit, welches erfolgreich operiert wurde. 

Jon-~so~r u. CI~Ar,GI~V,~ (1951) beriehteten fiber einen 36j~hrigen Farmer, weleher 
nach einer Thrombose der oberen Mesenterialarterie verstarb. Die linke Carotis war 
dutch einen Thrombus verlegt. Im Gehirn fanden sich mehrere Erweichungsherde. 
Mikroskopisoh handelte es sich nm typische isch~misohe Infarkte. 

EI~Bsn6~ (1958) teilte 4 histopathologisch grfindlich bearbeitete Beobachtungen 
aus dem Hirnpathologisehen Institut tier Deutschen ForsehungsanstMt fiir Psychia- 
tric mR. 

Bei je 2 Beobaehttmgen yon P.v.r .  mit und ohne Splenomegalie bestand nur eine 
m/~Bige Slderose der Basisgef/il3e. Bei einer der splenomegalen Beobaehtungen war 
die Intima einzelner Meningealgef/~Be fiber der Konvexit/~t erheblieh proliferier~. 
Die kleineren intraeerebrMen Gef~ge zeigten hierbei st/~rkere arteriosklerotisehe 
und fibrotisehe Vergnderungen. Bei 3 der Pat. bestand eine m/~13ige essentielle ttyper- 
tonic. An weiteren Ver~nderungen fiihrt EI~BSL6~ multiple cortieale Erweichungs- 
herde versehiedener Intensit/~t, gef/~Babh~ngige herdf6rm~ge Parenehymnekrosen 
mit reaktiver Gliose in Hirnrinde und Striatum, gelegentlieh pigmentbeladene 
Gliarosetten oder GliaknStchen an. In der t~inde fiel eine leiehte Unregelm/~Bigkeit 
des Nervenzellbestandes auf, welche dureh ein Abriieken yon Ganglienzellen und 
Glia yon den Meinen Arterien hervorgerufen wurde. In der Adventitia land sieh 
vermehrt Eisenpigment. Als Teilursaehe der meist lokal begrenzten Blutungen 
wurden in t3bereins$immung mit tI~IL~EyEI~ u. BEI~G~AI~I~ eine erhShte GefN3- 
briiehigkeit angenommen. Bei einer der Beobachtungen yon ER~sL6~t war aul3erdem 
eine Starke Wandfibrose der mittleren und kleineren Gef~ge vorhanden, die yon der 
Adventitia auf die Media fibergriff. 

E in  1)berbhek  fiber die L i t e r a t u r  1s also erkennen,  dal3 eigentl iehe 
in t raee rebra le  Massenblu~ungen be i  de r  P . v . r .  p r ak t i s ch  keine  Rolle  
spielen, obwohl  wir  be i  nnserer  Beobaeh tung  auch hyalino*isehe Gef/~B- 
ver / /nderungen fanden,  welche an  sieh zu Massenb lu tungen  disponieren.  
Es  f inden sieh v ie lmehr  ledigl ich kleine B lu tungen  in den  Hirnh~iugen 
u n d  begrenz te  in t race rebra le  Blu tausgr i t te ,  welehe anscheinend agonaler  
N a t u r  shad. Ehe r  mfissen wir  ansche inend  mi t  ex t r aee reb ra l en  in t ra -  
craniel len Blugungen reehnen  (Subaraehno idea lb lu tung  b e i A n e u r y s m e n ,  
subdura les  t I~magom).  

Wei r  mehr  eharakter is~isch s ind mul t ip le  vorwiegend eort icale  Er-  
weichungsherde ,  welche zum Teil  aueh au f  das  Mark lager  f ibergreifen,  
s o m e  elekgive Pa renchymnekrosen .  Diese t I e r d e  s t ehea  engweder in  
d i r ek t e r  AbMngigke i~  yon  a r te r iosk le ro t i schen  u n d  th rombot i sehen  
Veranderungen  kleiner  Gef/~Be oder  in  mi t t e lba re r  Beziehung zu vorge-  
seha l t e ten  Gef~Bveranderungen (z.B. Carot is -Thrombose) .  Andererse i t s  
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werden Erweichungen und Parenehymnekrosen auch ohne arterio- 
sklerotische oder thrombotische Gef~l~wandsch~den gefunden, wenn 
extraeerebrale Faktoren wie tterzinsuffizienz die empfindliehen Zir- 
kulationsverhgltnisse der P.v.r. zur Dekompensation bringen und 
dadureh die Sauerstoffzufuhr ungeniigend wird. Ungiinstig kSmuen sieh 
hierbei jedoeh dann die krankheitsbedingten Kalibersehwankungen der 
kleinen Gefi~l~e auswirken. 

Im Hinblick auf die starke Ausprs der Arteriosklerose an den 
mittleren und kleinen Hirngef~i~en bei unserer Beobaehtung ist man 
geneigt anzunehmen, dab eine Arteriosklerose dureh die P.v.r. mit ihrer 
Thrombose-Bereitsehaft ungiinstig beeinfiuBt wird. Man darf dies aber 
sieher nicht verallgemeinern; denn bei einer yon ERBSL6H angeffihrten 
75 jiihrigen Frau hatte die Blutkrankheit sehon etwa 10 Jahre bestanden. 
Die arteriosklerotisehen Gef~l~ver~nderungen, welehe ja bei der alten 
Fraa wahrseheinlieh auch sehon beim Beginn der Erkrankung vor- 
handen gewesen waren, zeigten jedoeh nut eine leiehte Auspr~gung. Fiir 
die Intensitiit der Arteriosklerose bei unserer Beobaehtung wird auch 
die Hypertonie yon Bedeutung ~wesen sein, wie sehon aus der Ver- 
teilung der Arteriosklerose besonders in der Gefi~l~peripherie sowie aueh 
aus dem Auftreten hyalinoViseher Gefi~Bveri~nderungen (ScHoLz) zu 
sehlieBen ist. 

Die P.v.r. an sieh bewirkt keine arteriosklerotisehen Gef~Bveriinderun- 
gen und braueht aueh nieht den Verlauf yon leichten arteriosklerotisehen 
Gef~13veri~nderungen, wie sie bei vielen Mensehen in der Involution 
gefunden werden, zu besehleunigen. Dies zeigt die Beobaehtung yon 
E~BsLSH. Naeh den Beobaehtungen yon A~ITz kSnnen allerdings schon 
leichte arteriosklerotisehe Gefiil~ver~nderungen die Abseheidung yon 
Thromben bei der P.v.r. begiinstigen. Beim Vorhandensein einer 
ausgeprggten Arteriosklerose der I-Iirngefs wie es bei unserer Be- 
obaehtung der Fall war, mSehten wir jedoeh einen verst~rkenden EinfluB 
der P.v.r. auf den arteriosklerotisehen Gefi~Bprozel~ annehmen. 

Die Frage, inwieweit bzw. wie oft eine organisehe Beteiligung des 
Nervensystems im Verlauf einer P.v.r. zur Todesursaehe wird, ist nieht 
leieht zu beantworten. Als direkte Todesursache clutch eine Beteiligung 
des Nervensystems kommen Hirnembolien, Blutungen in die Hirnhiiute 
and Thrombenbfldung in vital wiehtigen Gebieten des Zen~raluerven- 
systems in Frage, wie z.B. Thrombosen der Arteria basilaris. Cortie~le 
Erweiehungen kleineren Umfanges, welehe anscheinend den Haupt- 
anteil der anatomisehen Ver~nderungen ausmaehen, sind an sich nieht 
vital bedrohlieh. Sie weisen vielmehr oft auf eine Beeintr~chtigung der 
Herzkreislauf-Funktionen bin, welehe die eigentliche Gefahrdung dar- 
stellen. Dutch die cortical bedingten Li~hmungen kann jedoch wieder 
fiber ZirkulationsstSrungen in der Pheripherie die Thrombose- and 
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Embol i ege fahr  e rhSht  werden.  Als Todesursachen  der  P . v . r .  werden  im 
fibrigen angegeben:  Lungenembol ien ,  Thrombosen  in inae ren  0 r g a n e n  
m i t  In fa rz ie rungen  u n d  B lu tungen  sowie ~Jbergang der  P . v . r .  in Leuk-  
/imie oder  P a n m y e l o p a t h i e  ~. 

Zusammenfassung  

1. Es wi rd  der  K r a n k h e i t s b e r i c h t  eines 46 j~hr igen  Mannes  mi t  
P o l y c y t h a e m i a  ve ra  r u b r a  gegeben,  welcher  nach  e inem Krankhe i t s -  
ve r l au f  yon  5 J a h r e n  ve r s t a rb .  Es  hande l t e  sich u m  eine splenomegale  
F o r m  m i t  H y p e r t o n i e .  

2. Die Un te r suchung  des Nervensys t ems  ergab  Erweichungsherde  im 
l inken  Occipi ta lh i rn ,  m den S tammgangl ien ,  ira K le inh i rn  u n d  in de r  
Medul la  oblongata .  Die  Gefi~lle zeigten schwere u n d  ausgedehnte  
a r te r iosk lero t i sche  Ver i inderungen,  in  ger ingerem Grade  auch hya l ino-  
t ische Ver / inderungen.  Daneben  war  eine bet r i icht l iche  Adven t i t i a l -  
fibrose der  Gef/iBe vorhanden .  Eine  Thrombose  der  A r t e r i a  basflar is  
ff ihrte z u m  Tode.  

3. Nach  emer  l~bers icht  fiber die b isher  vor l iegenden  neuropa tholo-  
gischen Un te r suehungen  wi rd  die Bedeu tung  einer  cerebra len  Be- 
te i l igung ftir  den  K r a n k h e i t s v e r l a u f  der  P.  v . r .  e rSr ter t .  
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