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So eindeutig Pathomorphologie, klinische Symptomatologie und
Verlaufsform der 1926 von Foix u. ALATOUANINE beschriebenen Krank-
heit sind, so verschieden waren die dtiologischen und pathogenetischen,
oft recht spekulativen Erorterungen in den folgenden Jahren. Im Blick-
winkel der Betrachtungen lagen in erster Linie die fiir das klinische
Verstindnis des Krankheitsbildes wichtigen Myelonekrosen der unteren
Riickenmarksabschnitte und nicht die typischen Gefifverinderungen,
denen zuweilen nur eine akzidentelle Bedeutung zugesprochen wurde.
Die Frage, ob die Gefif3- und Riickenmarksverinderungen zusammen-
gehoren, und in welcher Beziehung sie zueinanderstehen, muBte so lange
ungeldst bleiben, bis zutreffende &tiologische und pathogenetische
Vorstellungen entwickelt worden waren. Einer richtigen Beantwortung
standen die an Einzelfallen der ersten Zeit entwickelten Hypothesen im
Wege, die von einer infektiésen (Forx u. ALAJOUANINE), bakteriell-
toxischen (DaNsmMaNN) oder allergischen (ZmrrLuorer) Natur des
Prozesses sprachen und die letzten. Endes auf die Anschauung zuriick-
gehen, daf} die Foix-Alajouaninesche Krankheit eine echte Entziindung
des Riickenmarks darstelle, wie es ja auch in der urspriinglichen Be-
zeichnung ,,Myélite néerotique subaigues zum Ausdruck kommt. Bei der
bestehenden Unsicherheit wurden viele Falle nekrotisierender Riicken-
marksverdnderungen der oben erwihnten Krankheit zugerechnet, ohne
daf auf die charakteristischen Gefafiverinderungen geachtet wurde.
BopucHTEL, zit. bei Giamparmo, hat darauf aufmerksam gemacht, daB
GefiBverinderungen und Myelonekrosen zur nosologischen Diagnose
gehoren und — was nicht minder wichtig ist —, daB es sich bei den
spinalen Verdnderungen nicht um eine echte Myelitis, sondern um eine
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,,nekrotisierende Myelopathie oder Myelomalicie** handelt, eine Ansicht,
die bereits LEERMITTE, FRIBOURG-BLANC u. K¥RIACcO 1931 gedullert
hatten. Der im amerikanischen Sprachgebrauch von MoxrscrE u.
KerNoHAN 1934 vorgeschlagene Terminus ,,progressive Nekrose des
Riickenmarks* wird diesem Tatbestand ebenfalls gerecht, hat aber eine
unzuldssige Ausweitung auf dtiologisch anders geartete Riickenmarks-
krankheiten erfabren. Die wurspriinglich der Foix-Alajouanineschen
Krankheit zugerechneten Fille von vaNn Bogarrr, LEY u. BRANDES,
MARINESCO u. DRAGONESCO, (AGEL u. REINER, JITOMIRSKAJA u.
OVvTeHARENKO, RisErR, GERAUD wu. PranxqQurs, JuBa, DANSMANN,
ZEITLHOFER, ANTONI, MIcHEJEW, sowie der Fall 1 von GREENFIELD u.
TurNER miissen aus dem Kreis dieser Erkrankung ausgeschieden werden.
Das gilt auch fiir etliche von MoERscH 1. KERNOHAN, JAFFE u. FREEMAN
referierte und publizierte Falle.

An eine Bedeutung der Gefédliverdnderungen fiir die Pathogenese der
Riickenmarkslasionen wurde zwar bereits von Forx und ALATOUANINE,
vor allem aber von LHERMITTE u. Mitarb. sowie von GREENFIELD u.
TurNER gedacht, wenngleich die Interpretationen auch sehr verschiedene
Wege gingen. StoLze konnte 1949 auf Grund eines besonders giinstig
gelagerten Falles, der allerdings die Medulla oblongata vorzugsweise
betraf, besonders klar zum Ausdruck bringen, daB die auf die Venen
beschrinkten Gefifverdinderungen ,,Anlageanomalien’* darstellen und
das Primére sind, die Verdnderungen am zentralnervosen Gewebe hin-
gegen, erst sekunddr auftreten. Die nosologische Stellung der Krankheit
haben dann ScHoLz u. ManveLipis 1950 als Angiodysgenesie der
Riickenmarksgefdfe mit fakultativer Beteiligung des Riickenmarks-
gewebes bestimmt und sich auch eingehend zur Pathogenese der Riicken-
marksveranderungen geduBert. Sie bezeichnen die ,,Myélite nécrotique
subaigue‘ als ,,Angiodysgenetische nekrotisierende Myelopathie®, stellen
als das ,,ausschlaggebend Urséchliche* die Dysgenesien der extra- und
intraspinalen Riickenmarksgefdfie heraus und fiihren die fakultativen
Riickenmarksschiden pathogenetisch auf eine Stérung der Schranken-
funktion zwischen Blut und zentralnervésem Gewebe mit Odem und
plasmatischer Infiltrationsnekrose zuriick.

In dem 1957 von BoprcHTEL u. ERBSLOE erschienenen Handbuch-
artikel wurde die Foix-Alajouaninesche Krankheit unter der Uberschrift
,,Angiodysgenetische Myelomalacie’« pragnant und iibersichtlich dar-
gestellt. Dieser Bezeichnung schlieflen sich Linorr, Scurrack u. FOLscm,
sowie OSTERLAND in erst kiirzlich publizierten Arbeiten an. Nach den
obgien Ausfilhrungen stellt sich aber die Frage, ob die Myelonekrosen
tatsdchlich unter den landliufigen Begriff der Malacie fallen. Unter
Erweichung versteht man im allgemeinen den akuten Zusammenbruch
des nervosen Gewebes, der in der Regel durch eine entsprechend akute
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értliche Stérung des Blutkreislaufes von hinreichender Intensitdt und
Dauer verursacht wird. Es ist von sekundérer Bedeutung, ob es etwa
durch Stauung im vendsen Abflullgebiet noch in die Nekrose hinein-
blutet und die weille Erweichung dadurch zur hidmorrhagischen Er-
weichung wird. Das Wesentliche im Zentralnervensystem ist die akute
Koliquation. des Gewebes. Diese Form der Gewebsnekrose ist patho-
genetisch und morphologisch von der sogenannten plasmatischen
Infiltrationsnekrose (ScHOLZ) zu unterscheiden, die auf einem Vorgang
beruht, der an anderen Geweben von ScHURMANN und McMaHON als
,,Dysorie‘ bezeichnet worden ist. Bei ihr ergieflen sich als Tolge schwerer
Storungen der Bluthirngewebsschranke eiweifireiche Bestandteile des
Blutserums in das nervose Gewebe, die dort offenbar schon intra vitam
zur Gerinnung kommen und durch Aufhebung der Sauerstoffdiffusion
und Stoffaustauschvorginge die umflossenen Gewebsbestandteile zum
Erliegen bringen. Wenn sich BopECHTEL u. ErBsroH, LinoLr und OSTER-
1AND auch den Ansichten von MARKIEWICZ, ScHOLZ 1. MANUELIDIS iiber
die formale Genese des nekrotisierenden Riickenmarkprozesses an-
schlieBen, so scheint der Ausdruck Myelomalacie in diesem Zusammen-
hang die Sachlage nicht treffend zu bezeichnen, zumal es sich um einen
chronisch progressiven Vorgang handelt und auch die Organisations-
vorgénge anders ablaufen als bei den echten Erweichungen. Die beiden
differenten Tatbestinde mogen dem bloBen Auge des Betrachters an den
kleinen Verhaltnissen des Riickenmarkquerschnittes dhnlich erscheinen;
daher mag es auch kommen, dall der pathogenetischen Analyse vielfach
nur eine beildufige Beachtung geschenkt wurde. Dies wird auch an jingst
erschienenen Arbeiten deutlich. So sehen z. B. MAIR u. FOLKERTS,
Brackwoop und in gewissem Sinne auch ANTont die Ursache der Gefi3-
und Riickenmarksverdnderungen in einer spinalen Thrombophlebitis,
wihrend Korxig die Foix-Alajouaninesche Krankheit der Birger-
Winiwarterschen  Endarteriitis obliterans zuordnet. SurEr-Loca-
MATTER spricht von einer stenosierenden und obliterierenden Endo-
phlebitis bei primérer Varicosis spinalis. Diese nosologisch variierenden
Auffassungen fithren zudem zu der Vorstellung, dafl den Riickenmarks-
verdnderungen eine echte Myelomalacie zugrundeliegt, fiir die sich auch
Brio~, NETSKY u. ZIMMERMAN einsetzen, da sie glauben, dal} die steno-
sierenden Gefafverinderungen die Arterien und Venen gleichermaBen
betreffen. Die verschiedenen Auffassungen von der nosologischen
Stellung der Krankheit, insbesondere ihre Zuweisung zu entziindlichen
thrombotischen oder endangiitischen GefdBprozessen, und die Frage des
Zustandekommens der chronisch progressiven Myelonekrosen mit
entsprechendem klinischem Krankheitsverlauf rechtfertigen eine neuer-

liche Erorterung dieser Fragen an Hand eines besonders aufschlul-
reichen Falles.
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Eigene Beobachtung

H. Josef, Spengler, geb. 14. 10. 1898 in Wugowa (Jugoslawien), gest. 7. 2. 19581,
F. A.: Vater 73-, Mutter 65jiahrig gestorben. 2 Geschwister.

E. A.: Als Kind Scharlach, 1916 Gonorrhoe, 1918 Verwundung der linken
Schulter, 1943 Otitis media, 1952 Syphilisinfektion, die mit 5 Kuren behandelt
wurde, nach denen die spezifischen Komplementbindungsreaktionen in Blut und
Liquor negativ gewesen seien. Normale Schul- und Berufsausbildung. Zweimal
verheiratet, aus der ersten Ehe 2 Kinder.

Jetzige Erkrankung. Schon vor der luetischen Infektion, also vor 1952, lang-
sam ascendierende Paraesthesien, die von den Fuflspitzen ausgehend in den folgenden
3 oder 4 Jahren bis zur Leistengegend emporsteigen. 1955 zunehmendes Schwere-
gefiihl in beiden Beinen; seit 1956 schmerzhaftes Hautbrennen unterhalb der
Giirtellinie bis zur Oberschenkelmitte, ,,Muskelzittern® in den Oberschenkeln, sowie
zunehmende Kraftlosigkeit der Beine und langsam fortschreitende Lahmung der
unteren Extremitiaten. Gehunfiahigkeit ab Januar 1957. Im Juni/Juli 1957 zunéchst
Retention, dann Incontinentia urinae, Obstipation. Ende Oktober 1957 Schmerzen
in der rechten Schulter.

Am 2. 10. 1957 Einlieferung in das Kreiskrankenhaus Berchtesgaden und von
dort Einweisung in die Universitétsnervenklinik Minchen am 7. 11. 1957 mit der
Diagnose ,lumbale Querschnittsléhmung®. Aufnahmebefund. Guter AZ, Puls
100/min, Blutdruck 150/90, Unterschenkelodeme bds. bis zum Knie. Innere Organe
ohne krankhaften Befund. Keine Temperaturerhohung. Blutbild bei mehrfach
negativen serologischen Reaktionen (Wa.R., MKR und Cardiolipin) mit Ausnahme
einer leichten Leukocytose von 9900 normal, Cystitis, BKS 26/52.

Neurologischer Stafus. Vollstindige schlaffe Lahmung der unteren Extremi-
taten — lediglich das li. Bein kann adduziert werden — mit Areflexie, Atrophie und
komplettem Ausfall der Oberflichen- und Tiefensensibilitdt bis zum Knie, dariiber
Herabsetzung derselben bis in Hohe von D12 bis L1. Klopfempfindlichkeit der
Lenden- und Kreuzbeinwirbelsaule. Sacraler Decubitus. Bauchdeckenreflexe fehlen
in den unteren Quadranten, in den oberen schwach erhiltlich. Physiologische
Reflexe, Motilitat, Sensibilitdt und Xoordination der Arme sind normal. Ebenfalls
keine wesentlichen Veranderungen im Bereich der Hirnnerven. Genaue Angaben
iiber die Blasen- und Mastdarmstérungen sowie iiber die Genitalfunktionen sind
aus der Krankengeschichte nicht ersichtlich.

Ergebnis der Myelographie (Prof. DECKER): ,,Varicosis spinalis” im unteren
Hals-, ganzen Brust- und Lendenmark; auBerdem Discushernien der beiden unteren
lumbalen Bandscheiben. Mehrfache Liquoruntersuchungen zeigen eine abnehmende
lymphocytire Pleocytose (92/3—14/3) bei konstanter, etwa 6facher Eiweil-
vermehrung, eine miBige Linkszacke der Mastixkurven, elektrophoretisch eine
Vermehrung der «-1-Globuline (12,4°/, und 9,9%/,), der y-Globuline (16,1°/y, 13,1%),
der am «-1-Globulin wandernden Glucoproteine (27%/;, und 32,9%/,) sowie eine Dar-
stellung einer pathologischen Betalipidbande und Fettschleppe; serologische
Reaktionen (Wa.R.,MKR und Cardiolipin KBR) auf Syphilis bei 3 Untersuchungen
negativ. Unter fortschreitender Verschlechterung des Allgemeinzustandes und einer
aufsteigenden Cystopyelitis Exitus letalis am 7. 2. 1958 infolge Marasmus und
terminaler Sepsis nach mehr als 6jahriger Krankheitsdauer im Alter von 60 Jahren.

Klinische Diagnose. Varicosis spinalis.

1 Herrn Prof. Korrs danken wir fiir die freundliche Uberlassung der Kranken-
geschichte und des Zentralnervensystems zur histopathologischen Untersuchung.
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Befund der Korpersektion vom 8. 2. 1958. (Pathologisches Institut der Uni-
versitdt Miinchen, Direktor Prof. Dr. W. BUNGELER). Hochgradige Hypertrophie
und Dilatation des Herzens (530 g) bei geringgradiger Caronarsklerose. Schweres
Lungenédem mit Hypostase; hamorrhagische Tracheitis. Stauungsinduration und

dorsal C,—Dy, ventral D;—D,, (|ur- 1l D, dorsal L und 8

Abb.1. Varizendhnliche Phlebektasie der Vv, spinal. dors, (a,c, d) et ventr. (b), sowie der aus einer
auf- und absteigenden dorsalen Spinalvene gebildeten V. radicul.magna dors. (x x). Kleinere
Wurzel- und Riickenmarksvenen wesentlich schwicher verdndert ( x )

geringe Verfettung der Leber. Stauung und Nephrose der Nieren, geringgradige
Erweiterung des li. Nierenbeckens. Entziindliche Milzschwellung. Bandscheiben-
degeneration und Spondylarthrosis der Wirbelsaule, Vertebralvenen unauffallig.
HandtellergroBer sacraler Decubitus.

Nervensystem

Sektionsbefund. Das normal konfigurierte, formolfixierte Glehtrn wiegt 1200 g
(Frischgewicht 1270 g). Weiche Haute nur im Konvexitatsbereich der GroBhirn-
hemisphére leicht verdickt. Basale und piale Arterien frei von Wandverdickungen
oder atheromatosen Wandeinlagerungen; hochgradige Stauung der normal an-
gelegten und zahlenméfBig nicht vermehrten pialen Venen. Normal dimensioniertes
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Ventrikelsystem mit glattem Ependymbelag und normalen Plexusverhéltnissen.
Stéarkere Gefafinjektion im Marklager des Gehirns und im Hirnstamm.

Am Rickenmark prasentieren sich nach Eroffnung des unauffilligen Duralsacks
die weilllichblauen groflen Spinalvenen mit hochgradiger KalibervergroBerung,
abnormer Schlangeling und auf Querschnitten mit hellgrauer bis weiBlicher
Wandverdickung und starker Lumenerweiterung, wobei die GefdaBverdnderungen
dorsal stérker ausgepragt sind als ventral. Obwohl die Vv. spinalis urspriinglich eine
Anastomosenkette bilden, imponieren sie vom Halsmark bis zur Cauda equina als
einheitliche GefédBle. Die Vena spinalis ventralis liegt im Hals- und oberen Brust-
mark vor der Fissura mediana und neben oder unter der normalen A. spinalis
ventralis. Von D3 an nimmt die ampullen- oder
spindelférmige  Volumenvergroflerung  unter
stdrkerer Schlingelung zu. Die méaanderformig
gewundenen GefiBabschnitte nehmen in Héhe
von D5, D7 bis D9 und D11 bis D12 mit ihren
horizontalen und auf- und absteigenden Ge-
faBschlingen fast die ganze Fliche zwischen den
ventralen Wurzeln ein (Abb. 1b). Im Lumbal-
und Sacralbereich nihern sich die Verhaltnisse
wieder denen des Cervicalmarks. Die Vov. radicul.
ventr. erscheinen mit Ausnahme der Wurzelvenen
von C6 und S1 weniger stark alteriert. Die noch
starker vergroflerte und wandverdickte, stark
gewundene V. spinal. dors. bedeckt zwischen
C6 und C8 sogar die Wurzeleintrittszonen
(Abb.1a). Im oberen und mittleren Brustmark
teilt sie sich in zwei Vv. spin. lat. dors. (eine
Variationsmoglichkeit, die im Bereich der Norm

Abb. 2a. Blutungshdhle mit breiter
weiBlicher plasmatischer Infiltrations-
nekrose der Randzone im mittleren
Lumbalmark ;b Verschméichtigungund
Deformierung des Riickenmarks in
Hoéhe von L b5/S1: Die zentral ge-
legenen, dunkel verfirbten Partien
entsprechen einem Haemangioma race-
mosum; im Hinterstrang endet die
lumbale plasmatische Infiltrations-
nekrose ( X ). Vollstindiger Verschluf3
der thrombosierten ascendierenden
V. spinal. (X x)

liegt), die hier abwechslungsweise ventral und
dorsal der Radices dors. verlaufen, um sich in
Hohe von D7 wieder zu einer gemeinsamen
Dorsalvene zu vereinigen; von da an vergroBert
sie sich caudalwirts zunehmend in serpentinds
mianderartigem Verlauf (Abb.1c). Knauelartig
verflochten geht sie an der Grenze von Lumbal-
und Sacralmark zusammen mit einer vom Conus
an haarnadelférmig aufsteigenden, ebenfalls
geschlidngelten und verdickten Dorsalvene in
eine gewaltig vergroferte, etwa 3—4 mm dicke

V. radicul. dors. magna iber, die zusammen mit
dem Wurzelnerv von L2 den Subarachnoidalraum des Riickenmarks auf der li.
Seite verlifit (Abb.1d). Kongruente, aber wesentlich schwichere Verinderungen
sind an den dorsalen Wurzelvenen in verschiedenen, aber nicht allen Héhen zu finden,
vereinzelt aber auch an den Vv.later. sowie den zur Vasocorona gehsrenden Asten.

Die weichen Riickenmarkshiute sind Iumbal und sacral leicht getriibt; das
Riickenmark weist im Lendenschnitt eine leichte Volumenvergroferung und starke
Konsistenzverminderung, im Sacralmark und Conus medull. eine starke Ver-
schméichtigung und feste Beschaffenheit auf. Im Hals- und Brustmark Verfarbung
der Gollschen Stringe. In Hohe von L3 befindet sich ein den ganzen Hinterstrang
und ein Hinterhorn einnehmender milchigweiller Bezirk von herabgesetzter Kon-
sistenz mit zentraler Cyste, der von spindelférmiger Gestalt sich von L1 bis L5
erstreckt (Abb.2a). Die graue Schmetterlingsfigur wird in Hohe von L4 undeutlich.
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Von L5 bis S4 sind die zentralen Partien graubraun verfarbt, die weile Substanz
ist auf einen schmalen peripheren Streifen reduziert (Abb.2b). Hier ist die voll-
sténdig verschlossene Dorsalvene von porzellanweifler Farbe.

Histologischer Befund, Leptomeningen des Gehirns nur im Konvexititsbereich
des Frontallappens maBig fibrotisch. Arterienstamme und -dste der Basis und des
GroB- und Kleinhirns unveréndert. In Pallidum, Substantia nigra, Nucl. dentatus

Abb.3. Mit Erythrocyten und Detritus gefiillte Blutungshshle im Hinterstrangbereich; in den an-

grenzenden Bezirken Bildung ausgedehnter Plasmaseen (x) (entspricht Abb.2a). Extraspinale

Venen (o) produkiiv-ekfatisch verindert. Fibrose der intraspinalen Gefifie. Organisierte Thrombose
aufsteigender dorsaler Venen (x X). A. spinal.ventr.normal (a. sp.v.) (VAN GIESON)

und der ganzen unteren Olive finden sich ischamische Nervenzellverdnderungen.
Im Bereich des Striatums, Thalamus stirkere Wandfibrosierungen der V. termin.
und Neigung zur Bildung dinnwandiger ektatischer Venen. Paramediane und
parazentrale Venen der Medulla obl. ebenfalls fibrosiert. Auffallend starke Plexus-
fibrosierung im Seiten- und 4.Ventrikel mit Umwandlung der Arterien- und Venen-
adventitia, der Capiilarwinde und teilweise des Stromas in ein kollagenes kernarmes
oder kernloses Bindegewebe mit vereinzeltem Schwund des Plexusepithels. Keine
Ependymveranderungen.

Da der Gefa8- und RiickenmarksprozeB gewisse topische Eigentiim-
lichkeiten aufweist, wurde zu deren besserer Erfassung die Medulla
obl. und das Riickenmark in 18 verschiedenen Héhen (von L2 bis S5
jedes Segment) mit verschiedenen histologischen Methoden untersucht.

Extramedulldre Gefile. Venenveranderungen beginnen bereits in Hohe der
Medulla obl. dicht hinter der Briicke in Form von starkeren Phlebektasien, teilweise
mit extremer Verdiinnung der Wand, die hier nur noch aus dem Endothelhdutchen
und einer schmalen Adventitiallamelle besteht. Schon in unteren Abschnitten der
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Medulla obl. treten an den V. spinal. dors. ef ventr. die ersten charakteristischen
Wandverdickungen auf, die tiber das ganze Riickenmark bis zur Cauda equina zu
verfolgen sind. Wahrend in Héhe der Medulla und des oberen Halsmarks fibrotische,
mehr oder minder zellreiche Adventitialverbreiterungen vorherrschen, treten im
unteren Halsmark fibroplasten- und fibrocytenreiche Intimaproliferationen mit
zwiebelschalenférmiger Kollagen- und Reticulinfaserbildung ohne Elasticaneu-
bildung hinzu. Diese dorsal stiirker als ventral ausgebildeten und caudal zunehmen-
den, meist konzentrischen, aber auch exzentrischen hochgradigen Wandverdickungen
und Gefafidilatationen erreichen ihr Maximum in Héhe von D7 bis L5. Lumbal
und sacral werden die Lumenerweiterungen durch exzessive produktive Wand-
veranderungen kompensiert, so dal die Lumina von normaler Weite, stellenweise
aber auch betrachtlich verengt sind. Die von S5 bis L3 aufsteigende V. spinal. dors.,
die in die durchgéngige V. radicul. magna dors. einmiindet, ist durch einen alten, fast
kernlosen, vollstindig kollagenisierten Thrombus verschlossen (Abb. 3).

Wihrend in Hohe von C4 und D2 die Wurzelvenen noch unauffallig sind, nehmen
sie ab D7 in zunehmendem MaBe an den beschriebenen Verdnderungen teil. Daneben
treten im Lumbalbereich an erweiterten Wurzelvenen vereinzelt echte Hyalinosen
mit Ausfallungen von fadigem Fibrin und Ablagerung von sudanophilen Substanzen
innerhalb der im van Gieson-Préparat homogen gelbbraun gefirbten GefdBintima
auf; in deren Umgebung sind bisweilen himosiderinspeichernde Histiocyten und
geringere Markscheidenausfille zu beobachten. Auch die groBeren und kleineren
Venen der Vasocorona und die V. sulci zeigen in den oberen Riickenmarksabschnit-
ten hauptsachlich fibrotische,in den unteren vorwiegend produktive Verinderungen,
wobei hier die konzentrischen Gefalwandproliferationen lumbal und sacral oft zu
betrachtlichen Stenosierungen des GefifBlumens und auch einigen organisierten
Thrombosen gefithrt haben.

Gegeniiber den starken Venenveranderungen weisen die ventralen und dorsalen
Aa. radicul. et spinal. sowie die Arierien der Riickenmarksperipherie und die Aa. sulci
im Hals-, Brust- und oberen Lendenmark keine Wandverinderungen auf. Erst im
Lendenmark beginnen leichte Intimaproliferationen mit Elasticaaufsplitterung.

Riickenmark und infraspinales GefiBsystem. Schon ab D2 treten in den Hinter-
hornern, ab D 7 auch in den Vorderhorner- und Seitenstrangen stirkere Gefallwand-
fibrosierungen auf, die den Eindruck einer Gefalivermehrung vermitteln. Es handelt
gich dabei um leicht iiberdimensionierte, manchmal auch stenosierte oder oblite-
rierte, kernarme und kernlose Kollagenrohre. Ab D9 ist eine angiomatose Gefal-
vermehrung in grauer und weiller Substanz unzweifelhaft (Abb.3 und 5). Dabei
treten etliche kernarme und zellreiche Gefalkonvolute auf. Daneben finden sich
auch zahlreiche echte Hyalinosen.

In Hohe von S 3 ist der ganze Riickenmarksquerschnitt bis auf einen
schmalen, gliés vernarbten Randstreifen von einer dichten Wucherung
kleinst- bis groBkalibriger GefaBe ausgefillt (Abb.6), welche den Cha-
rakter der Erkrankung schlagartig enthiillt, ndmlich als eine Angiodys-
genesie. lhre intraspinale Ausprigung in dieser Hohe vermittelt den
Eindruck eines Angioma racemosum venosum, wobei eine Differenzierung
in Arterien und Venen, freilich nicht mehr moglich ist.

Wie schon aus dem itber 6 Jahre dauernden progressiven Krankheits-
verlauf vermutet werden darf, gliedern sich die Verdnderungen am
Riickenmarksgewebe in &ltere Ausfille und jingere Verdnderungen,
wobei noch zwischen prozeBbedingten und sekundéiren Phinomenen zu



Beitrag zur angiodysgenetischen nekrotisierenden Myelopathie 617

unterscheiden ist. Zweifellos den Charakter aufsteigender sekundirer
Degeneration tragen systematische Markscheidenausfille in den Hinter-
strangen, die bis in die Hinterstrangskerne zu verfolgen sind. Sie sind
aus den prozeBhaften Verdnderungen in den caudalen Riickenmarks-
abschnitten ohne weiteres erklirbar und fiir die Bestimmung des ProzeB-
charakters ohne weitere Bedeutung, ebenso wie die sekundéren
Degenerationen der
motorischen Wurzeln,
die aus den vollig ver-
6detenunteren Lumbal-
und  Sacralsegmenten
austreten.

ProzeBhafte  Ausfille
werden erst in Hohe von
D11 recht deutlich. Sie
bestehen in teils diffusen,
teils herdférmigen, offen-
sichtlich an GefiBverldufe
gebundenen Auslichtungen
von Markenfasern beson-
ders in den Seitenstrangen

(Abb.4), die bereits zu

einer mehr oder weniger Abb. 4. Unteres ]irustmark(D 9): Hochgradige Lumenerweiterung
. B und Wandverdickung der Spinalvenen ( V), sekundire aufsteigende

dlehtenf konsekutiven Degenerationen in den Gollschen, diffuse Markscheidenlichtung

Fasergliose AnlaB gegeben i den Vorderseitenstriingen. Tm rechten Seitenstrangareal radiir

haben. Thre Genese ist ausgerichtete primédre Entmarkungsherdchen,

ihnen nicht mehr ohne (Markscheidenfirbung nach WOLTERS)

weiteres anzusehen. Nur

aus ihrer Intensivierung an der Riickenmarksperipherie und ihrem teilweise fokalen
Charakter ist die ehemals mafgebliche Mitwirkung vasaler Faktoren im Bereich
des Abschnittes der Vasocorona spinalis noch ablesbar. Mehr AufschluBl geben die
massiveren Zerstérungen des Riickenmarksgewebes, die wiederum in #ltere und
jungere zerfallen.

Die jiingste Veranderung finden wir in der weichen spindelférmigen Auftreibung
des Riickenmarks in Héhe von L1 bis I 5 (Abb. 2a). Die bei der Autopsie festgestellte
Cyste im Hinterstrang-Hinterhornbereich erweist sich mikroskopisch als eine noch
ziemlich frische Blutungshéhle mit ausgelaugten, firberisch nur noch andeutungs-
weise darstellbaren Erythrocyten, die an der Peripherie in einen breiten Wall
plasmatischer Infiltration des Riickenmarksgewebes iibergeht, in dessen Bereich
fast sdmtliche Gewebsbestandteile im Sinne der plasmatischen Infiltrationsnekrose
von SoHOLZ (1949) véllig zugrundegegangen sind (Abb.3 und 5). Die Existenz
plasmatischer Seen im Gewebe ist in van Gieson-Priparaten leicht sichtbar zu
machen; spéirliche Himosiderinablagerungen weisen darauf hin, daB auch im plas-
matischen Infiltrationsbereich bescheidene Erythrodiapedesen stattgefunden haben.
Abbau- und Abrdumvorgange mit Bildung sparlicher sudanophiler Substanzen sind
hier nur an der Herdperipherie in den ersten Ansitzen vorhanden. Hier finden sich
auch sudanophile Substanzen in den Wandungen mehrerer Gefile abgelagert
(Hyalinose). Im Innenbereich der plasmatischen Infiltrationsnekrose ist mancher-
orts reichlich Kernstaub aber keinerlei interstitielle Reaktion vorhanden; als einzige
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Strukturen sind nur ein Teil der vermehrten kernlosen kollagenen GefiaBrohre
erhalten geblieben (Abb.5). Trotzdem ist es zu einer Gewebsverflissigung nicht
gekommen. Vielmehr stellt sich der nekrotische Bezirk autoptisch und mikroskopisch
als eine fremdkorperhaft wirkende, wahrscheinlich im Gerinnungszustand befind-
liche Materie dar. Mit der Zunahme der intraspinalen angiomatosen Verinderungen
im unteren Lenden- und im Sacralmark trifft man mehr und mehr auf eine Mischung
jingerer und vorgeschrittener Prozefistadien. Im Bereich von S3 ist das ganze
Innere des verschméchtigten Riickenmarks von kollagenem Bindegewebe ausgefiillt,
das zum weitaus grofiten Teil den gewucherten intraspinalen, groBenteils kernlosen

Abb.5. Dorsolaterales Teilstiick eines Riickenmarksquerschnittes in Hohe von L 4. a mit Detritus
gefiillte Blutungshohle; b breiter konzentrischer Giirtel plasmatischer Infiltration von homogenem
Aussehen; hier sind alle Strukturen bis auf einen Teil der kernlosen keollagenen und zum Teil ver-
kalkten GefiBrohre verschwunden; ¢ Randzone, die noch spérliche Markfasern und zahlreiche Glia-
kerne enthilt. m Meningealfibrose, V Pialvene mit kernreicher Wandhyperplasie. (VAN GIESON)

Gefalen zugehort (Abb.6 u. 7). Zwischen denselben ist ein lockeres Netz von
Primitivfibrillen ausgespannt, die nur teilweise eine geringe Kollagenimpragnation
aufweisen. Wie Fettfirbung und Polarisation zeigen, sind in die Maschen dieses
Netzes groBenteils cholesterinesterhaltige Schaumzellen eingelagert (Abb.8). Von
nervosen Strukturen ist in diesen Riickenmarkshohen fast nichts mehr iibrig-
geblieben. Nur in einem schmalen Streifen der Riickenmarksperipherie finden sich
noch spirliche Markfasern. Es liegt der Befund einer totalen Querschnittslasion vor.

Auch hier liegt ebensowenig wie bei dem Befund im oberen Lenden-
mark eine Erweichung oder Malacie im landldufigen Sinne vor. Anstelle
des zwischen den Gefalkonvoluten der angiomatosen Neubildungen
untergegangenen nervosen Gewebes ist es nidmlich keineswegs zu einer
cystischen Umwandlung des Gewebes gekommen; vielmehr ist der
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entstandene Defekt durch ein Schaumzellengranulom ausgefillt worden.
Bs ist das die Form, in der nach den Untersuchungen von MARKIEWICZ
und CrEDE sogenannte Koagulationsnekrosen im Zentralnervensystem
organisiert werden. Der auBergewdhnliche Umfang an nicht abtrans-
portierten sudanophilen Abbauprodukten bei einem 6jahrigen Krank-
heitsverlauf 148% den SchluB zu, daB auch an diesem ProzeBschwerpunkt

v a.sp.v.

Abb. 6, Riickenmarksquerschnitt in Hohe von 8§ 3. Die nervdsen Strukturen sind vollstindig zngrunde-
gegangen, das Bild einer Querschnittslision ist verwirklicht. Die Riickenmarksperipherie wird von
miBig zelireichem faserigem Gliagewsbe gebildet, das nach aufen hin von einer méichtigen Meningeal-
fibrose begrenzt ist. Die zentralen Riickenmarkspartien sind von kollagenem Gewebe angefiillt, das
zum weitaus groBten Teil aus zahllosen, meist kernlosen GeféBkonvolenten jeden Kalibers besteht
(Angioma racemosum), zwischen denen sich ein von Reticulinfasern gebildetes Schaumzellengranulom
ausbreitet (siche Abb.7 u. 8). Hochgradige produktive Wandverinderungen der pialen und groferen
intraspinalen Venen. Noch gut markfaserhaltige hintere und véllig entmarkte vordere Wurzeln.
A. spinal. ventr. nur ganz unwesentlich beteiligt. (vAw GIESON-Firbung)

erschwerte Resorptionsverhiltnisse wie bei einer ,,Koagulationsnekrose
vorgelegen haben. DaBl diese ,,Koagulationsnekrose’* im Sinne einer
seinerzeit stattgefundenen plasmatischen Infiltrationsnekrose zu verstehen
ist, darauf weisen neben élteren eine Reihe frischer Plagmaaustritte,
zum Teil mit Erythrodiapedesen in der Randzone desselben Riicken-
marksabschnitts hin.
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Abb.7.Reticulinfaserbildung in der Anordnung eines Schaumzellengranulomas innerhalb des in
Abb. 6 dargestellten Angioma racemosum. (Perdrau-Fiarbung)

Abb.8, Ansammlung von massenhaft doppelbrechenden Cholesterin- und Cholesterinesterkristallen
in dem Schaumzellengranulom im Bereich des Haemangioma racemosum (L 5/8 1), Die Menge der
sudanophilen Stoffe ist erheblich gréBer
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Die Angiomatose verliert sich in 8 5, wobei auch eine Abnahme der Veranderun-
gen an den dufleren Riickenmarksvenen zu beobachten ist. Fast in der ganzen Riicken-
marksperipherie treten hier wieder Markfasern und in der grauen Substanz auch
Nervenzellen auf

AbschlieBend sei noch kurz auf die Verdnderungen der weichen Héute eingegan-
gen. An den weichen Ritckenmarkshéuten finden sich nur lumbosacral in értlicher
Nachbarschaft mit den Riickenmarksnekrosen hochgradige fibrotische Verdickungen
(Abb.5) sowie stellenweise lymphocytare Infiltrate mengineal und perivends. Hier
sind zelligfaserige Gliabiischel in die Meningen hinaus und kollagenes Blndegewebe
in die duBersten Schichten der weillen Substanz eingewuchert.

Als Nebenbefund ist ein Adventitialneurom einer Arterie des Vorderhorns von
85 zu erwihnen, wie es bei der Recklinghausenschen Neurofibromatose von
ScropE im Gehirn beschrieben wurde.

Zusammenfassend ist festzustellen: Eine autoptisch als Varicosis der
duBeren Riickenmarksnerven und zum Teil auch der Wurzelvenen
imponierende Anomalie stellt sich bei der mikroskopischen Unter-
suchung als eine auch auf die Riickenmarkssubstanz sich erstreckende
Angiodysgenesie dar, deren intraspinaler Teil den Charakter eines
Angioma racemosum (venosum?) tragt. Im Bereich stérkerer Aus-
pragung der intraspinalen Angiodysgenesie finden sich zum: Teil in
bunter Mischung jingere und édltere Gewebsunterginge, die in Héhe von
S 3 durch Zerstérung der nervosen Strukturen zu einer kompletten
Querschnittslasion gefithrt haben. Die massiven Gewebsunterginge
stellen sich nicht als Erweichung dar, sondern haben den Gerinnungs-
charakter plasmatischer Infiltrationsnekrosen mit stark verzogerter
Abriumung und Organisation. Thren Ausgang nehmen sie von Ver-
dnderungen der Gefalpermeabilitdt im Bereich der Angiodysgenesie,

Epikritisch ist zu sagen, daf} die langsam sich entwickelnde, chronisch
progrediente Querschnittslihmung mit geringer Zell- und starker
EiweiBvermehrung im Liquor und myelographisch diagnostizierter
Varicosis spinalis pathologisch-anatomisch als angiodysgenetische ne-
krotisierende Myelopathie (Foix-Alajouanine) identifiziert werden konnte.
Klinische Symptomatologie und progredienter Krankheitsverlauf finden
in der fortschreitenden Angiomatose, den mehrzeitigen Verénderungen
des Riickenmarkgewebes und deren spinaler Topographie ihre Er-
kldrung. ~

Diskussion der pathologisech-anatomischen Ergebnisse

Der GefaBprozel zeichnet sich durch recht charakteristische Befunde
am Zentralnervensystem mit fast ausschlieBlicher Lokalisation am
Riickenmark aus. Zwar finden sich bereits in den Stammganglien und
der Medulla oblongata wandverdiinnte dilatierte oder stirker fibrosierte
Venen. Ausgepragte extramedullire Venenerweiterungen beginnen aber
erst dicht unterhalb der Briicke ; sie lagsen sich iiber das ganze Riickenmark
bis zur Cauda equina verfolgen. Dabei weist die starke Schlingelung

Arch. Psychiat. Nervenkr.,Bd. 199 41
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neben der Kalibervergréfierung auch auf eine erhebliche Léngen-
zunahme hin. Bestehen die Wandverdnderungen in Medulla oblongata
und oberem Halsmark aus bindegewebigen Adventitialverdickungen, so
treten ab C4 exzentrische und konzentrische Intimaproliferationen in
der bekannten zwiebelschalenformigen Anordnung von Kollagen-
schichten hinzu. Sacral sind die hyperplastischen Wandvorginge so
stark, daB sie die Lumenerweiterung kompensieren; es kommen sogar
betrichtliche Stenosierungen vor. Auch die mittleren und kleineren
Venen der Riickenmarksperipherie und der Wurzeln nehmen in geringem
Grade an den Verdnderungen teil. Dagegen sind die Arterien nur von L 3
bis S 5 mit geringfiigigen Intimaproliferationen. beteiligt.

Die intraspinalen Gefipverdnderungen, bei denen zwischen einem
Gefifum- und -neubau zu unterscheiden ist, beginnen erst im obersten.
Brustmark, um bis zum Sacralmark zuzunehmen. Ab D7 dehnen sie
sich auf die ganze graue Substanz sowie dorsale Teile des Seitenstrangs
und schlieBlich auch den Hinterstrang aus. Erst an D9 ist eine sichere .
numerische Zunahme festzustellen. In Hohe von L5 bis S4 ist mit
Ausnahme einer narbig glidsen Randzone fast der ganze Riickenmarks-
querschnitt von hochgradig fibrotisch verdnderten, groflenteils oblite-
rierten GefiBen eingenommen, die hier das Bild eines Haemangioma
racemosum vermitteln. In ihrer morphologischen Qualitit stimmen die
GefaBverinderungen mit der von FoIx u. ALAJOUANINE gegebenen
Darstellung und den. Fallen der Literatur iiberein. Quantitativ dber-
treffen sie die zu unserer Kenntnis gekommenen einschlégigen Fille. Die
Ausfiillung fast des ganzen Riickenmarksquerschnittes in Hoéhe von
L5 bis 84 mit kollagenem Bindegewebe, das zum weitaus groGten Teil
kernarmen Gefiafirohren jeden Kalibers zugehdrt, ist in Abb.6 dar-
gestellt und wird durch Abb. 8 erginzt.

Danach diirfte die angiomatose Natur der Riickenmarkerkrankung
kaum noch angezweifelt werden konnen. Dabei ist zuzugeben, daBl eine
exakte Abgrenzung einer Varicosis von einem vendsen Haemangiom
gelegentlich auf Schwierigkeiten sto8t und daf Ubergangsformen vor-
kommen, worauf unter anderem schon von VIrRcHOW, BorsT, BENDA,
HENSCHEN, VAN BoGAERT, ScHOPE, ZULCH hingewiesen worden ist. Auch
im vorliegenden Fall wiirde eine Beschrinkung der Untersuchung auf die
suBeren Riickenmarksvenen wahrscheinlich nur zu der bereits angio-
graphisch getroffenen Feststellung einer Varicosis spinalis gefiihrt
haben, die ja auch isoliert vorkommt. Tatsdchlich hat sie in keinem der
von uns daraufhin iiberpriiften Fille von Foix-Alajounaninescher Krank-
heit der Literatur gefehlt, wenn sie auch in verschieden starker Aus-
prigung vorzukommen pflegt (Forx u. ALAJOUANINE, LHERMITTE u.
Mitarb., OREENFIELD u. TURNER, Gramparmo, Paarmann, Korue,
Livorr, WYBURN-MasoN, Morrscr u. KErNOoHAN, BreMonD, BENDA,
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ALEXANDER, LOWENSTEIN, KYRIATS0S, KOENIG, OSTERLAND, SCHLIACK
u. Forson, NEUBURGER, FREED und DENST u: a.). Das maBgebliche
Moment fiir das Auftreten von nekrotisierenden Vorgingen im Riicken-
marksgewebe ist aber die Ausdehnung der GefdBverdnderungen auf den
intraspinalen Bereich, der in der Regel viel begrenzter ist, als die
,,Varicosis‘‘ der meningealen Venen.

Das Entscheidende fiir die Auffassung der intraspinalen Gefif3-
verdnderungen als Angiomatose scheint uns die absolute Vermehrung der
GefafBirohre und die fortlaufende Neubildung von jungen zellreichen
GefiaBkonvoluten zu sein, auf die unter anderem von BrascH, GREEN-
FIELD u. TURNER, ScHOLZ u. MANUELIDIS, PAARMANN hingewiesen
worden ist. Darin ist auch die prozeBhafte Entwicklung einer Jahr-
zehnte lang erscheinungslosen Dysgenesie in pathologisch-anatomischer
und klinischer Hinsicht begriindet. Die Unterschiede im Manifestations-
alter und im Entwicklungstempo sind erheblich; der Grundcharakter des
pathologisch-anatomischen Befundes bleibt davon unberiihrt. Auf
Frihformen dieser Krankheit, sogenannte ,,formes frustes”, haben vor
allem BopromnTen u. ERBSLOR hingewiesen; von diesen fithren die
klassischen Fille von Forx u. ALAJOUANINE zu unserem Befund, bei
dem die intraspinale Angiomatose in einem wohl selten zu beobachtenden,
AusmaB8 vorhanden ist. Er bestitigt wie kein anderer Fall die von
ScroLZ u. MANUERLIDIS aufgestellte These, daf die Foix-Alajouaninesche
Krankheit eine vorwiegend spinal lokalisierte Angiodysgenesie darstellt.

Wenn auch die Publikationen immer zahlreicher werden, welche die
angiodysgenetische Natur dieser Gefaflverinderungen anerkennen
(WyYBURN-MAsoN, BrIioN, NETSKY u. ZIMMERMAN, KOTHE, PAARMANN,
LinoLr, BoDECHTEL u. ERBSLOH, SoHLIACK u. F6LscH, OSTERLAND,
HerzrL), so ist doch auch eine Reihe anderer Auffassungen vertreten
worden. Es eriibrigt sich nach dem hier vorgetragenen Befund auf
Deduktionen einzugehen, welche den Sachverhalt mit pathologisch-
anatomischen Argumenten mit der Endangiitis obliterans (v. Wini-
WARTER-BUERGER) in Verbindung bringen wollen (Kornia). Es seien
aber kurz die Vorstellungen von MaIr u. FoLkERT, BLACKWO0OD und in
gewissem Sinne auch von ANToNT diskutiert. Sie betrachten, ausgehend
von fakultativen entziindlichen Reaktionen und Thrombosen, die Foix-
Alajouaninesche Krankheit als eine ,,Thrombophlebitis“ der Spinal-,
Wurzel- und Vertebralvenen, die zu einer riickldufigen sekundéren
Schlingelung und Erweiterung der oberflichlichen Riickenmarksvenen
und konsekutiven intraspinalen Gefifl- und Parenchymverdnderungen
fithren sollen. Wenn eine Thrombophlebitis vorkommt, ist sie nur in
einem kleinen Teil der Fille beobachtet worden. Sie fehlt sicher in den
Fiallen von Storze, ScHOLZ u. MANUELIDIS und vor allem dem kiirz-
lich von H=rTzEL bearbeiteten Fall, bei dem die extraspinalen und

41%
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vertebralen GefdBe histologisch untersucht worden sind. Im vorliegenden
Fall sind allerdings an einer Stelle, ndmlich im untersten Lumbal- und
oberen Sacralmark frische und #ltere Thrombosen der V. spinalis dors.
sowie mittlerer und kleinerer Venen der Vasocorona und Fissura ven-
tralis vorhanden. Bei der sehr viel grofieren Ausdehnung des angio-
dysgenetischen Prozesses kann man ihnen aber nur eine akzidentelle,
lokale und genetisch sekundire Bedeutung zumessen. Trotz der alten
vollstdndigen thrombotischen Obliteration der sacralen V. spinal dors.
konnte es wegen der AbfluBmoglichkeit iiber die maximal vergréBerte
und durchgingige V.radicul. magna dors. zu keiner wesentlichen
konsekutiven Stauung in cranialer Richtung kommen, welche die dort
gelegenen Venenverdnderungen zu erkldren vermochte. Solche Argu-
mentationen versagen vollends fiir die gleichartigen Verdnderungen der
ventralen Riickenmarksvenen, zumal die Vertebralvenen bei der Ob-
duktion keine Auffalligkeiten zeigten. Vendse Thrombosen im Bereich
des spinalen oder vertebralen Geféfiplexus diirften auBerdem bei den
ungemein groBen Ausgleichsméglichkeiten himodynamisch kompensiert
werden. Anderenfalls wiren Erweichungen zu erwarten, die nicht zu den
Riickenmarksverdnderungen. bei Foix-Alajouaninescher Krankheit ge-
horen.

Es mag vorkommen, daB eine sekundére Thrombose auch einmal eine
lokale Erweichung produziert und dafl es dadurch klinisch zu einem
Krankheitsschub kommt. Im ganzen aber entspricht der Krankheits-
verlauf einem tiber Jahre gehenden, schleichend progressiven ProzeB mit
vollig undramatischem Beginn. Auch dadurch wird eine initiale, patho-
genetisch bedeutsame Thrombose, die ja sehr einschneidende plotzliche
Verinderungen bedingen miifite, ganz unwahrscheinlich. Vom Mor-
phologischen her sei nur noch darauf hingewiesen, dafl sich Merkmale
vendser Angiodysgenesie im vorliegenden Fall weit auflerhalb eines
spinalen Krankheitsbereiches bereits im Zwischen-, Mittel- und Nachhirn
bemerkbar machen. Die vorliegenden Befunde weisen darauf hin, dafl die
Foix-Alajouaninesche Krankheit eine vorwiegend vendse Angiodysgenesie
darstellt, die den gemeinsamen Boden fiir die spinale Varicophlebektasie
und das venose (racemose) Haemangiom bildet. Wir meinen den in be-
stimmten Grenzen variierenden GefaBverinderungenmitder , elastischen’
Bezeichnung (vendse) ,,Angiodysgenesie am ehesten gerecht zu werden.

Mit dieser genetischen Kennzeichnung ist das Wesen dieser Riicken-
markserkrankung aber nur unvollstindig charakterisiert. Wohl ist in dem
Wachstum der Angiodysgenesie zu angiomatosen Bildungen die destru-
ierende Wirkung auf das Riickenmarksgewebe und der progressive
Kklinische Verlauf begriindet. Die Frage nach dem Wieso ist damit aber
noch nicht beantwortet. Auch hierzu gibt die Untersuchung des vor-
liegenden Falles weiteren Aufschluf.
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Es liegt auf der Hand, daB eine so schwere Umformung des spinalen
GefiBapparates auch eine betrichtliche Umgestaltung des spinalen
Kreislaufes zur Folge hat, wobei dem Charakter der Gefdfiveranderungen
entsprechend chronisch-progressive Abflulstorungen auftreten diirf-
ten. Wenn nun gar hier und da auch noch vendse Obliterationen und
Thrombosen beobachtet werden, diirfte man sich iiber plétzlich auf-
tretende, mehr oder weniger groBe Teile des Riickenmarksquerschnittes
einnehmende ischdmische Infarkte mit entsprechender Kklinischer
Symptomatologie eigentlich nicht wundern. Das ist bei der Foix-Ala-
jouanineschen Krankheit aber nun gerade nicht der Fall. Weder die
typischen Kornchenzellerweichungen noch Cystenbildungen gehoren zu
ihrem gewdhnlichen morphologischen Erscheinungsbild, ebensowenig
wie plotzlich auftretende Querschnittslihmungen den klinischen Regel-
verlauf charakterisieren. Sie entwickeln sich vielmehr aus kaum merk-
lichen Anfingen in langen Zeitrdumen schleichend progressiv, wobei
zuzugeben ist, daB akute Krankheitsschiibe vorkommen. Dem entspricht
der Vorgang, der zum Untergang des Riickenmarksgewebes fiihrt.
Schon Forx u. ALATOUANINE haben nicht von einer Erweichung, sondern
vorsichtig nur von einer ,tendance nécrotique** gesprochen. Spiter hat
sich Markrewicz um die Charakterisierung des Vorgangs bemiiht, der
dann von ScHOLZ u. MANUELIDIS als ein im wesentlichen dysorisches
Geschehen im Sinpe von ScHUEMANN u. MoMavON ndher bestimmt
worden ist. Dies wird durch die Befunde im vorliegenden Fall, der auBer
frischen Verdnderungen auch spite Organisationsversuche zur An-
schauung bringt, wiederum bestatigt.

Es tiberrascht nicht, dafl es in der Spielbreite dysorischer Stérungen
der Blut-Gewebsschranke auch einmal zu einer Blutungshéhle wie hier in
Héhe des mittleren Lendenmarks kommt. Denn von der Flissigkeits- bis
zur Erythrodiapedese gibt es alle Gradabstufungen. Von einer gewdhn-
lichen Hamatomyelie unterscheidet sich die von einem breiten Wall rein
plasmatischer Gewebsinfiltration umgebene Bluthohle in unserem Fall
schon durch ibre Lokalisation in den dorsalen Riickenmarkspartien und
ihre breite Berihrung mit der hinteren Riickenmarksoberfliche. Den
multilokuliren Gewebsinfiltrationen mit eiweillreichen Bestandteilen
des Blutserums, die entweder spontan oder doch bei der Fixation
gerinnen und dadurch firberisch darstellbar werden, folgt — wie von,
SceEoLz 1949 dargelegt worden ist — jeweils die totale Nekrose der um-
flossenen Gewebsbestandteile. Thre GroBe schwankt von der Grenze der
Wahrnehmbarkeit bis zu Umfingen, welche den groBeren Teil des
Riickenmarksquerschnittes einnehmen; sie kann wie im vorliegenden
Fall iiber mehrere Riickenmarkssegmente reichen. Sicher erfolgen die
dysorischen Vorginge an verschiedenen Orten zu verschiedener Zeit,
und manche groBeren Infiltrationsbezirke kommen durch Konfluenz
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kleinerer zustande. In dem groflen frischen plasmatischen Infiltrations-
bezirk im mittleren Lendenmark des vorliegenden Falles kommt der
totale Charakter der Gewebsnekrose deutlich zum Ausdruck. Sie ist in
ihren zentraleren Gebieten vollig kernlos, nur ein Teil der kernlosen
kollagenen (efaBrohre ist noch vorhanden. Deshalb kann auch keinerlei
Gewebsreaktion innerhalb einer solchen plasmatischen Infiltrations-
nekrose erfolgen; sie verhalt sich vielmehr wie ein schwer angreifbarer
Fremdkérper im Gewebe. Nur ganz zdogernd kommt an der Nekrose-
peripherie ein Fettabbau und eine interstitielle Reaktion in Gang. Und
hierin unterscheidet sich der Zustand von einer Erweichung, die sich in
verhéltnismiBig kurzer Zeit mit Fettkornchen. fiillt und in der weiteren
Entwicklung zur Cyste fithrt. Cysten finden wir trotz auBergewohnlicher
ProzeBintensitdt und -ausdehnung namlich auch dort nicht, wo der
Vorgang wie im Sacralmark ein betrachtliches Alter hat und zu einer fast
vollstdndigen Zerstorung der nervosen Gewebsbestandteile auf dem
Rickenmarksquerschnitt gefithrt hat. Man ist allerdings zunéchst
tiberrascht, dort den groBten Teil des Riickenmarksquerschnittes mit
dicht gepackten, lipoiden, zum Teil noch doppeltbrechenden Substanzen
angefiillt zu finden, so daB bei fliichtiger Betrachtung zunichst in der Tat
der Eindruck einer Erweichung entsteht. Es zeigt sich aber bald, daB
man es hier nicht mit lose im Raum liegenden Fettkérnchenzellen,
sondern mit einem Schaumzellengranulom zu tun hat, bei dem jede
lipoidfithrende Zelle in einem eigenen Bindegewebsfach liegt. Es ist das
die Form, in der z.B. auch sogenannte Koagulationsnekrosen als nicht
verfliissigte, schwer resorbierbare Substanzen im Zentralnervensystem
nach Markrewicz und CREDE organisiert werden. Der Nachweis einer
vorangegangenen plasmatischen Infiltrationsnekrose 148t sich zwar an
Ort und Stelle nicht mehr fithren; aus der Art und Organisation und aus
noch frischen dysorischen Vorgéingen in unmittelbarer Nachbarschaft
muB aber mit guten Griinden darauf geschlossen werden.

Noch altere perivasculire Markfaserauslichtungen im unteren Brust-
mark und auch alte diffuse Faserauslichtungen an gleicher Stelle wird
man zwanglos auf denselben Vorgang, vielleicht nur in der milderen
Form eines Odems bezichen kénnen. An keiner einzigen Stelle stofen wir
jedenfalls auf die charakteristische Form eines ischdmischen Infarkts,
dem in der Regel die Gewebserweichung folgt. Es diirfte allerdings nicht
zu leugnen sein, daB bei dem Vorgang der Dysorie neben den organischen
Verinderungen der Gefdfwand himodynamischen Faktoren eine wesent-
liche Bedeutung zukommt, worauf schon die Lokalisation in den druck-
miBig belasteten tiefen Riickenmarksabschnitten hinweist.

Aus diesen Grinden halten wir es fiir sachlich begriindet und begrifflich
richtiger, die von BopECHTEL u. ERBSLOH, LivoLr, ScHLIACK u. FoLscH,
sowie von OSTERLAND gebrauchte Bezeichnung ,angiodysgenetische
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Myelomalacie‘‘ nicht anzuwenden, sondern weiterhin die von ScHOLZ u.
ManUELIDIS vorgeschlagene Kennzeichnung als ,angiodysgenetische
nekrotisierende Myelopathie* beizubehalten.

Zusammenfassung

Es wird iiber einen Fall Foix-Alajouaninescher Krankheit mit 6jih-
riger Krankheitsdauer berichtet. Klinisch verlief die Krankheit des
60 jihrigen Patienten unter einem langsam sich entwickelnden, chronisch-
progredienten Querschnittssyndrom des Lumbosacralmarks mit geringer
Zell- und starker Eiweilvermehrung im Liquor und myelographisch
nachweisbarer Varicosis spinalis. Die autoptisch als Varicosis der
suBeren Riickenmarksvenen und zum Teil auch der Wurzelvenen im-
ponierende Anomalie stellt sich bei der histopathologischen Unter-
suchung als eine sich auf die Rilckenmarkssubstanz erstreckende
Angiodysgenesie dar, deren intraspinaler Teil im Lumbosacralmark den
Charakter eines Haemangioma racemosum (vernosum?) annimmt. Die
in diesem Ausmaf} selten zu beobachtenden intra- und extraspinalen
GefiBverinderungen bestéitigen die nosologische Stellung dieser Krank-
heit als vorwiegend vendse Angiodysgenesie des Riickenmarks. Im
Bereich starkerer Ausprigung der intraspinalen Angiomatose finden sich
altere und jiingere, verschieden groBe Gewebsunterginge, bei denen es
sich nicht um ischémisch-zirkulatorisch verursachte Erweichungen,
sondern um plasmatische Infiltrationsnekrosen (ScHorLz) handelt.
Hierfiir sind hochgradige dysorische Schrankenstérungen zwischen
dem alterierten spinalen GefiBapparat und dem nervésen Gewebe ma8-
geblich. Gegeniiber den Kolliquationsnekrosen des ZNS zeichnen sie sich
durch eine stark verzogerte Abriumung und eine schaumzellgranulom-
artige Organisation aus.

An Hand dieses Falles wird erneut auf die nosologische Stellung und
die formale Genese dieser Krankheit eingegangen. Entgegen anderen
Vorschligen wird aus sachlichen und begrifflichen Griinden an der
Bezeichnung ,,angiodysgenetische nekrotisierende Myelopathie fest-
gehalten, da der extra- und intraspinalen Angiodysgenesie des Riicken-
marks in der Regel chronisch-progressive plasmatische Infiltrations-
nekrosen und keine akuten Erweichungen zugeordnet sind.
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