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So eindeutig Pathomorphologie, kliaisehe Symptomatologie und 
Verlaufsform der 1926 von FOlX u. ALAJOUANINE beschriebenea Krank- 
heir sind, so verschiede~ warea die ~tiologischen und pathogenetischen, 
oft recht spekulativen ErSrterungen in den folgenden Jahrea. Im Blick- 
winkel der Betrachtungea lagen in erster Linie die ffir das klinische 
Versti~ndnis des Krankheitsbildes wichtigen Myelonekrosen der uateren 
Rfickenmarksabsehnitte und nieht die typischea Gef~fiver~llderungen, 
denen zuweilen nut eine akzidentelle Bedeutung zugesproehen wurde. 
Die Frage, ob die Gefi~B- und Riickenmarksveri~aderungem zusammen- 
gehSren, und in welcher Beziehung sie zueinanderstehen, mul~te so lange 
ungelSst bleiben, bis zutreffende ~tiologisehe und pathogeaetisehe 
Vorstellungea entwickelt wordea waren. Einer riehtigen Beantwortung 
standen die aa Einzelfs der ersten Zeit e~wickelten Hypothesen im 
Wege, die yon einer infekti6sen (Folx u. ALAJOVA~I~V,), bakteriell- 
toxischen (DANsMANN) oder Mlergisehen (ZEITL~OF~R) Natur des 
Prozesses spraehen und die letzter~ Endes auf die Ansehauung zurfiek- 
gehen, dab die Foix-Alajouaninesche Krankheit eine eehte Entziindung 
des Riickenmarks darstelle, wie es ja auch in der ursprfinglichen Be- 
zeiehnung ,,My@lite n6erotique subMgue" zum Ausdruek kommt. Bei der 
bestehenden Unsicherheit wurden viele Fi~lle nekrotisierender I~iicken- 
marksver~derungen der oben erwKhnten Krankheit zugereehnet, ohne 
dab auf die charakteristisehen Gef~Bver~nderungen geachtet wurde. 
BODEOHTEL, zit. bei GIAMP~LMO, hat darauf aufmerksam gemaeht, dab 
Gef~Bveri~nderungen und Myelonekrosen zur nosologisehen Diagnose 
gehSren und -- was nieht minder wichtig ist --, dab es sich bei den 
spinalea VerKnderungen nicht um eine eeh~e Myelitis, sondern um eine 
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,,nekrotisierende Myelopathie oder Myelomalicie" handelt, eine Ansicht, 
die bereits LHEtCMITTE, FRIBOUI~G-BLANC u. KYI~IACO 1931 geaul3ert 
hattem Der im amerikanischen Sprachgebraueh yon Mo~scH u. 
KERNOI~A~ 1934 vorgeschlagene Terminus ,,progressive Nekrose des 
l%fickenmarks" wird diesem Tatbestand ebenfalls gerecht, hat aber eine 
unzu]/issige Ausweitung auf /itiologisch anders geartete R/ickenmarks- 
krankheiten erfahren. Die urspriinglich der Foix-Alajouanineschen 
Krankheit zugerechneten F/ille yon VA~ BOGAEI~T, LEY U. Bt~ANDES, 
~V~ARINESCO U. DRAGONESCO, GAGEL U. I{EI:NEt~, JITOMIRSKAJA U. 
OVTCHARENKO, RISE~, GERAUD U. PLANQUES, JUBA, DANSMANN, 
ZEITLIIOFEI% ANTONI, MICIIEJEW, sowie der Fall I yon GI~EENFIELD 11. 

Tu~E~ miissen aus dem Kreis dieser Erkrankung ausgesehieden werden. 
Das gilt auch ffir etliche yon MOERSCH U. KE~NOHA~, JAFFE m Fa]~E~AN 
referierte und publizierte F/ille. 

An eine Bedeutung der Gef/iBver/inderungen fiir die Pathogenese der 
Rfiekenmarksl/isionen wurde zwar bereits yon FoIx und ALAJOVA~I~n, 
vor allem aber yon LtIEI~MITTE U. Mitarb. sowie yon GREEnfIELD U. 
TURNER gedaeht, wenngleieh die Interpretationen aueh sehr verschiedene 
Wege gingen. STOLZn konnte 1949 auf Grund eines besonders gfinstig 
gelagerten Falles, der allerdings die Medulla oblongata vorzugsweise 
betraf, besonders Mar zum Ausdruek bringen, dag die au/ die Venen 
beschrdinlcten Ge/ii/3veriinderungen ,,Anlageanomalien" darstellen und 
das Prim/ire sind, die Ver/inderungen am zentralnerv6sen Gewebe hin- 
gegen erst sekund/ir auftreten. Die nosologische Stellung der Krankheit 
haben dann SCHOLZ u. MANUELIDIS 1950 als Angiodysgenesie der 
l~iickenmarksgef/ige mit fakultativer Beteiligung des R/iekenmarks- 
gewebes bestimmt und sich auch eingehend zur Pathogenese der l~ficken- 
marksver/inderungen ge/iugert. Sie bezeiehnen die ,,Mydlite ngcrotique 
subaigue" als ,,Angiodysgenetische nekrotisierende Myelopathie", stellen 
als das ,,aussehlaggebend Urs/ichliehe" die Dysgenesien der extra- und 
intraspinalen l%iiekenmarksgef/~Be heraus und ffihren die fakultativen 
Rfiekenmarksseh/iden pathogenetiseh auf eine St6rnng der Sehranken- 
funktion zwisehen Blut und zentralnerv6sem Gewebe mit Odem und 
plasmatiseher Infiltrationsnekrose zur/iek. 

In dem 1957 yon BODECHT~L U. E~BSL/5H ersehienenen Handbueh- 
artikel wurde die Foix-Alajouaninesche Krankheit unter der l~bersehrfft 
,,Angiodysgenetische Myelomalaeie" pr/ignant und /ibersiehtlich dar- 
gestellt. Dieser Bezeiehnung sehlieBen sieh LI~oH, SCHLIACX u. F6LSCg, 
sowie OST~LAND in erst kfirzlieh publizierten Arbeiten an. Naeh den 
obgien Ausffihrungen stellt sieh aber die Frage, ob die Myelonekrosen 
tats/iehlieh unter den landl/iufigen Begriff der Malaeie fallen. Unter 
Erweiehung versteht man im allgemeinen den akuten Zusammenbruch 
des nerv6sen Gewebes, der in der Regel durch eine entsprechend akute 
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6rtliehe St5rung des Blutkreislaufes yon hinreiehender Intensit~t und 
Dauer verursaeht wird. Es ist von sekund~trer Bedeutung, ob es etwa 
durch Stanung im ven6sen Abflul3gebiet noeh in die Nekrose hinein- 
blutet und die weige Erweiehnng dadurch znr h/~morrhagisehen Er- 
weiehung wird. Das Wesentliehe im Zentralnervensystem ist die akute 
Koliquation des Gewebes. Diese Form der Gewebsnekrose ist patho- 
genetiseh und morphologiseh yon der sogenannten plasmatischen 
Infiltrationsnekrose (ScI~OLZ) zu unterscheiden, die auf einem Vorgang 
beruht, der an anderen Geweben yon Sc~I~m~AS~ und MclVfAttoN Ms 
,,Dysorie" bezeiehnet worden ist. Bei ihr ergiegen sieh Ms Folge sehwerer 
St6rungen der Blnthirngewebssehranke eiweiBreiehe Bestandteile des 
Blutsernms in das nerv6se Gewebe, die dort offenbar sehon intra vitam 
zur Gerinnung kommen und dureh Aufhebung der Sauerstoffdiffnsion 
und Stoffaustausehvorggnge die umflossenen Gewebsbestandteile zum 
Erliegen bringen. Wenn sieh BODEC~I~EL U. E~.~BSL6I~, LI~OLI und OSTaSR- 
LAND aueh den Ansiehten yon MAl~Xi~WlCZ, SCHOLZ u. MANUEL]DIS fiber 
die formMe Genese des nekrotisierenden Riiekenmarkprozesses an- 
sehlieBen, so seheint der Ausdruek MyelomMaeie in diesem Zusammen- 
hang die Saehlage nieht treffend zu bezeiehnen, zumM es sieh nm einen 
ehroniseh progressiven Vorgang handelt un,d aueh die Organisations- 
vorg~Lnge anders ablaufen als bei den eehten Erweiehungen. Die beiden 
differenten Tatbest/Lnde mSgen dem bloBen Auge des Betraehters an den 
kleinen Verh/iltnissen des Rfiekenmarkquersehnittes ghnlieh erseheinen; 
daher mag es aueh kommen, dab der pathogenetisehen Analyse vielfaeh 
nur eine beil/iufige Beaehtung gesehenkt wurde. Dies wird aueh an jtingst 
ersehienenen Arbeiten deutlieh. So sehen z.B. MAII~ u. FOLKm~TS, 
BLACKWOOD und in gewissem Sinne aueh A~To~I die Ursaehe der Gef/ig- 
und Riiekenmarksver~nderungen in einer spinalen Thrombophlebitis, 
w/thrend KOEr die Foix-Alajouaninesehe Krankheit der Btirger- 
Winiwartersehen Endarteriitis obliterans zuordnet. SuT]st~-LocI~- 
MATTEI~ sprieht yon einer stenosierenden und obliterierenden Endo- 
phlebitis bei prim~rer Varicosis spinMis. Diese nosologiseh variierendea 
Auffassungen fiihren zudem zu der Vorstellung, dal3 den gfiekenmarks- 
ver/tnderungen eine eehte MyelomMaeie zugrundeliegt, fiir die sieh aueh 
gItlON, NE~rSKu u. ZIMMERMAN einsetzen, da sie glanben, dab die steno- 
sierenden Gefagver/~nderungen die Arterien und Venen gleiehermaBen 
betreffen. Die verschiedenen Auffassungen von der nosologisehen 
Stellung der Krankheit, insbesondere ihre Zuweisung zu entziindliehen 
thrombotisehen oder endangiitisehen GefgBprozessen, und die Frage des 
Zustandekommens der ehronisch progressiven Myelonekrosen mit 
entspreehendem klinisehem Krankheitsverlauf reehtfertigen eme neuer- 
liehe Er6rterung dieser Fragen an Hand eines besonders aufsehluB- 
reiehen Falles. 
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Eigene Beobachtung 
H. Josef, Spengler, geb. 14. 10. 1898 in Wugowa (Jugoslawien), test.  7.2. 19582. 

F. A. : Vater 73-, Mutter 65j~hrig gestorben. 2 Geschwister. 

E . A . :  Als Kind Seharlach, 1916 Gonorrhoe, 1918 Verwundung der linken 
Schulter, 1943 Otitis media, 1952 Syphilisinfektion, die mit  5 Kuren behandelt 
wurde, nach denen die spezifischen Komplementbindungsreaktionen in Blur 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 yon den Ful~spitzen ausgehend in den folgenden 
3 oder 4 Jahren bis zur Leistengegend emporsteigen. 1955 zunehmendes Sehwere- 
gefiihl in beiden Beinen; seit 1956 sehmerzhaftes Hautbrennen unterhalb der 
Gfirtellinie bis zur Oberschenkelmitte, ,,Muskelzittern" in den Oberschenkeln, sowie 
zunehmende Kraftlosigkeit der Beine und langsam fortsehreitende L~hmung der 
unteren Extremit~ten. Gehunf~higkeit ab Januar  1957. Im Juni / Ju l i  1957 zun~chst 
Retention, dann Incontinentia urinae, Obstipation. Ende Oktober 1957 Schmerzen 
in der rechten Schulter. 

Am 2.10. 1957 Einlieferung in das Kreiskrankenhaus Berehtesgaden und yon 
dort Einweisung in die Universitatsnervenklinik Mfinchen am 7. 11. 1957 mit  der 
Diagnose ,,lumbale Quersehnittsli~hmung". Au/nahmebe/und. Guter AZ, Puls 
100/rain, Blutdruck 150/90, UnterschenkelSdeme bds. bis zum Knie. Innere Organe 
ohne krankhaften Befund. Keine TemperaturerhShung. Blutbild bei mehrfach 
negativen serologischen Reaktionen (Wa.R., MKR und Cardiolipin)mit Ausnahme 
einer leichten Leukocytose yon 9900 normal, Cystitis, BKS 26/52. 

Neurologischer Status. Vollstandige sehlaffe L~hmung der unteren Extremi- 
t~ten -- lediglich das li. Bein kann adduziert warden --  mit  Areflexie, Atrophie und 
komplettem Ausfall der Oberfl~chen- und Tiefensensibilit~t bis zum Knie, darfiber 
Herabsetzung derselben bis in HShe yon D 12 bis L1. Klopfempfindlichkeit der 
Lenden- und Kreuzbeinwirbels~ule. Sacraler Deeubitus. Bauchdeekenreflexe fehlen 
in den unteren Quadranten, in den oberen schwach erhaltlich. Physiologisehe 
Reflexe, Motilit~t, Sensibilit~t und Koordination der Arme sind normal. Ebenfalls 
keine wesentliehen Ver~nderungen im Bereieh der Hirnnerven. Genaue Angaben 
fiber die Blasen- und Mastdarmst5rungen sowie fiber die Genitalfunktionen sind 
aus der Krankengeschichte nicht ersichtlich. 

Ergebnis der Myelographie (Prof. DECKEI~): ,,Varicosls spinalis" im unteren 
Hals-, ganzen Brust- und Lendenmark; augerdem Diseushernien der beiden unteren 
lumba]en Bandscheiben. Mehrfaehe Liquoruntersuehungen zeigen eine abnehmende 
lymphocytare Pleoeytose (92/3--14/3) bei konstanter, etwa 6faeher EiweiB- 
vermehrung, eine m~gige Linkszaeke der Mastixkurven, elektrophoretisch eine 
Vermehrung der u-l-Globuline (12,4~ und 9,9~ der y-Globuline (16,1~ 13,1~ 
der am u-l-Globulin wandernden Glueoproteine (27~ und 32,9~ sowie eine Dar- 
stellung einer pathologisehen Betalipidbande und Fettschleppe; serologische 
Reaktionen (Wa.R., MKR und Cardiolipin K B g )  auf Syphilis bei 3 Untersuehungen 
negativ. Unter  fortsehreitender Versehlechterung des Allgemeinzustandes und einer 
aufsteigenden Cystopyelitis Exitus letalis am 7.2. 1958 infolge Marasmus und 
terminaler Sepsis nach mehr als 6 j~hriger Krankheitsdauer im Alter yon 60 Jahren. 

Klinisehe Diagnose. Varieosis spina]is. 

1 Herrn Prof. KOLLE danken wit ffir die freundliehe Uberlassung der Kranken- 
gesehichte und des Zentralnervensystems zur histopathologischen Untersuehung. 
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Befund der Kiirpersekt ion yore 8.2.  1958. (Pathologisches Ins t i tu t  der Uni- 
versit~t Mfinchen, Direktor Prof. Dr. W. Bf3NGELEI~). Hochgradige Hypertrophie  
and  Dilatat ion des Herzens (530 g) bei geringgradiger Caron~rsklerose. Schweres 
LungenSdem mit  Hypost~se; h~morrhagische Tracheitis. Stauungsindurat ion und  

AbbA. Varizen~hnliche Phlebektasie der Vv. spinal, dots. (a, c, d) et ventr. (b), sowie der aus einer 
auf- und absteigenden dorsalell Spinalveno gebildeten V. radicul, magna dots. (• • Kleinere 

WurzeI- und Riickenmarksvenen wesentlich schw~icher ver~ndert ( • ) 

geringe Verfet tung der Leber. St~uung und Nephrose der Nieren, geringgradige 
Erweiterung des ]i. Nierenbeckens. Entziindliche Milzschwellung. Bandscheiben- 
degeneration und  Spondylarthrosis der Wirbe]s~ule, Ver tebmlvenen un~uff~illig. 
Handtellergroger saeraler Decubitus. 

5~ervensystem 
Sektionsbefund.  Das normal konfigurierte, formolfixierte Gehirn wiegt 1200 g 

(Frischgewicht 1270 g). Weiche Hiiute nur  im Konvexit~tsbereich der GroBhirn- 
hemisphere leicht verdickt.  BasMe und piMe Arterien frei yon Wandverdiekungen 
oder atherom~tSsen Wandeinlagerungen;  hochgr~dige Stauung der normal  an- 
gelegten und  zahlenm~Big nicht  vermehr ten  pia]en Venen. Normal dimensioniertes 
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Abb. 2a. BlutungshShle mit breiter 
weiBlicher plasmatischer Infiltrations- 
nekrose der l~andzone im mi~bleren 
Lumbalmark; b Ver schmgchtigung und 
Deformierung des ]~iickenmarks in 
~gShe yon L 5/S 1: Die zentral ge- 
legenen, dunkel verfiirbten s 
entsprechen einem Itaemangioma race- 
mosum; im Itinterstrang endet die 
lumbale plasmatische Infiltrations- 
nekrose ( • ). Vollstgndiger Verschlul] 
der thrombosierten ascendierenden 

V. spinal. ( • • ) 

Ventrikelsystem mit glattem Ependymbelag und normalen Plexusverhgltnissen. 
Stgrkere Gef~13injektion im lgark]ager des Gehirns und im Hirnstamm. 

Am Ri~ckenmark prgsentieren sieh nach Er5ffnung des unauffglligen Duralsacks 
die weilt]iehblauen grofien SpinaIvenen mit hochgradiger Kalibervergr51~erung, 
abnormer Schl~ngelung und auf Querschnitten mit  hellgrauer bis weiBlicher 
Wandverdickung und starker Lumenerweiterung, wobei die Gef~iBvergnderungen 
dorsal stgrker ausgeprggt sind als ventral. Obwohl die Vv. spinalis ursprfinglich eine 
Anastomosenkette bilden, imponieren sic yore Halsmark bis zur Cauda equina als 
einheitliche Gef~[~e. Die Vena spinalis ventralis ]iegt im Hals- und oberen Brust- 
mark vor der Fissura mediana nnd neben oder unter der normalen A. spinalis 

ventralis. Von D 3 an n immt die ampullen- oder 
spindelfSrmige Volumenvergr~Berung unter 
st~rkerer Schlgngehng zu. Die mganderfSrmig 
gewundenen Gefgi~abschnitte nehmen in HShe 
yon D5, D7 b i s D 9  und D l l  b i sD12  mit  ihren 
horizonta]en und auf- und absteigenden Ge- 
fii~schlingen fast die ganze F]gche zwisehen den 
ventralen Wurzeln ein (Abb. lb) .  Im Lumbal- 
und Sacralbereich n~ihern sich die Verhiiltnisse 
wieder denen des Cervicalmarks. Die Vv. radicul. 
ventr, erscheinen mit  Ausnahme der Wurzelvenen 
yon C 6 und S 1 weniger stark alteriert. Die noch 
stgrker vergrSflerte und wandverdiekte, stark 
gewundene V. spinal, dots. bedeckt zwischen 
C6 und C8 sogar die Wurzeleintrittszonen 
(Abb. 1 a). Im oberen und mittleren Brustmark 
teilt sie sich in zwei Vv. spin. lat. dors. (eine 
VariationsmSgliehkeit, die im Bereieh der Norm 
liegt), die hier abwechslungsweise ventral und 
dorsal der Radices dors. verlaufen, um sich in 
HShe yon D7 wieder zu einer gemeinsamen 
Dorsalvene zu vereinigen; yon da an vergrSBert 
sie sich eaudalwgrts zunehmend in serpentinSs 
mganderartigem Verlauf (Abb. 1 c). Kn~uelartig 
verflochten geht sie an der Grenze yon Lumbal- 
und Saeralmark zusammen mit  einer vom Conus 
an haarnadelfSrmig aufsteigenden, ebenfalls 
gesehlgngelten und verdickten Dorsalvene in 
eine gewaltig vergr6Berte, etwa 3--4  mm dieke 
V. radieul, dors. magna fiber, die zusammen mit  

dem Wurze]nerv yon L 2 den Subarachnoidalraum des Rfickenmarks auf der li: 
Seite verlgBt (Abb. 1 d). Kongruente,  aber wesentlich schwgchere Vergnderungen 
sind an den dorsalen Wurzelvenen in verschiedenen, aber nicht allenH6hen zu finden, 
vereinzelt aber auch an den Vv. later, sowie den zur Vasocorona gehSrenden Asten. 

Die weichen Riickenmarkshgute sind lumbal und sacral leicht getrfibt; das 
Rfickenmark weist im Lendensehnit t  eine leichte VolumenvergrSBerung und starke 
Konsistenzverminderung, im Sacralmark und Conus medull, eine starke Ver- 
schmgchtigung und feste Beschaffenheit auf. Im I-Ials- und Brustmark Verf~rbung 
der Gollschen Strgnge. In  HShe yon L3 befindet sich ein den ganzen Hinterstrang 
und ein Hinterhorn einnehmender milchigweiBer Bezirk yon herabgesetzter Kon- 
sistenz mit  zentr~ler Cyste, der yon spindelfSrmiger Gestalt sich yon L 1 bis L5 
erstreckt (Abb. 2 a). Die graue Schmetter]ingsfigur wird in HShe yon L4 undeutlich. 
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Von L5 bis $4 rind die zentralen Partien graubraun verfirbt, die weige Substanz 
ist auf einen schmalen peripheren Streifen reduziert (Abb.2b). Hier ist die voll- 
st~ndig versehlossene Dorsalvene yon 10orzellanweiBer Farbe. 

Histelog|seher Befund. Leptomeningen des Gehirns  nut im Konvexitatsbereich 
des Frontallappens m~Big fibrotisch. Arterienatimme and &ste der Basis and des 
Grog- und Kleinhirns unvergndert. In Pallidum, Substantia nigra, Nucl. dentatus 

Abb.3. )/iit Erythrocyten und Detritus geffillte Blutungsh6hle im ]=Iinterstrangbereich; in den an- 
grenzenden Bezirken ]~ildung ausgedehnter Plasmaseen (• (entsprichtAbb.2a). Extraspinale 
Venen (v) produktiv-ektatisch ver~ndert. Fibrose der intraspinalen Gefi~ge. Organisierte Thrombose 

aufsteigender dorsaler Venen ( • • ). A. spinal.ventr.normal (a. sp. v.) (VAN GIESON) 

und der ganzen unteren Olive finden rich isch~misehe Nervenzellverinderungen. 
Im Bereich des Striatums, Thalamus st~rkere Wandfibrosierungen der V. terrain. 
und Neigung zur Bildung dtinnwandiger ektatiseher Venen. Paramediane und 
parazentrale Venen der Medulla obl. ebenfalls fibrosiert. Auffallend starke P]exus- 
fibrosierung im Seiten- und 4.Ventrikel mit Umwandlung der Arterien- und Venen- 
adventitia, der Capillarwinde und teilweise des Stromas in ein kollagenes kernarmes 
oder kernloses Bindegewebe mit vereinzeltem Sehwund des Plexusepithels. Keine 
Ependymverinderungen. 

Da  der  Gef~B- und  Ei ickenmarksprozeB gewJsse topische Eigent i im-  

l ichkei ten aufweist ,  wurde zu deren besserer Erfassung die Medulla 

obl. und  das R i i ckenmark  in 18 verschiedenen t I6hen  (yon L2  bis $5  

jedes Segment)  mi t  verschiedenen his tologischen Methoden  untersucht .  

l]xtramedull~re Ge~ille. Venenvergnderungen beginnen bereits in HOhe der 
Medulla obI. dicht hinter der Briicke in Form yon stirkeren Phlebektasien, teilweise 
mit extremer Verdiinnung der Wand, die hier nur noch aus dem Endothelhgutchen 
and einer sehmalen Adventitiallamelle besteht. Sehon in unteren Absehnitten des 
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Medulla obl. treten an den Vv. spinal, dots. et ventr, die ersten charakteristischen 
Wandverdickungen auf, die fiber das ganze Rfickenmark bis zur Cauda equina zu 
verfo]gen sind. W~hrend in H5he der Medu]la und des oberen Halsmarks fibrotische, 
mehr oder minder zellrciehe Adventitialverbreiterungen vorherrschen, treten im 
unteren Halsmark fibroplasten- und fibrocytenreiche Intimapro]iferationen mit 
zwiebelschalenfSrmiger Kollagen- und Reticulinfaserbildung ohne Elasticaneu- 
bildung hinzu. Diese dorsal st/~rker a]s ventral ausgebildeten und caudal zunehmen- 
den, meist konzentrischen, aber auch exzentrisehen hochgradigen Wandverdickungen 
und Gef~gdilatationen erreichen ihr Maximum in HShe yon D 7 bis L 5. LumbM 
und sacral werden die Lumenerweiterungen durch exzessive produktive Wand- 
ver/~nderungen kompensier~, so daft die Lumina yon normaler Weite, stellenweise 
aber auch betrgchtlich verengt sind. Die yon S 5 bis L 3 aufsteigende V. spinal, dors., 
die in die durchg/~ngige V. radicnl, magna dors. einmiindet, ist durch einen alten, fast 
kernlosen, vollstgndig kollagenisierten Thrombus verschlossen (Abb. 3). 

Wghrend in HShe von C4: und D2 die Wurzelvenen noch unauff/illig sind, nehmen 
sie ab D 7 in zunehmendem Mafte an den beschriebenen Veranderungen tell. Daneben 
treten im Lumbalbereich an erweiterten Wurzelvenen vereinzelt echte Hyalinosen 
mit Ausf~llungen yon fadigcm Fibrin und Ablagerung yon sudanophilen Substanzen 
innerhalb der im van Gieson-Pr/iparat homogen gelbbraun gef/~rbt~en Gef/~ftintima 
auf; in deren Umgebung sind bisweilen hgmosiderinspeichernde Histiocyten und 
geringere Markscheidenausfglle zu beobachten. Auch die grSl3cren und kleineren 
Venen der Vasocorona nnd die Vv. sulci zeigen in den oberen Riickcnmarksabschnit- 
ten hauptsgchlieh fibrotisehe,in den unteren vorwiegend produktive Vergnderungen, 
wobei hier die konzentrischen Gef/~ftwandproliferationen lumbal und sacral oft zu 
bei~r/~chtlichen Stenosierungen des Gef/~ftlumens und auch einigen organisierten 
Thrombosen gefiihrt haben. 

Gegeniiber den starken Venenver~nderungen weisen die vent~ralen und dorsalen 
Aa. radicul, et spinal, sowie die Arterien der Ri~ckenmarksperipherie und die Aa. sulci 
im Hals-, Brust- und oberen Lendenmark keine Wandver/inderungen auf. Erst im 
Lendenmark beginnen leichte Intimaproliferationen mit Elasticaaufsplitterung. 

Riiekenmark und intraspinales Gefiil~system. Schon ab D 2 treten in den Hinter- 
hSrnern, ab D 7 auch in den Vorderh6rner- und Seitenstr~ngen starkere Gef&Bwand- 
fibrosierungen auf, die den Eindruek einer Gcf/~ftvermehrung vermitteln. Es handelt 
sich dabei um leicht iiberdimensionierte, manchmal auch stenosierte oder oblite- 
rierte, kernarme nnd kern]ose Ko]lagenrohre. Ab ])9 ist eine angiomatSse Gef/~ft- 
vermehrung in grauer und weifter Substanz unzweifelhaft (Abb. 3 und 5). Dabei 
treten etliche kernarme und zellreiche Gef/~ftkonvolute auf. Daneben finden sich 
auch zahlreiche echte Hyalinosen. 

I n  H6he yon  S 3 ist der ganze l~fiekenm~rksquerschnit~ bis ~uf e inen 
schmalen, gli6s v e r n a r b t e n  Rands t re i fen  yon  einer d iehten  Wuehe rung  
kleins~- bis grogkal ibr iger  Gef/iBe ausgeffillt (Abb. 6), welehe den Cha- 
rakter  der E r k r a n k u n g  schlagartig enthfillt ,  n/~mlich als eine Angiodys- 
genesie. Ihre  in t rasp ina le  Auspr/~gung in  dieser H6he ve rmi t t e l t  den 
E ind ruek  eines Angioma racemosum venosum, wobei eine Differenzierung 
in  Ar ter ien  u a d  Veaen  freilich n ich t  mehr  m6glich ist. 

Wie schon aus dem fiber 6 Jahre  d~uernden  progressiven Krankhe i t s -  
ver lauf  v e r m u t e t  werden d~rf, g l iedem sieh die Ver/~nderungen am 
Rfiekenmarksgewebe ir~ gltere Ausfglle u n d  jfingere Vergnderungen,  
wobei noch zwisehen prozegbeding ten  u n d  sekunds  Phgnomenen  zu 
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na te r sche idea  ist. Zweifellos den Charakter  aufs te igender  sekurtds 

Degenera t ion  t ragen  sys temat ische  M~rkscheidenausf~lle in den Hinter -  

str~ngen, die bis in die Hin te r s t rangskerne  zu verfolgen sind. Sie sind 

aus dem prozel~haften Ver~nderungen irt den caudalen Ri ickenmarks-  

abschrt i t tea  ohne weiteres erklgrbar  und  ffir die Bes t immung  des Prozel~- 

char~kters  ohne weitere Bedeutung,  ebenso wie die sekundgren 

Degener~t ione~ der 

motor i sche~ Wurzeln,  

die ~us den v611ig ver- 

6deten nnteren  Lumb~l-  

und S~cra lsegmentea  

austre ten.  

Yrozel3hafte Ausf~lle 
werden erst in HShe yon 
D l l  recht deutlich. Sie 
bestehen in tells diffusen, 
tells herdfSrmigen, often- 
sichtlieh an Gef~lBverl~ufe 
gebundenen Auslichtungen 
yon Markenfasern beson- 
ders in den Seitenstrangen 
(Abb.4), die bereits zu 
einer mehr oder weniger 
diehten, konsekutiven 
Fasergliose AnlaB gegeben 
haben. Ihre Genese ist 
ihnen nicht mehr ohne 
weiteres anzusehen. Nut 

Abb. 4. Unteres ]3rustmark (D 9) : gochgradige Lumenerweiterung 
nnd Wandverdickung der Spinalvenen (V), sekund~re aufsteigende 
Degenerationen in den Gollsehen, diffuse ~dEarkseheidenlich~ung 
in den Vordersei~ens~r~ngen. Im reehten Seitenstrangareal radi~r 

ausgerieh~ete 7~'imSre En~markungsherdchen. 
(Markscheidenfttrbung nach Wor.~S) 

aus ihrer Intensivierung an der Riickenmarksperipherie und ihrem teilweise fokalen 
Charakter ist die ehemals mal~gebliche Mitwirkung vasaler Faktoren im Bereieh 
des Abschnittes der Vasocorona spinalis noch ablesbar. Mehr Aufschlul~ geben die 
massiveren ZerstOrungen des ]%fickenmarksgewebes, die wiederum in ~ltere und 
jfingere zerfallen. 

Die jiingste Ver~nderung finden wir in der weichen spindelfSrmigen Auftreibung 
des Riiekenmarks in HOhe yon L 1 bis L 5 (Abb. 2 a). Die bei der Autopsie festgestellte 
Cyste im Hinterstrang-Hinterhornbereieh erweist sieh mikroskopiseh als eine noch 
ziemlich frisehe BlutungshShle mit ausgelaugten, f~rberiseh nur noch andeutungs- 
weise darstellbaren Erythrocyten, die an der Peripherie in einen breiten Wall 
plasmatischer Infiltration des Eiickenmarksgewebes tibergeht, in dessert Bereieh 
fast sgmtliehe Gewebsbest~ndteile im Sinne der pl~sm~tisehen Infiltr~tionsnekrose 
yon SO~OLZ (1949) vSllig zugrundegegungen sind (Abb. 3 und 5). Die Existenz 
plasmatiseher Seen im Gewebe ist in van Gieson-Pr~puraten leieht siohtbar zu 
maehen; sp~rliehe H~mosiderinablagerungen weisen darauf hin, dab aueh im plas- 
m~tisehen Infiltrationsbereich beseheidene Erythrodiapedesen stattgefunden haben. 
Abbau- und Abr~umvorg~nge mit Bildung sp~rlieher sudanophiler Substanzen sind 
hier nur an der IIerdperipherie in den ersten Ans~tzen vorhanden. Hier finden sieh 
auoh sud~nophile Substanzen in den Wandungen mehrerer Gef~l~e abgelagert 
(Hyalinose). Im Innenbereioh der plasmatisehen Infiltrationsnekrose ist m~ncher- 
errs reiehlieh Kernstaub aber keinerlei interstitielle Reaktion vorhanden; ~Is einzige 



618 W. Sc~oLz und  W. W]~C]:[SL]~R: 

S t ruk turen  sind nur ein Teil der  ve rmehr ten  kernlosen koll~genen G e f ~ r o h r e  
erhal ten geblieben (Abb.5). Trotzdem ist es zu einer Gewebsverflfissigung n icht  
gekommen. Vielmehr stellt  sich der nekrotische Bezirk autopt isch und  mikroskopisch 
als eine fremdkSrperhaft  wirkende, wahrscheinlich im Gerinnungszust~nd befind~ 
liche Materie d~r. Mit der Zunahme der intraspina]en angiomatSsen Ver~nderungen 
im unteren  Lenden- und  im Sacralmark trifft  man  mehr  und  mehr  ~uf eine Mischung 
jfingerer und  vorgeschri t tener  Prozel~stadien. I m  Bereich von  $3 ist  das ganze 
Innere  des verschm~chtigten g i ickenmarks  yon kollagenem Bindegewebe ausgefiillt, 
das zum weitaus grSl~ten Teil den gewucherten intraspinalen,  grofienteils kernlosen 

Abb.5. Dorsolaterales Teilsttick eines /~fickenmarksquerschnittes in HShe yon L 4. a mit Detritus 
geffillte BlutungshShle; b breiter konzentrischer Gfirtel plasmatischer Infiltration yon homogenem 
Aussehen; bier sind alle Str~kturen his auf einen Tell der kernlosen kollagenen und zum Tell ver- 
kalkten Gef~l]rohre versehwunden; c Randzone, die noch sp~rliche Markfasern und zahlreiehe Glia- 
kerne enth~ilt, m )s V Pialvene mit kernreieher Wandhyperplasie. (VAN GIES0~-) 

Gef~l~en zugeh6rt  (Abb. 6 u. 7). Zwischen denselben ist ein lockeres l~etz yon 
Primitivfibril len ausgespannt,  die nur  teilweise eine geringe Kollagenimpr~gnation 
~ufweJsen. Wie Fet t f~rbung und  Polurisation zeigen, sind in die Maschen dieses 
Netzes grol~enteils cholesterinesterh~ltige Schaumzellen eingelagert (Abb.8). Von 
nerv6sen S t ruk turen  is~ in diesen Ri ickenmarksh6hen f~s~ nichts  mehr  iibrig- 
geblieben. Nur  ~n einem schmalen Streifen der Riickenmarksperipherie finden sich 
noch sp~rliche Markfasern. Es liegt der Befund einer tot~len Querschnittslasion vor. 

A u c h  h i e r  l i eg t  e b e n s o w e n i g  wie  b e i  d e m  B e f u n d  i ra  o b e r e n  L e n d e n -  

m a r k  e ine  E r w e i c h u n g  o d e r  M a l a c i e  i m  l ~ n d l ~ u f i g e n  S i n n e  vor .  A n s t e l l e  

des  z w i s c h e n  d e n  G e f ~ l ~ k o n v o l u t e n  d e r  a n g i o m a t 6 s e n  N e u b i l d u n g e n  

u n t e r g e g ~ n g e n e n  n e r v 6 s e n  G e w e b e s  i s t  es n ~ m l i c h  k e i n e s w e g s  z u  e i n e r  

c y s t i s c h e n  U m w a n d l u n g  des  G e w e b e s  g e k o m m e n ;  v i e l m e h r  i s t  d e r  
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en~standene Defekt durch eia Schaumzellengranulom ausgefiillt worden. 
Es ist das die Form, in der nach den Untersuchungen yon ~V~AI~KIEWICZ 
und C~EJ)~ sogenann~e Koagulationsnekrosen im Zentralnervensys~em 
organisiert werden. Oer auBergewShnliehe Umfang an nieht abtrans- 
portierten sudanophilen Abbauprodukten bei einem 6jghrigen Krank- 
heitsverlauf l~13t den Sehlug zu, dab auch an diesem ProzeBsehwerpunkt 

Abb. 6.1%iickenmarksquerschni~b in Fi6he yon 8 3. Die nerv6sen S~rukture~l sind vollst/indig zugrunde- 
gegangen, das Bild einer Querschnit~slSsion ist verwirklicht. Die B,fickenmarksperipherie wird yon 
mSgig zellreichem faserigem Gli~gewebe gebildet, das nach au/3en bin yon einer m~chtigen Meningeal- 
librose begrenz~ ist. Die zentrMen ICtickenmarkspartien sind yon kollagenem Gewebe angeffillt, das 
zum weitaus grSl~ten Tell aus zahllosen, meis~ kernlosen Gefi~l~konvolenten jeden Kalibers besteht 
(Angioma racemosum), zwischen denen sich ein yon l%eticulinfasern gebildetes Schaumzellengranulom 
ausbreitet (siehe Abb. 7 u. 8). Hochgradige produktive Wandveriinderungen der pialen und gr613eren 
ini~raspinalmt Yenen. Noch gut markfaserhaltige hintere und v611ig entmark~e vordere Wurzeln. 

A. spinal, venr nur ganz unwesentlich beteiligt. (vAst GI~soN-F/irbung) 

erschwer~e Resorptionsvcrhaltnisse wie bei einer ,,Koagul~tionsnekrose" 
vorgelegen haben. DaB diese ,,Koagu]ationsnekrose" im Sinne einer 
seinerzeit stat~gcfundcnen plasmatischen Infil~rationsnekrose zu verstehen 
ist, dara~f weisen nebett /~Iteren eine Reihe frischer Plasmaaus~ritte, 
zum Tell mit Eryt, hrodiapedesen in der Randzone desselben I~ficken- 
marksabschnit~s him 
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Abb. 7.1~eticulinfaserbildung in der Anordnung eines SchaumzellengranuIomas innerhalb des in 
Abb. 6 dargestellten Angioma racemosum. (Perdrau-F~rbung) 

Abb.8, Ansammlung yon massenh~ft doppelbrechenden Cholesterin- und Cholesterinesterkristallen 
in dera Schaumzellengranulom im Bereich des t taemangioma racemosum (L 5/S 1). Die Menge der 

sudanoI)hilen Stoffe ist erheblich grSl~er 
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Die Angiomatose verliert sich in S 5, wobei auch eine Abnahme der Vergnderun- 
gen an den ~ufieren t~fickenmarksvenen zu beobachten ist. Fast in der ganzen l~iicken- 
marksperipherie treten hier wieder Markfasern und in der grauen Substanz auch 
Nervenzellen auf 

Absehliegend sei noeh kurz auf die Ver/~nderungen der weichen H~ute eingegan- 
gen. An den weichen l~iickenmarkshauten finden sich nut lumbosaeral in 6rtlicher 
Nachbarsehaft mit den Rfiekenmarksnekrosen hochgradige fibrotische Verdiekungen 
(Abb.5) sowie stellenweise lymphocytiire Infiltrate mengineal und perivenSs. Hier 
sind zelligfaserige Gliabiisehel in die Meningen hinaus und kollagenes Bindegewebe 
in die ~ugersten Sehichten der weigen Substanz eingewuehert. 

Als Nebenbefund ist ein Adventitialneurom einer Arterie des Vorderhorns yon 
S 5 zu erw~hnen, wie es bei der l~ecklinghausensehen Neurofibromatose yon 
NcKOFE im Gehirn besehrieben wurde. 

Zusammenfassend ist festzustellen: Eine autoptiseh als Varieosis der 
~uBeren gi ickenmarksnerven und zum Teil auch der Wurzelvenen 
imponierende Anomalie stellt sieh bei der mikroskopischen Unter- 
suehung als eine aueh auf die Rfickenmarkssubstanz sieh erstreckende 
Angiodysgenesie dar, deren intraspinaler Teil den Charakter eiiaes 
Angioma raeemosum (venosum?) tragt.  I m  Bereieh starkerer Aus= 
pragung der intraspinalea Angiodysgenesie finden sieh zum: Tefl in 
bunter  Mischung jfingere und/i l tere Gewebsuntergange, die in t I6he  yon 
S 3 dureh ZerstSrung der nervSsea Strukturen zu einer komplet ten 
Quersehnittslasion geffihrt haben. Die massiven Gewebsuntergange 
stellen sieh nieht als Erweiehung dar, sondern haben den Gerinnungs- 
charakter  plasmatiseher Irs mit  s tark verzSgerter 
Abraumung und Orgalfisation. Ihren Ausgang nehmen sie yon Ver: 
iinderungen der Gef~Bpermeabilitat im Bereieh der Angiodysgenesie. 

Epikritisch ist zu sagen, dag die langsam sieh entwiekelnde, chromiseh 
progrediente Quersehnittslahmung mit  geringer Zell- und starker 
~Eiweigvermehrung im Liquor und myelograpliisch diagnostizierter 
Varicosis spinahs pathologiseh-anatomiseh als angiodysgenetische ne- 
krotisiere~de Myelopathie (Foix-Alaj ouanine) identifiziert werden konnte. 
Klinische Symptomatologie und progredienter Krankhei tsverlauf  finden 
in der fortschreitenden Angiomatose, den mehrzeitigen Veranderungen 
des giiekenmarkgewebes und deren spinaler Topographie ihre Er- 
kl~rung. 

Diskussion der pathologisch-anatomisehen Ergebnisse 
Der Gef/~BprozeB zeiehnet sich durch reeht charakteristische Befunde 

a m  Zentralnervensystem mit  fast ausschlieBlieher Lokalisation am 
Rfickenmark aus. Zwar finden sieh bereits in den Stammganglien und 
tier Medulla oblongata wandverdfinnte dilatierte oder starker fibrosierte 
Venen. Ausgepr/igte extramedull/ire Venenerweiterungen beginnen abet 
erst  dieht unterhalb der Brfieke ; sie lassen sieh fiber das ganze l~fiekenmark 
bis zur Cauda equina verfolgen. Dabei weist die starke Sehlangelung 
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neben der KalibervergrSl]erung auch auf eine erhebliche Liingen- 
zunahme hin. Bestehen die Wandver~nderungen in Medulla oblongata 
und oberem tta]smark aus bindegewebigen Adventitialverdickungen, so 
t reten ab C4 exzentrische und konzentrische Intimaproliferationen in 
der bekannten zwiebelschalenfSrmigen Anordnung yon Kollagen- 
schichten hinzu. Sacral sind die hyperplastischen Wandvorg/~nge so 
stark, dab sie die Lumenerweiterung kompensieren; es kommen sogar 
betrs Stenosierungen vor. Auch die mittleren und kleineren 
Venen der l~fickenmarksperipherie und der Wurzeln nehmen in geringem 
Grade an den Vcr/inderungen teil. Dagegen sind die Arterien nur yon L 3 
bis S 5 mit geringffigigen Intimaprolfferationen beteiligt. 

Die intraspinalen Ge/dflvergnderungen, bei dencn zwischen einem 
Ge]iiflum- und -neubau zu unterscheiden ist, beginnen erst im obersten 
Brusfmark, um bis zum Sacra]mark zuzunehmen. Ab D7 dehnen sie 
sich auf die ganze graue Substanz sowie dorsale Teile des Seitenstrangs 
und schlieBlich auch den I-Iinterstrang aus. Erst  an D9 ist eine sichere 
numerische Znnahme festzustellen. In ttShe yon L5 bis $4 ist mit 
Ausnahme einer narbig gh5sen Randzone fast der ganze l~iickenmarks- 
querschnitt yon hochgradig fibrotisch ver/inderten, grol]enteils obhte- 
rierten Gef~i]en eingenommen, d i e  hier das Bild eines I-Iaemangioma 
racemosum vermitteln. In ihrer morphologischen Qualitiit stimmen die 
Gef/iBveri~nderungen mit der yon FoIx u. ALAJOV~INE gegebenen 
I)arstellung und den Fallen der Literatur  fiberein. Quantitativ fiber- 
treffen sie die zu unserer Kenntnis gekommenen einschl/~gigen F/~lle. Die 
Ausffillnng fast des ganzen Riickenmarksquerschnittes in I-IShe yon 
L5 bis $4 mit kollagencm Bindegewebe, das zum weitaus grSgten Teil 
kernarraen Gefi~Brohren jeden Kalibers zugehSrt, ist in Abb.6  dar- 
gestellt und wird durch Abb. 8 ergi~nzt. 

Danach dfirfte die angiomatSse I~atur der l~fickenmarkerkrankung 
kaum noch angezweffelt werden kSrmen. Dabei ist zuzugeben, dab eine 
exakte Abgrenzung einer Varicosis yon einem venSsen ]=[aemangiom 
gelegcntlich auf Schwierigkeiten stSBt und dab Ubergangsformen vor- 
kommen, worauf nnter anderem schon von VlncI~ow, BO~ST, BEI~DA, 
I-h~scHE~, VAZq BOGAE~T, SC~5]~E, ZOLCI~ hingewiesen worden ist. Auch 
im vorliegenden Fall wfirde eine Beschri~nkung der Untersuchung auf die 
/~uBeren Riickenmarksvenen wahrscheinhch nur zu der bereits angio- 
graphisch getroffenen Feststellung einer Varicosis spinalis geffihrt 
haben, die ja auch isoliert vorkommt. Tats/ichlich hat  sie in keinem der 
yon nns daraufhin fiberpriiften F~lle yon Foix-Alajouaninescher Krank- 
heir der Literatur gefehlt, wenn sie auch in verschieden starker Aus- 
pragung vorznkommen pflegt (Folx u. ALAJOUAI~IiN]~, L~IEI~MITTE 1/. 
Mitarb., GI~EElqFIELD 11. TUlCl~EI~, GIAMPALMO, PAAl~lgAl~1% KOTtIE, 
LII~OLI, WYBURN-MAso1% MOERSC~I 11. ~ERlqOI-IAN, BIEMOlqD, BEI~DA, 
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ALI~XAI~DER, L6WENST]~I~, KY~IATSOS, KOENIG, OSTEI~LAND, SCItLIAC]~ 
U. F6LSCH, N~VB~G~,R, F~EED und DE~ST u, a.). Das maBgebliche 
Moment f/ir das Auftreten yon nekrotisierenden Vorg/~ngen im Rficken- 
marksgewebe ist abet die Ausdehnung der Gef/~Bver/inderungen auf den 
intraspinalen Bereich, der in der Regel viel begrenzter ist, als die 
,,Varicosis" der meningealen Venen. 

Das Entscheidende fiir die Auffassung der intraspinalen Gef/ilL 
ver~nderungen als Angiomatose seheint uns die absolute Vermehrung der 
Gef/~Brohre und die fortlaufende Neubildung yon jungen zellreiehen 
Gef/~l~konvoluten zu sein, auf die unter anderem yon BaAscH, G~]~E~- 
.FIELD U. TUI~NEIt, SCItOLZ n. MANUELIDIS, I)AAI~MANN hingewiesen 
worden ist. Darin ist auch die prozeBhafte Entwieklung einer Jahr- 
zehnte lang erscheinungslosen Dysgenesie in pathologisch-anatomischer 
und kliniseher Hinsicht begriindet. Die Unterschiede im Manifestations- 
alter und im Entwieklungstempo sind erheblieh; der Grundcharakter des 
pathologisch-anatomischen Befundes bleibt davon unberfihrt. Auf 
Frfihformen dieser Krankheit, sogenannte ,,formes frustes", haben vor 
allem Bo])]~c~w~L u. ERBSL6~ hingewiesen; yon diesen f/ihren die 
klassischen Fglle yon Foix u. ALAJOIrA~I~E ZU unserem Befund, bei 
dem die intraspinale Angiomatose in einem wohl selten zu beobachtenden 
Ausmag vorhanden ist. Er bestgtigt wie kein anderer Fall die yon 
ScI~Ol.Z u. MANUELIDIS aufgestellte These, dab die Foix-Alajouaninesche 
Krankheit eine vorwiegend spinal lokalisierte Angiodysgenesie darstellt. 

Wenn auch die Pnblikationen immer zahlreicher werden, welche die 
angiodysgenetische Natur dieser Gef/igver/inderungen anerkennen 

LINOLI, BODECHTEL U. E:RBSL6It, SCI~LIACI~ u. F6LSClL OSTEI~LAND, 
I-IETz]~L), SO ist doeh auch eine Reihe anderer Auffassungen vertreten 
worden. Es er/ibrigt sich nach dem hier vorge~ragenen Befund auf 
Deduktionen einzugehen, welehe den Saehverhalt mit pathologisch- 
anatomischen Argumenten mit der Endangiitis obliterans (v. WI~I- 
WARrER-Bc~ROV, R) in Verbindnng bringen wollen (Ko]~NIO). Es seien 
aber kurz die Vorstellungen yon MAIR u. FOL]~E~, B~ACKWOO]) und in 
gewissem Sinne auch yon A~ro~I diskutiert. Sie betrachten, ausgehend 
yon fakultativen entz~ndlichen Reaktionen nnd Thrombosen, die Foix- 
Alajouaninesche Krankheit als eine ,,Thrombophlebitis" der Spinal-, 
Wurzel- und Vertebralvenen, die zu einer r/ickl/~ufigen sekund/~ren 
Sehlgngelung und Erweitemng der oberflgehlichen l~iickenmarksvenen 
und konsekutiven intraspinalen Gef/~B- und Parenehymver~ndernngen 
f/ihren sollen. Wenn eine Thrombophlebitis vorkommt, ist sie nur in 
einem kleinen Teil der F~lle beobaehtet worden. Sie fehlt sicher in den 
Fgllen yon STOLZE, SCI~OLZ n. MANUELIDIS und vor allem dem kiirz- 
lieh yon IIE~z~L bearbeiteten Fall, bei dem die extraspinalen und 
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vertebralen Gef~tBe histologiseh untersueht worden sind. Im vorliegenden 
Fall sind allerdings an einer Stelle, n~mlieh im untersten Lumbal- und 
oberen Sacralmark frisehe und ~ltere Thrombosen der V. spinalis dors. 
sowie mittlerer und kleinerer Venen der Vasocorona und Fissura ven- 
tralis vorhanden. Bei der sehr viel gr61~eren Ausdehnung des angio- 
dysgenetisehen Prozesses kann man ihnen aber nur eine akzidentelle, 
lokale und genetiseh sekundi~re Bedeutung zumessen. Trotz der alten 
vollsti~ndigen thrombotisehen Obliteration der saeralen V. spinal dors. 
konnte es wegen der AbfluBmSglichkeit fiber die maximal vergr56erte 
und durehgiingige V. radieul, magna dors. zu keiner wesentliehen 
konsekutiven Stauung in eranialer Richtung kommen, welehe die dort 
gelegenen Venenveriinderungen zu erkl~ren vermSehte. Solehe Argu- 
mentationen versagen vollends ffir die gleichartigen Ver~nderungen der 
ventralen Rfickenmarksvenen, zumal die Vertebralvenen bei der Ob- 
duktion keine Auff~lligkeiten zeigten. VenSse Thrombosen ira Bereieh 
des spinalen oder vertebralen Gefs dfirften aui~erdem bei den 
ungemein grol]en AusgleiehsmSgliehkeiten h/imodynamiseh kompensiert 
werden. Anderenfalls w~ren Erweichungen zu erwarten, die nieht zu den 
Rfiekenmarksver~nderungen bei Foix-Alajouaninescher Krankheit ge- 
hSren. 

Es nag  vorkommen, dal~ eine sekundi~re Thrombose such einmal eine 
lokale Erweichung produziert und dal~ es dadurch klinisch zu einem 
Krankheitssehub kommt. Im ganzen aber entspricht der Kra~kheits- 
verlauf einem fiber Jahre gehemden, schleiehend progressiven Proze6 n i t  
vSllig undramatischem Beginn. Auch dadureh wird eine imitiale, patho- 
genetiseh bedeutsame Thrombose, die ja sehr einschaeidende pl6tzliehe 
Veri~nderungen bedingen miil~te, ganz unwahrseheinlich. Vom Mor- 
phologischen her sei nur noeh darauf hingewiesen, da6 sieh Merkmale 
VenSser Angiodysgenesie im vorliegenden Fall welt aul~erhalb eines 
spinalen Krankheitsbereiehes bereits im Zwischen-, Mittel- and Naehhirn 
bemerkbar maehen. Die vorliegenden Befunde weisen darauf hin, dal~ die 
Foix-Alajouaninesche Krankheit eine vorwiegend ven6se Angiodysgenesie 
darstellt, die den gemeinsamen Boden ffir die spinale Varicophlebektasie 
und das ven6se (racem6se) Haemangiom bfldet. Wir meinen den in be- 
stimmten Grenzen variierenden Gefi~Bver anderungen n i t  der,,elastisehen" 
Bezeiehnung (venSse) ,,Angiodysgenesie" am ehesten gerecht zu werden. 

Mit dieser genetisehen Kennzeiehnung ist das Wesen dieser l~iicken- 
markserkra~kung aber nur unvollst~ndig eharakterisiert. Wohl ist in den  
Wachstum der Angiodysgenesie zu angiomatSsen Bildnngen die destru- 
ierende Wirkung auf das t~fiekenmarksgewebe und der progressive 
klinisehe Verlauf begrfindet. Die Frage nach den  Wieso ist damit aber 
hock nicht beantwortet. Aueh hierza gibt die Untersuchnng des vor- 
iiegenden Falles weiteren Aufschlu~. 
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Es liegt auf der Hand, da~ eine so sehwere Umformung des spinalen 
Gefa~apparates auch eine betrachtliche Umgestaltung des spinalen 
Kreislaufes zur Folge hat, wobei dem Charakter der Gefal~veranderungen 
entsprechend chronisch-progressive Abflul~stSrungen auftreten dfirf- 
ten. Wenn nun gar bier und da auch noch vcn5se Obliterationen und 
Thrombosen beobachtet werden, dfirfte man sich fiber plStzlich auf= 
tretende, mehr oder weniger grol~e Teile des Rfickenmarksquerschnittes 
einnehmende isehamische Infarkte mit entsprcchender kliniseher 
Symptomatologie eigentlich nieht wundern. ])as ist bei der Foix-Ala- 
jouanineschen Krankheit aber nun gerade nicht der Fall. Weder die 
typischen K5rnchenzellerweichungen noch Cystenbildungen gehSren zu 
ihrem gewShnlichen raorphologischen Erseheinungsbild, ebensowenig 
wie plStzlich auftretende Querschnittslahmungen den klinisehen Regel- 
verlauf charakterisieren. Sie entwickeln sich vielmehr aus kaum merk- 
lichen Anfangen in langen Zeitraumen sehleichend lorogressiv, wobei 
zuzugeben ist, dal~ akute Krankheitsschfibe vorkommen. ])em entsprieht 
der Vorgang, der zum Untergang des Rfiekenmarksgewebcs ffihrt. 
Sehon Folx u. ALAJo~A~I~ haben nicht yon einer Erweichung, sondern 
vorsichtig nur yon einer ,,tendance n~crotique" gesprochen. Spater hat 
sich MARKI~WlCZ um die Charakterisierung des Vorgangs bemfiht, der 
dann yon Sc~oT,z u. M A ~ H D I S  als ein im wesentlichen dysorisches 
Geschehen im Sinne yon SC~l~MA~N U. NIcMAHoN naher bestimmt 
worden ist. Dies wird durch die Befunde im vorliegenden Fall, der aul]er 
frisehen Veranderungen aueh spate Organisationsversuche zur An- 
schauung bringt, wiederum bestatigt. 

Es iiberraseht nicht, daI3 es in der Spielbreite dysoriseher St5rungen 
der Blur-Gewebsschranke auch einmal zu einer BlutungshShle wie hier in 
tIShe des mittleren Lendenmarks kommt. ])enn vonder  Fliissigkeits- bis 
zur Erythrodiapedese gibt es alle Gradabstufungen. Von einer gewShn- 
lichen Hamatomyelie unterseheidet sich die yon einem brciten Wall rein 
plasmatiseher Gewebsinfiltration umgebene BluthShle in unserem Fall 
schon dureh ihre Lokalisation in den dorsalen Rfickenmarkspartien und 
ihre breite Ber~ihrung mit der hinteren Rfickenmarksoberflache. Den 
multilokularen Gewebsinfiltrationen mit eiwei~reiehen Bestandteilen 
des Blutserums, die entweder SlOontan oder doeh bei der Fixation 
gerinnen und dadureh farberiseh darstellbar werden, folgt -- wie yon 
SCHOLZ 1949 dargelegt worden ist -- jeweils die totale Nekrose der um- 
flossenen Gewebsbestandteile. Ihre GrSl~e schwankt yon der Grenze der 
Wahrnehmbarkeit bis zu Umf~ngen, welche den gr5i~eren Tefl des 
Rfickenmarksquersehnittes einnehmen; sie kann wie im vorliegenden 
Fall fiber mehrere Rfickenmarkssegmente reichen. Sieher erfolgen die 
dysorisehen Vorgange an verschiedenen Orten zu versehiedener Zeit, 
und manche grSl~eren Infiltrationsbezirke kommen durch Konfluenz 
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kleinerer zustande. In dem grol3en ffischen plasmatischen Infiltrations- 
bezirk im mittleren Lendenmark des vorliegenden Falles kommt der 
totale Charakter der Gewebsnekrose deutlieh zum Ausdruck. Sie ist in 
ihren zentraleren Gebieten vSllig kernlos, nur ein Tell der kernlosen 
kollagenen Gefi[13rohre ist noeh vorhanden. Deshalb kann aueh keinerlei 
Gewebsreaktion innerhalb einer solehen plasmatischen Infiltrations- 
nekrose erfolgen; sie verh~lt sieh vielmehr wie ein sehwer angreffbarer 
FremdkSrper im Gewebe. Nur ganz zSgernd kommt an der Nekrose- 
peripherie ein Fettabbau und eine interstitielle Reaktion in Gang. Und 
hierin unterseheidet sieh der Zustand yon einer Erweiehung, die sich in 
verhaltnism~13ig kurzer Zeit mit FettkSrnchen ffillt und in der weiteren 
Entwicklung zur Cyste ffihrt. Cysten finden wir trotz aul~ergewShnhcher 
Proze~intensit~t und -ausdehnung n~mlich aueh dort nicht, we der 
Vorgang wie im Sacralmark ein betri[ehtliches Alter hat und zu einer fast 
vollsti[ndigen ZerstSrung der nervSsen Gewebsbestandteile auf dem 
Riickenmarksquersehnitt gefiihrt hat. Man ist allerdings zuaachst 
fiberrascht, dort den grSl3ten Tell des Rfiekenmarksquerschnittes mit 
dicht gepaekten, hpoiden, zum Teil noch doppeltbreehenden Substanzen 
angeffillt zu finden, so daf~ bei flfichtiger Betrachtnng zuni[ehst in der Tat 
der Eindruek einer Erweichung entsteht. Es zeigt sieh aber bald, dal3 
man es hier nieht mit lose im Raum liegenden FettkSrnehenzellen, 
sondern mit einem Schaumzellengranulom zu tun hat, bei dem jede 
lipoidffihrende Zelle in einem eigenen Bmdegewebsfach liegt. Es ist das 
die Form, in der z.B. auch sogenannte Koagulationsnekrosen als nicht 
verfliissigte, schwer resorbierbare Substanzen im Zentralnervensystem 
naeh MARKIEWICZ und C~ED]~ organisiert werden. Der Nachweis einer 
vorangegangenen plasmatischen Infiltrationsnekrose li~Bt sich zwar an 
Oft und Stelle nicht mehr f'tihren; aus der Art und Organisation und aus 
noeh frischen dysorisehen Vorgangen in unmittelbarer Nachbarschaft 
mul3 aber mit guten Griinden darauf gesehlossen werden. 

Noeh ~ltere perivasculare Markfaserausliehtungen im unteren Brust- 
mark und aueh alte diffuse Faserauslichtungen an gleieher Stelle wird 
man zwanglos auf denselben Vorgang, vielleicht nur in der milderen 
Form eines 0dems beziehen kSnnen. An keiner einzigen Stelle stol3en wir 
jedenfaUs auf die eharakteristisehe Form eines isehgmisehen Infarkts, 
dem in der Regel die Gewebserweichung folgt. Es diirfte allerdings nicht 
zu leugnen sein, dab bei dem Vorgang der Dysorie neben den organischen 
Vergnderungen der Gefgl3wand hgmodyn~misehen Faktoren eine wesent- 
liehe Bedeutung zukommt, worauf schon die Lokalisation in den druek- 
mgl~ig belasteten tiefen Rfiekenmarksabschnitten hinweist: 

Aus diesen Grfinden halten wires far saehlich begriindet und begrifflich 
richtiger, die yon BODECHTEL U. ERBSL6H, LINOLI, SCHLIACK U. FSLSCI~, 

sowie yon OSTERLAND gebrauehte Bezeichnung ,,angiodysgenetisehe 
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Myelomalaeie" rticht anzuwendert, sondern weiterhin die yon Sc~IOLZ u. 
MANUELIDIS vorgesehlagene Kenazeichnung als ,angiodysgenetisehe 
nekrotisierende Myelopathie" beizubehalten. 

Zusammenfassung 

Es wird fiber einen Fall Foix-Alajouaninescher Krankheit  mit 6j~h- 
tiger Krankheitsdauer berichtet. Kliniseh verlief die Krankheit  des 
60 js Patienten unter einem langsam sich entwickelnden, chronisch- 
progredienten Querschaittssyndrom des Lumbosaeralmarks mit geringer 
Zell- und starker Eiweil~vermehrung im Liquor und myelographiseh 
naehweisbarer Varieosis spinalis. Die autoptisch als Varieosis der 
/~ul3eren Rfiekenmarksvenen und zum Tell aueh der Wurzelvenen im- 
ponierende Anomalie stellt sich bei der histopathologisehen Unter- 
suchung als eine sieh auf die l~iickenmarkssubstanz erstreckende 
Angiodysgenesie dar, deren intraspinaler Tefl im Lumbosacralmark den 
Charakter eines Haemangioma racemosum (vernosum?) annimmt. Die 
in diesem Ausmal~ selten zu beobachteadert intra- und extraspinalen 
Gef~l~ver~nderungen best~tigen die nosologisehe Stellung dieser Krank- 
heir als vorwiegend ven6se Angiodysgenesie des Rfiekenm~rks: Im 
Bereieh st~rkerer Auspr~gung der intraspinalen Angiomatose finden sich 
/iltere und jfingere, verschieden grol]e Gewebsunterg~nge, bei denen es 
sich nieht um ischs verursaehte Erweiehungen, 
sondern um plasmatische Infiltratioasnekrosen (ScaoLz) handel,. 
Hierffir sind hoehgradige dysorische Sehrankenst6rungen zwischen 
dem alterierten spinalen Gef~l~apparat und dem nervSsen Gewebe mal]- 
geblieh. Gegenfiber den Kolliquationsnekrosen des ZNS zeiehnen sie sieh 
dureh eine stark verzSgerte Abrs und eine schaumzellgranulom- 
artige Organisation BUS. 

An Hand dieses Falles wird erneut auf die nosologische Stellung und 
die formale Genese dieser Krankheit  eingegangen. Entgegea anderen 
Vorschl~gen wird aus sachlichert und begrifflichert Grfinden an der 
Bezeichnung ,,angiodysgenetische nekrotisierende Myelopathie" fest- 
gehalten, da der extra- und intraspinalen Angiodysgenesie des Rfieken- 
marks ir~ der l~egel chrordsch-progressive plasmatisehe Infiltrations- 
nekrosen und keine akuten Erweichungen zugeordnet siad. 
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