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Ein morphologischer Beitrag zur Kenntnis
der Foix-Alajouanineschen Krankheit
(phlebodysgenetische Myelomalacie) * **

VYon
G. OSTERLAND

Mit 7 Textabbildungen

(Eingegangen am 31. August 1959)

Forx u. ALaJoUNINE?! gliederten 1926 aus dem Kreise der Riicken-
markserkrankungen ein klinisch und anatomisch wohl charakterisiertes
Krankheitsbild aus, das sie als ,,myélite nécrotique subaigue‘* bezeich-
neten.

Die beiden franzosischen Neurologen beobachteten bei einem 29 jshrigen und
einem 27jihrigen Manne einen gleichartigen Krankheitsverlauf mit iibereinstim-
mendem Obduktionsbefund. Klinisch sahen sie eine zunichst spastische, dann
schlaffe amyotrophische, progressive Paraplegie der unteren Extremitaten und eine
anfangs dissoziierte, dann mehr und mehr umschriebene Empfindungsstérung, die
mit einer gewissen Verzogerung dem Vorschreiten der paralytischen und amyotro-
phischen Erscheinungen folgte. Die Liquoruntersuchung zeigte eine ,,dissociation
albumino-cytologique®, d.h. eine massive Eiweivermehrung mit leichter oder
méaBiger Lymphocytose. Nach einem subakuten Krankheitsverlauf trat der Tod
innerhalb von 2 Jahren ein.

Pathologisch-anatomisch entsprach diesem Krankheitsbild eine Nekrose des
Riickenmarks, die vornehmlich die graue Substanz betraf, sich aber auch in betracht-
lichem AusmaBe auf die weiBe Substanz erstreckte. Diese ,,Myelitis®, die ihren
Hauptsitz im Gebiet der Lumbosacralanschwellung hatte, war von einer Gefaf-
verinderung im Bereich der Intima und der Media begleitet, die als Endomeso-
vasculitis gedeutet wurden. Sie betraf gleichermafen die extra- und intramedulliren
GefaBe und bedingte eine Verdickung der Gefafwand. Forx u. ALAJOUANINE
vertraten dabei die Ansicht, daB diese Gefafilisionen auf dem Wege iiber Zirkula-
tionsstorungen zur Nekrose gefiihrt hitten. Indessen, nach den morphologischen
Befunden war nicht anzunehmen, daB es sich um einfache ischaemische Nekrosen
handelte, denn einerseits waren die venosen GefaBschiden viel bedeutender aus-
gebildet als die arteriellen, andererseits waren die betroffenen Gefafie niemals
obliteriert. Als letzte Ursache wurde in erster Linie an eine infektiose oder eine
toxische Schiadigung gedacht, wobei den derzeitigen Kenntnissen entsprechend
auch ein gleichzeitiger Befall der Gefifle und des Parenchyms von Viren erwogen

* Auszugsweise vorgetragen auf einer Sitzung der Berliner Pathologenvereini-
gung am 27. 1. 1959 [vgl. Zbl. allg. Path. path. Anat. 99, 413 (1959)].

** Das Manuskript hat der Medizinischen Fakultét der Freien Universitiit
Berlin als Inauguraldissertation vorgelegen.
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wurde. Doch tauchte damals auch schon der Gedanke an eine MiBbildung der
GefiBe auf, obwohl diese Moglichkeit nach den bislang vorliegenden Erfahrungen
nicht eben wahrscheinlich erschien.

In den folgenden Jahren wurde teils unter dem Originaltitel, teils unter #hnlichen
Namen, aber stets mit Bezug auf die Arbeit von Forx u. ALAJOUANINE, eine Reihe
ahnlicher Krankheitsfialle veroffentlicht, von denen aber nur ein Teil die von
BopecETEL u. ERrBsrOm® kiirzlich zusammengestellten fiir die Anerkennung not-
wendigen Voraussetzungen erfullt und anatomisch hinreichend gesichert ist.
(LEERMITTE, FRIBOURG-BLANC u. KYRIACO%, MARKIEWICZ?®, Fall 2 u. 3 von
OREENFIELD u. TURNER2, GIamMparmo?, SToOLZE®, ScHOLZ u. MANUELIDIS®,
Paarmann™, Fall 1 u. 2 von Korae%, Fall 1 von Kox1e4, Fall 6 von KYRIATSO0S%°,
Livor1%? sowie Fall 3 von ScHLIACK u. FoLsou®. Freilich ist wahrscheinlich, daB
noch manch andere altere und jiingere anatomische Beobachtung hierhergehort,
auch wenn sich dies aus dem jeweils Mitgeteilten nicht mit absoluter Sicherheit
entnehmen 1a8t*. Von all diesen Publikationen sind diejenigen von MArRRTEWICZ®,
von SToLZE® sowie von SCHOLZ u. MANUELIDIS®*® besonders hervorzuheben. Mar-
x1EwI1ozZ (vgl. 65) fand namlich bei seinem, klinisch durch einen typischen Verlauf
ausgezeichneten Fall (68jahriger Mann) im Bereich des Lendenmarkes nicht nur
wandverdickte Gefafie, Entmarkungsherde und Zelluntergange, sondern auch eigen-
artige fremdartige Massen im Grundgewebe, vereinzelt auch in den Gefifiwianden,
die er als ,,kolloide Degeneration bezeichnete. Da er die namlichen ,,Ablagerungen*
auch noch bei anderen Erkrankungen gefunden hatte, z.B. bei einer progressiven
Paralyse und bei einer Spétschidigung des Gehirnes nach Réntgenbestrahlung,
bei Erkrankungen also, bei denen sowohl eine Parenchym- als auch eine GefdBlision
vorlag, deutete er das kolloide Material als Mischprodukt, dessen eine Komponente
der Blutbahn entstamme, wihrend die andere dem Gewebe bzw. der GefaBwand
angehdren miisse.

Auf diesen Befunden aufbauend, entwickelte dann StorLzr® unter
Scrorz die heute weitgehend anerkannte Vorstellung von der Patho-
genese des bis dahin als Myelitis necroticans bezeichneten Krankheits-
bildes. Er fand bei der Obduktion eines 34 jdhrigen Mannes, bei dem sich
langsam in Hohe von Dy ein Querschnittssyndrom entwickelt hatte, im
Bereich der Medulla oblongata einen Knéduel stark erweiterter extra-
und intramedulldrer Venen, die die gleichen Verdnderungen zeigten, wie
sie seinerzeit von Forx u. ALAJOUANINE beschrieben worden waren.
Dabei hatten sich im Riickenmark aber nur kleine Nekrosen ausgebildet,
denn infolge der besonderen Lokalisation war der Tod ungewohnlich
frithzeitig eingetreten. STorzE konnte somit beweisen, dafl die Paren-
chymnekrose eine Folge der Gefifiverdnderungen ist. Diese selbst ent-
stehen nach seiner Ansicht auf dem Boden einer vendsen Anlageanomalie,
die dem Angioma racemosum venosum des Gehirnes weitgehend gleiche,
und kimen dadurch zustande, daB dyshorische Vorginge Faservermeh.-
rungen innerhalb der GeféBwinde hervorriefen. Dieselben Schranken-
storungen, die gleichen dyshorischen Durchtrénkungen seien auch fir
die stets nachgeschalteten Veréinderungen am nervosen Gewebe verant-
wortlich, wihrend hypoxische Zusténde erst in zweiter Linie Einflufl auf

* 5. PB. 3,9,10,29,48,51,53,66,99,100,104
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das Parenchym gewinnen, da die Ganglienzellen auffallend lange erhal-
ten bleiben.

In Erginzung und Erweiterung dieser Gedankenginge betonen auch
Scrorz u. MaNUELIDIS® den angiodysgenetischen Charakter des Leidens.
Ja, sie heben sogar hervor, dafl die Riickenmarksverinderungen im
Grunde nur eine fakultative Begleiterscheinung darstellten. Dennoch sei
es berechtigt, die Myelopathie in den Vordergrund zu stellen, da erst sie
es sei, die zu klinischen Erscheinungen fihre und der Anlageanomalie
Krankheitswert zukommen lasse. Daher nannten sie das anatomisch wohl
gekennzeichnete Krankheitsbild ,angiodysgenetische nekrotisierende
Myelopathie®.

Diese Ansichten konnen heute als die herrschenden gelten. Einzig
Kon16:48 hat sich ihnen nicht angeschlossen. Er stellt ndmlich bei seinen
beiden Fillen, von denen freilich nur der erste als ganz gesichert gelten
kann, die Verénderungen an den Arterien in den Vordergrund und deutet
sie als Endarteriitis obliterans, wibrend er die Venenerkrankung als
sekundire dyshorische Wandschidigung und Endangitis, die Capillar-
verdnderung als sekundére Teleangiektasie und die Marklision dem-
entsprechend wieder als hypoxdmisch interpretiert.

Aus dem Gesagten ist klar, dafy die Diagnose einer Foix-Alajounanine-
schen Erkrankung streng genommen den Nachweis besonderer Venen-
und eigenartiger Parenchymverdnderungen voraussetst.

Es ist daher bei dem derzeitigen Stand des Wissens wohl besser, jene Versffent-
lichungen aus der Diskussion auszuklammern, die zwar von Rilckenmarksnekrosen
handeln, die charakteristischen GefaBverinderungen jedoch vermissen lassen
bzw. nur in angedeuteter oder nicht typischer Weise zeigen*. Ferner sind hier auch
jene Falle nicht niher zu erértern, die nur klinisch beobachtet wurden26.:49,83,91
oder bei denen zwar ein Querschnittssyndrom bestand und bei der Laminektomie
erweiterte und geschlingelte meningeale GefaBkniuel gefunden wurden, eine
histologische Untersuchung aber nicht vorliegt*¥, weil sich hinter diesem makro-
skopischen Bild mdglicherweise auch andersartige GefaBanomalien verbergen
konnen. Gibt es doch auch histologisch gesicherte Fille von Myelomalacie, denen
ganz andersartige GefdBprozesse zugrunde liegen, als hier besprochen werden
sollen *#%,

Diese Ubersicht zeigt, daB von dem Krankheitsbild bisher nur wenig
Fille sorgfiltig genug histologisch untersucht worden sind und daB deshalb
noch eine Reihe von Fragen offensteht. Daher sollen zwei eigene Beob-
achtungen eingehender geschildert werden, zumal die feingeweblichen
Verdnderungen ungewohnlich ausgeprigt waren und das bisher Bekannte
in manchen Einzelziigen bereichern. Dariiber hinaus méchten wir auf
Grund unserer Befunde zu dem immer noch umstrittenen (vgl.s:45.100)
Problem ihrer formalen Pathogenese Stellung nehmen und dadurch zur

* 7,8,16,18,25,26,32,35,36,38,39,42,57,60,61,62,73,74,106_

%k 1,11,14,18,19,22,30,33,68,67,71,73,75,78,79,81,84,94,100,104

wak g B 2,12,28,24,81,40,41,54,55,58,64,96,97,101

9*



126 G. OSTERLAND:

exakteren Abgrenzung der Foix-Alajouanineschen Erkrankung in dem
groBeren Rahmen der Myelomalacien beitragen. Daf dieses Leiden nicht
so selten ist, dafiir spricht nicht nur die Fiille der oben angefithrten
,,verdichtigen‘’, wenn auch nicht bis ins letzte gesicherten Beobachtungen,
sondern ebenso die Tatsache, daB wir selbst im Laufe eines Jahres zwei
einander weitgehend gleichende Obduktionsbefunde erheben konnten.

Beobachtungen *

Fall 1. 54 jahriger Mann, geb. 1904, gest. 1958 (SN 275/58).

Krankheitsverlauf. Bereits im Jahre 1945 heftige, von den Oberschenkeln in die
TiiBe ausstrahlende, besonders die Kniegelenke betreffende Schmerzen. Beim
Gehen leichte Ermiidbarkeit und Schwerwerden der Beine. In den Fingerspitzen
Taubheitsgefithl. Damals wurde eine Polyneuritis angenommen mit besonderer
Beteiligung der Beine in Form einer schlaffen Parese und einer von der Kniegelenks-
gegend nach, unten zunehmenden Anisthesie. Spiter dann jahrelange Behandlung
wegen ,,Arthrosis®“. Im August 1957 Krankenhausaufnahme wegen akuter Harn-
verhaltung und anschlieBend Uberweisung in die Neurologisch-Neurochirurgische
Klinik der Freien Universitit wegen Verdacht auf einen gutartigen Riickenmarks-
tumor. Hier gab der Pat. an, daB er seit einem halben Jahre zunehmende Beschwer-
den beim Wasserlassen und seit 2 Jahren Schwierigkeiten mit dem Stuhlgang
habe, den er in letzter Zeit immer erst sehr spit bemerkt habe. In der letzten Woche
sei dann zu dem bisherigen Schweregefiihl in beiden unteren Extremititen noch
eine Lahmung des re. Beines hinzugekommen, li. sei der FuB bis zum Knochel taub.

Neurologischer Befund (gekiirzt). Untere Extremititen: Tonus re. stark, li.
weniger gesteigert. Trophik: seitengleich normal. Grobe Kraft: im re. Bein nur
GroBzehenbewegung, im li. Bein alle Bewegungen méglich, aber in der Kraft
vermindert. Reflexe: PSR re. gesteigert, mit leichtem Klonus, li. lebhaft. ASR re.
etwas lebhafter als li. Babinski, Gordon, Oppenheim li. mehr als re. positiv. Anal-
reflex negativ. BDR in den oberen Quadranten seitengleich auslosbar, in den
unteren kaum nachweisbar. Sensibilitit: Ab L, Stérung vom Typ des Broww
SEqQUARD. Vollige Analgesie und Anisthesie auch fir warm und kalt im re. Bein-
Thermanisthesie im li. Bein, Anisthesie und Analgesie des li. FuBes. Laségue,
negativ. Vegetativ: Blasen- und Mastdarminkontinenz. Réntgenaufnahmen der
Wirbelsdule ohne pathologischen Befund, bei der Myelographie kein sicherer Stop.
Liquor: lumbal 18/3 Zellen, GE (nach BRANDBERG) 3 mg-°/,, EiweiBrelation (Karxa4)
GE 1,6, Globulin 0,4, Albumin 1,2. Flache Mastixzacke. Wa.R. negativ. Farbe des
Liquors klar, Pandy-, Nonne opal. Suboccipital 164/3 Zellen, 20 mg-?/, EiweiS.
Nach 3 Wochen hatte sich eine véllige Reithosenanisthesie und totale Analgesie
bis L, entwickelt. Dariiber hinaus bestand ein inkonstant hyperpathischer Bezirk
ab D, /D,,. — Es wurde ein GefafprozeB im Sinne einer irreparablen spinalen
Mangeldurchblutung im Conus-Caudabereich angenommen. Nach insgesamt
5 Monaten Krankenhausaufenthalt Exitus unter hohen Temperaturen bei ausgedehn-
tem Decubitus.

Ergebnis der Kérpersektion. Chronisch-substantielles Lungenemphysem, chronisch-
eitrige Tracheobronchitis und Peribronchitis mit frischer disseminierter, eitriger
Bronchopneumonie in beiden Lungenunterlappen. Schlaffe Dilatation des li.

# Wir danken Herrn Prof. Dr. A. STENDER, Direktor der Neurologisch-Neuro-
chirurgischen Klinik der Freien Universitat Berlin, fiir die Uberlassung der Kranken-
geschichten.
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Herzens bei geringfiigiger Coronararteriensklerose. Schwere chronisch-himorrha-
gische Urocystitis. Schwerste diffuse Verfettung der Leber. Reticulumzellhyper-
plasie der Milz. Einzelne Magenschleimhautblutungen.

Abb. 1. Rickenmarksquerschnitte in Hohe des mittleren und unteren Lendenmarkes, Stark erweiterte
und zum Teil auch wandverdickte meningeale Venen. Hochgradig verindertes Markgewebe mit
einzelnen reakfionslosen Erweichungshohien. Fall 1. Formol; van Gieson 1: 9

Sektion des ZNS. Hirngewicht 1525 g. Hirnwindungen abgeflacht, Meningen
zart. Hirnbasisarterien mit fleckformigen, weiBlichgelben Intimaeinlagerungen. Auf
Frontalschnitten durch das Gehirn keine Besonderheiten.

Riickenmark in toto aus dem Riickenmarkskanal herausgelést und in Formalin
fixiert. Nach dem Aufschneiden des Duralsackes fallen sogleich, in Hohe des mitt-
leren Brustmarks beginnend und sich bis zum unteren Lendenmark hin fortsetzend,
stark geschlingelte, erheblich erweiterte und prall mit Blut gefillte Gefifle auf, die
meist in fast gleicher Dicke bis in die Spinalwurzeln zu verfolgen sind. Im Lenden-
bereich Riickenmark deutlich abgeflacht und etwas verschmilert. Anf Quer-
schnitten schon makroskopisch im Hals- und Brustmark durch Aufhellung eine
Degeneration der Hinterstrange erkennbar. Im unteren Brustmark und im oberen
Lendenmark Schmetterlingsfigur nicht mehr auszumachen., Konsistenz des Lenden-
marks sehr weich ; trotz der Fixierung lauft beim Einschneiden eine breiig-brocklige
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Masse ab, so daB eine zentrale Hohlraumbildung entsteht. Im unteren Lenden-
markbereich Schmetterlingsfigur wieder deutlich.

Histologische Untersuchung des Riickenmarkes. Starkste Verinderungen im
abgeflachten Lendenmark. Wegen weitgehender Aufhebung der Riickenmarks-
struktur Unterscheidung von grauer und weiller Substanz oft nicht mehr moglich
(Abb.1). Caudalwirts etwa in Hohe von L 5, cranialwirts ab D 6 Schmetterlings-
figur wieder erkennbar. Meningen nur im Lendenmarkbereich geringgradig ver-
dickt, ganz selten mit Lymphocyten infiltriert. In den Nervenwurzeln erweiterte,
aber nur selten wandverdickte GefiBe. In den Nervenwurzelstringen binde-
gewebige Faservermehrung.

Arterien der Pia nirgends krankhaft verindert. Piavenen dagegen iiberall
erweitert und prall mit Blut gefiillt, infolge starker Schlangelung auf jedem Schnitt
mehrmals angeschnitten und deshalb stellenweise als GefaBkonvolute imponierend.
Im Hals- und Brustmarkbereich sind ihre Wandungen zart und ditnn, im unteren
Brust- und Lendenmarkbereich jedoch infolge konzentrisch angeordneter, lamellir
geschichteter kollagener Faserziige auf ein Vielfaches der Norm verdickt. Zwischen
den Bindegewebsfasern nur noch einzelne schmale Muskelbiindel und maBig viel,
meist langliche Zellkerne, aber keine elastischen Strukturen. Die gleiche Wand-
verdickung auch an den Venen der Medianfissur; die Arterien hier ebenfalls regel-
recht.

Intramedullér die schwersten Verdnderungen ebenfalls im unteren Brust- und
Lendenmark. Im gesamten Querschnitt erweiterte und stark wandverdickte
GefiBe. Eine Differenzierung in Arterien und Venen auch mit der Elasticafarbung
nicht moglich, ausgenommen einige GeféaBe nahe der Medianfissur. Gefife infolge
ibrer Schlangelung wiederum des 6fteren mehrmals im Schnitt getroffen und daher
stellenweise eine Gefillvermehrung vortiuschend. Wandungen aus feinen, konzen-
trisch angeordneten, zum Teil filzig miteinander verflochtenen Bindegewebsfasern
aufgebaut; dadurch trotz vorheriger Erweiterung immer wieder einmal zu einer
stirkeren Einengung des von einem deutlichen Endothel begrenzten Lumens
fithrend (Abb.3a). Gelegentlich polsterférmige Vorbuckelungen der faserreichen
Gefaiwand, oft zu einer Septierung der Lichtung fithrend, wobei jede so entstehende,
spater von konzentrisch angeordneten Fasern umgebene Kammer einen eigenen
Endothelbelag besitzt (Abb.2b, 2¢) oder von jeglicher Zellauskleidung frei sein
kann (Abb.2d). Der feinfaserige Aufbau besonders bei Silberimpréignation deutlich;
dabei die inneren Fasern stets schwarz — argyrophil —, die dufleren, derberen
dagegen rot getont. Dementsprechend bei PAS-Farbung die lumennah gelegenen
argentaffinen Fasern stiérker hervortretend. AuBerdem auf jedem Querschnitt
mehrere GefaBle, deren Wand von fibrinhaltigen, teils homogenen, teils knorrigen
EiweiBmassen, eventuell mit Erythrocyten vermischt, durchtrinkt ist, und die sich
daher im van Gieson-Priparat gelbbriaunlich, bei Azanfirbung leuchtend rot dar-
stellt. Der ehemalige feinfaserige Aufbau daher nicht mehr erkennbar, das Endothel
stets zugrundegegangen. Diese Eiweill- und Fibrin-Insudation kann von einer
Imbibition nur der inneren bis zu einer vollstandigen Durchsetzung aller Wand-
schichten reichen und sogar bis zu einem Ubertritt in das benachbarte Gewebe
fithren. Um einzelne fibrinoid verdnderte GefaBe deutliche adventitielle Zell-
wucherung (vgl. Abb.7), hier und da perivasculér auch Erythrocyten und Hamosi-
derinablagerungen.

Durch Ubertritt solcher BluteiweiBkérper in das Gewebe sind auch gréBere,
mehrere mehr oder weniger verdickte Gefifie einschlieBende, scharf abgesetzte,
grobbalkige Herde (sogenannte kolloide Degeneration) zustande gekommen (Abb. 3b).
Junge, eben erst gebildete Ablagerungen sind Azan-Rot und von feiner netziger
Struktur, wahrend sie mit zunehmendem Alter eine grobbalkige, mehr wolkig
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homogene Form bekommen und braunlichblau erscheinen (vgl.?). Man hat zuweilen
unmittelbar den Eindruck, als entstiinden sie dadurch, daB sich fibrinogenhaltiges
BluteiweiBl mit Zerfallsprodukten des Nervengewebes vereinigt, an Maschen des

ET .rg-' g

Abb.8. a Spongids verindertes Rilckenmarksgewebe mit erheblich gesteigertem (dem in der Um-
gebung fibrinoid verdnderter GefiBe; b Grobbalkige, unterschiedlich gefiirbte kolloide Degeneration
im Markgewebe. Fall 1. Formol; van Gieson:a 1:240;b 1:190

spongidsen Gliafaserwerks niederschligt. In ihren duBeren Bereichen einige mit
tropfigem, eiweiBhaltigem Material erfiillte Kornchenzellen; ecine stirkere Glia-
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reaktion ist aber ausgeblieben. Das gesamte iibrige Nervengewebe, besonders in der
Umgebung der Gefable (Abb.3a), spongios aufgelockert.

In Hoéhe von L 2 fast das gesamte Parenchymgewebe durch eine Erweichung
untergegangen. Nur in den Randpartien noch in etwa der gewohnte Aufbau; in
dem Erweichungsbezirk selbst nur einzelne Fettkérnchenzellen und reichlich Zell-
triimmer. In der Peripherié praktisch keine reaktive Gliose. In Hohe von L 1 sind
nur noch einzelne kleinere Bezirke der Erweichung anheimgefallen. In den weniger
betroffenen Bezirken Markscheiden und Nervenfortsitze weitestgehend unter-
gegangen; Korper der Ganglienzellen dagegen oft noch recht gut erhalten und durch
maximale Pigmenteinlagerungen aufgetrieben. Kern dabei meist klar erkennbar,
entweder verdichtet oder locker gebaut und mit groem Nucleolus. Nissl-Substanz.
in der Regel fehlend oder nur noch randstindig erhalten. An einigen Ganglienzell-
korpern sogar das typische Bild der sogenannten priméren Reizung.

In einem groBen Teil der intramedulliren Geféafle zwischen den konzentrischen
Bindegewebsschichten kugelige, stark lichtbrechende Ablagerungen erkennbar
(Abb.2b—2d), die oft eine hellere Peripherie und ein dunkleres Zentrum haben
und sich von den reichlich vorhandenen Corpora amylacea deutlich unterscheiden
(HE: braunlichblau; van Gieson: braunlichschwarz; PAS: schwach positiv; Azan:
mattblau; Kresylviolett: blaBglasig; Kongorot und Kossa: negativ). Zur Auf-
findung und zur Orientierung iiber die Anzahl der Kugeln ist die Berliner Blau-
Reaktion besonders geeignet, denn wegen ihres Hisengehaltes treten die Kugeln
deutlich hervor. Die Gliederung in Randzone und Zentrum auch im Phasenkontrast
nachweisbar; die kugeligen Ablagerungen als ganze dabei hell aufleuchtend.

In den hoher und tiefer gelegenen Riickenmarkssegmenten nehmen die Gefa-
verdnderungen langsam ab. Aber selbst im Halsmark noch — allerdings nur gering-
gradig — erweiterte und wandverdickte GefiBe in der Riickenmarkssubstanz;
diese selbst hier jedoch unverdndert, abgesehen von einer aufsteigenden Degenera-
tion der Hinterstrange, die durch das reichliche Vorkommen echter Fettkornchen-
zellen ausgezeichnet ist.

Fall 2. 58jihriger Mann, geb. 1900, gest. 1958 (SN 479/58).

Krankheitsverlauf. Bereits 1945 ,,Rheuma‘ in den Beinen. November 1955:
Plotzlich Schwerwerden der Beine, Schmerzen in Blase und Hiifte. Pat. muBte
katheterisiert werden, da er kein Wasser lassen konnte. Spater Schmerzen im Unter-
leib. Oft obstipiert, manchmal bis zu 5 Tagen. August 1956 : Zunahme der Schwiéche
in den Beinen, unbemerkte Blasenentleerungen. Sommer 1957 auBerdem Schmerzen
in den Waden, bis in die FiiBe ziehend. Zehen iiberhaupt nicht mehr bewegbar.
September 1957, als er nicht mehr stehen konnte, Krankenhausaufnahme. Hier
fand sich unter anderem eine Zellvermehrung im lumbalen und cysternalen Liquor
von 304 bzw. 326/3 Zellen sowie eine EiweiBvermehrung (lumbal 192 mg-%/, und
cysternal 94 mg-9/,). Diese Werte gingen im Laufe der Beobachtungen zuriick auf
46 bzw. 69/3 Zellen und 132 bzw. 72 mg-°/, Eiweil. Im Oktober 1957 Verlegung in
die Neurologisch-Neurochirurgische Klinik der Freien Universitit.

Neurologischer Befund (gekiirzt). Untere Extremitéten: Beide Beine konnen im
Hiftgelenk gehoben werden. Kniebeugung re. und li. méglich, FuBbewegungen
nicht. Tonus beiderseits schlaff. Schlaffe Parese der GesaBmuskulatur. Trophisches
Decubitalgeschwiir iiber dem Kreuzbein. Lasdgue beiderseits negativ. PSR re.
gleich li. abgeschwicht positiv. ASR beiderseits negativ. Babinski beiderseits
negativ. Lagesinn in beiden Beinen aufgehoben. Sensibilitit: Hyp- bis Analgesie
ab L 4/5 nach distal zunebhmend. Bei der Myelographie inkonstante Kontrast-
mitteldefekte in Hohe von D 12. Ungehinderter AbfluBl des Kontrastmittels in den
Caudalsack ohne sicheren Stop. Liquor: lumbal nicht zu gewinnen, suboccipital
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Farbe klar, Pandy opal, Nonne Spur opal, 17/3 Zellen, GE 25 mg-%/,, flache Mastix-
knrve. Dezember 1957 Probelaminektomie in Héhe L 5/S 1: Cauda equina etwa ab
S 1 zu einem soliden Strang verwachsen; oberhalb davon einzelne Caudafasern zu
differenzieren. Daher Annahme eines Spatzustandes nach Arachnitis spinalis und
deshalb Verzicht auf weitere operative MaBnahmen. 5 Monate spiter Exitus bei
eitriger Pyelonephritis und Dekubitus.

Ergebnis der Korpersektion. Schwere verschorfende, himorrhagisch-eitrige
Urocystitis. Doppelseitige, ascendierende, chronisch-eitrige, zum Teil abscedierende
Pyelonephritis mit entziindlich bedingter Konkrementbildung in beiden Nieren-
becken. KleinbohnengroBies Konkrement im distalen Abschnitt des 1i. Ureters.
Hydroureter und Hydronephrose, besonders li. Schwere chronisch-eitrige Tracheo-
bronchitis. Konfluierende, zum Teil abscedierende Bronchopneumonien in beiden
Lungenunterlappen. Emphysematdse Blihung der Lungenoberlappen. Entziind-
liche Lockerung der Milzpulpa. Schlaffe Dilatation der li. Herzkammer. Terminales
Lungenddem. Kleinfleckige Lipoidose des Ramus descendens der 1i. Coronararterie,
sonst allgemein sehr zartes GefaBsystem. Mittel- bis grobtropfige, vorwiegend
lippchenzentrale Verfettung der Leber. Decubitus {iber dem Kreuzbein.

Sektion des ZN8. Meningen und Hirnbasisgefafie zart. Gyri und Sulci in regel-
rechtem Verhaltnis, auf Frontalschnitten makroskopisch keine Besonderheiten.
Die harten Riickenmarkshéute der knéchernen Wand fest anhaftend. Im Lenden-
bereich die weichen Riickenmarkshiute etwas verdickt, das Riickenmark verschmi-
lert. Makroskopisch die oberflichlichen RiickenmarksgefiBe bei genauer Betrach-
tung hier geringgradig verdickt. Im Hals-, Brust- und oberen Lendenmarkbereich
die Schmetterlingsfigur gut erkennbar, die Hinterstringe aufgehellt. Im unteren
Lendenmarkbereich die Riickenmarkstruktur verwaschen.

Histologische Unitersuchung des Riickenmarkes. Verdnderungen im Conus medul-
laris und im unteren Lendenmark am deutlichsten (Abb.4), von caudal nach
cranial langsam an Intensitit abnehmend. Erst in Héhe der Intumescentia lumbalis
Schmetterlingsfigur der grauen Substanz wieder gut erkennbar. Die Meningen,
vor allem im Lendenbereich, dem Operationsgebiet, starker verdickt und locker
mit Lymphocyten infiltriert. In den Bindegewebszellen hiufig eisenpositive Pigment-
schollen. An der Ventral- und Dorsalfliche des Riickenmarks eine Vielzahl von
GefaBanschnitten; die auffallend groBen Venen, durch das Fehlen einer elastischen
Membran von den Arterien deutlich unterschieden, hochgradig wandverdickt und
zwar durch konzentrische, zwiebelschalenartig angeordnete, geschlangelt verlau-
fende, teils feine, teils grobe kollagene kernarme Fasersysteme. Trotzdem bisweilen
keine starkere Lichtungsverengerung; in der Regel allerdings erhebliche Einengung
des Lumens, bisweilen sogar vollig Verédung durch lockeren Faserfilz (Abb.5). Bei
Versilberung nach GomOrr die meisten Fasern rot (also reifes Kollagen), nur
einzelne, meist zentral gelegene Fibrillen schwarz und dementsprechend bei PAS-
Farbung kraftig getont. Selbst bei hochgradiger Stenosierung meist noch flaches
Endothel vorhanden. Tm Lendenbereich auch die Arterien an dem GefidBprozeB
beteiligt. An groBeren Asten zwar hochstens geringgradige, uncharakteristische
Intimawucherung; an einigen kleineren Arterien, an ihrer Elastica interna als solche
kenntlich, aber die gleiche feinfaserige Verengerung, hier und da sogar eine Kamme-
rung der Lichtung, dabei jedes der Sekundérlumina von eigenem Endothel aus-
gekleidet (Abb.5b). An den Venen und Arterien der Medianfissur das gleiche Bild.

Im Riickenmark selbst die stirksten GefaBverinderungen im Sacralmark und
hier an den Hinterhérnern. In der ehemaligen grauen Substanz eine Vielzahl von
langs, quer und tangential getroffenen Anschnitten aufs engste nebeneinander-
liegend, da die GefaBe stark geschlingelt sind und das Nervengewebe dazwischen
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fast ganz geschwunden ist. Elastische Elemente nirgends nachweisbar, eine Differen-
zierung in Arterien und Venen daher nicht durchzuftihren. Hauptmenge der GefiBe
aber von kleinerem Kaliber und offenbar capillarer Natur. Die Winde durch feine

Abb. 4. Riickenmarksquerschnitte in Hohe des unteren Lendenmarkes. In den faserreicheren Menin-~
gen dickwandige, zum Teil verodete Venen, im Riickenmark zahllose fibrise Gefifie. Fall 2. Formol;
van Gieson 1:10

konzentrisch geschichtete reife kollagene Fasern erheblich verdickt, Lichtung
dadurch des Ofteren weitgehend stenosiert oder gar verddet; Wandungen sehr
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zellarm, ein Endothel oft nicht vorhanden. AuBlerdem immer wieder einzelne stark
erweiterte, prall mit Blut gefullte ,,Riesencapillaren®. (Abb.6.)

Abb.5. a GroBere Piavenen mit erheblicher Wandverdickung durch reife kollagene Fasern und mit

Versdung der Lichtung durch lockeres zellarmes Faserwerk. b Fibros verdnderte piale Vene neben

einer Arterie mit Intimaproliferation und Xammerung der Lichtung. ¥all 2. a Goldner 1:190;
b Goldner 1: 240
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Kranialwirts Anzahl der GeféaBanschnitte abnehmend und im oberen Lenden-
mark wieder den Normalwert erreichend. Hier zwar keine stark dilatierten, doch
immer noch fibrotisch veranderten Gefille und vor allem solche, deren Wand von
filzigknorrigen bis homogenen Massen (va¥ GiEsoN: braunlichgelb, Azan: leuchtend
rot, PAS positiv) durchsetzt ist, in denen alle vorher vorhandenen Wandstrukturen
aufgegangen gind (Abb.7). Endothel in der Regel ebenfalls der Nekrose anheim-
gefallen, hchstens stellenweise noch erhalten und dann stark gequollen. Gelegentlich

,3&*8 .‘..\?., :
4%‘) '
S

“ ¢

Abb.6. Dicht nebeneinanderliegende, meist wandverdickte, zum Teil aber auch diinnwandige und
dann stark erweiterte kleine GeffiBe im weitgehend untergegangenen und zusammengesinterten
Riickenmark. Fall 2. Formol; van Gieson 1: 190

das ﬁbrinhaltige Bluteiweill bereits in der Lichtung ausgefallen und dann ohne
scharfe Grenze in die intramuralen Ablagerungen iibergehend, bisweilen dariiber
hinaus in das Markgewebe tibertretend. Um solche Geféfle stets eine besonders
aufgelockerte Zone, in etwas dlteren Fillen oftmals eine granulomartige adventitielle
Zellwucherung (Abb. 7). Eventuell auch frische Blutaustritte und hiimosiderinhaltige
Histiocyten, das letztere auch um fibrotische GefaBstrecken.

Das Riickenmarksgewebe im Sacralbereich selbst schwerst verindert. Von der
weiflen Substanz nur noch ein schmaler Saum iibriggeblieben; die oberfliichliche
glivse Grenzmembran nur noch stellenweise erkennbar. Zwischen den dicht liegenden
fibrésen Gefallen ein sehr lockeres, teilweise gbméri-positives Faserwerk, ehemals
offenbar von einer jetzt groBtenteils abgeflossenen Flussigkeit durchtrinkt. In
diesem: Maschenwerk nur verhaltnismaBig wenige rundliche, groBe mit tropfigen,
PAS-positiven, im Goldner-Praparat rétlichen Granula erfiillte Kornerzellen. In
den Vorderhdrnern das Zwischengewebe etwas besser erhalten, aber stark spongids.
Hier noch einzelne, ihrer Fortsitze allerdings beraubte, dicht pigmentierte Gang-
lienzellen. Stellenweise eigentiimliche, an Neurinome erinnernde Zellbiindel, ans
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spindeligen Hlementen bestehend, swischen denen feine argentaffine Fiserchen
sichibar zn machen sind; als gorzes dem von Scunaen® beschriebenen glitisen
Wucherungen endsprechend.

Tm Lendemmark keine grdBeren Erweichungshohlen, Aber die Markscheiden anch
hier verquollen oder ganz untergegangen. Grundgewebe stark sufgelockert, die
Virchow-Bobinschen Réume erweitert, eventuell perivagoulsy deutliche Steigerung
des Odemes. An einigen Stellen hoben Plaswasusiriite in Verbindung mit dem

§ L §

Abh.7. Syanulomartice adventiticlls Fellwucherungen um fbrindurvchivinkie Keine intrameduliive
Gefdfo. Spongitse Auflockerung des parenchymentbliften Rickemmarkes. Fall 2, Formols
van GHeson 1150

priexistenten Cewebe zur Bildung griBerer, knorrig oder balkig erscheinender
Massen gefithrt {dzan: lenchisndvot bis brausblen; van Gieson: hell- his dunkel
Braun), de bisweilen von fhrer Umgebung mehr oder weniges deuthich demarkiert
sind, ¥ir eine roparative oder resorpbive Gliose in der Nahe dieser fremdartigen
Massen kein Anhalb. Kugelize Ablagerungen in den Gefiifwinden nur selr selten,

T Clebiet des unieren Lendenmarkes Septum dorsale dinch zellarmen geftf.
veichen Faserfils kenlenformig verbreitert und mib zahlesichen feineren und derbeven
Tortsitzen In dos ehemalige Markgewebe vordringend. Zwischen diesen Ausliufern
sahireiche polygonale bis rundliche PAS-positive Granula enthaltende Zellelemente,
Ganglienzellkivper auf diesen Querschiibben suifallend gut othalten, wenn such
durch Pigmenteinlagerong bisweilen wnfdrmig sufgeteieben. Randstindige Kerne
hisweilen verdichbet, bisweilen recht hell wnd mit grofiern Nucleolus versehen. Ab
aud an soger Lprimiy gevelzbe” Ganglienzellen.

Weiter kraniahwirts Verinderungen am GefsB- vnd Nervengewshe sehribtweises
abnehmend, Schieflich nur noch in den Gollschen Steingen, Dogeneration der
Markscheiden, Dabei zahlreiche Fetthbrnohenzellen, besonders perivaseular, nichd
selten nadeliy wusgefallene, doppeltbrechende Cholesterinester enthaltend.
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Besprechung

Bei den von uns beobachteten Krankheitsfillen handelt es sich um
zwei Ménner im Alter von 54 bzw. 58 Jahren, bei denen sich im Laufe
von Jahren ein Querschnittssyndrom in Hoéhe des unteren Lendenmarks
mit schlaffer Parese beider Beine, Sensibilitdts- sowie Blagsen- und Mast-
darmstorungen entwickelt hatte. Die Zellzahl im Liquor war nicht
wesentlich erhoht, wihrend eine deutliche Eiweilvermehrung nach-
zuweisen war. Der klinische Verlauf der beiden Félle stimmt also mit den
in der Literatur veroffentlichten Fallen von Foix-Alajouaninescher Krank-
heit tiberein (vgl.6).

Am Riickenmark des ersten Falles waren die als charakteristisch
bezeichneten, hochgradig dilatierten, geschlangelt verlaufenden Venen
bereits makroskopisch wahrzunehmen, nicht so bei dem zweiten Patien-
ten, obwohl auch hier ein groBer Teil der pialen Venen an und fiir sich
stark erweitert war. Dieser Umstand ist sicher auf die stirkere Binde-
gewebsvermehrung der GefiBwandungen und auf die verbreitete Ver-
odung der Lichtungen zuriickzufiihren. Auch Gramparmo?” konnte
makroskopisch keine Besonderheiten erkennen, obwohl sich intra-
medulldr schwerste GefdBverinderungen fanden.

Die mikroskopischen Befunde unseres ersten Falles stimmen weit-
gehend mit den frither beschriebenen Fillen anderer Autoren iiberein
(vgl.8). Grundsitzlich gilt dies auch fiir unseren zweiten Fall, doch sind
die feingeweblichen Verdnderungen hier sehr viel stirker ausgebildet als
bisher angegeben.

Auch nach den von uns erhobenen Befunden erscheint die erstmals
von SrorLTZE® vorgebrachte, von ScHoLz u. MANURLIDIS® erweiterte,
und spédter von anderen (vgl.?) iibernommene Meinung, dafl die Grund-
ursache der Foix-Alajounanineschen Krankheit eine Aunlagestorung der
Riickenmarksvenen seé, durchaus berechtigt. Bei unserem ersten Fall
sind an den Arterien praktisch keine Verdnderungen erkennbar, wihrend
beim Fall 2 alles darauf hindeutet, dafl die Verinderungen an den Arte-
rien denen der Venen nachgeschaltet sind und nicht, wie Koxr1g4
annahm, die eigentliche Krankheitsursache darstellen. Die fehlerhafte
Anlage der Venen ist dabei wohl in einer primédren Wandschwiche zu
erblicken, die eine zunehmende varicése Erweiterung nach sich zieht. In
derart erweiterten Venen aber muf} es zu einer sich allméhlich steigernden
Blutstromverlangsamung und schlieBlich zu einer Permeabilitdtsstérung
der Endothelien kommen, die zu einer ,,dyshorischen*® Durchtrinkung
der Gefilwinde mit Blutfliissigkeit und BluteiweiBkorpern fiihrt, so
wie das besonders von ROSSLE™7, ScHURMANN u. MAcMAnoN® sowie
von EpPINGER? klargestellt worden ist. Bin solches Ereignis aber wird
bei lingerer Dauer mit einer Faservermehrung beantwortet, die den
Eindruck einer acelluliren Entstehung macht (vgl.1%.20,%.) Bei einer
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stidrkeren Venektasie und durch eine sich gegebenenfalls anschlieBende,
langsam progrediente Venenverengerung gewil begiinstigh, setzt sich
der nimliche Proze — die Blutstauung, die Wanddurchtrinkung und
die anschlieBende Fibrose — im Laufe der Jahre auf die intramedulliren
erweiterten Venenstrecken fort und greift spater auch auf die anfiinglich
nicht betroffenen Capillaren iiber. Das resultierende Bild gleicht, von
seinem ungewdhnlichen Ausmall abgesehen, grundsitzlich den von
SPIELMEYER®, KLISSUROW % sowie von ScHoLZ u. NIETO® beschriebenen
capilliren und vendsen Fibrosen, die in geringer Ausprigung nach
StarEMMLER® im Riickenmark alter Leute nicht selten vorkommen sollen.
In besonders schweren Fillen kénnen sogar noch vorgeschaltete Arterien
von den nédmlichen pathogenetischen Faktoren betroffen und damit in
grundsdtzlich gleichartiger, durch den andersartigen Wandbau freilich
modifizierten Weise umgestaltet werden. Die auf unseren zweiten Fall
beschrankten Arterienveranderungen, die mit denen der Endangitis
obliterans groRe Ahnlichkeit haben, fassen wir also nicht wie Kon1a %
als Primirlision auf, sondern als eine Folge der sowohl funktionell wie
morphologisch bedingten Abflufbehinderung im vendsen und capilliren
Anteil der zugehorigen Strombahn.

DaB mit einer Durchtrinkung der GefdBwand gerechnet werden darf,
dafiir spricht nicht nur das bisweilen so augenfillige perivasculire Odem
(Abb.3a), sondern vor allem die immer wieder nachweisbare verschieden
alte Fibrinimbibition der inneren oder gar aller GeféBschichten, die sogar
in das benachbarte Parenchym vordringen kann und hier oft genug eine
perivasculire Zellwucherung auslost (Abb.7), eine Beobachtung iibrigens,
diefiir die 4tiologische und pathologische Deutung solcher gefiafigebundener
Granulome von grundsitzlicher Bedeutung ist. Mit grofler Wahrschein-
lichkeit sind als weiterer Beleg fiir diese These auch die kugeligen Ablage-
rungen innerhalb der Gefilwinde anzuftihren, die sich in den schwerer
betroffenen Segmenten unseres ersten Falles reichlich finden und die
nach Ausweis ihrer firberischen Eigenschaften in den Formenkreis des
sogenannten Pseudokalks® gehéren (vgl. Abb.2¢,d). Denn da an ihrer
Entstehung offensichtlich ausgetretene, liegengebliebene und sekundér
verinderte BluteiweiBkorper malgeblich beteiligt sind (vgl.5:7,69,80),
kénnen sie als Zeichen einer durchgemachten Schrankenstérung gewertet
werden. Freilich kommen sie allem Anschein nach, wenn nicht stets, so
doch vornehmlich dann zustande, wenn die Gefaflwand zugleich ab-
drainierte besondere Abbauprodukte nervosen Gewebes enthilt, so dal
siec wohl mit Recht als Fallungsprodukt, ja, bei kugeliger Gestalt, als
Komplexeoacervat im Sinne von BUNGENBERG DE Joxg %13 gufgefalt
werden koénnen. In unseren Priparaten sind diese Ablagerungen stets
kalkfrei; bei einer Kresylviolettfirbung erscheinen sie blall und stark
lichtbrechend, was nach BocuNTKS als Zeichen hoheren Alters zu gelten
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hat. Vergleichbare Befunde sind bisher an Riickenmarksgefiflen unseres
Wissens nicht beschrieben worden. Einzig MarkrEwicz®® erwihnt bei
seinem Fall von angiodysgenetischer Myelomalacie in der Nihe vieler
Gefifle fein zerstiubte und grobkérnige bis spangenformige Kalk-
ansammlungen, die moglicherweise hier einzureihen sind.

Indessen, die Blutfliissigkeit durchtrinkt besonders an kleineren Zwei-
gen und Capillaren nicht nur die GefiBwand selbst, sie dringt vielmehr
auch in das angrenzende Gewebe vor. Bei einer besonders weit voran-
getriebenen Schrankenstérung werden sogar die hochmolekularen Eiweil3-
korper und das Fibrinogen nicht mehr zuriickgehalten; dann entstehen
im Riickenmark, ebenfalls in Verbindung mit Bestandteilen des Nerven-
gewebes und offensichtlich an priformierte Gliasstrukturen gebunden,
jene grobbalkigen ,.fibrinciden* Fallungsprodukte, die als kolloide De-
generation®® oder als ,,Neurogel“®:f bezeichnet werden. Aber auch der
Ubertritt eiweiBirmerer Blutflissigkeit bleibt nicht folgenlos. Wie
JacoB3* besonders hervorgehoben hat, kommt es ja bei jedem linger
wihrenden Hirnédem zu Quellungs- und Zerfallserscheinungen an Mark-
scheiden und Achsencylindern, die nur mit einer ganz unerheblichen-
gliosen Faserbildung beantwortet werden. Auch ScHorz% wies nach-
driicklich auf die eigenartigen Folgen und die pathogenetische Bedeutung
des Odemes und der plasmatischen Infiltrationen hin und betonte, daB
hierbei, ganz im CGegensatz zu den hypoxydotischen Hirnlisionen, die
Markscheiden und Nervenfortsitze zuerst zugrunde gehen, wihrend die
Kérper der Nervenzellen auffallend lange erhalten bleiben.

Diese Erfabrungen werden in unseren Beobachtungen wie in dhnlich
gelagerten Fillen des Schrifttumes frither schon (vgl.6:88:%) bestétigt.
Auch hier sind die Markscheiden und Nervenzellfortsitze besonders frith
und besonders schwer betroffen, wihrend die Ganglienzellkbrper ver-
gleichsweise unempfindlich sind. Auf die Amputation ihrer Fortsitze
kénnen sie sogar bisweilen noch mit dem Bild der sogenannten priméiren
Reizung antworten. Doch kann die so beginnende Gewebsschidigung an
einzelnen Stellen auch bis zur Bildung merkwiirdig reaktionsarmer voll-
stdndiger Brweichungshohlen fortgeschritten sein (Abb.1). Freilich ist dabei
die Mitwirkung einer hypoxydotischen Schidigung nicht véllig von der
Hand zu weisen (vgl.%). Mit ihr muB besonders dann gerechnet werden,
wenn es zu umfangreicheren Gefafiverddungen gekommen ist. Sie tritt
aber auch ins Spiel, wenn mit steigendem EiweiBgehalt des Odems die
Gewebsatmung leidet oder, in plasmatischen Flissigkeitsaustritten, véllig
sistiert (sekundéire Hypoxydose nach ScHo1.z%7). Aber nach Ausweis des
gesamten morphologischen Bildes sind sie doch erst an zweiter Stelle zu
nennen und von geringerer Bedeutung, denn auch die spérliche Entwick-
lung jeglicher glitser — resorptiver und reparativer — Wucherungen ist
nur damit zu erkliren, daB die entsprechenden Zellelemente, deren

Arch, Psychiat. Nervenkr., Bd. 200 10
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Empfindlichkeit gegen einen unmittelbaren Kontakt mit Blutserum be-
kannt ist (vgl.#), auf die erwihnte Weise geschadigt worden sind. Damit
vereinbar ist, dal die Degeneration der aufsteigenden Fasersysteme in
gewohnter Weise und anders als der entsprechende Vorgang in den
eigentlichen Herden selbst mit einer erheblichen Bildung von Fett-
kérnchenzellen und einer reparativen Gliose einhergeht.

Bei Beriicksichtigung dieser von Scmornz und seinen Mitarbeitern
erarbeiteten pathogenetischen Prinzipien ist es verstdndlich, dal eine
Entwicklungsstorung der pialen Venen — eine Phlebodysgenesie — erst
im Laufe der Zeit zu stérkeren Wandverdnderungen fithrt und daB es
noch weit linger dauert, bis auch die intramedulliren GefdBle in diesen
KrankheitsprozeB einbezogen werden und schlieBlich die sekundiren
nervalen Strukturzerstorungen zustande kommen. Damit hingt zusam-
men, daB eine zundchst harmlos erscheinende angeborene Anomalie in
der Regel erst in héherem Alter, wenn auch héufig frither schon durch
fliichtige Prodromi angekiindigt, zu einer echten Krankheit wird, die
dann mit Recht als Myelomalacie bezeichnet wird.

Es nimmt nicht wunder, dafl sich morphologische Einzelziige des hier
behandelten Leidens auch bei andersartigen zentralnervosen Schidigun-
gen finden, sofern sie nur mit einer linger wéhrenden Schrankenstérung
der GefiBe verbunden sind, wie bei Spatschiden nach Rontgenbestrah-
lung (vgl.44:59.85.8) Erst recht ist einleuchtend, daf die Befunde an den
GefaBen und am Nervengewebe denen gleichen miissen, die vom Angioma
Tacemosum venosumn, ja auch vom Angioma arteriovenosum des Gehirnes
her bekannt sind *.

Nach alledem ist nicht zu bezweifeln — und eine Durchsicht der
Literatur macht dies wahrscheinlicher —, dall auch andersartige Ano-
malien der RiickenmarksgefiBe zu weitgehend gleichen klinischen und
morphologischen Bildern fithren kénnen. Aus diesem Grunde haben
ScmoLz u. MANUELIDIS®® den weiteren und unbestimmteren Begriff
,-angiodysgenetisch® dem Terminus ,,Myelopathie* hinzugefiigt. Da aber
das von Forx u. ArasoUuaNiNg beschriebene Leiden, wie sich spater
gezeigt hat (vgl.®), durch eine primire Lésion ausschlieBlich der Venen
bedingt ist, scheint es vorteilhafter, diesen dtiologischen Faktor schon
im Namen festzulegen und einschrinkend von einer ,,phlebodysgenetischen
Myelomalacie** zu sprechen. So betrachtet wire die Foix-Alajouaninesche
Krankheit nur ein dtiologisch und pathogenetisch wohl charakterisiertes
Mitglied einer gréBeren Gruppe der heute noch mnicht iibersehbaren
und daher auch nicht befriedigend aufgegliederten ,,angiodysgenetischen
Myelopathien®.

DaB mit der Verwendung dieser Bezeichnungen manche Schwierig-
keiten vermieden werden konnten, zeigt die jingst von STAEMMLER?,%

# ygl. 4,6,15,56,88,98,108
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mitgeteilte Beobachtung, die mangels einer begrifflichen Unterscheidung
ebenfalls ,angiodysgenetische Myelopathie” genannt werden mubBte,
obwohl sie den diagnostischen Kriterien der Foix-Alajouanineschen
Krankheit nicht geniigte. Denn hier war zwar eine Marklision mit dem
klinischen Bild eines Querschnittsyndromes vorhanden, bei dem zu-
grundeliegenden Gefdflschaden handelte es sich jedoch um eine anders-
artige Fehlbildung, die man nur dann bereits terminologisch abgrenzen
kann, wenn man die hier besprochene Form der Myelomalacie als
phicbodysgenetisch schirfer nmreilt.

Zusammenfassung

Bei zwei im 6. Lebensjahrzehnt stehenden Minnern, bei denen
sich innerhalb der letzten beiden Lebensjahre ein totales Querschnitts-
syndrom in Héhe des Lendenmarkes entwickelt hatte, fanden sich histo-
logisch an der entsprechenden Stelle die fiir eine Foix-Alajouninesche
Erkrankung typischen vasalen und neuralen Verdnderungen. Bei ihrer
Beschreibung wird besonders auf Fibrin- und Pseudokalkablagerungen
in den fibrés verdickten intramedulliren GefdBwinden hingewiesen. In
Anlehnung an die von ScHo1z und seinen Mitarbeitern enbwickelte Vor-
stellung wird die Ursache der Erkrankung in einer fehlerhaften Anlage
der pialen Ritckenmarksvenen erblickt, und ihr pathogenetischer Mecha-
nismus in einer mit der verdnderten Durchblutung verbundenen Perme-
abilitdtsstorung, die im Laufe der Jahre auf die intramedulliren Gefal3-
strecken fortschreitet und unter Umstinden sogar auf die meningealen
Arterien tibergreifen kann. Zur schirferen Abgrenzung dieses morpho-
logisch gut charakterisierten Krankheitsbildes gegen andere angio-
dysgenetische Riickenmarksschiden wird der Terminus ,,phlebodys-
genetische Myelomalacie® vorgeschlagen.
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