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Aus dem Pathologischen Institut der Freien Universit~t Berlin 
(chem. Direktor: Professor Dr. med. It.-W. ALTMANN) 

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

Von 
Go 0STERLAND 

Mit 7 Textabbildungen 

(Eingegangen am 31. August 1959) 

FOIX U. ALAJOUblINE 21 gl ieder ten 1926 aus dem Kreise der l%iicken- 

markse rkrankungen  ein klinisch und anatomisch wohl charakter is ier tes  

Krankhe i t sb i ld  aus, das sic ~ls ,,my61ite n6crotique snbMgue"  bezeich- 

neten. 

Die beiden franzSsischen Neurologen beobachteten bei einem 29jghrigen und 
einem 27jghrigen Manne einen gleichartigen Krankheitsverlauf mit iibereinstim- 
mendem Obduktionsbefund. Kliniseh sahen sic eine zungehst spastische, dalm 
schlaffe amyotrophische, progressive Paraplegie der unteren Extremitgten und eine 
anfangs dissoziierte, dann mehr und mehr umschriebene EmpfindungsstSrung, die 
mit einer gewissen VerzSgerung dem Vorschreiten der paralytischen und amyotro- 
phischen Erseheinungen folgte. Die Liquoruntersuehung zeigte eine ,,dissociation 
albumino-eytologique", d.h. eine massive Eiwei~vermehrung mit leiehter oder 
mgi~iger Lymphocytose. Iqach einem subakuten Kranklieitsverlauf trat der Ted 
innerhMb yon 2 Jahren ein. 

Pathologisch-anatomisch entsprach diesem Krankheitsbild eine Nekrose des 
Riiekenmarks, die vornehmlieh die graue Substanz betraf, sich aber auch in betrgcht- 
lichem AusmaBe auf die weil~e Substanz erstreekte. Diese ,,Myelitis", die ihren 
Hauptsitz im Gebiet der Lumbosaeralanschwellung hatte, war yon einer Gefgl~- 
ver~nderung im Bereich der Intima und der Media begleitet, die Ms Endomeso- 
vasculitis gedeutet wurden. Sie betraf gleiehermal~en die extra- und intramedullgren 
Gefg~Be und bedingte eine Verdiekung der GefM3wand. FOlX u. ALAJOVANI~IE 
vertraten dabei die Ansieht, dal~ diese Gefi~Bl~sionen auf dem Wege fiber Zirkula- 
tionsstSrungen zur Nekrose gefiihrt hgtten. Indessen, nach den morphologisehen 
Befunden war nieht anzunehmen, dal~ es sieh um einfache ischaemische Nekrosen 
handelte, denn einerseits waren die venSsen Gefgl3schgden viel bedeutender aus- 
gebildet als die arteriellen, andererseits waren die betroffenen Gefi~i~e niemals 
obliteriert. Als letzte Ursaehe wurde in erster Linie an eine infektiSse oder eine 
toxisehe Schi~digung gedacht, wobei den derzeitigen Kenntnissen entsprechend 
auch ein gleiehzeitiger Befall der Gefi~Be und des Parenchyms yon 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 Medizinisehen Fakultgt der Freien Universitgt 
Berlin Ms Inauguraldissertation vorgelegen. 

Arch. PsychiaL Nervenkr., Bd. 200 9 



124 G. O S ~ L ~ D  : 

wurde. Doeh tauchte damals auoh sehon der Gedanke an eine MiBbildung der 
Gef~Be auf, obwohl diese MSglichkeit naeh den bislang vorliegenden Erfahrungen 
nieht eben wahrschein]ich erschien. 

In den folgenden Jahren wurde tells unter dem Originaltitel, tefls unter/~hnlichen 
Namen, aber stets mit Bezug auf die Arbeit yon FoIx u. ALAJOgA~IN~, eine Reihe 
/~hnlicher Krankheitsfi~lle verSffentlieht, yon denen aber nur ein Tell die yon 
BODECHTEL U. ERBSLOs 6 kiirzlich zusammengestellten fiir die Anerkennung not- 
wendigen Voraussetzungen erffillt und anatomisch hinreichend gesichert ist. 
(LttEI~MITTE, FRIBOIYRG-BLANC U. K~ZRIACO 5~ MAI~KIEWlCZ 59, Fe l l  2 u. 3 yon 
GREENFIELD U. TURNER 2s, ~IAl~IPALMO27~ STOLZE98~ SC~IOLZ U. MAI~UELIDIS 88, 
PAA~ANN 7~ Fail 1 u. 2 yon KOTHE ae, Fall 1 yon K~NIG 4~, Fall 6 yon Ku ~9, 
LI~oLI 5e sowie Fall 3 yon SC~LIACK U. FSLSCK s3. Freilich ist wahrscheinlich, dab 
noch mench andere /~ltere und jiingere anatomiscke Beobachtung hierhergehSrt, 
auch wenn sich dies aus dem jeweils Mitgeteilten nicht mit absoluter Sicherheit 
entnehmen 1/tBt a. Von all diesen Publikationen sind diejenigen yon M~KtEWICZ 59, 
von  STOLZE 9s sowie Yon SCHOLZ U. MANUELIDIS 88 besonders hervorzuheben. MA~- 
KI~WICZ (vgl. 65) land namlich bei seinem, kliniseh durch einen typischen Verlauf 
ausgezeiehneten Fall (68j/~hriger Mann) im Bereich des Lendenmarkes nieht nur 
wandverdiekte Gef/~Be, Entmarkungsherde und Zellunterg~nge, sondern aueh eigen- 
artige fremdartige Massen im Grundgewebe, vereinze]t auch in den Gef/~Bw/~nden, 
die er als ,,kolloide Degeneration" bezeichnete. Da er die ngmlichen ,,Ablagerungen" 
auch neck bei anderen Erkrankungen gefunden hatte, z.B. bei einer progressiven 
Paralyse und bei einer Sp~tsch/~digung des Gehirnes nach R5ntgenbestrahlung, 
bei Erkrankungen also, bei denen sowohl eine Parenchym- als auch eine Gefgfil~ion 
vorlag, deutete er das kolloide Materiel als Mischprodukt, dessen eine Komponente 
der Blutbahn entstamme, wghrend die andere dem Gewebe bzw. der Gef/~Bwand 
angeheren miisse. 

Auf  diesen Befunden  au fbauend ,  en twicke l te  d a n n  STOLZE 9s un te r  
SCHo~,z die heu te  weitgehencl  ane rkann t e  Vors te l lung von  der  Pa tho-  
genese des bis dah in  als Myel i t i s  necro t icans  beze iehneten  Krankhe i t s -  
brides.  E r  f and  bei  der  Obduk t ion  eines 34j/~hrigen Mannes,  bei  dem sieh 
l angsam in I t e h e  yon  I)  0 e in  Quer schn i t t s syndrom en~wiokelt ha t , e ,  im 
Bereich der  Medul la  ob longa ta  einen Kn/~uel s t a rk  e rwei te r te r  ex t r a .  
un4  intr~medull/~rer Venen,  die die gleichen Ver/~nderungen zeigten,  wie 
sic seinerzei t  yon Fo~x u. ALAJOUANINE besehr ieben worden  waren.  
Dabe i  h a t t e n  sieh i m  Rf i ckenmark  ~ber nur  kleine Nekrosen  ausgebi ldet ,  
denn  infolge tier besonderen  Loka l i sa t ion  war  der  T e d  ungewehnl ich  
fr / ihzei t ig e ingetre ten.  SToLz~ konn te  somi t  beweisen,  dab  die Paren-  
ehymnekrose  eine Folge  der  Gef~Bveranderungen ist.  Diese selbst  ent-  
s tehen nach  seiner  Ans ich t  au f  dem Boden  einer  venSsen Anlageanomal ie ,  
die dem Ang ioma  r aeemosum venosum des Ge]firnes wei tgehend gleiche, 
u n d  k~men  dadu reh  zus tande ,  dab  dyshor isehe  Vorg~nge F~se rve rmeh-  
rungen  innerha lb  der  Gef/~Bwande hervorr iefen.  Diese lben Sehranken-  
s te rungen ,  die gleiehen dyshor i sehen  Durehtr /~nkungen seien aueh fiir 
die s te t s  naehgeseha l t e t en  Ver/~nderungen a m  nervesen  Gewebe ve ran t -  
wort l ieh,  w~ihrend hypoxische  Zus t ande  erst  in  zwei ter  Linie  EinfluB au f  

Z . ~ .  3,9,10,29,48~51,53,66,99~100,104 
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das Parenchym gew/innen, da die Ganglienzellen auffallend lange erhal- 
ten bleiben. 

In  Erg/~nzung und Erweiterung dieser Gedankengfi.nge betonen auch 
SCHOLZ u. MA~CV~LIDIS ss den angiodysgenet,ischen Charakt,er des Leidens. 
Ja,  sie heben sogar horror,  dab die l%fiekenmarksveranderungen im 
Grunde nnr eine fakntt,ative Begleit,erscheinung darstellt,en. Dennoeh sei 
es bereeht,ig~, die 5{yelopat,hie in den Vordergrund zu st.ellen, da erst sie 
es sei, die zu klinisehen Erscheinungen f/ihre und der Anlageanomalie 
Krankheitswert  zukommen lasso. Daher nannt,en sie das anat,omisch wohl 
gekennzeichnete Krankheit,sbiId ,,angiodysgenet,ische nekrot,isierende 
Myelopat,hie". 

Diese Ansichten k6nnen hente als die herrschenden gelten. Einzig 
K6~IG ~ hat  sich ihnen nieht angesehlossen. Er  stellt namlieh bei seinen 
beiden Fgllen, yon denen frei]ich nut  der erste als ganz gesichert gelten 
kann, die Verandernngen an den Arterien in den Vordergrund und deut,et, 
sie als Endarteriit is oblit,erans, wahrend er die Venonerkranknng als 
sekundfi.re dyshorisohe Wandsehadigung und Endangitis, die Capillar- 
veranderung als sekundare Teleangiektasie nnd die Marklasion dem- 
ent,spreehend wieder als hypoxiimiseh interpret,iert. 

Ans dem Gesagten ist Mar, dab die Diagnose einer Foix-Alajouanine- 
schen Erkranknng strong genommen den Naehweis besonderer Venen- 
und eigenartiger Parenehymveranderungen voransset,zt,. 

Es ist daher bel dem derzeitigen St.and des Wissens wohl besser, jene VerSffent- 
lichungen aus der Diskussion auszuldammern, die zwar yon Riickenmarksnekrosen 
handeln, die charakteristischen Gefa.Bver~nderungen jedoch vermissen lassen 
bzw. nur in ~ngedeuteter oder nicht typischer Weise zeigen% Ferner sind hier auch 
jene F/~lle nicht n/iher zu erSrtern, die nur klinisch beobachtet wurden46,~9,sa, 91 
oder bei denen zwar ein Querschnittssyndrom bestand und bei der Laminektomie 
erweiterte und gesctfl~ngelte meningeale Gef/~Bkn/~uel gefunden wurden, eine 
histologische Un~ersuchung aber nieht vorliegt ~ ,  weft sieh hinter diesem makro- 
skopischen Bild m6g]icherweise aueh andersartige Gefs verbergen 
kSnnen. Gib~ es doch auch histologiseh gesicher~e Falle yon h~yelomal~cie, denen 
ganz anders~tige GeF~prozesse zugrunde tiegen, als hier besproehen werden 
sotlen ~% 

I)iese 1)bersiehg zeigt, dab von dem Krankheit,sbild bisher nur wenig 
F/ille sorgf~itig genug hist,ologisch unt,ersueht, worden sind und dab deshMb 
noeh eine I~eihe yon Fragen offenst,eht. Daher sollen zwei eigene Beob- 
aehtungen eingehender geschildert werden, zumal die feingewebliehen 
Ver/inderungen ungew6hnlieh ausgeprggt waren nnd das bisher Bekannt,e 
in manehen Einzelzfigen bereiehern. Dar/iber hinans m6eht,en wir auf  
Grund unserer Befunde zu dem immer noeh urast,ri~t,enen (vgl.6,45,1~176 
Problem ihrer formalen Pat,hogenese St,ellung nehmen und dadureh zur 

* 7,8,16,18,25,26~3'2,35,36,38,39,42~57,60,61~62~72,74~106 

* *  i,ii,14,18,19,22~30,33,65,67,71,73,75,78,79,81,84~94,100,I04. 
* * *  Z. ]~, 2,12~23,24,31,40,61,54,55,58,6~96,97,101. 
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exakteren  Abgrenzung der Foix-Ala jouanineschen  E r k r a n k u n g  in dem 
gr6Beren R a h m e n  der Myelomalacien bei tragen.  DaB dieses Leiden n icht  
so selten ist, dafiir spricht  n ich t  n u r  die Ffille der oben angeffihrten 
, ,verd~chtigen",  wenn  auch n icht  bis ins letzge gesicherten Beobachtungen ,  
sondern  ebenso die Tatsache,  dab wir selbst im Laufe eines Jahres  zwei 
e inander  weitgehend gleichende Obdukt ionsbefnnde  erheben konn ten .  

Beobachtungen * 

Fall 1. 54j~hriger Mann, geb. 1904, gest. 1958 (SI~ 275/58). 
Krankheitsverlau/. Bereits im Jahre 1945 heftige, yon den Oberschenkeln in die 

FiiBe ausstrahlende, besonders die Kniegelenke betreffende Schmerzen. Beim 
Gehen leiehte Ermiidbarkeit und Sehwerwerden der Beine. In den Fingerspitzen 
Taubheitsgefiihl. Damals wurde eine Polyneuritis angenommen mit besonderer 
Beteiligung der Beine in Form einer sehlaffen l~arese und einer yon der Kniegelenks- 
gegend nach unten zUnehmenden An~sthesie. Sp~,ter dann jahrelange Behandiung 
wegen ,,Arthrosis". Im August 1957 Krankenhausaufnahme wegen akuter Harn- 
verhaltung und anschlieBend (Jberweisung in die Neurologiseh-l~eurochirurgisehe 
Klinik der Freien Universit~t wegen Verdacht auf einen gutartigen Riickenmarks- 
tumor, tiler 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 sp~t bemerkt babe. In der letzten Woehe 
sei dann zu dem bisherigen Schweregefiihl in beiden unteren Extremiti~ten noch 
eine L~hmung des re. BeinGs hinzngekommen, li. sei der FuB bis zum Kn5cheltaub. 

Neurologischer Be/und (gel~i~rzt). Untere Extremit~ten: Tonus re. stark, li. 
weniger gesteigert. Trophik: seitengleich normal. Grobe Kraft: im re. Bein nur 
GroBzehenbewegung, im 1i. Bein alle Bewegungen m5glich, aber in der Kraft 
vermindert, l~eflexe: PSR re. gesteigert, mit leiehtem Klonns, li. lebhaft. ASR re. 
etwas lebhafter als li. Babinski, Gordon, Oppenheim li. mehr als re. positiv. Anal- 
reflex negativ. BDI% in den oberen Quadranten seitengleich auslSsbar, in den 
unteren kaum nachweisbar. Sensibilit~t: Ab Lx StSrung vom Typ des B~ow~ 
SEQVA~D. V511ige Analgesie und Ani~sthesie auch fiir warm und kalt im re. Bein- 
Therman~sthesie im li. Bein, An~sthesie und Analgesie des li. Ful~es. Las@gue, 
negativ. Vegetativ: Blasen- und Mastdarminkontinenz. RSntgenaufnahmen der 
Wirbels~ule ohne pathologischen Befund, bei der Myelographie kein sieherer Stop. 
Liquor: hmba118/3 Zellen, GE (naeh BRA~])]~EI~G) 3 rag-0/0, Eiweil3relation (KAFxA) 
GE 1,6, Globulin 0,4, Albumin 1,2. Flache Mastixzacke. Wa.R. negativ. Farbe des 
Liquors klar, Pandy-~, Nonne opal. Suboecipital 164/3 Zellen, 20 rag-~ EiweilL 
Nach 3 Wochen hatte sich eine vSllige Reithosenan~sthesie und totale Analgesic 
bis L 1 entwickelt. Dariiber hinaus bestand ein inkonstant hyperpathischer Bezirk 
ab Dn/D m. -- Es wurde ein Gef~l~prozel3 im Sinne einer irreparablen spinalen 
Mangeldurchblutung im Conus-Caudabereich angenommen. Naeh insgesamt 
5 Monaten Kr~nkenhausaufenthalt Exitus unter hohen Temperaturen bei ausgedehn- 
tem Deeubitus. 

Ergebnis der K6rperse~tion. Chroniseh-substantielles Lungenemphysem, chroniseh- 
eitrige Tracheobronchitis und Peribronchitis mit ffischer disseminierter, eitriger 
Bronchopneumonie in beiden Lungenunterlappen. Sehlaffe Dilatation des li. 

�9 Wir danken Herrn Prof. Dr. A. STE~DE~, Direktor der Neurologisch-Neuro- 
chirurgischen Klinik der FreienUniversit~t Berlin, ftir die Iffberlassung der Kranken- 
geschichten. 



Bei~rag zur Kenntn i s  tier Foix-Alajouanineschen Kxankheit  127 

Herzens bei geringfiigiger CoronararteriensMerose. Sehwere chronisch-h/~morrha- 
gische Urocystitis. Schwerste diffuse Verfet tung der Leber. Retieulumzellhyper- 
plasie der Milz. Einzelne l~Iagensehleimhautblutungen. 

Abb. i. Rtickenmarksquerschni~te in ]tShe des mittleren und m~eren Lendennmrkes. Stark erwei~er~e 
und zum Teil auch wa.ndverdick~e meningeale Venen. Hochgradfg verEndertes ~[arkgewebe rait 

einzelnen reaktionslosen ~rweichungsh6hlen. Fall 1. Formol; van Gieson 1 : 9 

Sektion des ZNS. Hirngewieht  1525 g. t t i rnwindungen abgeflacht, Meningen 
zart. Hirnbasisarter ien mi t  fleckfSrmigen, weigliehgelben Int imaeinlagerungen.  Auf  
Fronta lschni t ten  durch das Gehirn keine Besonderheiten. 

Rfiekenmark in toto aus dam Riickenmarkskanal  herausgelSst und  in Formal in  
fixiert. Naeh dam Aufsehneiden des Duralsaekes fallen sogleieh, in HShe des mit t -  
leren Brus tmarks  beghmend und  sieh bis zum unteren  Lendenmark bin  fortsetzend, 
s ta rk  gesehlgngelte, erheblieh erweiterte und prM1 mi t  Blut  gefiillte Gef~6e auf, die 
meist  in fast  gleicher Dicke bis in  die Spinalwurzeln zu verfolgen sind. I m  Lenden- 
bereieh Ri iekenmark deutl ieh ~bgeflaeht und  etwas versehmglert .  Auf  Quer- 
sehni t ten sehon makroskopiseh im H a l s - u n d  Brus tmark  dureh Aufhellung eine 
Degeneration der Hinterstr/~nge erkennbar.  I m  unteren  Brus tmark  und  im oberen 
Lendenmark  Sehmetterlingsfigur nieht  mehr  auszumaehen. Konsistenz des Lenden- 
marks sehr welch; t rotz  der Fixierung lauft  beim Einsehneiden eine breiig-brScklige 
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Masse ab, so dab eine zentrale Hohlraumbildung entsteht. Im unteren Lenden- 
markbereich Sehmetterlingsfigur wieder deutlich. 

Histologische Untersuchung des Riickenmarkes. Stgrkste Vergnderungen im 
abgeflachten Lendenmark. Wegen weitgehender Aufhebung der Riiekenmarks- 
struktur Unterscheidung von grauer und weil3er Substanz oft nieht mehr mSglich 
(Abb. 1). Caudalwgrts etwa in HShe von L 5, cranialwgrts ab D 6 Schmetterlings- 
figur wieder erkennbar. Meningen nur im Lendenmarkbereieh geringgradig ver- 
dickt, ganz selten mit Lymphocyten infiltriert. In den Nervenwurzeln erweiterte, 
aber nur selten wandverdiekte GefgBe. In den Nervenwurzelstrgngen binde- 
gewebige Faservermehrung. 

Arterien der Pia nirgends krankhaft ver~ndert. Piavenen dagegen iiberall 
erweitert und prall mit Blur gefiillt, info]ge starker S chl~ngelung auf j edem S chnitt 
mehrmals angesehnitten und deshalb stellenwdse als Gef~13konvolute imponierend. 
Ira Hals- und Brustmarkbereieh sind ihre Wandungen zart und diinn, im unteren 
Brust- und Lendenmarkbereich jedoch infolge konzentriseh angeordneter, lamellgr 
gesehichteter kollagener Faserzfige auf ein Vielfaches der Norm verdiekt. Zwisehen 
den Bindegewebsfasern nur noeh einzelne schmale Muskelbiindel und mgl~ig viel, 
meist lgngliehe Zellkerne, aber keine elastisehen Strukturen. Die gleiehe Wand- 
verdickung aueh an den Venen der Medianfissur; die Arterien bier ebenfa]ls regel- 
reoht. 

Intramedull~r die schwersten Vergnderungen ebenfalls im unteren Brust- und 
Lendenmark. Im gesamten Querschnitt erweiterte und stark wandverdickte 
Gefgl~e. Eine Differenzierung in Arterien und Venen auch mit der Elastieafgrbung 
nicht mSglich, ausgenommen einige GefAl~e hake der Medianfissur. Gef~l~e infolge 
ihrer Sehlgngelung wiederum des 5fteren mehrmals im Sehnitt getroffen und daher 
stellenwdse eine Gef~Bvermehrung vortgusehend. Wandungen aus feinen, konzen- 
triseh angeordneten, zum Teil filzig miteinander verflochtenen Bindegewebsfasern 
aufgebaut; dadureh trotz vorheriger Erweiterung immer wieder einmal zu einer 
st~rkeren Einengung des yon einem deutliehen Endothel begrenzten Lumens 
fiihrend (Abb.3a). Gelegentlieh polsterfSrmige Vorbuekelungen der faserreichen 
Gef~l~wand, oft zu einer Septierung der Liehtung fiihrend, wobei jede so entstehende, 
spgter yon konzentriseh angeordneten Fasern umgebene Kammer einen eigenen 
Endothdbelag besitzt (Abb.2b, 2c) oder yon jeglicher Zellauskleidung frei sein 
kann (Abb. 2 d). Der feinfaserige Aufbau besonders bei Silberimprggnation deutlieh; 
dabei die inneren Fasern stets schwarz -- argyrophil --, die gul~eren, derberen 
dagegen rot getSnt. Dementspreehend bei PAS-Fgrbung die lumennah gelegenen 
argentaffinen Fasern stgrker hervortretend. AuBerdem auf jedem Quersehnitt 
mehrere Gefgl~e, deren Wand yon fibrinhaltigen, teils homogenen, tells knorrigen 
Eiweil~massen, eventuell mit Erythrooyten vermiseht, durchtrgnkt ist, und die sieh 
daher im van Gieson-Prgparat gelbbrgunlieh, bei Azanfgrbung leuehtend rot dar- 
stellt. Der ehemalige feinfaserige Aufbau daher nieht mehr erkennbar, das Endothel 
stets zugrundegegangen. Diese Eiweil~- und Fibrin-Insudation kann yon einer 
Imbibition nut der inneren bis zu einer vollstgndigen Durchsetzung aller Wand- 
schiehten relehen und sogar bis zu einem {~bertritt in das benaehbarte Gewebe 
ffihren. Um einzelne fibrinoid vergnderte GefgBe deutliche adventitielle Zell- 
wucherung (vgl. Abb. 7), bier und da perivaseulgr auch Erythrooyten und Hgmosi- 
derinablagerungen. 

Dutch ~bertritt  soleher Bluteiweil~kSrper in das Gewebe sind aueh grSBere, 
mehrere mehr oder weniger verdiekte Gefgl~e einsehliel~ende, scharf abgesetzte, 
grobbalkige Herde (sogenannte kolloide Degeneration) zustande gekommen (Abb. 3 b). 
Junge, eben erst gebildete Ablagerungen sind Azan-t~ot und yon feiner netziger 
Struktur, wghrend sie mit zunehmendem Alter eine grobbalkige, mehr wolkig 
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h o m o g e n e  F o r m  b e k o m m e n  u n d  b r~un l ichb l~u  e rsche inen  (vgl.5). M a n  h a t  zuwei len  
u n m i t t e l b a r  den  E i nd ruck ,  als e n t s t i i n d e n  sie d~dureh ,  dal~ sich f ib r inogenhul t iges  
Bluteiwefl~ m i t  Ze r f a l l sp roduk ten  des  Ne rvengewebes  vere in ig t ,  a n  Masehen  des  

Abb.3. a SpongiSs ver~ndertes Rfickenmarksgewebe mit erheblich gesteigertem 0dem in der Um- 
gebung fibrinoid veriinderter Gef~l~e; b Grobbalkige, unterschiedl~ch gefiirbte kolloide Degeneration 

im ~arkgewebe. Fall 1. Formol; van Gieson: a 1 : 240; b 1 : 190 

spong iSsen  Gl ia faserwerks  n iedersch l~gt .  I n  i h r en  ~uSeren  Bere iehen  einige m i t  
t ropf igem,  eiweil~halt igem Mate r i a l  erffillte KSrnchenze l l en ;  eine s t~rkere  Glia- 
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reaktion ist aber ausgeblieben. Das gesamte iibrige Nervengewebe, besonders in der 
Umgebung der GefM~e (Abb. 3 a), spongiSs aufgelockert. 

In HShe yon L 2 fast das gesamte Parenehymgewebe durch eine Erweichung 
untergegangen. Nut in den l~andpartien noch in etwa der gewohnte Aufbau; in 
dem Erweichungsbezirk selbst nur einzelne FettkSrnchenzellen und reichlich Zell- 
triimmer. In der Peripheri6 praktisch keine reaktive Gliose. In HShe yon L 1 sind 
nur noch einzeine kleinere Bezirke der Erweiehung anheimgefallen. In den weniger 
betroffenen Bezirken Markscheiden und Nervenforts~tze weitestgehend unter- 
gegangen; K6rper der Ganglienzellen dagegen oft noch recht gut erhalten und durch 
maximale Pigmentein]agerungen aufgetrieben. Kern dabei meist klar erkennbar, 
entweder verdichtet oder locker gebaut und mit grof~em Nucleolus. ~issl-Substanz 
in der Regel fehlend oder nur noch randst~ndig erhalten. An einigen Ganglienzell- 
kSrpern sogar das typische Bild der sogenannten prim/~ren Reizung. 

In einem gro•en Tell der intramedull~ren Gef/~13e zwischen den konzentrischen 
Bindegewebsschichten kugelige, stark lichtbrechende Ab]agerungen erkennbar 
(Abb.2b--2d), die oft eine hellere Peripherie und ein dunkleres Zentrum haben 
und sich yon den reichlich vorhandenen Corpora amylacea deutlich unterscheiden 
(HE: br~unlichblau; van Gieson: bri~unlichschwarz; PAS: schwach positiv; Azan: 
mattblau; Kresylviolett: blal~glasig; Kongorot und Kossa: negativ). Zur Auf- 
findung und zur Orientierung fiber die Anzahl der Kugeln ist die Berliner Blau- 
l~eaktion besonders geeignet, denn wegen ihres Eisengehaltes treten die Kugeln 
deut]ieh hervor. Die Gliederung in Randzone und Zentrum auch im Phasenkontrast 
nachweisbar; die kugeligen Ablagerungen als gauze dabei hell aufleuchtend. 

In den hSher und tiefer gelegenen Riickenmarkssegmenten nehmen die Gef/~l~- 
ver/~nderungen langsam ab. Aber selbst im Halsmark noch -- allerdings nur gering- 
gradig -- erweiterte und wandverdickte Gef~Be in der I~iickenmarkssubstanz; 
diese selbst hier jedoch unver&ndert, abgesehen yon einer aufsteigenden Degenera- 
tion der Hinterstr/~nge, die durch das reichliche Vorkommen echter FettkSrnchen- 
zellen ausgezeichnet ist. 

Fall 2. 58j~hriger Mann, geb. 1900, gest. 1958 (SN 479/58). 

Krankheitsverlau/. Bereits 1945 ,,l~heuma" in den Beinen. November 1955: 
P16tzlich Schwerwerden der Beine, Schmerzen in Blase und I-Ififte. Pat. muBte 
katheterisiert werden, da er kein Wasser ]assen konnte. Sp~ter Schmerzen im Unter- 
leib. Oft obstipiert, manchmal bis zu 5 Tagen. August 1956 : Zunahme der Schw~ehe 
in den Beinen, unbemerkte Blasenentleerungen. Sommer 1957 aul~erdem Schmerzen 
in den Waden, bis in die Ffi~e ziehend. Zehen fiberhaupt nieht mehr bewegbar. 
September 1957, als er nicht mehr stehen konnte, Krankenhausaufnahme. Hier 
fand sich unter anderem eine Zellvermehrung im lumbalen und cysternalen Liquor 
yon 304 bzw. 326/3 Zellen sowie eine Eiweil3vermehrung (lumbal 192 mg-~ und 
cysternal 94 mg-~ ). Diese Werte gingen im Laufe der Beobaehtungen zuriick auf 
46 bzw. 69/3 Zellen und 132 bzw. 72 mg-~ EiweiJk Im Oktober 1957 Verlegung in 
die Neurologisch-~qeurochirurgische Klinik der Freien Universit/~t. 

Neurologischer Be/und (geki~rzt). Untere Extremit/iten: Beide Beine k6nnen im 
Hiiftgelenk gehoben werden. Kniebeugung re. und li. mSglich, Ful~bewegungen 
nicht. Tonus beiderseits schlaff. Schlaffe Parese der Ges~13muskulatur. Trophisches 
Decubitalgeschwiir iiber dem Kreuzbein. Las~gue beiderseits negativ. PSI~ re. 
gleich li. abgeschw~cht positiv. ASI~ beiderseits negativ. Babinski beiderseits 
negativ. Lagesinn in beiden Beinen aufgehoben. Sensibilit~t: ttyp- bis Analgesie 
ab L 4/5 nach distal zunehmend. Bei der Myelographie inkonstante Kontrast- 
mitteldefekte in ttShe yon D 12. Ungehinderter AbfluI~ des Kontrastmittels in den 
Caudalsack ohne sicheren Stop. Liquor: hmbal  nicht zu gewinnen, suboccipital 
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Farbe klar, Pandy opal, Nonne Spur opal, 17/3 Zellen, GE 25 mg-~ flache Mastix- 
kurve. Dezember 1957 Probelaminektomie in H6he L 5/S 1 : Cauda equina etwa ab 
S 1 zu einem soliden Strang verwaehsen; oberhalb davon einzelne Caudafasern zu 
differenzieren. Daher Annahme eines Sp/~tzustandes nach Araehnitis spinalis und 
deshalb Verzicht auf weitere operative MaBnahmen. 5 Monate sparer Exitus bei 
eitriger Pyelonephritis und Dekubitus. 

Ergebnis der K6rpersektion. Schwere verschorfende, hamorrhagiseh-eitrige 
Urocystitis. Doppelseitige, ascendierende, chronisch-eitrige, zum Toil abscedierende 
Pyelonephritis mit entziindlich bedingter Konkrementbildung in beiden Nieren- 
beckon. Kleinbohnengroges Konkrement im distalen Absehnitt des li. Ureters. 
Hydroureter und Hydronephrose, besonders li. Schwere ehronisch-eitrige Tracheo- 
bronchitis. Konfluierende, zum Toil abscedierende Bronchopneumonien in beiden 
Lungenunterlappen. Emphysemat6se Bl~hung der Lungenoberlappen. Entziind- 
liehe Lockerung der Milzpulpa. Schlaffe Dilatation der li. Herzkammer. Terminales 
Lungen6dem. Kleinfleckige Lipoidose des Ramus descendens tier li. Coronararterie, 
sonst allgemein sehr zartes Gef~Bsystem. Mittel- bis grobtropfige, vorwiegend 
1/~,ppchenzentrale Verfettung der Leber. Deeubitus fiber dem Kreuzbein. 

Sektion des ZNS. Meningen und Hirnbasisgef~Be zart. Gyri und Sulci in regel- 
rechtem Verh~ltnis, auf Frontalschnitten makroskopisch keine Besonderheiten. 
Die harten Riickenmarkshaute der kn6ehernen Wand lest anhaftend. Im Lenden- 
bereich die weichen Rfickenmarkshaute etwas verdi@t, alas Rfiekenmark verschm~- 
lert. Makroskopisch die oberflaehlichen Rfickenmarksgef/~Be bei genauer Betrach- 
tung bier geringgradig verdickt. Im ttals-, Brust- und oberon Lendenmarkbereich 
die Schmetterlingsfigur gut erkennbar, die Hinterstr/~nge aufgehellt. Im unteren 
Lendenmarkbereieh die Rfickenmarkstruktur verwaschen. 

Histologische Untersuchung des Ri~ckenmarkes. Ver~nderungen im Conus medul- 
laris und im unteren Lendenmark am deutliehsten (Abb.4), yon caudal naeh 
cranial langsam an Intensit/~t abnehmend. Erst in HShe der Intumescentia lumbalis 
Schmetterlingsfigur der grauen Substanz wieder gut erkennbar. Die Meningen, 
vet allem im Lendenbereich, dem Operationsgebiet, st/~rker verdickt nnd locker 
mit Lymphoeyten infiltriert. In den Bindegewebszellen h~ufig eisenpositive Pigment- 
schollen. An der Ventral- und Dorsalfl~ehe des Riickenmarks eine Vielzahl yon 
Gef~Banschnitten; die auffallend groBen Venen, durch das Fehlen einer elastischen 
Membran yon den Arterien deutlich unterschieden, hochgradig wandverdickt und 
zwar durch konzentrisehe, zwiebelsehalenartig angeordnete, gesehl~ngelt verlau- 
fende, toils feine, teils grebe kollagene kernarme Fasersysteme. Trotzdem bisweilen 
keine starkere Lichtungsverengerung; in der Regel allerdings erhebliche Einengung 
des Lumens, bisweilen sogar vSllig Ver6dung dutch lockeren Faserfilz (Abb. 5). Bei 
Versilberung nach G6~r61~I die moisten Fasern rot (also reifes Kollagen), nut 
einzelne, moist zentral gelegene Fibrillen schwarz und domentsprechend bei PAS- 
F~rbung kr~ftig getSnt. Selbst bei hoehgradiger Stenosierung moist noch flaches 
Endothel vorhanden. Im Lendenbereieh auck die Arterien an dem Gef~Bprozeg 
beteiligt. An gr61~eren -~sten zwar h6chstens geringgradige, uncharakteristische 
Intimawucherung; an einigen kleineren Arterien, an ihrer Elastica interna als solche 
kenntlich, aber die gleiche feinfaserige Verengerung, bier und da sogar eine Kamme- 
rung dot Liehtung, dabei jedes dot Sekundarlumina yon eigenem Endothel aus- 
gekleidet (Abb. 5b). An den Venen und Arterien der Medianfissur das gleiche Bild. 

Im l~iickenmark selbst die st/~rksten Gef/~gver~nderungen im Sacralmark und 
hier an den Itinterh6rnern. In der ehemaligen grauen Substanz eine Vielzahl yon 
l~ngs, quer und tangential getroffenen Anschnitten aufs engste nebeneinander- 
liegend, da die Geffi, l~e stark geschl~ngelt sind und das Nervengewebe dazwisehen 
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f~s?~ ganz geschwunden ist,. Elastische Elemente nirgends nachweisbar,  eine Differen- 
zierung in Arterien und  Venen daher  nicht  durchzufiihren. Hauptmenge  der Gefgl3e 
aber yon kleinerem Kaliber  und offenbar capillgrer Ig~tur. Die W~,nde dutch feine 

Abb. 4. Rtickenmarksquerschnitt.e in HShe des un~eren Lendenmarkes. In dell faserreicheren ~Ienin~ 
gen dickwandige, zum Teil ver6dete Venen, im RSckenmark zahIlose fibr6se Gef~l~e. Fall 2. Formol; 

van Gieson t : 10 

konzentrisck geschiohtete reife kollagene Fasern erheblich verdickt,  Lichtung 
dadurch des 6fteren weitgehend stenosiert oder gar  ver6det;  Wandungen  sehr 
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z e l l a r m ,  e i n  E n d o t h e l  o f t  n i c h t  v o r h ~ n d e n .  A u B e r d e m  i m m e r  w i e d e r  e i n z e l n e  s t ~ r k  

e r w e i t e r t e ,  p r a l l  m i t  B l u r  g e f i i l l t e  , , t ~ i e s e n c a p i l l a r e n " .  ( A b b . 6 . )  

Abb. 5. a GrSBere Piavenen mit  erheblicher Wandverdickung durch  reife kollagene Fasern und mit  
VerSdung der Lichtung durch  lockeres zellarmes Faserwerk.  b Fibr6s ver~nderte piale Yene neben 
einer Arterie mit  Int imaprol i fera t ion und  Xammerung  der Lichtung. Fall  2. a Goldner 1 : 190; 

b Goldner 1 : 240 
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Kraniatw/~cts Anza.hl der Gef&$anschnitte abnehmend und im oberen Lenden- 
mark wieder den :Normalwert erreichend. Hier zwar keine stark dilatierten, doch 
irnmer noch fibrotisch veri~nderten Gefi~$e und vor allern solche, deren Wand yon 
filzigknorrigen bis hornogenen Massen (VA~ GIESO~r : br~unlichgelb, Azan: leuchtend 
rot, PAS positiv) durchsetzt ist, in denen alle yorker vorhandenen Wandstrukturen 
aufgegangen sind (Abb. 7). Endothel in der l~egel ebenfalls der Nekrose anheirn- 
gefallen, hSehstens stellenweise noch erhalten und dann stark gequollen. Gelegentl.ieh 

Abb.6. Dicht nebeneinanderliegende, racist wandverdickte, zum Teil aber auch dfinnwandige und 
dann si~ark erweiterte kleine Gef~i~e im weitgehend untergegangenen und zusammengesinterten 

l~tickemnark. Fall 2. Formol; van Gieson 1 : 190 

das fibrinhaltige BluteGveiB bereits in der Lichtung ausgefallen und dann ohne 
seharfe Grenze in die intramuralen Ablagerungen iibergehend, bisweflen dariiber 
hfilaus in das Markgewebe iibertretend. Urn solche GeFaf~e stets eine besonders 
aufgelockerte Zone, in etwas i~lteren F~llen oftrnals eine granulomartige adventitielle 
Zellwuchernng (Abb. 7). Eventuell  auch frisehe Blutaustritte und h/~mosiderinhaltige 
Histiocyten, das letztere auch urn fibrotische Gef~l~strecken. 

Das Riiekenmarksgewebe im Sacralbereich selbst schwerst ver/~ndert. Von der 
wei$en Substanz nur mock ein schrnaler Saum iibriggeblieben; die oberfl/~chliche 
gliSse Grenzmembran nur noch stellenweise erkennbar. Zwisehen den dich~ liegenden 
fibr6sen Gefi~$en ein sehr Iockeres, teilweise g6m6ri-positives ?~'aserwerk, ehemals 
offenbar yon einer je tz t  gr6Btenteils abgeflossenen Fliissigke~it durehtrgnkt. In  
diesem Maschenwerk nur verhaltnism~$ig wenige rundliche, groBe mit  tropfigen, 
PAS-positiven, irn Goldner-Pr/~parat rStlichen Granula erfiillte K6rnerzellen. In  
den Vorderh6rnern alas Zwischengewebe etwas besser erhalten, aber stark spongiSs. 
Hier noeh einzelne, ihrer Forts/~tze allerdings beraubte, dicht pigmentierte Gang- 
lienzellen. Stellenweise eigenttimliche, an Neurinorne erinnernde Zellbtindel, aus 
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~de~,~gen Elem.er~te~ best~hend, e~~ohen denen fei~:e ~ f f m e  F~sarehen 
siehtb~r ~u m a ~ n  ~md; ~Is ga:n~e~ den v~n S c ~ E ~  ~ besehriebenen g i~e~ 
Wuehe~'ungeu e~,~reehend, 

im Lendenm~rk keine grS~eren ~.weiohung~hShlen. Abet dk ~. ~I~sehelden auoh 
hier verquollen oder g~nz untergeg~lgen, Grtmdgewebe s t~k ~ufgelockert, die 
Virehow.It, obin~ehen tl,~ume erweit~% even~uett periv~scut~r deutliohe Steige~mg 
des ~k4enae~. ~n~ ei~igen Sgetlen h~ben Ph~sm.~a,~st:'i~ge iu Verb~dung mig dem 

Abb. 7. Granulo~I~l~ge gdventi~ielte Zeliw~teh~ungen ~lm ~brindn~hh'~nk~e kletne h~t~medNl~ire 
Gef~Se, SI~on~tS~e /kuflockerung deB pare~ehymentblGBgen ~/M~nm~rkes, FNI g, Fo~nol~ 

v~  Gi~on i : 150 

p~en~n G~webe~ ~ur-Bi~d~mg g~SBe-~.~ Imon% oder h~ig ~ender 
~Ia~en gef~i'~ {A~u: leu~#~endro% ~ hra, unblau; v~n Gies*or~: he/L, Ms dm.~kot-~ 
hr~u~), ~ .Msweite~ yon ihrer Umgebamg mehr oder wemge~ de~iieh dema~kier~ 
sin& Frk~ e, ine reparegive oder ~sorp~,i~ Glte~e h~ der Na.he d}~ser L ~ g i g e A  
Me~en kein Al~hal~. Kugelige Aglaggru,~e~n N den ~ N ,  Bw~dela aur sehr selden, 

Ira Oeblet, d~s unteren Lendenm~rk~ Septum dog.ale dur(ll zel1~l~men g~fa, l}~ 
reichen F~seriilz keuleaf6nuig vexbI~iN~ tu~d mig za~hh~eJehen felne~en tuna derberen, 
~r t~teen,  in da.e ehema~tige Maekgewebe vo~x~ring'~nd, gwisehe'a die~en A~slfi, ufern 
z~hlreiehe potygonale Bi~ rmad~dhe PAS~po~itive Gr~nu}~ enghal~e~4o Ze~ete.men~e. 
C4~ngl:ea:zellkSrper ~uf ddesen Que:~ehn~t*~en ~uffallena gut erh~It~n~ ~e~au auoh 
dutch P j ~ t a g e n m g  bisweiIen unf6~:r~ig ~ufget~bem, R,a:~tdst~nd~e If.er~le 
bisweiten verdiehtet, M~w~ilen reeht, hell und mi~ ~oflem Nueleolus ve~sehen. Ab 
u~d ~m ~g~r ,~riiu~r gerei~te" G~nglienz~4len. 

Welter l : r ~ r t ~  ~erm~-en a:rn GeNt~- una NN:~v~gewebe ~ / ~ e  
a.bnekmea4, SchtteBtleh nu~ noah i~ deft ~llseher~ St~N:~en~ l~gener~tio~: dee 
lgfark~eheiden. D~bd zat:treiehe l~e%~kGtnehe~ellen, besonderg pezivascut~r, nioh~ 
~elteu n~del~g ~usgef~lene, 0~t~pelgb~eehende Cholesteri~e~te~ en%halt~nd. 
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Bespreehung 
Bei den yon haS beobachteten Krankheitsfallen handelt  es sich um 

zwei Mi~nner irn Alter yon 54 bzw. 58 Jahren, bei denen sich im Laufe 
yon Jahren ein Querschnit~ssyndrom in HShe des unteren Lendenmarks 
mit  schlaffer Parese beider Beine, Sensibilit~ts- sowie Blasen- und Mast- 
darmst5rungen entwickelt hatte. Die Zellzahl im Liquor war nicht 
wesentlich erhSh$, wahrer~d eine deutliche Eiwei•vermehrung nach- 
zuweisen war. Der klinische Verlauf der beiden Falle stimmr also mit  den 
in der Literatur  verSffentlichten F~llen yon Foix-Alaj ouaninescher Krank-  
heir fiberein (vgl.S). 

Am Rfickenmark des ersten Falles waren die als charakteristisch 
bezeichneten, hochgradig dilatierten, geschl~ngelt verlaufenden Venen 
bereits makroskopisch wahrzunehmen, nicht so bei dcm zweiten Patien- 
ten, obwohl auch hier ein grol~er Tell der pialen Venen an und ffir sich 
stark erweitert war. Dieser Umstand ist sicher auf  die st~rkere Binde- 
gewebsvermehrung der Gef~wandungen  und auf die verbreitete Ver- 
5dung der Lichtungen zuriickzuffihren. Auch GIAMrALMO 27 konnte 
makroskopisch keine Besonderheiten erkennen, obwohl sich intra- 
medull~r schwerste Gefi~l~ver~nderungen fanden. 

Die mikroskopischen Befunde unseres ersten Falles stimmen weit- 
gehend mit  den frfiher beschriebenen Fi~llen anderer Autoren fiberein 
(vgl.6). Grnnds~tzlich gilt dies auch ffir unseren zweiten Fall, doch sind 
die feingeweblichen Ver~nderungen bier sehr viel stiirker ausgebilde~ als 
bisher angegeben. 

Auch nach den yon uns erhobenen Befunden erscheint die erstmals 
von STOLTZ]~ 98 vorgebrachte, yon SC~oLz u. MA~UEHD~S ss erweiterte, 
und spiiter yon anderen (vgl. s) fibernommene Meinung, dal~ die Grund- 
ursache der Foix-Alajouanineschen Krankhei t  eine AnlagestSrung der 
Riickenmarlcsvenen sei, durchaus berechtigt. Bei unserem ersten Fall 
sind an den Arterien praktisch keine Veriinderungen erkennbar, wiihrend 
beim Fall 2 alles darauf hindeutet, dal~ die Ver~nderungen an den Arte- 
rien denen der Venen nachgeschaltet sind und nicht, wie K6sIG 45 
annahm, die eigentliche Krankheitsursache darstellen. Die fehlerhafte 
Anlage der Venen ist dabei wohl in einer prim~ren Wandschw~che zu 
erblicken, die eine zmmhmende varic6se Erweiterung nach sich zieht. In  
derart erweiterben Venen aber m u ] e s  zu einer sich allmiihlich steigernden 
Blutstromverlangsamang und schliei~lich zu einer Permeabilit~tsstSrung 
der Endothelien kommen, die zu einer ,,dyshorischen ''90 Durchtrgnkung 
der Gefiil~whnde mit  Blutflfissigkeit und BluteiweiBkSrpern ffihrt, so 
wie das besonders y o n  I~SSSLE 76,77, SCHORMANN U. ~V~Ao~/[AHO~q 90 sowie 
yon EPPr~G]~ 2~ klargestellt worden ist. Ein solches Ereignis aber wird 
bei liingerer Dauer mit  einer Faservermehrung beantwor~et, die den 
Eindruck einer acellularen Entstehung macht  (vgl.17,2~ Bei einer 
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st•rkeren Venektasie und dureh eine sich gegebenenfalls anschliel~ende, 
langsam progrediente Venenverengerung gewiB begfinstigt, setzt sieh 
der n~mliehe Prozeg --  die Blutstauung, die Wanddurehtr~nkung und 
die ansehlieBende Fibrose --  im Laufe der Jahre auf die intramedulli~ren 
erweiterten Venenstreeken fort  und grefft sps aueh auf die anf/inglieh 
nicht betroffenen Capillaren fiber. Das resultierende Bild gleieht, yon 
seinem ungewShnlichen Ausma6 abgesehen, grunds~tzlich den yon 
SPI:ELM]~YER 93, KLISSUROW 43 sowie YOn SCHOLZ U. NIETO 89 b e s c h r i e b e n e n  

capill~ren und ven6sen Fibrosen, die in geringer Auspr~gung naeh 
STA~M~L~ 95 ira Rfickenmark alter Leute nieht selten vorkommen sollen. 
In besonders schweren F~llen kSnnen sogar noch vorgeschaltete Arterien 
yon den n~mlichen pathogenetisehen Faktoren betroffen und damit in 
grundsi~tzlich gleichartiger, dutch den andersartigen Wandbau freilieh 
modifizierten Weise umgestaltet werden. Die auf unseren zweiten Fall 
besdhr/~nkten Arterienver~nderungen, die mit denen der Endangitis 
obliterans grebe ~f~hnlichkeit haben, fassen wir also nieht wie KSNIC~ 45 
als Prim~rl~sion auf, sondern als eine Folge der sowohl iunlctionell wie 
morphologisch bedingten Ab]lu[3behinderung im venSsen und capilliiren 
Anteil der zugehSrigen Strombahn. 

DaB mit einer Durchtri~nkung der Gef~gwand gerechnet werden darf, 
dafiir sprieht nieht nur des bisweilen so augenf/tllige perivaseul~re 0dem 
(Abb. 3 a), sondern vor allem die immer wieder naehweisbare versehieden 
alte Fibrinimbibition der inI~eren oder gar aller Gef/~Bschiehgen, die sogar 
in das benaehbarte Parenehym vordringen kann und hier oft genug eine 
perivaseul/tre Zellwueherung ausl6st (Abb.7), eine Beobaehtung iibrigens, 
die fiir die s und pathologisehe Deutung soleher gef~ggebundener 
Granulome yon grundsgtzlieher Bedeutung ist. Mit groBer Wahrsehein- 
liehkeit sind als weiterer Beleg ffir diese These aueh die kugeligen Ablage- 
rungen innerhalb der Gefggw/~nde anzufiihren, die sieh in den sehwerer 
betroffenen Segmenten unseres ersten Falles reiehlieh finden und die 
naeh Ausweis ihrer f/~rberisehen Eigensehaften in den Formenkreis des 
sogenannten Pseudokalks 9~ geh6ren (vgl. Abb. 2 e, d). Denn da an ihrer 
Entstehung offensiehtlieh ausgetretene, liegengebliebene und sekund~r 
ver/tnderte Bluteiweigk6rper maBgeblieh beteiligt sind (vgl.5,7,G%s~ 
k6nnen sie als Zeichen einer durehgemaehten Sehrankenst6rung gewertet 
werden. Freilieh kommen sie allem Ansehein naeh, wenn nieht stets, so 
doeh vornehmlieh dann zustaade, wenn die Gef/~Bwand zugleieh ab- 
drainierte besondere Abbauprodnkge nerv6sen Gewebes enths so dab 
sie wohl mit geeh t  als Fs ja, bei kugeliger Gestalt, als 
Komplexeoaeervat im Sinne yon B U N G ~ G  ~)E Jo~G~2, ~a aufgefagt 
werden k6nnen. In  unseren Prgparaten sind diese Ablagerungen stets 
kalkfrei; bei einer Kresylviolettf/~rbung erseheinen sie blag und stark 
liehtbreehend, was naeh BOCH~IK ~ als Zeiehen h6heren Alters zu gelten 
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ha~. Vergleiehb~re Befunde sind bisher an Riiekenmarksgef~Ben unseres 
Wissens nieht besohrieben worden. Einzig MAgKI~WlOZ 59 erw/~hn~ bei 
seinem Fall yon angiodysgenetiseher Myelomalaeie in der N~he vieler 
Gef~l~e fein zerstgubte und grobk6rnige bis spangenf6rmige Kalk- 
ansammlungen, die m6glieherweise bier einzureihen sind. 

Indessen, die Blutfliissigkei~ dureh~r/~nk~ besonders an kleineren Zwei- 
gen und Capillaren nieht nur die Gef/~Bwand selbst, sie dringt vielmehr 
auch in das angrenzende Gewebe vor. Bei einer besonders weir voran- 
ge~riebenen Sehrankens~6rung werden sogar die hoehmolekularenEiweiB- 
k6rper und das Fibrinogen nieht mehr zuriiekgehalten; dann entstehen 
im Riiekenmark, ebenfalls in Verbindung mit Bestandteilen des Nerven- 
gewebes und offensiehtlieh an pr/tformierte Gliasstrukturen gebnnden, 
jene grobbalkigen ,,fibrinoiden" ]?~illungsprodnkte, die als kolloide De- 
generatio~ 59 oder als ,,Neurogel"5, 6 bezeiehnet werden. Aber aueh der 
f3bertritt eiweiB~rmerer Blutfl/issigkeit bleibt nieht folgenlos. Wie 
JAcoB at besonders hervorgehoben hat, kommt es ja bei jedem l~nger 
w~hrenden ttirn6dem zu Quellungs- und Zerfallserseheinungen an Mark- 
seheiden und Aohseneylinderu, die nur mi~ einer ganz unerhebliehen- 
gliSsen l~aserbildung beantworte~ werden. Aueh ScgoLz sv +vies nach- 
dr/ieklieh auf die eigenartigen Folgen und die pathogenetisehe Bedeu~ung 
des 0demes und der plasmatischen Infil~rationen hin nnd betonte, dab 
hierbei, ganz im Gegensatz zu den hypoxydotisehen Itirnl~sionen, die 
Markseheiden und Nervenforts/~ze zuerst zugrunde gehen, w~hrend die 
K6rper der Nervenzellen auffallend lunge erhalten bleiben. 

Diese Erfahrungen werden in unseren Beobaehtungen wie in/~hnlieh 
gelagerten F/~llen des Sehrif• fr/iher sehon (vgl.6,ss, 9s) b6st~igt. 
Auch bier sind die Markseheiden und Nervenzellfor~s/~tze besonders frfih 
und besonders schwer betroffen, ws die Ganglienzellk6rper ver- 
gleichsweise nnempfindlieh sind. Auf die Amputation ihrer Forts~tze 
k6nnen sie sogar bisweilen noch mit dem Bild der sogenannten prim/~ren 
Reizung antworten. Doch kann die so beginnende Gewebsseh/~digung an 
einzelnen Stellen aueh bis zur Bildung merkwhrdig reaktionsarmer voll- 
st~ndiger Erweichungsh6hlen for tgesehritten sein (Abb. 1). Freilich ist dabei 
die Mi~wirkung einer hypoxydotischen Seh/~digung nieht v611ig yon der 
Hand zu weisen (vgl.6). Mit ihr muB besonders dann gereohnet werden, 
wenn es zu umfangreicheren Gef/~Bver6dungen gekommen ist. Sie t r i t t  
aber aueh ins Spiel, wenn mit steigendem Eiweil]gehalt des 0dems die 
Gewebsatmung leidet oder, in plasmatisehen Flfissigkeitsaustritten, ~6llig 
sis~iert (sekund~re Hypoxydose naeh SC~OLZS~). Aber naeh Ausweis des 
gesamten morphologisehen Bildes sind sie doeh erst an zweiter S~elle zu 
nennen und yon geringerer Bedeutung, denn anch die sps Entwick- 
lung jeglicher gli6ser -- resorptiver und reparativer -- Wueherungen ist 
nur damit zn erkl~ren, dab die entspreehenden Zellelemente, deren 
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Empfindlichkeit gegen einen unmittelbaren Xontak~ mit Blutsernm be- 
kannt  ist (vgl.SV), auf die erw/~hnte Weise gesehi~digt worden sind. Damit~ 
vereinbar ist, dab die Degeneration der anfsteigenden Fasersysteme in 
gewohnter Weise und anders als der entsprechende Vorgang in den 
eigentliehen Herden selbs$ mit einer erheblichen Bfldnng yon Fett-  
k6rnehenzellen und einer reparativen Gliose einhergeht. 

Bei Berfieksichtignng dieser yon Sc~oLz und seinen Mitarbeitern 
erarbeiteten pathogenetisehen Prinzipien ist es versts dab eine 
Entwicklnngsst6rung der piglen u  -- eine Phlebodysgenesie --  erst 
im Laufe der Zeit zu st~rkeren Wandver~ndernngen fiihrt und daI~ es 
noeh welt lgnger dauerr bis auch die intramednllaren Gefs in diesen 
Krankheitsprozel~ einbezogen werden nnd sehliel~lich die seknnds 
nervalen Struktnrzerst6rungen zustande kommen. Damit hs zusam- 
men, dal~ eine znns harmlos erscheinende ~ngeborene Anomalie in 
der Regel erst in h6herem Alter, wenn anch h~ufig frfiher sehon dureh 
flfichtige Prodromi angekfindigt, zu einer eehten Krankheit  wird, die 
dann mit Reeht als Myelomalacie bezeiehnet wird. 

Es nimm~ nieht wnnder, dab sich morphologische Einzelzfige des bier 
behande]ten Leidens aueh bei andersartigen zentralnerv6sen Schs 
gen finden, sofern sie nnr mit einer l~nger ws Sehrankenst6rung 
der Gef~l~e verbunden sind, wie bei Spi~tsehiiden naeh R6ntgenbestrah- 
lung (vgl. aa,59,ss,s6). Erst  reeht ist einleuchtend, dai~ die Befunde an den 
Gef~l~en und am Nervengewebe denen gleiehen mfissen, die yore Angiom~ 
racemosnm venosum, ja aueh yore Angioma arteriovenosum des Gehirnes 
her bekannt sind*. 

Nach alledem ist nieht zu bezweifeln --  und eine Durchsicht der 
Literatnr  maeht dies wahrseheinlicher -- ,  dab aueh andersartige Ano- 
malien der Rfiekenmarksgefs zu weitgehend gleichen klinischen und 
morphologischen Bildern fiihren k6nnen. Ans diesem Grunde haben 
SCHOLZ n. 1V[A~UELIDIS ss den weiteren und nnbestimmteren Begriff 
,,angiodysgenetiseh" dem Terminus ,,Myelopathie" hinzugefiigt. Da aber 
das yon FoIx n. ALAJOVA~INE beschriebene Leiden, wie sich sp~ter 
gezeigt hat  (vgl. 6), dnreh eine prim~re Ls ausschliel~lich der Venen 
bedingt ist, scheint es vorteilhufter, diesen s Faktor  sehon 
im Namen festzulegen nnd einschrs yon einer ,,phlebodysgenetischen 
Myelomalacie" zu sprechen. So betraehte~ w/ire die Foix-Alajouaninesehe 
Krankheit  nur ein ~tiologiseh und pathogenetisch wohl charakterisier~es 
Mitglied einer gr61~eren Grnppe der heute noeh nicht fibersehbaren 
nnd daher aueh nicht befriedigend aufgegliederten ,,angiodysgenetischen 
Myelopathien". 

Dal~ mi~ der Verwendung dieser Bezeichnnngen manche Schwierig- 
keiten vermieden werden k6nnten, zeigt die jfingst yon STAS, M~L]~ 9v,ss 

* vgl. 4,6,15,56,88~98,108 
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mitgeteilte Beobachtung, die mangels einer begriffliehen Unterscheidnng 
ebenfalls ,,angiodysgene~isehe Myelopathie" genannt werden mngte, 
obwohl sie den diagnostisehen Kriterien der Foix-Alajona~nineschen 
Krankheit  nieht gen/igte. Denn hier war zwar eine Markl/ision mit dem 
klinisehen Bild eines Quersehnittsyndromes vorhanden, bei dem zu- 
grundeliegenden Gef~l~sehaden handelte es sieh jedoch am eine anders- 
artige Fehlbitdung, die man nur dann bereits terminologisch abgrenzen 
kam% wenn man die bier besprochene Form der Myelomalacie als 
phlebodysgenetisch seh~.rfer umreiBt. 

Zusammenfassung 

Bei zwei im 6, Lebensjahrzeh~t stehenden Miinnern, bei denen 
sich innerhalb der letzten beiden Lebens~ahre ein totales Querschnitts- 
syndrom in H6he des Lendenmarkes entwickelt hatte, i~nden sich histo- 
logisch an der entsprechenden Stelle die ffir eine Foix-Alajouninesehe 
Erkranknng *ypischen vasalen und neuralen Ver~nderungen. Bei ihrer 
Beschreibnng wird besonders auf Fibrin- nnd Psendokalk~bla,gemngen 
in den fibr6s verdickten intramedulli~ren Gef~Bwanden hingewiesen. In  
Anlehnung an die yon ScHo~z und seinen Mit~rbeitern en~wickel~e Vor- 
stellung wird die Ursaehe der Erkrank~ng in einer fehlerhaften AnJage 
der platen Rfiekenmarksvenen erblickt, nnd ihr pathogenetischer Meeha- 
nismus in einer mit  der vergnderten D~,rehbtu~nng verbunde.nen Perme- 
abi]it~tsstSrung, die im Lanfe der Jahre auf die in~ramedull~ren GefgB- 
streeken fortscJ~reilet nnd nnter Umst~nden sogar a,nf die ineningealen 
Arterien iibergreifen kann. Zur seh~rferen Abgrenzung dieses morpho- 
logisch gut ebarakterisierten Kr~nkheitsbildes gegen andere angio- 
dysgenetisehe R/iekenma,rkssch/~den wird der Terminus ,,phlebodys- 
genetisehe Myelomalaeie" vorgesehlagen. 

LJteratur 
1 ALEX2~NDEI~, W.: Diskussionsbemerklmg, ~Berl. Ges. f, Psychiatr. Nerven- 

krankh., Sitzg. v. 9, 1. 1922; reL: Z. ges. NeuroL Psychiat. 28, 246 (1922). -- 
A_~-rom, N.: Myelitis periphlebltic~ or angioma raeemosum venosum medullae 

spinalis. Att,i Primo Congresso Internaz. is~opath, sistem~ nervoso. VoL terzo, 
557--654 (1952). -- a B~NI)A, C.: Angioma racemosum des I~iiekenmarkes. Z. ges. 
NeuroI. PsycMat. 28, 245ff. (i922). -- 4 Bm~GST~AND, H., H, OLIVECnO~A U. 
W. T6~CNIS: Gef~BmiBbildungen und Gefaf3geschwiilste des Gehirns. Leipzig: 
Georg Thieme 1936. -- ~ BoeI~IK, H. : Morphologische Studien fiber ,,Pseudokalk" 
(Neurogel). Arch. Psychiat. Nervenkr. 184, 201--225 (1950). -- 6 BODECHTEL, G., 
u. F. EI~SL6H: Die Foix-Alajounaninesche Krankheit (,,My6lite n6crotique subai- 
gue" -- Angiodysgenetische ~yelomalacie). Hdbch. spez. path. Anat,, XIII, I, ~3, 
1576--1599 (1957). -- 7 BOGAEI~T, L. v., R.-A. LEY e~ F. BI~A~D~:S: Contribution 
an~tomo-clinique ~ ]'6~ude de la my61ite n6cro~ique subaigue de FO%x-A~AJOVA~X~E 
Rev. neurol. 87, If, 1--17 (t930). -- s ]30~Ir G. : Su di un caso di mielite 
trasversa degenerativa a deeorso subcronico. Poticlinieo, Sez. prat. 38, 295--303 
( t931 ). -- ~ B~sc~, F. : ~ber einen sehwez.en spir~]en Symptomenkomplex, bedingt 

10" 



142 G. OsTERLAND: 

dureh  eine aneurysma-serpent inumart ige  Ver~nderung eines Theils der l~iicken- 
marksgef~Be. Berl. ldin. Wsehr. 1900, I I  1210--1213, 1239--1241. --  10 BgIo~, S., 
M. G. I~TSKu and  H. M. Z~MEg~AN~r : Vascular malformations of the  spinal cord. 
A. M. A. Arch. l~eurol. Psychiat .  68 ,339- -361  (1952). - -  11 BvCnA~A~, D. I~., and  
A. E. WALK~R: Vascular  anomalies of the  spinal cord in children. Amer. J .  Dis. 
Child. 61, 928--932 (1941). - -  1~ BUZeG~CB~G DE Jo3G, I-I.: Koazervatio11, 
I. K olloid Z. 79, 223 (1937). - -  la BV~G~C~ERG D~ JO~G, I-I.: Koazervat ion,  
I I .  Kolloid. Z. 80, 350 (1937). - -  i t  COBB, S~.: Haemangioma of the  spinal 
cord associated wi th  skin naevi of the  same metamere.  Ann. Surg. 62, 641 
bis: 649 (1915). - -  15 Cusm~cG, H., and  I ). BAILEY: Blood vessel tumors  
of the  brain.  Spr ingf ie ldI I I :  Ch. C. Thomas 1928. --  ~6DA~s~A~c,W.:  
~ b e r  die sog. 1Vfyelitis necroticans subacuta.  Z. ges. Neurol. 1)sychiat. 168, 
644--659 (1940). - -  17 DOLJA~SKI, L., u. Fg. l~ov~nT : Studien fiber die En ts tehung  
der Bindegewebsfibrille. Virchows Arch. path.  Anat .  291, 260--320 (1933). - -  
xs ELS~E~r Cn. A. : The surgical significance and  operative t r ea tmen t  of enlarged 
and  varicose veins  of the  spinal cord. Amer. J.  reed. Sci. 151, 642--652 (1916). - -  
x9 ELS~E~G, Cn. A.: Laminec tomy for varicose veins of the  cauda equina. Ann.  
Sm'g. 65, 268 (1917). - -  z0 E r ~ r  H.  : Die Permeabili t~tspathologie.  Wien: 
Springer-Verlag 1949. --  2~ Foix ,  Cn., et Tn.  ALAZOVA~n:  La my6lite n6crotique 
subaigue, l~ev. neurol. 83, I I ,  1--42 (1926). - -  22 Fg~zxng, Cn. H.,  et E. C. l~gssnL: 
Telangectasie de la moelle. Arch. franco-belg, chit. 28, 140--145 (1925). - -  ~a Fl~o- 
~o~s~, C.: Pathogenese der essentiellen Myelomalacia acuta circumscripta. Zbl. 
allg. Pa th .  path.  Anat.  95, 425--434 (1956). - -  2a GA~n~, O., u. A . M ~ s z ~ o s :  Zur 
Frage der Myelopathia  necroticans. Arch. Psychiat .  Iqervenkr. 179, 423--429 
(1948). - -  ~ G ~ L ,  O., u. E. l ~ I ~ g :  Zur Myelitis necroticans und  Pathogenese 
des U1cus ventriculi .  Z. ges. Iqeurol. Psychiat .  175, 333--357 (1943). - -  2~ G~nucn-  
�9 n~r P.,  v ~ :  U n  cas de my6lite n6crotique aigue. Rev. neurol. 1927, I ,  505--519. --  
27 G I A ~ L ~ r O ,  V. : Zur Frage der , ,nekrotisierenden Myelopathie".  1Nervenarzt 16, 
168--172 (1943). - -  as G g ~ n ~ F ~ ,  J.  G., and  J.  W. A. T u g ~ g :  Acute and  sub- 
acute necrotic myelitis.  Bra in  62, 227--252 (1939). - -  2~ H~nl~LA~) ,  K. : (~ber ein 
spinales Angioma racemosum venosum. Arch. Psychiat .  ~qervenkr. 184, 417--425 
(1950). - -  a0 I~ACK~, W.:  l~ber die Ectasia  der Vena spinalis externa posterior 
und  Querschnittsl/~hmung des l~fickenmarkes. Z. ges. l~eurol. Psyehiat .  122, 
550--559 (1929). - -  ~ H~Ln~zr  I-L, u. H. S ~ A C n :  Zur Frage der gef/~Bbedingten 
degenerat iven Riickenmarksver/~nderungen. Dtsch. Z. I~ervenheilk. 151, 71--87 
(1940). - -  a~ I-IOFF~.~r I-I. L. : Acute necrotic myelopathy.  Bra in  78, 377--393 
(1955). - -  3a H y i n g ,  K. :  E in  weiterer Fall  eines l~iickenmarkangioms. Z. ges. 
/qeurol. Psychiat .  171, 811f. (1941). - -  a~ JACG~,H.: Zur histopathologischen 
Diagnose des akuten  und  chronisch rezidivierenden I-IirnOdems. Arch. Psychiat .  
l~ervenkr. 179,158--162 (1948). - -  a~ J ~ r ~ ,  D., and  W. F g ~ x z r  Spinal necrosis 
and  softening of obscure origin. Arch. Neurol. Psychiat .  (Chicago) 49, 683--707 
(1943). - -  a~ J ~ O ~ g S K A ~ ,  V., u. E. Ov~c~Ag~z~o : (~ber die nekrotische !Vfyelitis. 
Sorer.  psichonevrol 13, 59--68 (1937); ref.: Zbl. ges. Y~eurol. Psychiat .  89, 314 
(1938). - -  a7 Jv~x ,  A. : Myelitis necroticans subacuta  ( F o ~ x - A ~ x z o v ~ ) .  Dtsch. 
Z. I~ervenheilk. 148, 17--30 (1938). - -  ~s /[VBA, A. : ~ b e r  die Myelitis necrotieans 
subacuta.  Mschr. Psychiat .  I~eurol. 114:, 225--235 (1947). - -  a~ Jv~r~T~n  et 
L~VYVA~TI :  Dilatat ions variqueuses des veines spinales post6rieures. Soc. 
neuro]. 19, 81 (1911); ref. : Rev. neurol. 1927, I ,  519 . - -  ~0 Kt~UF~A~, H. :  Zirkula- 
t ionsst6rungen in den untcren  l=~fickenmarkssegmenten. Inaug. Diss. Hamburg  
1939. - -  a K~scg~Eg,  M., and  C~. D~wso~:  Myelitic ~nd Myelopathic lesions. 
Arch. Neurol. Psychiat .  (Chicago) 29, 702 (1933). - -  t~ KL~UE, I~.: Beitrag zum 
Krankhei t sb i ld  der Myelop~thia necroticans. Dtsch. Z. l~ervenheilk. 166, 137--145 



Beitrag zur Kenntnis  der Foix-Alajouanineschen Krankheit  143 

(1951). - -  4a KLISSUROW, A. : Beitrag zur Frage der hyalinen Entar tung der GroB- 
hirncapillaren. Arch. Psychiat.  Nervenkr. 90, 201--215 (1930). - -  44 KSH~, K.,  u. 
W. SCHLV~GBAU~: Ein Beitrag zur frfihkindlichen Strahlenenzephalopathie. 

' Strahlentherapie 107, 556--566 (1958). - -  45 KS~IG, P.-A.: Die Gef~l~prozesse bei 
Myelitis necrot~cans. Virchows Arch. path. Anat. 327,737--753 (1955). - -  46 KOT~E, 
It . :  Uber die Angiodysgenesia spinalis. Dtsch. Z. Nervenheilk. 169, 409--420 
(1953). - -  t7 K~i4M~R: ~tiologie der Varizen der unteren Extremit~it. Mfinch. 
med. Wschr. 1898; zit. n. STA~M~LE~ 9~. __ 4S K~AVS~ ' F. : Chirurgie des Gehirns 
und Rfickenmarkes. Berlin, Wien: Urban & Schwarzenberg 1911. - -  49 KY~ATSOS, 
K. G. : Zur Klinik und Pathogenese der Myelomalazien. Inaug. Diss. Mfinchen 
1956. - -  50 L]tERMITTE, J. ,  FRIBOURG-BLANO et 1~. KYRIAr La gliose ang6io- 
hypertrophique de la moelle ~pini~re. Rev. neurol. 1931, II ,  37--53. - -  51 LIND]]- 
MA~N, A. : Varicenbildung der Gefal~e der Pia mater spinalis und des Riickenmarkes 
als Ursaehe einer totalen Querschnittsl~tsion. Z. ges. l~eurol. Psychiat.  12, 522--529 
(1912). - -  5~ LI~OH, 0. : Das histologisch-anatomische Bild und die Pathogenese 
der angiodysgenetischen Myelomalacie der Foix- und Alajouanineschen Krankheit .  
Frankfurt .  Z. Path.  69, 247--267 (1958). --  ~ L5W~STEI~, K.:  Diskussions- 
bemerkung Berl. Ges. f. Psychiatrie u. Nervenkrankh., Sitzg. v. 9. i .  1922; ref.: 
Z. ges. Neurol. Psychiat.  28, 246 (1922). - -  54 LtiTHY, F., u. H. U. ZOLLINGER" 
Beitrag zur Frage der Myelomalacie. Schweiz. Z. Path.  9, 304--318 (1946). --  
5~ M~IR, W. G. P., and J. F. FOLXERTS : Necrosis of the spinal cord due to thrombo- 
phlebitis, Brain 76, 563--575 (1953). --  56 MAlqUELIDIS, E. E.-" Uber H~imangiome 
des Gehirns. Arch. Psychiat.  Nervenkr. 184, 601--645 (1950). --  ~v M~RI~]~sco, G., 
et ST. D~nr  sco: My~lite n~crotique aigue. Ann. M~d. 31, 5--20 (1932). --  
5s MARINESCO, G., et ST. I)RAGANESCO" Formations t~16angiectasiques mSning~es 
avec processus angiomatieux intramedullaires. Rev. neuroL 63, II ,  809--827 
(1935). - -  ~9 M~RKx~wxcz, T. : Zur Frage der ,,kolloiden" Degeneration und ahn- 
licher Vorg~nge im ZNS. Z. ges. Neurol. Psychiat. 1~9, 53--74 (1937). - -  ~0 MICH,- 
JEW, W. : Die akute Nekrose des Riickenmarkes. Nevropati psyhiat. 5, 1020--1026 
(1936) ; ref. : Zbl. Nervenheilk. 82, 656 (1936). - -  ~a M x ~ ,  I. : Sur un cas de my61ite 
n~crotique subaigue, glio-ang6io-hypertrophique avec 16sion du neff optique. 
Bul l  Soc. roum. neurol. 13, 27--35 (1932); ref." Rev. I~eurol. 4~0, I, 428 (1933). - -  
ne MO~RSC~, F. P., and J. W. K ~ o H ~ z ~ :  Progressive necrosis of the spinal cord. 
Arch. Neurol. Psychiat. (Chicago) 31, 504--526 (1934). - -  ~ M ~ n s ~ ,  R.: lJber 
Varizen und Angiome des ZNS und ihre chirurgische Bedeutung. Langenbecks 
Arch. klin. Chir. 130, 522--549 (1924). - -  ~4 N~vw~Rc~, C." Zur Entstehung der 
Riickenmarkserweichung. Beitr. path. Anat. 2, 73--81 (1887). - -  n~ I~]~EL, A. W. : 
Die Bedeutung der EiweiBvermehrung ohne gleichzeitige entsprechende Zell- 
vermehrung in der Spinalfliissigkeit. Dtsch. Z. l~ervenheilk. 117--119, 309--330 
(1931). - -  ~n N ~ . u ~ v ~ ,  K. T., Ch. G. FRE]~) and J. D~Z~ST: Vasal component in 
syndrome of FoIx and A L ~ J O V ~ .  Arch. Path.  (Chicago) ~ ,  I, 73--83 (t953). - -  
n7 NICO~Y, K.:  Dber einen Fall -con Riickenmarksangiom. Inaug. Diss. Bonn 
1948. - -  ~s I~O~Z~E, M. : Weitere Erfahrungen zum Kapitel der Diagnose yon kom- 
primierenden Riickenmarkstumoren. Dtsch. Z. Nervenheilk. 47/48, 436--503 
(1913). - -  ~ OST~I~T~r B. : Die an bestimmte Lokalisation gebundenen Konkre- 
mente des ZNS und ihre Beziehung znr ,,Verkalkung intracerebraler GefiiIte" bei 
gewissen endokrinen Erkrankungen. Virchows Arch. path. Anat. 275, 828--859 
(1929). - -  T0 PAA~Z~Z~, I-I.-FR. : Beitrag zur Myelitis necroticans. Virchows Arch. 
path. Anat. 322, 695--708 (1952). - -  7~ Pu~s]~P}', L. : Zur Frage der Varices spinales 
und ihrer operativen Therapie. Zbl. Neurochir. 3, 158--169 (1938). --  TM RADE~- 
M~CKER, J. : A propos d'une my~lite n~crotique aigue. J. belge Neurol. Psychiat.  
44/46, 781 --791 (1944/46). - -  ~a RA~D, C. W. : Hemangioma of the spinal cord: 



144 G. OSTE~LA~D: 

Arch. NeuroL Psychiat .  (Chicago) 18, 755--765 (1927). - -  74 I%ISEn, GERAUD et 
PLA~QUES: De l '6nceph~lomy~lite necrotique subaigue. Rev. neurol. 67, I, 
455--476 (1937). - -  75 RITTER, O.: ~ b e r  2 ~ l l e  yon Kompression des Rficken- 
markes durch varizenart ige Gef~ve r~nde rungen  der Arachnoidea und  Pia  
muter  spinalis. Bruns '  Beitr .  klin. Chir. 138, 339--356 (1927). -- 76 RSSSL~, R.:  
~ b e r  die Ver~nderungen der Leber bei der Basedow'schen Krankhe i t  und  
ihre Bedeu~ung ffir die En t s t ehung  anderer Organsklerosen. Virchows Arch. path .  
Anat .  291, 1--46 (1933). _ ~7 R6ssnE, ~ . :  Uber  wenig beachtete  Formen der 
Entz i indung yon Parenchymen und  ihre Beziehung zur Organsklerosen. Verh. 
dtsch, path .  Ges. 27, 152 (1934). - -  ~s R o G ~ ,  H.,  J .-E.  PAILLAS, J.  BO~I~AL et 
1~. VIGOVROUX : Angiomes de ]a moelle et des racines. Acta neurol, belg. 51 ,491--495 
(1951). - -  v9 R O S E ~ G E ~ ,  H. : Zur Klinik des Angioma racemosum arter iovenosnm 
der Rfickenmarksh~ute.  Z. ges. Neurol. Psychiat .  147,216--229 (1933). - -  so SA~n- 
RITTER, W. : ]~ber das Vorkommen yon Pseudokalk in Gehirnen yon Feten,  S~ug- 
lingen, Kleinkindern und  Jugendlichen.  Dtsch. Z. Nervenheilk.  166, 481--498 
(1951). - -  sl S~RG~T,  P. : Haemangioma of the  pia maker causing compression 
paraplegia. Bra in  48, 259--267 (1925). - -  s2 SC~E~R,  H. -J . :  Zur Differential- 
diagnose der  intracerebralen (, ,zentralen") Neurinome. Virchows Arch. path.  Anat .  
292,  554--576 (1934). - -  s3 SC~LIACK, H.,  U. E. F5LSC~: (~ber die angiodysgene- 
t ische Myelomalacie. Nervenarzt  29, 392--400 (1958). --  st Sc~SPn, IV[. : E in  Bei- 
t rag  zur Klinik und  Pathologie des Angioma racemosum des Rfickenmarks und  
seiner H~ute. Z. ges. Neurol. Psychiat .  171, 799--810 (1941). _ s5 Sc~onz, W.:  
Exper imentel le  Untersuchungen  fiber die Einwirknng yon RSntgenstrahlen auf  
das reife Gehirn. Z. ges. Neurol. Psychiat .  150, 765--785 (1934). - -  s~ SC~OLZ, W.:  
~ b e r  die Empfindl ichkei t  des Gehirns fiir RSntgen- und  Radinmstrahlen .  Klin.  
Wschr. 14, 189--193 (t935). - -  sT SC~OLZ, W. : Histologische und  topische Ver~nde- 
rungen und  Vulnerabil i t~tsverh~ltnisse im menschlichen Gehirn bei Sauerstoff- 
mangel, 0 d e m  und plasmatischen Infi l trat ionen.  Z. ges. Neurol. Psyehiat .  181, 
621--655 (1949). - -  ss Sc~oLz, W., u. E . E .  M n ~ . ~ D ~ s :  My~lite n~crotique 
(Fo~x-ALAJOV~NI~E) - -  Angiodysgenetische nekrotisierende Myelopathie. Dtsch. 
Z. Nervenheilk.  165, 56--71 (1951). - -  s~ SCHOLZ, W., n. D. NIETO: Studien zur 
Pathologic der t t irngef~Se I. Z. ges. Neurol. Psychiat .  162, 675--693 (1938). - -  
~0 S c H f f ~ ,  P., u. H. E. M ~ c M ~ o ~ :  Die maligne Nephrosklerose, zugleich t in  
Beitrag znr Frage der Blutgewebsschranke. Virchows Arch. path.  Anat.  291, 
47--218 (1933). - -  ~ SCgVLTn, F. : Zur Frage der Myelitis necroticans. Inaug. Diss. 
Hamburg  1939. --  9e S~ATZ, H. : Uber  den Eisennachweis im Gehirn, besonders in 
Zentren  des extrapyramidal-motor ischen Systems. Z. ges. Neurol. Psychiat .  77, 
261 (1922). - -  ~ S e I ~ L ~ u  W.:  t t is topathologie  des Nervensystems. Berlin: 
Springer 1922. --  ~ S~sn~R,  W. G., and  CIr. H. Fa~zin~:  Teleangiectasis of the  
spinal cord. Arch. Neurol. Psychiat .  (Chicago) 1O, 29--32 (1923). - -  ~ STAEM~- 
LnR, M. : Beitriige zur normalen und  pathologischen Anatomic des Riickenmarkes.  
I. Zur Pathologic der Blu~gef~l~e des Rfickenmarkes. Z. ges. Neurol. Psychiat .  
164, 179--194 (1939). - -  ~ STAEM~LER, M.:  Myelopathia necroticans. Zbl. allg. 
Pa th .  path.  Anat .  94, 225--229 (1955). - -  ~ STAEMMLER, M.:  Die Myelopathia 
necroticans in KAUFMANNS Lehrbuch d. spez. P~th.  I I I ,  1, S. 336--339. Berlin: 
Verlag W. de Gruytcr  1958. --  ~7~ STAEMMLER, M.: Erwei terung der Vcnen in 
Kaufmanns  Lehrbuch  der spez. Pa th .  I, 1, S. 348--355. Berl in:  Ver]ag W. de 
Gruyter  1955. - -  ~s STOLZ~, H. :  Zur  Frage der  Foix-Alajouanineschen 
Krankhei t .  Zbl. ges. Neurol. Psychiat .  107, 32 (1949); Arch. Psychiat .  Nervenkr.  
185, 370--394 (1950). - -  ~ SUTER-LocH~ATTER, H.:  Die spinale Varicose. Acta  
neurochir.  (Wien) I, 154--195 (1951), - -  ~00 TE~G, P., and  M. J.  S~A]~O: Arterial  
anomalies of the  spinal cord. Arch. Neurol. Psychiat .  (Chicago) 80, 577--586 



t~citrag zur Kenntn is  der Foix-Alajouaninesohen Krankhe i t  145 

(1958). - -  101 TtIILL, O.: ~ b c r  anaemisehe Erweichung des Riiekenmarkcs. Vir- 
chows Arch. path.  Anat.  ~53, 108--115 (1924). - -  I ~  D E :  1906 zit. 
nach STAE~LE~ 97~. --108 Vmcgow,  1~.: Die krankhaf ten  Gesehwiilstc. Bd. 3, I, 
Berlin 1867. --  10t W~I~GA~TES, K. : Varicosis spinalis und  Myelitis. Wien. Arch. 
Psychol. Psychiat .  Neurol. 2, 105--113 (1952). - -  los WYBU~-MASOS, I~.: The 
vascular abnormalit ies and tumors of the  spinal cord and  its membrunes. London: 
Henry  Kimpton  1943. - -  ~o6 Z~ITLgOF~R, J.  : Zur Frage tier Myelitis necrotieans. 
Wien. Z. Nervenheilk. 3, 344--368 (1950). - -  107 Z~MA~-, L., and  J.  ZII~MA~: 
Varices leptomeningomedullares. Pren. m6d. argent. 39, 2367--2378 (1952). - -  
~0s Z~LCg, K. J . :  Biologic und  Pathologic der Hirngeschwiilste. In  t Idbch,  d. 
:Neurochir. 3, 1--702. Berlin, G5ttingen, Heidelberg: Springer 1956. 

Dr. G. OSTERLASD, 
II .  Medizinische Klinik und Poliklinik der Freien Universitgt ,  

Berlin-Charlottenburg 9, Spandaucr Damm 130 


