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Progressive symmetrisehe Pseudokalk- und 
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W. WECHSLER 

Mit 0 Text~bbildungen 

(Eingegangen am 15. Februar/13. September 1961) 

Die ,,idiopathisehe intraeerebrale nichtarteriosklerotisehe Gef~B- 
verkalkung" (FAHg) ist, wie wir heute wissen, keine Krankheitseinheit 
sondern ein pathologiseh-ana~omisches Syndrom, das idiopathiseh, 
h~tufig aber auch in Verbindung mit endokrinen StSrungen und anderen 
Krankheiten vorkommt. Aus zahlreiehen Arbeiten (WEIMANN; FAH~; 
VOLLAND ; OSTERTAG; HALLEI~VORDEN; BEYME; KUCSKO u. SEITEL- 
BERGER; BOOHNIK; SANDRITTER; JELLINGER U. SUMMER) wissen wir, dab 
den eigentliehen Pseudokalk- und Kalkausf~llungen die Ablagerung 
einer eiweiBhaltigen Substanz vorausgeht. SFATZ lieB seinerzeit die l~rage 
often, ob die prim~ren eiweiBreichen l~liedersehl~ge aus dem Blut oder 
dem Gewebe stammen. In ihrem jfingst ersehieaenen Handbuchartikel 
legen nun ERBSL6H U. BOO~IK das Schwergewieht nicht mehr auf 
Permeabi]it~tsst6rungen der HirngefgBe mit eiweiBreiehen Exsudationen 
(PETERS; SANDRITTER; KUOSKO U. SEITELBERGER), sondern auf ,,Ver- 
dichtungen des mesenehymalen Stromabettes und die damit verbundene 
Behinderung des Stoffaustausches zwisehen Blur und Gewebe". Diese 
Ansicht hat mit anderen Hypothesen die Auffassung gemein, dag Stoff- 
weehselprodukte und ortsst~ndige Zellelemente, die Gewebsfliissigkeit 
(WEIMANN) und das nerv6se Grundgewebe (KLEIS) dureh ,,Neuro- 
gelierung" (BOCHNIK), ,,dystrophische Verkalkung" (VoLLAND) oder 
,,kolloidale Entmisehung" (BEYME) znm Ausgangsmaterial des Pseudo- 
kalks (PSK) werden sollen. Die gegenwgrtig diskutierten Vorstellungen 
fiber die Herkunft der organischen Matrix des Pseudokalks mfinden also 
in der Frage ,,h~matogen" oder ,,gewebsautochthon". An Hand eines zur 
Kl~rung formalgenetischer Fragen instruktiven Falles (Vorkommen der 
symmetrisehen Pseudokalk- und Kalkkonkremen~e in genetiseher Be- 
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ziehung zu einer  ,,m~lignen" Hyper ton ie ) ,  der  i iberdies  in der  L i t e r a t u r  
ke in  Gegenst i ick hat ,  soll zu dem Prob lem der  symmet r i schen  Konkre -  
men tb i l dungen  im Zen t r a lne rvensys t em erneut  Ste l lung genommen 
werden.  

Eigene Beobachtung 
Oswald 1~., Bahnarbeiter 1 (DFA Nr. 95/58). Vo~'geschichte. Frfiher nie ernstlich 

erkrankt, iV[it 17 Jahren passggere L~hmung des linken Beines. Am 27.12. 1955, 
27jghrig, Apoplexie gefolgt yon einer Schiefstellung des Gesichtes und Spr~ch- 
stSrungen. 

Abb. 1. tterdfSrmig-konfluierende Verkalkung hrt Bereich des Frontalhirns 

Au/nahmebe/und (10.1. 1956). Intern Plethora des Gesichtes, Systolicum fiber 
der Herzspitze, keine HerzvergrSlterung, Bluthochdruck 185/60, Pulsfrequenz 
75/min. Serologische Reaktionen auf Syphilis mehrfach neg~tiv. 

NeuroIogisch. Leiehte sp~stische Hemiplegie li., motorische Aphasie, zen~rale 
P~rese des ~undfaciulis und des iN. m~stocatorius re., Anisokorie. Im Liquor 9/3 
Lymphocyten, 192/3 ~l~e ~usgelaugte Er~hrocyten, eine sechsf~che Eiwei{L 
erhShung (Quotient 0,7) mit linksgelagerter ~s t ixkurve .  Im EEG Allgemein- 
ver~nderungen mi~ Betonung der re. Hemisphere. Die beiderseits durchgeffihrte 
Carotisangiographie spricht ffir einen 8tenosierenden Gefd~flproze[3 und ein kleines 

1 Herrn Priv.-Doz. Ob.-~ed.-Rat. Dr. BAV~E~, Direktor der St~dt. Nerven- 
klinik B~mberg, sei ffir die Uber]~ssung der Krankengeschichte und des Zentral- 
nervensystems gedankt. 

42* 
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Aneurysma der A. 1)ericallosa. Keine Anhultspunkte fiir einen intraeraniellen raunl- 
beschrgnkenden ProzeB. 

Verlau/. Der fiir dus jugendliche Alter ungew6hnlieh hohe Blutdruek mit Dauer- 
werten yon 185/75 und gelegentlichen Blutdruek_krisen bis zu 260/110 konnte 
genetisch nieht sieher gekl~rt werden. Differentiuldiugnostiseh wurde eine Nephro- 
sklerose in ErwEgung gezogen. Im Luufe yon 2 Juhren kum es dunn zu einem lung- 
sam ]ortschreitenden Stirnhirnsyndrom mit Verlust der Initiative, Trggheit, Euphorie 
und Demenz. R6ntgenologisch konnte eine progrediente Verkallcung im Bereich des 
Frontalhirns nuchgewiesen werden (Abb. 1), so dub die !Vi6glichkeit eines Hirntumors 

Abb.2. Ausgedehnto symmetrische Pseudokalk- und Kalkablagerungen im Marklager des Frontal- 
hirns, rechts mit paraventrikul~rer Gewebseinschmelzung 

in Betr&cht gezogen wurde. Am 7.3. 1958 erneuter Hirnschlag mit spastiseher Hemi- 
parese l i. und ~nschlie]ender Pneumonie, einer Komplikution, der der 29 j~hrige Pat. 
am 14. 3. 1958 durch Versagen von Herz und Kreisl~uf erl~g. 

Klinische Diagnose. Cerebrulsklerotiseher Gefi~13prozeB mit wechselseitigen 
Hemipuresen und Sprachliihmung. 

BeJund der K6rperselction. Fiir das Alter nngew6hnlich stark uusgepragte 
Arteriosklerose des gesamten urteriellen GefaBsystems, uul~erdem Linkshypelirophie 
des Herzens mit Coronursklerose ohne Veranderungen des Kluppenapparates, 
frisehe Pneumonie beider Lungenunterlappen und arteriosklerotische Schrumpf- 
nieren beiderseits. Innere Orgune, Sehilddriise, Nebenschilddrtise, Punkreas und 
Nebennieren o. ]3. 

Todesursuche: Hypostutisehe Pneumonie und Herzversugen. 
Nervensystem. Malcroslcopischer Be/und. Formolfixiertes 1060g schweres 

Gehirn. Sturke utheromut6se Gef~Bveri~nderungen im Bereich der grol3en busulen 
Arterienstiimme und der distulen Zweige. Erbsgroges Aneurysmu der A. pericullosu. 
Alte cystisch umgewundelte grebe Infurkterweiehung im Irrigutionsgebiet der 
A. temporalis cuudulis mit Zerst6rung der Gyri temporules sup. et reed., des Gyrus 
unguluris und der Gyri pariet&les infi Augerdem Erweichung im Versorgungsgebiet 
der A. 10erieullosu mit Einschmelzung des B~lkens und der benachburten Windungen 
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beider Gyri einguli. Aueh im Versorgungsgebiet der Iteubnerschen Arterien (A. 
recurrens) sind beiderseits Erweiehungen zu erkennen: li. eine gltere und re. eine 
frische. Im genzen Gehirn fallen zudem alte und frisehe Xugelblutungen auf. 

Eigenartigs und makros]copisch nicht eindeutig zu beurteilende Vergnderungen 
/inden sich in symmetrischer Ausprdgung im Mar]clager bdder Frontallappen (Abb. 2). 
t t ier  sind die zen~ralen Parfien der weiBen Subs~anz graurStlich verf~rbt, wobei 
kleine, resist stecknadelkopfgroBe, gelblich oder blutig tingierte Bezirke auffallen; 
fiber die stoppelbart~hnliehe Schnittfl~che ragen zahlreiche h~rte, kleine und gr5gere 
Borken herver. Nut  auf der re. Sei~e gehen diese Ver~nderungen mit einer partiellen 

Abb. 3. Teiltibersicht der Ver~nderungen im frontalen Marklager. Massive Pseudokalk- und Kalk- 
ablagerungen, die unter Konfluenz der Gef~13- und Gewebskonkremente an einer Stelle zur ,,Itirn- 
steinbildung" (Brs) geffihrt haben; daneben ausgedehnte plasmatisehe Nxsudationen (Ex), kernarme 
Kollagenplaques (Kp), frische Erythrodiapedesen (Ed) sowie ein ,,1)erifokales" {~dem mit Lichtung 

des Narkseheidenbestandes (p.Oe). (van Gieson, Celloidin) 

Gewebseinschmelzung einher, die bis zu den subcorticalen U-Fasern der FrontM- 
rinde reiehf (Abb.2). In der Umgebung dieser symmetrisehen Markver~nderung, 
welche vom Aspekt her an das, ,bunte Bild" sines Glioblastoms erinnert, finder sieh 
eizl ,,perifokales '~ bis in die Markzungen reiehendes 0dem. 

Histologischer Be]und. Die groBen und kleinen extracerebralen Hirnarterien 
zeigen in un~erschiedlieher StOrks hyalinsklerotische Intimaverdickungen, Auf- 
splitterungen oder Verbreiterungen der Elastica interna sowie Fibrosen und Hyper- 
plasien der Media. An pialen Venen sieht man h~ufig fibrotisehe Wandverdickungen 
von lamellen~r~igem Charakter. Auch die intracerebralen Arterle~ zeigen sehwers~e 
Wandver~nderungen. Im GroBhirn, Sfammhim und Kleinhirn finden sieh GefaB- 
wandfibrosen, Kyalinosen, Arterio]onekrosen und ,,miliare", 6f~ers thrombosierte 
Aneurysmen. Folge dieser sehweren Gefagwandver~nderungen sind die makro- 
skopisch erw~hnten, mehrzeitigen Erweiehungen und zahlreiche, erst histologiseh 
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nachwe i sba re  e lekt ive  P a r e n c h y m n e k r o s e n ,  a u c h  i m  Bereieh  der  Medul la  ob longa ta  
u n d  des  K le inh i rn s .  

Dem symmetrischen Mar]cproze/3 des Frontalhirns liegt histologisch sine Vielzahl 
yon Gewebs- und Gs/gi[3ver~inderungen zugrunds (Abb. 3). Vorhe r r s chend  s ind  Abl~ge-  
r u n g e n ,  die a u f  G r u n d  g e m e i n s a m e r  fg rber i scher  E i g e n s c h a f t e n  u n d  der  charak te -  
r i s t i sehen  A n o r d n u n g  u n d  LokMisa t ion  Ms Pseudokallc- und Kalklcon~remente an- 
z u s p r e c h e n  s ind :  m i t  H g m a t o x y l i n  t ing ie ren  sie schwarzb lau ,  m i t  Sgure fuchs in  

Abb.4. Oefgtlver~indorungen im Bereich der progressiven symmetrischen 2seudokalk- und KMk- 
ablagerungen des FrontMhirns. a Arteriolonekrose durctl ,,plasmatische Infiltrationsnekrose" der 
~edia rauscularis und Elastica interna mit Austritt yon homogengelbbraunen Massen in den adven- 
titiellen l~aum (x); aul3erdem erhebliche Endotheldefekte mit erythroeytentmltiger l'lasmainsudation 
in die gequollene Intima; innerhMb der Gef~itlwand zahlreiche Schaumzellen (xx). b 0ben: sektor- 
artige Aufl6sung eiImr nekrotischen Arterienwand mit beginnender Ektasie und Erythrodiapedesen 
(beachte bei xxx die grot~tropfige Abscheidung dunkelbrauner Massen im ]3ereich tier Adventitia). 
Unten: Adventitielle VerkMkung einer hyalinotisch ver~nderten kleinml Arterie. (van Gieson, 

Cdloidin) 

dunke l ro t ,  m i t  bas i sehen  Ani l in fa rbs to f fen  (Kresyl ,  Toluidin)  hell-  bis dunke lb l au ;  
d~bei  bes i t zen  sic e inen  wechse lnden  GehMt  a n  Fe-  u n d  Ca-Vorb indungen ,  wie aus  
d e m  un te r seh ied l i chen  AusfM1 der  Eisen- ,  Kossa -  u n d  P u r p u r i n f g r b u n g  zu e r sehen  
ist.  Die  n u r  s d t e n  m i t  S u d a n  I I I  s chwach  a n f g r b b ~ r e n  u n d  k o n g o n e g a t i v e n  K o n k r e -  
m e n t e  zeigen i m  pola r i s ie r ten  L i ch t  weder  D o p p e l b r e e h u n g  noch  D i c h r m s m u s .  Die 
Pseudo-  u n d  K a l k a b l a g e r u n g e n  t r e t e n  Ms kokken- ,  t ropfen-  oder  korMlens toek-  
ar t ige  C~pi l lar inkrusta~ionen,  Ms schwere  V e r k M k u n g e n  der  W g n d e  grSl~erer 
Ar te r i en  u n d  Venen  u n d  Ms frei i m  Gewebe l iegende K o n k r e m e n t e  auf.  Von  der  Aus-  
fg l lung  k le iner  Gr~nul~e i m  Bere ieh  der  Adven t i t i ~  u n d  der  Medi~-Advent i t i~ -  
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Grenze  s ind  alle ~ b e r g ~ n g e  bis zur  A u s b i l d u n g  to t a l e r  Gef/~Bverkalkungen zu  beob-  
aeh ten .  Die Media  adven t i t i e l l  v e rka l k t e r  Ar t e r i en  e rsehe in t  h~ufig hya l ino t i sch  
verEnder t  (Abb. 4b  u n d  5 e); die ve rquo l lene  I n t i m a  f / ihr t  hguf ig  eiweiBhMtige u n d  
sudanoph i l e  Stoffe. D u r c h  V e r s c h m e l z u n g  der  Gewebs-  u n d  Gef~Bkonkremente  m i t  

Abb.5. Bezielmngen zwischen der Gef~/3erkrankung und den Pseudokalk- und Kalkkonkrementen 
im frontalen Marklager. a I~yalinosen (Hy), un~'erkalktes (A) uncl verkalktes (Ak) ,,miliares" Arterien- 
aneurysma, daneben vereinzelte Konkremente mn Capillaren und kleine Gef~Be. b Stenosierende 
Gef/iBverkalkung mit ,,expansiver" eiweil~reicher Exsudation (Ex) welche das umgebende Hirn- 
gewebe verdr~ngt, c Beginnende kleintropfige Konkrementbildung (K) im Bereich perivasculgrer 
Exsudate um hyalinotisch ver~nderte, quer- und I~ngsgetroffene Arterien. d ,,Plasmatische Infiltra- 
tionsnekrose" um verkalkte GefgBe mit im Bild dunkelhomogen erscheinenden )/[assen (PM) (van 

Gieson, Celloidin) 

S c h w u n d  des  dazwischen  l i egenden  K i r n g e w e b e s  ist  es a n  e iner  Stelle sogar  zur  Bil- 
d u n g  eines , , H i r n s t e i n e s "  g e k o m m e n  (Abb. 3). Demnach sind die Veriinderungen 
des ]rontale~ Marklagers im Sinne yon E ~ S L O H  u, BOCtt-NIK den ,schweren 



640 W.W~c~sL~a: 

progressiven Formen der symmetrischen Pseudokalk- und KalkabIagerungen des 
Gehirns" zuzurechnen. 

Von Interesse ist nun, dab im Bereich der Kalkablagerungen auch anders 
geartete Gefi~B- und Gewebsvergnderungen auftreten. In groBer Zahl finden sich 
Gefgl~wandfibrosen, Hyalinosen und Arteriolonekrosen (Abb. 4 und 5). Die Hyali- 
nosen sind dutch Intimainsudationen eiweighaltiger, sudanophiler und metaehroma- 
fischer Stoffe, spgter durch kernarme strukturlose und mit van Gieson gelbbraun 
gefgrbte GefgBrohre gekennzeichnet (Abb.Sa). Bei den Arteriolonekrosen ist an 
Stelle der zugrundegegangenen Media und Elastica interna eine dunkelbr~une (van 
Gieson), homogene, 5frets kongophile und offenbar relativ widerstandsfghige Sub- 
stanz getreten, wobei Plasmamassen tropfen- oder seenartig in den perivascul~ren 
Raum vordringen kSnnen (Abb.4). Endotheldefekte, plasmatisehe Gefagwand- 
durchtrgnkungen und intramural gelegene Schaumzellen linden sich regelmgl~ig 
(Abb. 4). Bindegewebige Organisationsvorg~nge treten nut im Zusammenhang mit 
sekundi~ren Thrombosen auZ Der nekrotisierende GefgBwandproze]~ fiihrt mitunter 
zu Ektasie und Bildung ,,miliarer" Aneurysmen (Abb.5a); letztere sind hgufig 
thrombosiert und k6nnen in toto verkalken (Abb. 5a). Mit diesen sehweren Gef~g- 
wandver~nderungen h~ngen die im Bereich der Pseudokalk- und Kalkablagerungen 
festzustellenden Erythrodiapedesen und die ausgedehnten eiweiBarmen und eiweig- 
reichen Gewebsdurchtri~nkungen zusammen (Abb. 3). Dabei fallen typische, yon 
Sc]tonz ,,plasmatische Infiltrationsnekrosen" genannte Veri~nderungen (Abb. 5d), 
kernarme Bindegewebsplaques verschiedener GrSBe (Abb.3) und einseitig eine 
Gewebseinschmelzung auf (Abb.2). Manche hyalinotisch und ne~rotisch veriinderte 
Ge/ii[3e lassen nun Anzeichen /i~r die beginnende Abscheidung von Pseudo~alk~on~re. 
menten erkennen: st~ubfSrmige und feingranul~re Konkremen~e treten dann im 
Adventitiabereich oder am ]~ande yon perivasculi~ren Exsudatmassen auf (Abb. 5 a 
his c). Aueh verkalkte Gef~l~e kSnnen zu ausgedehnten, das umgebende Gewebe um- 
dr~ngenden, eiweii~reichen Exsudationen fiihren (Abb.5b). I-Iervorzuheben ist 
ferner, daI] innerhalb des,,Hirnsteins' 'urn unverkalkte (i) kleine Gef~l]e perivascul~re 
Gewebsauflockerungen auftreten, w~hrend in der Nachbarseh~ft strukturarme 
Erweiterungen der perivascul~ren R~ume auffallen. ~icht nur im front~len Mark- 
lager, sondern auch in front~len Windungstiefen und in beiden Pallida treten 
Pseudokalk- und Kulkkonkremente ~uf, hier ~llerdings ohne Sch~digung des ner- 
vSsen Gewebes. Die Ammonshornformation, die Kleinhirnrinde, der ~ucleus den- 
t~tus, die stri~ren und thMamischen Kerngebiete sind dagegen frei yon vergleich- 
baren Konkrementen. 

Epikrise .  Dem in apoplek t i schen  Schiiben ver laufenden,  schweren 
neurologischen K r a n k h e i t s b i l d  mi t  fo r t schre i tendem S t i rnh i rnsyndrom 
l iegt  - -  n m  es vorwegzunehmen - -  eine hype r tone  ar te r iosklero t i sche  
H i r n e r k r a n k u n g  und  ein a typ i sch  lokal is ier tes  Fahrsches  Syndrom 
zugrunde.  Mit  den durch  die cerebralen Gefi~Bwandvergnderungen be- 
d ing ten  Zi rku la t ionss t6 rungen  s tehen die mehrze i t igen  Erweichungen  
und  e lek t iven  Pa renchymnekrosen  in  Zusammenhang ;  sie s ind das  mor-  
phologische Subs t r a t  der  , ,wechselsei t igen ~ e m i p a r e s e n  und  Sprach-  
lghmung" .  Dagegen is t  das langsam for t schre i tende  S t i rnh i rn syndrom 
weder  auf  Erweichungen  noch au f  e inen di f ferent ia ld iagnost isch  in  Er-  
w~gung gezogenen t t i r n t u m o r  r i ickf i ihrbar ,  sondern  auf  einen b i la te ra l -  
symmet r i sch  ausgeprggten  )/[arkprozel3, dessen wesent l ichstes  ~r 
real  die mass iven  Pseudoka lk-  und  K a l k a b l a g e r u n g e n  sind. 
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Besprechung der pathologiseh-anatomischen Befunde 
I m  Hinbliek auf  die formale Entstehung dec PSK- und Kalkablage- 

rungen des ZNS ist im vorliegenden Fall auf  die Beziehungen zwischen 
der Gef~Berkrankung und der Konkrementbildung einzugehen. - -  Die 
fiir das jugendliche Alter ungewShnlich schwere Atherosklerose zeigt im 
Bereich der cerebralen Gef/ige Ver~nderungen im Sinne der Arterio- 
sklerose (extracerebral), der Hyalinose und Arteriolonekrose (intracere- 
bral). I-Iyalinosen sind Beispiele ffir Gef/igwandver~nderungen, bei denen 
Serum- und Plasmainsudationen pathogenetiseh ein wiehtiges Zwischen- 
glied darstellen (ScHoLZ u. NIETO). Dies gilt noeh mehr fiir die Arterio- 
lonekrose: unter dem Bild einer plasmatisehen Infiltrationsnekrose 
(Sc~oLz) - -  yon  STXN~Ls~ ,,fibrinoide Mediaaekrose" genannt - -  geht 
die Gef/iBwand langsam zugrunde (Abb.3). Naeh SCHt2~A~r u. Mc- 
M~AN,  BOc~Nwg, STOC~DO~P~ U. M~SEN sind diese Gef/~Bvers 
gen fiir die foudroyant  verlaufende Hypertonie eharakteristiseh. Bei dem 
klinisch gesieherten extremen Bluthochdruek, dem jugendliehen Alter 
des Patienten und dem Fehlen yon anderen, die Arteriosklerose begiin- 
stigenden Faktoren ist daher die Annahme einer ,,malignen" Hochdruclc. 
arterioslderose gut begriindet. 

Im Gegensatz zur einfachen Arteriosklerose treten bei der chronischen Hyper- 
tonie relativ friih sehwere, bis weir in die distalen Arterienst~mme verfolgbare 
Gef/i, gvergnderungen auf (HvEcK; BXIrEI~LE ; Bi)Ctt~]~l~ u.a.). Kommt es ab er inner- 
halb kurzer Zeit zu hohen systolischen und diastolischen Blutdruckwerten, so ent- 
wiekelt sich an der Wand der Arteriolen nieht das Bild der Sklerose oder tIyalinose, 
sondern das der Nekrose (Btie~ER). Auf die Besonderheiten der Hochdruck- 
arteriosklerose im Bereieh des Gehirns h~ben vor allem NE~iJ~GE~, HILLEtr 
NORDI~s ANDERS u. ]~IKE, SCttTMKAT 11. ]J~ATIt3KE, STOCYIDORPlt U. NEESEIq auf- 
merksam gemacht. 

Die Folgen einer ,,malignen" Hochdruekarteriosklerose sind /iir das 
Gehirn recht unterschiedlich. In vorliegendem Fall/inden sieh zirkulatorisch 
verursachte Gewebs- und Parenehymnelzrosen sowie dyshorisehe Gewebs- 
schi~den. Letztere beruhen ~uf Sehr~nkenst6runger~ der intracerebralen 
Gef/~Be. Entspreehend dem Grad und wohl aueh der Dauer der Perme- 
abilit/~tserhShung kam es zum perivascul/iren 0dem, zur plasmatischen 
Infiltrationsnekrose im Sinne yon Sc~oLz und zum Austri t t  yon korpus- 
kulgren Bestandteilen. Den PSK- und Kalkablagerungen ging also eine 
Gef/iBerkrankung voraus, die zu zirkulatorisehen und dyshorischen 
StSrungen AnlaB gab. Beziigiieh der formalen Genese des Pseudokalks 
sind die mit  I-Iirnsteinbildung einhergehenden Konkrementbildungen im 
frontalen Marklager besonders aufsehluBreieh. Das Nebeneinander yon 
alten und frisehen Ver/~nderungen weist auf einen zuriiekliegenden, aber 
immer noeh progredienten Prozel3 hin. So kommt  es, dab neben alten 
Konkrementen aueh die initialen Stadien ihrer Bildung zu beobaehten 
sind. In  5rtlicher Beziehung zu dyshorisehen Phs an und um 
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hyMinotisch and arteriolonekrotisch vergnderte Gef/~Be konnte die be- 
ginnende Abscheidung yon kleincn PSK- and KMkkonkrementen nach- 
gewiesen werden (Abb. 4). Ws im Bereich fortgesehrittener Ablage- 
rungen nur noch vereinzelte perivaseul/~re 0deme als Ausdruck leichterer 
Schrankenst6rungen um verkalkte (!) Gef/ige vorkommen, treten in 
einem Bezirk, wo frisehe Ablagerungen zu erkennen sind,'serofibrin6se 
Exsudate sowie Erweiterungen der perivascul/~ren R/~ume ohne morpho- 
logisch faBbare Fliissigkeit auf. DaB aueh noeh verkalkte Gef/~Be mit 
hochgradigen Schrankenst6rungen einhergehen (Abb. 4b), ist unter Um- 
st//nden fiir die Progredienz derartiger Konkrementbildungen wiehtig. 

Es hat den Aaschein, als ob nur in besonders giinstig gelagerten F/~llen 
die Initialstadien der PSK- und KMkablagerungen erfaBbar sin& Damit 
mag zusammenhgngen, dab nicht in alien. F/~llen eines Fahrsehen Syn- 
droms Schrankenst6rungen. der Hirngef/~Be nachzuweisen sind. Immerhin 
ko~nte ich an dem in der Deutschen Forschungsanstalt zur Verfiigung 
stehenden Material, welches symmetrische Konkrementbildungen bei 
idiopathischer Erkrankung, bei AT-10-Behandlung nach strumipriver 
Tetanie (Fall E~BSn6H U. BO~G~ATZ) und bei chronischer Bleivergiftung 
umfaBt, feststellen, dab um unverkallcte Ge]5[Je spongi6se Gewebs- 
aufloekerungen, tropfige EiweiBniederschl/~ge and herdf6rmige Mark- 
seheidenlichtungen zu beobachten sind (Abb. 6). Diese auf Schranken- 
st6rungen hinweiscnden Befunde stehen in guter IYbercinstimmung mit 
den bei Fahrscher Erkrankung erhobenen Feststellungen anderer 
Autoren (PETE~S ; SAND~ITTE~; K~rcsxo u. S]~ITS~LBERG~). Die vielfach 
nachgewiesenen 5rtliehen BeziehungeI1 zwischen Dyshorie und Konkre- 
mentbildung lassen deshalb nicht nur zuf/~llige, sondern aueh genetisehe 
Zusammenhgnge vermuten. Es ist anzunehmen, daft die mit Permeabili- 
t~itsst5rungen vergesellscha/tete Ge/iifierlcrankung zur Permeation einer 
eiweiflhaltigen Fli~ssigkeit ge/iihrt hat, wodurch innerhalb der Ge]iifiwand 
und im benachbarten Hirngewebe die Konl~rementbildung dureh Koazer- 
vation mit $'e- und Ca-Salzen herbeige/iihrt wurde. DaB fiir die Entstehung 
der Permeabilit/itserhShung StSr~ngen der Durchblutung mit in t~ech- 
nung zu stellen sind, unterstreicht eine interessante Beobachtung yon 
NO~3~AN u. U~IC]~. -- Weitere Aufschliisse geben histochemische Unter- 
suchungen yon JELLINGV,~ U. SUMM~m Sie haben die organische Matrix 
des Pseudokalks -- yon W n I ~ A ~ ,  SPATz, OSTg~TAG, HALLV, RVO~DE~, 
B ~ Y ~  u.a. als komplexer EiweiBkSrper angesehen -- als einen ,,Poly- 
saccherid-Protein-Komplex mit einem hohen Gehalt an hochpolymeri- 
sierten, vorwiegend (Protein)-gebundenen saueren Mucopolysaccheriden" 
bestimmt. Polysaccerid-Proteinkomplexe kommen im Blur und im 
nervSsen Gewebc "COL Ein Plus wgre also sowohl durch Permeation aus 
dem Blur als auch durch eine lokale StoffwechselstSrung im Sinne 
ttALL~VO~DV, NS denkbar. Diese Frage ist aber nur durch exakte 
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bioehemisehe Untersuchungen zu kl/iren, wenngleieh unsere Befunde die 
,,dyshorisehe Hypothese" unterstiitzen. 

Beziiglieh der SehrankenstSrungen seheint es yon untergeordneter 
Bedeutung, wie und wodureh sie entstehen. Dies geht aueh aus Beob- 
achtungen hervor, wo auf dem Boden primgrer Permeabilit/itsstSrungen 
der HirngefiiBe mit Abseheidung serumeigener und serumfremder 

Abb. 6. Schrankenst6rungen und ihre Folgen far  das girngewebe bei anderert F~llen mi~ ,,symmetri- 
scher Xirnverkalkung". a Chronische 31elvergiffiung: Konkremente im ~utamen and herdf0rmgie, 
5dembedingte Entmarkungen(x) in der benachbarten weigen Substanz (SCgRODEI~). b AT 10-behandelte 
strmniprive Tetanie: um Pallidmngef~iB tropfige EiweiBniedersehl/~ge (xx) in der GrSBenordnung der 
PSK- und Kalkkonkremente (van Gieson). c Idiopathisehe Ablagerung: Gewebsaufloekerung um 
unverkalktes (I) Pallidumgeffig (xxx), daneben zahlreiehe kleine Konkremente, vor allem im Capillar- 

bereich (van Gieson) 

(~myloid/~hnlicher) Substanzen die Bildung voa PSK- und Kalkkonkre- 
menten beobachtet wurde. F~lle dieser Art sind die Amyloidose und 
Paramyloidose (G6Tz~ u. KI~iTCKE), sogenannte Paraproteinosen 
(PETE~S), die yon SOHOLZ erstmals herausgestellten R6ntgenslo/~tseh/iden , 
Angiodysgenesien yore Typ der Sturge-Webersehen Erkrankung (Fall 
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P~T~RS) oder der Foix-Alajouanisehen Krankhei t  (F/ille yon  MARKIE- 
WlCZ; SCItOLZ u. Wv~CI~SL~), eine atypisehe diffuse Sklerose (FRow]~I~ 
u. KI~OOKE) und ein Fall  yon kolloider Degenerat ion bei progressiver 
Yaralyse (Y]sI~V~). Bemerkenswert  scheint mir ferner eine eigene 
Beobachtung yon  Ependymit i s  ealeifieans, we in 5rtlicher Naehbar-  
schaft zu Gef/~g- und {)demver/~nderungen Kalkablagerungen aufgetre- 
ten sind. 

.DaB aus dem Blur permeierte Eiweigstoffe, welche in der Gef~gwa~nd oder dem 
umgebendem Gewebe niedergesehlagen werden, nicht allein eine PSK- und Kalk- 
konkrementbildung induzieren kSnnen, weist auf die Bedeutung anderer Faktoren 
bin, yon denen wir sicher nur einen Tell prgzisieren kSnnen. Beziiglieh extraeerebraler 
Faktoren ist der I-Iandbuehdarstellung yon ERBSL6K U. BOCmglK zu entnehmen, dab 
die schon yon WE~MAN>r, OSTElgTAG, I-~ALLERu162 BEYME U.a. herausgestellten 
StSrungen im endokrinen System, insbesondere solche, die direkt oder indirekt den 
XMkstoffweehsel und den Elektrolythaushalt betreften, besonders wichtig sind. Ob 
hi vorli%endem t~all der lorbus  Cushing oder renal bedingte Veranderungen des 
Elektrolytgleichgewichtes mit im Spiele sind, muB often gelassen werden. Jedenfalls 
bestanden keine FunktionsstSrungen der Schild- und Nebensehilddriise. 

Von versehiedenen Seiten wird nun die Abstammung der organischen Matrix 
des Pseudokalks aus dem Blur abgelehnt. Dies geht nieht nur aus i~lteren, bei 
]3~YME zitierten Arbeiten hervor. In Anlehnung an kolloidchemische Vorstellungen, 
einschlieBlieh der Synarese (v. BRAU~ffHL), wird von,,dystrophischer Verkalkung" 
(VoLLA~D) gesprochen oder van einer ,,abnovmen Steigerung der physiologischen, 
mit dem Altern einhergehenden En~mischungsvorgangen in denjenigen kolloidalen 
Systemen, welche das Ausgangsmaterial fiir die Bildung der PSK-K6rperehen dar- 
stellen" (B~zz~). Nach BEYME kSnnen dies sogar ,,Mle geform~en und ungeformten, 
im Gehirn vorkommenden Gewebselemente" sein. Modifizierte Varstellungen 
wurden yon BOOttNIK entwickelt; er spricht yon ,,Neurogelierung" und postuliert 
eine ,,abnorme iibergreifende Gewebsaktivitgt", dutch die mSglieherweise ,,orts- 
spezifisehe Stoffweehselprodukte" und ,,unspezifisehe diffnndible Plasmabestand- 
teile" zu Pseudokalk komplementiert werden sollen. Im iibrigen ftihrt BOeXNIK die 
yon OSTERTAG, HALLElgu MEYER und VOLLAND explizier~en ttypothesen 
gedanklieh weiter, wenn er yon einer ,,Weehselwirkung zwisehen lokaler Dystrophic 
und vitalem Milieu" sl0rieht. 

Diesen kolloidchemisch orientierten Betraehtungsweisen ist mit  
NV~TT~ entgegenzuhMten, dal~ die U-bertragung der in vitro gewonnen 
kolloidchemischen Feststel lungen auf  lebende Systeme nieht oder nur  
sehr bedingt mSglieh ist. Wir  wissen, dab auch im Nervensys tem bei 
einem st~ndig vorhandenen Stoffumsatz zur Aufreehterhal tung eines 
optimalen kolloidalen Dispersionsgrades des Protoplasmas,  einer osmo- 
tisehen Zellstabilit'gt und  zur Erha l tung  der heute mi t  ttilfe des Elektro- 
nenmikroskops teilweise siehtbar gemachten,  komplizierten cellulgren 
St rukturen ein st/indig ablaufender energieliefernder Vorgang erforderlieh 
ist (Sc~oLz). Da fiber die Stoffaustausehvorgs des Gehirns nnd  fiber 
die Beziehungen des Zellstoffwechsels zum Strukturstoffwechsel im 
Zentralnervensystem noeh keine ausreiehenden Daten  vorliegen, ffihren 
die oben zitierten Erkl/~rungsversuehe des Pseudokalkproblems mit  oder 
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ohne Zuhilfenahme yon zusgtzlieh angenommenen Stoffweehselst6rungen 
bei dem gegenwgrtigen Stand unseres Wissens noeh sehr ins Spekulative. 
Jiingst durehgeffihrte elektronenmikroskopisehe Untersuehungen yon 
I-[AGEtr I-IoI~STMANN U, MEVES, HISSING n. VOGELL haben ergeben, dab 
der ,,nerv6sen Grundsubstanz" ein kompliziertes System nervSser und 
gli6ser Zellforts/~tze mit einem nur 200 A breiten Intereellularfugen- 
system zugrundeliegt. Auch die Besonderheiten der feinstrukturellen 
Organisation der eerebralen Gefgl3e und des loerivaseulgren I~aumes sind 
heute im ZNS weitgehend bekannt (vgl. die zusammenfassende Dar- 
stellung yon HAGER). Wie uad in welcher Weise in diesem hochdifferen- 
zierten eellulgren Strukturgeffige eine ,,Syngrese", ,,kolloidMe Ent- 
mischung" oder ,,Neurogelierung" stattfinden soll, ist heute wieder eine 
v611ig offene Frage. Deshalb tut man gut, daran festzuhalten, dab die 
Bedingungen, welehe zur symmetrisehen Konkrementbildung im Gehirn 
fiihren, weder causal- noeh formalpathogenetiseh ausreichend gekl~rt 
sind. Immerhin daft man bei der Gebundenheit der PSK- und Kalk- 
konkremente an das Gefagsystem und dem an einem heterogenen 
Material nachgewiesenen Vorkommen yon Sehrankenst6rungen sagen, 
dab die tIypothese der h/~matogenen Abstammung der organisehen 
Matrix des Pseudokalks in etliehen F/illen gut begriindet ist. Ob bei der 
Gleichartigkeit der Konkrementbildungen der an Einzelfgllen exempli- 
fizierten ,,dyshorisehen Hypothese" eine allgemeinere formalgenetische 
Bedentung zukommt, haben weitere kasuistisehe, experimentelle und 
bioehemisehe Untersuehungen zu zeigen. 

Zusammenfassung 
Es wird fiber einen Fall yon progressiver symmetrischer Pseudokalk- 

und Kalkablagerung im Gehirn bei einem jungen 29jghrigen Mann mit 
,,maligner" Hoehdruekarteriosklerose beriehtet. Dem neurologisehen 
Krankheitsbfld mit fortsehreitendem Stirnhirnsyndrom lag eine schwere 
ar~eriosklerotisehe I-Iirnerkrankung und ein in der Lokalisation aty- 
pisches Fahrsehes Syndrom zugrunde. Den progressiven und mit Hirn- 
steinbildung einhergehenden symmetrisehen Vergnderungen besonders 
im Marklager des FrontMhirns gingen hyMinotische und arteriolone- 
krotisehe Gef~gwandver//nderungen mit ausgeprggten dyshorischen Vor- 
ggngen voraus. Die festgestellten Befunde unterstreiehen die mehrfaeh 
ge/iugerte Annahme, dab die organisehe Matrix des Pseudokalks 
hgmatogenen Ursprnngs ist. An Hand eigener Befunde und des einschl~- 
gigen Schrifttums wird unter Berfieksiehtigung moderner bioehemiseher 
und feinstruktureller Ergebnisse am Nervensystem zum Problem der for- 
malen und kausalen Pathogenese der symmetrisehen Konkrement- 
bildungen im Gehirn erneut und kritiseh Stellung genommen. 
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