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Progressive symmetrische Pseudokalk- und
Kalkablagerungen bei ,,maligner
hypertonischer Hirnerkrankung

(Ein Beitrag zur formalen Genese des sogenannten Pseudokalks im ZN8)

Von
W. WECHSLER

Mit 6 Textabbildungen
(Eingegangen am 15. Februar(13. September 1961)

Die ,,idiopathische intracerebrale nichtarteriosklerotische Gefif-
verkalkung® (Famr) ist, wie wir heute wissen, keine Krankheitseinheit
sondern ein pathologisch-anatomisches Syndrom, das idiopathisch,
hiufig aber auch in Verbindung mit endokrinen Stérungen und anderen
Krankheiten vorkommt. Aus zahlreichen Arbeiten (WEIMANN; FAHR;
Vorraxp; OsTERTAG; HALLERVORDEN; BEYME; KUcCskO u. SEITEL-
BERGER; BOCHNIK ; SANDRITTER ; JELLINGER u. SUMMER) wissen wir, daf}
den eigentlichen Pseudokalk- und Kalkausfillungen die Ablagerung
einer eiweiBhaltigen Substanz vorausgeht. SpaTz lieB seinerzeit die Frage
offen, ob die primiiren eiweiBreichen Niederschlige aus dem Blut oder
dem Gewebe stammen. In ihrem jiingst erschienenen Handbuchartikel
legen nun EresréH u. BocHNIK das Schwergewicht nicht mehr auf
Permeabilititsstorungen der HirngefdBe mit eiweilireichen Exsudationen
(PETERS; SANDRITTER; KUCSKO u. SEITELBERGER), sondern auf ,,Ver-
dichtungen des mesenchymalen Stromabettes und die damit verbundene
Behinderung des Stoffaustausches zwischen Blut und Gewebe®. Diese
Angsicht hat mit anderen Hypothesen die Auffassung gemein, daB Stoff-
wechselprodukte und ortsstindige Zellelemente, die Gewebsfliissigkeit
(WEmMANN) und das nervose Crundgewebe (KLEIN) durch ,,Neuro-
gelierung*‘ (BocHNIK), ,,dystrophische Verkalkung® (VoLLanp) oder
,kolloidale Entmischung® (BEYME) zum Ausgangsmaterial des Pseudo-
kalks (PSK) werden sollen. Die gegenwiértig diskutierten Vorstellungen
iiber die Herkunft der organischen Matrix des Pseudokalks miinden also
in der Frage ,,hamatogen‘‘ oder ,,gewebsautochthon. An Hand eines zur
Kliarung formalgenetischer Fragen instruktiven Falles (Vorkommen der
symmetrischen Pseudokalk- und Kalkkonkremente in genetischer Be-
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ziehung zu einer ,,malignen’ Hypertonie), der iiberdies in der Literatur
kein Gegenstiick hat, soll zu dem Problem der symmetrischen Konkre-
mentbildungen im Zentralnervensystem erneut Stellung genommen
werden.

Eigene Beobachtung

Oswald R., Bahnarbeiter™ (DFA Nr. 95/58). Vorgeschichte. Friiher nie ernstlich
erkrankt. Mit 17 Jahren passagere Labhmung des linken Beines. Am 27. 12, 1955,
27 jahrig, Apoplexie gefolgt von einer Schiefstellung des Gesichtes und Sprach-
stérungen.
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Abb. 1. Herdférmig-konfluierende Verkalkung im Bereich des Frontalhirns

Aufnahmebefund (10. 1. 1956). Intern Plethora des Gesichtes, Systolicum iiber
der Herzspitze, keine HerzvergroBerung, Bluthochdruck 185/60, Pulsfrequenz
75/min. Serologische Reaktionen auf Syphilis mehrfach negativ.

Neurologisch. Leichte spastische Hemiplegie li., motorische Aphasie, zentrale
Parese des Mundfacialis und des N. mastocatorius re., Anisokorie. Im Liquor 9/3
Lymphocyten, 192/3 alte ausgelaugte Erythrocyten, eine sechsfache Eiweil3-
erhdhung (Quotient 0,7) mit linksgelagerter Mastixkurve. Im EEG Allgemein-
verdnderungen mit Betonung der re. Hemisphére. Die beiderseits durchgefiihrte
Carotisangiographie spricht fur einen stenosterenden Gefdfproze und ein kleines

1 Herrn Priv.-Doz. Ob.-M_ed.-Ra,t. Dr. BavmEeRr, Direktor der Stidt. Nerven-
klinik Bamberg, sei fiir die Uberlassung der Krankengeschichte und des Zentral-
nervensystems gedankt.
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Aneurysma der A. pericallosa. Keine Anhaltspunkte fiir einen intracraniellen raum-
beschrinkenden Prozef.

Verlauf. Der fiir das jugendliche Alter ungewohnlich hohe Blutdruck mit Dauer-
werten von 185/75 und gelegentlichen Blutdruckkrisen bis zu 260/110 konnte
genetisch nicht sicher geklért werden. Differentialdiagnostisch wurde eine Nephro-
sklerose in Erwigung gezogen. Im Laufe von 2 Jahren kam es dann zu einem lang-
sam fortschreitenden Stirnhirnsyndrom nit Verlust der Initiative, Triagheit, Euphorie
und Demenz. Rontgenologisch konnte eine progrediente Verkalkung im Bereich des
Frontalkirns nachgewiesen werden (Abb. 1), so dall die Moglichkeit eines Hirntumors

Abb.2. Ausgedehnte symmetrische Pseudokalk- und Kalkablagerungen im Marklager des Frontal-
hirng, rechts mit paraventrikulirer Gewebseinschmelzung

in Betracht gezogen wurde. Am 7. 3. 1958 erneuter Hirnschlag mit spastischer Hemi-
parese li. und anschlieBender Pneumonie, einer Komplikation, der der 29 jihrige Pat.
am 14. 3. 1958 durch Versagen von Herz und Kreislauf erlag.

Klinische Diagnose. Cerebralsklerotischer GefdBprozef mit wechselseitigen
Hemiparesen und Sprachldhmung.

Befund der Kdirpersektion. Fir das Alter ungewodhnlich stark ausgeprigte
Arteriosklerose des gesamten arteriellen GeféBsystems, auBlerdem Linkshypertrophie
des Herzens mit Coronarsklerose ohne Verinderungen des Klappenapparates,
frische Pneumonie beider Lungenunterlappen und arteriosklerotische Schrumpf-
nieren beiderseits. Innere Organe, Schilddriise, Nebenschilddriise, Pankreas und
Nebennieren o.B.

Todesursache: Hypostatische Pneumonie und Herzversagen.

Nervensystem. Makroskopischer Befund. Formolfixiertes 1060 g schweres
Gehirn. Starke atheromatose GefdBverinderungen im Bereich der groBen basalen
Arterienstimme und der distalen Zweige. ErbsgroBes Aneurysma der A. pericallosa.
Alte cystisch umgewandelte grofle Infarkterweichung im Irrigationsgebiet der
A. temporalis caudalis mit Zerstérung der Gyri temporales sup. et med., des Gyrus
angularis und der Gyri parietales inf. AuBerdem Erweichung im Versorgungsgebiet
der A. pericallosa mit Einschmelzung des Balkens und der benachbarten Windungen
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beider Gyri cinguli. Auch im Versorgungsgebiet der Heubnerschen Arterien (A-
recurrens) sind beiderseits Erweichungen zu erkennen: li. eine #ltere und re. eine
frische. Tm ganzen Gehirn fallen zudem alte und frische Kugelblutungen auf.
Eigenartige und makroskopisch nicht eindeutig zu beurteilende Verdnderungen
Jinden sich in symmetrischer Auspragung im Marklager beider Frontallappen (Abb.2).
Hier sind die zentralen Partien der weillen Substanz graurétlich verfirbt, wobei
kleine, meist stecknadelkopfgroBe, gelblich oder blutig tingierte Bezirke auffallen;
iiber die stoppelbartéhnliche Schnittfliche ragen zahlreiche harte, kleine und grofBere
Borken hervor. Nur auf der re. Seite gehen diese Veréinderungen mit einer partiellen

ADbb. 3. Teilitbersicht der Verdnderungen im frontalen Marklager. Massive Pseudokalk- und Kalk-

ablagerungen, die unter Konfluenz der Gefdf- und Gewebskonkremente an einer Stelle zur ,,Hirn-

steinbildung® (Hs) gefiihrt haben; daneben ausgedehnte plasmatische Exsudationen (Ez), kernarme

Kollagenplaques (Kp), frische Erythrodiapedesen (Ed) sowie ein ,,perifokales” Odem mit Lichtung
des Markscheidenbestandes (p.0¢). (van Gieson, Celloidin)

Gewebseinschmelzung einher, die bis zu den subcorticalen U-Fasern der Frontal-
rinde reicht (Abb.2). In der Umgebung dieser symmetrischen Markverinderung,
welche vom Aspekt her an das ,,bunte Bild‘‘ eines Glioblastoms erinnert, findet sich
ein ,,perifokales* bis in die Markzungen reichendes Odem.

Histologischer Befund. Die grofien und kleinen exfracerebralen Hirnarterien
zeigen in unterschiedlicher Stdrke hyalinsklerotische Intimaverdickungen, Auf-
splitterungen oder Verbreiterungen der Elastica interna sowie Fibrosen und Hyper-
plasien der Media. An pialen Venen sieht man héufig fibrotische Wandverdickungen
von lamellenartigem Charakter. Auch die intracerebralen Arterien zeigen schwerste
Wandverdnderungen. Im Grofhirn, Stammhirn und Kleinhirn finden sich Gefé8-
wandfibrosen, Hyalinosen, Arteriolonekrosen und ,,miliare*‘, éfters thrombosierte
Aneurysmen. Folge dieser schweren GefiBwandverinderungen sind die makro-
skopisch erwihnten, mehrzeitigen Erweichungen und zahlreiche, erst histologisch
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nachweisbare elektive Parenchymnekrosen, auch im Bereich der Medulla oblongata
und des Kleinhirns.

Dem symmetrischen MarkprozeB des Frontalhirns liegt histologisch eine Vielzahl
von Gewebs- und Gefdfverinderungen zugrunde (Abb.3). Vorherrschend sind Ablage-
rungen, die auf Grund gemeinsamer firberischer Eigenschaften und der charakte-
ristischen Anordnung und Lokalisation als Pseudokalk- und Kalkkonkremente an-
zusprechen sind: mit Himatoxylin tingieren sie schwarzblau, mit Sdurefuchsin

Abb.4, GefiBverinderungen im Bereich der progressiven symmetrischen Pseudokalk- und Kalk-
ablagerungen des Frontalhirns. a Arteriolonekrose durch ,,plasmatische Infiltrationsnekrose’ der
Media muscularis und Elastica interna mit Austritt von homogengelbbraunen Massen in den adven-
titiellen Raum (x); auBerdem erhebliche Endotheldefelkte mit erythrocytenhaltiger Plasmainsudation
in die gequollene Intima; innerhalb der GefiBwand zahlreiche Schaumzellen (zx). b Oben: sektor-
artige Auflosung einer nekrotischen Arterienwand mit beginnender Ektasie und Erythrodiapedesen
(beachte bei xxz die groBtropfige Abscheidung dunkelbrauner Massen im Bereich der Adventitia).
Unten: Adventitielle Verkalkung einer hyalinotisch verdinderten kleinen Arterie. (van Gieson,
Celloidin)

dunkelrot, mit bagischen Anilinfarbstoffen (Kresyl, Toluidin) hell- bis dunkelblau;
dabei besitzen sie einen wechselnden Gehalt an Fe- und Ca-Verbindungen, wie aus
dem unterschiedlichen Ausfall der Eisen-, Kossa- und Purpurinfarbung zu ersehen
ist. Die nur selten mit Sudan ITT schwach anfarbbaren und kongonegativen Konkre-
mente zeigen im polarisierten Licht weder Doppelbrechung noch Dichroismus. Die
Pseudo- und Kalkablagerungen treten als kokken-, tropfen- oder korallenstock-
artige Capillarinkrustationen, als schwere Verkalkungen der Winde gréBerer
Arterien und Venen und als freiim Gewebe liegende Konkremente auf. Von der Aus-
fallung kleiner Granulae im Bereich der Adventitia und der Media-Adventitia-
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Grenze sind alle Ubergénge bis zur Ausbildung totaler GefaBverkalkungen zu beob-
achten. Die Media adventitiell verkalkter Arterien erscheint hiufig hyalinotisch
verdndert (Abb.4b und 5¢); die verquollene Intima fithrt hdufig eiweiBhaltige und
sudanophile Stoffe. Durch Verschmelzung der Gewebs- und GefdBkonkremente mit

Hy

Abb.5. Beziehungen zwischen der GefidBerkrankung und den Pseudokalk- und Kalkkonkrementen
im frontalen Marklager. a Hyalinosen (Hy), unverkalktes (4) und verkalktes (4%) ,,miliares Arterien-
aneurysma, daneben vereinzelte Konkremente 1um Capillaren und kleine GefdBe. b Stenosierende
GefdBverkalkung mit ,,expansiver* eiweiBireicher Exsudation (Ex) welche das umgebende Hirn-
gewebe verdringt. c¢ Beginnende Kkleintropfige Xonkrementbildung (K) im Bereich perivasculérer
Exsudate um hyalinotisch verdnderte, quer- und lingsgetroffene Arterien. d ,,Plasmatische Infiltra-
tionsnekrose um verkalkte GefdBe mit im Bild dunkelhomogen erscheinenden Massen (PM) (van
Gieson, Celloidin)

Schwund des dazwischen liegenden Hirngewebes ist es an einer Stelle sogar zur Bil-
dung eines ,,Hirnsteines’ gekommen (Abb.3). Demnach sind die Verdinderungen
des frontalen Marklagers im Sinne von ERBSLOH u. BoCHNIK den ,,schweren
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progressiven Formen der symmetrischen Pseudokalk- und Kalkablagerungen des
Gehirns' zuzurechnen.

Von Interesse ist nun, dafl im Bereich der Kalkablagerungen auch anders
geartete Gefill- und Gewebsverdnderungen auftreten. In groBer Zahl finden sich
Gefidfwandfibrosen, Hyalinosen und Arteriolonekrosen (Abb.4 und 5). Die Hyali-
nosen sind durch Intimainsudationen eiweihaltiger, sudanophiler und metachroma-
tischer Stoffe, spiter durch kernarme strukturlose und mit van Gieson gelbbraun
gefirbte GefidBrohre gekennzeichnet (Abb.5a). Bei den Arteriolonekrosen ist an
Stelle der zugrundegegangenen Media und Elastica interna eine dunkelbraune (van
Gieson), homogene, 6fters kongophile und offenbar relativ widerstandsfihige Sub-
stanz getreten, wobei Plasmamassen tropfen- oder seenartig in den perivasculdren
Raum vordringen kénnen (Abb.4). Endotheldefekte, plasmatische GefaBwand-
durchtrinkungen und intramural gelegene Schaumzellen finden sich regelmiBig
(Abb.4). Bindegewebige Organisationsvorgénge treten nur im Zusammenhang mit
sekundiiren Thrombosen auf. Der nekrotisierende Geféawandprozel fiihrt mitunter
zu Ektasie und Bildung ,,miliarer’“ Aneurysmen (Abb.5a); letztere sind hiufig
thrombosiert und kénnen in toto verkalken (Abb.5a). Mit diesen schweren Geféfi-
wandverdnderungen héingen die im Bereich der Pseudokalk- und Kalkablagerungen
festzustellenden Erythrodiapedesen und die ausgedehnten eiweiarmen und eiweil-
reichen Gewebsdurchtrinkungen zusammen (Abb.3). Dabei fallen typische, von
ScHoLZ ,,plasmatische Infiltrationsnekrosen® genannte Verinderungen (Abb.5d),
kernarme Bindegewebsplaques verschiedener GroBe (Abb.3) und einseitig eine
Gewebseinschmelzung auf (Abb.2). Manche hyalinotisch und nekrotisch verdnderte
Gefife lassen nun Anzeichen fir die beginnende Abscheidung von Pseudokalkkonkre-
menten erkennen: staubformige und feingranulire Konkremente treten dann im
Adventitiabereich oder am Rande von perivasculiren Exsudatmassen auf (Abb.5a
bis ¢). Auch verkalkte Gefifie kénnen zu ausgedehnten, das umgebende Gewebe um-
driingenden, eiweiBireichen Exsudationen fithren (Abb.5b). Hervorzuheben ist
ferner, daB innerhalb des,,Hirnsteins‘‘um unverkalkte (!) kleine Gefa3e perivasculéire
Gewebsauflockerungen auftreten, wihrend in der Nachbarschaft strukturarme
Erweiterungen der perivasculidren Riume auffallen. Nicht nur im frontalen Mark-
lager, sondern auch in frontalen Windungstiefen und in beiden Pallida treten
Pseudokalk- und Kalkkonkremente auf, hier allerdings ohne Schédigung des ner-
vosen Gewebes. Die Ammonshornformation, die Kleinhirnrinde, der Nucleus den-
tatus, die striiren und thalamischen Kerngebiete sind dagegen frei von vergleich-
baren Konkrementen.

Epikrise. Dem in apoplektischen Schiiben verlaufenden, schweren
neurologischen Krankheitsbild mit fortschreitendem Stirnhirnsyndrom
liegt — um es vorwegzunehmen — eine hypertone arteriosklerotische
Hirnerkrankung und ein atypisch lokalisiertes Fahrsches Syndrom
zugrunde. Mit den durch die cerebralen GefiBwandverdnderungen be-
dingten Zirkulationsstérungen stehen die mehrzeitigen Erweichungen
und elektiven Parenchymnekrosen in Zusammenhang; sie sind das mor-
phologische Substrat der ,,wechselseitigen Hemiparesen und Sprach-
lishmung. Dagegen ist das langsam fortschreitende Stirnhirnsyndrom
weder auf Erweichungen noch auf einen differentialdiagnostisch in Er-
wigung gezogenen Hirntumor riickfiithrbar, sondern auf einen bilateral-
symmetrisch ausgeprigten MarkprozeB, dessen wesentlichstes Merk-
mal die massiven Pseudokalk- und Kalkablagerungen sind.
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Besprechung der pathologisch-anatomischen Befunde

Im Hinblick auf die formale Entstehung der PSK.- und Kalkablage-
rungen des ZNS ist im vorliegenden Fall auf die Beziehungen zwischen
der GefaBerkrankung und der Konkrementbildung einzugehen. — Die
fiir das jugendliche Alter ungewdhnlich schwere Atherosklerose zeigt im
Bereich der cerebralen GefdBle Verdnderungen im Sinne der Arterio-
sklerose (extracerebral), der Hyalinose und Arteriolonekrose (intracere-
bral). Hyalinosen sind Beispiele fiir GefaBwandverinderungen, bei denen
Serum- und Plasmainsudationen pathogenetisch ein wichtiges Zwischen-
glied darstellen (Scrorz u. N1ETO). Dies gilt noch mehr fiir die Arterio-
lonckrose: unter dem Bild einer plasmatischen Infiltrationsnekrose
(ScHorz) — von STAMMLER ,,fibrinoide Medianekrose‘‘ genannt — geht
die GefiBwand langsam zugrunde (Abb.3). Nach ScHURMANN u. Mc-
Manaw, BUCHNER, STOCHDORPH 1. MEESEN sind diese GefaBverinderun-
gen fiir die foudroyant verlaufende Hypertonie charakteristisch. Bei dem
klinisch gesicherten extremen Bluthochdruck, dem jugendlichen Alter
des Patienten und dem Fehlen von anderen, die Arteriosklerose begiin-
stigenden Faktoren ist daher die Annahme einer , malignen‘ Hochdruck-
arteriosklerose gut begriindet.

Im Gegensatz zur einfachen Arteriosklerose treten bei der chronischen Hyper-
tonie relativ frith schwere, bis weit in die distalen Arterienstdmme verfolgbare
Gefilverinderungen auf (HuEck; BAUERLE; BUoENER u.a.). Kommt es aber inner-
halb kurzer Zeit zu hohen systolischen und diastolischen Blutdruckwerten, so ent-
wickelt sich an der Wand der Arteriolen nicht das Bild der Sklerose oder Hyalinose,
sondern das der Nekrose (BUcrxER). Auf die Besonderheiten der Hochdruck-
arteriosklerose im Bereich des Gehirns haben vor allem NrusUreEr, HILLER,
NorpMANN, ANDERS u. EIKE, SCHIMKAT u. KATHKE, STOCHDORPH u. MEESEN auf-
merksam gemacht.

Die Folgen einer ,malignen’ Hochdruckarteriosklerose sind fir das
Gehirn recht unterschiedlich. In vorliegendem Fall finden sich zirkulatorisch
verursachte Gewebs- und Parenchymnekrosen sowie dyshorische Gewebs-
schiiden. Letztere beruhen auf Schrankenstérungen der intracerebralen
GefiaBe. Entsprechend dem Grad und wohl auch der Dauer der Perme-
abilitdtserhdhung kam es zum perivasculdren Odem, zur plasmatischen
Infiltrationsnekrose im Sinne von ScHoLz und zum Austritt von korpus-
kuldren Bestandteilen. Den PSK- und Kalkablagerungen ging also eine
GefdBerkrankung voraus, die zu zirkulatorischen wnd dyshorischen
Storungen Anlafl gab. Beziiglich der formalen Genese des Psendokalks
sind die mit Hirnsteinbildung einhergehenden Konkrementbildungen im
frontalen Marklager besonders aufschluBreich. Das Nebeneinander von
alten und frischen Verdnderungen weist auf einen zuriickliegenden, aber
immer noch progredienten ProzeB hin. So kommt es, daB neben alten
Konkrementen auch die initialen Stadien ihrer Bildung zu beobachten
sind. In ortlicher Beziehung zu dyshorischen Phéinomenen an und um
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hyalinotisch und arteriolonekrotisch verdnderte Gefiafle konnte die be-
ginnende Abscheidung von kleinen PSK- und Kalkkonkrementen nach-
gewiesen werden (Abb.4). Wihrend im Bereich fortgeschrittener Ablage-
rungen nur noch vereinzelte perivasculire Odeme als Ausdruck leichterer
Schrankenstorungen um verkalkte (!) GefiBle vorkommen, treten in
einem Bezirk, wo frische Ablagerungen zu erkennen sind, serofibrindse
Exsudate sowie Erweiterungen der perivasculdren Rdume ohne morpho-
logisch faBbare Fliissigkeit auf. DaBl auch noch verkalkte GefiBe mit
hochgradigen Schrankenstérungen einhergehen (Abb.4b), ist unter Um-
stdnden fiir die Progredienz derartiger Konkrementbildungen wichtig.

Es hat den Anschein, als ob nur in besonders giinstig gelagerten Fillen
die Initialstadien der PSK- und Kalkablagerungen erfalbar sind. Damit
mag zusammenhéingen, dafl nicht in allen Féllen eines Fahrschen Syn-
droms Schrankenstérungen der Hirngefée nachzuweisen sind. Immerhin
konnte 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 ErBsLOH u. BoNgRATZ) und bei chronischer Bleivergiftung
umfaBt, feststellen, daff um wunverkalkte Gefifle spongiose Gewebs-
auflockerungen, tropfige EiweiBniederschlige und herdférmige Mark-
scheidenlichtungen zu beobachten sind (Abb. 6). Diese auf Schranken-
storungen hinweisenden Befunde stehen in guter Ubereinstimmung mit
den bei Fahrscher Erkrankung erhobenen Feststellungen anderer
Autoren (PETERS; SANDRITTER; KUCSKO u. SEITELBERGER). Die vielfach
nachgewiesenen ortlichen Beziehungen zwischen Dyshorie und Konkre-
mentbildung lassen deshalb nicht nur zuféllige, sondern auch genetische
Zusammenhinge vermuten. Es ist anzunelmen, daf} die mit Permeabili-
titsstorungen wvergesellschafiete Qefiferkrankung zur Permeation einer
etweiShaltigen Fliissigkeit gefiihrt hat, wodurch innerhalb der Gefifwand
und im benachbarten Hirngewebe die Konkrementbildung durch Koazer-
vation mit Fe- und Ca-Salzen herbeigefiihrt wurde. DaB fiir die Entstehung
der Permeabilitdtserhohung Stérungen der Durchblutung mit in Rech-
nung zu stellen sind, unterstreicht eine interessante Beobachtung von
Normaw u. UricH. — Weitere Aufschliisse geben histochemische Unter-
suchungen von JELLINGER u. SUMMER. Sie haben die organische Matrix
des Pseudokalks — von WEIMANN, SPATz, OSTERTAG, HALLERVORDEN,
BrywmE u.a. als komplexer EiweiBkorper angesehen — als einen ,,Poly-
saccherid-Protein-Komplex mit einem hohen Gehalt an hochpolymeri-
sierten, vorwiegend (Protein)-gebundenen saueren Mucopolysaccheriden®
bestimmt. Polysaccerid-Proteinkomplexe kommen im Blut und im
nervosen Gewebe vor. Ein Plus wiére also sowohl durch Permeation aus
dem Blut als auch durch eine lokale Stoffwechselstérung im Sinne
HarrervorDENs denkbar, Diese Frage ist aber nur durch exakte
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biochemische Untersuchungen zu kldren, wenngleich unsere Befunde die
,-,dyshorische Hypothese* unterstiitzen.

Beziiglich der Schrankenstérungen scheint es von untergeordneter
Bedeutung, wie und wodurch sie entstehen. Dies geht auch aus Beob-
achtungen hervor, wo auf dem Boden primérer Permeabilititsstorungen
der Hirngefifle mit Abscheidung serumeigener und serumfremder

f
&

T

.,‘:. g

Abb.6. Schrankenstérungen und ihre Folgen fiir das Hirngewebe bei anderen Fillen mit ,,symmetri-

scher Hirnverkalkung®. a Chronische Bleivergiftung: Konkremente im Putamen und herdférmgie,

Sdembedingte Entmarkungen(z)in der benachbarten weiBen Substanz (SCHRODER). b AT 10-behandelte

strumiprive Tetanie: um PallidumgefdB tropfige EiweiBniederschlige (zz) in der GréBenordnung der

PSK- und Kalkkonkremente (van Gieson). ¢ Idiopathische Ablagerung: Gewebsauflockerung um

unverkalktes (!) PallidumgefiB (zzz), daneben zahlreiche kleine Konkremente, vor allem im Capillar-
bereich (van Gieson)

(amyloiddhnlicher) Substanzen die Bildung von PSK- und Kalkkonkre-
menten beobachtet wurde. Fille dieser Art sind die Amyloidose und
Paramyloidose (Gotzr u. KRUCKE), sogenannte Paraproteinosen
(PeTERS), die von ScHOLZ erstmals herausgestellten Rontgenspatschiden,
Angiodysgenesien vom Typ der Sturge-Weberschen Erkrankung (Fall
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Prrers) oder der Foix-Alajouanischen Krankheit (Félle von MARKIE-
wicz; ScHoLZ u. WECHSLER), eine atypische diffuse Sklerose (FrowEriN
u. KrtckE) und ein Fall von kolloider Degeneration bei progressiver
Paralyse (PrrrrEr). Bemerkenswert scheint mir ferner eine eigene
Beobachtung von Ependymitis calcificans, wo in oOrtlicher Nachbar-
schaft zu Gefd- und Odemverinderungen Kalkablagerungen aufgetre-
ten sind.

Dalb aus dem Blut permeierte Eiweifstoffe, welche in der Gefafwand oder dem
umgebendem Gewebe niedergeschlagen werden, nicht allein eine PSK- und Kalk-
konkrementbildung induzieren kénnen, weist auf die Bedeutung anderer Faktoren
hin, von denen wir sicher nur einen Teil priizisieren konnen. Beziiglich extracerebraler
Faktoren ist der Handbuchdarstellung von ERBSLOH u. BOCENIE zu entnehmen, dafl
die schon von WEIMANN, OSTERTAG, HALLERVORDEN, BEYME u.a. herausgestellten
Storungen im endokrinen System, inshesondere solche, die direkt oder indirekt den
Kalkstoffwechsel und den Elektrolythaushalt betreffen, besonders wichtig sind. Ob
in vorliegendem Fall der Morbus Cushing oder renal bedingte Verinderungen des
Elektrolytgleichgewichtes mit im Spiele sind, mu8 offen gelassen werden. Jedenfalls
bestanden keine Funktionsstérungen der Schild- und Nebenschilddriise.

Von verschiedenen Seiten wird nun die Abstammung der organischen Matrix
des Pseudokalks aus dem Blut abgelehnt. Dies geht nicht nur aus &lteren, bei
BryME zitierten Arbeiten hervor. In Anlehnung an kolloidchemische Vorstellungen,
einschlieBlich der Synérese (v. BRAUNMTHL), wird von ,,dystrophischer Verkalkung**
(VOLLAND) gesprochen oder von einer ,,abnormen Steigerung der physiologischen,
mit dem Altern einhergehenden Entmischungsvorgéngen in denjenigen kolloidalen
Systemen, welche das Ausgangsmaterial fir die Bildung der PSK-Korperchen dar-
stellen** (Beymz). Nach BEYME kénnen dies sogar ,,alle geformten und ungeformten,
im Gehirn vorkommenden Gewebselemente sein. Modifizierte Vorstellungen
wurden von BocHNIK entwickelt; er spricht von ,,Neurogelierung* und postuliert
eine ,,abnorme iibergreifende Gewebsaktivitit®, durch die moglicherweise ,,orts-
spezifische Stoffwechselprodukte’* und ,,unspezifische diffundible Plasmabestand-
teile‘* zu Pseudokalk komplementiert werden sollen. Im iibrigen fiihrt Bocrwik die
von OsTERTAG, HALLERVORDEN, MEYER und VOLLAND explizierten Hypothesen
gedanklich weiter, wenn er von einer ,,Wechselwirkung zwischen lokaler Dystrophie
und vitalem Milieu* spricht.

Diesen kolloidchemisch orientierten Betrachtungsweisen ist mit
NETTER entgegenzuhalten, daB die Ubertragung der in vitro gewonnen
kolloidchemischen Feststellungen auf lebende Systeme nicht oder nur
sehr bedingt mdglich ist. Wir wissen, daf auch im Nervensystem bei
einem stindig vorhandenen Stoffumsatz zur Aufrechterhaltung eines
optimalen kolloidalen Dispersionsgrades des Protoplasmas, einer osmo-
tischen Zellstabilitit und zur Erhaltung der heute mit Hilfe des Elektro-
nenmikroskops teilweise sichtbar gemachten, komplizierten celluldren
Strukturen ein stindig ablaufender energieliefernder Vorgang erforderlich
ist (Scmorz). Da iiber die Stoffaustauschvorginge des Gehirns und iiber
die Beriehungen des Zellstoffwechsels zum Strukturstoffwechsel im
Zentralnervensystem noch keine ausreichenden Daten vorliegen, fithren
die oben zitierten Erklarungsversuche des Pseudokalkproblems mit oder
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ohne Zuhilfenahme von zusétzlich angenommenen Stoffwechselstérungen
bei dem gegenwirtigen Stand unseres Wissens noch sehr ins Spekulative.
Jiingst durchgefithrte elektronenmikroskopische Untersuchungen von
HacEr, HoRsTMANN u. MEVES, N1ssiNe u. VogELL haben ergeben, daf3
der ,nervésen Grundsubstanz ein kompliziertes System nervéser und
gliéser Zellfortsitze mit einem nur 200 A breiten Intercellularfugen-
system zugrundeliegt. Auch die Besonderheiten der feinstrukturellen
Organisation der cerebralen Gefdfie und des perivasculiren Raumes sind
heute im ZNS weitgehend bekannt (vgl. die zusammenfassende Dar-
stellung von HagER). Wie und in welcher Weise in diesem hochdifferen-
zierten celluldren Strukturgefiige eine ,,Synirese*, ,kolloidale Ent-
mischung® oder ,,Neurogelierung‘‘ stattfinden soll, ist heute wieder eine
vollig offene Frage. Deshalb tut man gut, daran festzuhalten, dafB die
Bedingungen, welche zur symmetrischen Konkrementbildung im Gehirn
fithren, weder causal- noch formalpathogenetisch ausreichend geklirt
sind. Immerhin darf man bei der Gebundenheit der PSK- und Kalk-
konkremente an das Gefillsystem und dem an einem heterogenen
Material nachgewiesenen Vorkommen von Schrankenstérungen sagen,
daf die Hypothese der hidmatogenen Abstammung der organischen
Matrix des Pseudokalks in etlichen Fillen gut begriindet ist. Ob bei der
Gleichartigkeit der Konkrementbildungen der an Einzelfillen exempli-
fizierten ,,dyshorischen Hypothese* eine allgemeinere formalgenetische
Bedeutung zukommt, haben weitere kasuistische, experimentelle und
biochemische Untersuchungen zu zeigen.

Zusammenfassung

Es wird iiber einen Fall von progressiver symmetrischer Pseudokalk-
und Kalkablagerung im Gehirn bei einem jungen 29jihrigen Mann mit
,»maligner Hochdruckarteriosklerose berichtet. Dem mneurologischen
Krankheitsbild mit fortschreitendem Stirnhirnsyndrom lag eine schwere
arteriosklerotische Hirnerkrankung und ein in der Lokalisation aty-
pisches Fahrsches Syndrom zugrunde. Den progressiven und mit Hirn-
steinbildung einhergehenden symmetrischen Verfinderungen besonders
im Marklager des Frontalhirns gingen hyalinotische und arteriolone-
krotische GefiBwandverdnderungen mit ausgeprigten dyshorischen Vor-
géngen voraus. Die festgestellten Befunde unterstreichen die mehrfach
geduBerte Annahme, daB die organische Matrix des Pseudokalks
himatogenen Ursprungs ist. An Hand eigener Befunde und des einschli-
gigen Schrifttums wird unter Beriicksichtigung moderner biochemischer
und feinstruktureller Ergebnisse am Nervensystem zum Problem der for-
malen und kausalen Pathogenese der symmetrischen Konkrement-
bildungen im Gehirn erneut und kritisch Stellung genommen.
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