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Unter der Bezeichnung ,,Encephalitis subcor~icalis chronica pro- 
gressiva" (ESCP)1 berichtete BI~SWA~GEn 1894 erstma]s fiber eine von 
der typischen Paralyse und der arteriosklerotischen Hirndegeneration 
abgrenzbare Krankheitsform, die kliniseh dureh das Uberwiegen yon 
I te rdsymptomen bei bevorzugtem Sitz der morphologischen Ver/~nde- 
rungen im Hemisph~trenmark gekennzeiehnet und auf eine dureh die 
Arteriosklerose bedingte Ernghrungsst6rung zuriiekzufiihren sei. Seit 
ALZHSIME~ (1898, 1902) gilt die unter versehiedenen Namen besehriebene 
Binswangersehe Eneephalopathie als eine seltene, dureh subeortiealen 
Marksehwund bei weitgehender Rindenverschonung eharakterisierte 
Sonderform der arteriosklerotisehen t t irnerkranknng, obwohl organisehe 
Wandveranderungen der intraeerebralen Gefs fehlen k6nnen (Acv~VEDO 
1909, FoIx  u. CtIAVANY 1926, O~LA~DO U. OI~LANDO 1954, DO~EOANI U. 
GRATTAtCOLA 1958). Formalgenetisch wird sie heute als arteriosklerotische 
bzw. vaseul/~r-anoxisehe Leukoeneephalopathie (JAcoB u. IVIoYANO 1938, 
O~LASn)O u. ORLANDO, L~C~I et al. 1963) der grogen Gruppe der se- 
kund/~ren Entmarkungsprozesse des ZNS zugeordnet (CouI~VILLE 1956, 
PETERS 1951, LU:gSDEN 1957, FgmIN u. POPOFF 1963 U. a.). ,,Miseh- 
formen" bzw. variable Kombinationen mit  anderen arteriosklerotisehen 
oder hypertonisehen Hirnl~sionen sind nieht selten (BucHHOLZ 1905, 
LADAME 1912, I~:ASHIDA 1925, N~UBiYaGE~ 1930, NEUMAN~ 1947, 
ANTU~ES 1956, CLAS~N 1961, OLSZEWSKI ] 962, eigene Beobachtungen u.a.). 

Das Krankheitsbild der ESCP wurde naeh BINSWA~-G]~s summari- 
seher und mit  dem Mangel einer histologischen Verifizierung behafteten 

1 Der aus der damaligen Auffassung als HirImrkrankung im weiteren Sinne und 
nicht als Hirnentzfindungen zu verstehende Begriff ,,Encephalitis" (THo~) wurde 
langs~ durch die unpri/judizierende Bezeichnung ,,Encephalopathie" ersetzt. 
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Deskr ip t ion  durch  ALZttEIMER (1902) in seiner kl inisehen Stel lung inner-  
halb  der  a r te r iosklero t i sch  bed ing ten  Seelenst6rungen definier t  und  
his tologiseh un t e rmaue r t .  0 b w o h l  auger  dem in k l in isch-morphologischer  
Hins ieh t  , ,klassisehen" Fa l l  von NlSSL (1919) bisher  fiber 35 verif izierte 
Beobach tungen  mehr  oder  weniger  t yp i sche r  Ausprs  im Sehr i f t tum 
vorl iegen,  wurde  neuerdings  die E igens tand igke i t  des mi t  dem N a m e n  
BINSWANGERS ve rbundenen  Krankhe i t sb i l de s  und  seine ZugehSr igkei t  
zu den  ar te r iosklero t i schen Hi rn le iden  kr i t i seh  zur  Diskuss ion gestel l t  
(NEUMANN, 0LSZEWSKI ] 961, 1962; LINDENBERG 1963). Aueh hinsieht l ich 
de r  Di f fe ren t ia ld iagnos t ik  und  nosologisehen Klassi f iz ierung der  ESCP  
sowie fiber die Pa thogenese  der  e indrueksvol len  Markls  und  deren 
Diskrepanz  zu dell  unbedeu tonden  l%indenvers her rsch t  bis 
heute  keine Einhel l igkei t .  

Nach BINSWANGER zeigt das zu Beginn des 5. Lebensjahrzehnts einsetzende 
Leiden einen langsam progredienten, eventuell schubfSrmigen oder remittierenden 
Verlauf bis zu 10 Jahren Dauer. Stehen kliniseh anfangs StSrungen der losychisehen, 
insbesondere spraehlichen Assoziationen, intellektuelle Leistungsabnahme und 
PersSnlichkeitsver~nderungen im Vordergrund, so entwickeln sich allmalflich 
sehwere psyehoorganische Ausfalle, GedaehtnisstSrungen, Desorientiertheit bis zur 
stumpf-euphorisehen Demenz, ferner umschriebene, am HShepunkt der Erkrankung 
stabile neurologisehe und hirnpathologisehe Ausfalle --  Aphasien, Hemiparesen, 
Hemianopsien usw. Apoplektiforme Insulte bzw. epileptiforme Manifestationen 
sowie psyehomotorisehe Erregungs- und Verwirrtheitszustande erganzen das Voll- 
bild der ESCP, das mit schwerer Demenz und pseudobulbgren Symptomen in einer 
Art Enthirnungszustand endet. Das morphologisehe Substrat besteht in aus- 
gedehnten Marldageratrophien mit Schwerpunkt im Hinterhaupts- und Sehls 
lappen sowie hoehgradiger Erweiterung der entsprechenden Ventrikelabsehnitte 
bei fast fehlender FrontMmarkbeteiligung. Durchwegs finder sieh schwere Athero- 
matose der Hirnarterien. BI~SWASrGEg erw/ihnte aeht einsehliigige Beobachtungen, 
beriehtete abet nur fiber einen Fall mit positiver Luesanamnese und Oeeipitalmark- 
atrophie ohne weitere ausfiihrliehe Darstellung seines Materials. 

ALZ~EIM~I~ (1902) stellte unter Erw/ihnung yon drei Beobachtungen die ESCP 
neben der senilen t~indenverOdung nnd der perivaseulS~ren Gliose als eine Unter- 
form der arteriosklerotisehen Hirnatrophie heraus. Sie sei dureh eine besonders 
sehwere arteriosklerotisehe Erkrankung der langen Gef/~ge des tiefen Markes und 
oft hSchste Grade erreiehende Atrophie des Marklagers bei Freibleiben der Rinde 
und der subeorticalen Assoziationsbahnen gekermzeiehnet, dag ,,man beinahe yon 
einer Sysgemerkrankung reden kSnnte". Histologiseh finden sieh Lichtung bis 
stellenweises Fehlen des tiefen Markes mit diffuser Gliose sowie zahlreiche herd- 
fSrmige Markliisionen mit Abbau neben Herden in Basalkernen und Briieke. Eine 
typisehe ESCP mit Oecipitalmarkseh~digung und perivasalen Entmarkungsherden 
sah aueh Buc~rlOLZ (1905 -- Fall 3). 

Bei einem dutch friihen Krankheitsbegirm ausgezeiehneten Fall yon B]~E~ 
(1905), der morphologiseh als Hoehdruckeneephalopathie bei nephrogener I-Iyper- 
tonie imponiert, wurden ErnghrungsstOrungen der Markarterien dureh eine hyaline 
GefS~Bwanderkrankung angenommen, w/ihrend Ac~V~DO (1909) sklerotisehe und 
luisehe Gef/~gl/isionen vermiBte. LADA~E (1912), der fiber eine subeortieale Form 
der Arteriosklerose mit gefgBabhgngigen Frontalmarkls beriehtete, gliedert 
die arteriosklerotisehen Demenzen in Fi~lle mit groBen und kleinen generMisierten 
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Herden; bei letzteren unterscheidet er rein corticale, subcorticale und h~ufige 
Mischformen. 

Mangels ausreichender morphologischer Darstellung nicht klassifizierbar er- 
seheint die Beobae:htung von DICK~A~ (1919). Es k6nnte sich naeh OLSZEWSKI 
um die Spi~tform einer Leukodystrophie handeln. 

Eine bis heute giiltige Beschreibung der ESCP zeigt der yon KI~AEPELIN klinisch 
beobaehtete und yon NlSSL (1919) posthum ver6ffentliehte Fall, bei dem eine Kom- 
bination von multiplen Totalnekrosen und unscharf begrenzten, fleekigen Lich- 
tungsherden mit sehr geringem Abbau in den Markradien und ira tiefen Mark 
vorlagen. Die formal mit den t~indenver6dungen bzw. perivasalen Gliosen ver- 
gliehenen Markl~si(men waren abh~ngig yon den sklerotiseh ver~nderten Gef~l]en. 

Folx u. C~Aw~u (1926) sahen eine herdfSrmige intraeerebrale Sklerose ohne 
MarkgefiiBaffektion mit dissemirderten Entmarkungen, die sie yon m.S.-Herden 
abgrenzten und nieht als typisehe Erweichungen betrachteten, sondern mit dem 
,,Status desintegrationis" des Putamen verglichen. Bei den Pseudobulb/~rparMy- 
tikern von T ~ v ~  (1929) mit diffuser und herdfSrmiger Groghirnmarksch~digung 
(Fall 9, 10, 25) sind die intraeerebralen Gef~igverh~ltnisse nieht erw~hnt. 

GRti~T~AL (19'29) nahm bei einer dutch arteriosklerotischen Marksehwund 
bedingten Demenz einen ausgebreiteten, nur zum Teil herdfSrmigen, ~uBerst 
ctu-oniseh und mild verlaufenden AbbauprozeB dutch sklerotische Kreisl~uf- 
st6rungen bei ,,entsprechenden" Ver/~nderungen der Markgef~l]e an, w~hrend 
N~U~/YRG~ (1930) die Markli/sionen der ESCP in ~bereinstimmung mi~ SPIEL- 
~EYE~ dureh eine langsam fortsehreitende Liehtung und Entmarkung des Ge- 
webes mit folgender Sklerose sowie Liieken- und Spaltbildung erklgrte uM sie den 
sklerotischea Rindenveri~nderungen gleiehsetzte. Er ordnete sie eher dem senilen 
als dem hypertonisehen Typ der Arteriosklerose zu. 

FARNELL U. GLOBUS (1932) maehten einen dureh m.S.-~hnliehe J-Ierde aus- 
gezeiehneten degenerativen ProzeB mit selektivem Entmarkungseharakter infolge 
Arteriosklerose der langen subcorticalen Gefgge geltend und hoben die Ahnlichkeit 
zur Schi]dersehen Krankheit und zur ,,progressiven subcortiealen degenerativen 
Encephalopathie" (GLoBus u. STRAUSS) hervor. Der dureh seharf demarkierte, 
nich~ gefgBgebundene Entmarkungsherde mig gliogenem Abbau yore typischer~ 
Bild der ESCP abweiehende Fail yon ])AVISON (1942) war ,,fraglos das Ergebnis 
der Arteriolosklerose der das Mark versorgenden Gefgge". Ausgedehnte Ent- 
markungen neben P~inden-Marknekrose und Hyalinose der Arteriolen sah NEU~A~N 
(1947), die gtiologisehe Beziehnngen zur diffusen Sklerose Typ SCmLD~ vermutet 
und ein ,,simultan.es Auftreten yon ArteriosMerose und subcorticalen Degenera- 
tionen dieser Art als rein zuf~llig" erachtet. 

Ot~LANDO U. ORLANDO (1953) beschrieben einea systematisehen herdfSrmigen 
Entmarkungsl0rozel~ mit oceipitaler Akzentuierung und teilweiser U-Faserver- 
sehonung, den sie tro~z fehlender Gef/~Bwandal~eration als ,,Leukoeneephalopa~hie 
anoxiseh-vasospastischer Genese" auffal3ten. Bei einer/~h~xliehen Beobachtung ver- 
routemen DO~GA~I u. GRATTA~OLA (1958) einen Intermedigrprozeg zwisehen 
diffuser Sklerose und arteriosklerobiseher Malacie. 

Under 13 Arteriosklerotikerhirnen fand Ah~vs~s (1956) drei ESCP-F/ille mit 
diffusen En~marknngen, sbreifig-fleekigen Erweiehungen und kleinen perivasalen, 
m.S.-~hnliehen Totalentmarkungen. Die dureh myelino-axonale Dissoziation ge- 
kermzeiehnetert L/isionen wurden als versehiedene Grade oder Entwieklungsstadien 
aufgefag~, fiir die nicht reine Anoxie, sondern -- vor Mlem bei diffuser EnSmar- 
kung -- 0demschgden veran~worglieh seien. Xhnliehe Pathomechanismen venSser 
Genese stellen auch STOC~rDORrX U. M~ESSE~ (1957) sowie FEmI~r u. POI"OSS (1963) 
bei Hypertoniefgllen heraus. 
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Dem ,,klassisehen" Bild der ESCP (ALZH~V~ER, NISSL) entsprechen die Beob- 
achtungen voa ])IMITI~I u. AI~AI~-OV$CI~ (1945), PILLERI U. ~:~ISSO (1958) sowie die 
drei sorgfaltig untersuchten Falle yon GARCIN et al. (1960), die im diffus gelichteten 
Marklager komplette Nekrosen, kleine Desintegrationsherde mit Gliose sowie peri- 
vasale zystische Erweiehungen boten. 

Eine kritische Literaturiibersicht der ESCP mit Berfieksiehtigung ihrer Dif- 
ferentialdiagnose zu den Leukodystrophien und Hinzuffigung zweier eigener Falle 
erstellte OLSZV.WSKI (1962), der zunS, chst die selbstandige Existenz dieses Krank- 
heitsbildes geleugnet hatte. In der Diskussion beriehtete CRAVlOTO (1961) fiber einen 
einschlagigea Fall mit ,,fibrinoider Gefal~nekrose", nachdem BLACKWOOD (1958) 
U.a. auf die hypertonischen Gefa2veranderungen bei ESCP hingewiesen hatten. 

Von den jfingsten Beitragen halt die Beobachtung yon PoPPE u. TENNSTEDT 
(1963) einer morphologisehen Kritik nicht stand und muB als 0demschaden anderer 
Art gelten. Lv, c~i eL al. (1963) versuchen im AnschluB an einen Fall mit Frontal- 
markschadigung eine Gruppierung der bekannten ESCP-Falle: Klinisch bestimmen 
Pseudobulbarparalyse, psychische Veranderungen und extrapyramidale StS- 
rungen das Bild, wahrend sich morphologiseh F~lle mit occipitaler Lokalisation 
sowie mit diffuser oder frontaler Akzentuierung der Markschaden yon solchen mit 
Herdlasionen ohne diffuse Markaffektion unterscheiden lassen. 

Schwierig erscheint die Zuordnung der Beobachtung von S~ITH u. WHITTA];E~ 
(1963), die Entmarkungsherde mit sudanophilen Abbau und symmetrische Palli- 
dumnekrose bei ma~iger Cerebralsklerose mit Media- und Adventitiafibrose der 
kleinen Zweige im Rahmen einer akuten Porphyrie bot, was zur Annahme einer 
,,multifaktoriellen Genese" der Hirnschaden ffihrte. JELGnRS~A (1964) sah bei einer 
75jahrigen Frau mit 14jahriger Krankheitsdauer eine schwere diffuse Markseha- 
digung tells ohne Gefa2beziehung sowie intakte t~inde bei schwerer Arterio- 
Arteriolosklerose der Piaaste und Markzweige, stellte jedoeh wegen intakter hetero- 
toper Nervenzellen in der gesehadigten weiBen Substanz die anoxi~misehe Genese 
der Marklasionen in Zweifel. 

I m  folgenden wird fiber sechs eigene verifizierte Beobachtungen  
beriehtet ,  die es gestat ten,  zur kl inischen u n d  morphologischen Proble- 
ma t i k  der progressiven subcort icalen vascularen Encephalopathie ,  ihrer 
pathogenet ischen Stellung im l~ahmen der eerebralen Gefiil~erkrankungen 
sowie ihrer Abgrenzbarkei t  von anderen  Markprozessen krit isch Stellung 
zu nehmen.  

Kasuistik 
Fall l :  L. Paul, geb. 1895, gest. 19601. 

Forgeschichte. 31. Lj. Sehversehleehterung nach ~ethylalkoholvergiftung (?). 
50. Lj. Hungerdystrophie. 

Beginn der Er]cranlcung. 11 a ante exitum (54. Lj.) zunehmende Opticusatrophie. 
Abnahme der geistigen Leistungsfahigkeit, progressive Demenz. Versteifung der 
GliedmaBen, Gang-, sparer Blasen- und SchluckstSrungen. 

Neurologisch. 0ptikusatrophie bds. Konzentrische Gesichtsfeldeinengung und 
l~otskotom. Leiehte Anisokorie der Pupillen mit trigger Lichtreaktion. Spastische 
Quadruplegie mit arteriosklerotischer Muske]starre und Reflexsteigerung bei 

1 Ffir die (~berlassung der Krankengesehiehte, des Sektionsprotokolls und des 
Gehirns sind wir dem Vorstanden der Univ. Nervenklinik, Prof. Dr. H. HOFF, 
und des Path.-anat. Instituts der Univ. Wien, Profi Dr. H. CHIA~I, zu Dank ver- 
pfliehtet. 
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fehlenden Py-Zeichen, Dysarthrie und Zwangsweinen. Keine Aphasie. Greif- und 
Stiitzreaktion bds. 

Psychiatrisch. hochgradige Demenz, ausgepr~gtes organisehes Psychosyndrom 
mit VergeBlichkeit,, feh]ender Krankheitseinsieht. Verwirrtheitszust~nde. 

Verlau[. Rascher Verfall. Exitus an Pneumonie. 

Be/uncle. R R  160180. Wal~ (Serum, Liquor): neg. Liquor und Kolloidkurven 
o.B. Intern:  Li-Hypertrophie des Cor. Lufteneephalogramm: Hydrocephalus 
internus et externus. EEG 
(14 d ante exitum): abnorm. 
Verlangsamte 7--8  e/s Grund- 
t/itigkeit re. oeeipito-parietal 
mit reieh]ieh langsamen mono- 
phasischen Komponenten und 
Theta durehmischt. Bds. 
fronto-temporal flache bis nied- 
rige Theta und Delta mit  re.- 
seitigem Uberwiegen. Im 
Sehlaf-EEG deutliche Asymme- 
tric mit Auftreten regelm~Biger 
mittelhoher Theta-Gruppen re. 
temporal rOekw~rts. 

Klinische Diagnose. Cere- 
braler Gefi~BprozeB; Pseudo- 
bulb~rparalyse. 

KSr2erobduktion ( P a t h . -  
996/60) : Arteriosclerosis uni- 
versa]is gravis. Angioangiolo- 
sclerosis renum. Endoearditis 
peraeta valvularum semiluna- 
rium aortae. Cicatrices myo- 
malaeieae parietis posterioris 
cordis. Bronehopneumonia lobi 
inferioris pulmonis utriusque. 
Cachexia. Abb. 1. Fall 1 (N. L-81/60). Itemisph/~renscheibe yon links. 

Hirnsektion ( : N . I . -  81/60): Paraffin, I~eidenhain. Starke Erweiterung des Seiten- 
Diffuse GroBhirnatrophie mit  ventrikels. Atrophie und diffuse Lichtung des Frontal- 
frontaler Akzentuierung. Athe- marklagers. Streifige und fleckf6rmige subcorticale 
romatose der Basalarterien Lichtungsherde. Vascul/ire :Nel~-osen in Caudatmn und 

Thalamus. Status lacunaris des Putamen. Rinde intakt. 
(Grad IV, Typ A) mit  erheb- Schwere Atheromatose der groi]en Arterien~ste 
licher Einengung der Caro- 
tiden; m~,ehtige Plaques in An. eerebri media und anterior saint gr6Beren 
Konvexit~ts~sten bds., geringer in der A. eerebri posterior. Symmetrische 
Erweiterung des Ver~trikelsystems. Status lacunaris der Stammganglien. Frisehe, 
reiskorngrol~e Blutung im re. vorderea Linsenkern. Kleine Cysten ia der ~uBeren 
Kapsel ]i. Atrophic mit fleekig-streifiger Verfarbung und Konsistenzminderung des 
parietooceipitalen Windungsmarks bds. Braunliehe Marklasion im re. unteren 
Scheitellg, ppehea. Optieusatrophie bds. Strangdegeneration im Rfickenmark. 

Histologischer ttirnbe/und. Symmetrisehe 1Reduktion der Marklager frontal und 
occipital, geringer temporal, mit  Erweiterung des Vorder- und Hinterhorns. 
Diffuse Frontalmarktichtung mit  streifiger subcortiealer Akzentuierung und 
fleekigen Entmarkungen im tiefen Windungsmark (Abb. 1). GroBfleekig-unseharfe 
Marklichtung im Parieto-Occipitalmark mit Verschonung der U-Fasern und peri- 
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ventrikuls Absehnitte, aber Teilschs der Sehstrahlung (Abb.2). Es 
besteht sehwerer, inkomp]etter MarkzerfM1 bzw. diskontinuierliche Entmarkung 
ohne nennenswerten Abbau mit ]eichter diffuser Fasersklerose und starker plas- 
matischer Astrogliareaktion. In einigen Windungsfurchen subcor~icale, gefiig- 
abhiingige Markver6dungs- und Skleroseherde, die streifenfSrmig entlang der 
RindengMande ver]aufen und ,,Marknarben" s Daneben multiple perivasale 

Abb.2. Fall 1. Parieto-Occipitalregion yon rechts. Paraffin, tIeidenhain. 1VIassenreduktion und grol3- 
fleckige Lichtung des Marldagers mit Verschonung der U-Fasern. Bogige subcor~ieale Markl~isionem 

Ausweitung des Unterhorns. l~inde intakt 

Markliehtungs- und spongiSs-narbige Desintegra~ions- bzw. Gewebsver6dungs- 
herdehen (,,Cribliiren") mit Axonsch~digung, reiehlieh granul~rem, selden eisen- 
hMtigem Lipopigment, einzelnen dfinnen Rundzelli1~filtr~ten und reiehlich Corpor~ 
~mylaeea sowie Verdiehtung der Gliagrenzmembran. Einzelne periwsMe Cysten. 
Der verschm~lerte BMken ohne Herdl~sionen. 

Rinde. Ms diffuse Atrophie bei intak~er Schiehtstruk~ur. Lipofusein- 
beladung der Neurone und Bild der ,,chronisehen Ganglienzellerkrankung" (NIssL). 
Ammonshorn frei. Keine senilen Plaques oder Alzheimersehen Fibrillenver~nde- 
rungen. 

Stammganglien. S~atus eribrosus des Putamen und Claustrum mit bis linsen- 
gro~en perivasMen VerSdungseystem Kleine Nekrose (Stadium I I - - I I I )  im li. 
Caudatum, auf die irmere Kapsel iibergreifend. Status laeunaris des Thalamus mi~ 
iilteren streifigen Erweiehungen und einzelnen/s Miliarblu~ungen (Abb. 1). 

Kleinhirn. Kleine zentrMe Marknekroseeysten. Leichte diffuse Rindenschgdi- 
gung. I-Iirnstamm und Oblongata ohne Herdsehiiden. 

Ge/di[3e. An den kleineren subcortiealen und tiefen Markarterien besteht starke 
hyalin degenerierte AdventitiM-, bzw. Wand- und Capillarfibrose mit Umwandlung 
in englumige, mit VA~ GIESON homogen rot angef/irbte, kernlose RShren. Mittlere 
subcortieMe und perforierende Zweige mit fibrohyMinen Intimapolstern, vereinzelt 
mit Sehaumzelleinlagerung und Wandkollagenisierung. Daneben Anglo- und 
Angiolosklerose mit ,,Intimakollagenisierung" (Sc~oLz u. NInTO) und Elastiea- 
aufsplitterung. Selten hyaline Durehtriinkung yon Intima und Media bei erhMtener 
Elastiea interna. An mittleren Kleinhirnmarkarterien I-Iyalinose mit aneurys- 
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matiseher Ausweitung urtd frisehen Thrombosen; Fibrohyalinose und Advential- 
fibrose kleiner Markzweige. Die StammgangIienarterien bieten Adventitialfibrose 
und Sklerose mit Elastieaaufsplitterung an mittlerert Zweigen neben SpEtstadien 
der ttyalinose mit Wanddissoziation und Obliteration dureh lockere subirttimale 
Bindegewebswueherung (Abb.3). Thrombose hyalinisierter, yon glteren Blutungen 
durehsetzter Thalamuszweige. Plaques an perforierenden Basalarterien. _Die 

Abb.3. Fall l. Sfammganglienarterien. H.-E., 100mal. ttyalinisierte Wandfibrose und Elasticaauf- 
splitterung der mittlere~a, lockere Subintimawucherung bei fortgeschrittener Hyalinose der kleinen 

Arterienzweige. Perivasale ,,Criblfiren" mit reichlich Blutpigment 

kleinen Rindenarterien ohne st/irkere Wandl/~sionert auBer Fibrose perforierender 
Zweige. Schwerste Atheromatose der Basalarterien und ihrer Aste. MgBige Wand- 
fibrose tier intraeerebralen Venen, irtsbesondere des Markes und der Basalkerne, 
mit periadventitiel]er Anlagerung vort Lipopigmen~brSckein, vereinzelt Eisen- 
]pigment und reichlieh Corpora amylacea. Partielle Atrophie des Tractus opticus 
bds. 

Im l~iickenmart~ einseitige Pyramidenseitenstrangdegeneration some diffuse 
senil-vaseul/~re Ver~;nderungert bei Fibrohyalinose bzw. ,,Perisklerose" der intra- 
medulli~ren Gefgge. 

Arch. Psychiat. l~'ervenkr., Bd. 205 36 
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Fall 2" M. Anton, geb. 1891, gest. 19621. 
Vorgeschichte. Bleivergiftung im 20. Lj. 
Krankheitsbeginn. 9 a ante exitum (62. Lj.) apop]ektiformer Insult mit passa- 

geren Spraehschwierigkeiten und GangstSrungen dureh 14 Tage. Mehrere Insulte 
mit Vollremission im 66, 70. und 71. Lj. Epileptiforme Anf~ille. 

Neurologisch. Zentrale VII-Parese, Zungenparese und geringe spastisehe Hemi- 
parese ]i.; Py-Zeiehen bds. Dysarthrie. Keine Aphasie. 

Psychisch. Desorientiertheit, grobe Merkf~higkeitsstSrungen mit Konfabulation. 
Ged~ehtnisliicken und schwere StSrung des Frisehged~ehtnisses. Rechenfehler. 
N~ehtliehe Unruhe und Verwirrtheit. 

Verlau]. Zunehmende Verwirrtheit, k5rl0erlicher Verfall. Dekubitalsepsis. 
Be]unde. RR 185/75, Blutzueker 154 mg-~ WaR (Serum): sehwaeh positiv. 
Klinische Diagnose. Cerebraler Gef~il~prozeI~, Korsakoff-Syndrom. KSrper- 

obduktion nicht durehgefiihrt. 
Hirnsektion (N.I. -- P.1Wr. 111/62): Hirngewicht 1290 g. Leiehte diffuse Grol]- 

hirnatrophie. Sehl~ngelung, Wandfibrose und Plaques an den Basalarterien (Athero- 
matose Grad III--IV).  Symmetrisehe Erweiterung des Ventrikelsystems. Diffuse 
Grauverf~irbung des Markes mit multiplen, symmetrisch verteilten, k]einen Herd- 
ls oft subeortical in den Windungsfurchen. Status laeunaris des Thalamus 
und Putamen. Cystisehe Auflockerung im BriiekenfuB. 

Histologischer Be/und. Massem'eduktion und starke fleckfSrmige Liehtung der 
frontalen Mar]clager mit Akzentuierung in den tiefen Absehnitten. Inkompletter, 
diskontinuierlicher Markverlust mit zahlreichen gequollenen und geschs 
Markfasern bei relativer Erhaltung der Axone. Kein nennenswerter Abbau. Diffuse 
plasmatische Astrogliawueherung ohne sts Faserbildung. Geringere diffuse 
Sch~digung des tiefen Temporalmarkes. Im subeortiealen und Windungsmark 
mehrfaeh ]akun~tre Gewebsliisionen sowie streifenfSrmige Partialnekrosen mit 
geringem Lilooidabbau und deutlieher Gliareaktion um radi~ire Markgef~i6e. 

Gro[3hirnrinde. M~l~ige diffuse Atrophie, Lipofuseinbeladung der I~eurone und 
wenige k]einfleekige VerSdungsherde bei intakter Sehiehtstruktur. Keine syn~reti- 
schen Ver~nderungen. Ammonshorn intakt. 

Basalganglien. Status laeunaris des Putamen und Thalamus mit bis erbsgro~en 
zum Teil streifigen Erweiehungen (Stadium III). Generelle Lipofuseinbeladung der 
Nervenzellen. Mittelhirn ohne Herdl~sionen. 

Ge/gfle. Schwere Fibrohyalinose der subeortiealen Markarterien und -arteriolen 
mit homogenisierter, kernarmer, mit VA~ GIESON rot gef~rbter Wand. Intima- 
kollagenose und Adventitialfibrose kleiner Windungsmarkzweige mit perivasaler 
spongiSser GewebsverSdung bzw. Cribliiren, die granul~res, meist eisenfreies 
Lipopigment, einzelne Makrophagen und Rundkernige enthalten; Verdiehtung der 
Gliagrenzmembran und reiehlich perivasale Corpora amylaeea. Einige radi~ire 
Markzweige bieten Zersehichtung der hyalin-fibrSs degenerierten Wand mit 
Elasticadlssoziation (,,arterioslderotische Delamination" NIssLs). Sehwere, hyali- 
nisierte Wandfibrose bei intakter Elastiea an perforierenden und bogenfSrmig ver- 
laufenden Subeorticalarterien sowie an tiefen Mark- und Stammganglienzweigen. 
Unbedeutende Wandfibrose der Rindenarterien. Keine Hoehdruckangiopathie. 
Sehwere atheromatSse Plaquesbildung in den basalen Arterien und ihren Asten 
sowie an den Plexusarterien. Adventitialfibrose und geringe Intimawucherung der 

1 l~iir die Uberlassung des Gehirnmaterials der F~lle 2--5 sei dem Vorstand der 
Prosektur des Krankenhauses Wien-Lainz, Prof. Dr. L. HAsr~oFER, herzlich 
gedankt. 
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Kollvexit~ts~Lste. Die intracerebrMen Venen mit m~Ll~iger Wandfibrose und Zeichen 
protrahierter SchrankenstSrung (periwsMe LipopigmentbrSckel und Corpora 
amy]aeea), vor allem im tiefen Mark und in den Stammkernen. 

Fall  8: W. Karoline, geb. 1899, gest. 1962. 
Vorgeschichte. Unauff~llig. 
Krankheitsbeginn. 8 u ante exitum (55. Lj.) Nervosit~t, Angstzust~nde; zu- 

uehmende PersSnlichkeitsver~nderung. Im 61. Lj. Verwirrtheitszust~Lnde. 
Neurologisch. Tr~ge Liehtreaktion der Pupillem Geringe zentrale VII-parese 

und HMbseitellzeichell re. Keine Py-Zeichen. Dysarthrie. Athetoide Bewegungs- 
unruhe der O.E. Sensibilit~Lt o.B. Keine Aphasie. 

Psychiatriseh. Desorientiert, verlangsamt, ratlos, aber situativ angepM~t. 
StSrung der Kritik- und Merkf~higkeit mit Konfabulationstendenz. 

Verlau]. N~chtliche Verwirrtheit. Auftretei1 VOll Epi-Anf~llen und Blut- 
druekkrisen. Zunahme des geistigen Abbaus. Psyehomotorische Hemmung. Exitus 
an Pneumonie. 

Be/uncle. RR 190/90. WaR (Serum, Liquor): negativ. Liquor o.B. 
Klinische Diagnose. Organisehes Psychosylldrom bei HochdruckencephMo- 

pathie. KSrperobduktion nicht durchgeffitlrt. 
Hirnselction ( N . I . -  P.Nr. 66/62): Hirngewieht 1140 g. Diffuse Grol3hirn- 

atrophic und symmetrische Erweiterung des Ventrikelsystems. Starke Fibrose der 
Basalarterien ohne grSl~ere Plaquesbildungen. Status lacunaris der Stammganglien. 
Im subcorticMen ~arklager der FrontM- und geringer der TemporMlapperl fleck~ 
fSrmige oder sichelfSrmige L~sionen bis Erweichungen wechselnder GrSi3e. 

Histologischer Be/und. Massenreduktion und Aufhellung der frontalen, geringer 
der temporMen und occipitMea Marklager mit Erweiterung des Seitenventrikels. 
Im diffus gelichtetea Frontalwindungsmark, insbesondere der F 1 und F 2, mehrere 
groBfleckige, wenig scharf begrenzte, spongi6se Entmarkungsareale. Daneben 
verstreute perivasM.e Cysten sowie fleck- und strichfSrmige Marklgsionen ullter der 
intakten U-Faserzone der Windungsfurehen. SpMtf6rmige Dehiszenz im Centrum 
ovMe re., nahe dem Seitenventrikeldaeh. Bogiger Entmarkungsstreifen im tiefea 
Temporalmark re., nahe dem Boden des Unterhorns, mit Ubergreifen auf die Seh- 
strahlung. Lichtung yon BMken und innerer Kapsel. Traetus opticus o.B. 

ttistologisch besteht im Frontal- und Temporalmarklager ein diffuser, in- 
kompletter Markschwund mit spongiSser Gewebsauflockerung und wenigen er- 
hMtenell, geschgdigten oder perlschnurartig aufgetriebenen, sehwach tingiertell 
Myelinseheiden, eilligea Markballen uad sparlich verstreuten Gitterzellen. Er- 
hebliche diffuse plasmatische Astrogliawucherung mit einigen ,,Gemasteten". Die 
disseminierten, scharf begrenzten VerSdungsherde sowie perivasalen Lakunen 
bieten kompletten FaserausfM1 mi~ wenigen pigmenthMtigen Makrophagen und 
dichtem Gliafasersa,um. In den bogigen subcorticaleI1 L~sionen schwerer, aber un- 
vollstgndiger MarkzerfM1 ohne Abbau, oft mit gli6ser Na.rbenbildung. Der pa.ra- 
ventrikulgre Herd mit totaler Gewebsdesintegration im sp~teren Abbaustadium 
mit Gliawueherung mid leiehter Mesenchymzellreaktion. 

Rinde. Geringe diffuse Atrophic, ungestSrte Cytoarchitektonik und leiehte 
diffuse Zellgliose. Generelle Lipofuscinbeladung und ,,chronisehe Zellerkrankung" 
der Neurone. Mark]ichtung in den tiefen frontMen Rindensehiehten. Ammonshorn 
intakt. Keine Syng, resezeichen. 

Basallcerne. Im Put,men und Thalamus multiple perivasMe Nekrose~l und 
ParenchymverSdungsherde (Stadium III). Diffuse Zellverfettung. Status eribrosus 
des PMlidum. Gli6se Narbe im verSdeten Corpus Luysii. Das Mittelhirn ohne 
Herdschgden. 

36* 
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Ge/Sfie. Die subcorticalea und tiefe~ Mar/cge/Sfie kleinea und mittlerea Ka- 
fibers -- meist Arterien und Arteriolen -- zeigen hyalinisierte Fibrose der ver- 
dickten, homogen-kernarmen, im VAN GIESON leuchtend rotert Wand bei intakter 
In~ima, Elasticaaufsplitterung oder Fibrose der Adventitia. Einige lunge per- 
forierende Zweige mit polsterfSrmiger Intimaverdickung uad Lumeneinertgung bei 
Adventitialfibrose. Stamm~ernzweige mit mehrschichtiger kollagener Wandver- 
dickung im Thalamus und Corpus subthalamicum; Intimakollagenisierung und 

Arteriolosklerose im Linsenkern. 
Rindenarterien ohne grSbere Wand- 
affektion. AtheromatSse Plaques 
und Adventitiafibrose der grol~en 
Basalarterien und ihrer J~ste. Ad- 
ventitia- und Capillarfibrose der 
Konvexit~ts~ste. Leichte bis 
m~l~ige Wandfibrose der intra- 
cerebralen Venen mit dyshorischen 
Ver~nderungen (Lipoidpigment, 
Corpora amylacea usw.). 

Fall 4" C. Hermine, geb. 1894, 
gest. 1959. 

Vorgesehichte. Unauff~llig. 
Beginn. 3 a ante exitum 

(62. Lj.) psyehisehe Allgemein- 
ver~nderungen; hSrt auf zu]esen 
und zu schreiben; zeitweise des- 
orientiert. StSrung der Kritik und 
Merkf~higkeit. Gleiehgewiehts- 
stSrungen, kleinschrittiger Gang. 
Progressive Versehlechterung seit 
dem 64. Lj. 

Neurologiseh. Geringe zentrale 
VILParese re. l%eflexsteigerung 
und pos. Knipsreflex bds. OE. 
Leiehte Hypodiadochokinese bds. 

Abb.4. Fall 4 (N. I.-43/60). Occipitallappen yon links. Zwangsgreifen, Gegenhalten. Zahn- 
Paraffin, Heidemhain. Diffuse l~arkIagerlichtung init 
mehreren kleinen tIerdnekrosen. ICinde un4 Calcarina radph~aomen. Harninkontinenz. 

intakt Psyehiatriseh. VSllig desorien- 
tiert, verworren. Psychomotorische 

Hemmung, Antriebsarmut. Verlegenheitsgesten, Perseverationstendenz. StSrung 
der Kritik- und Merkfghigkeit. Krankheitsuneinsichtig. 

Verlau/. Progressive Versclflechterung. Dekubitus. 14 Tage ante exitum Insult 
mit Bewu6tlosigkeit, Hemiparese ur~d 0kulomotoriusparese. Koma. 

Be/uncle. P~R 150/80. WaR (Serum, Liquor): negativ. 

Klinisehe Diagnose. Vascul~re Hirnatrophie mit Stirnhirnsymdrom und arterio- 
sklerotischer~ Parkinsonismus. Terminales Alternanssyndrom. Keine KSrper- 
obduktion. 

Hirnse]ction ( N . I . -  P.l~r. 42/60): Hirngewicht 840 g. Starke diffuse GroB- 
himatrophie mit oecipitaler Akzentuierung. Schwere Atheromatose der Basal- 
gefai~e mit bullSsem, thrombosiertem Aneurysma tier A. basilaris und Thrombose 
der A. eerebelli media re. Status laeunaris der Basalkerne. Fleekig-streifige Grau- 
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verf~,rbung des Willdungsmarkes mit Maximum occipital bds. Kleinhirnmarkcyste 
li. Frische Erweichung ira Pons re. 

Histologischer Itirnbe/und. Diffuse Liehtung und fleckfSrmige Seh~digung des 
occipitMen Marldagers. Mehrere bis hirsekorngroge Cysten nahe dem Uaterhora 
des Seitenveatrike/s mit Affektion der Sehstralflung (Abb.4). Sie zeigea kom- 
pletten GewebszerfM1 mit einzelnea Gitterzelleu und geringer G]iazellwucherung. 
Umgeben sind sie yon unscharf begrenzten Arealea imkompletter, spongiSser Mark- 
sch~digung mit gequollenen, schwach tiugierten Myelinfasern und feh]enden Abbau- 
zeiehea. Windungsmark uad U-Fasern intakt. Occipitalrinde auBer leichter diffuser 
Zellichtung ua~uff~llig. Kleine B]utungsaarbe um thrombosiertes tiefes Rinden- 
gef~g in einer medialen Oeeipitalwiadungsfurche. Erweichung (II. Stadium) im re. 
paramedianea BriickenfuB dutch Thrombose einer perforierenden Arterie. 

Ge/g]3e. Sehwere Hyalinose der kleinen und mittleren subeorticMen und Win- 
dungsmarkarterien, insbesondere occipital: Homogenisierung bzw. Durchtr~nkung 
der Subintima und keralosen Media mit im Giesoa-Pr~parat brs 
Massen, Endothelsehwellung, vereinzelt snbiutimMe Sch~umzellbildung und 
leichte Adventiti~fibrose bei int~kter oder verdiiant-aufgesp]itterter E]astica 
interna. Mitunter Dissoziation und Blutpigmentdurehsetzuag der Gef~Bwand. Aa 
perforierenden Mark- und einzelaen tiefea mittleren Rindenzweigen die Sp~t- 
stadien der ttyMinose mit kollagener Umw~adlung, selten mit organisierter Throm- 
bose. Daneben Angiolosk]erose kleiner Markarterien mit Intimakollagenisierung, 
Elasticaaufsplitterung oder AdventitiM- und Capillarfibrose. Kleine Rindenzweige 
intakt; keine Hyalinose. GrSgere Piagste mit ms stenosierenden Plaques 
und Intimapolstern; kleine und mittlere Arteriea mit Elasticaaufsplitteruag und 
Adventitiafibrose. M~chtiges thrombosiertes sklerotisches Aneurysma der A. ba- 
silaris. An den mi%leren Ponszweigen stenosierende koltagen-hyMinisierte Intima- 
wueherung mit sektorfSrmigem Elasticazerfa]l. Miliares Aneurysma an hyalini- 
siertem paramedianem Arterienzweig. M~Bige Wandfibrose der intracerebrMen 
Venen mit perivasMem Lipoidpigment und Corpora amy]aeea. 

Fall  5: Z. Friederike, geb. 1890, gest. 1958. 
Vorgeschichte. Unauff~llig. 
Kranl~heitsbeginn. Im 66. Lj. mehrmMs bewugtlos zusammengestiirzt; epi- 

leptiforme Anf~lle. Zunehmende VergeBlichkeit. 
Neurologisch. Dysarthrie. Pupillen entrundet, aber gute Lichtreaktioa. Leichte 

spastisehe Hemiparese li. Py-Zeichen bds. 
Psychiatrisch. Verlangsamt, St5rungen yon Ged~chtnis, insbesondere Frisch- 

ged~ehtnis, Merkf~higkeit und Kritik; Kon[abulationstendenz. Affektive Ent- 
hemmung. 

Verlau/. Dreimaliger apoplektiformer Insult mit Zunahme der SpraehstSrung 
und Hemiparese sowie der Demenz. Exitus in frisehem Insult n~ch zweij~hriger 
Kranikheitsdauer. 

Be]uncle. Hypertonie. WaR, Liquor uad Goldsol negativ. 
Klinische Diagnose. Hirnatrophischer Prozeg, EncephMomMaci~ cerebri. 
K6rperobdulction. Hochgradige Universalsklerose. Endocarditis fibroplastica 

der Mitralis. Angio-~ngiolosklerotisehe SehrumpfrSeren. Pneumonie. 
Hirnsel~tion ( N . I . -  P.Nr. 32/58). Hirngewieht 1010 g. Wiadungsatrophie li. 

Angularisregion. Atheromatose der BasMarterien. (Grad IV). Symmetrischer 
Hydrocephalus internus. Verschm~lerung des Balkens. Mehrere sehmMe, braun- 
rStliche Mark]s im Windungsm~rk der re. F 3 und des Opereulum froata]e. 
Starke Reduktion, diffuse und fleckige Grauverf~rbung des p~rieto-temporalen 
Marklagers, li. mehr als re. Br~unliche Markcyste im li. Gyrus angularis uad in den 
laterMen OccipitMwindungen bis an das Hinterhom reichend. 
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ttistologischer ttirnbe/und. Diffuse Lichtung der Frontalmarklager mit s~reifiger 
Aufhellung entlang der Radi~rgef~Be. Ausweitung der Seitenventrikel, insbesondere 
des li. Hinterhorns. Im stark diffus gelichteten und sklerosierten Parieto-0ccipital- 
mark li. eine subcorticale Blutungscys~e, die sich yon der tiefen Rinde der P 1 bis 
an das Unterhorn erstreckt, um fingerf6rmig entlang der Ventrikelwand ir~ das 
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basale Occipitalmark vorzudringen (Abb.5a, b). Die gli6s-mesodermal organisierte 
und yon dichter Fasersklerose umgebene Cystenwand enthalt massenhaft Makro- 
phagen mit Lipoidmaterial sowie eisenhaltigem und eisenfreiem Blutpigment 
(H/~mosiderin und H~mofuscin). IrL den basalen, ventrikelnahea Iterdausl/~ufern 
frischere Abbauvorg~nge entspreehend einer Erweichung im II. Stadium. Die 
Cyste ist umgeben yon unseharf begrenzten, groBfleckigen, spongi6sen Partial- 
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Abb. 6a. Fail 5. tIerd im Occi!oitalmark links (Ausschnitt aus Abb. 5 a). Paraffin, tIeidenhain, 40real. De- 
markierter Herd mit inkomplettem ~Iarkzerfall und erhaltenem perivasalem B~arkstreifen im Herdinneren 

Abb. 6b. Fall 5. Randzolle des oecipitalea Herdes. Paraffin, :Bodian, 150mal. Spongifise Gewcbsauflok- 
kerung mit l~eduktion und bandfSrmiger Auftreibung der Axone im Herdbereich. Kugelige und schollige 

Axondegeneration und plasmatische Astrogliawueherung in der Randzone (rechter Bildrand) 
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nekrosen mit Axonsch~digung und starker Astrogliawucherung mit ,,Gem~steten". 
Im nnteren Scheitell~ippehen eine siehelfSrmige, parallel zu den intakten U-Fasern 
verlaufende, subcorticale Partialnekrose mit Gliareaktion. Im ge]ichteten und leich~ 
sklerosierten Occipitahnark mehrere spongiSse L~sionen mit inkomplet%em Mark- 
ausfall, Axonschs Mobi]abbau nnd Gliawueherung. Sie reiehen vom Unter- 
hornboden bis in das mediale Windungsmark, wo ein linsengroBer Herd mit sub- 
totalem ~Iarkzerfall und schwerer Axonsch~digung, dem~rkierendem KSrnchem 
zellwall und starker gliSser Umgebungsreaktioa mit ,,Gems ]iegt. Um eine 
Vene im Herdinnerert ist sin schmaler Saum gequollener Markfasern erhalten 
(Abb. 6 a, b). Radiatio optica und Calcarina sind intakt. 

Abb.7. Fall 5. )/J[arkar~eriole. Paraffin, ]t.-E., 250real. :Fortgeschrittene, kollagenisierte /tyalinose 
mit  perivasalem Blutpigmen~ 

Die Rinde zeigt ]eichte diffuse Atrophie und subpia]e Gliose bei erhaltener 
Schichtstruktur. Keine syni~retischen Ver~nderungen. Generelle Lipofusein- 
beladung der Neurone. In der P 2 sind tiefe l~indenabschnitte in die organisierte 
Blutungsrandzone einbezogen; die oberfli~chlichen Schichten bieten ]eichte 1)a - 
renchymsch~digung und Gliose. Im Linsenl~ern Status eribrosus sowie Lakunen- 
bildung im Putamen. 

Ge/Sfle. Sehwere Ver~nderungen der mittleren und kleinen Mark- und Stamm- 
gauglienzweige mit Akzentuierung im Parieto-Occipitalmark und im Linsenkern: 
Subiatimale Hyalinose der subcorticalen und tiefen Markarterien und -arteriolen 
mit Eado%he]schwellung, zum Teil Schaumzellbildung bei intak~er oder aufgespli%- 
terter Elastiea interna und hyalino-fibrotiseher Adventitia. Arteriolosklerose 
kleiner Markzweige mit Intimakollagenisierung und Elasticaaufsplitterung sowie 
Adventitialfibrose. An perforierenden Markarterien fortgeschrittenere Stadien 
der ttyalinose mit Wandzerschichtung, Blutpigmentdurchsetzung oder partieller 
bindegewebiger Obliteration, Intimawucherung bzw. rekanalisierter Thrombose 
(Abb.7). Analoge Ver~nderungen an Putamenarterien neben Arteriosklerose mit 
Elasticaaufsplitterung oder einfaehe Adventitialfibrose. Um die affizierten Gefs 
spongiSse Gewebsauflockerung und Cribliiren mit reichlich Lipoid- und eisen- 
freiem Blutpigment sowie zahlreichen Corpora amyl~cea. Kleiae Rindenzweige un- 
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auff/illig und ohrm Hyalinose. _~lteres Miliaraneurysma mit frischer Kugelblutung 
an hyalinisierter tiefer Rindenarterie in der li. P 1. Geringe Wandfibrose der 
radi~rert Markvenen mit Zeichen der SehrarrkensgSrung. 

FM1 6: K. Anna, geb. 1891, gest. 19581. 

Vorgeschichte. Unbekannt. 
Beginn. Etwa 1 a arrte exitum (65. Lj.) Unruhe- und Verwirrtheitszust~inde 

mit  aggressiven Zfigen; Wesens~nderung, daher Internierung. 
Neurologisch. Auger undeutlich-verwasehener Spraehe (Dysarthrie) o.B. 
Psychiatrisch. VSllig desorientiert, unangepaBtes Verhalten. Stimmung liippisch- 

euphoriseh; lau~es, st6rendes Laehen. Kanrt Sinn des Gesproehenen nicht erfassen. 

Abb.8. Fall 6. (N. I.-18/58). Frontalregion yon rechts. Paraffin, Heidenhain. Atrophie und schwere 
fleckig-diffuse Lichtung des Marklagers mit relativ erhaltenen U-Fasern. Periventrikul~ire spongi6se 

Marksch~digung. Erweiterung des "Vorderhorns. Rinde intakt 

Paranoide Ideen. Karm aur l%milienr~amen angeben, aber keine aphasischen 
St6rungem Liegt a~pathisch im Bett. 

Verlau/. Progressive Verwirrtheit, Desorientiertheit und l~ppische Demenz. 
Allgemeiner Verfa][1. Exitus an Prreumonie. 

Be/unde. Rt~ 210/120. EKG:  Linkshypertrophie, eoroaarer Linksschaden. 
Fui~de o.B. WaR (Serum, Liquor): negativ. Liquor o.B. 

Klinische Diagnose. Pr~senile Demenz bei Hoehdruck. 
KSrperobduktion (G.-4/58): Bronchopneumonie beider Unterlappen. Hyper- 

trophia et dilatatio cordis bilat., Leber- und Nierenstauung. Braune Atrophie yon 
Myokard und Leber. Pyometra. Kachexie. 

Ftir die Uberlassung yon Krankengeschichte und Gehirn siad wit dem 
Direktor tier N.0.  Landes-Heil- und Pflegeanstalt Gugging, Hofra~ Dr. K. NAGy, 
und dem Prosektor, Doz. Dr. 0.  PE•I)L, zu Dank verpflichtet. 
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Hirr~sektion (N,I. -- P.Nr, 18/58): M~,Bige diffuse Atrophie der Frontallappen, 
Zahlreiche ~theromatSse Plaques an Basal- und Konvexit£tsart, erien (Gr~d IV). 
Symmetrisehe Erweiterung des Ventrikelsystems saint 3. Ventrikel. Status lacunaris 
des Linsenkerns. Starke I4eduktion End fleekige, sehmutziggraue Verf~irbung der 
Frontalmark]ager. 

Abb. 9. Fall 6. Arteriolen im ttefen Frontalmarklager. Paraffin, ~Elastica-GI~s0N, 130real. Schwere 
Adventitialfibrose mit perivasaler Gewebsauflockerung und Gliawttcherung 

Histologischer Be/und. Frontale Marklager zeigen Massenreduktion und diffuse 
Lichtung bis in das Windungsmark bei erhaltenen U-Fasern (Abb. 8). Fleekige Ver- 
st~irkung der Marksch~idiguug in den tiefen Abschnitten urn das erweiterte Vorder- 
horn. BaIken intakt. Diffuser, um die tiefen Markgef~Be akzentuierter, dis- 
kontinuierlieh-subtotaler Markschwund mit por6ser Gewebsauflockerung und 
zah]reiehen geseh£digten, gequollenen und schwach tingiertea Markfasern. Die 
perivent.rikuI£ren L£sionen mit fast, komplettem Markverlust scheinen durch 
Konfluenz perivasaler spongi6ser L~sionen entstanden. Multiple Lakunen und Cri- 
bliiren mit Lipoidpigment, einzelnen Makrophagen und Rundkernigen sowie reich- 
lich Corpora amylacea um gesch~idigte subeortiea]e und tiefe Markzweige. Abbau- 
zeiehen fehlen. Im Windtmgsmark und am die tiefen Herdbildungen m~llige 
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Astrogliawueherung, wi~hrend die spongi6sen DesintegrationsareaIe starke Glia- 
schEdigung und -reduktion aufweisen. Keine nennenswerte Fasergliose. Im Centrum 
ovale re. eine linsengroge Cyste mit randstErldigen Gitterzellen und gli6s-meso- 
dermMem l%andfasersaum, die sich in der Umgebung wandvergnderter GefEge als 
por6s-eystiseher Desintegrationsstreifen aehsial in die Markzunge der F 2 fortsetz~ 
umd voi1 spongiSsea PartiMnekrosen mit geringem Abbau und starker Gliazell- 
reaktion umgeben ist. Geringer ausgeprggte diffuse Liehtung der parieto-oceiioitalen 
Marklager mit streifiger subeorticMer Akzentuierung, der ein diskontinuierlieher 
Markausfall ohne Abbau oder nennenswerter Gliose entsprieht. Die paraventri- 
kulEren Absehnitte besser erhalten. Im mittleren Balkensplenium eine quere, 
streifige Partialnekrose mit zentralem eystisehen Zerfall, intensivem l%estabbau 
und dichter l%sergliose. Sie l~gt sich als spongi6se LEsion mit inkomplettem Mark- 
verlust, geringem Abbau und starker Astrogliawueherung bis in des Marklager 
verfolgen. 

l~inde. MEgige diffuse Atrophie bei erh~ltener Sehiehtstruktur in allen Ab- 
sehnitten. Sehwere Lipofuseir~beladung der Neurone. Keine syaEretischea Ver- 
i~nderungen. Im Linsenl~ern ausgepr~gter Status lacunaris. 

G@i[3e. Die Marlcarterien aller Kaliber zeigen yon occipital nach frontal und 
zentripetal a~ IntensitEt und HEufigkeit zunehmende Ityalinose mit Ablagerung 
homogener, im Giesoa-Pr~parat intensiv gelb gefErbter Massen in Subintima und 
Media bei verdiinnter, intakter Elastiea und fibrSser Adventitiu. Bevorzugt be- 
fallen sind tiefe Markarterien und -arteriolen, Radigfzweige sowie grSgere und 
mittlere perforierende Markarterien. Occipital besteht daneben Kollagenisierung 
und hyalin degenerierte (im Gieson-Sehnitt rote) Wand- und Adventitialfibrose 
kleiner Markzweige (Abb.9). Fortgesehrittene Stadien der Hyalinose mit Wand- 
dissoziation an mil~tleren Mark- und Stammganglienarterien. Daneben m~chtige, 
zum Tell obliterierende hyalin-fibrSse Wandpolster, Elastieaaufsplitterui~g und 
AdventitiMfibrose aa grogen Putamen- und perforierenden Basalarterien. Um die 
verEnderten Gefi~ge oft Cribliirert und spongi6se Markseh~digung, abet aueh 
intaktes Gewebe naehweisbar. Die kleinen Rindenzweige auger leiehter Fibrose 
unauff~llig. Atheromatose der grogen Basal- und mittleren Komvexi~atsEste mit 
tells obliterierenden Plaques und Intimapolstern. An den intraeerebralen Venen 
rmr mi~gige Wandfibrose mit den Zeiehen protrahierter PermeabilitgtsstSrungen. 

Zusammenfassung der klinisch-anatomischen Befunde 

DEs um die zweite H/tlfte des 5. Dezenniums (54.--66. Lebensjahr)  
einsetzende klinische g i ld  zeigt einen progressiven Verlauf yon  1 bis 
11 Jahren  Dauer.  I n  3 yon  6 Beobachtungen (Fall 3, 4, 6) bes tanden als 
Ini t ia ls t6rung psychische Abart igkei ten im Sinne yon  PersSnlichkeits- 
und  Wesens~nderung, fortschrei tenden St6rungen der 1V[erkfghigkeit 
und  des Gedgchtnisses mit  Konfabulat ion,  Desorientiertheit  sowie all- 
m/~hlicher geistiger Abbau  mit  psychomotorischer  I t e m m u n g  oder Er- 
regungs- und  Verwirr thei tszustgnden bei fehlender Krankheitseinsicht .  
I m  Fall 1 kam es neben organischer Dernenz zu frfih ausgepr/~gten 
pseudoparalyt ischen Symptomen  mit  Gang- und Schluckst6rungen. Die 
beiden iibrigen Beobachtungen (Fall 2, 5) begannen mit  passageren neuro- 
logischen Ausf/~Iien apoplektiformer Art  bzw. epileptischen Manifesta- 
t ionen sowie mnestisehen St6rungen. 
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W~hrend die psychiatrische Symptomatik nicht nur am Beginn, 
sondern auch im weiteren Verlauf konstant nachweisbar ist und langsam 
bis zur schweren organischcn Demenz fortschreitet, erscheinen die neuro- 
logischen Herdausf~]le fliichtig und relativ gering ausgepr~g~. Nur Fall 1 
bot das klassische Bfld der arteriosklerotischen Muskelstarre, doch 
wiesen die meisten F~lle im fortgeschrittenen Stadium einen extra- 
pyramidalen Rigor auf. Daneben lediglieh angedeutete Ausf~lle im Sinne 
fl/iehtiger Facialisparesen oder Halbseitenzeichen. Konstant land sieh 
eine verwaschene dysar~hrisehe Sprache im l~ahmen einer progredienten 
Pseudobulb/~rparalyse, die neben dem organischen Psychosyndrom das 
Terminalstadium beherrschte. Zweimal bestand auch eine frontale 
Symptomatik. Aphasische St6rungen waren nicht aachweisbar. Die 
Sero-l~eaktionen waren durchwegs negativ. Intern bestand eine hSher- 
gradige Allgemeinsklerose mit arteriellem Hoehdruck und Linksherz- 
betonung. 

Die ia drei F~llen durchgeftihrte KSrpersektion ergab eine sehwere 
Universalsklerose mit vascul~ren Schrumpfnieren, Linksherzhyper- 
trophie und Myokardseh~digung. 

Das neuropathologische Bild zeigt eine diffuse GroBhirnatrophie 
dureh starken -- frontal (Fall 2,3), occipital (Fall 4, 5) oder frontal und 
occipital (Fall 1, 6) -- akzentuierten Marklagersehwund mit Ventrikel- 
erweiterung sowie Status lacunaris der S~ammganglien bei sehwerer 
extraeerebraler Atheromatose. 

Die pathognomonische Sch~digung der weil3ea Substanz ist durch 
eine variable Kombination folgender L~sionsformen charakterisiert: 
1. Diffuse Markliehtung mit inkompletter Entmarkung ohne nennens- 
werten Abbau bei relativer Verschonung der Axone sowie erheblieher 
Astrogliaproliferation mit oder ohne Fasergliose. Der diffuse Mark- 
schaden betrifft das Centrum ovale bis zum Windungsmark unter Ver- 
sehonung der U-Fasern (Fall 4--6) oder ist in den Markzungen (Fall 1, 3) 
bzw. in den ventrikelnahen Absehni~ten des Marklagers verst~rkt 
(Fall 2, 6). 2. Umschriebene partielle bis subtotale Nekrosen mit racist 
geringem Abbau und starker Gliareaktion um wandver~nderte Mark- 
gefs a) strich- und bogenfSrmige subcortieale LAsionen um entlang 
der Rindengirlande umbiegende perforierende Arterien; b) grSl3ere, 
eveutuell unscharf begrenz~e, fleck- und streifenfSrmige Are~le im tiefen 
Windungsmark und Marklager um lange radi~re Markzweige; e) fleck- 
oder bogenfSrmige, zum Tei[ konfluierende paraventrikul~re Desinte- 
grationsherde am Vorder- und Hinterhorn. 3. Multiple perivasale ,,Cri- 
bliiren" und kleincystische Ver6dungsbezirke mit Gliaverdiehtung und 
Ablagerung yon Lipoid- und meist eisenfreiem Blutpigment um kleinere 
subcortieale und tiefe Markarterien. 4. Nur ganz vereinzelt Erweichungen 
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mit tyloischem Abbau oder Blutungscysten im tiefen Frontal- oder Occi- 
pitalmark bzw. cortico-subcortieal. 

Die Basalkerne bieten ausnahmslos einerl Status eribrosus bzw. 
laeunaris in Thalamus und Linsenkern mit ~thnlieher Gewebsreaktion 
wie bei den unter 3. trod 4. genannteI1 Marksch~den. Im Hirnstamm 
k6nnen gleiehfalls Lakunea oder gr6gere vaseul~re Nekrosen vorliegen. 

Die quantitativ v6llig zurtiektretenden Ver~Ilderungen der GroB- 
hirnrinde beschr~nken sich auf diffuse Atrophie und unspezifische 
Allgemeitlver~Lnderungen. Nur in zwei F/~llelt bestanden einzelne 
Kugelblutungen in der tiefen Rinde (Fall 4, 5). Ein Alzheimerscher 
Symptomenkomplex wurde ausnahmslos vermig~. 

Die Hirngef~13e bieten sehwere Atheromatose der Basalarteriei1 und 
ihrer Astre, teilweise aueh an dot Konvexit/~t. An den Stammkern- und 
Markzweigen finden sieh weitgehend iibereinstimmende Wandl~tsionen, 
wobei im Fall 1--3 die arteriosklerotisch-hyaline GefgBver~nderung 
ALZH]~IMERS sowie Adventitialfibrose ohne bzw. mit nur geringer 
Hyalinose (Fall 1); bei Fall 4--6 hingegen schwere tIyalinose und 
Angiolosklerose naoh Art der Hochdruckangiopathie (A~DEI~S u. EICK]~ 
1940; SCI~OLZ u. NIETO 1938; EICKE 1952 u. a.) nebeI1 geringer Sklerose 
und Adventitialfibrose hervortreten. An dell mittleren perforierenden 
und subeortica]en Markarterien bestehen entweder angiosklerotisch- 
fibrohyaline Lfisionei1 und Intimakollagenose oder s Hyalinose- 
stadien, ws an den kleinen subcorticalen und tiefeI~ Markarterien 
und -arteriolen hyalinisierte Adventitialfibrose oder frischere Hya]inose 
tiberwiegen. Die kleinen Rindenzweige lassea Imlmenswerte Ls 
insbesondere HyMinose, Arteriosklerose der klehlen Rindengefs 
(ALzIIEIMER) sowie die drusige Gef~gerkrankung (ScgoLz 1938) ver- 
missen. Nut an einzelnen gr61~eren Rindenarterien bestehen Miliar- 
aneurysmen (Fall 5, 6). Der ven6se Schenkel bietet im allgemeinen mgBige 
Wandfibrose re:it den Zeichen protrahierter Permeabfiit~tsst6rung. Nut 
selten geringe reaktiv-entzfindliehe Vers an einzelaen Gef~tgen 
fagbar. 

Die Marksch~digung zeigt keine differente Abhs yon den 
vorherrsehende~a intracerebra]en Gefggl~tsionen, doch seheint sie bei 
,reilmr" Arteriosklerose (Fall 1--3) frontal akzentuiert, ws in 
2 yon 3 F~ller~ mit hypertonischor Arteriosklerose die Markaffektion 
oceipito-parietal am st~rksten ausgeprggt war. 

Diskussion 

Die mitgeteilten Beobachtungen ffigen sich nieht nur zwanglos in 
den yon ALZm~IMEI~; NlSSL; PILI~ERI U. I%ISSO; GAI~OIN et M. U. a. ab- 
gesteckten klinisch-morphologischen 1%ahmen der sogenannten ESCP, 
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sondern best~tigen anch die weitgehende nosologische Eigenst~ndigkeit 
dieses nach BI~SWANC~ benannten Typs cerebro-vasculgrer Er- 
kr~nkungen. 

Versueht man in Anlehnung an L~cHI et al., das klinische Krank- 
heitsbild der ESCP naeh der Pr/~valenz der wiehtigsten Symptome auf- 
zuschl/isseln, so lassen sieh vier Gruppen herausarbeiten, die allerdings 
in ihrem Gesamtverlauf h~ufige Ubersehneidungen aufweisen: 

1. Der grSl3te Tell der bekannten Beobachtungen zeigt die beschrie- 
bene Kombination psychoorganiseher Ver~tnderungen mit Pseudo- 
bulb~rparalyse, eventuell mit gpoplektiformen neurologischen Aus- 
f/illeil (Acs~v~Do; ALz~s~IM~; LADAM~; NISSL; THU~S,L -- Fall t0;  
DAVISON; ORLANDO U. ORLANDO; PILLERI 11. RISSO; GA~OIN et al. -- 

Fall I, 3; L]~cgI et al. ; JELO]~SMA; eigene F/ille 1--5). 
2. Bei einer kleineren Gruppe treten psychische Affektion und h6here 

Werkzeugst6rungen (Aphasie, Apraxie usw.) neben geringen -- oder 
fehlenden -- neurologischen Herdzeiehen und pseudobulb~ren Sym- 
ptomen hervor (BINSWANG]~ ; B]~HR ; FOlX u. CHAVANY ; GI~ONTHAL; 
NEUMANN; DONEGANI u. GI~ATTAI~OLA; eigener Fall 6). 

3. In einer geringen Zahl yon Fs finden sieh Pseudobulb~rparalyse 
mit rezidivierenden Insulten und passageren I-Ierdausfgllen bei nur 
geringgradigen psyehisehen StSrungen (THrn~EL -- Fall 9, 25; VAN 
BOCAE~T -- Fall 1 ; GARCIN et al. -- Fall 2 ; OLSZ~WSKI -- Fall 1 und 2). 

4. Progressive Demenz mit pyramidal-extrapyramidalen Sym- 
ptomen standen im Vordergrund bei den Beobachtungen yon FARNELL U. 
GLOBUS ; DIMITRI 121. AItANOVICII sowie im Fall 2 yon VAN BOGAEItT. 

I)amit ergibt sich ftir die ESCP als fiihrendes und Initialsyndrom 
das l)sychische Bild. Es trggt zur Charakterisierung der Semiotik wesent- 
lieh mehr bei als die meist fliichtigen und erst am HShepunkt der Er- 
krankung konstanten neurologisehen Ausf~lle, yon denen die Dysarthrie 
als besonders eharakteristiseh hervorzuheben ist. Sie steht in Einklang 
mit der diffusen MarkseMdigung, die neben den laknn~ren Hirnstamm- 
1/tsionen als Substrat der im Endstadium hervortretenden Pseudo- 
bulbarparalyse gelten daft. Ihre parieto-oeeipitale Prgdominanz kommt 
klinisch oft nieht zum Ausdruck, wghrend die an Einzelfallen im fort- 
geschrittenen Stadium erhobenen EEG-Befunde aul3er schweren 
diffusen Allgemeinvers mehr oder weniger deutliche Herd- 
zeiehen fiber den rfickw~trtigen Sch/idelpartien aufweisen k6nnen 
(PsLLERI U. RISSO; GA~CrN et al.; eigener Fall 1). 

Wie bereits BI~SWAC~G]Sa und ALZI~EI~IER betonten, weieht das 
psyehisehe Bild der ESCP yon dem der klassischen arteriosklerotisehen 
Demenz nieht unerheblieh ab, wenn auch in spgteren Phasea eine Unter- 
seheidung kaum mehr mSglich sein diirfte und bei der Vielgestaltigkeit 
der arteriosklerotischen Frtihsyndrome auch im Initialstadium er- 



Progressive subeortieale vaseul~re Encephalopathie Binswanger 543 

hebliehe differentialdiagnostische Sehwierigkeiten auftreten k6nnen. 
ZEH, H o r r  u. a. haben die Affektinkontinenz als Merkmal der arterio- 
sklerotisehen Seelenst6rung bezeiehnet. Sie geht der eigentliehen - -  
dureh Merkf~higkeits- und Ged~ehtnisschwgehe bis zum Korsakoff- 
Syndrom, Desorientiertheit, krankhafte Emotionen usw. gekennzeieh- 
neten - -  ,,lakun/~ren" Demenz voraus. Bei der ESCP dagegen steht 
meist die Charakter- und PersSnliehkeitsvergnderung, gefolgt yon 
geistigem Abbau mit besonderer Affektion assoziativer Leistungen sowie 
OrientierungsstSrungen im Vordergrund, was die seinerzeitigen Sehwie- 
rigkeiten ihrer Abgrenzung zur progressiven Paralyse begreiflieh maeht.  
Abgesehen yore Auftreten neurologiseher Symptome, die eventuell an 
die atypisehe Paralyse LIss~uERs denken lassen, sowie den negativen 
Seroreaktionen, erseheint aber die Wesensgnderung bei der ESCP nieht 
so diffus und intensiv wie bei der progressiven Paralyse. Dagegen erweist 
sich die Orientierungsst6rung beim Typ B1NSWANG~I~ wesentlieh diffuser 
a]s beim Paralytiker.  

0hne aus den morphologisehen Befunden klinisehe Sehliisse ziehen zu wollen, 
sei hier erwgtmt, dag iihnliehe psyehoorganisehe Syndrome aueh bei multipler 
Sklerose mit ausgedehnten Herden, bei der -- sehon altersmiigig auszuseldiel3en- 
den -- diffusen Sklerose Typ Schilder und bei Leukodystrophien auftreten kSnnen, 
was fiir ihre Unspezifit~t im g~hmen diffuser Cerebralprozesse spricht. Mit Aus- 
nahme seltener Sp;gtf~lle sind aber keine differentialdiagnostisehen Schwierigkeiten 
der ESCP gegeniiber den oft familiar auftretenden Leukodystrophien zu erwarten, 
obwohl diese ghnliehe Terminalstadien aufweisen kSimen. 

Die in Einzelf/~]len gestellte k]inische Diagnose,,Hochdruckencephalo- 
pathie" wird dutch die relativ h~tufig nachweisbare Blutdrucksteigerung 
sowie die gelegentlich apoplektiform einsetzende Symptomat ik  mit  
passageren tterdausf/il]en und postapop]ektischen Verwirrtheitszu- 
st/~nden - -  vor allem bei Gruppe 1 und 3 der ESCP --  nahegelegt, doch 
ist einzuwenden, dag die Ver/~nderungen am gerz-Kreis laufapparat  
bereits k]inisch die Zeiehen der malignen ocler essentiellen t tochdruck- 
krankheit  im allgemeinen vermissen lassen. 

Auszuschliegen sind ferner die prgsenilen Demenzen, was bei der mit  
hirnpatholog~schen Syndromen einhergehenden Gruppe 2 mitunter  
schwierig sein mag. Ausgepr/tgte Frontalsyndrome ]assen an die Picksehe 
Atrophie denken, bei welcher die InitialstSrung nicht die formale In- 
telligenz, sondern den Charakter und die PersSnlichkeit zu betreffen 
und mit  Affektst6rungen und ,,SprachverSdung" einherzugehen pflegt 
( L ~ s  u. SPITZ 1957 u. a.). Sie ist aber zuns mit  Unber/ihrtheit 
der Merkf~higkeit und Orientierung verbunden, wodurch sich eine 
klinische Abgrenzung zur ESCP ergibt. Bei tier Alzheimerschen Krank-  
heir dagegen treten als Frfihsymptome mnestische St6rungen und Des- 
orientiertheit bei guter Erhaltung des affektiven Ansprechens hervor 
und sind yon aphasiseh-apraktiseh-agnostischen St6rungen gefolgt, 
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w/thrend VerhaltensstSrungen erst in sps Stadien manifest werden 
(GRf)NT~AL 1926; S~6GR~N, SJ6GR~N u. Ln~DOREN 1952; SI~ u. SUSSMAN 
1962 U. a.). 

Die Kombinat ion initialer CharakterstSrungen, progressiver Demenz, 
Dysarthrie und flfichtiger Herdsymptome bei schwerer Allgemein- 
slderose nnd Hypertonie rechtfertigt unseres Erachtens die Annahme 
einer gewissen klinischen Sonderstellung der ESCP innerhalb dcr cerebro- 
vascul~ren Erkrankungen und best immt ihre Abgrenzbarkeit yon den 
para]ytischen und pr~senilen SeelenstSrungen sowie den diffusen 
Skleroscn, wenn man an die MSglichkeit dieser seltenen Krankheitsform 
denkt. 

I m  Gegensatz zu dem durch Rinden- und Stammkernaffektion ge- 
kennzeichneten Prototyp der arteriosklerotischen und hypertonischen 
tI irnerkrankung, die oft mit  Markl~sionen einhergeht (KAS~IDA; 
NEUBURGER; ANDERS U. EICKE; STOCIIDOI~PII 11. MEESSEN; FEIGIN U. 
PO])OFF; eigene Beobachtungen u. a.), bestcht das morphologische Sub- 
strat der ESCP in einer schweren subcortica]en Markschhdigung bei 
relativer Unversehrtheit der Rinde. W~hrend l~inden-Markinfarkte odor 
hypertone l~indcnblutungen nur in Einzelf~llen vor]iegen, erweist sich 
die lakun~re Sch~digung der Zentralkerne beinahe als obligater Befund 
der ESCP. Gcwisse I)iskrepanzen hinsichtlich dot Art und der Lokali- 
sationsschwerpunkte der Markaffektion ]assen mit LECHI et al. drei 
Gruppen abgrenzen, yon denen nur die beiden ersten als topische Va- 
rianten der ESCP im engeren Sinn gelten dfirfen : 

1. Uber ein I)rittel der bokannten F~lle entspricht dem ,,klassischen" 
Bild der ESCP mit  occipitaler Akzentuierung der diffusen nnd fokalen 
Markschadigung bei arteriosklorotischer und/oder hypertonischer Mark- 
geffi2affektion (BINsWANGER; BUCHHOLZ; BEHR; ALZHWIMER; FOlX u. 
CHAVANY ; FAR~WLL U. GLOBUS ; VAN BOGAEI~T, Fall i, PI%LERI u. RISSO ; 
G~cIN et a]., Fall i, 2; eigene F~lle 4 und 5), w~hrend ORLANDO U. 
ORLANDO organische Hirngef~il~ver~nderungen vermilion. 

2. Rund die II~Ifte a]ler Beobachtungen bietet analoge Marklasionen 
in diffuser Ausbreitung (NISSL; THUREL; ])IMITRI U. ARANOVICH; 
BOGA~RT, Fall 2; CRAVIOTO; OLSZEWSKL Fall I, 2; JWLGERSMA; oigoner 
Fall 1) odor mit doutlicher frontalor Akzentuierung (AcEvEDo ; LADA~[E ; 
GRt~NTHAL ; LECHI et al. ; eigeno F~lle 2, 3 und 6). 

3. Definitionsgem~B sehwierig erscheint die Zuordnung einzelner F~lle mit 
grol~en, gefiiI~unabhiingigen, m.S.-fihnlichen IViarkherdon odor diffuser Entmarkung 
mit odor ohne GefiiBaffektion. Gleichzeitige vascul~ire l~inden-Marknekrosen lassen 
die ]~eobaehtungen yon I~EU~AN~V, S~IrT~I u. WHITTAKEI% sowio DOI~IEGAI~I U. 
GRATTAI~OLA a]S anoxisch-vasale Leukoenceph~lopathien ansprechen. Das gilt in 
weiterem Sinne auch fiir den Fall yon POPPE U. TENNSTEDT, wahrend die Beobach- 
tungen yon DAu nnd insbesondere yon DICKMANN vSllig aUS dem l~ahmen der 
ESCP fallen. 
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Die Markaffektioa der ESCP zeigt zwar gewisse formale Xhnlichkeit 
mit  den L/tsionen der sogenannten spontanen Entmarkungskrankheiten,  
doch erscheint aus ihrem morphologischen Gesamtbild eine patho- 
genetisehe Vergleichbarkeit und ~tiologische Beziehung zu den prim~r- 
entziindlichen und degenerativen Demyelinisierungsprozessen nicht 
gegeben. In  diesem Sinne sprieht ihr gemeinsames Auftreten mit  dis- 
seminierten vaseul~tren Infarkten versehiedenen Alters, ihre morpho- 
logische Ubereinstimmung mit  umschriebenen 0demseh/tden und Par- 
tialnekrosen naeh Art anderer sekund/~rer Entmarkungsprozesse 
anoxisch-vasaler Genese sowie ihre strikte Gef/~gbezogenheit bei Nach- 
weisbarkeit schwerer Wandaffektion der zugeh6rigen Arterienzweige. 
Die Annahme ~tiologischer ,,Ubergangsformen" zwischen eehten Ent-  
markungskrankheiten und arteriosklerotischer bzw. hypertoniseher 
Hirnerkrankung ist morphologisch nicht vertretbar  ! 

Bei dem oft zitierten Fall yon vA~ ~ BOGASl~T U. ~N~YSSE~ (1936) bestand ein 
simultanes Zusammentreffen der Sp/~tform einer Leukodystrophie mib cerebraler 
Arteriosklerose, das sich ii1 pathogertetisch differen~en Marksch~den mani- 
festierte and eindeutig yon der ESCP abgrenzen liiSt. 

Die ESCP weist neben schwerer Atheromatose der extracerebralen 
Arterien ausgedehnte degenerative Wandl/~sionen der Mark- und 
Stammganglienarterien aller Kaliber bei relativer Verschonung der 
kurzen Rindenzweige und des venSsen Schenkels auf. Abgesehen yon 
Einzelf~tllen ohne histologischen Befund der intracerebralen Gef/~$e 
( B ~ s w A ~ G ~ ;  TgUI~L; DI~IT~I u. ARA~OWCH) lassen sieh die Gef/~f3- 
ver/~nderungen in drei Gruppen gliedern: 

1. Selten besteht eine ,,einfache" (senile) Arteriosklerose der Hirn- 
gef/~l~e (Folx u. CgAVA~Y; GA~ClCr et al., Fall 3; eigener F/ille 2, 3). 

2. Einzelf/~lle zeigen typisehe cerebrale Hoehdruckgangiopathie 
(B~H~; LADA~rE; C~AWOTO; eigener Fall 4). 

3. Bei der 5[ehrzahl der Beobachtungen ergibt die sorgf/~ltige Kon- 
trolle der histologischen Befunde eine variable Kombinat ion yon 
arteriosklerotischer und hypertonischer Gef/~l~affektion sowie Ad- 
ventitialfibrose (NTssL; ALZHEIMER; FARNELL LI. GLOBUS; PILLERI II. 

RlSSO; GA~CI~ et al., Fall i, 2; OLSZEWSXI, Fall i, 2; LECHI et al.; 
JELGERSMA, eigene F~lle 4- -6  und 1). 

Bei 14 yon 36 histologisch auswertbaren ESCP-F~llen lag bereits kliniseh 
ar~erielle Hypertonie vor. Mit Ausnahme der F/~lle yon BJ~m~ sowie FA~C~LL u. 
Gr.OBUS handelte es sich nicht um ,,maligne" (r~ephrogene) Hochdruckformen sowie 
kaum um essentielle Hypertension, sondern meist um sekundi~re I-Iypertonien im 
Gefolge der arteriosklerotischen Nierenerkrankurtg. Bestanden doch in 11 yon 15 
autoptiseh untersuchten F/illen die Zeichen sehwerer Atlgemeinsklerose, bei zehn 
Beobachtungen Linksherzhypertrophie und )/[yokardsehwielen sowie sechsma] 
vascul~re Schrumpfnieren. 
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Naeh dem kliniseh-morphologischen Gesamtaspekt erschehlt die 
ESCP somit vorwiegend als eine cerebrale Sonder/orm der hypertonischen 
Arteriosklerose und weniger der ,,einfachen" (senilen) Arteriosklerose 
(N~uBi~RGER), naehdem bereits mehrfaeh auf die Bedeutung hyper- 
tonischer GefaBver~nderungen bei diesem Krankhei ts typ hingewicsen 
wurde. Es drangt sich der SehluB auf, dab gerade dieser Komponente  
der cerebralen Gef~Bwandaffektion eine wiehtige Rolle in der Patho- 
genese der Marksehaden zukommen diirfte. Diese lassen in ihrer gestalt- 
lichen Auspr~tgung zwar keine signifikanten Unterschiede bei den ein- 
zelnen Gef/~Bl~sionstypen erkennen, doch fanden wir mehrfach die 
eigene Erfahrung bestatigt, dab bei I-Iochdruckarteriosklerose eher eine 
diffuse Ausbreitung oder frontale Akzentuierung der Markaffektion zu 
erwarten ist. Eine Ausnahme stellt der Hypertoniefall  yon B E ~  mit  
reiner 0ccipitalmarkatrophie dar. 

Bei der relativ geringen Zahl verifizierter ESCP-F/~lle fanden bisher 
weder die eharakteristisehe Diskrepanz zwischen Mark- und Rindcn- 
sehadigung noeh die variable Art und Topik der Markseh/~digung sowie 
insbesondere deren formale Pathogenese eine befriedigende Erkl/~rung. 
A L Z ~ E I ~  (1902) wies in diesem Zusammenhang auf die M6gliehkeit 
einer Art , ,Systemerkrankung" bestimmter GefaBabsehnitte him Bei der 
ESCP betreffen die organisehen Wandl/~sionen --  m6glieherweise infolge 
strukturbedingter Disposition (VoGT u. VOGT 1937) oder nieht n~her 
bekalmter h/tmodynamiseher Bedingungen - -  vorzugsweise die tiefen 
regulatorisehen Abschnitte des intraeerebralen Kreislaufes. Die weit- 
gehende Versehonung der GroBhirnrinde 1/tgt sieh abet nut  teilweise 
auf mangelnden Befall der kurzen eortiealen Zweige zurfiekfiihren, da 
auch diese mehrfaeh Wandvergnderungen naehweisen lassen (B~Hg; 
LADAME; GA~Cr~ et al. ; eigene F/ille 4, 6). Eine zwanglose Erklarung 
fiir die eigenartige L/tsionstopik der ESCP seheint sieh dureh ihre 
lokalisatorisehe Ubereinstimmung mit  vasozirkulatorisehen ,,Grenz- 
zonen" innerhalb der t I i rnstrombahn anzubieten, die sieh aus den 
Kontrastmitteluntersuehungen yon LAZORTHS~S (1961) unter Best~tigung 
friiherer Befunde (DURET 1872; MOVCH~T 1911 U. a.) ableiten lassen. 

Im Groghirn werden zwei voneinander getretm~e Versorgungsgebiete -- das 
tiefe, zentrale der Basaikeme und das periphere des I-Iirnmantels -- angenommen, 
die ohrm Anastomosen einander parallel gesehaltet sind. Damit bestehen am 
Cerebrum zwei weitgehend voneinander unabh~ngige, gegensinnig geriehtete Blut- 
str6mungen (Abb. 10): Das loeriphere Territorium entsprieht der corticalen Ver- 
teilung der drei groBen tIirnarterien, yon dereu diffusem oberflgehliehem Anasto- 
mosennetz zwei Gruppen von Kollateralen i~ die Tiefe gehen -- a) ein kurzes, diinn- 
kahbriges Netz innerhMb des Cortex und b) lunge, kaliberstErkere Zweige, die in 
die Marksubstanz eindringen und radiiir bis zur lateralen Ventrikelwand ziehen. 
Das zentrale StrSmungsareal wird aus den Basalasten der drei ttirnarterien, den 
As. eommunieantes und ehorioideae versorgt. Zwisehert den beiden, versehieden 
gebanten und funktionell differenten Systemen wird eine seharfe Grenzlinie an- 
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genommen, die augen dem Centrum ovale und irmetl der Stammg~nglienbasis ent- 
spricht. Neben dieser ,,tiefen" Grenzzone m6ehten wit noch eine zweite, funktionell 
determinierte zwisehen den kurzert t~indenzweigen und den langen perforierenden 
Mark~r~erien annehmen (vgl. such vA~ D ~  BE~o~ 1962). 

Diese zirkulatorisehen ,,Grenzlinien" stellen wegen der Bau- und 
Funktionsunterschiede der einzelnen Versorgungsterritorien ein ,,Locus 
minoris resistentiae" dar, das unter best immten pathologisehen Be- 
dingungen bevorzugt geseMdigt wird. Sic projizieren sieh weitgehend 

Abb.10. Arterielle Versergungsterritorien des Groghh'ns. (Aus: LAZ01~TH]~S, G.: Vascularisation et 
circulation cgr~braIes. :Paris: -~[asson & Cie. 1961) 

in das Prgdilektionsgebiet der fokalen Marksch~den der ESCP, wodurch 
das Konzept ALZ~IEIME~S in einem neuen Licht erscheint. Die Eneephalo- 
pathie Typ BI~SWAC~GEg scheint somit dutch eine besondere Vulnera- 
bflit~t der Grenzzonen des - -  aus bisher wenig bekannten Grfinden - -  
bevorzugt betroffenen tiefen Absehnittes des peripheren Stromterri- 
toriums (lange Markzweige) gegen das gleiehfalls stark affizierte zentrale 
Stromgebiet nnd anderseits gegen die relativ intakten Rindenareale 
bedingt. Dazu sind vermutlieh such lokale funktionelle Kreislauf- 
st6rungen im tiefen regulatorisehen Abschnitt  der langen Markarterien 
beteiligt (GAnClN et al.). Pathogenetiseh dfirften dabei nieht so sehr der 
Abstand yore Quellpunkt des Versorgungsgebietes (,,letzte Wiesen") 
als die dutch diffuse organische Wandseh/~digung bedingten Anpassungs- 

37* 
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und Koordinationsst6rungen in aneinanderstogenden Versorgungs- 
bezirken und die daraus resultierende Einsehr/~nknng h/imodynamiseher 
Kompensationsvorggnge verantwortlich sein. Unter  Einwirkung fakul- 
tat iver St6rungsmeehanismen --  anamnestisch hgufig nachweisbarer 
Blutdruckabfall,  Gef/~g- und ttoehdruckkrisen, kardio-vaseulgre De- 
kompensation usw. - -  kommt  es damit  zu einer zusgtzliehen Zirkulations- 
insuffizienz in jenen Hirngebieten, deren Versorgung dureh die organi- 
sehe Gefagaffektion bereits im Sinne einer protrahierten Mangeldurch- 
blutung gest6rt war. Diese St6rungskombination erseheint patho- 
plastiseh ffir das morphologische Gesamtbild der ESCP. 

LI~D~B~o (1963) stellt als Urs~che der Markseh~den sogar eine systematische 
Zirkulationsinsuffizienz gegeniiber der Cerebralsklerose in den Vordergrund. Die 
yon ihm aus der Symmetrie und dem Verteilungsmuster der Markl~sionen ersehlos- 
sene rein kardiale Genese der ESCP erseheint uns jedoeh nieht vertretbar. 

Beziiglieh der Formalgenese des Markprozesses der ESCP, dessen 
Gefagabh~ngigkeit seit ALZHEI~a  unbestri t ten ist, ergeben sieh aus der 
morphologisehen Eigenart seiner Lgsionsformen gewisse Aspekte. 
Wi~hrend eehte Erweiehnngen und Blutungen sehr selten auftreten - -  
letztere vorwiegend bei hypertonisehen Formen -- ,  erweisen sieh die 
fokalen Markseh~den im allgemeinen als Partialnekrosen mit  anf- 
fallend geringem Abbau und wechselnder Gliareaktion. Sie entspreehen 
formal den Markseh~den bei typiseher Hoehdruekeneephalopathie 
(NEuBih~GEI~; STOCI{DOI~PH U. MEESSEN; FEIGIN u. POPOFF u. a.), bei 
idiopathiseher Pseudokalk- und Kalkablagerungen der Hirngef/~Be 
(J]nLLI~GEI~ U. SUMME~ 1960; W]~CHSL~a 1962) oder bei eerebraler 
Panarteriitis nodosa (Ba]~NNE~ 1938; BALO 1940; L]~HOCZKY 1951; 
I - Io~A~I  1952 ; STA?aML~a 1959 ; J]~LLI~GE~ 1963) bzw. bei den vaseul/~r- 
anoxisehen Leukoeneephalopathien (CO-Intoxikation usw.), die als 
prozegabhi~ngige 0demscMden (BocH~IK 1953 u .a . )  oder als Folgen 
komplexer zirkulatoriseher und dyshoriseher St6rungen aufgefaBt 
werden (Co~n~vrL~]~; LV~SD.E~; P~?~TSCH]~W 1958; S]~IT~LB~G]~ U. 
JELLINC]~ 1960 u.a.) .  Die haufig angetroffene Kombinat ion arterio- 
sklerotischer und hypertonischer Gef/igaffektion - -  letztere insbesondere 
als Hyalinose --  ]egt aus der Kenntnis ihrer Auswirkungen auf das 
Hirngewebe (STocm)onr~ u. M ~ s s ~ ;  N~U~t~G~n; FEIGIN 11. POPOFF 
U. a.) aueh bei der ESCP komplexe Nutritionsst6rungen durch organisehe 
Wandsehadigung sowie funktionelle Schranken- und Durehblutungs- 
st6rungen der intraeerebralen Gefs als Ursache der eharakteristischen 
Marksehaden nahe. 

Diese Annahme erfi~hrt eine Stiitze dutch die Untersuehungen yon F~I]~DE 
(1962) bei eerebraler Arteriosklerose, der deutliehe Abnahme der Aktivit~ oxy- 
dativer Enzyme im perivasalen Gewebe bei ArteriosMerose bzw. kompletten peri- 
vasalen Enzymverlust bei HyMinose feststellte, w~ihrend bei unvollstgndigen 
Nekrosei~ eine unregelmiigige Verminderung der oxydativen Enzym~ktiviti~t vorlag. 
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Die /okalen Marksehgden bei ESCP lassen sich wegen ihrer engen 
topisehen Beziehung zu sehwer ver/~nderten Markarterien und -arteriolen 
bei nut  geringer ven6ser Affektion vorzugsweise Ms Folgen arterieller 
Ernahrungsst6rungen interpretieren, w/ihrend die yon STOCHDO~Pg U. 
M~SSE~ diskutierten ven6sen Abflugst6rungen dabei in den IIinter- 
grund treten dfirften. Xhnliehe Erwggungen gelten auch ffir die multiplen 
perivasMen Criblfiren bzw. um wandvergnderte kleine Markgef/il~e an- 
getroffenen Ver6dungsherdchen mit Lipoid- und Blutpigment some 
Gliareaktion, deren Xhnliehkeit mit dem ,,Status desintegrationis" der 
Stammganglien bereits FOlX u. CgAvAzqu hervorhoben. Ohne auf die 
Genese des Status eribrosus bzw. lacunaris n/~her eingehen zu wollen (vgl. 
VOOT u. VOlT 1919 ; WnaTz 1936 ; STOCl~DORPg U. MEESSEX ; ZffLCE 1961 
u. a.), sind daffir gleiehfMls ehronisehe, in ihrer Atiologie teilweise noeh 
ungeklgrte, Ernghrungs- und Sehrankenfunktionsst6rungen anzunehmen. 
I~ein anoxisehe Vorg~nge d~rften bei der ESCP -- im Vergleieh etwa zur 
arteriosklerotisehen I%indenver6dung -- weitgehend zurfiektreten. 

Die im IIintergrund der Fokall/~sionen stehendert diffusen Mark- 
sch/~den mi~ diskontinuierliehen MyelinzerfM1, intakten Axonen, rudi- 
ment/tren Abbau und intensiver Gliareaktion erinnern an die bei ver- 
sehiedenen CerebrMprozessen angetroffene Marklagerliehtung, -atrophie 
und -sklerose, die allgemein als Folgen protrahierter bzw. rezidivierender 
0demsch&den gelten. Der morphologische Naehweis diffuser Sehranken- 
st6rungsfolgen an den Markvenen (Lipoid- und Blutpigmentbr6ckel, 
Corpora amylaeea usw.) 1/~Bt ffir diese Art der Markaffektion aueh eine 
Beteiligung des ven6sen Kreislaufsehenkels vermuten. 

Der klinische Gesamtverlauf der ESCP sowie die morphologisehe 
Eigenart seiner pathognomonisehen subeortiealen Markseh~den diffuser 
und fokaler Pr/~gung mit Fehlen nennenswerter Abbauvorggnge und das 
Nebeneinauder yon frisehen und /ilteren Gewebsl&sionen weisen auf 
einen chronisehen, sehubweise progredienten ProzeB auf der Basis pro- 
trahierter Durchblutungs- und SehrankenstSrungen mi~ Pr/~dilektion in 
bes$immten eerebralen Versorgungsgebieten nach Art einer ,;Dys- 
trophie vaseul/~rer Genese" (BALo 1926) hin, deren Gesamtbild dutch 
akut-intermittierende lokale oder allgemeine Zirkulat.ionsst6rungen im 
Rahmen der arteriosklerotiseh-hypertonen Allgemeinerkrankung variiert 
werden kann. 

Zusammenfassung 
Es wird fiber sechs verifizierte F/~lle yon ,,Progressiver subcorticMer 

vascul/~rer Eneephalopathie Binswanger" beriehtet, deren klinisehes 
Bild sieh kennzeiehnet dureh: 

1. Beginn um die zweite I-I~lfte des 5. Dezenniums; progressiver Ver- 
lauf fiber Jahre. 
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2. Initiale psyehisehe Affektion mit PersSnliehkeits~tnderung, Ge- 
dgehtnis- und Merkf/~higkeitsstSrungert sowie fortsehreitende Demenz 
mit Desorientiertheit und Verwirrtheitszust~nden. 

3. Dysarthrie im gahmen einer progredienten Pseudobulb~rparalyse. 

4. Geringe, oft passagere neurologisehe Ausf~lle apoplektiformer Art 
ohne aphasisehe StSrungen. 

5. Endzustand sehwerer organiseher Demenz und Pseudobulb~r- 
paralyse. 

6. Arterielle Hypertonie bei sehwerer Allgemeinsklerose. 

7. Negative serologisehe geaktionen. 

Das pathologiseh-anatomisehe Substrat eharakterisiert sieh in: 

1. Diffusem Marklagersehwund mit frontaler und/oder oeeipitaler 
Akzentuierung und konsekutiver GroGhirnatrophie. 

2. Gef/tGabh/~ngigen Marklgsionen (Partialnekrose~l) diffuser und 
fokaler Prggung im subeortiealen und tiefen Mark mit Versehonung der 
U-Fasern. Typisehe Erweiehungen und Blutungen nut selten naehweis- 
bar. 

3. Status eribrosus bzw. laeunaris der Basalkerne und im Windungs- 
mark. 

4. Weitestgehende Versehonung der l~inde (diffuse Atrophie). 

5. Sehwere Atheromatose der extraeerebralen Arterien. 

6. Sehwere Affektion der Mark- und Stammganglienarterien im 
Sitme der arteriosklerotisehen und/oder hypertonisehen Gef/~Gerkrankung 
und Adventitialfibrose bzw. deren Kombination bei fast fehlendem 
Befall der kurzen Rindenzweige und des ven6sen Sehenkels. 

7. Allgemeinsklerose mit Linksherzhypertrophie und vaseul~ren 
Sehrumpfnieren. 

Die mitgeteilten Beobaehtungen bekrgftigen unter kritiseher Be- 
rfieksiehtigung des einsehlggigen Sehrifttums die in letzter Zeit dis- 
kutierte Annahme einer gewissen nosologisehen Eigenstgndigkeit des 
seltenen Krankheitsbildes im gahmen der vaseulgren Hirnsehgden. Auf 
die M6gliehkeit seiner klinisehen Abgrenzung yon anderen eerebrovaseu- 
l~ren und pr/tsenilen hirnatrophisehen Prozessen wird hingewiesen. In 
morphologiseher Hinsieht stellt sieh die naeh BiNswA~a~a benarmte 
Eneelohalopathie vorwiegend Ms eerebrMe Sonderform der hyper- 
tonisehen Arteriosklerose dar, deren eharakteristisehe Lgsionen auf 
protrahierte Durehblutungs- und Sehrankenst6rungen in bestimmten 
Versorgungsgebieten naeh Art einer ,,vaseul~ren Dystrophie" zur/iek- 
geffihrt werden. Einzelne spezielle pathogenetisehe Fragen werden 
kritiseh er6rtert. 
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