A rchiv fiir Psychiatrie und Zeitschrift f. d. ges. Neurologie 205, 523—554 (1964)

Aus dem Neurologischen Institut der Universitit Wien
(Vorstand: Prof. Dr. F. SEITELBERGER)

und der Neurologischen Abteilung des A. H. Wien-Lainz
(Vorstand : Prof. Dr. W. BIREMAYER)

Progressive subcorticale vasculire Encephalopathie
Binswanger
Eine klinisch-neuropathologische Studie

Von
K. JELLINGER und E. NEUMAYER

Mit 10 Textabbildungen
(Eingegangen am 15. Mdrz 1964)

Unter der Bezeichnung ,,Encephalitis subcorticalis chronica pro-
gressiva‘® (ESCP)! berichtete BINSWANGER 1894 erstmals iiber eine von
der typischen Paralyse und der arteriosklerotischen Hirndegeneration
abgrenzbare Krankheitsform, die klinisch durch das Uberwiegen von
Herdsymptomen bei bevorzugtem Sitz der morphologischen Verdnde-
rungen im Hemisphérenmark gekennzeichnet und auf eine durch die
Arteriosklerose bedingte Erndhrungsstorung zuriickzufiihren sei. Seit
ArzERTMER (1898, 1902) gilt die unter verschiedenen Namen beschriebene
Binswangersche Encephalopathie als eine seltene, durch subcorticalen
Markschwund bei weitgebender Rindenverschonung charakterisierte
Sonderform der arteriosklerotischen Hirnerkrankung, obwohl organische
Wandverdnderungen der intracerebralen Gefifie fehlen konnen (AcEVEDO
1909, Forx u. CHavaNy 1926, ORLANDO u. ORLANDO 1954, DONEGANT u.
GraTTAROLA 1958). Formalgenetisch wird sie heute als arteriosklerotische
bzw. vasculdr-anoxische Leukoencephalopathie (JAK0B u. Movaxo 1938,
ORrRLANDO u. ORLANDO, LECHT et al. 1963) der groBen Gruppe der se-
kundéren Entmarkungsprozesse des ZNS zugeordnet (CourviLLE 1956,
PerErs 1951, LuMsDEN 1957, FEIGIN u. PoroFF 1963 u. a.). ,,Misch-
formen‘* bzw. variable Kombinationen mit anderen arteriosklerotischen
oder hypertonischen Hirnldsionen sind nicht selten (BucHuOLZ 1905,
Lavame 1912, Kassipa 1925, NEUBURGER 1930, NeuMANN 1947,
ANTUNES 1956, CLASEN 1961, OLszEWSKI1962, eigene Beobachtungenu.a.).

Das Krankheitshild der ESCP wurde nach BINSWANGERs summari-
scher und mit dem Mangel einer histologischen Verifizierung behafteten

1 Der aus der damaligen Auffassung als Hirnerkrankung im weiteren Sinne und
nicht als Hirnentziindungen zu verstehende Begriff ,,Encephalitis* (TroMA) wurde
lingst durch die unprijudizierende Bezeichnung ,,Encephalopathie® ersetzt.
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Deskription durch ArzHEIMER (1902) in seiner klinischen Stellung inner-
halb der arteriosklerotisch bedingten Seelenstérungen definiert und
histologisch untermauert. Obwohl auBer dem in klinisch-morphologischer
Hingicht , klassischen® Fall von NissL (1919) bisher iiber 35 verifizierte
Beobachtungen mehr oder weniger typischer Ausprigung im Schrifttum
vorliegen, wurde neuerdings die Eigensténdigkeit des mit dem Namen
BinswaNeERs verbundenen Krankheitsbildes und seine Zugehorigkeit
zu den arteriosklerotischen Hirnleiden kritisch zur Diskussion gestellt
(NEUMANN, OLSZEWSKT 1961, 1962 ; LINDENBERG 1963). Auch hinsichtlich
der Differentialdiagnostik und nosologischen Klassifizierung der ESCP
sowie iiber die Pathogenese der eindrucksvollen Markldsionen und deren
Diskrepanz zu den unbedeutenden Rindenverénderungen herrscht bis
beute keine Einhelligkeit.

Nach BINSWANGER zeigt das zu Beginn des 5. Lebensjahrzehnts einsetzende
Leiden einen langsam progredienten, eventuell schubférmigen. oder remittierenden
Verlauf bis zu 10 Jahren Dauer. Stehen klinisch anfangs Stérungen der psychischen,
insbesondere sprachlichen Assoziationen, intellektuelle Leistungsabnahme und
Personlichkeitsverinderungen im Vordergrund, so entwickeln sich allm#hlich
schwere psychoorganische Ausfille, Geddchtnisstérungen, Desorientiertheit bis zur
stumpf-euphorischen Demenz, ferner umschriebene, am Hohepunkt der Erkrankung
stabile neurologische und hirnpathologische Ausfdlle — Aphasien, Hemiparesen,
Hemianopsien usw. Apoplektiforme Insulte bzw. epileptiforme Manifestationen
sowie psychomotorische Erregungs- und Verwirrtheitszustéinde erginzen das Voli-
bild der ESCP, das mit schwerer Demenz und pseudobulbéren Symptomen in einer
Art Enthirnungszustand endet. Das morphologische Substrat besteht in aus-
gedehnten Marklageratrophien mit Schwerpunkt im Hinterhaupts- und Schlife-
lappen sowie hochgradiger Erweiterung der entsprechenden Ventrikelabschnitte
bei fast fehlender Frontalmarkbeteiligung. Durchwegs findet sich schwere Athero-
matose der Hirnarterien. BINSWANGER erwdhnte acht einschlidgige Beobachtungen,
berichtete aber nur iber einen Fall mit positiver Luesanamnese und Occipitalmark-
atrophie ohne weitere ausfithrliche Darstellung seines Materials.

AvzaetMER (1902) stellte unter Erwihnung von drei Beobachtungen die ESCP
neben der senilen Rindenverddung und der perivasculidren Gliose als eine Unter-
form der arteriosklerotischen Hirnatrophie heraus. Sie sei durch eine besonders
schwere arteriosklerotische Erkrankung der langen Gefifie des tiefen Markes und
oft hdchste Grade erreichende Atrophie des Marklagers bei Freibleiben der Rinde
und der subcorticalen Assoziationsbahnen gekennzeichnet, daB ,,man beinahe von
einer Systemerkrankung reden konnte. Histologisch finden sich Lichtung bis
stellenweises Fehlen des tiefen Markes mit diffuser Gliose sowie zahlreiche herd-
férmige Marklisionen mit Abbau neben Herden in Basalkernen und Briicke. Eine
typische ESCP mit Occipitalmarkschiidigung und perivasalen Entmarkungsherden
sah auch BucrroLZ (1905 — Fall 3).

Bei einem durch friihen Krankheitsbeginn ausgezeichneten Fall von BEHR
(1905), der morphologisch als Hochdruckencephalopathie bei nephrogener Hyper-
tonie imponiert, wurden Erndhrungsstérungen der Markarterien durch eine hyaline
CefaBwanderkrankung angenommen, wihrend Acevepo (1909) sklerotische und
luische GefiBlisionen vermifite. LADAME (1912), der iiber eine subcorticale Form
der Arteriosklerose mit gefidflabhingigen Frontalmarklisionen berichtete, gliedert
die arteriosklerotischen Demenzen in Félle mit groBen und kleinen generalisierten
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Herden; bei letzteren unterscheidet er rein corticale, subcorticale und hiufige
Mischformen.

Mangels ausreichender morphologischer Darstellung nicht klassifizierbar er-
scheint die Beobachtung von Dickmany (1919). Es kénnte sich nach OLSZEWSKI
um die Spatform einer Leukodystrophie handeln.

Eine bis heute giiltige Beschreibung der ESCP zeigt der von KRAEPELIN klinisch
beobachtete und von Nisst (1919) posthum verdffentlichte Fall, bei dem eine Kom-
bination von multiplen Totalnekrosen und unscharf begrenzten, fleckigen Lich-
tungsherden mit sehr geringem Abbau in den Markradien und im tiefen Mark
vorlagen. Die formal mit den Rindenverédungen bzw. perivasalen Gliosen ver-
glichenen Marklisionen waren abhingig von den sklerotisch verdnderten Gefdfen.

Forx u. CHAVANY (1926) sahen eine herdférmige intracerebrale Sklerose ohne
MarkgefiBaffektion mit disseminierten Entmarkungen, die sie von m.S.-Herden
abgrenzten und nicht als typische Erweichungen betrachteten, sondern mit dem
,,Status desintegrationis® des Putamen verglichen. Bei den Pseudobulbdrparaly-
tikern von THUREL (1929) mit diffuser und herdférmiger GroBhirnmarkschidigung
{Fall 9, 10, 25) sind die intracerebralen Gefialiverhiltnisse nicht erwdhnt.

GRUNTHAL (1929) nahm bei einer durch arteriosklerotischen Markschwund
bedingten Demenz einen ausgebreiteten, nur zum Teil herdférmigen, &dulerst
chronisch und mild verlaufenden Abbauprozef durch sklerotische Kreislauf-
stérungen bei ,entsprechenden” Verdnderungen der Markgefdfie an, wihrend
NevBURGER (1930) die Marklisionen der ESCP in Ubereinstimmung mit SeIeL-
MEYER durch eine langsam fortschreitende Lichtung und Entmarkung des Ge-
webes mit folgender Sklerose sowie Liicken- und Spaltbildung erklirte und sie den
sklerotischen Rindenverinderungen gleichsetzte. Er ordnete sie eher dem senilen
als dem hypertonischen Typ der Arteriosklerose zu.

FarNELL u. GLoBUs (1932) machten einen durch m.S.-dhnliche Herde aus-
gezeichneten degenerativen Prozell mit selektivem Entmarkungscharakter infolge
Arteriosklerose der langen subcorticalen GefiBe geltend und hoben die Ahnlichkeit
zur Schilderschen Krankheit und zur ,,progressiven subcorticalen degenerativen
Encephalopathie” (GLOBUS u. STrAUsS) hervor. Der durch scharf demarkierte,
nicht gefifigebundene Entmarkungsherde mit gliogenem Abbau vom typischen
Bild der ESCP abweichende Fall von Davisox (1942) war ,,fraglos das Ergebnis
der Arteriolosklerose der das Mark versorgenden Gefile’. Ausgedehnte Ent-
markungen neben Rinden-Marknekrose und Hyalinose der Arteriolen sah Nuumanx
(1947), die &tiologische Beziehungen zur diffusen Sklerose Typ ScHILDER vermutet
und ein ,,simultanes Auftreten von Arteriosklerose und subcorticalen Degenera-
tionen dieser Art als rein zufillig*™ erachtet.

ORLANDO u. ORLANDO (1953) beschrieben einen systematischen herdférmigen
Entmarkungsproze mit occipitaler Akzentuierung und teilweiser U-Faserver-
schonung, den sie trotz fehlender Gefdllwandalteration als ,,Leukoencephalopathie
anoxisch-vasospastischer Genese* auffaliten. Bei einer dhnlichen Beobachtung ver-
muteten DONEGANI u. GRATTAROLA (1958) einen IntermediirprozeB zwischen
diffuser Sklerose und arteriosklerotischer Malacie.

Unter 13 Arteriosklerotikerhirnen fand Axtunes (1956) drei ESCP-Fille mit
diffusen Entmarkungen, streifig-fleckigen Erweichungen und kleinen perivasalen,
m.S.-dhnlichen Totalentmarkungen. Die durch myelino-axonale Dissoziation ge-
kennzeichneten Lésionen wurden als verschiedene Grade oder Entwicklungsstadien
aufgefallt, fiir die nicht reine Anoxie, sondern — vor allem bei diffuser Entmar-
kung — Odemschiiden verantwortlich seien. Ahnliche Pathomechanismen vendser
Genese stellen auch StocEDORPE u. MEESSEN (1957) sowie FEIcIN u. PoPorr (1963)
bei Hypertonieféllen heraus.
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Dem , klassischen® Bild der ESCP (Arzrrmver, NissL) entsprechen die Beob-
achtungen von DIMITRI u. ARANOVICH (1945), PrLierr u. Risso (1958) sowie die
drei sorgfaltig untersuchten Félle von GARCIN et al. (1960), die im diffus gelichteten
Marklager komplette Nekrosen, kleine Desintegrationsherde mit Gliose sowie peri-
vasale zystische Erweichungen boten.

Eine kritische Literaturiibersicht der ESCP mit Beriicksichtigung ihrer Dif-
ferentialdiagnose zu den Leukodystrophien und Hinzufiigung zweier eigener Fille
erstellte OLszEWSKI (1962), der zunichst die selbstindige Existenz dieses Krank-
heitshildes geleugnet hatte. In der Diskussion berichtete CRavioTo (1961) iiber einen
einschligigen Fall mit ,fibrinoider Gefdfinekrose®, nachdem Brackwoop (1958)
u. a. auf die hypertonischen GeféBverinderungen bei ESCP hingewiesen hatten.

Von den jiingsten Beitrigen hilt die Beobachtung von PoPPE u. TENNSTEDT
(1963) einer morphologischen Kritik nicht stand und muB als Odemschaden anderer
Art gelten. LecHI et al. (1963) versuchen im AnschluB an einen Fall mit Frontal-
markschidigung eine Gruppierung der bekannten ESCP-Fille: Klinisch bestimmen
Pseudobulbérparalyse, psychische Verinderungen und extrapyramidale Sto-
rungen das Bild, wihrend sich morphologisch Fille mit occipitaler Lokalisation
sowie mit diffuser oder frontaler Akzentuierung der Markschiden. von solchen mit
Herdlésionen ohne diffuse Markaffektion unterscheiden lassen.

Schwierig erscheint die Zuordnung der Beobachtung von SMITH u. WHITTAKER
(1963), die Entmarkungsherde mit sudanophilen Abbau und symmetrische Palli-
dumnekrose bei mafiger Cerebralsklerose mit Media- und Adventitiafibrose der
kleinen Zweige im Rahmen einer akuten Porphyrie bot, was zur Annahme einer
»multifaktoriellen Genese* der Hirnschéden fithrte. JELGERSMA (1964) sah bei einer
75jahrigen Frau mit 14jéhriger Krankheitsdauer eine schwere diffuse Markscha-
digung teils ohne Gefdallbeziehung sowie intakte Rinde bei schwerer Arterio-
Arteriolosklerose der Piadste und Markzweige, stellte jedoch wegen intakter hetero-
toper Nervenzellen in der geschadigten weillen Substanz die anoxdmische Genese
der Marklasionen in Zweifel.

Im folgenden wird tber sechs eigene verifizierte Beobachtungen
berichtet, die es gestatten, zur klinischen und morphologischen Proble-
matik der progressiven subcorticalen vasculdren Encephalopathie, ihrer
pathogenetischen Stellung im Rahmen der cerebralen GefdBerkrankungen
sowie ihrer Abgrenzbarkeit von anderen Markprozessen kritisch Stellung

zu nehmen.

Kasuistik

Fall 1: L. Paul, geb. 1895, gest. 19607

Vorgeschichte. 31. Lj. Sehverschlechterung nach Methylalkoholvergiftung ( ?).
50. Lj. Hungerdystrophie.

Beginn der Erkrankung. 11 a ante exitum (54. Lj.) zunehmende Opticusatrophie.
Abnahme der geistigen Leistungsfahigkeit, progressive Demenz. Versteifung der
GliedmaBen, Gang-, spiter Blasen- und Schluckstorungen.

Neurologisch. Optikusatrophie bds. Konzentrische Gesichtsfeldeinengung und
Rotskotom. Leichte Anisokorie der Pupillen mit triger Lichtreaktion. Spastische
Quadruplegie mit arteriosklerotischer Muskelstarre und Reflexsteigerung bei

1 Fiir die Uberlassung der Krankengeschichte, des Sektionsprotokolls und des
Gehirns sind wir dem Vorstinden der Univ. Nervenklinik, Prof. Dr. H. Horr,
und des Path.-anat. Instituts der Univ. Wien, Prof. Dr. H. CrH1aRI, zu Dank ver-
pilichtet.
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fehlenden Py-Zeichen, Dysarthrie und Zwangsweinen. Keine Aphasie, Greif- und
Stiitzreaktion bds.

Psychiatrisch. hochgradige Demenz, ausgeprigtes organisches Psychosyndrom
mit VergeBlichkeit, fehlender Krankheitseinsicht. Verwirrtheitszustinde.

Verlauf. Rascher Verfall. Exitus an Pneumonie.

Befunde. RR 160/80. WaR. (Serum, Liquor): neg. Liquor und Kolloidkurven
0.B. Intern: Li-Hypertrophie des Cor. Luftencephalogramm: Hydrocephalus
internus et externus. EEG
(14 d ante exitum): abnorm.
Verlangsamte 7—8 c¢fs Grund-
tétigkeit re. occipito-parietal
mit reichlich langsamen mono-
phasischen Komponenten und
Theta durchmischt.  Bds.
fronto-temporal flache bis nied-
rige Theta und Delta mit re.-
seitigem  Uberwiegen. Im
Schlaf-EEG deutliche Asymme-
trie mit Auftreten regelmafBiger
mittelhoher Theta-Gruppen re.
temporal riickwirts.

Klinische Diagnose. Cere-
braler Gefdfprozefl; Pseudo-
bulbérparalyse.

Korperobduktion (Path. —
996/60): Arteriosclerosis uni-
versalis gravis. Angioangiolo-
sclerosis renum. Endocarditis
peracta valvularum semiluna-
rium aortae. Cicatrices myo-
malacicae parietis posterioris
cordis. Bronchopneumonia lobi
inferioris pulmonis utriusque.

Cachexia. Abb. 1. Fall 1 (N. L.-81/60). Hemisphirenscheibe von links.
Hirnsektion (N.I. — 81/60): Paraffin, Heidenhain. Starke FErweiterung des Seiten-
Diffuse GroBhirnatrophie mit ventrikels. Atrophie und diffuse Lichtung des Frontal-
frontaler Akzentuierung. Athe- marklagers. Streifige und fleckférmige subcorticale
4 d Basalarteri Lichtungsherde. Vasculire Nekrosen in Caudatum und
romatose  der asalarterien  mpajamus. Status lacunaris des Putamen. Rinde intakt.
(Grad IV, Typ A) mit erheb- Schwere Atheromatose der groBen Arterientiste

licher Einengung der Caro-

tiden; méichtige Plagues in Aa. cerebri media und anterior samt gréBeren
Konvexititsisten bds., geringer in der A.cerebri posterior. Symmetrische
Erweiterung des Ventrikelsystems. Status lacunaris der Stammganglien. Frische,
reiskorngrofle Blutung im re. vorderen Linsenkern. Kleine Cysten in der duBeren
Kapsel li. Atrophie mit fleckig-streifiger Verfarbung und Konsistenzminderung des
parietooccipitalen Windungsmarks bds. Briunliche Marklision im re. unteren
Scheitelléppchen. Opticusatrophie bds. Strangdegeneration im Riickenmark.

Histologischer Hirnbefund. Symmetrische Reduktion der Marklager frontal und
occipital, geringer temporal, mit Erweiterung des Vorder- und Hinterhorns.
Diffuse Frontalmarklichtung wmit streifiger subcorticaler Akzentuierung und
fleckigen Entmarkungen im tiefen Windungsmark (Abb.1). GroBfleckig-unscharfe
Marklichtung im Parieto-Oceipitalmark mit Verschonung der U-Fasern und peri-
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ventrikuldren Abschnitte, aber Teilschddigung der Sehstrahlung (Abb.2). Es
besteht schwerer, inkompletter Markzerfall bzw. diskontinuierliche Entmarkung
ohne nennenswerten Abbau mit leichter diffuser Fasersklerose und starker plas-
matischer Astrogliareaktion. In einigen Windungsfurchen subcorticale, gefaB-
abhingige Markverddungs- und Skleroseherde, die streifenférmig entlang der
Rindengirlande verlaufen und ,,Marknarben® dhneln. Daneben multiple perivasale

Abb. 2. Fall 1, Parieto-Occipitalregion von rechts. Paraffin, Heidenhain. Massenreduktion und groB-
fleckige Lichtung des Marklagers mit Verschonung der U-Fasern. Bogige subcorticale Markligionen.
Ausweitung des Unterhorns. Rinde intakt

Marklichtungs- und spongits-narbige Desintegrations- bzw. Gewebsverddungs-
herdchen (,,Cribliiren®) mit Axonschidigung, reichlich granulirem, selten eisen-
haltigem Lipopigment, einzelnen diinnen Rundzellinfiltraten und reichlich Corpora
amylacea sowie Verdichtung der Gliagrenzmembran. Einzelne perivasale Cysten.
Der verschmilerte Balken ohne Herdlésionen.

Rinde. MaBige diffuse Atrophie bei intakter Schichtstruktur. Lipofuscin-
beladung der Neurone und Bild der ,,chronischen Ganglienzellerkrankung® (N1ssL).
Ammonghorn frei. Keine senilen Plaques oder Alzheimerschen Fibrillenverinde-
rungen.

Stammganglien. Status cribrosus des Putamen und Claustrum mit bis linsen-
groBen perivasalen Verddungscysten. Kleine Nekrose (Stadium II—III) im L.
Caudatum, auf die innere Kapsel iibergreifend. Status lacunaris des Thalamus mit
ilteren streifigen Erweichungen und einzelnen dlteren Miliarblutungen (Abb.1).

Kleinhirn. Kleine zentrale Marknekrosecysten. Leichte diffuse Rindenschédi-
gung. Hirnstamm und Oblongata ohne Herdschéden.

Gefiife. An den kleineren subcorticalen und tiefen Markarterien besteht starke
hyalin degenerierte Adventitial-, bzw. Wand- und Capillarfibrose mit Umwandlung
in englumige, mit Vax GIEsoxN homogen rot angefirbte, kernlose Rohren. Mittlere
subcorticale und perforierende Zweige mit fibrohyalinen Intimapolstern, vereinzelt
mit Schaumzelleinlagerung und Wandkollagenisierung. Daneben Angio- und
Angiolosklerose mit ,,Intimakollagenisierung® (ScHorLz u. N1ETO) und Elastica-
aufsplitterung. Selten hyaline Durchtrdnkung von Intima und Media bei erhaltener
Elastica interna. An mittleren Kleinhirnmarkarterien Hyalinose mit aneurys-
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matischer Ausweitung und frischen Thrombosen; Fibrohyalinose und Advential-
fibrose kleiner Markzweige. Die Stammganglienarterien bieten Adventitialfibrose
und Sklerose mit Elasticaaufsplitterung an mittleren Zweigen neben Spitstadien
der Hyalinose mit Wanddissoziation und Obliteration durch lockere subintimale
Bindegewebswucherung (Abb.3). Thrombose hyalinisierter, von #lteren Blutungen
durchsetzter Thalamuszweige. Plaques an perforierenden Basalarterien. Die

Abb.3. Fall 1. Stammganglienarterien. H.-E., 100mal. Hyalinisierte Wandfibrose und Elasticaauf-
splitterung der mittleren, lockere Subintimawucherung bei fortgeschrittener Hyalinose der kleinen
Arterienzweige. Perivasale ,,Cribliiren‘* mit reichlich Blutpigment

kleinen Rindenarterien ohne stirkere Wandldsionen auBer Fibrose perforierender
Zweige. Schwerste Atheromatose der Basalarterien und ihrer Aste. MiBige Wand-
fibrose der intracerebralen Venen, insbesondere des Markes und der Basalkerne,
mit periadventitieller Anlagerung von Lipopigmentbrockeln, vereinzelt Fisen-
pigment und reichlich Corpora amylacea. Partielle Atrophie des Tractus opticus
bds.

Im Riickenmark einseitige Pyramidenseitenstrangdegeneration sowie diffuse
senil-vasculire Veréinderungen bei Fibrohyalinose bzw. ,,Perisklerose® der intra-
medulldren Geféle.

Arch, Psychiat. Nervenkr., 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.) apoplektiformer Insult mit passa-
geren Sprachschwierigkeiten und Gangstérungen durch 14 Tage. Mehrere Insulte
mit Vollremission im 66., 70. und 71. Lj. Epileptiforme Anfille.

Neurologisch. Zentrale VII-Parese, Zungenparese und geringe spastische Hemi-
parese li.; Py-Zeichen bds. Dysarthrie. Keine Aphasie.

Psychisch. Desorientiertheit, grobe Merkfahigkeitsstérungen mit Konfabulation.
Geddchtnisliicken und schwere Storung des Frischgedichtnisses. Rechenfehler.
Nichtliche Unruhe und Verwirrtheit.

Verlauf. Zunehmende Verwirrtheit, korperlicher Verfall. Dekubitalsepsis.

Befunde. RR 185/75, Blutzucker 154 mg-?/,. WaR (Serum): schwach positiv.

Klinische Diagnose. Cerebraler Gef#BprozeB, Korsakoff-Syndrom. Korper-
obduktion nicht durchgefiihrt.

Hirnsektion (N.I. — P.Nr. 111/62): Hirngewicht 1290 g. Leichte diffuse GroB-
hirnatrophie. Schléngelung, Wandfibrose und Plaques an den Basalarterien (Athero-
matose Grad III—IV). Symmetrische Erweiterung des Ventrikelsystems. Diffuse
Grauverfarbung des Markes mit multiplen, symmetrisch verteilten, kleinen Herd-
lasionen, oft subcortical in den Windungsfurchen. Status lacunaris des Thalamus
und Putamen. Cystische Auflockerung im Briickenfuf.

Histologischer Befund. Massenreduktion und starke fleckférmige Lichtung der
frontalen Marklager mit Akzentuierung in den tiefen Abschnitten. Inkompletter,
diskontinuierlicher Markverlust mit zahlreichen gequollenen und geschidigten
Markfasern bei relativer Erhaltung der Axone. Kein nennenswerter Abbau. Diffuse
plasmatische Astrogliawucherung ohne stéirkere Faserbildung. Geringere diffuse
Schidigung des tiefen Temporalmarkes. Im subcorticalen und Windungsmark
mehrfach lakundre Gewebslisionen sowie streifenférmige Partialnekrosen mit
geringem Lipoidabbau und deutlicher Gliareaktion um radiire MarkgefaGe.

Grofhirnrinde. MaBige diffuse Atrophie, Lipofuscinbeladung der Neurone und
wenige kleinfleckige Verddungsherde bei intakter Schichtstruktur. Keine synéreti-
schen Verdnderungen. Ammonshorn intaks.

Basalganglien. Status lacunaris des Putamen und Thalamus mit bis erbsgrolen
zum Teil streifigen Erweichungen (Stadium IIT). Generelle Lipofuscinbeladung der
Nervenzellen. Mittelhirn ohne Herdlisionen.

Gefiife. Schwere Fibrohyalinose der subcorticalen Markarterien und -arteriolen
mit homogenisierter, kernarmer, mit VAN GiesoN rot gefarbter Wand. Intima-
kollagenose und Adventitialfibrose kleiner Windungsmarkzweige mit perivasaler
spongidser Gewebsverdsdung bzw. Cribliren, die granulires, meist eisenfreies
Lipopigment, einzelne Makrophagen und Rundkernige enthalten; Verdichtung der
Gliagrenzmembran und reichlich perivasale Corpora amylacea. Einige radidire
Markzweige bieten Zerschichtung der hyalin-fibrés degenerierten Wand mit
Elasticadissoziation (,,arteriosklerotische Delamination’ Nissrg). Schwere, hyali-
nisierte Wandfibrose bei intakter Elastica an perforierenden und bogenférmig ver-
laufenden Subcorticalarterien sowie an tiefen Mark- und Stammganglienzweigen.
Unbedeutende Wandfibrose der Rindenarterien. Keine Hochdruckangiopathie.
Schwere atheromatése Plaquesbildung in den basalen Arterien und ihren Asten
sowie an den Plexusarterien. Adventitialfibrose und geringe Intimawucherung der

1 Fiir die Uberlassung des Gehirnmaterials der Félle 2—5 sei dem Vorstand der
Prosektur des Krankenhauses Wien-Lainz, Prof. Dr. L. HastHOFER, herzlich
gedankt.
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Konvexititsiste. Die intracerebralen Venen mit méaBiger Wandfibrose und Zeichen
protrahierter Schrankenstérung (perivasale Lipopigmentbrockel und Corpora
amylacea), vor allem im tiefen Mark und in den Stammkernen.

Fall 3: W. Karoline, geb. 1899, gest. 1962.

Vorgeschichte. Unauffallig.

Krankheitsbeginn. 8 a ante exitum (55. Lj.) Nervositdt, Angstzustinde; zu-
nehmende Personlichkeitsverdnderung. Im 61. Lj. Verwirrtheitszustédnde.

Neurologisch. Trige Lichtreaktion der Pupillen. Geringe zentrale VII-parese
und Halbseitenzeichen re. Keine Py-Zeichen. Dysarthrie. Athetoide Bewegungs-
unruhe der O.E. Sensibilitidt o. B. Keine Aphasie.

Psychiatrisch. Desorientiert, verlangsamt, ratlos, aber situativ angepaft.
Storung der Kritik- und Merkfiahigkeit mit Konfabulationstendenz.

Verlauf. Nachtliche Verwirrtheit. Auftreten von Epi-Anfillen und Blut-
druckkrisen. Zunahme des geistigen Abbaus. Psychomotorische Hemmung. Exitus
an Pneumonie.

Befunde. RR 190/90. WaR (Serum, Liquor): negativ. Liquor o.B.

Klinische Diagnose. Organisches Psychosyndrom bei Hochdruckencephalo-
pathie. Kérperobduktion nicht durchgefithrt.

Hirnsektion (N.I. — P.Nr. 66/62): Hirngewicht 1140 g. Diffuse GroBhirn-
atrophie und symmetrische Erweiterung des Ventrikelsystems. Starke Fibrose der
Basalarterien ohne groBere Plaquesbildungen. Status lacunaris der Stammganglien.
Im subcorticalen Marklager der Frontal- und geringer der Temporallappen fleck-
formige oder sichelférmige Lésionen bis Erweichungen wechselnder GroBe.

Histologischer Befund. Massenreduktion und Aufhellung der frontalen, geringer
der temporalen und occipitalen Marklager mit Erweiterung des Seitenventrikels.
Im diffus gelichteten Frontalwindungsmark, insbesondere der F 1 und ¥ 2, mehrere
groBfieckige, wenig scharf begrenzte, spongitse Entmarkungsareale. Daneben
verstreute perivasale Cysten sowie fleck- und strichférmige Marklisionen unter der
intakten U-Faserzone der Windungsfurchen. Spaltférmige Dehiszenz im Centrum
ovale re., nahe dem Seitenventrikeldach. Bogiger Entmarkungsstreifen im tiefen
Temporalmark re., nahe dem Boden des Unterhorns, mit Ubergreifen auf die Seh-
strahlung. Lichtung von Balken und innerer Kapsel. Tractus opticus o.B.

Histologisch besteht im Frontal- und Temporalmarklager ein diffuser, in-
kompletter Markschwund mit spongidser Gewebsauflockerung und wenigen er-
haltenen, geschiadigten oder perlschnurartig aufgetriebenen, schwach tingierten
Myelinscheiden, einigen Markballen und spérlich verstreuten Gitterzellen. Er-
hebliche diffuse plasmatische Astrogliawucherung mit einigen ,,Gemiésteten’. Die
disseminierten, scharf begrenzten Vertdungsherde sowie perivasalen Lakunen
bieten kompletten Faserausfall mit wenigen pigmenthaltigen Makrophagen und
dichtem Gliafasersaum. In den bogigen subcorticalen Lisionen schwerer, aber un-
vollstindiger Markzerfall ohne Abbau, oft mit glibser Narbenbildung. Der para-
ventrikulire Herd mit totaler Gewebsdesintegration im spiteren Abbaustadium
mit Gliawucherung und leichter Mesenchymzellreaktion.

Rinde. Geringe diffuse Atrophie, ungestorte Cytoarchitektonik und leichte
diffuse Zellgliose. Generelle Lipofuscinbeladung und ,,chronische Zellerkrankung*
der Neurone. Marklichtung in den tiefen frontalen Rindenschichten. Ammonshorn
intakt. Keine Syn#resezeichen.

Basalkerne. Im Putamen und Thalamus multiple perivasale Nekrosen und
Parenchymverédungsherde (Stadium ITI). Diffuse Zellverfettung. Status cribrosus
des Pallidum. Glitse Narbe im verddeten Corpus Luysii. Das Mittelhirn ohne
Herdschiden.

36*
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Gefife. Die subcorticalen und tiefen Markgefifle kleinen und mittleren Ka-
libers — meist Arterien und Arteriolen — zeigen hyalinisierte Fibrose der ver-
dickten, homogen-kernarmen, im Vax Giesow leuchtend roten Wand bei intakter
Intima, Elasticaaufsplitterung oder Fibrose der Adventitia. Einige lange per-
forierende Zweige mit polsterformiger Intimaverdickung und Lumeneinengung bei
Adventitialfibrose. Stammkernzweige mit mehrschichtiger kollagener Wandver-
dickung im Thalamus und Corpus subthalamicum; Intimakollagenisierung und
Arteriolosklerose im Linsenkern.
Rindenarterien ohne grobere Wand-
affektion. Atheromatdse Plaques
und Adventitiafibrose der grofen
Basalarterien und ihrer Aste. Ad-
ventitia- und Capillarfibrose der
Konvexititsdste.  Leichte  bis
méBige Wandfibrose der intra-
cerebralen Venen mit dyshorischen
Verdnderungen  (Lipoidpigment,
Corpora amylacea usw.).

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

Vorgeschichte. Unauffillig.

Beginn. 3 a ante exitum
(62. Lj.) psychische Allgemein-
verdinderungen; hort auf zulesen
und zu schreiben; zeitweise des-
orientiert. Storung der Kritik und
Merkféahigkeit. Gleichgewichts-
storungen, kleinschrittiger Gang.
Progressive Verschlechterung seit
dem 64. Lj.

Neurologisch. Geringe zentrale
VII-Parese re. Reflexsteigerung
und pos. Knipsreflex bds. OR.
Leichte Hypodiadochokinese bds.

Abb.4. Fallfi (N. F.-43/§0). Occipitallappe.m von linki.s. Zwangsgreifen, Gegenhalten. Zahn-

Paraffin, Heidenhain. Diffuse Marklagerlichtung mit dohi H" inkonti

mehreren kleinen Herdnekrosen. Rinde und Calcarina L2UP: anorpen: aI:_nI? on ln(?nz.
intakt Psychiatrisch. Vollig desorien-

tiert, verworren. Psychomotorische
Hemmung, Antriebsarmut. Verlegenheitsgesten, Perseverationstendenz. Stérung
der Kritik- und Merkféhigkeit. Krankheitsuneinsichtig.

Verlauf. Progressive Verschlechterung. Dekubitus. 14 Tage ante exitum Insult
mit BewuBtlosigkeit, Hemiparese und Okulomotoriusparese. Koma.

Befunde. RR 150/80. WaR (Serum, Liquor): negativ.

Klinische Diagnose. Vasculire Hirnatrophie mit Stirnhirnsyndrom und arterio-
sklerotischen Parkinsonismus. Terminales Alternanssyndrom. Keine Korper-
obduktion.

Hirnsektion (N.I. — P.Nr. 42/60): Hirngewicht 840 g. Starke diffuse GroB-
hirnatrophie mit oceipitaler Akzentuierung. Schwere Atheromatose der Basal-
gefdfle mit bullosem, thrombosiertem Aneurysma der A. basilaris und Thrombose
der A. cerebelli media re. Status lacunaris der Basalkerne. Fleckig-streifige Grau-
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verfirbung des Windungsmarkes mit Maximum occipital bds. Kleinhirnmarkeyste
li. Frische Erweichung im Pons re.

Histologischer Hirnbefund. Diffuse Lichtung und fleckférmige Schidigung des
occipitalen Marklagers. Mehrere bis hirsekorngrofie Cysten nahe dem Unterhorn
des Seitenventrikels mit Affektion der Sehstrahlung (Abb.4). Sie zeigen kom-
pletten Gewebszerfall mit einzelnen Gitterzellen und geringer Gliazellwucherung.
Umgeben sind sie von unscharf begrenzten Arealen imkompletter, spongioser Mark-
schidigung mit gequollenen, schwach tingierten Myelinfasern und fehlenden Abbau-
zeichen. Windungsmark und U-Fasern intakt. Occipitalrinde auller leichter diffuser
Zellichtung unauffillig. Kleine Blutungsnarbe um thrombosiertes tiefes Rinden-
gefif in einer medialen Occipitalwindungsfurche. Erweichung (IT. Stadium) im re.
paramedianen Briickenfull durch Thrombose einer perforierenden Arterie.

Gefdife. Schwere Hyalinose der kleinen und mittleren subcorticalen und Win-
dungsmarkarterien, insbesondere occipital: Homogenisierung bzw. Durchtrankung
der Subintima und kernlosen Media mit im Gieson-Priparat braunlich-gelben
Massen, Endothelschwellung, vereinzelt subintimale Schaumzellbildung und
leichte Adventitiafibrose bei intakter oder verdiinnt-aufgesplitterter Elastica
interna. Mitunter Dissoziation und Blutpigmentdurchsetzung der GefaBwand. An
perforierenden Mark- und einzelnen tiefen mittleren Rindenzweigen die Spat-
stadien der Hyalinose mit kollagener Umwandlung, selten. mit organisierter Throm-
bose. Daneben Angiolosklerose kleiner Markarterien mit Intimakollagenisierung,
Elasticaaufsplitterung oder Adventitial- und Capillarfibrose. Kleine Rindenzweige
intakt; keine Hyalinose. Groflere Piadste mit michtigen stenosierenden Plaques
und Intimapolstern; kleine und mittlere Arterien mit Elasticaaufsplitterung und
Adventitiafibrose. Méchtiges thrombosiertes sklerotisches Aneurysma der A. ba-
silaris. An den mittleren Ponszweigen stenosierende kollagen-hyalinisierte Intima-
wucherung mit sektorformigem FElasticazerfall. Miliares Aneurysma an hyalini-
siertem paramedianem Arterienzweig. Méflige Wandfibrose der intracerebralen
Venen mit perivasalem Lipoidpigment und Corpora amylacea.

Fall 5: Z. Friederike, geb. 1890, gest. 1958,

Vorgeschichte. Unauffillig.

Krankheitsbeginn. Im 66. Lj. mehrmals bewuBtlos zusammengestiirzt; epi-
leptiforme Anfille. Zunchmende Verge8lichkeit.

Neurologisch. Dysarthrie. Pupillen entrundet, aber gute Lichtreaktion. Leichte
spastische Hemiparese li. Py-Zeichen bds.

Psychiatrisch. Verlangsamt, Storungen von Gedéchtnis, insbesondere Frisch-
gedédchtnis, Merkfihigkeit und Kritik; Konfabulationstendenz. Affektive Ent-
hemmung.

Verlauf. Dreimaliger apoplektiformer Insult mit Zunahme der Sprachstorung
und Hemiparese sowie der Demenz. Exitus in frischem Insult nach zweijihriger
Krankheitsdauer.

Befunde. Hypertonie. WaR, Liquor und Goldsol negativ.

Klinische Diagnose. Hirnatrophischer Prozel3, Encephalomalacia cerebri.

Korperobduktion. Hochgradige Universalsklerose. Endocarditis fibroplastica
der Mitralis. Angio-angiolosklerotische Schrumpfnieren. Pneumonie.

Hirnsektion (N.I. — P.Nr. 32/58): Hirngewicht 1010 g. Windungsatrophie Ii.
Angularisregion. Atheromatose der Basalarterien (Grad IV). Symmetrischer
Hydrocephalus internus. Verschmélerung des Balkens. Mehrere schmale, braun-
rétliche Markldsionen im Windungsmark der re. F 3 und des Operculum frontale.
Starke Reduktion, diffuse und fleckige Grauverfirbung des parieto-temporalen
Marklagers, 1i. mehr als re. Braunliche Markcyste im li. Gyrus angularis und in den
lateralen Occipitalwindungen bis an das Hinterhorn reichend.
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Histologischer Hirnbefund. Diffuse Lichtung der Frontalmarklager mit streifiger
Aufhellung entlang der Radisirgefifle. Ausweitung der Seitenventrikel, inshesondere
des li. Hinterhorns. Im stark diffus gelichteten und sklerosierten Parieto-Occipital-
mark li. eine subcorticale Blutungscyste, die sich von der tiefen Rinde der P 1 bis
an das Unterhorn erstreckt, um fingerférmig entlang der Ventrikelwand in das

Bis an die

b Kanzler-Arendt.

a Heidenhain,

Parieto-Occipitalregion von links.

Ventrikelwand reichende subcorticale Nekrosecyste mit dichter umgebender Sklerose im Windungsmark der P 1. Diffuse
Marklichtung und Gliose sowie streifig-fleckige Partialnekrosen paraventrikuldr und im occipitalen Windungsmark

Abb.ba und b. Fall 5 (N. 1.-32/58).

basale Occipitalmark vorzudringen (Abb.5a, b). Die gliés-mesodermal organisierte
und von dichter Fasersklerose umgebene Cystenwand enthilt massenhaft Makro-
phagen mit Lipoidmaterial sowie eisenhaltigem und eisenfreiem Blutpigment
(Hamosiderin und Hémofuscin). In den basalen, ventrikelnahen Herdausldufern
frischere Abbauvorginge entsprechend einer Erweichung im II. Stadium. Die
Cyste ist umgeben von unscharf begrenzten, groBfleckigen, spongitsen Partial-
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Abb.6a. Fall 5. Herd im Qccipitalmark links (Ausschnitt aus Abb.5a). Paraffin, Heidenhain, 40mal. De-
markierter Herd mit inkornplettem Markzerfall und erhaltenem perivasalem Markstreifen im Herdinneren

Abb.6b. Fall 5. Randzone des occipitalen Herdes. Paraffin, Bodian, 150mal. Spongidse Gewebsauflok-
kerung mit Reduktion und bandférmiger Auftreibung der Axone im Herdbereich. Kugelige und schollige
Axondegeneration und plasmatische Astrogliawucherung in der Randzone (rechter Bildrand)
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nekrosen mit Axonschidigung und starker Astrogliawucherung mit ,,Gemisteten.
Im unteren Scheitellippchen eine sichelférmige, parallel zu den intakten U-Fasern
verlaufende, subcorticale Partialnekrose mit Gliareaktion. Im gelichteten und leicht
sklerosierten Occipitalmark mehrere spongidse Lisionen mit inkomplettem Mark-
ausfall, Axonschiddigung, Mobilabbau und Gliawucherung. Sie reichen vom Unter-
hornboden bis in das mediale Windungsmark, wo ein linsengroBer Herd mit sub-
totalem Markzerfall und schwerer Axonschidigung, demarkierendem Kérnchen-
zellwall und starker glidser Umgebungsreaktion mit ,,Gemisteten* liegt. Um eine
Vene im Herdinneren ist ein schmaler Saum gequollener Markfasern erhalten
(Abb.6a, b). Radiatio optica und Calcarina sind intakt.

Abb.7. Fall 5. Markarteriole, Paraffin, H.-E., 250mal. Fortgeschrittene, kollagenisierte Hyalinose
mit perivasalem Blutpigment

Die Rinde zeigt leichte diffuse Atrophie und subpiale Gliose bei erhaltener
Schichtstruktur. Keine synfretischen Verdnderungen. Generelle Lipofuscin-
beladung der Neurone. In der P 2 sind tiefe Rindenabschnitte in die organisierte
Blutungsrandzone einbezogen; die oberflichlichen Schichten bieten leichte Pa-
renchymschédigung und Gliose. Im Linsenkern Status cribrosus sowie Lakunen-
bildung im Putamen.

Gefifle. Schwere Veréinderungen der mittleren und kleinen Mark- und Stamm-
ganglienzweige mit Akzentuierung im Parieto-Occipitalmark und im Linsenkern:
Subintimale Hyalinose der subcorticalen und tiefen Markarterien und -arteriolen
mit Endothelschwellung, zum Teil Schaumzellbildung bei intakter oder aufgesplit-
terter Elastica interna und hyalino-fibrotischer Adventitia. Arteriolosklerose
kleiner Markzweige mit Intimakollagenisierung und Elasticaaufsplitterung sowie
Adventitialfibrose. An perforierenden Markarterien fortgeschrittenere Stadien
der Hyalinose mit Wandzerschichtung, Blutpigmentdurchsetzung oder partieller
bindegewebiger Obliteration, Intimawucherung bzw. rekanalisierter Thrombose
(Abb.7). Analoge Verinderungen an Putamenarterien neben Arteriosklerose mit
Elasticaaufsplitterung oder einfache Adventitialfibrose. Um die affizierten Gefdlle
spongitse Gewebsauflockerung und Cribliiren mit reichlich Lipoid- und eisen-
freiem Blutpigment sowie zahlreichen Corpora amylacea. Kleine Rindenzweige un-
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auffillig und ohne Hyalinose. Alteres Miliaraneurysma mit frischer Kugelblutung
an hyalinisierter tiefer Rindenarterie in der li. P 1. Geringe Wandfibrose der
radifiren Markvenen mit Zeichen der Schrankenstorung.

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

Vorgeschichte. Unbekannt.

Beginn. Etwa 1 a ante exitum (65. Lj.) Unruhe- und Verwirrtheitszustéinde
mit aggressiven Ziigen; Wesenséinderung, daher Internierung.

Neurologisch. Auier undeutlich-verwaschener Sprache (Dysarthrie) o.B.

Psychiatrisch. Vollig desorientiert, unangepaBtes Verhalten. Stimmung lappisch-
euphorisch; lautes, stérendes Lachen. Kann Sinn des Gesprochenen nicht erfassen.

Abb.8. Fall 6. (N. L.-13/58). Frontalregion von rechts. Paraffin, Heidenhain. Atrophie und schwere
fleckig-diffuse Lichtung des Marklagers mit relativ erhaltenen U-Fasern. Periventrikulire spongidse
Markschiddigung. Erweiterung des Vorderhorns. Rinde intakt

Paranoide Ideen. XKann nur Familiennamen angeben, aber keine aphasischen
Storungen. Liegt apathisch im Bett.

Verlauf. Progressive Verwirrtheit, Desorientiertheit und lippische Demenz.
Allgemeiner Verfall. Exitus an Pneumonie.

Befunde. RR 210/120. EKG: Linkshypertrophie, coronarer Linksschaden.
Funde o.B. WaR (Serum, Liquor): negativ. Liquor o.B.

Klinische Diagnose. Préisenile Demenz bei Hochdruck.

Korperobduktion (G.-4/58): Bronchopneumonie beider Unterlappen. Hyper-
trophia et dilatatio cordis bilat., Leber- und Nierenstauung. Braune Atrophie von
Myokard und Leber. Pyometra. Kachexie.

1 Fur die U_berla-ssung von Krankengeschichte und Gehirn sind wir dem
Direktor der N.0. Landes-Heil- und Pflegeanstalt Gugging, Hofrat Dr. K. Nagy,
und dem Prosektor, Doz. Dr. O. Pexpr, zu Dank verpflichtet.
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Hirnsektion (N.I. — P.Nr. 18/58): MiBige diffuse Atrophie der Frontallappen.
Zahlreiche atheromatise Plaques an Basal- und Konvexitdtsarterien (Grad IV).
Symmetrische Erweiterung des Ventrikelsystems samt 3. Ventrikel. Status lacunaris
des Linsenkerns. Starke Reduktion und fleckige, schmutziggrane Verfirbung der
Frontalmarklager.

Abb.9. ¥all 6. Arteriolen im tiefen Frontalmarklager. Paraffin, Elastica-GIesoN, 130mal. Schwere
Adventitialfibrose mit perivasaler Gewebsauflockerung und Gliawucherung

Histologischer Befund. Frontale Marklager zeigen Massenreduktion und diffuse
Lichtung bis in das Windungsmark bei erhaltenen U-Fasern (Abb.8). Fleckige Ver-
stirkung der Markschidigung in den tiefen Abschnitten um das erweiterte Vorder-
horn. Balken intakt. Diffuser, um die tiefen MarkgefiBle akzentuierter, dis-
kontinuierlich-subtotaler Markschwund mit pordser Gewebsauflockerung und
zahlreichen geschiidigten, gequollenen und schwach tingierten Markfasern. Die
periventriluliren Lisionen mit fast komplettem Markverlust scheinen durch
Konfluenz perivasaler spongioser Lisionen entstanden. Multiple Lakunen und Cri-
bliiren mit Lipoidpigment, einzelnen Makrophagen und Rundkernigen sowie reich-
lich Corpora amylacea um geschidigte subcorticale und tiefe Markzweige. Abbau-
zeichen fehlen. Im Windungsmark und um die tiefen Herdbildungen maBige
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Astrogliawucherung, wihrend die spongidsen Desintegrationsareale starke Glia-
schidigung und -reduktion aufweisen. Keine nennenswerte Fasergliose. Im Centrum -
ovale re. eine linsengroBe Cyste mit randstandigen Gitterzellen und glids-meso-
dermalem Randfasersaum, die sich in der Umgebung wandverdnderter Gefdfle als
pords-cystischer Desintegrationsstreifen achsial in die Markzunge der F 2 fortsetat
und von spongiésen Partialnekrosen mit geringem Abbau und starker Gliazell-
reaktion umgeben ist. Geringer ausgeprigte diffuse Lichtung der parieto-occipitalen
Marklager mit streifiger subcorticaler Akzentuierung, der ein diskontinuierlicher
Markausfall ohne Abbau oder nennenswerter Gliose entspricht. Die paraventri-
kuldren Abschnitte besser erhalten. Im mittleren Balkensplenium eine quere,
streifige Partialnekrose mit zentralem cystischen Zerfall, intensivem Restabbau
und dichter Fasergliose. Sie 1a8t sich als spongiose Lision mit inkomplettem Mark-
verlust, geringem Abbau und starker Astrogliawucherung bis in das Marklager
verfolgen.

Rinde. MéBige diffuse Atrophie bei erhaltener Schichtstruktur in allen Ab-
schnitten. Schwere Lipofuscinbeladung der Neurone. Keine synédretischen Ver-
anderungen. Im Linsenkern ausgeprigter Status lacunaris.

Gefifie. Die Markarterien aller Kaliber zeigen von occipital nach frontal und
zenfripetal an Intensitdt und Haufigkeit zunehmende Hyalinose mit Ablagerung
homogener, im Gieson-Priparat intensiv gelb gefarbter Massen in Subintima und
Media bei verdimnter, intakter Elastica und fibréser Adventitia. Bevorzugt be-
fallen sind tiefe Markarterien und -arteriolen, Radifrzweige sowie grofiere und
mittlere perforierende Markarterien. Occipital besteht daneben Kollagenisierung
und hyalin degenerierte (im Gieson-Schnitt rote) Wand- und Adventitialfibrose
kleiner Markzweige (Abb.9). Fortgeschrittene Stadien der Hyalinose mit Wand-
dissoziation an mittleren Mark- und Stammganglienarterien. Daneben michtige,
zum Teil obliterierende hyalin-fibrose Wandpolster, Elasticaaufsplitberung und
Adventitialfibrose an groBen Putamen- und perforierenden Basalarterien. Um die
verinderten Gefafie oft Cribliren und spongitse Markschiddigung, aber auch
intaktes Gewebe nachweisbar. Die kleinen Rindenzweige auBer leichter Fibrose
unauffillig. Atheromatose der grofen Basal- und mittleren Konvexititsiste mit
teils obliterierenden Plagues und Intimapolstern. An den intracerebralen Venen
nur méifige Wandfibrose mit den Zeichen protrahierter Permeabilitdtsstérungen.

Zusammenfassung der kliniseh-anatomischen Befunde

Das um die zweite Hélfte des 5. Dezenniums (54.—66. Lebensjahr)
einsetzende klinische Bild zeigt einen progressiven Verlauf von 1 bis
11 Jahren Dauer. In 3 von 6 Beobachtungen (Fall 3, 4, 6) bestanden als
Initialstérung psychische Abartigkeiten im Sinne von Persénlichkeits-
und Wesensinderung, fortschreitenden Stérungen der Merkfahigkeit
und des Gedichtnisses mit Konfabulation, Desorientiertheit sowie all-
méhlicher geistiger Abbau mit psychomotorischer Hemmung oder Er-
regungs- und Verwirrtheitszustanden bei fehlender Krankheitseinsicht.
Im Fall 1 kam es neben organischer Demenz zu frith ausgeprigten
pseudoparalytischen Symptomen mit Gang- und Schluckstorungen. Die
beiden tbrigen Beobachtungen (Fall 2, 5) begannen mit passageren neuro-
logischen Ausféillen apoplektiformer Art bzw. epileptischen Manifesta-
tionen sowie mnestischen Stérungen.
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Wihrend die psychiatrische Symptomatik nicht nur am Beginn,
sondern auch im weiteren Verlauf konstant nachweisbar ist und langsam
bis zur schweren organischen Demenz fortschreitet, erscheinen die neuro-
logischen Herdausfalle fliichtig und relativ gering ausgeprigt. Nur Fall 1
bot das klassische Bild- der arteriosklerotischen Muskelstarre, doch
wiesen die meisten Fille im fortgeschrittenen Stadium einen extra-
pyramidalen Rigor auf. Daneben lediglich angedeutete Ausfille im Sinne
flichtiger Facialisparesen oder Halbseitenzeichen. Konstant fand sich
eine verwaschene dysarthrische Sprache im Rahmen einer progredienten
Pseudobulbirparalyse, die neben dem organischen Psychosyndrom das
Terminalstadium beherrschte. Zweimal bestand auch eine frontale
Symptomatik. Aphasische Stérungen waren nicht nachweisbar. Die
Sero-Reaktionen waren durchwegs negativ. Intern bestand eine hoher-
gradige Allgemeinsklerose mit arteriellem Hochdruck und Linksherz-
betonung.

Die in drei Fillen durchgefithrte Kérpersektion ergab eine schwere
Universalsklerose mit vasculdiren Schrumpfnieren, Linksherzhyper-
trophie und Myokardschidigung.

Das neuropathologische Bild zeigt eine diffuse GroBhirnatrophie
durch starken — frontal (Fall 2,3), occipital (Fall 4, 5) oder frontal und
occipital (Fall 1, 6) — akzentuierten Marklagerschwund mit Ventrikel-
erweiterung sowie Status lacunaris der Stammganglien bei schwerer
extracerebraler Atheromatose.

Die pathognomonische Schidigung der weillen Substanz ist durch
eine variable Kombination folgender Lésionsformen charakterisiert:
1. Diffuse Marklichtung mit inkompletter Entmarkung ohne nennens-
werten Abbau bei relativer Verschonung der Axone sowie erheblicher
Astrogliaproliferation mit oder ohne Fasergliose. Der diffuse Mark-
schaden betrifft das Centrum ovale bis zum Windungsmark unter Ver-
schonung der U-Fasern (Fall 4—6) oder ist in den Markzungen (Fall 1, 3)
bzw. in den ventrikelnahen Abschnitten des Marklagers verstérkt
(Fall 2, 6). 2. Umschriebene partielle bis subtotale Nekrosen mit meist
geringem Abbau und starker Gliareaktion um wandverdnderte Mark-
gefiBe: a) strich- und bogenférmige subcorticale Lésionen um entlang
der Rindengirlande umbiegende perforierende Arterien; b) gréBere,
eventuell unscharf begrenzte, fleck- und streifenférmige Areale im tiefen
Windungsmark und Marklager um lange radidre Markzweige; c) fleck-
oder bogenférmige, zum Teil konfluierende paraventrikulire Desinte-
grationsherde am Vorder- und Hinterhorn. 3. Multiple perivasale ,,Cri-
bliiren** und kleincystische Verddungsbezirke mit Gliaverdichtung und
Ablagerung von Lipoid- und meist eisenfreiem Blutpigment um kleinere
subcorticale und tiefe Markarterien. 4. Nur ganz vereinzelt Erweichungen
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mit typischem Abbau oder Blutungscysten im tiefen Frontal- oder Occi-
pitalmark bzw. cortico-subcortical.

Die Basalkerne bieten ausnahmslos einen Status cribrosus bzw.
lacunaris in Thalamus und Linsenkern mit &hnlicher Gewebsreaktion
wie bei den unter 3. und 4. genannten Markschdden. I Hirnstamm
konnen gleichfalls Lakunen oder grofiere vasculdre Nekrosen vorliegen.

Die quantitativ vollig zuriicktretenden Verdnderungen der Grof3-
hirnrinde beschrinken sich auf diffuse Atrophie und unspezifische
Allgemeinverdnderungen. Nur in zwei Fillen bestanden einzelne
Kugelblutungen in der tiefen Rinde (Fall 4, 5). Ein Alzheimerscher
Symptomenkomplex wurde ausnahmslos vermilit.

Die Hirngefdafle bieten schwere Atheromatose der Basalarterien und
ihrer Astre, teilweise auch an der Konvexitdt. An den Stammkern- und
Markzweigen finden sich weitgehend iibereinstimmende Wandldsionen,
wobei im Fall 1—3 die arteriosklerotisch-hyaline Gefidfiverdnderung
ArzHEIMERS sowie Adventitialfibrose ohne bzw. mit nur geringer
Hyalinose (Fall 1); bei Fall 4—6 hingegen schwere Hyalinose und
Angiolosklerose nach Art der Hochdruckangiopathie (ANDERS u. EickE
1940; Scuovrz u. N1eT0o 1938 ; EIcKE 1952 1. a.) neben geringer Sklerose
und Adventitialfibrose hervortreten. An den mittleren perforierenden
und subcorticalen Markarterien bestehen entweder angiosklerotisch-
fibrobyaline Lésionen und Intimakollagenose oder &ltere Hyalinose-
stadien, wahrend an den kleinen subcorticalen und tiefen Markarterien
und -arteriolen hyalinisierte Adventitialfibrose oder frischere Hyalinose
tiberwiegen. Die kleinen Rindenzweige lassen nennenswerte Lésionen,
insbesondere Iyalinose, Arteriosklerose der kleinen RindengefiBe
(ALzHEIMER) sowie die drusige GefidBerkrankung (Scworz 1938) ver-
missen. Nur an einzelnen gréBeren Rindenarterien bestehen Miliar-
aneurysmen (Fall5, 6). Der venose Schenkel bietet im allgemeinen maBige
Wandfibrose mit den Zeichen protrahierter Permeabilitatsstérung. Nur
selten geringe reaktiv-entziindliche Veridnderungen an einzelnen GefaBen
faBbar.

Die Markschadigung zeigt keine differente Abhingigkeit von den
vorherrschenden intracerebralen GefiBlisionen, doch scheint sie bei
,reiner” Arteriosklerose (Fall 1—3) frontal akzentuiert, wihrend in
2 von 3 Fillen mit hypertonischer Arteriosklerose die Markaffektion
occipito-parietal am starksten ausgeprégt war.

Diskussion

Die mitgeteilten Beobachtungen fiigen sich nicht nur zwanglos in
den von ALZHEIMER; NIssL; PriiErI u. Risso; Garcin et al. u. a. ab-
gesteckten klinisch-morphologischen Rahmen der sogenannten ESCP,



542 K. JELLINGER und E. NEUMAYER:

sondern bestitigen auch die weitgehende nosologische Kigenstindigkeit
dieses nach BinswaNg®ER benannten Typs cerebro-vasculirer FEr-
krankungen.

Versucht man in Anlehnung an LucHI et al., das klinische Krank-
heitsbild der ESCP nach der Privalenz der wichtigsten Symptome auf-
zuschlisseln, so lassen sich vier Gruppen herausarbeiten, die allerdings
in ihrem Gesamtverlauf hiufige Uberschneidungen aufweisen:

1. Der grofite Teil der bekannten Beobachtungen zeigt die beschrie-
bene Kombination psychoorganischer Verdnderungen mit Pseudo-
bulbédrparalyse, eventuell mit apoplektiformen neurologischen Aus-
fallen (AcEVEDO; ALZHEIMER; LADAME; Nissr; Taurer — Fall 10;
Davison; OrraNDO u. ORLANDO; PILLERI u. Ri18so; GARCIN et al. —
Fall 1, 3; LrcHI et al.; JELGERSMA ; eigene Fille 1—5).

2. Bei einer kleineren Gruppe treten psychische Affektion und hohere
Werkzeugstorungen (Aphasie, Apraxie usw.) neben geringen — oder
fehlenden — neurologischen Herdzeichen und pseudobulbéren Sym.-
ptomen hervor (BiNswaNcER; BEHR; Forx u. CHAVANY; GRUNTHAL;
NEUMANN; DONEGANI u. GRATTAROLA ; eigener Fall 6).

3. In einer geringen Zahl von Fillen finden sich Pseudobulbérparalyse
mit rezidivierenden Insulten und passageren Herdausfdllen bei nur
geringgradigen psychischen Stérungen (THUREL — Fall 9, 25; Vawx
BogarrT — Fall 1; GarcIN et al. — Fall 2; Orszewsgr — Fall 1 und 2).

4. Progressive Demenz mit pyramidal-extrapyramidalen Sym-
ptomen standen im Vordergrund bei den Beobachtungen von FARNELL u.
Grosvus; DiMITRI u. ARANOVICH sowie im Fall 2 von VAN BoGAERT.

Damit ergibt sich fir die ESCP als fithrendes und Initialsyndrom
das psychische Bild. Es tragt zur Charakterisierung der Semiotik wesent-
lich mehr bei als die meist fliichtigen und erst am Héhepunkt der Er-
krankung konstanten neurologischen Ausfille, von denen die Dysarthrie
als besonders charakteristisch hervorzuheben ist. Sie steht in Einklang
mit der diffusen Markschddigung, die neben den lakunaren Hirnstamm-
lasionen als Substrat der im Endstadium hervortretenden Pseudo-
bulbérparalyse gelten darf. Thre parieto-occipitale Pridominanz kommt
klinisch oft nicht zum Ausdruck, wihrend die an Einzelfillen im fort-
geschrittenen Stadium erhobenen EEG-Befunde aufler schweren
diffusen Allgemeinverinderungen mehr oder weniger deutliche Herd-
zeichen iiber den riickwirtigen Schidelpartien aufweisen konnen
(PILLERY u. R1880; GARCIN et al.; eigener Fall 1).

Wie bereits BINSWANGER und ALZHEIMER betonten, weicht das
psychische Bild der ESCP von dem der klassischen arteriosklerotischen
Demenz nicht unerheblich ab, wenn auch in spéteren Phasen eine Unter-
scheidung kaum mehr méglich sein diirfte und bei der Vielgestaltigkeit
der arteriosklerotischen Frithsyndrome auch im Initialstadium er-
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hebliche differentialdiagnostische Schwierigkeiten auftreten konnen.
ZeH, Horr u. a. haben die Affektinkontinenz als Merkmal der arterio-
sklerotischen Seelenstérung bezeichnet. Sie geht der eigentlichen —
durch Merkfahigkeits- und Gedéchtnisschwiche bis zum Korsakoff-
Syndrom, Desorientiertheit, krankhafte Emotionen usw. gekennzeich-
neten — ,lakundren’ Demenz voraus. Bei der ESCP dagegen steht
meist die Charakter- und Personlichkeitsverdnderung, gefolgt von
geistigem Abbau mit besonderer Affektion assoziativer Leistungen sowie
Orientierungsstorungen im Vordergrund, was die seinerzeitigen Schwie-
rigkeiten ihrer Abgrenzung zur progressiven Paralyse begreiflich macht.
Abgesehen vom Auftreten neurologischer Symptome, die eventuell an
die atypische Paralyse Lissauggrs denken lassen, sowie den negativen
Seroreaktionen, erscheint aber die Wesensédnderung bei der ESCP nicht
so diffus und intensiv wie bei der progressiven Paralyse. Dagegen erweist
sich die Orientierungsstorung beim Typ BinswaNcER wesentlich diffuser
als beim Paralytiker.

Ohne aus den morphologischen Befunden klinische Schliisse ziehen zu wollen,
sei hier erwihnt, daf dhnliche psychoorganische Syndrome auch bei multipler
Sklerose mit ausgedehnten Herden, bei der — schon altersmiBig auszuschlieBen-
den — diffusen Sklerose Typ Schilder und bei Leukodystrophien auftreten konnen,
was fiir ihre Unspezifitdt im Rahmen diffuser Cerebralprozesse spricht. Mit Aus-
nahme seltener Spitfille sind aber keine differentialdiagnostischen Schwierigkeiten
der ESCP gegeniiber den oft familisr auftretenden Leukodystrophien zu erwarten,
obwohl diese dhnliche Terminalstadien aufweisen konnen.

Die in Einzelféllen gestellte klinische Diagnose ,,Hochdruckencephalo-
pathie” wird durch die relativ hdufig nachweisbare Blutdrucksteigerung
sowie die gelegentlich apoplektiform einsetzende Symptomatik mit
passageren Herdausfiallen und postapoplektischen Verwirrtheitszu-
stéinden — vor allem bei Gruppe 1 und 3 der ESCP — nahegelegt, doch
ist einzuwenden, daBl die Verdnderungen am Herz-Kreislaufapparat
bereits klinisch die Zeichen der malignen oder essentiellen Hochdruck-
krankheit im allgemeinen vermissen lassen.

Auszuschliefien sind ferner die prisenilen Demenzen, was bei der mit
hirnpathologischen Syndromen -einhergehenden Gruppe 2 mitunter
schwierig sein mag. Ausgepragte Frontalsyndrome lassen an die Picksche
Atrophie denken, bei welcher die Initialstérung nicht die formale In-
telligenz, sondern den Charakter und die Personlichkeit zu betreffen
und mit Affektstérungen und ,,Sprachverddung’ einherzugehen pflegt
(LUrRrs u. Spatz 1957 u. a.). Sie ist aber zunidchst mit Unberiihrtheit
der Merkfahigkeit und Orientierung verbunden, wodurch sich eine
klinische Abgrenzung zur ESCP ergibt. Bei der Alzheimerschen Krank-
heit dagegen treten als Frithsymptome mnestische Storungen und Des-
orientiertheit bei guter Erhaltung des affektiven Aunsprechens hervor
und sind von aphasisch-apraktisch-agnostischen Storungen gefolgt,
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wihrend Verhaltensstérungen erst in spiteren Stadien manifest werden
(GRUNTHAL 1926 ; STOGREN, STOGREN u. LINDGREN 1952 ; StMu. SussMaN
1962 u. a.).

Die Kombination initialer Charakterstérungen, progressiver Demenz,
Dysarthrie und fliichtiger Herdsymptome bei schwerer Allgemein-
sklerose und Hypertonie rechtfertigt unseres Erachtens die Annahme
einer gewissen klinischen Sonderstellung der ESCP innerhalb der cerebro-
vasculdren Erkrankungen und bestimmt ihre Abgrenzbarkeit von den
paralytischen und présenilen Seelenstérungen sowie den diffusen
Sklerosen, wenn man an die Méglichkeit dieser seltenen Krankheitsform
denkt.

Im Gegensatz zu dem durch Rinden- und Stammkernaffektion ge-
kennzeichneten Prototyp der arteriosklerotischen und hypertonischen
Hirnerkrankung, die oft mit Marklisionen einhergeht (Kasmina;
NEUBURGER; ANDERS u. KICKE; STOCHDORPH u. MEESSEN; FEIGIN u.
Pororr; eigene Beobachtungen u. a.), besteht das morphologische Sub-
strat der ESCP in einer schweren subcorticalen Markschidigung bei
relativer Unversehrtheit der Rinde. Wahrend Rinden-Markinfarkte oder
hypertone Rindenblutungen nur in Einzelfillen vorliegen, erweist sich
die lakunire Schiadigung der Zentralkerne beinahe als obligater Befund
der ESCP. Gewisse Diskrepanzen hinsichtlich der Art und der Lokali-
sationsschwerpunkte der Markaffektion lassen mit Lucar et al. drei
Gruppen abgrenzen, von denen nur die beiden ersten als topische Va-
rianten der ESCP im engeren Sinn gelten dirfen:

1. Uber ein Drittel der bekannten Fille entspricht dem ,,klassischen‘
Bild der ESCP mit occipitaler Akzentuierung der diffusen und fokalen
Markschidigung bei arteriosklerotischer und/oder hypertonischer Mark-
gefaBaffektion (BINSWANGER; BUucHHOLZ; BEHR; ALZHEIMER; FoIx u.
CHAVANY ; FARNELL u. GLOBUS; VAN BogaErT, Fall 1, PrLiERT u. Risso;
GarCIN et al., Fall 1, 2; eigene Fille 4 und 5), wihrend ORLANDO u.
ORLANDO organische HirngefiBverdnderungen vermilten.

2. Rund die Hilfte aller Beobachtungen bietet analoge Markldsionen
in diffuser Ausbreitung (NissL; THUREL; DIMITRI u. ARANOVICH;
Bogarrt, Fall 2; CravioTo; OrszEwsKI, Fall 1, 2; JELGERSMA ; eigener
Fall 1) oder mit deutlicher frontaler Akzentuierung (ACEVEDO; LADAME;
GRUNTHAL ; LECHI et al. ; eigene Félle 2, 3 und 6).

3. DefinitionsgemiB schwierig erscheint die Zuordnung einzelner Fille mit
groBen, gefiBunabhingigen, m.S.-dhnlichen Markherden oder diffuser Entmarkung
mit oder ohne GefiBaffektion. Gleichzeitige vasculire Rinden-Marknekrosen lassen
die Beobachtungen von NEUMANN, SMITH u. WHITTAKER sowie DONEGANI u.
GRATTAROLA als anoxisch-vasale Leukoencephalopathien ansprechen. Das gilt in
weiterem Sinne auch fiir den Fall von PorpE u. TENNSTEDT, wihrend die Beobach-

tungen von DAvisoN und insbesondere von DIckMa¥N véllig aus dem Rahmen der
ESCP fallen.
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Die Markaffektion der ESCP zeigt zwar gewisse formale Ahnlichkeit
mit den Lésionen der sogenannten spontanen Entmarkungskrankheiten,
doch erscheint aus ihrem morphologischen Gesamtbild eine patho-
genetische Vergleichbarkeit und é&tiologische Beziehung zu den primér-
entziindlichen und degenerativen Demyelinisierungsprozessen nicht
gegeben. In diesem Sinne spricht ihr gemeinsames Auftreten mit dis-
seminierten vasculdren Infarkten verschiedenen Alters, ihre morpho-
logische Ubereinstimmung mit umschriebenen Odemschiden und Par-
tialnekrosen nach Art anderer sekundirer Entmarkungsprozesse
anoxisch-vasaler Genese sowie ihre strikte GefédBbezogenheit bei Nach-
weisbarkeit schwerer Wandaffektion der zugehdrigen Arterienzweige.
Die Annahme dtiologischer ,, Ubergangsformen‘‘ zwischen echten Ent-
markungskrankheiten und arteriosklerotischer bzw. hypertonischer
Hirnerkrankung ist morphologisch nicht vertretbar!

Bei dem oft zitierten Fall von vaNy BoGAERT u. NYSsEN (1936) bestand ein
simultanes Zusammentreffen der Spéatform einer Leukodystrophie mit cerebraler
Arteriosklerose, das sich in pathogenetisch differenten Markschiden mani-
festierte und eindeutig von der ESCP abgrenzen laft.

Die ESCP weist neben schwerer Atheromatose der extracerebralen
Arterien ausgedehnte degenerative Wandlésionen der Mark- und
Stammganglienarterien aller Kaliber bei relativer Verschonung der
kurzen Rindenzweige und des vendsen Schenkels auf. Abgesehen von
Einzelfillen ohne histologischen Befund der intracerebralen Geféfle
(BINsWANGER; THUREL; DIMITRT u. ARANOVICH) lassen sich die Gefal3-
verdnderungen in drei Gruppen gliedern:

1. Selten besteht eine ,.einfache’ (senile) Arteriosklerose der Hirn-
gefiBe (Forx u. CHAVANY; GarcIN et al., Fall 3; eigener Fille 2, 3).

2. Einzelfalle zeigen typische cerebrale Hochdruckgangiopathie
(BEHR; LaDpaME; CravIOTO; eigener Fall 4).

3. Bei der Mehrzahl der Beobachtungen ergibt die sorgfaltige Kon-
trolle der histologischen Befunde eine variable Kombination von
arteriosklerotischer und hypertonischer Gefédflaffektion sowie Ad-
ventitialfibrose (N1ssL; ATLZHEIMER; FARNELL u. GLOBUS; PILLERI u.
Risso; Garcin et al., Fall 1, 2; Onszewsxr, Fall {, 2; LucHI et al.;
JELGERSMA, eigene Fille 4—6 und 1).

Bei 14 von 36 histologisch auswertbaren ESCP-Fillen lag bereits klinisch
arterielle Hypertonie vor. Mit Ausnahme der Fille von Brrr sowie FARNELL u.
Grorus handelte es sich nicht um ,,maligne® (nephrogene) Hochdruckformen sowie
kaum um essentielle Hypertension, sondern meist um sekunddre Hypertonien im
Gefolge der arteriosklerotischen Nierenerkrankung. Bestanden doch in 11 von 15
autoptisch untersuchten Fillen die Zeichen schwerer Allgemeinsklerose, bei zehn
Beobachtungen Linksherzhypertrophie und Myokardschwielen sowie sechsmal
vasculire Schrumpfnieren.

Arch. Psychiat. Nervenkr., Bd. 205 37



546 K. JELLINGER und E. NEUMAYER:

Nach dem klinisch-morphologischen Gesamtaspekt erscheint die
ESCP somit vorwiegend als eine cerebrale Sonderform der hypertonischen
Arteriosklerose und weniger der ,.einfachen® (senilen) Arteriosklerose
(NEUBURGER), nachdem bereits mehrfach auf die Bedeutung hyper-
tonischer Gefillverdnderungen bei diesem Krankheitstyp hingewiesen
wurde. Es dringt sich der Schluf auf, daf gerade dieser Komponente
der cerebralen GefiBwandaffektion eine wichtige Rolle in der Patho-
genese der Markschéiden zukommen diirfte. Diese lassen in ihrer gestalt-
lichen Auspridgung zwar keine signifikanten Unterschiede bei den ein-
zelnen Gefdlldsionstypen erkennen, doch fanden wir mehrfach die
eigene Erfahrung bestatigt, dall bei Hochdruckarteriosklerose eher eine
diffuse Ausbreitung oder frontale Akzentuierung der Markaffektion zu
erwarten ist. Eine Ausnahme stellt der Hypertoniefall von BEHR mit
reiner Occipitalmarkatrophie dar.

Bei der relativ geringen Zahl verifizierter ESCP-Félle fanden bisher
weder die charakteristische Diskrepanz zwischen Mark- und Rinden-
schiadigung noch die variable Art und Topik der Markschadigung sowie
insbesondere deren formale Pathogenese eine befriedigende Erklirung.
AvrzHEIMER (1902) wies in diesem Zusammenhang auf die Moglichkeit
einer Art ,,Systemerkrankung® bestimmter GefaBabschnitte hin. Bei der
ESCP betreffen die organischen Wandldsionen — moglicherweise infolge
strukturbedingter Disposition (VoeT u. Vogr 1937) oder nicht néher
bekannter hdmodynamischer Bedingungen — vorzugsweise die tiefen
regulatorischen Abschnitte des intracerebralen Kreislaufes. Die weit-
gehende Verschonung der GroBhirnrinde laBt sich aber nur teilweise
auf mangelnden Befall der kurzen corticalen Zweige zuriickfithren, da
auch diese mehrfach Wandverdnderungen nachweisen lassen (BEHR;
LapaME; GARCIN et al.; eigene Fille 4, 6). Eine zwanglose Erklirung
fur die eigenartige Lésionstopik der ESCP scheint sich durch ihre
lokalisatorische Ubereinstimmung mit vasozirkulatorischen ,,Grenz.-
zonen'‘ innerhalb der Hirnstrombahn anzubieten, die sich aus den
Kontrastmitteluntersuchungen von LazoRTHES (1961) unter Bestatigung
fritherer Befunde (DureT 1872; MoUcHET 1911 u. a.) ableiten lassen.

Im GroBhirn werden zwei voneinander getrennte Versorgungsgebiete — das
tiefe, zentrale der Basalkerne und das periphere des Hirnmantels — angenommen,
die ohne Anastomosen einander parallel geschaltet sind. Damit bestehen am
Cerebrum zwei weitgehend voneinander unabhéngige, gegensinnig gerichtete Blut-
stromungen (Abb.10): Das periphere Territorium entspricht der corticalen Ver-
teilung der drei groBen Hirnarterien, von deren diffusem oberflichlichem Anasto-
mosennetz zwei Gruppen von Kollateralen in die Tiefe gehen — a) ein kurzes, diinn-
kalibriges Netz innerhalb des Cortex und b) lange, kaliberstéirkere Zweige, die in
die Marksubstanz eindringen und radifir bis zur lateralen Ventrikelwand ziehen.
Das zentrale Stromungsareal wird aus den Basaldsten der drei Hirnarterien, den
Aa. communicantes und chorioideae versorgt. Zwischen den beiden, verschieden
gebauten und funktionell differenten Systemen wird eine scharfe Grenzlinie an-
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genommen, die auBen dem Centrum ovale und innen der Stammganglienbasis ent-
spricht. Neben dieser ,,tiefen* Grenzzone méchten wir noch eine zweite, funktionell
determinierte zwischen den kurzen Rindenzweigen und den langen perforierenden
Markarterien annehmen (vgl. auch vaxy pEN BereH 1962).

Diese zirkulatorischen ,,Grenzlinien* stellen wegen der Bau- und
Funktionsunterschiede der einzelnen Versorgungsterritorien ein ,,Locus
minoris resistentiae dar, das unter bestimmten pathologischen Be-
dingungen bevorzugt geschidigt wird. Sie projizieren sich weitgehend

Abb. 10, Arterielle Versorgungsterritorien des GroBhirns. (Aus: LAZORTHES, G.: Vascularisation et
circulation cérébrales. Paris: Masson & Cie. 1961)

in das Pradilektionsgebiet der fokalen Markschaden der ESCP, wodurch
das Konzept ALZHEIMERs in einem neuen Licht erscheint. Die Encephalo-
pathie Typ BiNswaNGER scheint somit durch eine besondere Vulnera-
bilitdt der Grenzzonen des — aus bisher wenig bekannten Griinden —
bevorzugt betroffenen tiefen Abschnittes des peripheren Stromterri-
toriums (lange Markzweige) gegen das gleichfalls stark affizierte zentrale
Stromgebiet und anderseits gegen die relativ intakten Rindenareale
bedingt. Dazu sind vermutlich auch lokale funktionelle Kreislauf-
storungen im tiefen regulatorischen Abschnitt der langen Markarterien
beteiligt (GarcIN et al.). Pathogenetisch dirften dabei nicht so sehr der
Abstand vom Quellpunkt des Versorgungsgebietes (,letzte Wiesen‘)
als die durch diffuse organische Wandschidigung bedingten Anpassungs-
37
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und Koordinationsstorungen in aneinanderstoBenden Versorgungs-
bezirken und die daraus resultierende Einschrinkung himodynamischer
Kompensationsvorginge verantwortlich sein. Unter Einwirkung fakul-
tativer Stérungsmechanismen — anamnestisch hdufig nachweisbarer
Blutdruckabfall, GefaB- und Hochdruckkrisen, kardio-vasculire De-
kompensation usw. — kommt es damit zu einer zusétzlichen Zirkulations-
insuffizienz in jenen Hirngebieten, deren Versorgung durch die organi-
sche GefdBaffektion bereits im Sinne einer protrahierten Mangeldurch-
blutung gestort war. Diese Stérungskombination erscheint patho-
plastisch fiir das morphologische Gesamtbild der ESCP.

LinDENBERG (1963) stellt als Ursache der Markschiaden sogar eine systematische
Zirkulationsinsuffizienz gegeniiber der Cerebralsklerose in den Vordergrund. Die
von thm aus der Symmetrie und dem Verteilungsmuster der Marklisionen erschlos-
sene rein kardiale Genese der ESCP erscheint uns jedoch nicht vertretbar.

Beziiglich der Formalgenese des Markprozesses der ESCP, dessen
Gefiflabhingigkeit seit ALZHEIMER unbestritten ist, ergeben sich aus der
morphologischen Eigenart seiner Lisionsformen gewisse Aspekte.
Wihrend echte Erweichungen und Blutungen sehr selten auftreten —
letztere vorwiegend bei hypertonischen Formen —, erweisen sich die
fokalen Markschdden im allgemeinen als Partialnekrosen mit auf-
fallend geringem Abbau und wechselnder Gliareaktion. Sie entsprechen
formal den Markschdden bei typischer Hochdruckencephalopathie
(NEUBURGER; STOCHDORPH u. MEESSEN; FEIGIN u. PoroFr u. a.), bei
idiopathischer Pseudokalk- und Kalkablagerungen der Hirngefifie
(JELLINGER u. SuMMER 1960; WECHSLER 1962) oder bei cerebraler
Panarteriitis nodosa (BRENNER 1938; Baro 1940; Lemoczry 1951;
Horaxyr 1952 ; STAMMLER 1959 ; JELLINGER 1963) bzw. bei den vasculér-
anoxischen Leukoencephalopathien (CO-Intoxikation usw.), die als
prozeBabhingige Odemschiden (Bocuwik 1953 u.a.) oder als Folgen
komplexer zirkulatorischer und dyshorischer Stoérungen aufgefallt
werden (COURVILLE; LUMSDEN; PENTSCHEW 1958; SEITELBERGER 1.
JELLINGER 1960 u.a.). Die hiufig angetroffene Kombination arterio-
sklerotischer und hypertonischer GefaBaffektion — letztere insbesondere
als Hyalinose — legt aus der Kenntnis ihrer Auswirkungen auf das
Hirngewebe (STocHDORPH u. MEESSEN; NEUBURGER; FEIGIN u. PoPorr
u. a.) auch bei der ESCP komplexe Nutritionsstorungen durch organische
Wandschadigung sowie funktionelle Schranken- und Durchblutungs-
storungen der intracerebralen Gefidfie als Ursache der charakteristischen
Markschéden nahe.

Diese Annahme erfihrt eine Stiitze durch die Untersuchungen von FRIEDE
(1962) bei cerebraler Arteriosklerose, der deutliche Abnahme der Aktivitdt oxy-
dativer Enzyme im perivasalen Gewebe bei Arteriosklerose bzw. kompletten peri-
vasalen Enzymverlust bei Iyalinose feststellte, wihrend bei unvollstindigen
Nekrosen eine unregelmiBige Verminderung der oxydativen Enzymaktivitat vorlag.
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Die fokalen Markschdden bei ESCP lassen sich wegen ihrer engen
topischen Beziehung zu schwer verdnderten Markarterien und -arteriolen
bei nur geringer venoser Affektion vorzugsweise als Folgen arterieller
Erndhrungsstérungen interpretieren, wihrend die von STOCHDORPH u.
MepssEN diskutierten vendsen Abflullstérungen dabei in den Hinter-
grund treten diirften. Ahnliche Erwigungen gelten auch fiir die multiplen
perivasalen Cribliren bzw. um wandverinderte kleine Markgefifie an-
getroffenen Verodungsherdchen mit Lipoid- und Blutpigment sowie
Gliareaktion, deren Ahnlichkeit mit dem ,,Status desintegrationis der
Stammganglien bereits Foix u. CHAVANY hervorhoben. Ohne auf die
Genese des Status cribrosus bzw. lacunaris niher eingehen zu wollen (vgl.
Voaru. Voot 1919 ; Wirtz 1936; STOCHDORPH u. MEESSEN ; ZULcH 1961
u. a.), sind dafiir gleichfalls chronische, in ihrer Atiologie teilweise noch
ungeklirte, Erndhrungs- und Schrankenfunktionsstorungen anzunehmen.
Rein anoxische Vorgénge diirften bei der ESCP — im Vergleich etwa zur
arteriosklerotischen Rindenverddung — weitgehend zuriicktreten.

Die im Hintergrund der Fokallisionen stehenden diffusen Mark-
schiden mit diskontinuierlichen Myelinzerfall, intakten Axonen, rudi-
mentéren Abbau und intensiver Gliareaktion erinnern an die bei ver-
schiedenen Cerebralprozessen angetroffene Marklagerlichtung, -atrophie
und -sklerose, die allgemein als Folgen protrahierter bzw. rezidivierender
Odemschéden gelten. Der morphologische Nachweis diffuser Schranken-
storungsfolgen an den Markvenen (Lipoid- und Blutpigmentbrockel,
Corpora amylacea usw.) 148t fiir diese Art der Markaffektion auch eine
Beteiligung des vendsen Kreislaufschenkels vermuten.

Der klinische Gesamtverlauf der ESCP sowie die morphologische
Eigenart seiner pathognomonischen subcorticalen Markschiden diffuser
und fokaler Prigung mit Fehlen nennenswerter Abbauvorginge und das
Nebeneinander von frischen und &lteren Gewebslédsionen weisen auf
einen chronischen, schubweise progredienten Prozef auf der Basis pro-
trahierter Durchblutungs- und Schrankenstérungen mit Pridilektion in
bestimmten cerebralen Versorgungsgebieten nach Art einer ,,Dys-
trophie vasculdrer Genese* (Baro 1926) hin, deren Gesamtbild durch
akut-intermittierende lokale oder allgemeine Zirkulationsstérungen im
Rahmen der arteriosklerotisch-hypertonen Allgemeinerkrankung variiert
werden kann.

Zusammenfassung

BEs wird iiber sechs verifizierte Félle von ,,Progressiver subcorticaler
vasculdrer Encephalopathie Binswanger berichtet, deren klinisches
Bild sich kennzeichnet durch:

1. Beginn um die zweite Halfte des 5. Dezenniums ; progressiver Ver-
lauf itber Jahre.
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2. Initiale psychische Affektion mit Personlichkeitsinderung, Ge-
déchtnis- und Merkfdhigkeitsstorungen sowie fortschreitende Demenz
mit Desorientiertheit und Verwirrtheitszusténden.

3. Dysarthrie im Rahmen einer progredienten Pseudobulbérparalyse.

4. Geringe, oft passagere neurologische Ausfille apoplektiformer Art
ohne aphasische Stérungen.

5. Endzustand schwerer organischer Demenz und Pseudobulbéir-
paralyse.

6. Arterielle Hypertonie bei schwerer Allgemeinsklerose.

7. Negative serologische Reaktionen.

Das pathologisch-anatomische Substrat charakterisiert sich in:

1. Diffusem Marklagerschwund mit frontaler und/oder occipitaler
Akzentuierung und konsekutiver GroBhirnatrophie.

2. Gefafabhingigen Marklisionen (Partialnekrosen) diffuser und
fokaler Pragung im subcorticalen und tiefen Mark mit Verschonung der
U-Fasern. Typische Erweichungen und Blutungen nur selten nachweis-
bar.

3. Status cribrosus bzw. lacunaris der Basalkerne und im Windungs-
mark.

4. Weitestgehende Verschonung der Rinde (diffuse Atrophie).

5. Schwere Atheromatose der extracerebralen Arterien.

6. Schwere Affektion der Mark- und Stammganglienarterien im
Sinne der arteriosklerotischen und/oder hypertonischen Gefalerkrankung
und Adventitialibrose bzw. deren Kombination bei fast fehlendem
Befall der kurzen Rindenzweige und des venosen Schenkels.

7. Allgemeinsklerose mit Linksherzhypertrophie und vasculdren
Schrumpfnieren.

Die mitgeteilten Beobachtungen bekraftigen unter kritischer Be-
riicksichtigung des einschligigen Schrifttums die in letzter Zeit dis-
kutierte Annahme einer gewissen nosologischen Eigensténdigkeit des
seltenen Krankheitsbildes im Rahmen der vasculdren Hirnschiden. Auf
die Moglichkeit seiner klinischen Abgrenzung von anderen cerebrovascu-
liren und présenilen hirnatrophischen Prozessen wird hingewiesen. In
morphologischer Hinsicht stellt sich die nach BINSWANGER benannte
Encephalopathie vorwiegend als cerebrale Sonderform der hyper-
tonischen Arteriosklerose dar, deren charakteristische Lésionen auf
protrahierte Durchblutungs- und Schrankenstérungen in bestimmten
Versorgungsgebieten nach Art einer ,,vasculiren Dystrophie™ zurfick-
gefithrt werden. Einzelne spezielle pathogenetische Fragen werden
kritisch erértert.
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