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Ist die angiodysgenetische nekrotisierende Myelopathie
(Foix-Alajouaninesche Krankheit)
eine MiBbildung oder eine MiBbildungskrankheit?*

Von
WOLFGANG WECHSLER

Mit 4 Textabbildungen
(Eingegangen am 3. August 1964)

,-Die Pathologie der Pranatalzeit ist mit dem Balast einer Unordnung
beschwert, der nicht nur eine Verstindigung, sondern auch den Fort-
gang der wissenschaftlichen Arbeit beeintrachtigt. ... Begriffe wie Krank-
heit und Mifibildung, Vorgénge und Zustinde, Embryo und Fetus, aber
auch Atiologie und Pathogenese werden promiscue gebraucht (DOERR
1957). Taucht nun sogar noch der Begriff , Mifbildungskrankheit* auf,
50 scheint die Verwirrung noch gréfer zu werden. In gewissem Sinne
ist es bezeichnend, dal auf dem Deutschen Internisten-KongreB 1958
das Hauptthema ,, Mifbildungen und Mibildungskrankheiten‘ zwar von
den verschiedensten Seiten beleuchtet wurde, man aber eine auf begriff-
liche Klarstellung weitgehend verzichtet hat. Dieses Dielmma wird etwas
einfacher, wenn man sich die Frage vorlegt, was wihrend des Lebens
aus einer Mifibildung werden kann. Im Hinblick auf das Schicksal einer
MiBbildung ist eine bestimmte Differenzierung am Platze. Wir verstehen
in diesem Sinne unter MifSbildung eine stationire Fehlentwicklung,
unter Mifbildungskrankheit eine Fehlanlage, die im Laufe des Lebens
prozeBhaft fortschreiten kann und unter Mifbildungstumor ein aus einer
Fehlgestaltung entstandenes Gewéchs mit autonomem Wachstum.

ErpsLOH (1963) hat in der zweiten Auflage der ,,Differentialdiagnose
neurologischer Krankheitsbilder* von BopmcmTeL die Begriffe MiB-
bildung und MiBbildungskrankheit noch stirker herausgestellt und, wie
uns scheinen will, damit eine recht gliickliche Differenzierung eingeleitet.
Zu den MiBbildungskrankheiten des Nervensystems rechnet ErBsLOH
die Syringomyleie, den Morbus Recklinghausen und die tuberdse Sklerose,
also im wesentlichen nur die Erkrankungen vom Charakter der Harmarto-
blastome. Fiir sie gelte als allgemeine Richtlinie, daB sie sich erst spit

* Herrn Prof. Dr. W. ScroLz zum 15. 12. 1964 verehrungsvoll zugeeignet.
9*
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manifestieren, oft sogar nach Abschlufl der Wachstumsperiode, wihrend
die zugrundeliegende MiBbildung bereits in der frithen Embryonalperiode
angelegt (determiniert) sei. Auch OsTERTAG (1956) betont, daf die Mor-
phogenese der Miibildungen sich weit bis in das postnatale Alter fort-
getzen kann. Dies scheint auch fir einfachere MiBbildungskrankheiten
zu gelten, wie z.B. die Foix-Alajouaninsche Krankheit.

Heute wird im allgemeinen die von ScHOLz und seiner Schule vertretene Lehre
akzeptiert, nach der die Foix-Alajouaninesche Krankheit eine ,,angiodysgenetische
nekrotisierende Myelopathie* ist (SToLzE 1949; ScHOLZ u. MANUELIDIS 1951 ; ScHOLZ
u. WEecHSLER 1959). Neuere Publikationen, die sich auf denselben Standpunks
stellen, stammen von HETzEL (1900), OSTERLAND (1960), FLAMENT et al. (1960).
Lediglich Brackwoop (1963) beharrt auf seinem Standpunkt einer priméiren
spinalen Thrombophlebitis. '

Mit der Kennzeichnung der Foix-Alajouanineschen Krankheit als
primdre Angiodysgenesie des Riickenmarks stellt sich vom Klinischen und
Pathologisch-Anatomischen die Frage: wieso manifestiert sich dieses
Leiden erst in der Lebensmitte, wo doch die Anlage zur Gefé3Bmifbildung
kongenital vorgegeben sein mufB3. Scro1z u. MANUELIDIS (1951) haben
diesen Sachverhalt klar gesehen und gesagt: ,,ein scheinbarer Wider-
spruch liegt in der Definierung der GefiBanomalie als Anlagestorung
und ihrer Manifestation erst nach Ablauf einiger Lebensjabrzehnte.
Die Anlagenstorung ist aber einer Entwicklung unterworfen, die erst
bei Erreichung gewisser Grenzen zu destruktiven Vorgéngen am zentralen
Gewebe AnlaB gibt und entsprechend dem Tempo der Entwicklung einen
langdauvernden Verlauf nimmt.*

Wir nehmen die Beobachtung eines neuen Falles zum Anlafl, um
aus der Art und Topographie der Gefdl- und Riickenmarksverinde-
rungen einen zeitlichen Plan abzuleiten, der Riickschliisse auf die Ent-
wicklung der priméren Angiodysgenesie und sekundéren Riickenmarks-
schidigung zulaBt. Auf diesem Wege hoffen wir, der eingangs gestellten
Frage, ob die Foix-Alajounaninesche Krankheit besser als eine Mif3-
bildung oder besser als eine MiBbildungskrankheit verstanden werden
soll, etwas niherzukommen. Diesbeztigliche Anregungen verdanke ich
Prof. ERBSLOH.

Eigene Beobachtung
H., W., geb. 2. 7. 1915, gest. 15. 4. 1960 (DFA. Nr. 138/60).
Krankengeschichte. Schleichender Beginn der Erkrankung mit 39 Jahren. Nach
2 Jahren Lahmung der li. Unterschenkelmuskulatur, leichte ataktische Gang-

storung und dissoziierte Empfindungsstorungen in den oberen Sacralsegmenten ;
keine Beeintrachtigung der Blasen- und Mastdarmfunktion. Zunichst Annahme

! Die Unterlagen zur Krankengeschichte und die Uberlassung des ZNS zur
pathologischen Untersuchung verdanken wir Dr. Kesser, Leiter der Neuro-
chirurgischen Abteilung des Stédt. Krankenhauses Rechts der Isar, Miinchen.
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einer Syringomyelie. Erst nach 4 Jahren subakute Entwicklung eines weitgehend
vollstindigen. lumosacralen Querschnittsyndroms mit schlaffer Paraplegie beider
Beine, Anaethesie und inkompletter Inkontinenz von Harn und Stuhl. Liquor:
suboecipital 10/3 Zellen, Gesamteiweifl 2,4 E nach Karra, Quotient 0,3; lumbal
13/3 Zellen, Gesamteiweill 1,7 E nach Karga, Quotient 0,41, méabig links gelagerte
Mastixkurve. Serologische Reaktionen auf Syphilis (Wa.R. und MKR) in Blut und
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Abb.1a—c. Dorsalseite des Riickenmarks vom oheren Brustmark bis zur Cauda equina. Schwere
Varicosis der V. spinalis dorsalis (V), teilweise mit Konvolutbildung (X)

Liquor negativ. Durch die Gas- und positive Myelographie AusschluB eines extra-
und intramedulliren raumfordernden Prozesses. — Im letzten, 5. Krankheitsjahr,
weitere Verschlechterung mit ascendierenden Symptomen und vollstandiger In-
kontinenz von Harn und Stuhl. Neurologische Symptome von seiten des Gehirns,
des ganzen Hals- und oberen Brustmarkes fehlen. Auflerdem indurative Schwellung
des re. Beines, des re. Hodens und der Leistendriisen, BKS 40/60. Als neuer Befund
im Lumballiquor (26. 3. 1960) Pleocytose von 148/3 (2°/, Lymphocyten, 98 A
»abnorm grofle Zellen®).

K
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Abb. 28 und b. Zur Topographie und Intensitit der extraspinalen Varicosis und der intraspinalen

Angiomatose. Maximum der intraspinalen Angiomatose nach Art eines kompakten Haemangioma

racemosumn capillare et venosum (H) zwischen L 5 und 8 2, ¥V Venen; 7' Thrombosen; 4 Arterien
(Celloidin, Perdrau, Vergr. 10fach)

Exitus letalis nach einem sechsjéhrigen, durch schubweise Exacerbationen
gekennzeichneten chronisch-progredienten Verlauf im Alter von 45 Jahren durch
Marasmus, aufsteigende Cytopyelitis, Herz- und Kreislaufversagen.

Klinische Diagnose. Zu Lebzeiten wurde die Art der Riickenmarkserkrankung
nicht geklart. Differentialdiagnostisch wurde anfangs an eine Syringomyelie, eine
multiple Sklerose und einen Rickenmarkstumor, spiter an eine chronische Myelitis
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v r bzw. einen Gefafprozef nach
Art einer langsam fortschreiten-
den Venenthrombose gedachf.

Befund der Korpersektion
(Prof. Dr. ScHLEUSING). Meta-
stasierendes Lymphosarkom der
Hals-, Inguinal- und der retro-
peritonealen Lymphdrisen mit
Metastasen in Milz, Leber,
Subcutis und Dura. dusgedehnie
T Tumorpakele retroperitoneal mit

Kompression der Bauchaortu, der
vm kleinen Becken werlaufenden
Avrterien, der Vena cava caudalis
, sowie der Nieren- und Becken-
" wenen. Begleitende Thrombosie-
rung der Vena cave caudalis,
der Becken- und Schenkelvenen.
Folge der vendsen Riickstawung
sind  u.a. schwere tndurative
Odeme der Beine wund eine
Schwellung der Riickenmarks-
muskulatur tn wunteren Wirbel-
S, sdulenabschnitten. Auflerdem
eitrige Urocystitis mit Erwei-
terung der Harnleiter und des
Nierenbeckens oberhalb einer
Ureterkompression. MaBige Ar-
teriosklerose der Aorta und der
HerzkranzgefsBe.

Nervensystem. Makrosko-
pisch: Gehirn unauffallig. Spi-
naler Duralsack ohne Besonder-
heiten. Am Riickenmark diffuse
Varicosis der Venae spinales

S, ventralis et dorsalis im Brust-,
Lenden- und Sacralmark: die
groBkalibrige Vena  spinalis
dorsalis imponiert vom oberen
Brustmark bis zum Conus ter-
minalis als ein maander- und
knéuelartig verschlungenes,
weiBgraues GefaBirohr. Gleich-

Abb. 2 sinnige Verdnderungen an den
mit den sacralen Wurzeln aus-
tretenden Venae radiculares, teils unter Bildung von Konvoluten (Abb.1). Etwas

Jeichtere Varicosis der vorderen Spinalvenen. Die groBen Wurzel- und Spinal-

arterien erscheinen auch bei Lupenbetrachtung unveridndert. Hochgradige Ver-
schmachtigung des Riickenmarks lumbosacral mit Verlust der GrauweiBzeichnung
und verminderter Gewebskonsistenz: zentral ritlich-braune Verfarbung, im Vorder-,

Seiten- und Hinterstrang stippchenférmige gelbgraue Flecken. Weiche Riicken-

markshéute stirker getriibt, auBerdem stellenweise Arachnoidalverwachsungen-
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Um dje Versnderungen des Riickenmarks nach zeitlichen und topographischen
Gesichtspunkten zu ordnen, wird vom oberen Halsmark bis zum mittleren Brust-
mark jedes 2. Segment, vom mittleren Brustmark bis zum Conus terminalis jedes
Segment mit verschiedenen histologischen Methoden (HE, van Gieson-Elastica,
Nissl, Perdau, Romeis, Woelcke) untersucht.

Histologischer Befund. Das Gehirn 1aBt Abortivformen der spinalen Varicosis
in Form einzelner groBlumiger Venen, deren Wand nur aus einem diinnen Endothel-
héutchen und einer fibrosierten Adventitia besteht, erkennen. Solche Venen finden
sich im Bereich des Hirnstammes und temporobasal.

Die spinalen Gefdfverinderungen. Wahrend die Arterien des Riickenmarks
normal sind, nehmen die Verinderungen der groen vorderen und hinteren Spinal-
und. Wurzelvenen vom Halsmark iiber das Brustmark bis zum untersten Sacral-
mark in der Regel an Starke und Umfang zu, wobei die dorsalen Venen starker ver-
dndert sind, als die ventralen. Im Hals- und oberen Brustmark iiberwiegen reine
Phlebektasien, also einfache Erweiterungen des GefilBrohres. Ab dem mittleren
Brustmark vermengen sich Gefafdilatation und produktiv-sklerotischer Wand-
umbau. Konzentrische und exzentrische Intimaproliferationen mit zwiebelschalen-
formiger Anordnung von Retikulin- und Kollagenfasern, Vermehrung elastischer
Elemente, fakultative Mediahyperplasie und michtiger Adventitialfibrose kenn-
zeichnen diese produktiven Phlebosklerosen. Als Faustregel gilt, daB lumbal und
sacral die produktiven Wandverdnderungen sogar die Gefafidilatation iibertreffen,
so daB es teilweise zu stirkeren Hinengungen der GefaBlumina gekommen ist
(Abb.2a und b). Im allgemeinen fehlen Venenthrombosen; altere organisierte
Thrombosen sind nur dorsal zwischen den Segmenten S 1 und S 4 zu beobachten.
Die Verdnderungen der groBen Spinalvenen greifen auch auf die Wurzelvenen und
das oberflichliche Venennetz des Riickenmarks iiber. Im Lumbosacralmark sind
auch die groflen intraspinalen Venen der Vasocorona und die Venae sulcocommis-
surales betroffen. Damit sind aber die Verdnderungen des intraspinalen Gefdif-
systems nicht erschépft. Neben dem Wandumbau treten echte Gefalivermehrungen,
also angiomatdse Verinderungen. Auch die intraspinalen GefaBverinderungen
nehmen in der Regel von cranial nach caudal an Stirke und Umfang zu, treten
aber im Gegensatz zu der extraspinalen diffusen Varicosis erst etwas tiefer, namlich
im unteren Brustmark in Erscheinung. Sind intraspinale Gefa3wandfibrosen schon
in D6 und D 8 innerhalb der weilen und grauen Substanz vorhanden, so tritt
erstmals eine leichte zahlenméfBige Vermehrung der Gefifirohre im Segment D 8
auf. Von D 10 an verstirkt sie sich caudalwirts ziemlich rasch. Im Lumbosacral-
mark gewinnen die Veridnderungen den Charakter einer angiomatosen Mifibildung
mit einem Maximum zwischen L 3 und S 2 unter Bevorzugung zentraler Riicken-
markspartien (Abb.2 und 3). Die am Aufbau des Hamangioma racemosum venosum
et capillare beteiligten GefaBe sind meist kleine kernarme und kernlose Kollagen-
rohre, die oft stenosiert und obliteriert sind. Typische Hyalinosen bzw. kernarme
und kernreiche capillire GefiBkonvolute kommen vor. An manchen Stellen sind
die GefiBe auch verkalkt, wobei in ihrer Umgebung Ablagerungen nach Art von
Pseudokalk- und Kalkkonkrementen vorhanden sind. Weitere Einzelheiten zur
Topographie der intra- und extraspinalen Angiodysgenesie sind aus der Serie von
Perdau-Praparaten der Abb.2 zu entnehmen.

Verinderungen des Riickenmarks. Parenchym- und Gewebsschiden sind nur von
D 8 bis S5 zu beobachten. Cranial treten jiingere und leichtere, caudal Altere
und schwere Verdnderungen auf. So liegen éltere Entmarkungsherde, die glios
vernarbt sind, fast ausnahmslos im Lumbosacralmark, jiingere, mit noch in Gang
befindlichem Abbau der Markscheidenprodukte vornehmlich im mittleren und
unteren Brustmark. Radiir ausgerichtete Entmarkungskeile zeigen Beziehungen
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zum GefaBapparat der Vasocorona, mehr fleckférmige Entmarkungen liegen in der
weiflen und grauen Substanz unter Bevorzugung der dorsalen Quadranten mit
dem Hinterstrang und den Pyramidenbahnen (Abb.4). AuBerdem freten die von
ScHoLz (1949) beschriebenen ,,plasmatischen Infiltrationsnekrosen auf (Abb.4).
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Abb. 8. Intraspinale Angiomatose, Ausschnitt aus den Segmenten D 12 und T. 5 (Celloidin, Perdrau,
Vergr. 90fach)

Diese im van Gieson-Préparat homogen gelbbraun-gefarbten Plasmaseen haben eine
totale Gewebsnekrose zur Folge und sind im vorliegendem Fall im wesentlichen
auf die weiBle Substanz des Hinter- und Seitenstranges von D 10 bis L 1 beschriinkt.
Organisationsvorginge sind an ihnen nicht nachzuweisen. Im Bereich des racembsen
Hamangioms (von L 2 bis S3) ist das intervasale Gewebe total verédet und nach
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Art eines Schaumzellengranuloms organisiert; neben dem Untergang der grauen
Substanz ist hier auch fast die ganze weile Substanz gliés vernarbt. Darunter
und dariiber, also in den Segmenten D9, D10, D11 sowie S4 und S5 finden sich
vereinzelte und herdférmige Nervenzellnekrosen im Riickenmarksgrau, manchmal
unter Betonung einer Seite. Hchte Riickenmarksinfarkte mit Colliquation der
Nekrose und cystischer Organisation werden vermiBit, obwohl Venenthrombosen
(siehe oben) vorhanden sind. Von den geschilderten Gewebslisionen sind die auf

Abb. 4. Riickenmarksquerschnitt im Segment D 11. Ausgedehnte Entmarkungen der weiBien, aber
auch der grauen Substanz; im Hinterstrang typische plasmatische Infiltrationsnekrose (N) (Celloidin,
‘Wolters, Vergr. 14fach)

dem Vorgang der Wallerschen Degeneration beruhenden sekunddren Verdnderungen
zu unterscheiden, so aufsteigende sekundére Degenerationen im Gollschen Strang,
den Kleinhirnseitenstrangbahnen und im Tractus spinothalamicus beiderseits, und
die efferenten sekundiren Nervenfaserdegenerationen in den vorderen Wurzeln der
Segmente D10 bis S4.

Epikrise. Die Gefaf3- und Riickenmarksverdnderungen sprechen eindeutig fiir
das Vorliegen einer Foix-Alajouanineschen Krankheit, wobei, entsprechend dem
sechsjahrigen, durch schubweise XExacerbationen gekennzeichneten chronisch-
progredienten Krankheitsverlauf, altere und jiingere Verinderungen am Riicken-
mark nachzuweisen sind. Wichtig ist, daB die Grundkrankheit in der letzten
Phase noch durch ein metastasierendes Lymphosarkom kompliziert wurde. So
findet sich eine diffuse Meningealsarkomatose des Gehirns mit einzelnen Duraknoten,
auBerdem eine unvollsténdige UmschlieBung des Riickenmarks mit herdférmigen
Ansammlungen kleiner Tumornester in den Arachnoidalmaschen, wodurch die
klinisch letzthin im Lumballiquor beobachtete Pleocytose mit ,,abnorm groBen
Zellen* erklirt wird. Von der Meningealsarkomatose des spinalen Arachnoidal-
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raumes ist dag Riickenmarksgewebe im allgemeinen nicht in Mitleidenschaft ge-
zogen worden ; nur in oberen Lumbalsegmenten ist eine leichte Invasion der Tumor-
zellen in das Riickenmark entlang der Fissura ventralis und dem Sulcus dorsalis
zu beobachten. Fiir die Pathogenese der Riickenmarksverinderungen im letzten
Teil der Erkrankung miissen als akzidentelle Faktoren noch die durch Tumor-
wachstum ausgelésten Durchblutungsstorungen mit in Rechnung gestellt werden
(siehe unten).

Diskussion

Die Foix-Alajounaninesche Krankheit hat sich in vorliegendem Fall
erstemals im Alter von 39 Jahren klinisch bemerkbar gemacht. Fiir die
im Laufe der ersten beiden Jahre aufgetretenen ataktischen Gang-
storungen und die dissozijerten Sensibilitdtsstorungen in oberen Sacral-
segmenten konnen nur leichtere Gewebsschiden am Riickenmark ver-
antwortlich gemacht werden, denen man zumindest teilweise eine gewisse
Reversibilitdt zubilligen mufi. Hierfir bieten sich die dysorischen Ver-
anderungen der weilen Substanz am ehesten an. Zum Zeitpunkt des
Todes, also 6 Jahre nach Krankheitsbeginn, konnte autoptisch in den
Segmenten L 4 bis S 3 ein intraspinales Hamangiom mit volliger Zer-
storung zentraler Partien des Riickenmarkes beobachtet werden (Abb.2
und 4). Aus den klinischen und pathologisch-anatomischen Befunden
konnen wir den SchluBl ziehen, dal die Hauptentwicklung des Him-
angioms in die letzten 4 Jahre vor dem Tode fallt.

Aber auch das Studium der Topographie und Art der extraspinalen
Gefawandverdnderungen 148t Riickschlisse iiber den zeitlichen Ablauf
des Geschehens zu. Die diffuse extraspinale Varicosis, die sich vom
untersten Halsmark bis zur Cauda equina erstreckt, zeigt in cranio-
caudaler Richtung aufeinanderfolgend reine Phlebektasien, produktiv-
ektatische Phlebosklerosen und schlieBlich nur noch produktiv-steno-
sierende Venenwandverinderungen (Abb.2a und b). Dabei ist die dick-
kalibrige Vena spinalis dorsalis stirker betroffen als die etwas diinnere
vordere Spinalvene. Unterstellt man in Analogie zu der Varicosis der
unteren Extremititen (SrarMMiEr 1950) als conditio sine qua non
eine angeborene Venenwandschwiéche, so diirfte es auch am Riickenmark
unter der andauernden funktionellen Beanspruchung (Blutdruck, himo-
statischer Druck) zuerst in unteren Riickenmarksabschnitten zu Venen-
verdnderungen kommen. Diese Auffassung hat iibrigens PAARMANN
schon 1952 vertreten. Dazu wiirde auch die Auffassung von BmnDA
(1924) pasgen, nach der in zeitlicher Hinsicht die reinen Ektasien am
Anfang, die kompensatorischen produktiven Wandverinderungen mit
Mediahyperplasie, Intimaproliferation und Elasticaverstirkung am
Schluf} stehen.

Wie verhilt es sich nun mit den intraspinalen GefiBverinderungen?
Im Vergleich zur Ausdehnung der extraspinalen Varicosis ist die intra-
spinale Angiomatose viel begrenzter, ihre stirkste Ausprigung liegt
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zwischen L 1 und 8 4 mit einem Maximum zwischen I, 5 und S 2 (Abb.2a
und b). Nach cranial und caudal nimmt sie ab. Fir einen angiodys-
genetischen Prozell innerhalb des Riickenmarkes kann man von mor-
phologischer Seite nur wenig Hinweise geben. Einziger Hinweis sind
die kernreichen GefdBkonvolute, die sicher junger sind als die kernlosen
fibrosierten gleichartigen Verdnderungen. Unter diesem Gesichtspunkt
kénnen die von Brasca (1900), GREENFIELD u. TURNER (1939), ScHOLZ
u. MANUELIDIS (1951), PAARMANN (1952), ScHoLZ u. WECHSLER (1959)
beschriebenen intraspinalen GefaBkonvolute Auskunft dariiber geben, in
welchem Segment dltere oder jiingere GefaBsprossungen liegen. Inter-
essant ist, daB sich dabei eine &hnliche topographische Verteilung
erkennen 1iBt wie bei den extraspinalen Varizenbildungen. In Uberein-
stimmung mit den anatomisch-pathologischen und den klinischen Be-
funden zeigen sie, daBl auch die intraspinalen angiomatoésen Verdnde-
rungen caudal idlter sind als cranjal. Auffillig ist allerdings, dafl die
intraspinale Angiomatose in unteren Sacralsegmenten und im Conus
an Stirke und Ausdehnung wieder abnimmt, wihrend sich die extra-
spinalen Venenverdnderungen bis in die Cauda equina hinein verstir-
ken. — SchlieBlich konnte noch gezeigt werden, dall entsprechend dem
chronisch-progredienten Krankheitsverlauf von 6 Jahren auch histo-
logisch alte und junge Riickenmarksverdnderungen vorliegen, wobei im
allgemeinen die jiingeren Verinderungen mehr in oberen, die &lteren
mehr in unteren Segmenten liegen (auch hier bietet der Conus eine Aus-
nahme).

Die morphologischen Befunde deuten darauf hin, daf die spinale
Angiodysgenesis vom Typ der Foix-Alajouanineschen Krankhest zumindest
nach einer bestimmien Zeit einen angiodysgenetischen Prozef3 darstellt. Es
liegt dann nicht mehr ein kongenital vorgegebener fixierter Zustand, also
eine stationdre Fehlbildung vor. Gerade am Riickenmark, wo auf eng-
stem Raum wichtige Nervenbahnen und Nervenzentren versammelt
sind, kann man die Entwicklung eines Prozesses besonders gut analy-
sieren. Wir méchten deshalb in Ubereinstimmung mit dem klinischen
Bild und dem Manifestationsalter auch vom Morphologischen die Foiz-
Alajouaninesche Krankheit in die Kategorie der einfachen Mifbildungs-
krankheiten des Nervensystems einordnen. Die Abgrenzung von einem
Hamartomblastom oder gar einem Angioblastom (ALBERTINT 1955;
STaEMMLER 1950) fillt nicht schwer: weder morphologisch noch bio-
logisch haben wir hierfir einen Hinweis.

Lassen sich die in vorliegendem Fall entwickelten Argumente ver-
allgemeinern? Wir greifen zunichst auf die uns in der Deutschen For-
schungsanstalt zur Verfiigung stehenden Falle zurtick.

Fall W. (publiziert von Scmorz u. MaNUELIDIS 1951). 44jihriger Patient,
Beginn der Erkrankung mit ischialgiformen Beschwerden, dann langsam fort-
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schreitendes partielles Querschnittsyndrom lumbosacral; Krankheitsdauer 8 Jahre.
Pathologisch-anatomisch: Varicosis spinalis vom mittleren Halsmark iiber das
ganze Brust- und Lendenmark, caudal an Starke zunehmend; cranial: Phlebekta-
sien, caudal: produktive Phlebosklerosen. Intraspinal Beginn der Verénderungen
nach Art eines Himangioma racemosum erst im mittleren und unteren Brustmark,
von da an caudalwirts sich verstérkend. Erst ab dem mittleren Brustmark treten
plasmatische Infiltrationsnekrosen und Entmarkungsherde iiberwiegend in der
mittleren Halfte des Riickemnarkes auf. Dabei liegen jiingere Veranderungen
regelméfig hoher als dltere.

Foll H. (publiziert von ScHoLz u. WECHSLER 1959). 60 jahriger Patient, Krank-
heitsbeginn mit ischialgiformen Beschwerden, dann Ausbildung eines partiellen
und spiter kompletten Querschnittssyndroms im Lumbosacralmark; Krankheits-
dauer 6 Jahre. Pathologisch-anatomisch: extraspinale Varicosis des ganzen Riicken-
marks; von oben nach unten fallen Phlebektasien, produktiv-ektatische und
schlieBlich auch starke produktiv-stenosierende Venenverdinderungen auf; teils
sekundére Thrombosen. Intraspinal ausgeprigtes Hamangioma racemosum, Maxi-
mum im Lumbosacralmark mit Bevorzugung zentraler Rilckenmarkspartien. Die
Verdnderungen am Rilckenmarkgewebe sind sacral ein altes organisiertes Schaum-
zellengranulom, lumbal groBe plasmatische Infiltrationsnekrosen mit starken
Erythrodiapedesen in der dorsalen Halfte, und im oberen Lendenmark und unteren
Brustmark nur kleine plasmatische Infiltrationsnekrosen und jiingere Entmarkungs-
herde innerhalb der weillen Substanz.

Wir kdnnen also trotz individueller Variationen in allen drei uns zur
Verfiigung stehenden Fillen am Riickenmark Gefifl- und Gewebs-
verdnderungen beobachten, die in zeitlicher und topographischer Hin-
sicht auf eine ganz bestimmte Entwicklung hinweisen. Zusammen-
fassend kann man sagen. Die Gefdll- und Riickenmarksverinderungen
nehmen caudalwirts an Starke und Umfang zu; dabei sind cranial die
Verdnderungen junger, caudal dlter. Hinsichtlich der Hoéhenlokalisation
iibertrifft die extraspinale Varicosis regelmaBig die intraspinale Angio-
matose, und diese wiederum sehr hdufig die Verdanderungen am Riicken-
marksgewebe, sofern keine sekundiren Komplikationen aufgetreten sind.
Die Hauptschidigung ist daher im Lumbosacralmark und im unteren
Brustmark zu suchen. Aber auch auf dem Riickenmarksquerschnitt
scheint eine gewisse Bevorzugung der dorsalen Halfte oder der weillen
Substanz anfangs vorzuliegen. Spater kommt es zu einer ,, Zentralisation‘
mit kompletter Querschnittsldsion. — Auch die eingangs zitierten Fille,
die ausfithrlich histopathologisch untersucht wurden, lassen sich ohne
groBeren Zwang in dieses Schema einfiigen. Dadurch gewinnt unsere
Ansicht, daf es sich bei der Folix-Alajouanineschen Krankheit klinisch
und pathologisch um eine MiSbildungskrankheit hinzielt, weiter an
Boden.

Unsere am Nervensystem bei der Foix-Alajouanineschen Krankheit
gewonnenen Hrkenntnisse stehen aber nicht allein. LETTERER (1959) hat
ganz allgemein fir die GewebsmiBbildung betont, daB ,,sehr oft die
Anlage der Fehlbildung in der ersten Hilfte des Lebens latent bleibt,
um in der zweiten Hilfte erst mit dem Wachstum zu beginnen®. Weiter
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hat Dorrr (1957) am Beispiel bestimmter Lungenerkrankungen, vor
allem aber der fibrocystischen Pankreaserkrankung darauf hingewiesen,
,,daB MiBbildungen, also morphologische Abwegigkeiten, auch funktio-
nell, ndmlich durch eine Betriebsstérung, realisiert werden kénnen‘.
Bei der fibrocystischen Pankreaserkrankung erscheint das Organ in den
Tagen nach der Geburt normal differenziert und morphologisch intakt.
Mit solchen Erkenntnissen 146t sich auch die Frage relativieren, ob es
sinnvoll ist, eine spinale Angiodysgenesie vom Typ der Foix-Alajouanine-
schen Krankheit bereits perinatal nachweisen zu wollen. Wir mdchten
diese Frage vorerst offenlassen. Immerhin ist es interessant, daf Bucna-
NAN u. WALkEer (1951) auch bei Kindern spinale Varizen beobachtet
haben, ein Befund, der nach LinpExNBERG (1957) fir eine kongenitale
Genese solcher Gefafanomalien spricht. Auch von neurochirurgischer
Seite gibt es einen Beitrag zur ,,Frage des Wachstums arteriovendser
Héamangiome*. TONNIS . SCHIEFER (1955) berichten unter Bezugnahme
auf Beobachtungen von OrivEcroNa u. Rieves (1948), SHENKIN u.
Mitarb. (1958) iiber einen 26 Jahre alten Mann mit einem frontoparietalen
arteriovendsen Hamangiom, das 16 Jahre nach der Operation nach-
arteriographiert werden konnte. Angiographisch konnte eine ,,eindeutige
Groflenzunahme der MiBbildungen, welche auch durch die Unterbindung
der ortlichen Zufliisse nicht aufgehalten worden war®, festgestellt
werden. — Auch die Klinik und pathologische Anatomie der lokalisierten
Hémangiome des Riickenmarkes bieten manche Hinweise dafiir, dafl es
lohnend ist, auch hier einmal die Frage der MiBbildung und der MiB-
bildungskrankheit zu diskutieren.

Fapt man die Foix-Alajouaninesche Krankheit als eine Mifbildungs-
krankheit auf, so muf3 man nach den endogenen und exogenen Realisations-
faktoren fragen. Dabei ist auf Grund der pathologischen Anatomie und
der Pathogenese der Riickenmarkschidigung genau abzuwigen, inwie-
weit solche Faktoren EinfluB nehmen auf die primére Angiodysgenesie
oder die sekundir-fakultative Gewebsschidigungen. Uber die endogenen
Faktoren kénnen wir auf Grund unserer Beobachtungen nichts sagen.
Anders ist es mit exogenen Faktoren, die imstande sind, die Dysorie
der GefiBwand, die Zirkulationsverhiltnisse des Riickenmarks oder
beides zu beeinflussen. Vor allem BoprceETEL u. ERBsSLOR (1957), BrR-
REND u. BRUsSATIS (1957) haben eine genaue Analyse der moglichen
exogenen Faktoren gefordert. Sucht man nach exogenen Belastungs-
momenten, so st68t man gar nicht so selten auf Faktoren der verschieden-
sten Art, denen man eine akzidentielle pathogenetische Bedeutung zu-
sprechen kann, wobei dies im Einzelfall aber zu beweisen ist. Wir finden
in der Vorgeschichte und in Beziehung zum Krankheitsverlauf allgemeine
korperliche Anstrengungen, Verletzungen, Laminektomien (sie kénnen
aber auch eine Besserung einleiten), Schwangerschaft, Massage, Glisson-
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extension, allgemeine Infektionen, chronische Bleivergiftungen und
anderes. Ohne einer kritiklosen Verallgemeinerung das Wort zu reden,
konnen wir in unserem Fall mit Sicherheit aus der Zusammenschau der
klinischen und pathologisch-anatomischen Befunde als ein akzidentelles
exogenes Belastungsmoment die ausgepragte Lymphosarkomatose mit
groBen Tumorpaketen im Retroperitonealraum und mit Kompression und
Thrombosen der hier verlaufenden Arterien und Venen herausstellen.
Dabei ist es nicht nur zu einer AbfluBstérung mit indurativen Odemen
in den Beinen, sondern auch in unteren Teilen der Wirbelsdule gekommen,
so dafl man sagen kann, daf der ,spinale Kreislauf im Sinne einer
AbfluBstérung beeintrichtigt war. Und schlieSlich haben wir in unserem
Fall noch gesehen, wie Tumormetastasen sich auch innerhalb des Dural-
sackes ausgebreitet haben. Daf} solche und andere Faktoren die all-
gemeine und lokale Durchblutung des Riickenmarks, die Permeabilitit
der GefdBe und die Erndhrung des Gewebes beeinflussen kénnen, liegt
auf der Hand.

Zusammenfassung

An Hand eines neuen Falles von Foix-Alajouaninescher Krankheit
wird die Frage diskutiert, ob die ,angiodysgenetische nekrotisierende
Myelopathie” eine MiBbildung oder eine MiBbildungskrankheit ist.
Klinische und morphologische Daten sprechen zumindest ab einer be-
stimmten Lebensphase fiir eine Mifbildungskrankheit. Auf die Be-
deutung endogener und exogener Realisationsfaktoren, deren Analyse
im Kinzelfall sehr schwierig ist, wird hingewiesen.
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