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Mit 4 Text~bbildungen 

(Eiugegangen am 3. August 196g) 

,,Die Pathologie der Pranatalzeit ist mit dem Balast einer Unordnung 
beschwert, der night nur eine Verstgndigung, sondern auch den Fort- 
gang der wissensehaft]iehen Arbeit beeintr~chtigt .... Begriffe wie Krank- 
heir und Mi~bildung, Vorg~nge und Zust~nde, Embryo und Fetus, aber 
auch Atiologie und Pathogenese werden promiseue gebraueht" (DOEI~I~ 
1957). TauGht nun sogar noch der Begriff ,,Mil~bildungskrankheit" auf, 
so scheint die Verwirrung noch gr61~er zu werden. In gewissem Sinne 
ist es bezeichnend, daG auf dem I)eutschen Internisten-Kongrel~ 1958 
das IIauptthema ,,Mi]~bfldungen und Mil~bfldungskrankheiten" zwar yon 
den verschiedensten Seiten be]euchtet wurde, man aber eine auf begriff- 
fiche Klarstellung weitgehend verzichtet hat. Dieses Dielmma wird etwas 
einfacher, wenn man sieh die Frage vorlegt, was wahrend des Lebens 
aus einer Mil~bildnng werden kann. Im llinb]ick auf das Sehicksal einer 
MiGbfldung ist eine bestimmte Differenzierung am Platze. Wir verstehen 
in diesem Sinne unter Mifibildung eine stationgre Fehlentwieklung, 
unter Mifibildungskranlcheit eine Fehlanlage, die ira Lanfe des Lebens 
prozel~haft fortsehreiten kann und unter Miflbildungstumor ein aus einer 
Fehlgestaltung entstandenes Gews mit  autonomem Wachstum. 

E ~ s L S ~  (1963) hat  in der zweiten Auflage der ,,Differentialdiagnose 
neurologischer Krankheitsbilder" yon BODEC~TEL die Begriffe MiG- 
bildung und MiGbildungskrankheit noch sti~rker herausgestellt und, wie 
uns seheinen will, damit  eine recht glfickliche Differenzierung einge]eitet. 
Zu den MiGbildungskrankheiten des Nervensystems recbnet E~BST.6I~ 
die Syringomyleie, den ~r l~ecklinghausen und die tuberSse Sklerose, 
also im wesentliehen nur die Erkrankungen yore Charakter der I-[armarto- 
blastome. Fiir sie ge]te als allgemeine Richtlinie, daG sie sigh erst spat  

* Herrn Prof. Dr. W. Sc~oLz zum 15.12. 1964 verehrungsvoll zugeeignet. 
9* 
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manifestieren, oft sogar nach AbschluB der Wachstumsperiode, w~hrend 
die zugrundeliegende MiBbfldung bereits in der fr/ihen Embryonalperiode 
angelegt (determiniert) sei. Auch OSW~nTAO (1956) betont, dab die Mor- 
phogenese der MiBbildungen sich welt bis in das postnatale Alter fort- 
setzen kann. Dies seheint auch f/ir einfaehere MiBbildungskrankheiten 
zu gelten, wie z.B. die Foix-Alajouanfllsehe Kr~nkheit.  

tteute wird im &llgemeinen die yon Sc~oLz und seiner Schule vertretene Lehre 
akzeptiert, n~ch der die Foix-M~jouaninesche Krankheit eine ,,angiodysgenetische 
nekrotisierende Myelopathie" ist (SToT,zB 1949; SC~ZOLZ u. MA~VELI])IS 1951; SC~OLZ 
u. W]~C~SLEI~ 1959). Neuere Publik~tionen, die sich auf denselben Standpunk~ 
stellen, stammen yon ItETZEL (1900), OSTERL~I) (1960), FLAM~,~T et al. (1960). 
Lediglich BLACKWOOD (1963) beharrt auf seinem Standpunkt einer prim~ren 
spinalen Thrombophlebitis. 

Mit der Kennzeichnung der Foix-Alajouaninesehen Krankhei t  als 
prim~ire Angiodysgenesie des Riickenmarks stellt sich yore Klinischen und 
Pathologisch-Anatomischen die Frage: wieso manifestiert sieh dieses 
Leiden erst in der Lebensmitte, wo doeh die An]age zur Gef~BmiBbfldung 
kongenital vorgegeben sein muB. SCHOLZ u. M~UnLIDIS (1951) haben 
diesen Saehverhalt  klar gesehen und gesagt: ,,ein seheinbarer Wider- 
sprueh liegt in der Definierung der Gefi~Banomalie als AnlagestSrung 
und ihrer Manifestation erst naeh Ablauf einiger Lebensjahrzehnte. 
Die AnlagenstSrung ist aber einer Entwicklung unterworfen, die erst 
bei Erreichung gewisser Grenzen zu destruktiven Vorg~ngen am zentralen 
Gewebe AnlaB gibt und entsprechend dem Tempo der Entwieklung einen 
langdauernden Verlauf n immt ."  

Wir nehmen die Beobachtung eines nenen Falles zum AnlaB, um 
aus der Art  und Topographie der Gef~B- und Rfiekenmarksver/~nde- 
rungen einen zeitlichen Plan abzuleiten, der Rfieksehliisse auf die Ent-  
wieklung der primiiren Angiodysgenesie und sekundiiren Rtiekenmarks- 
sch~digung zul~Bt. Auf  diesem Wege hoffen wit, der eingangs gestellten 
Frage, ob die Foix-Alajounaninesche Krankhei t  besser als eine MiB- 
bildung oder besser als eine MiBbildungskrankheit verstanden werden 
soll, etwas n~herzukommen. Diesbezfigliche Anregungen verdanke ich 
Prof. E~BSL6~. 

Eigene Beobachtung 
H., W., geb. 2.7. 1915, gest. 15. 4. 1960 (DFA Nr. 138/60). 
Kranlcengeschichte 1. Schleichender Beginn der Erkrankung mit 39 Jahren. Nach 

2 Jahren L~hmung der li. Uaterschenkelmuskul~tur, leichte ~taktische Gang- 
stSrung und dissoziierte EmpfindungsstSrungen in den oberen Sacralsegmenten; 
]~eine Beeintr~chtigung der Blasen- und lV[astdarmfunktion. Zun~chst Annahme 

1 Die Unterlagen zur Kr~nkengeschichte und die ~berlassung des ZNS zur 
patho]ogischen Untersuchung verd&nken wit Dr. KESS~L, Leiter der ~euro- 
chirurgischen Abteilung des Sti~dt. Krankenhauses l~echts der Isar, Mfinchen. 
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ehmr Syringomyelie. Erst naeh 4 Jakren subak'ute EntwiekIung eines weitgehend 
vo|lst~ndigen lumosacralen Quersehnittsyndroms mit seh]affer Paraplegie beider 
Beine, Anaethesie und inkomp]etter Inkontinenz yon t tarn und Stuhl. Liquor: 
suboecipital 10/3 Zellen, Gesamteiweil~ 2,4 E nach KAFKA, Quotient 0,3; lumbal 
13/3 Zellen, Gesamteiweil~ 1,7 E naeh KAFKA, Quotient 0,41, maftig links gelagerte 
Mastixkurve. Serologisehe Reaktionen auf S~Thilis (Wa.R. und MKR) in B]ut und 

Abb. 1 a--c.  Dorsalseite des t~fickenmarks ~'om oberen Brustmark bis zur Cauda equina. Schwere 
u der V. spin~lis dorsalis (V), teilweise mit :KonvolutbiIdtmg (K) 

Liquor neg~tiv. Durch die Gas- nnd positive Myelographie Aussehlul~ eines extra- 
und in~ramedull~ren raumibrdernden Prozesses. --  Im letzten, 5. Krankheitsjahr, 
weitere Verschleehterung mit ascendierenden Symptomen und vollst~ndiger In- 
kontinenz yon Ham und 8tuhL Neurologisehe Symptome yon seiten des Gehirns, 
des ganzen Hals- und oberen Brustmarkes fehlen. AuSerdem indurative Sehwellung 
des re. BeinGs, des re. Hodens und der Leistendriisen, BKS 40/60. Als nener Befund 
ira Lumbulliquor (26. 3. 1960) Pleocytose yon 148/3 (2~ Lymphoeyten, 980/0 
,,abnorm grol~e Zellen"). 
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Abb. 2a und b. Zur Topographie und Intensit~tt der extraspinaIen ~v~aricosis und der intraspinalen 
Angiom~tose. Maximum tier intraspinalen Angiomatose nach Art eines kornpakten ]~Iaemangtomt~ 
racemosum capillare et venosum (H) zwischen L 5 und S 2. V Yenen; T Thrombosen; A Arterien 

(Celloidin, Perdrau, Yergr. 10fach) 

E x i t u s  ]etal is  n a c h  e i nem seohs jghr igen ,  d u r c h  schubwei se  E x a o e r b a t i o n e n  
g e k e n n z e i c h n e t e n  ch ron i seh -p rog red i en t en  Ver l au f  i m  Al te r  von  45 J a h r e n  d u t c h  
M a r a s m u s ,  au f s t e igende  Cytopyel i t i s ,  Herz-  u n d  Kre i s l~ufve r sagen .  

Ktinische Diagnose. Zu Lebzei~en wurde  die A r t  der  R i i e k e n m a r k s e r k r a n k u n g  
n i c h t  geklgr t .  D i f fe ren t i a ld iagnos t i seh  wurde  a n f a n g s  a n  eine Syr ingomye] ie ,  e iae  
mu l t i p l e  Slderose m i d  e inen  R i i e k e n m a r k s t u m o r ,  spg t e r  a n  eine ehron isehe  ~ - e l i t i s  
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bzw. einen Gef~Bprozel3 nach 
Art einer langsam fortschreiten- 
den Venenthrombose gedacht. 

Be]und der KSrpersektion 
(Prof. Dr. SCKLEVSr~G). Meta- 
stasierendes Lymphosarkom der 
Hals-, Inguinal- und der retro- 
peritoneMen Lymphdriisen mit 
Metastasen in Milz, Leber, 
Subcutis und Dura. Ausgedehnte 
Turnor~akete retroperitoneal mit 
Kompression der Ba, uchaort~, der 
im kteinen Becken verlau]enden 
Arterien, der Vena calva caudalis 
sowie der Nieren- und Becken- 
venen. Begleitende Thrombosie- 
rung der Vena cava cau, dalis, 
der Becken- und Schenkelvenen. 
FoIge der ven6sen Riickstauung 
sincl u.a. schwere indurative 
Odeme der Beine und elne 
Schwellung der Riickenma@s- 
muskulatur in unteren Wirbel- 
s&denabschnitten. Augerdem 
ei~rige Urocystitis mit Erwei- 
terung der Harnteiter und des 
Nierenbeckens oberhalb einer 
Ureterkompression. Mggige Ar- 
teriosklerose der Aorta und der 
Herzkranzgef~Be. 

Nervensystem. Makrosko- 
pisch: Gehirn unauff~llig. Spi- 
naler Duralsack ohne Besonder- 
heiten. Am Riickenmark diffuse 
Varicosis der Venue spinales 
ventralis et dorsalis im Brust-, 
Lenden- und Saeralmark: die 
grogkMibrige Vena spinalis 
dorsatis imponiert vom oberen 
Brustmark bis zum Conus ter- 
minalis als ein m~ander- und 
knfmelargig verscbltmgenes, 
weiSgraues Gef~Brohr. Gleieh- 

Abb. 2b sinnige Ver~nderungen an den 
mit den saerMen ~r aus- 

tretenden Venue radieulares, teils unter Bildung yon Konvoluten (Abb. 1). Etwas 
leiehtere Varicosis der vorderen Spinalvenen. Die grogen Wurzel- und Spinal- 
arterien erscheinen aueh bei Lupenbetraehtung unver~ndert, ttoehgradige Ver- 
sehm~ehtigang des I~iiekenmarks lumbosaeral mit Verlust der Gr~uweigzeiehnung 
und verminderter Gewebskonsistenz: zen~ral rS~lieh-braune Verf~rbung, im Vorder-, 
Seiten- und Hinterstrang stippehenfSrmige gelbgraue Fleeken. Weiehe giieken- 
marksh~ute st&rker getrtibt, auBerdem stellenweise Araehnoidalverwaehsungen- 
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Um die Veranderungen des Riickenmarks nach zeitlichen und topographisehen 
Gesichtspunkten zu ordaen, wird vom oberen Halsmark bis zum mittleren Brust- 
mark jedes 2. Segment, yore mittleren Brustmark bis zum Conus terminalis jedes 
Segment mit verschiedenen histologischen Methoden (HE, van Gieson-Elastica, 
~issl, Perdau, Romeis, Woelcke) untersueht. 

Histologischer Befund. Das Gehirn lgBt Abortivformen der spinalen Varieosis 
in Form einzelner groftlumiger Venen, deren Wand nur aus einem dfinnen Endothel- 
hgutchen und einer fibrosierten Adventitia besteht, erkennen. Solche Venen finden 
sieh im Bereich des Hirnstammes und temporobasal. 

Die spinalen Ge/iiflveriinderungen. Wghrend die Arterien des Rfiekenmarks 
normal sind, nehmen die Ver~nderungen der groSen vorderen und hinteren Spinal- 
und Wurzelvenen yore Halsmark fiber das Brustmark bis zum untersten Sacral- 
mark in der Regel an Stgrke und Umfang zu, wobei die dorsalen Venen starker ver- 
~ndert sind, als die ventralen. Im Hals- und oberen Brustmark iiberwiegen reine 
Fhlebektasien, also einfaehe Erweiterungen des GefgBrohres. Ab dem mittleren 
Brustmark vermengen sich Gefgl]dilatation and produktiv-sklerotischer Wand- 
umbau. Konzentrisehe und exzentrisehe Intimaproliferationen mit zwiebelschalen- 
fSrmiger Anordnung yon Retikulin- und Kollagenfasern, Vermehrung elastiseher 
Elemente, fakultative Mediahyperplasie und mgchtiger Adventitialfibrose kenn- 
zeichnen diese produktiven Phlebosklerosen. Als F~ustregel gilt, daJ] lumbal und 
sacral dig produktiven Wandvergnderungen sogar die Gef~l]dilatation fibertreffen, 
so dal3 es teilweise zu starkeren Einengungen der Gefgl31umina gekommen ist 
(Abb.2a und b). Im allgemeinen fehlen Venenthrombosen; ~ltere organisierte 
Thrombosen sind nur dorsal zwisehen den Segmenten S i und S 4 zu beobaehten. 
DiG Vergnderungen der groBen Spinalvenen greifen auch auf die Wurzelvenen und 
das oberflgehliche Venermetz des t~fickenmarks fiber. Im Lumbosaeralmark sind 
~uch die grol~en intraspinalen Venen der Vasoeorona und dig Venae suleoeommis- 
surales betroffen. Damit sind aber die Vergnderungen des intraspinalen Ge]dfi- 
systems nieht erschSpft. Neben dem Wandumbau treten eehte Gefg~vermehrungen, 
also angiomatSse Vergnderungen. Aueh die intraspinalen Gefg~vergnderungen 
nehmen in der Regel yon cranial nach caudal an Stgrke nnd Umfang zu, treten 
aber im Gegensatz zu der extraspinalen diffusen Varieosis erst etwas tiefer, n~mlieh 
im unteren Brustmark in Erseheinung. Sind intraspinale Gefg~wandfibrosen schon 
in D 6 und D 8 innerhalb der wei~en und grauen Substanz vorhanden, so tritt  
erstmals eine leichte zahlenm&l~ige Vermehrung der Gefg~rohre im Segment D 8 
auf. Von D 10 an verst~rkt sie sieh caudalwgrts ziemlieh rasch. Im Lumbosacral- 
mark gewinnen die Ver~nderungen den Charakter einer sngiomat5sen MiBbfldung 
mit einem Maximum zwisehen L 3 und S 2 unter Bevorzugung zentr~ler Rficken- 
markspartien (Abb. 2 und 3). DiG am Aufbau des ttgmangioma raeemosum venosum 
et eapillare beteiligten Gef~e sind meist kleine kernarme and kernlose Kollagen- 
rohre, die oft stenosiert und obliteriert sind. Typische Hyalinosen bzw. kernurme 
und kernreiche eapillgre Gefg]konvolute kommen vor. An manehen Stellen sind 
die Gef~Be ~ueh verkalkt, wobei in ihrer Umgebung Ablagerungen nach Art yon 
Pseudokalk- und Kalkkonkrementen vorhanden sind. Weitere Einzelheiten zur 
Topographie der intra- und extraspinalen Angiodysgenesie sind aus der Serie yon 
Perdau-Prgparaten der Abb. 2 zu entnehmen. 

Veriinderungen des Riiclcenmarlcs. ]Parenchym- tend Gewebsschdiden sind nur yon 
D 8 bis S 5 zu beobaehten. Cranial treten jiingere und leichtere, caudal gltere 
und schwere Vergnderungen auf. So liegen gltere Entmarkungsherde, die gli5s 
vernarbt sind, fast ~usnahmslos im Lumbosacr~lmark, jiingere, mit noch in Gang 
befindlichem Abbau der Markseheidenprodukte vornehmlich ira mittIeren und 
unteren Brustm~rk. Radigr ausgeriehtete Entmarkungskeile zeigen Beziehungen 
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zum Gef~l]apparat der Vasocorona, mehr fleekfSrmige Entmarkungen liegen in der 
weiften und grauen Substanz unter Bevorzugung der dorsalen Quadranten mR 
dem Hinterstrang und den Pyramidenbahnen (Abb.4). AuSerdem treten die yon 
Sc~mLZ (1949) beschriebenen ,,plasmatischen InfiRrationsnekrosen" ~uf (Abb.4). 

Abb. 3. Intraspinale Angiomatose, Ausschnitt aus den Segmenten D 12 und L 5 (Celloidin, Perdrau, 
Vergr. 90fach) 

I)iese im van Gieson-Prt~purat homogen gelbbraun-geft~rbten Pl~smaseen haben eine 
totale Gewebsnekrose zur Folge und sind im vorliegendem Fall  im wesentliohen 
a, uf die weiSe Substanz des Hinter- und Seitenstranges yon D i0 bis L 1 besohr~nk~. 
0rganisat, ionsvorg~nge sind an ihnen nicht nachzuweisen. Im  Bereieh des raoemSsen 
Ht~mangioms (yon L 2 bis $3) ist das intervasale Gewebe total  verOdet und nach 
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Art  eines Sehaumzellengranuloms organisiert; neben dem Untergang der grauen 
Substanz ist hier anch fast die ganze wei~e Substanz gli6s vernarbt. Darunter 
und darfiber, also in den Segmenten D9, D10, D l l  sowie $4 und $5 finden sich 
vereinzelte und herdfSrmige Nervenzellnekrosen im Rfickenmarksgrau, manehmal 
unter Betonung einer Seite. Echte Riickenmarksinfarkte mit  Colliquation der 
Nekrose und cystiseher Organisation werden vermigt,  obwohl Venenthrombosen 
(siehe oben) vorhanden sind. Von den geschilderten Gewebsl~sionen sind die auf  

Abb. 4. R~ckenmarksquerschnitt im Segment D ll. Ausgedehnte Entrnarkungen der weiflen, abet 
auch der grauen Substanz; im I:Iinterstrang typische plasmatische Infiltrationsnekrose (N) (Celloidin, 

Wolters, Vergr. 14fach) 

dem Vorgang der Wallerschen Degeneration beruhenden 8ekundiiren Veriinderu~gen 
zu unterscheiden, so aufsteigende sekund~re Degenerationen im Gollschen Strang, 
den Kleinhirnseitenstrangbahnen und im Tractus spinothalamicus beiderseits, und 
die efferenten sekundaren Nervenfaserdegenerationen in den vorderen Wurzeln der 
Segmente D 10 bis $4. 

]~pikrise. Die Gef~B- und l%fickenmarksver~nderungen spreehen eindeutig fiir 
das Vorliegen einer Foix-Alajouanineschen Krankheit,  wobei, entspreehend dem 
sechsj~hrigen, dureh schubweise Exacerbationen gekennzeichneten chronisch- 
progredienten Krankheitsverlauf, ~ltere und jiingere Ver~nderungen am l~ficken- 
mark nachzuweisen sind. Wichtig ist, dab die Grundkrankheit in der letzten 
Phase noch durch ein metastasierendes Lyml0hosarkom kompliziert wurde. So 
finder sich eine dif/use Meningealsar~omatose des Gehirns mit einzelnen Duraknoten, 
aui~erdem eine unvollst~ndige Umschlie~ung des Rfiekenmarks mit herdfSrmigen 
Ansammlungen kleiner Tumornester in den AraehnoidMmaschen, wodurch die 
klinisch letzthin im LumbMliquor beobachtete Pleocytose mit  ,,abnorm grogen 
Zellen" erkl~rt wird. Von der )/Ieningealsarkomatose des spinalen Ar~chnoidal- 
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r~umes ist das Riickenmarksgewebe im allgemeinen nicbt in Mi~leidenschaft ge- 
zogen worden; nur in oberen Lumbalsegmenten ist eine leichte Invasion der Tumor- 
zellen in dus Riickenmark entl.~ng der Fissur~ ventr~lis und dem Sulcus dorsalis 
zu beobuchten. Fiir die P~thogenese der Riickenmarksver~nderungen im letzten 
Teil der Erkrankung miissen als akzidentelle Faktoren noch die durch Tumor- 
w~chstum ~usgelSsten DurchblutungsstSrungen mit in Rechnung gestellt werden 
(siehe unten). 

Diskussion 
Die Foix-Alajounaninesche Krankheit  hat sieh in vorliegendem Fall 

erstemals im Alter yon 39 Jahren kliniseh bemerkbar  gemaeht. F fir die 
im Laufe der ersten beiden Jahre aufgetretenen ataktischen Gang- 
stSrungen und die dissoziierten Sensibilits in oberen Sacral- 
segmenten kSnnen nur ]eichtere Gewebssch~den am t~fickenmark ver- 
antwortlieh gemacht werden, denen man zumindest teilweise eine gewisse 
Reversibilit~t zubilligen mul~. Hierffir bieten sich die dysorisehen Ver- 
~nderungen der weil~en Substanz am ehesten an. Zum Zeitpunkt  des 
Todes, also 6 Jahre  nach Krankheitsbeginn, konnte autoptiseh in den 
Segmenten L 4 bis S 3 ein intraspinales Hs mit  vSl]iger Zer- 
stSrung zentraler Partien des Rfiekenmarkes beobaehtet  werden (Abb. 2 
und 4). Aus den klinischen und pathologiseh-anatomischen Befunden 
kSnnen wit den Schlul~ ziehen, dal] die Hauptentwiek]ung des H~m- 
angioms in die letzten 4 Jahre vor dem Tode f~llt. 

Aber auch das Studium der Topographie und Art der extraspinalen 
Gef~l~wandvers ]s Rfickschlfisse fiber den zeitliehen Ablauf 
des Gesehehens zu. Die diffuse extraspinale Varieosis, die sich yore 
untersten I~alsmark bis zur Cauda equina erstreckt, zeigt in eranio- 
caudaler l~iehtung aufeinanderfolgend reine Phlebektasien, produktiv- 
ektatische Phlebosklerosen und sehliel31ieh nut  noeh produktiv-steno- 
sierende Venenwandver~nderungen (Abb. 2 a und b). Dabei ist die dick- 
ka]ibrige Vena spinalis dorsalis st~trker betroffen als die etwas dfinnere 
vordere Spinalvene. Unterstellt man in Analogie zu der Varieosis der 
unteren Extremits  (STA~ML]~ 1950) a]s eonditio sine qua non 
eine angeborene Venenwandschw~ehe, so dfirfte es aueh am Rfiekenmark 
unter der andauernden funktionellen Beanspruehung (Blutdruek, h~mo- 
statiseher Druek) zuerst in unteren Rfiekenmarksabsehnitten zu Venen- 
ver~nderungen kommen. Diese Auffassung hat  fibrigens PAAI~MANN 
sehon 1952 vertreten. Dazu wfirde auch die Auffassung yon BENDA 
(1924) passen, naeh der in zeitlicher tIinsicht die reinen Ektasien am 
Anfang, die kompensatorischen produktiven Wandveranderungen mit  
Mediahyperplasie, Intimaproliferation und Elasticaverstarkung am 
SchluB stehen. 

Wie verhi~lt es sich nun mit  den intraspinalen Gef~l~veri~nderungen? 
I m  Vergleich zur Ausdehnung der extraspinalen Varicosis ist die intra- 
spinale Angiomatose viel begrenzter, ihre st~rkste Auspr~gung liegt 
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zwisehen L 1 und S 4 mit einem Maximum zwischen L 5 und S 2 (Abb. 2 a 
und b). Naeh cranial und caudal nimmt sic ab. Fiir einen angiodys- 
genetisehen Prozel] innerhalb des Rfiekenmarkes kann man yon mor- 
phologischer Seite nur wenig tIinweise geben. Einziger ttinweis sind 
die kernreichen Gef~Bkonvolute, die sicher jiinger sind ale die kernlosen 
fibrosierten gleichartigen Ver~nderungen. Unter diesem Gesichtspunkt 
k6nnen die von BRASCg (1900), GREENFIELD U. TUI~NEI~ (1939), SCHOLZ 
u. MA~U]SLDIS (1951), PAA~MA~N (1952), SC~OLZ U. W]SC~ISL~ (1959) 
besehriebenen intraspinalen Gef~Bkonvolute Auskunft dartiber geben, in 
welchem Segment ~ltere oder jiingere Gef~Bsprossungen liegen. Inter- 
essant ist, dab sich dabei eine ~thnliche topographisehe Verteflung 
erkennen ]~Bt wie bei den extraspinalen Varizenbildungen. In  ~berein- 
stimmung mit den anatomiseh-pathologischen und den klinischen Be- 
funden zeigen sie, d~B auch die intraspinalen angiomatSsen Ver~nde- 
rungen caudal ~lter sind ale cranial. Auff~llig ist allerdings, dab die 
intraspinale Angiomatose in unteren Sacralsegmenten und im Conus 
an St~rke und Ausdehnung wieder abnimmt, w~hrend sich die extra- 
spinalen Venenver~nderungen bis in die Cauda equina hinein verst~r- 
ken. -- SehlieBlieh konnte noeh gezeigt werden, dab entspreehend dem 
chroniseh-progredienten Krankheitsverlauf von 6 Jahren aueh histo- 
logisch alte und junge Riickenmarksvers vorliegen, wobei im 
allgemeinen die jiingeren Ver~nderungen mehr in oberen, die ~lteren 
mehr in unteren Segmenten liegen (auch bier bietet der Conus eine Aus- 
nahme). 

Die morpho]ogisehen Befunde deuten darauf hin, daft die spinale 
Angiodysgenesis veto Typ der Foix-Ala]ouanineschen Kran/~heit zumindest 
nach einer bestimmten Zeit einen angiodysgenetischen Prozefi darstellt. Es 
liegt dann nieht mehr ein kongenital vorgegebener fixierter Zustand, also 
eine station~re Fehlbfldung vor. Gerade am Riiekenmark, we auf eng- 
stem Raum wichtige Nervenbahnen und Nervenzentren versammelt 
sind, kann man die Entwieklung eines Prozesses besonders gut analy- 
sieren. Wir mSchten deshalb in Ubereinstimmung mit dem klinisehen 
Bild und dem Manifestationsalter auch vom Morphologischen die 2'oix- 
Ala]ouaninesche Krankheit in die Kategorie der ein/aehen Mifibildungs- 
krankheiten des Nervensystems einordnen. Die Abgrenzung yon einem 
t tamartomblastom oder gar einem Angioblastom (ALBEI~TINI 1955; 
STA]~M~L~ 1950) fallt nicht schwer: weder morphologiseh noeh bio- 
logisch haben wit hierfiir einen Hinweis. 

Lassen sich die in vorliegendem Fall entwickelten Argumente ver- 
allgemeinern? Wit greifen zun~ehst auf die uns in der Deutsehen For- 
schungsanstalt zur Verfiigung stehenden Falle zuriick. 

Fall W. (publizier~ yon Sc~oLz u. MANVELIDIS 1951). 44jahriger Patient, 
Beginn der Erkrankung mit ischialgiformen Beschwerden, dunn langsam fort- 
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sehreitendes partielles Querschnittsyndrom lumbosaeral; Krankheitsdauer 6Jahre. 
Pathologisch-anatomisch: Varieosis spinalis vom mittleren Halsmark fiber das 
ganze Brust- und Lendenmark, caudal an St~rke zunehmend; cranial: Phlebekta- 
sien, caudal: produktive Phlebosklerosen. Intraspinal Beginn der Veranderungen 
hash Art eines H~mangioma racemosum erst im mittleren und unteren Brustmark, 
yon da an caudalwgrts sieh verstgrkend. Erst ab dem mittleren Brustmarl< treten 
plasmatische Infiltrationsnekrosen und Entmarkungsherde fiberwiegend in der 
mittleren ttglfte des Riickemnarkes auf. Dabei liegen jiingere Ver~nderungen 
regelmgl~ig h6her als ~ltere. 

Fall H. (publiziert yon ScgoLz u. WECHSL~ 1959). 60j~tn%er Patient, Kzank- 
heitsbeginn mit isclfialgiformen Beschwerden, dann Ausbildung eines partiellen 
und sparer kompletten Querschnittssyndroms im Lumbosacralmark; Krankheits- 
dauer 6 Jahre. Pathologiseh-anatomisch: extraspinale Varieosis des ganzen Ri~cke~n. 
marks; yon oben nach unten falleu Phlebektasien, produktiv-ektatisehe und 
schtiel~lich auch starke produktiwstenosierende Venenvergnderungen auf; tells 
sekundgre Thrombosen. Intraspinal ausgepragtes ttamangioma racemosum, Maxi- 
mum im Lumbosaeralmark mit Bevorzugung zentraler Rfiekenmarkspartien. Die 
Ver~nderungen am Rfickenmarkgewebe sind sacral ein altes organisiertes Sehaum- 
zellengranulom, ]umbal gro~e plasmatisehe Infiltrationsnekrosen mit starken 
Erytlxrodiapedesen in der dors~len ttMfte, und im oberen Lendenmark und unteren 
[Brustmark nur kleine plasmatische Infiltrationsnekrosen nnd jiingere Entmarkungs- 
herde innerha]b tier weiBen Substanz. 

W~r k5nnen also trotz individueller Variationen in allen drei uns zur 
Verffigung stehenden F~llen am l~iickenmark Gefi~$- und Gewebs- 
ver~nderungen beobacht~n, die in zeitlicher und topographischer Hin- 
sicht auf eine ganz best, immte Entwiddung hinweisen. Zusammen,- 
]assend kann man sagen. Die Gef/~$- und Rilckenmarksver~nderungen 
nehmen caudalwKrts an St/~rke und Umfang zu; dabei sind cranial die 
u jfinger, caudal ~lter. Kinsiehtheh der HShenlokalisation 
fibertrifft die extraspinale Varieosis regelm~f~ig die intraspinale Angio- 
matose, und diese wiederum sehr h~ufig die Ver/~nderungen am Rfieken- 
marksgewebe, sofem keine sekund/~ren Komplikationen aufgetreten sind. 
Die l:[auptsch/~digung ist daher im Lumbosacralmark und im unteren 
Brustmark zu suchen. Abet auch auf dem Riickemnarksquerschnitt, 
seheiat eine gewisse Bevorzugung der dorsalen H~lfte oder der weil~en 
Substanz anfangs vorzuliegen. Sparer kommt es zu einer ,,Zentra]isation" 
mit kompletter Quersehnittsl~sion. --  Aueh die eingangs zitierten Fa|le, 
die ausffihrlieh histopathologiseh untersueht wurden, lassen sich ohne 
grSSeren Zwang in dieses Schema einfiigen. Dadurch gewinnt unsere 
Ansieht, da$ es sich bei der Fo[ix-A1Qouanineschen Krankheit kliniseh 
und pathologiseh um eine Mifibildungskrankheit hinzielt, welter an 
J~oden. 

Unsere am Nervensystem bei der Foix-Alajouaninesehen Krankheit 
gewonnenen Erkenntnisse stehen aber nicht allein. L ~ T ~  (1959) hat  
ganz a11gemein far die GewebsmiSbfldung betont, da$ ,,sehr oft die 
Anlage der Fehlbildung in der ersten tt/~lfte des Lebens latent bteibt, 
urn in tier zweiten K/~lfte erst mit dam Waehstum zu beginnen". Weiter 
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hat DOERR (1957) am Beispiel bestimmter Lungenerkrankungen, vor 
allem aber der fibrocystisehen Pankreaserkrankung darauf hingewiesen, 
,,daI~ MiBbildnngen, also morpho]ogisehe Abwegigkeiten, auch funktio- 
nell, ni~mlich durch eine BetriebsstSrung, realisiert werden kSnnen". 
Bei der fibrocystischen Pankreaserkrankung erscheint das Organ in den 
Tagen nach der Geburt normal differenziert und morphologisch intakt.  
Mit solchen Erkenntnissen lal3t sieh aueh die Frage relativieren, ob es 
sinnvoll ist, eine spinale Angiodysgenesie vom Typ der Foix-Alajouanine- 
sehen Krankheit  bereits perinatal nachweisen zu wollen. Wit mSehten 
diese Frage vorerst offenlassen. Immerhin ist es interessant, dal3 BVC~A- 
NAN U. W ~ m x ~  (1951) aueh bei Kindern spinale Varizen beobaehtet 
haben, ein ]3efund, der naeh LIND]~NBWRG (1957) fiir eine kongenitale 
Genese soleher Gefal3anomalien spricht. Aneh von neuroehirurgischer 
Seite gibt es einen Beitrag zur ,,Frage des Waehstums arteriovenSser 
tIamangiome". TSNNIS u. SCHIEF~ (1955) berichten unter Bezugnahme 
auf ]3eobachtungen yon OLIWC]~O~A u. RI]~VES (1948), S~]~lv~cIN u. 
Mitarb. (1958) fiber einen 26 Jahre alten Mann mit einem frontoparietalen 
arteriovenSsen Xamangiom, das 16 Jahre naeh der Operation naeh- 
arteriographiert werden konnte. Angiographisch konnte eine ,,eindeutige 
GrSl3enzunahme der lV[il3bildungen, welche aueh dureh die Unterbindung 
der 5rtlichen Zuflfisse nicht anfgehalten worden war", festgestellt 
werden. --  Auch die Xlinik nnd pathologische Anatomie der lokalisierten 
Hgmangiome des Rfickenmarkes bieten manche tIinweise daffir, dal3 es 
lohnend ist, auch bier einmal die Frage der lVl]13bildung und der Mil3- 
bi]dnngskrankheit zu diskutieren. 

Fafit man die Foix-Ala]ouaninesche Kran]cheit als eine Mifibildungs- 
]~ranIcheit au/, so muff man nach den endogenen und exogenen Realisations- 
/at~toren ]ragen. ])abel ist auf Grund der pathologisehen Anatomie und 
der Pathogenese der l~fickenmarkschgdigung genan abzuwggen, inwie- 
welt solche Faktoren Einflul3 nehmen auf die primgre Angiodysgenesie 
oder die sekund/~r-fakultative Gewebssehi~digungen. f0ber die endogenen 
Faktoren kSnnen wir auf Grund unserer Beobachtungen niehts sagen. 
Anders ist es mit exogenen Fakforen, die imstande sind, die Dysorie 
der Gefgl~wand, die Zirknlationsverhgltnisse des Rfickenmarks oder 
beides zu beeinflussen. Vor allem BO])EC~T]~]~ n. E~BSL6~ (1957), BE~- 
BEN]) U. BB~rSSAr (1957) haben eine genaue Analyse der mSglichen 
exogenen l~aktoren gefordert. Sncht man nach exogenen ]3elastungs- 
momenten, so stSBt m~n gar nicht so selten ant  Faktoren der verschieden- 
sten Art, denen man eine akzidentielle pathogenetische Bedeutung zu- 
sprechen l~ann, wobei dies im Einzelfall aber zu beweisen ist. Wir finden 
in der Vorgeschiehte nnd in Beziehung zum Krankheitsverlauf allgemeine 
kSrperliche Anstrengungen, Verletzungen, Laminektomien (sie kSnnen 
aber auch eine Bessernng einleiten), Sehwangerschaft, Massage, Glisson- 
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extension, allgemeine Infektionen, chronische Bleivergfftungen und 
anderes. 0hne einer kritiklosen Verallgemeinerung das Wort zu reden, 
k6nnen wir in unserem Fall mit Sicherheit aus der Zusammenschau der 
klinischen und pathologisch-anatomischen Befunde als ein akzidentelles 
exogenes Belastungsmoment die ansgepr~gte Lymphosarkomatose mit 
grol~en Tumorpaketen im l%etroperitonealraum und mit Kompression und 
Thrombosen der bier verlaufenden Arterien und Venen herausstellen. 
Dabei ist es nieht nut zu einer Abflul~st6rung mit indurativen Odemen 
in den Beinen, sondern aueh in unteren Teflen der Wirbels~ule gekommen, 
so dal~ man sagen kann, dai~ der ,,spinale Kreislauf" im Sinne einer 
Abflul~st6rung beeintri~ehtigt war. Und schliel~lich haben wir in unserem 
Fall noch gesehen, wie Tumormetastasen sieh aueh innerhalb des Dural- 
sackes ausgebreitet haben. Dal~ solehe und andere Faktoren die all- 
gemeine und lokale Durchblutung des Riiekenmarks, die Permeabilits 
der Gefi~l~e und die Ern~hrung des Gewebes beeinflussen k6nnen, liegt 
auf der Hand. 

Zusammenfassung 
An ~ a n d  tines neuen Falles yon Foix-Alajouanineseher Krankheit 

wird die Frage diskutiert, ob die ,angiodysgenetisehe nekrotisierende 
Myelopathie" eine Mil~bildung oder eine Mil~bildungskrankheit ist. 
Klinische und morphologische Daten sprechen zumindest ab einer be- 
stimmten Lebensphase fiir eine Mil~bildungskrankheit. Auf die Be- 
deutnng endogener und exogener Realisationsfaktoren, deren Analyse 
im Einzelfall sehr sehwierig ist, wird hingewiesen. 
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