
Archly fiir Psychiatrie und Zeitsehrift f. d. ges. ~eurologie 206, 543--558 (1965) 

Aus der Neurologiseh-psychiatrischen Abteilung (Chefiirztin Dr. I-I. LAXGE-COSACK) 
und dem Pathologischen Institut (Chefarzt Prof. Dr. K. KSm~) des St~dtischen 

Krankenhauses Berlin-NeukSlln 

Kasuistischer Beitrag zur Frage der angiodysgenetischen 
nekrotisierenden Myelopathie 

(Foix-Alajouaninesche Krankheit) * 

Von 
H. LANGE-COSACK und R. PEISKEI~ 

Mit 5 Text~bbildungen 

(Eingegangen am 15. Dezember 1964) 

FOlX u. ALAJOUANINE, die das naeh ihnen benannte Krankheitsbild 
mit  dem zugehSrigen Sektionsbefund 1926 erstmals besehrieben haben, 
bezeiehneten es als ,,my~lite n~erotique subaigue" und fiihrten es auf  
eine neurotrope Virusaffektion zuriiek. Spiiter haben andere Autoren 
[Jv]~A (1938), DANS~A~II~ (1940), Za~ITLHOFEI~ (1950) u. a.] fiber weitere 
Beobaehtungen berichtet und als Ursaehe ein infektiSs-toxisehes, auto- 
toxisehes oder a]lergisehes Gesehehen angenommen. Bereits FOlX u. 
ALAJOUANINE haben die ffir die Krankhei t  charakteristischen Gefai~- 
veriinderungen als ,,Endom~sovaseulite proliferente avec dilatation de 
la ]umi~re du vaisseau" beschrieben, wenn sie diese aueh noeh nicht 
riehtig zu deuten vermoehten. DaI3 sowohl die Gefi~i~veri~nderungen als 
aueh die Myelonekrosen zum morphologisehen Substrat  der Krankhei t  
gehSren, haben L~IEIClgITTE et al. (1931), GREENFIELD U. TUI~NEI~ (1939) 
U.a. hervorgehoben. Aber erst dutch ScI~OLZ u. Mitarb. (S~oLz~., 
MANV~,LIDIS, WECI~SLEI~) wurde die Pathogenese der Krankhei t  klar 
gestellt. STOI~ZE (1949/50) konnte an Hand  eines besonders gfinstigen 
Krankheitsfalles, der neben den eharakteristisehen Gefiii~veri~nderungen 
des Rfickenmarks ein ven6ses t laemangiom in unmittelbarer Nachbar- 
sehaft der Medulla oblongata aufwies, die Frfihstadien studieren. In- 
folge der besonderen Lokalisation war der Tod bereits eingetreten, bevor 
es zur Ausbildung gr6i3erer Nekrosebezirke gekommen war, so da~ den 
ausgepriigten Gef/ii~ver~inderungen eine verhiiltnismi~ig geringe Sch~- 
digung des Rtiekenmarks gegenfiber stand. An diesem Fail lieI~ sich be- 
sonders gut zeigen, dal~ die Gef~l~ver~nderungen pathogenetiseh das 

* I-[errn Professor SCHOLZ in Freundschaft und Verehrung zum 75. Geburtstag 
gewidmet. 
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Prim~re sind. Sc~oLz u. MANUELIDIS (1950) und Sc~OLZ u. WxcnsLEn 
(1959) beschr~eben weiterc eindrucksvolle Krankheitsffille und nahmen 
ausffihrlich zur Pathogenese Stellung. Sie konnten nachweisen, dal~ viele 
der inzwischen publiziertcn F~tlle, wie u .a .  die oben erw~hnten yon 
Jv~A, DA~SMA~ u. ZnlTL~OF~n, dem Krankheitsbild nicht zugehSrig 
sind. Diesen Arbeiten verdanken wir die Erkenntnis, dab das patho- 
]ogisch-anatomische Substrat der Krankheit  ans zwei Teilkomponenten 
besteht. Die ausschlaggcbcnde Ursache ist die Mil~bildung der extra- 
und intraspinalen Venen, die sieh im Falle yon Sc~oLz u. Wnc~sL~n 
sogar bis zur Medulla oblongata und zu den Stammganglien hinauf nach- 
weisen lie~. Auf dem Boden dieser Dysgenesic entwickelt sich im Laufe 
der Zeit eine SehrankenstSrung des Gef~13endothels, die den Durchtri t t  
plasmatischer Flfissigkeit in das nerv6se Gewebe im Sinne der yon 
SC~fT~MA~ u. MAC MA~O~ beschricbenen Dysorie zur Folge hat. Die 
aus der G e f ~ b a h n  ausgetretene Bluteiwei~flfissigkeit, die schon intra 
vitam zur Gerinnung kommt, sch~tdigt durch Aufhebung der Sauerstoff- 
diffusion und anderer Stoffwechselvorg~nge Zellen und Fasern und t5tet  
sie schliel~lich ganz ab. Dieser Vorgang wurde yon Sc~oLz als plas- 
matische Infiltrationsnekrose bezeichnet. Pathogenetisch unterscheidet 
sich diese grundlegend yon den isch~misch-zirkulatorischen Nekrosen 
im nervSsen Parenchym, die bekannt]ich als Kolliqua~ionsnekrosen auf- 
zufassen sind und gewShnlich als ,Malacien" bezeichnet werden. Die 
Infiltrationsnekrose verh~lt sich wie ein FremdkSrper und hat deshalb 
nur eine geringe Gewebsreaktion mit vereinzelten FettkSrnchenzellen 
und stark verzSgerter Abrs zur Folge. Es kann zur Bildung yon 
Schaumzellcngranulomen (STA~M~Lnn, SCHOLZ u. W~c~sLnn) und auch 
zu BlutungshShlen kommen. Es kSnnen auch einmal sekund~re Throm- 
bosen auftreten und die Ursache ffir eine akute Exacerbation des Krank- 
heitsprozcsses sein; zum typischen morphologischen Bild gchSren sie 
abcr nicht. 

Scheinbar ist die Foix-Alajouaninesche Krankheit  dem Menschen 
artspezifisch. Jedenfalls konnten wit bei der Durchsicht des einschl~g~gen 
veterin~rmedizinischen Schrifttums diesbez~iglich keine Beobachtung 
auffinden. 

Nach den heutigen Vorstellungen yon der Pathogenese ist die yon 
Fo lx  u. A ~ A S O ~ I ~  stammende Benennung ,,My@]ite ngcrotique" als 
fiberholt ~nzusehen, d~ eine ech~ Entztindung nicht vorliegt. Der yon 
BOD~CH~L U. E ~ S L S ~  gepr~gte Begriff der angiodysgenetischen 
Myelomalacie berficksicht~gt zwar die zugrunde liegende Gef~Bmifi- 
b~ldung, ist aber deshalb n~cht ganz zutreffend, weil es sich nicht um eine 
Malacie, d .h .  um eine ischs Erweichung, handelt. Dasselbe gilt 
ffir die yon 0S~nLA~9 gews Bezeichnung ,,Phlebodysgenetische 
Myelomalacie". Sie wird aul~erdem der Tatsache nicht ganz gerecht, 
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da/? bei den angiomatSsen intramedullgren Gefggen eine Unterscheidung 
in Arterien und Venen nieht immer mSglieh ist. Neben LHE~ImTE, 
Sc~o~z u. MA~V~LIDIS U. a. hag auch OSTE~LA~D selbst diese Beob- 
aehtung best~tigt. Allerdings wird allgemein anerkannt, dab es sieh 
grunds/itzlieh um eine venSse Angiodysgenesie handelt und dab die 
Arterien, wenn fiberhaupt, nut sekundiir in den Krankheitsprozeg ein- 
bezogen sind. Am besten wird das Wesen der Krankheit mit den beiden 
Teilkomponenten der angiodysgenetischen Anlage und der dutch dysori- 
sehe Vorg~nge bedingten plasmatisehen Infiltrationsnekrose des Rficken- 
marks dnreh die yon ScgoLz eingef/ihr~e Bezeiehnung der angio- 
dysgenetischen nekrotisierenden Myelopathie eharakterisiert. 

W/ihrend die Morphologie und die Pathogenese der Krankheit weit- 
gehend geklgrt sind, bereitet die klinisehe Diagnostik noch Sehwierig- 
keiten. Die Krankheit  gilt als selten. Man wird aber BODECtITEL 11. 
E~BS56~ reeht geben mfissen, wenn sie betonen, dag man bei der ver- 
h~iltnismiil3ig geringen Zahl gesieher~er Beobaehtungen fiber die H~ufig- 
keit und fiber das Erkrankungsalter noch niehts Absehliegendes sagen 
kSnne, zumal sieher nieht alle F~tlle kliniseh diagnostiziert werden. Uber 
den Krankheitsverlauf bestehen noch untersehiedIiehe Meinungen. Wit 
halten deshalb die Mitteilung eines weiteren kliniseh und morphologiseh 
untersuehten Krankheitsfalles ffir gerechtfertigt. 

Eigene Beobachtung 
Klinischer Bericht 

Edmund Sch., geb. am 22.5.1890, wurde am 3.1.1962 auf der Neurologischen 
Abteilung des Neuk611ner Krankenhauses aufgenommen. 

Vorge8chichte. 1928 Lungentuberku]ose, 1954 Arbeitsunfa]h ein schwerer Werk- 
zeugkasten fie] dem Pat. auf das li. Knie. Er habe nicht aufstehen kSnnen, da das 
li. Bein wie gel/ihmt und taub gewesen sei. Er muBte 5 Wochen im Krankenhaus 
behandelt werden. Von diesem Zeitpunkt an hatte er Gehbeschwerden, die langsam 
zunahmen, zuerst im li. Bein, sp/iter auch im re. Schlieglich konnte er sich nur noch 
mit zwei Krficken fortbewegen, dazu kamen sp/iter Blasen-~astdarmstSrungen. 
Im Mai 1961 stellten sich hef~ige Schmerzen in den Waden ein. Auf der Internen Ab- 
teilung, auf der der Pat. am 5.6.1961 aufgenommen wurde, nahm man auf Grund 
der Untersuchungen (u.a. Oscillogramm) arteriosklerotische Durchblutungs- 
stOrungen an. AuBerdem wurde eine Stenose im Kardiabereich festgestellt. Am 
14.11.1961 wurde der Pat. auf eine ausw/~rtige neurologische Abteilung eingewiesen 
und am 30.11.1961 wegen Verdacht auf Spinaltumor auf die Neurochirurgische 
Abteflung des NeukSlh~er Krankenhauses verleg~. 

Au]nahmebe]und. 71j/~hriger Pat. in reduziertem AZ. ttistaminresistente 
Achylie. l%Sntgenologisch Stenose in Kardiabereich und Oesophagusdilatation. 
Sonst innere Organe o.~B. 

Neurologisch an den I-Iirnnerven keine Ausfallserscheinungen. Auch an den 
oberen Extremit~ten keine neurologischen Abweichungen. Klopfschmerz der 
unteren BWS, Fehlen der BDI~. An den unteren Extremit~tten deutliche Herab- 
setzung der groben Kraft bei leicht erh6htem Muskeltonus. Die Parese ist re. aus- 
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Abb. 1. S. 30/63- 72j~hr. dt Dorsal- 
ansicht des l~fickenmarkes in H6he 
des unteren Brustabschnit~es in der 
Vergr6gerung 2 : 1. Starke Schli~nge- 
lung und varic6se Erweiterang der 

Venae spinales posteriores 

gepr~gter als li. Beiderseits Atrophie der Unter- 
sehenkelmuskulatur. Mangeldurehblutung beider 
FfiBe. 

PSI~ sehr lebhaft, re. lebhafter als li. 
ASR schwach auslSsbar, re. lebhafter Ms li. 
Rossolimo bds., ~-, ]~echterew re. ~-. 
KI tV kann nicht ausgefiihrt werden. 
Las~gue bds. bei 50 ~ ~-. 
Hypaesthesie fiir Beriihrungs-, Sehmerz- und 

Temperaturreize yon L 1 abw/~rts, distal in 
Anaesthesie fibergehend. 

Hyperpathische Zone im Bereiehe yon 
D II/12 li. 

Zahlenerkennungsverm6gen am li. Ober- 
sehenkel unsieher, distal und re. yon L 1 ab- 
wgrts aufgehoben. 

Lage- und Vibrationsempfinden beiderseits 
anfgehoben. 

Im Lumballiquor 7/3 Zellen bei 67 rag-~ 
GesEiweil3, im SOP-Liquor 41 mg-~ GesEiweig. 
Luesspezifisehe geaktionen im Blut und Liquor 
negativ. 

Queekenstedt frei durehggngig. 
Die Pantopaque-Myelographie gibt in t~iik- 

kenlage einen Stop bei D 10/11, eine durehggn- 
gige Passage in Bauehlage. 

Bei der Operation dureh Prof. PE~Zt~OLZ i 
wurde in It6he des 10. and 11. Dorsalsegmentes 
ein Konvolut strieknadeldieker Gefgge yon 
teilweise korkenzieherartigem Verlauf, die ar- 
terielles Blut zu enthalten schienen, gefunden. 
Das Mark war dadureh yon dorsal her eingedellt. 
Da eine operative Entfernung nicht mSglich war, 
wurden nur Verwachsungen der Arachnoidea 
mit dem GefN3volut gel6st, um die Liquorpas- 
sage wieder herzustellen. Der postoperative 
Verlauf war komplikationslos. 

Bei Verlegung auf die Neurologisehe Ab- 
teilung am 3.1.1962 war der neurologisehe Befund 

zuni~chst unvergndert. Im Laufe der Zeit nahmen die Muskelatrophien an den 
Beinen zu, die ASt{ waren bds. nicht mehr ausl6sbar. Allmghlich entwickelte 
sich eine vollstindige Paraplegie mit Urin- nnd Stuhlinkontinenz. Der Kranke 
klagte bei jeder Bewegung fiber heftige Schmerzen in den ]~einen, die re. s t irker als 
li. angegeben wurden. Der LasSgue war weiterhin bds. stark positiv. 

Trotz intensiver Behandlung und Pflege bekam der Pat. einen Decubitus fiber 
dem Kreuzbein. Er machte mehrere pneumonische Sshiibe dureh, nahm an Gewicht 
ab, wurde zunehmend animisch und kam sch]ieBlieh am 6.1.1963 knapp 73ji~hrig 
infolge I{erz- and Kreislaufversagens bei Kachexie ad exitum. 

Ergebnis der K6rpersektion (S 30/63). Flaehes, kinderhandtellergroges histo- 
logiseh verifiziertes in die Bauehspeicheldriise penetriertes Adenocarcinom des 

1 t terrn Professor PE~ZHOr, Z sind wir ffir die fI'eundliche Uberlassung seiner 
Krankengeschichte zu besonderem Dank verpfliehtet. 
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lV[agens nahe dem Pylorus. Keine Organ-, Knochen- und Lymphknotenmetas tasen.  
Typische idiopathische Oesophagusdilatation (aufgeschnitten knapp doppelt- 
handfl~chengro[~es Organ). Hochgradiger Marasmus. Handte]lergroSer Decubitus 
sacrMis. Schlaffe Dilatat ion des tterzens. Urocystit is chronica catarrhalis  rec. 
acuta purulenta  gravis (Prostata  und  Nieren makroskopisch unauffi~l]ig). 

Sektion des Zentralnervensystems. Kopfschwarte und Schiidelkalotte o.B. 
Weiche Hi rnhau t  zart. I-Iirnbasis frei von Verwachsungen. Hirnbasis~rterien zart- 
wandig. Hirnwindungen insgesamt leicht atrophisch. A.d.S. keine patho]ogischen 

Abb.2. S. 30/63 - -  Querschnitt in l~6he des unteren Brustmarkes. (KE, 10: 1): :Bei 1 ausgedehnte 
:N-ekrose der grauen Substanz mit ~bergreifen auf die/tinterstr~inge. :Bei 2 Anschnit~e miichtig er- 
weiterter gr613erer GefiiBe in der spinalen Wurzel. 3 Konvolute kleinerer Gef/il3e mit Wandhyper- 

trophie; 4 Stark erweiterte intramedull~re Gef~i3e 

Befunde. Hirngewicht  1130 g. - -  Biicke~tmark. Nuch dem Aufsehneiden des Dura- 
sackes in ges~mter Ausdehnung hochgradig prM1 gefiillte, s tark  geschl~nge]te und  
erweiterte Gef~l~e im Bereich der dorsa]en Absclmitte. Bevorzug~ betroffen hiervon 
ist die Gegend des Uberganges yore Brust-  zum Lendenmark (vgl. Abb. 1). Im 
unteren Brusk- und Lendenabschnit~ ist  das t~iiokenm~rk deuC]ich abgeflacht und  
auoh leicht versohm~lert. Auf  Querschni~ten im ItMs- und  oberen Brus tmark  graue 
und wefl]e Subst~nz noch unterscheidbar,  im unteren Brusk- und  im Lendenmark  
Schmetter]ingsfigur nicht  mehr  erkennbar.  Weiehe t t i rnhau te  leich~ verdickt.  
Kar te  l~iickenm~rkshau~ o.B. 

Mil~roskopische Untersuchung des Riicken~narkes. Die Untersuchung ver- 
schiedener Schni~te aus dem unteren I-Ials-, Brust- und  Lendenmark  zeigte die 
extramedu]l~ren Venen krankhaf t  ver~ndert.  Einmal  finden sich miichtig erweiterte 
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Venen mi t  zarter  und verdiinnter  Wand. Sodann sieht man in allen Abschni t ten  
Venen, in denen die gewohnten Wands t ruk turen  vSllig aufgehoben sind. Ihre  Wand- 
sehichten sind durch Einlagerung yon van  Gieson-negativen bzw. br~unlieh-gelben 
homogenen Massen (EiweiBniederschlggen?) durchsetzt  und  m~ehtig verdickt.  
Die ver&nderten Gef~l~e erseheinen stellenweise als Konvolute  angeordnet  und  
sind a.d.S, mehrfaeh getroffen. Diese Gefs sind an allen spinalen 
Venen zu beobaehten.  Am sts  ist der ProzeB im unteren Brust- und im 
Lendenmark ausgepr~gt. Die gleiehen Ver~nderungen finden sieh auch an den 

Abb.3. S. 30/63 - -  Aussehnitt aus Abb. 2 (HE, 18 : 1). Bei + erweiterte und wandverschm~ilerte 
Geffil3e in der hin~eren Wurzel. - -  + @ Gef~l] mit fortgesehrittener Intimahyperplasie, die zum 

~otalen u geffihrt hat 

Venen der Nervenwurzeln. Die intramedulli~ren Venen zeigen die s tarksten Ver- 
&nderungen ebenfaJls im unteren  Brust- und  oberen Lendenmark.  Sie sind meist  
erheblieh wandverdiekt,  teilweise aber auch wandverdi innt  und  stark erweitert. 
Weiterhin finden sich an  allen Schnitten,  meist  peripher ge]egen, zahlreiche angiom- 
art ig anmutende,  zum Tell mehrfach angesehnit tene Konvolute  yon stellenweise 
sehr kernreiehen Gefgiten (Abb. 3 und  4). Eine Zuordnung zu Venen und  
Arterien ist  bei diesen Gefggen n ieht  immer mi~ Sieherhei~ m6glieh. Die groBen und 
mit t leren Ar~erien des Riickenmarkes sind jedoch nieht  in den besehriebenen 
Prozel~ einbezogen. Stel]enweise finden sich anch sogenannte Riesene~pillaren. Ab 
D 10/11 finder sich eine vSl]ige Nekrose der grauen Substanz, we]ehe weir auf  die 
g in te r s t rgnge  und aueh auf  die Seitenstri~nge fibergreift (Abb. 2). Die noch nieht  
betroffenen Randpar t i en  der weigen Snbstanz zeigen ein erhebliehes 0 d e m  mit  
spongi6ser Gewebsauflockerung. Ganglienzellen sind hier n ieht  mehr  erkennbar.  
In  den yon der Nekrose weniger oder nicht  betroffenen Abschni t ten des gi ieken- 
markes sind die ~arksehe iden  und die Nervenzellforts/~tze weitgehend unter-  
gegangen. Die GanglienzellkSrper sind in diesen Absehni t ten  noch erhalten, zeigen 
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jedoch mehr oder minder starke Abweichungen veto gewohnten Bild. Ihre Kerne 
sind meist grog und haben ein aufgeloekertes Clu'omatingeriist, die Nisslsehollen 
fehlen meist oder sind nut noeh randstgndig und verklmnpt zu sehen. Unterhalb 
der Membrana ]imitans externa finden sieh iiberall zahlreiehe I-Iirnsandablage- 
rungen. Perivascul~re Infiltrate sind intra- and extramedull/~r nieht naehweisbar. 
In der Pia mater sphlalis fmden sich gelegentlich einzelne Lymphocyten. An den 
Gefi~13en keine arteriosklerotischen Vergnderungen. Keine Zeichen fiir Lues. Die 
spinalen Wurzeln lassen an einigen Sehnitten meist quergetroffene grSl3ere Venen 

Abb.4 .  S. 30[63 - -  Ansehni t t  yon zwei intramedull / t ren Gefgl3konvoluten mi~ In t imapro l i fe ra t ion  
erhebliehen Grades.  Bei 1 und  2 v611iger Gef213versehlul~. (Unteres  B r u s t m a r k .  H E ,  160 : 1) 

erkennen, welche ein deutlieh ektatisehes Lumen und eine erheblieh versehmi~lerte 
Wand aufweisen. Itypertrophisehe Gef~13ver~nderungen --  wie im Riiekenmark 
hs beobaehtet --  sind hier nur selten nachweisbar. Die Wurzelarterien zeigen 
keinerlei Verandertmgen. 

Gegeniiberstellung des klinischen und anatomischen Be/undes 

Bei unserem P a t i e n t e n  entwickel~en sich die S y m p t o m e  l angsam fort-  
schre i tend  ve to  65. Lebens j ah r  an  bis zu se inem Tode im 73. Lebens jahr .  
Anfangs  s t anden  die allm/~hlich zunehmenden  Lghmungsersehe inungen  
und sensiblen StSrungen in beiden Beinen,  zuers t  im ]inken, spg te r  auch  
im rechten,  im Vordergrund .  E t w a  5 J a h r e  nach  K r a n k h e i t s b e g i n n  
se tz tcn  heft ige,  in beide  W a d e n  auss t rah lende  Schmerzen ein, die 
osci l lographisch als Durchb lu tungss tS rungen  beur te i l t  wurden  mid  sieh 
naeh  durchb lu tungs fSrde rnde r  Therap ie  e twas  besser ten.  SchlieBlich 
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bildete sieh ein Quersehnittsyndrom bei L 1 mit einer darfiber liegenden 
hyperpathisehen Zone bei D 11/12 links aus. Neben einor m/iBigen 
TonuserhShung in beiden Beinen, einer Steigerung der PSR trod Py- 
ramidenzeiehen fanden sich Atrophien der Untersehenkelmuskulatur 
und eine Aufhebung der ASI~ beiderseits. Der Kranke klagte fiber 
Sohmerzen in beiden Beinen, vorwiegend reehts, die bei allen Bowegungen 
an Heftigkeit zunahmen und hatte beiderseits einen positiven Las~gue. Er  

Abb.5. S. 30/63 - -  (HE, 420: 1). M~chtige Intimaproliferationen mit  bei • vSlligem Lichtungs- 
verschlul~ in einem peripheren medull~tren Gef~konvolu t  (unteres ]~rustmark) 

hatte auf~erdem ein Mageneareinom und eine idiopathisehe Dilatation dor 
SpeiserShre. Die Todesursache war nioht der spinale Krankheitsprozel~ 
sondern die Kachexie boi dem Caroinom und sehliel~lioh ein Herz- 
versagen. 

Die anatomische Untersuehung ergab eine bereits im Cervicalmark 
beginnende, sieh fiber das ganze Rfiekenmark bis zum Conus-Cauda- 
gebie~ erstreckende Dysgonesie der extramodnll~ron Vonen einsehlieBlieh 
der Wurzelvonen. Besonders m~eh~igo Gef&l~konvolu~e waren fiber dem 
unteren Brustmark und dem Lendenmark, wie auch im Cauda-Bereieh 
vorhanden. Im histologisehon Bild erkannte man beroits im unteron 
tIalsmark und im oberon Brustmark vereinzelte mil]bildeto Venen. Im 
mittleren und untoren Brustmark fand sieh oine erhobliohe Zunahme der 
ver~tnderten intramedull~ren Vonen. Im Lendenmark nahmen sie den 
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Charakter eines ven6sen Angioms an. In diesem Bezirk sah man auger- 
dem zahlreiehe kleine neugebildete Gef/~13e, die eine siehere Zuordnung 
zu Venen oder Arterien nieht erlaubten. Wghrend im oberen und mitt- 
leren Brustmark nur vereinzelte Ganglienzellausf/~lle, vorwiegend an den 
Hinterwurzeln, und eine spongi6se Gewebsaufloekerung, wie man sie 
bei 0dembildung sieht, feststellbar waren, land sieh im Lendenmark 
eine ausgedehnte Nekrose, die sieh sehon makroskopiseh im Fehlen der 
eharakteristisehen Sehmetterlingsfigur darstellte. Das IIinterstrang- und 
ttinterwurzelareal war histologiseh ebenso wie das Seitenstranggebiet 
gar nieht mehr zu identifizieren, w/Lhrend die Vorderstr/~nge und die 
VorderhSrner noeh erkennbar, aber ebenfalls sehwer ver~ndert waren. 
Bei der histologisehen Untersuehung der Nekrose vermil~te man die 
typisehen Merkmale einer iseh~miseh bedingten Erweiehung. Vielmehr 
fand sieh das Bild der erstmals yon MARKIEWICZ, sp/~ter yon SCHOLZ 
beschriebenen Infiltrationsnekrose. 

Die klinisehe Symptomatik and der Krankheitsverlauf entspraehen 
dem anatomisehen Befund. Die Angiodysgenesie, die sieh fiber das ganze 
Rfiekenmark erstreekte, im unteren Brustmark und im Lendenmark 
aber am st~rksten ausgepr/~gt war, ist bis zum 65. Lebensjahr symptom- 
los geblieben. Dann setzten L/~hmungserseheinungen und Gef/ihls- 
st6rungen an den Beinen ein, bis es sehliel~lieh info]ge der Nekrose- 
bildung im Lendenmark zu einem kompletten Quersehnittssyndrom mit 
der oberen Begrenzung im ersten Lumbalsegment kam. W//hrend 
FOIX 11. ALAJOUANINE zuerst eine spastisehe, spgter eine schlaffe Lgh- 
mung der Beine beobaehteten, bestand in unserem Falle -- /~hnlieh wie 
im Falle 1 yon SOI~LIACK U. F6LSCI~ -- eine Kombination yon Spastik 
und sehlaffen Paresen mit Muskelatrophien und Fehlen der ASR, wie 
sie bei Sehgdigung des Lumbalmarks und des Conus-Cauda-Bereiehes 
vorkommt. Die t typerpathie in H6he der unteren Dorsalsegmente und 
das Fehlen der BDI~ weisen auf die Seh~digung des Brustmarkes hin, 
die zwar weniger hoehgradig, aber doeh eindeutig naehweisbar war. Die 
anamnestiseh angegebenen Wadensehmerzen, die besonders beim Gehen 
einsetzten, dfirften naeh dem Oseillogramm bei dem fiber 70jghrigen 
dutch arterielle DurehblutungsstSrungen verursaeht gewesen sein. Die 
im sp/iteren Verlauf yon uns selbst beobaehteten Sehmerzen, die mit 
beiderseits positivem LasSgue einhergingen und bei jeder passiven Bein- 
bewegung exaeerbierten, m6ehten wit dagegen als Wurzelsehmerzen 
auffassen. Da aueh im Cauda-Bereieh und an den spinalen Wurzeln 
stark erweiterte und gesehl/~ngelte Venen verliefen, waren die Voraus- 
setzungen ffir eine Irri tation der Nervenwurzeln gegeben. Die sensiblen 
StSrungen zeigten aueh anf~nglieh niemMs den Charakter einer disso- 
ziierten StSrung. Vielmehr bestand anfangs ein tt interstrangsyndrom, 
sp/gter eine v611ige Anaesthesie yore 1. Lumbalsegment abw/trts. Aueh 
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hier entspricht das klinische Symptom dem morphologischen Befund 
insofern, als die ginterstrange besonders stark geschadigb waren, 
ws zentromedullare Verflfissigungen, wie sic in anderen Fallen 
beobaehtet worden sind, fehlten. 

Bespreehung 
Vergegenws man sich an Hand der geschilderten morphologischen 

Befunde noch einmal den Krankheitsfall, so kann man die fiir die 
angiodysgenetische nekrotisierende Myelopathie charakteristisehen Teil- 
komponenten feststellen, n~mlich die typische intra- und extramedullare 
Angiomatose und die sekund~re l%fickenmarkssch~digung. Die Mii3- 
bildung der Gefs erstreckte sich fiber das gesamte l%fickenmark und 
bezog aueh den Canda-Conus-Bereich mit Gin. Quantitativ waren die 
Gefal~anomalien besonders reichlich ira unteren Brust- und im Lenden- 
mark vorhanden und nahmen hier auch einen zum Teil ausgesprochenen 
Angiomcharakter an. I-Iinsichtlieh der kausalen und formalen Genese 
der yon uns besprochenen Krankheit  haben wir uns der Ansicht yon 
STOLZS~, SCHOLZ u. Mitarb. anzusehlie~en, wonaeh die fehlerhafte Anlage 
der GefaSe vermutlich in einer primaren Wandschwaehe derselben zu 
erblicken ist. Im Laufe der Zeit entwickelt sich dann eine varicSse 
Ektasie. In den derart veranderten GefaBen kommt es zu einer An- 
derung der BlutstrSmungsgeschwindigkeit, die wiedernm zu Perme- 
abilitatsstSrungen der Endothelien nnd schliel31ich zu Blutplasma- 
austritten ffihrt. Als Folge dicser Plasmaaustritte konnten wh" auch in 
unserem Fail eine ausgedehnte plasmatisehe Infiltrationsnekrose 
(Sc~oLz) im zentromedullaren Bereieh und in den angrenzenden Strang- 
arealen beobachten. Entsprechend der Beschreibung yon ScHoLz und 
W]SC~SL~R bestand auch in unserem Fall am Rande des Nekrosebezirkes 
nnr eine geringe Gewebsreaktion mit nur ganz geringen reparativen 
Veranderungen. In den nicht vSllig nekrotisehen Bezirken war eine 
Auflockerung der Strukturen des vom (~dem durchtrs Gewebes 
zu sehen. Erweichungen nnd Cystenbildungen, wie sie ffir die ischs 
bedingten Malacien typisch sind, fehlten in unserem Falle vSllig. 

Wie ScxoLz u. MANUELIDIS und BODECHTEL u. ERBSLS~ gezeigt 
haben, sind in der Literatur verschiedene Falls yon Foix-Alajouanine- 
scher Krankheit  (z. B. LI~Z~DE~A~N 1912, HAB]~LA~D 1950) unter der 
Bezeichnung Angioma racemosum venosum ver6ffentlieht worden. 
Jedoch haben BODJECtITEL U. ERBSLOI-I mit Recht hervorgehoben, dal~ 
yon der angiodysgenetischen nekrotisierenden Niye]opathie mit Gefal~- 
veranderungen, die sigh fiber das ganze Riiekenmark ausdehnen, die 
venSsen umschriebenen Angiome, die nur eine lokale Rfickenmark- 
kompression hervorrufen, abzugrenzen seien. 
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Schon S~oLzv~ hag d a r a u f  hingewiesen,  dal] die Myelonekrosen,  M e  
auch in  unserem Fal le ,  meis tens  zwisehen D 8 und  L 2 zu f inden sind, 
obwohl  sich die Gef&gver~nderungen fiber wei te  Bezirke  des Rficken-  
m a r k s  hinziehen.  E r  zog versehiedene  Ursaehen,  u. a. die ungi ins t igen  
Abf luBbedingungen infolge der  in  H6he  der  be t ref fenden lgf ickenmarks-  
segmente  a m  s~/~rksgen ausgebildegen Wirbe l sgu lenkyphose ,  in  Erwg-  
gung.  Aueh  SC~OLZ u. WV, C~SLE~ l enk ten  das  A u g e n m e r k  a n f  die Loka-  
l i sa t ion  der  sehwers ten  Gef/~gver&ndertmgen und  der  Myelonekrosen  
in  den  druckmgBig  belaste~en t iefen Rf i ckenmarksabsehn i t t en  n n d  
n a h m e n  an, dab  bei  dem Vorgang der  Dysor ie  neben  den  organisehen 
Ver&nderungen der  Gefggwand  h/~modynamischen F a k t o r e n  eine wesen% 
liche B e d e n t u n g  zukomme.  Es  f&llg auf, dab  die schweren Ver/~nderun- 
gen die Segmente  bevorzugen,  die aueh bei  a r te r ie l len  Durehb lu tungs -  
s t6 rungen  besonders  gef~hrde~ sind. 

Wie wit aus den Untersuehungen yon ADAN~EV~OZ, KADu Sv-~ u. Ar,EXA~- 
DER, YOSS, TVREE~ U.a. wissen, bMbt die ursprfingliehe segmen~ale Blutver- 
sorgtmg des Rfiekenmarks nicht erhalten. Nut 4rei oder vier grSgere Arterien, die 
die Versorgung des Rfiekenmarks gew/ihrleisten, bilden sich aus. Sie begleiten die 
Wurzeln C 6 oder 7, D 9--10 und die Wurzeln L 1 oder L 2, seltener L 3. Die un~ere 
thorakolumbale Zufuhr, die sogenannte A. radicularis magna, ist nach KADYI ffir 
die Blutversorgung der unteren Rtickenmarksabschnitte besonders wichtig; bei 
deren Ausfall kann es zu erhebliehen Durchbluttmgsst5rungen in diesem Bereiehe 
kommen. 

Wghrend die arteriellen Gef/tBe getrennte Versorgtmgsgebiete haben, die sieh 
nur gering iibersehneiden nnd nach Z/~LCg trotz anatomiseher Kollateralen funk- 
tionell Endarterien sind, gestaltet sich der venSse AbschluB in v611ig anderer Weise. 
(Literatur: siehe auch ADA3~KI~V~eZ 1882; XADu 1889; HERRE~ u. AnEXA~DE~ 
1939; Su~ u. ALEXASDn~ 1939; V. QtrAST 1960; CL~NS~S U. V. QVAST 1960 u. a.) 
Nach den Untersuchungen yon CL]~)~E~S u. V. QtrAST (1960) stehen alle Venen der 
Riiekenmarksubstanz untereinander in vielf/~ltiger Verbindung, so dab sich aneh 
solche Venen an der Entblutung beteiligen, die eigen~lJeh nieht dem entsprechenden 
Versorgungsgebiet angeh6ren. Die normale venSse Versorgung gestaltet sieh naeh 
v. QUAST (1960) Me folgt: Auf der ventralen und dorsalen Seite der Riickenmark- 
oberfl~che verlaufen je drei L/~ngsvenenketten, die migtelstgndige und durch- 
gehende V. medullae spinalis anterior bzw. posterior und die meist nur stellenweise 
vorhandenen Venae antero- bzw. postero-laterales. Diese Venen haben ihren Zuflul] 
aus kleineren, das Riickenmarkirmere verlassenden Venenstgmmen nnd geben ihr 
Blur an die sogenannten Wurzelvenen (Vv. radiculares antt. bzw. postt.) ab. Diese 
Venen verlaufen in der Regel unabh/~ngig yon den gleichnamigen Arterien und 
haben im Gegensatz zu diesen auf der Vorderflgche des 1%iickenmarkes eine grSgere 
Anzahl und ein ldeineres Kaliber. Sie sind gleichm/~gig fiber das gesamte Rficken- 
mark verteilt. Eine besondere Bevorzugung besgimmter Segmente oder Segment- 
gruppen 1/igt sieh im Bereich des venSsen Schenkels normalerweise nieht naeh- 
weisen. Im Gebiet zwischen D 11 und L 2 gibt es jedoeh sowohl ventral wie such 
dorsal meist eine besonders starke Wurzelvene. die Vena radicularis magus. Ge- 
legentlich fi_ndet sich im thorako-lumbalen Grenzgebiet eine sogenannte Insel- 
bildung innerhalb der ven6sen Gef&Be (v. QUAST). Arterio-venSse Anastomosen --  
wie sie ROLb im Conus medullaris beobaehtet hat --  sind im Brust- und Lendenmark 
nieht vorhanden. 

Arch. Psychiat. Nervenkr., Bd. 206 37 
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Naeh den neueren Untersuehungen yon SchneIDeR, ZffLCH und 
neuerdings aueh yon D. TS~NIs, sind bei arteriellen spinalen Durehblu- 
tungsst6rungen die Grenzzonen zweier Gefs und die besonders 
reiehlieh mit Blur versorgten sauerstoffbed/irftigen Gebiete der Hals- und 
Lendenmarkansehwellung besonders hgufig geseh/idigt. Man kann nach 
den obigen Ausftihrungen die Erfahrungen, die wit mit arteriellen 
spinalen Durehblutungsst6rungen haben, nieht ohne weiteres auf die 
angiodysgenetisehe Myelopathie, die nur oder hauptsgehlieh die Venen 
betrifft, iibertragen. Wenn man die bevorzugte Lokalisation der sehwer- 
sten Gefag- und R/iekenmarkver~nderungen in der thorako-lumbalen 
l)bergangszone aueh noah nieht ausreiehend erkl/~ren kann, so ist doeh 
festzuhalten, dab dieses Gebiet aueh im Hinbliek auf St6rungen im 
venSsen Sehenkel besonders exponiert zu sein seheint. Da bier die Ab- 
fluBverh/~ltnisse sehon am normalen Riiekenmark besonders variabel 
sind, kSnnte unter pathologiseh vergnderten Bedingungen hieraus eine 
besondere Vunerabilit/~t resultieren. Die Str6mungsverlangsamung und 
sehlieglich der Zustand der Stase in den veranderten Venen fiihrt nieht 
nut  zu dysorisehen Vorggngen, sondern dutch g/iekstauung aueh zu 
einer Behinderung des arteriellen Zuflusses, so dag die Sauerstoff- 
versorgung des Rfiekenmarks dureh diese beiden Komponenten be- 
eintraehtigt wird. 

Der Krankheitsbeginn ist oft sehwer bestimmbar, weft die geringen 
Initialerseheinungen nieht beaehtet werden. AuBerdem 1/~gt sieh rfiek- 
bliekend oftmals nieht entseheiden, ob frfihere passagere Sehmerzen oder 
Lghmungserseheinungen lange vor Beginn des ehroniseh fortsehreitenden 
Krankheitsprozesses (z. B. bei dem --  allerdings nieht autoptiseh be- 
stgtigten -- I%11 2 yon SCI-fLIACK U. F6LSCI-I 13 Jahre zuvor) tats/~ehlieh 

zugeh6rig sind oder vielleieht eine andere Ursaehe (Neuritis o. g.) gehabt 
haben. Mit dieser Einsehr~tnkung ist zu sagen, dab die klinisehe Sympto- 
matik bevorzugt im 5. oder 6. Jahrzehnt  einsetzt, dab der Beginn aber 
viel frfiher oder spgter liegen kann. So standen die beiden Kranken yon 
FoIx u. ALAJOVA~I~]~ bei Krankheitsbeginn im 27. bzw. 29. Lebensjahr, 
unser Patient im 65. Lebensjahr und der dritte Patient yon SC~LIACK 
U. F6LSCH sogar sehon im 76. Lebensjahr. Ebenso wie bei den eerebralen 
Angiomen, die aueh lange Zeit kliniseh stumm sein k6nnen, h/~ngt das 
Auftreten kliniseher Symptome einerseits yon der Gr613e und der 
Sehwere der Gef/~gmiBbildung, andererseits aueh yon der Besehaffenheit 
des Gesamtkreislaufes ab. 

Die Frage, ob exogene Faktoren den Krankheitsverlauf beeinflussen 
k6nnen, ist noeh nieht entsehieden. Immerhin mug hervorgehoben 
werden, dab ebenso wie bei unserem Kranken aneh in vielen anderen 
Fallen dem Beginn der klinisehen Erseheinungen Unfs voraus- 
gegangen sind (SToLZE ; SCHLIACX U. F6LSC~; I~ABEt~LAND U.a.). Im Falle 
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yon GE~UC~TE~" bestand eine Sehwangerschaft, in anderen Fallen lagen 
Allgemeininfektionen, ehronisehe ]~leivergiftung, Unterkfihlung u. a. m. 
vor (siehe bei BOD~C~T~L U. ER~SL6~). Es w/~re nieht ausgesehlossen, 
dag zus/~tzliehe Belastungen oder Seh/~den, die den Gesamtorganismus 
treffen, oder sehlieBlieh aueh lokale meehanisehe Einwirkungen die 
Dekompensation besehleunigen und dadureh die klinisehe Symptomatik 
manifest werden lassen. Man wird weitere Erfahrungen maehen mfissen, 
um fiber diese Frage Klarheit zu gewinnen. 

Der Krankheitsverlauf ist in der Regel ehroniseh-progredient und 
kann sieh fiber viele Jahre erstreeken. Sehubweise Exaeerbationen und 
geringe Remissionen kommen zwar vor, haben unseres Eraehtens aber 
nieht die groBe Bedeutung, die ihnen SC~LIACJ~ u. F6J, sc~ beimessen. 
Der zweite yon diesen Autoren besehriebene Krankheitsfall, der be- 
sonders fr/ihzeitig akute Krankheitssehfibe mi~ sehr guten t~emissionen 
zeigte, ist autoptiseh nieht verifizier~ worden. Aueh Sc~oLz u. W~e~SLER 
halten naeh den heutigen Erfahrungen den ehroniseh-iorogredienten 
Krankheitsverlauf f/Jr typiseh bei der angiodysgenetisehen nekrotisieren- 
den Myelopathie. 

Das m/~nnliehe Gesehleeht ist naeh allgemeiner Ansieht Mufiger be- 
troffen als das weibliehe. 

Die Diagnose ist bisher kliniseh selten gestellt worden. Im Falle yon 
Sc~oLz u. W~CJtSL~ wurde naeh dem l\{yelogramm eine ,,Varieosis 
spinalis" diagnostiziert. In unserem Falle ergab das Myelogramm einen 
passageren Stop an der Stelle eines dieken Venenkonvolutes, so dag ein 
Tumor angenommen wurde. In anderen Fallen sehien das Myelogramm 
f/Jr eine Araehnitis zu spreehen. In der Regel wurde die Diagnose bisher 
bioptiseh, wenn wegen Verdaeht auf einen Spinal~umor eine Lamin- 
ektomie vorgenommen wurde, oder autoptiseh gestellt. Es gibt abet ver- 
sehiedene Merkmale, die bei typiseher Lokalisation die klinisehe Ver- 
mutnngsdiagnose erm6gliehen. Das Erkrankungsalter ist allerdings, 
wie oben ausgef~ihrt wurde, variabel. Aueh die InitiMsymptome k6nnen 
verschieden sein: mitnnter  treten zuerst Sehmerzen in den Beinen auf, 
mitunter  L/~hmungserseheinungen und Sensibilit~tsst6rungen; Blasen- 
nnd Mastdarms~6rungen stellen sieh erst im stogteren Verlauf ein. Es 
wird immer wieder besehrieben, dag sieh bei den Kranken h/~ufig ein 
groBer Deeubitus entwiekelt. Aueh in unserem Falle entstand ein 
Deeubitus, obwohl man diesen sonst mit den heutigen ioflegerisehen 
Mal3nahmen bei Quersehnittsgel/~hmten verhindern kann. Vielleieht 
sind diese Kranken in dieser Riehtung besonders gef~hrdet. Typiseh 
ist der sieh fiber Jahre erstreekende langsam progrediente, mitunter  
sehubweise exacerbierende Krankheitsverlauf. Aus den geringen An- 
fangssymptomen entwiekelt sieh allmghlieh ein mehr oder weniger voll- 
st~ndiges (~uersehnit~ssyndrom in tI6he des thoraeolumbalen Ubergangs- 

37 ~ 
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bereiches. Als wichtig, insbesondere fiir die differentialdiagnostisehe Ab- 
grenzung yon der multiplen Sklerose, haben SCHLIACK U. FSLSC~ die 
Konstanz der Lokalisation hervorgehoben. I m  Liquor finder man meist 
eine m/~Bige Gesamteiweigvermehrung, mitunter  aueh nut  eine Globulin- 
vermehrnng oder normale Eiweigwerte. Die Zellwerte k6nnen erh6ht 
sein, in der Regel nur his zu etwa 50/3 Zellen (BoDEc~TEL). Es kommen 
abet  aueh h6here Zellwerte vor:  I m  Falle yon Sc~oLz und WECHSLn~ 
bestand eine lymphoey~i~re Pleocytose yon 92/3, im Falle yon OST~RLA?CD 
sogar yon 164/3. Beim Queckenstedtsehen Versuch ist die Liquor- 
passage meist frei. SC~IaCK u. FSLsc~ haben noeh auf die MSglichkeit 
spinaler Subaraehnoidalblutungen hingewiesen. In  den autoptiseh ge- 
sicherten F~llen yon angiodysgenetiseher nekrotisierender Myelopathie 
isg unseres Wissens abet  niemals eine Subaraehnoidalblutung be- 
sehrieben worden.. Gelegentlich kommen I-Iautnaevi (GIAVtpAL~O, 
ALnX~t~D~, R ~ D ,  ST~LIN~) oder Cavernome der Hau t  (G~r u. 
M~szA~os) vor;  dies seheint aber bei der angiodysgenetisehen Myelo- 
pathie seltener zn sein als bei anderen Gef/~l?mil~bildungen des Zentral- 
nervensystems. In  den Fs yon HA~v,~LA~I) und J V ~ T I ~  bestand 
eine ausgepr/~gte Varieosis an den Beinen. Aber aueh diese seheint nieht 
besonders hgufig vorzukommen. 

Zusammenfassung 
Es wird fiber das klinische Bild und den pathologisch-anatomischen 

Befund eines Krankheitsfalles yon angiodysgenetischer nekrotisierender 
Myelopathie berichtet. ]:)as Leiden manifestierte sieh bei dem Kranken 
kliniseh erst im 65. Lebensjahr; mit  72 Jahren  verstarb er an einem 
Mageneareinom. I m  Ansehlug an die Beschreibung der eigenen Beob- 
achtung werden Fragen der Pathogenese, der Lokalisation und der 
klinischen Diagnostik besprochen. 
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