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Forx u. ALATOUANINE, die das nach ihnen benannte Krankheitsbild
mit dem zugehoérigen Sektionsbefund 1926 erstmals beschrieben haben,
bezeichneten es als ,,myélite nécrotique subaigue® und fithrten es auf
eine neurotrope Virusaffektion zurtick. Spédter haben andere Autoren
[Jusa (1938), DaNsManN (1940), ZErrrHOFER (1950) u. a.] tiber weitere
Beobachtungen berichtet und als Ursache ein infektios-toxisches, auto-
toxisches oder allergisches Geschehen angenommen. Bereits Forx u.
A1AJ0UANINE haben die fiir die Krankheit charakteristischen Gefd8-
verdnderungen als ,,Endomésovasculite proliferente avec dilatation de
la lumiére du vaisseau’ beschrieben, wenn sie diese auch noch nicht
richtig zu deuten vermochten. Dall sowohl die GefdBverdnderungen als
auch die Myelonekrosen zum morphologischen Substrat der Krankheit
gehéren, haben LHERMITTE et al. (1931), GREENFIELD u. TURNER (1939)
u. a. hervorgehoben. Aber erst durch ScHorz u. Mitarb. (StoLzE,
Ma~NvuELiDIs, WEcHSLER) wurde die Pathogenese der Krankheit klar
gestellt. StoLzr (1949/50) konnte an Hand eines besonders giinstigen
Krankheitsfalles, der neben den charakteristischen Gefdlverfinderungen
des Riickenmarks ein vendses Haemangiom in unmittelbarer Nachbar-
schaft der Medulla oblongata aufwies, die Friihstadien studieren. In-
folge der besonderen Lokalisation war der Tod bereits eingetreten, bevor
es zur Ausbildung groBerer Nekrosebezirke gekommen war, so daBl den
ausgepriagten Gefafverdnderungen eine verhdltnismaBig geringe Sché-
digung des Riickenmarks gegeniiber stand. An diesem Fall lieBl sich be-
sonders gut zeigen, daf} die GefdBverdinderungen pathogenetisch das

* Herrn Professor ScHorz in Freundschaft und Verehrung zum 75. Geburtstag
gewidmet.
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Primire sind. ScHoL.Zz u. MANUELIDIS (1950) und ScHOLZ u. WECHSLER
(1959) beschrieben weitere eindrucksvolle Krankheitsfille und nahmen
ausfithrlich zur Pathogenese Stellung. Sie konnten nachweisen, dafl viele
der inzwischen publizierten Fille, wie u.a. die oben erwihnten von
Juna, DANSMANN u. ZEITLHOFER, dem Krankheitsbild nicht zugehérig
sind. Diesen Arbeiten verdanken wir die Erkenntnis, daBl das patho-
logisch-anatomische Substrat der Krankheit aus zwei Teilkomponenten
besteht. Die ausschlaggebende Ursache ist die Mifbildung der extra-
und intraspinalen Venen, die sich im Falle von Scmorz u. WECHSLER
sogar bis zur Medulla oblongata und zu den Stammganglien hinauf nach-
weisen lieB. Auf dem Boden dieser Dysgenesie entwickelt sich im Laufe
der Zeit eine Schrankenstérung des GefdBendothels, die den Durchtritt
plasmatischer Fliissigkeit in das nervése Gewebe im Sinne der von
SoHURMANN u. MAc MaHON beschriebenen Dysorie zur Folge hat. Die
aus der GefiBbahn ausgetretene Bluteiweibflissigkeit, die schon intra
vitam zur Gerinnung kommt, schidigt durch Aufhebung der Sauerstoff-
diffusion und anderer Stoffwechselvorgéinge Zellen und Fasern und tétet
sie schlieBlich ganz ab. Dieser Vorgang wurde von Scmorz als plas-
matische Infiltrationsnekrose bezeichnet. Pathogenetisch unterscheidet
sich diese grundlegend von den ischémisch-zirkulatorischen Nekrosen
im nervosen Parenchym, die bekanntlich als Kolliquationsnekrosen auf-
zufassen sind und gewdhnlich als ,,Malacien® bezeichnet werden. Die
Infiltrationsnekrose verhélt sich wie ein Fremdkorper und hat deshalb
nur eine geringe Gewebsreaktion mit vereinzelten Fettkornchenzellen
und stark verzégerter Abriumung zur Folge. Es kann zur Bildung von
Schaumzellengranulomen (STAEMMLER, SCHOLZ u. WECHSLER) und auch
zu Blutungshéhlen kommen. Es kénnen auch einmal sekundire Throm-
bosen auftreten und die Ursache fiir eine akute Exacerbation des Krank-
heitsprozesses sein; zum typischen morphologischen Bild gehéren sie
aber nicht.

Scheinbar ist die Foix-Alajouaninesche Krankheit dem Menschen
artspezifisch. Jedenfalls konnten wir bei der Durchsicht des einschligigen
veterindrmedizinischen Schrifttums diesbeziiglich keine Beobachtung
auffinden.

Nach den heutigen Vorstellungen von der Pathogenese ist die von
Forx u. ALATOUANINE stammende Benennung ,,Myélite nécrotique** als
iiberholt anzusehen, da eine echte Entziindung nicht vorliegt. Der von
BopECcHTEL u. ERBSLOHW geprigte Begriff der angiodysgenetischen
Myelomalacie beriicksichtigt zwar die zugrunde liegende GefdBmif3-
bildung, ist aber deshalb nicht ganz zutreffend, weil es sich nicht um eine
Malacie, d. h. um eine ischdmische Erweichung, handelt. Dasselbe gilt
fiir die von OsTERLAND gewihlte Bezeichnung ,,Phlebodysgenetische
Myelomalacie‘. Sie wird auflerdem der Tatsache nicht ganz gerecht,
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daB bei den angiomatosen intramedulldren Gefdflen eine Unterscheidung
in Arterien und Venen nicht immer moglich ist. Neben LEERMITTE,
ScHOLZ U. MANUELIDIS u. a. hat auch OSTERLAND selbst diese Beob-
achtung bestitigt. Allerdings wird allgemein anerkannt, daBl es sich
grundsétzlich um eine venose Angiodysgenesie handelt und dafl die
Arterien, wenn iiberhaupt, nur sekundar in den Krankheitsprozel3 ein-
bezogen sind. Am besten wird das Wesen der Krankheit mit den beiden
Teilkomponenten der angiodysgenetischen Anlage und der durch dysori-
sche Vorginge bedingten plasmatischen Infiltrationsnekrose des Riicken-
marks durch die von Scmorz eingefiihrte Bezeichnung der angio-
dysgenetischen nekrotisierenden Myelopathie charakterisiert.

Wihrend die Morphologie und die Pathogenese der Krankheit weit-
gehend geklirt sind, bereitet die klinische Diagnostik noch Schwierig-
keiten. Die Krankheit gilt als selten. Man wird aber BoDECHTEL u.
ErBsLOH recht geben missen, wenn sie betonen, dafl man bei der ver-
héaltnism#Big geringen Zahl gesicherter Beobachtungen iiber die Haufig-
keit und tber das Erkrankungsalter noch nichts AbschlieBendes sagen
kénne, zumal sicher nicht alle Fille klinisch diagnostiziert werden. Uber
den Krankheitsverlauf bestehen noch unterschiedliche Meinungen. Wir
halten deshalb die Mitteilung eines weiteren klinisch und morphologisch
untersuchten Krankheitsfalles fiir gerechtfertigt.

Eigene Beobachtung

Klinsscher Bericht

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

Vorgeschichte. 1928 Lungentuberkulose, 1954 Arbeitsunfall: ein schwerer Werk-
zeugkasten fiel dem Pat. auf das li. Knie. Er habe nicht aufstehen konnen, da das
li. Bein wie gelshmt und taub gewesen sei. Er muBite 5 Wochen im Krankenhaus
behandelt werden. Von diesem Zeitpunkt an hatte er Gehbeschwerden, die langsam
zunahmen, zuerst im 1i. Bein, spater auch im re. Schlieflich konnte er sich nur noch
mit zwei Kriicken fortbewegen, dazu kamen spiter Blasen-Mastdarmstérungen.
Im Mai 1961 stellten sich heftige 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-
stérungen an. AuBerdem wurde eine Stenose im Kardiabereich festgestellt. Am
14.11.1961 wurde der Pat. auf eine auswértige neurologische Abteilung eingewiesen
und am 30.11.1961 wegen Verdacht auf Spinaltumor auf die Neurochirurgische
Abteilung des Neukoliner Krankenhauses verlegt.

Aufnalmebefund. T1jahriger Pat. in reduziertem AZ. Histaminresistente
Achylie. Roéntgenologisch Stenose in Kardiabereich und Oesophagusdilatation.
Sonst innere Organe o.B.

Neurologisch an den Hirnnerven keine Ausfallserscheinungen. Auch an den
oberen Extremititen keine neurologischen Abweichungen. Klopfschmerz der
unteren BWS, Fehlen der BDR. An den unteren Extremitéten deutliche Herab-
setzung der groben Kraft bei leicht erhohtem Muskeltonus. Die Parese ist re. aus-
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gepragter als li. Beiderseits Atrophie der Unter-
schenkelmuskulatur. Mangeldurchblutung beider
Fifle.

PSR sehr lebhaft, re. lebhafter als 1i.

ASR schwach auslosbar, re. lebhafter als li.

Rossolimo bds., +, Bechterew re. |-.

KHYV kann nicht ausgefithrt werden.

Laségue bds. bei 50° +.

Hypaesthesie fir Beriithrungs-, Schmerz- und
Temperaturreize von L 1 abwirts, distal in
Anaesthesie iibergehend.

Hyperpathische Zone im Bereiche von
D 11/12 1i.

Zahlenerkennungsvermoégen am li. Ober-
schenkel unsicher. distal und re. von L1 ab-
wiirts aufgehoben.

Lage- und Vibrationsempfinden beiderseits
aufgehoben.

Im Lumballiquor 7/3 Zellen bei 67 mg-%/,
GesEiweil}, im SOP-Liquor 41 mg-%/, GesEiweil.
Luesspezifische Reaktionen im Blut und Liquor
negativ.

Queckenstedt frei durchgéngig.

Die Pantopaque-Myelographie gibt in Riik-
kenlage einen Stop bei D 10/11, eine durchgéin-
gige Passage in Bauchlage.

Bei der Operation durch Prof. PEnzEoLz!
wurde in Hoéhe des 10. und 11. Dorsalsegmentes
ein Konvolut stricknadeldicker Gefdfie von
teilweise korkenzieherartigem Verlauf, die ar-
terielles Blut zu enthalten schienen, gefunden.
, Das Mark war dadurch von dorsal her eingedellt.

f Da eine operative Entfernung nicht moglich war,
Abb. 1. 8. 30/63 — 72jéihr. & Dorsal-  wurden nur Verwachsungen der Arachnoidea
32:131;;2?1 gﬁﬁftear%?fﬁmésnif ?1}; mit den} GefalBvolut gelost, um die Liquorp:cxs-
Vergroferung 2: 1. Starke Schlinge-  Sage wieder herzustellen. Der postoperative
lung und varicsse Erweiterung der  Verlauf war komplikationslos.

Venae spinales posteriores Bei Verlegung auf die Neurologische Ab-

teilung am 3.1.1962 war der neurologische Befund
zunichst unverindert. Im Laufe der Zeit nahmen die Muskelatrophien an den
Beinen zu, die ASR waren bds. nicht mehr auslosbar. Allmahlich entwickelte
sich eine vollstindige Paraplegie mit Urin- und Stuhlinkontinenz. Der Kranke
klagte bei jeder Bewegung iiber heftige Schmerzen in den Beinen, die re. stirker als
li. angegeben wurden. Der Laségue war weiterhin bds. stark positiv.

Trotz intensiver Behandlung und Pflege bekam der Pat. einen Decubitus iiber
dem Kreuzbein. Er machte mehrere pneumonische Schiibe durch, nahm an Gewicht
ab, wurde zunehmend animisch und kam schlieSlich am 6.1.1963 knapp 73jahrig
infolge Herz- und Kreislaufversagens bei Kachexie ad exitum.

Ergebnis der Korpersektion (S 30/63). Flaches, kinderhandtellergrofes histo-
logisch verifiziertes in die Bauchspeicheldriise penetriertes Adenocarcinom des

L Herrn Professor PExzmOLz sind wir fiir die freundliche Uberlassung seiner
Krankengeschichte zu besonderem Dank verpflichtet.
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Magens nahe dem Pylorus. Keine Organ-, Knochen- und Lymphknotenmetastasen.
Typische idiopathische Oesophagusdilatation (aufgeschnitten knapp doppels-
handflachengroBes Organ). Hochgradiger Marasmus. HandtellergroBer Decubitus
sacralis. Schlaffe Dilatation des Herzens. Urocystitis chronica catarrhalis rec.
acuta purulenta gravis (Prostata und Nieren makroskopisch unauffallig).

Sektion des Zentralnervensystems. Kopfschwarte und Schidelkalotte o.B.
Weiche Hirnhaut zart. Hirnbasis frei von Verwachsungen. Hirnbasisarterien zart-
wandig. Hirnwindungen insgesamt leicht atrophisch. A.d.S. keine pathologischen

2 1
A

Abb.2. 8. 30/63 — Querschnitt in Hohe des unteren Brustmarkes. (HE, 10: 1): Bei I ausgedehnte

Nekrose der grauen Substanz mit Ubergreifen auf die Hinterstringe. Bei 2 Anschnitte michtig er-

weiterter groBerer GefdBe in der spinalen Wurzel. 3 Konvolute kleinerer Geftife mit Wandhyper-
trophie; £ Stark erweiterte intramedullire Gefifie

Befunde. Hirngewicht 1130 g. — Rickenmark. Nach dem Aufschneiden des Dura-
sackes in gesamter Ausdehnung hochgradig prall gefiillte, stark geschlingelte und
erweiterte Gefifie im Bereich der dorsalen Abschnitte. Bevorzugt betroffen hiervon
ist die Gegend des Uberganges vom Brust- zum Lendenmark (vgl. Abb.1). Im
unteren Brust- und Lendenabschnitt ist das Riickenmark deutlich abgeflacht und
auch leicht verschmalert. Auf Querschnitten im Hals- und oberen Brustmark graue
und weile Substanz noch unterscheidbar, im unteren Brust- und im Lendenmark
Schmetterlingsfigur nicht mehr erkennbar. Weiche Hirnhidute leicht verdickdt.
Harte Riickenmarkshaut o.B.

Mikroskopische Untersuchung des Riickenmarkes. Die Untersuchung ver-
schiedener Schnitte aus dem unteren Hals-, Brust- und Lendenmark zeigte die
extramedulldren Venen krankhaft verndert. Einmal finden sich méachtig erweiterte
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Venen mit zarter und verdiinnter Wand. Sodann sieht man in allen Abschnitten
Venen, in denen die gewohnten Wandstrukturen véllig aufgehoben sind. Thre Wand-
schichten sind durch Einlagerung von van Gieson-negativen bzw. braunlich-gelben
homogenen Massen (Eiweilniederschligen?) durchsetzt und méchtig verdickt.
Die veréinderten GefidBe erscheinen stellenweise als Konvolute angeordnet und
sind a.d.S. mehrfach getroffen. Diese GeféBverdnderungen sind an allen spinalen
Venen zu beobachten. Am stérksten ist der Prozef im unteren Brust- und im
Lendenmark ausgeprigt. Die gleichen Verinderungen finden sich auch an den

Abb.3, 8. 80/68 — Ausschnitt aus Abb. 2 (HE, 18:1). Bei |+ erweiterte und wandverschmilerte
Gefifle in der hinteren Wurzel. — +- Gefil mit fortgeschrittener Intimahyperplasie, die zum
totalen VerschluB gefiihrt hat

Venen der Nervenwurzeln. Die intramedulldren Venen zeigen die stérksten Ver-
snderungen ebenfalls im unteren Brust- und oberen Lendenmark. Sie sind meist
erheblich wandverdickt, teilweise aber auch wandverdiinnt und stark erweitert.
Weiterhin finden sich an allen Schnitten, meist peripher gelegen, zahlreiche angiom-
artig anmutende, zum Teil mehrfach angeschnittene Konvolute von stellenweise
sehr kernreichen Gefallen (Abb.3 wund 4). Eine Zuordnung zu Venen und
Arterien ist bei diesen Geféafen nicht immer mit Sicherheit moglich. Die grofen und
mittleren Arterien des Riickenmarkes sind jedoch nicht in den beschriebenen
Prozel einbezogen. Stellenweise finden sich auch sogenannte Riesencapillaren. Ab
D 10/11 findet sich eine vollige Nekrose der grauen Substanz, welche weit auf die
Hinterstrange und auch auf die Seitenstrange tibergreift (Abb.2). Die noch nicht
betroffenen Randpartien der weiBen Substanz zeigen ein erhebliches Odem mit
spongidser Gewebsauflockerung., Ganglienzellen sind hier nicht mehr erkennbar.
In den von der Nekrose weniger oder nicht betroffenen Abschnitten des Riicken-
markes sind die Markscheiden und die Nervenzellfortsitze weitgehend unter-
gegangen. Die Ganglienzellkérper sind in diesen Abschnitten noch erhalten, zeigen
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jedoch mehr oder minder starke Abweichungen vom gewohnten Bild. Thre Kerne
sind meist groB und haben ein aufgelockertes Chromatingeriist, die Nisslschollen
fehlen meist oder sind nur noch randstédndig und verklumpt zu sehen. Unterhalb
der Membrana limitans externa finden sich iiberall zahlreiche Hirnsandablage-
rungen. Perivasculare Infiltrate sind intra- und extramedulldr nicht nachweisbar.
In der Pia mater spinalis finden sich gelegentlich einzelne Lymphocyten. An den
GefaBlen keine arteriosklerotischen Verdnderungen. Keine Zeichen fiir Lues. Die
spinalen Wurzeln lassen an einigen Schnitten meist quergetroffene grofere Venen

Abb.4. S.30/68 — Anschnitt von zwei intramedulliren GefiBkonvoluten mit Intimaproliferation
erheblichen Grades. Bei I und 2 volliger GefifiverschluB. (Unteres Brustmark. HE, 160: 1)

erkennen, welche ein deutlich ektatisches Lumen und eine erheblich verschmailerte
Wand aufweisen. Hypertrophische Gefafiverdnderungen — wie im Riickenmark
haufig beobachtet — sind hier nur selten nachweisbar. Die Wurzelarterien zeigen
keinerlei Veranderungen.

Gegeniiberstellung des klinischen und anatomischen Befundes

Bei unserem Patienten entwickelten sich die Symptome langsam fort-
schreitend vom 65. Lebensjahr an bis zu seinem Tode im 73. Lebensjahr.
Anfangs standen die allméhlich zunehmenden Léhmungserscheinungen
und sensiblen Stérungen in beiden Beinen, zuerst im linken, spéter auch
im rechten, im Vordergrund. Etwa 5 Jahre nach Krankheitsbeginn
setzten heftige, in beide Waden ausstrahlende Schmerzen ein, die
oscillographisch als Durchblutungsstérungen beurteilt wurden und sich
nach durchblutungsférdernder Therapie etwas besserten. SchlieSlich
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bildete sich ein Querschnittsyndrom bei L 1 mit einer dariiber liegenden
hyperpathischen Zone bei D 11/12 links aus. Neben einer miBigen
Tonuserhohung in beiden Beinen, einer Steigerung der PSR und Py-
ramidenzeichen fanden sich Atrophien der Unterschenkelmuskulatur
und eine Aufhebung der ASR beiderseits. Der Kranke klagte iiber
Schmerzen in beiden Beinen, vorwiegend rechts, die bei allen Bewegungen
an Heftigkeit zunahmen und hatte beiderseits einen positiven Laségue. Er

i %' > B
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Abb.5. 8.80/63 — (HE, 420: 1). Michtige Intimaproliferationen mit bei x volligem Lichtungs-
verschluB in einem peripheren medulliren GefdBkonvolut (unteres Brustmark)

hatte auBerdem ein Magencarcinom und eine idiopathische Dilatation der
Speiserchre. Die Todesursache war nicht der spinale KrankheitsprozeB
sondern die Kachexie bei dem Carcinom und schlieBlich ein Herz-
versagen.

Die anatomische Untersuchung ergab eine bereits im Cervicalmark
beginnende, sich tiber das ganze Riickenmark bis zum Conus-Cauda-
gebiet erstreckende Dysgenesie der extramedulldren Venen einschlieBlich
der Wurzelvenen. Besonders méchtige GefiBkonvolute waren iiber dem
unteren Brustmark und dem Lendenmark, wie auch im Cauda-Bereich
vorhanden. Im histologischen Bild erkannte man bereits im unteren
Halsmark und im oberen Brustmark vereinzelte miBbildete Venen. ITm
mittleren und unteren Brustmark fand sich eine erhebliche Zunahme der
verdnderten intramedulliren Venen. Im Lendenmark nahmen sie den
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Charakter eines venosen Angioms an. In diesem Bezirk sah man aufer-
dem zahlreiche kleine neugebildete Geféfe, die eine sichere Zuordnung
zu Venen oder Arterien nicht erlaubten. Wahrend im oberen und mitt-
leren Brustmark nur vereinzelte Ganglienzellausfille, vorwiegend an den
Hinterwurzeln, und eine spongidse Gewebsauflockerung, wie man sie
bei Odembildung sieht, feststellbar waren, fand sich im Lendenmark
eine ausgedehnte Nekrose, die sich schon makroskopisch im Fehlen der
charakteristischen Schmetterlingsfigur darstellte. Das Hinterstrang- und
Hinterwurzelareal war histologisch ebenso wie das Seitenstranggebiet
gar nicht mehr zu identifizieren, wihrend die Vorderstrange und die
Vorderhorner noch erkennbar, aber ebenfalls schwer verdndert waren.
Bei der histologischen Untersuchung der Nekrose vermilite man die
typischen Merkmale einer ischdmisch bedingten Erweichung. Vielmehr
fand sich das Bild der erstmals von MARKIEWICZ, spiter von SCHOLZ
beschriebenen Infiltrationsnekrose.

Die klinische Symptomatik und der Krankheitsverlauf entsprachen
dem anatomischen Befund. Die Angiodysgenesie, die sich tiber das ganze
Riickenmark erstreckte, im unteren Brustmark und im Lendenmark
aber am stérksten ausgeprigt war, ist bis zum 65. Lebensjahr symptom-
los geblieben. Dann setzten Lahmungserscheinungen und Gefiihls-
storungen an den Beinen ein, bis es schlieBlich infolge der Nekrose-
bildung im Lendenmark zu einem kompletten Querschnittssyndrom mit
der oberen Begrenzung im ersten Lumbalsegment kam. Wéihrend
Foix u. ALAJOUANINE zuerst eine spastische, spéter eine schlaffe Lih-
mung der Beine beobachteten, bestand in unserem Falle — &hnlich wie
im Falle 1 von ScHLIACK u. FoLscH — eine Kombination von Spastik
und schlaffen Paresen mit Muskelatrophien und Fehlen der ASR, wie
sie bei Schidigung des Lumbalmarks und des Conus-Cauda-Bereiches
vorkommt. Die Hyperpathie in Héhe der unteren Dorsalsegmente und
das Fehlen der BDR weisen auf die Schadigung des Brustmarkes hin,
die zwar weniger hochgradig, aber doch eindeutig nachweisbar war. Die
anamnestisch angegebenen Wadenschmerzen, die besonders beim Gehen
einsetzten, diirften nach dem Oscillogramm bei dem tber 70jdhrigen
durch arterielle Durchblutungsstérungen verursacht gewesen sein. Die
im spéteren Verlauf von uns selbst beobachteten Schmerzen, die mit
beiderseits positivem Laségue einhergingen und bei jeder passiven Bein-
bewegung exacerbierten, mochten wir dagegen als Wurzelschmerzen
auffassen. Da auch im Cauda-Bereich und an den spinalen Wurzeln
stark erweiterte und geschlingelte Venen verliefen, waren die Voraus-
setzungen fiir eine Irritation der Nervenwurzeln gegeben. Die sensiblen
Stérungen zeigten auch anfinglich niemals den Charakter einer disso-
zilerten Storung. Vielmehr bestand anfangs ein Hinterstrangsyndrom,
spater eine vollige Anaesthesie vom 1. Lumbalsegment abwirts. Auch
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hier entspricht das klinische Symptom dem morphologischen Befund
insofern, als die Hinterstringe besonders stark geschidigt waren,
wihrend zentromedulldre Verflilssigungen, wie sie in anderen Fillen
beobachtet worden sind, fehlten.

Besprechung

Vergegenwirtigt man sich an Hand der geschilderten morphologischen
Befunde noch einmal den Krankheitsfall, so kann man die fir die
angiodysgenetische nekrotisierende Myelopathie charakteristischen Teil-
komponenten feststellen, nimlich die typische intra- und extramedullére
Angiomatose und die sekundire Riickenmarksschadigung. Die Mif-
bildung der Gefdfe erstreckte sich iiber das gesamte Riickenmark und
bezog auch den Cauda-Conus-Bereich mit ein. Quantitativ waren die
GefdBanomalien besonders reichlich im unteren Brust- und im Lenden-
mark vorhanden und nahmen hier auch einen zum Teil ausgesprochenen
Angiomcharakter an. Hinsichtlich der kausalen und formalen Genese
der von uns besprochenen Krankheit haben wir uns der Ansicht von
Storze, Scrorz u. Mitarb. anzuschliefen, wonach die fehlerhafte Anlage
der GefiaBe vermutlich in einer priméren Wandschwiche derselben zu
erblicken ist. Im Laufe der Zeit entwickelt sich dann eine varicose
Ektasie. In den derart verdnderten Gefifen kommt es zu einer An-
derung der Blutstromungsgeschwindigkeit, die wiederum zu Perme-
abilitdtsstorungen der Endothelien wund schlieflich zu Blutplasma-
austritten fithrt. Als Folge dieser Plasmaaustritte konnten wir auch in
unserem  Fall eine ausgedehnte plasmatische Infiltrationsnekrose
(Scuorz) im zentromedulliren Bereich und in den angrenzenden Strang-
arealen beobachten. Entsprechend der Beschreibung von ScrHorz und
WEcHSLER bestand auch in unserem Fall am Rande des Nekrosebezirkes
nur eine geringe Gewebsreaktion mit nur ganz geringen reparativen
Verdinderungen. In den nicht voéllig nekrotischen Bezirken war eine
Auflockerung der Strukturen des vom Odem durchtrinkten Gewebes
zu sehen. Erweichungen und Cystenbildungen, wie sie fiir die ischdmisch
bedingten Malacien typisch sind, fehlten in unserem Falle vollig.

Wie ScrHorz u. MANUELIDIS und BODROHTEL u. ErBSLOE gezeigt
haben, sind in der Literatur verschiedene Fille von Foix-Alajouanine-
scher Krankheit (z. B. LINDEMANN 1912, HABERLANXD 1950) unter der
Bezeichnung Angioma racemosum venosum verdffentlicht worden.
Jedoch haben BopECHTEL u. ErRBSLOH mit Recht hervorgehoben, dafl
von der angiodysgenetischen nekrotisierenden Myelopathie mit Gefal-
verdnderungen, die sich iiber das ganze Riickenmark ausdehnen, die
vendsen umschriebenen Angiome, die nur eine lokale Riickenmark-
kompression hervorrufen, abzugrenzen seien.
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Schon Storze hat darauf hingewiesen, daf die Myelonekrosen, wie
auch in unserem Falle, meistens zwischen D 8 und L 2 zu finden sind,
obwohl sich die Gefifiverdinderungen iiber weite Bezirke des Riicken-
marks hinziehen. Er zog verschiedene Ursachen, u. a. die ungiinstigen
AbfluBbedingungen infolge der in Hohe der betreffenden Riickenmarks-
segmente am stérksten ausgebildeten Wirbelsdulenkyphose, in Erwi-
gung. Auch ScHOLZ u. WECHSLER lenkten das Augenmerk auf die Loka-
lisation der schwersten GefdBverdnderungen und der Myelonekrosen
in den druckmiBig belasteten tiefen Riickenmarksabschnitten und
nahmen an, dafl bei dem Vorgang der Dysorie neben den organischen
Verdnderungen der Gefdwand bdmodynamischen Faktoren eine wesent-
liche Bedeutung zukomme. Es fillt auf, daBl die schweren Verdnderun-
gen die Segmente bevorzugen, die auch bei arteriellen Durchblutungs-
stérungen besonders gefdhrdet sind.

Wie wir aus den Untersuchungen von Apamgiewicz, Kapyi, SUH u. ALEXAN-
DER, Yoss, TURBEN u.a. wissen, bleibt die urspriingliche segmentale Blutver-
sorgung des Riickenmarks nicht erhalten. Nur drei oder vier grofiere Arterien, die
die Versorgung des Riickenmarks gewdhrleisten, 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 untere
thorakolumbale Zufuhr, die sogenannte A. radicularis magna, ist nach Kapyr fiir
die Blutversorgung der unteren Riickenmarksabschnitte besonders wichtig; bei

deren Ausfall kann es zu erheblichen Durchblutungsstdrungen in diesem Bereiche
kommen.

Wihrend die arteriellen Gefdlle getrennte Versorgungsgebiete haben, die sich
nur gering iiberschneiden und nach Ztrcy trotz anatomischer Kollateralen funk-
tionell Endarterien sind, gestaltet sich der vendse AbschluB in vollig anderer Weise.
(Literatur: siehe auch ApamrrEwicz 1882; Kapvr 1889; HERREN u. ALEXANDER
1939; SuH 1. ALEXANDER 1939; v. QuasT 1960; CLEMENS u. v. QuasT 1960 u. a.)
Nach den Untersuchungen von CLEMENs u. v. QUasT (1960) stehen alle Venen der
Riickenmarksubstanz untereinander in vielfdltiger Verbindung, so daB sich auch
solche Venen an der Entblutung beteiligen, die eigentlich nicht dem entsprechenden
Versorgungsgebiet angehoren. Die normale venose Versorgung gestaltet sich nach
v. QuasT (1960) wie folgt: Auf der ventralen und dorsalen Seite der Riickenmark-
oberfliche verlaufen je drei Léngsvenenketten, die mittelsténdige und durch-
gehende V. medullae spinalis anterior bzw. posterior und die meist nur stellenweise
vorhandenen Venae antero- bzw. postero-laterales. Diese Venen haben ihren ZufluBl
aus kleineren, das Riickenmarkinnere verlassenden Venenstémmen und geben ihr
Blut an die sogenannten Wurzelvenen (Vv. radiculares antt. bzw. postt.) ab. Diese
Venen verlaufen in der Regel unabhéingig von den gleichnamigen Arterien und
haben im Gegensatz zu diesen auf der Vorderfliche des Riickenmarkes eine groBere
Anzabhl und ein kleineres Kaliber. Sie sind gleichmaBig tiber das gesamte Riicken-
mark verteilt. Eine besondere Bevorzugung bestimmter Segmente oder Segment-
gruppen laft sich im Bereich des vendsen Schenkels normalerweise nicht nach-
weisen. Im Gebiet zwischen D 11 und L 2 gibt es jedoch sowohl ventral wie auch
dorsal meist eine besonders starke Wurzelvene, die Vena radicularis magna. Ge-
legentlich findet sich im thorako-lumbalen Grenzgebiet eine sogenannte Insel-
bildung innerhalb der vendsen Gefdafle (v. QUaST). Arterio-vendse Anastomosen —
wie sie RoLr im Conus medullaris beobachtet hat — sind im Brust- und Lendenmark
nicht vorhanden.
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Nach den neueren Untersuchungen von SCHNEIDER, ZULcH und
neuerdings auch von D. ToxwNis, sind bei arteriellen spinalen Durchblu-
tungsstorungen die Grenzzonen zweier Gefdfigebiete und die besonders
reichlich mit Blut versorgten sauerstoffbediirftigen Gebiete der Hals- und
Lendenmarkanschwellung besonders hiufig geschadigt. Man kann nach
den obigen Ausfilbrungen die Erfahrungen, die wir mit arteriellen
spinalen Durchblutungsstérungen haben, nicht ohne weiteres auf die
angiodysgenetische Myelopathie, die nur oder hauptsichlich die Venen
betrifft, ibertragen. Wenn man die bevorzugte Lokalisation der schwer-
sten GefaB- und Riickenmarkverdnderungen in der thorako-lumbalen
Ubergangszone auch noch nicht ausreichend erkliren kann, so ist doch
festzuhalten, dal dieses Gebiet auch im Hinblick auf Stérungen im
venodsen Schenkel besonders exponiert zu sein scheint. Da hier die Ab-
fluverhéltnisse schon am normalen Riickenmark besonders variabel
sind, konnte unter pathologisch verdnderten Bedingungen hieraus eine
besondere Vunerabilitdt resultieren. Die Stromungsverlangsamung und
schlieBlich der Zustand der Stase in den verdnderten Venen fithrt nicht
nur zu dysorischen Vorgingen, sondern durch Riickstauung auch zu
einer Behinderung des arteriellen Zuflusses, so daf die Sauerstoff-
versorgung des Riickenmarks durch diese beiden Komponenten be-
eintrichtigt wird.

Der Krankheitsbeginn ist oft schwer bestimmbar, weil die geringen
Initialerscheinungen nicht beachtet werden. AuBerdem 146t sich riick-
blickend oftmals nicht entscheiden, ob frithere passagere Schmerzen oder
Lahmunggerscheinungen lange vor Beginn des chronisch fortschreitenden
Krankheitsprozesses (z. B. bei dem -— allerdings nicht autoptisch be-
statigben — Fall 2 von ScHLIACK u. FoLscH 13 Jahre zuvor) tatsdchlich
zugehorig sind oder vielleicht eine andere Ursache (Neuritis o. 4.) gehabt
haben. Mit dieser Einschridnkung ist zu sagen, da8 die klinische Sympto-
matik bevorzugt im 5. oder 6. Jahrzehnt einsetzt, dall der Beginn aber
viel fraher oder spéter liegen kann. So standen die beiden Kranken von
Forx u. ALATOUANINE bei Krankheitsbeginn im 27. bzw. 29. Lebensjahr,
unser Patient im 65. Lebensjahr und der dritte Patient von ScHLIACK
u. FérscH sogar schon im 76. Lebensjahr. Ebenso wie bei den cerebralen
Angiomen, die auch lange Zeit klinisch stumm sein kénnen, hingt das
Auftreten klinischer Symptome einerseits von der Gré8e und der
Schwere der GefdBmiBbildung, andererseits auch von der Beschaffenheit
des Gesamtkreislaufes ab.

Die Frage, ob exogene Faktoren den Krankheitsverlauf beeinflussen
kénnen, ist noch nicht entschieden. Immerhin mufl hervorgehoben
werden, dal ebenso wie bei unserem Kranken auch in vielen anderen
Fallen dem Beginn der klinischen Erscheinungen Unfille voraus-
gegangen sind (SToLzE; SCHLIACK u. FOLscH ; HABERLAND u.a.). Im Falle
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von GEHUCHTEN bestand eine Schwangerschaft, in anderen Fallen lagen
Allgemeininfektionen, chronische Bleivergiftung, Unterkihlung u. a. m.
vor (siehe bei BoprcHTEL u. ErBsLOH). Es wire nicht ausgeschlossen,
daB zusatzliche Belastungen oder Schiden, die den Gesamtorganismus
treffen, oder schlieflich auch lokale mechanische Einwirkungen die
Dekompensation beschleunigen und dadurch die klinische Symptomatik
manifest werden lassen. Man wird weitere Erfahrungen machen miissen,
um tiber diese Frage Klarheit zu gewinnen.

Der Krankheitsverlauf ist in der Regel chronisch-progredient und
kann sich tiber viele Jahre erstrecken. Schubweise Exacerbationen und
geringe Remissionen kommen zwar vor, haben unseres Erachtens aber
nicht die groBe Bedeutung, die ihnen ScHLIACK u. FOrscH beimessen.
Der zweite von diesen Autoren beschriebene Krankheitsfall, der be-
sonders frithzeitig akute Krankheitsschiibe mit sehr guten Remissionen
zeigte, ist autoptisch nicht verifiziert worden. Auch ScHoLz u. WECHSLER
halten nach den heutigen Erfahrungen den chronisch-progredienten
Krankheitsverlauf fiir typisch bei der angiodysgenetischen nekrotisieren-
den Myelopathie.

Das ménnliche Geschlecht ist nach allgemeiner Ansicht hiufiger be-
troffen als das weibliche.

Die Diagnose ist bisher klinisch selten gestellt worden. Im Falle von
Scrorz u. WECHSLER wurde nach dem Myelogramm eine ,,Varicosis
spinalis* diagnostiziert. In unserem Falle ergab das Myelogramm einen
passageren Stop an der Stelle eines dicken Venenkonvolutes, so daB ein
Tumor angenommen wurde. In anderen Fillen schien das Myelogramm
fiir eine Arachnitis zu sprechen. In der Regel wurde die Diagnose bisher
bioptisch, wenn wegen Verdacht auf einen Spinaltumor eine Lamin-
ektomie vorgenommen wurde, oder autoptisch gestellt. Es gibt aber ver-
schiedene Merkmale, die bei typischer Lokalisation die klinische Ver-
mutungsdiagnose erméglichen. Das Erkrankungsalter ist allerdings,
wie oben ausgefiihrt wurde, variabel. Auch die Initialsymptome kénnen
verschieden sein: mitunter treten zuerst Schmerzen in den Beinen auf,
mitunter Léhmungserscheinungen und Sensibilitdtsstérungen; Blasen-
und Mastdarmstérungen stellen sich erst im spéteren Verlauf ein. Es
wird immer wieder beschrieben, dafl sich bei den Kranken hiufig ein
groBer Decubitus entwickelt. Auch in unserem Falle entstand ein
Decubitus, obwohl man diesen sonst mit den heutigen pflegerischen
MaBnahmen bei Querschnittsgeldhmten verhindern kann. Vielleicht
sind diese Kranken in dieser Richtung besonders gefihrdet. Typisch
ist der sich iiber Jahre erstreckende langsam progrediente, mitunter
schubweise exacerbierende Krankheitsverlauf. Aus den geringen An-
fangssymptomen entwickelt sich allméhlich ein mehr oder weniger voll-
standiges Querschnittssyndrom in Héhe des thoracolumbalen Ubergangs-
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bereiches. Als wichtig, insbesondere fiir die differentialdiagnostische Ab-
grenzung von der multiplen Sklerose, haben ScHLIACK u. Forscm die
Konstanz der Lokalisation hervorgehoben. Im Liquor findet man meist
eine méBige Gesamteiweilvermehrung, mitunter auch nur eine Globulin-
vermehrung oder normale Eiweillwerte. Die Zellwerte konnen erhoht
sein, in der Regel nur bis zu etwa 50/3 Zellen (BopEcHTEL). Es kommen
aber auch hoéhere Zellwerte vor: Im Falle von ScHorz und WECHSLER
bestand eine lymphocytére Pleocytose von 92/3, im Falle von OSTERLAND
sogar von 164/3. Beim Queckenstedtschen Versuch ist die Liguor-
passage meist frei. ScHLTACK u. FoLscH haben noch auf die Moglichkeit
spinaler Subarachnoidalblutungen hingewiesen. In den autoptisch ge-
sicherten Fallen von angiodysgenetischer nekrotisierender Myelopathie
ist unseres Wissens aber niemals eine Subarachnoidalblutung be-
schrichen worden.. Gelegentlich kommen Hautnaevi (Gramparmo,
ALEXANDER, RaND, STERLING) oder Cavernome der Haut (GAGEL u.
Miiszaros) vor; dies scheint aber bei der angiodysgenetischen Myelo-
pathie seltener zu sein als bei anderen GeféBmiBSbildungen des Zentral-
nervensystems. In den Féllen von HABERLAND und JUMENTIE bestand
eine ausgeprigte Varicosis an den Beinen. Aber auch diese scheint nicht
besonders hiufig vorzukommen.

Zusammenfassung

Es wird itber das klinische Bild und den pathologisch-anatomischen
Befund eines Krankheitsfalles von angiodysgenetischer nekrotisierender
Myelopathie berichtet. Das Leiden manifestierte sich bei dem Kranken
klinisch erst im 65. Lebensjahr; mit 72 Jahren verstarb er an einem
Magencarcinom. Im Anschlufl an die Beschreibung der eigenen Beob-
achtung werden Fragen der Pathogenese, der Lokalisation und der
klinischen Diagnostik besprochen.
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