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Eine sorgf~ltige Analyse kliniseh-pathologischer Gegebenheiten und 
Intuit ion liel~en Fo~x u. ALAJOVA~INE (1926) lediglich anhand yon 
2 Beobachtungen das Krankheitsbild dex My~lite n@erotique subaigue 
aufsteUen. Im Vergleich hierzu ist es eindrueksvoll, da~ die Versuehe 
zur Kli~rung yon Pathogenese and )[tiologie sieh fiber mehrere Jahr-  
zehnte hinziehen. Da man sich in den folgenden Jahren  nicht exakt  an 
die Ausgangsbeschreibung der beiden Autoren (nekrotisierende Riicken. 
markserkrankung bei prim~rem Gef~l~prozel~) hielt, sondern auch alle 
mSgliehen anderen zur iNekrose fiihrende Verl~ufe ohne die entspreehen- 
den Eigentfimlichkeiten an den Gefi~Ben unter den g]obalen Begriff einer 
Myelitis necroticans unterordnete, entstand eine erhebliche Unklarheit  
fiber die Eigenart  der Erkrankung. 

Es ist das Verdienst yon BODECHTEL U. SCttOLZ sowie ihrer Mitarbeiter, 
die pathologisch-anatomischen Grundlagen wieder sch~rfer konturiert  
und tragf~hige Vorstellungen fiber Vorgegebenheiten und Entwicklung 
erbraeht zu haben. Naehdem STOLZE (1949) herausgestellt hatte,  da~ 
die Gefi~ver~nderungen bei seiner Beobachtung sich auf die Venen be- 
schr~nkten und Gefi~i~anomalien darstellten, klgrten ScgoLz u. MA~U~- 
L]:DIS (1951) die nosologische Stellung der Krankhei t  grundsi~tzlieh. Als 
ausschlaggebendes ursi~ehliches Moment stellten sie Fehlbildungen der 
extra- and intraspinalen Riickenmarksgef~Be heraus. Die Rfickenmarks- 
sch~tden deuteten sie als plasmatische Infiltrationsnekrose infolge einer 
StSrung der Schrankenfunktion zwischen Blut und zentratnervSsem 
Gewebe. Ffir die alte Bezeiehnung ,,My@lite n6erotique subaigue" w~hlten 
sie die pr~zisere ,,angiodysgenetisehe nekrotisierende Mye]opathie". Die 
yon BODEC~TEL U. EBBSLSH (1957) in ihrer kritisehen ~bersicht  ge- 
w~hlte, etwas handlichere Bezeichnung ,,angiodysgenetische Myeloma- 
lacie" lehnten Sc~[oLz u. WECHSLE~ (1959) in einer neuren Untersuehung 
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ab. In  LTbereinstimmung mit Folx  u. ALAJOUANINV,, die bei ihrer Beob- 
achtung yon einer ,,tendence n6crotiqus" gesproshen hatten, stellten 
Sc~onz u. WS.CHSLEI~ als kennzeishnend heraus, dab nisht eine Malaeie 
als Folge sines isch/~mischen Infarktes, sondern eine mSglieherweise bis 
zur Koagulation ffihrende plasmatische Infilti~erung des t~fickenmarks- 
gewebes (,,plasmatisehe Infiltrationsnekrose") a]s kennzeichnend fiir die 
Krankheit  neben des Angiodysgenesie anzusehen sei. Echte Erweichun- 
gen werden wohl gelegentlich auch bei des Foix-Alajouanineschen Krank- 
heit (FAK) als Folge yon Venenthrombosen beobachtet, gehSren abet 
nicht zum Grundprozeft. 

Es ist von groftem Interesse, da$ unabh~ngig yon der erw/s Ent- 
wicklung im deutsehen Sprachgebiet WY~LT~--MAsoN in der angel- 
saehsischsn Literatur in seiner Monographie ,,Die Gefis und 
-geschwiilste des Riiekenmarkes und seinsr Hfillen" (1943) die Beob- 
achtungen von Folx  u. ALA.IOUANINE bsreits als auf MiBbildungen be- 
ruhend erkannt und die Gefg~ver/~ndeI'ungen als Angioma raeemosum 
venosum bezeichnet hatte. Seine Vorstellungen zur Pathogenese unter- 
seheiden sish allerdings gegeniiber den yon SC~OLZ dadurch, daft er nicht 
eine Nekrose dutch plasmatisehe Infiltration, sondern eine Myelomalaeie 
infolge Thrombenbildung in den Venen annahm. 

Fiir die Stiitzung seiner Hypothese, dal~ Anlageanomalien der G ef~f.ie vorliegen, 
fiihrte WYBv~-MAso~ unter anderem aus: 

L VerschiedentIich war die Erl~'ankung mit. Gefa~naevi der Haut verbunden, 
die zum Teil in den entsprechenden Dermatomen auftraten. 

2. Sehr selten wurde das gleichzeitige Vorkommen yon Sehwachsinn beob- 
achtet. 

3. Der Fall 6 yon WY~u~-MAsos wies eine Spina bifida occulta bei L 5 auf. 
4. Die Erkrankung tritt in einera Bereich auf, in dem Anlageanomalien h~ufig 

sind und das Netu-alrohr sich am sp~testen in seiner Entwieklung sehliel]t. 
5. Die mikroskopisehe Struktur der Venen ist anomaI, und eS ist oft schwer, 

sie yon AI~erien zu unterscheiden. Dies legt eine EntwicklungsstSrung nahe. 
6. Die diffuse Natur der intra- und extramedull~ren Abweichungen scheint 

kaum anders als auf der Basis einer Anlageanomalie erklgrt werden zu kOnnen. 

Ira Hinblisk auf chess ausfiihrlichen kritischen Untersuchnngen und 
(~berlegungen yon WYBu~c-MAso~ ist es erstaunlich, wenn BLACKWOOD 
in des 2. Auflage von GREENFIlSLDS Nem'opathology noeh an der An- 
nahme einer subaeuten Thrombophlebitis der pialen Vsnen als Grnnd- 
lage der Originalbeobaehtungen von Folx  u. ALAJOVANI~CE festh/~lt. Von 
SOHOLZ und anderen wurde ja bereits frtiher darauf hingewiesen, dal~ 
die leichtsn entz/indlichen Infiltrate um Gef~fte und in den Hirnh/~uten 
bei den Originalbeobachtungen als sekund/~re entzfindliche Reaktion zu 
erkl/~ren sind, sei es als Reakt;ion auf den Gewebsuntergang, sei es als 
Ausdruek einer Streuung bei Allgemeininfektion dureh Deeubitus odes 
Harnwegsinfektion, die ja ira Krankheitsbild immer vorhanden sind. 
Wir mSchten allerdings nicht in dem Sinne mifverstanden werden, daft 
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wit das Vorkommen yon Myelonekrosen infolge Erkrankung ursprfing- 
lich normal angelegter Rfickenmarksvenen ganz ablehnen. Es liegen 
siehere Beobachtungen fiber venSsen Rfickstau mit  Myelonekrosen bei 
Verlegung der Ven~ eava eaudaHs vor  z.B. yon So,Go (1951). Auch 
berichtete KULENKAMPFF kfirzlich (1959) yon einer Querschnittsl/~hmung 
dutch intraspinale Thrombophlebitis bei periproktisehem Absce9. Eine 
eingehende Analyse der Struktur  des gesamten Riickenmarks einerseits 
sowie eine genaue Untersuchung auch der extraspinalen Gef~Be anderer- 
seits wird aber eine Trennung beider Krankheitsbflder ermSgliehen. 

Die Interpretat ion yon K6~IG (1955), der bei Vorliegen entspiechen- 
der Befunde in der formalen Genese der ,,subacuten nekrotisierenden 
Myelitis" eine Endangitis obliterans der Spinalarterien als Ursache eines 
an~misehen Infarktes annahm, kann nicht befriedigen. STA~MLV~ 
(1958) hat  darauf  hingewiesen, dab die Abbildungen nicht ffir eine typi- 
sehe Endangitis obliterans spreehen. OST]S~LA~WD (1960) hat  gewisse 
leichte Vers an den Arterien als sekund/~r, gewissermaBen 
retrograd bei erschwerten StrSmungsverhi~ltnissen im veri~nderten 
Rfiekenmark gedeutet. 

Gerade die intraspinalen Gefi~Bveri~nderungen in der Beobachtung 
VOll SCHOLZ U. WECHSLEI~ sowie in der yon OSTERLAND sind so aus- 
gepriigt, dab man an ihrem Charakter als Gef~,BmiBbildung nieht vorbei- 
gehen kann. Die Interpretat ion der Foix-A]ajouanineschen Krankhei t  
als angiodysgenetische Myelomalaeie hat  dureh SCHOLZ hierdurch einen 
erneuten eindeutigen Beleg erhalten. 

Wir sind in der Lage, ebenfalls fiber eine klinisch-anatomische Beob- 
achtung yon FAK zu beriehten, welehe neben extraspinalen Gef/~B- 
ver~nderungen dutch in gleicher Weise ausgepr/~gte intraspinale Gef/~l~- 
anomalien, besonders im Lumbosaeral-Absehnitt, die angiodysgenetische 
Grundlage der Rfickenmarksver~nderungen deutlich erkennen li~Bt. 

Kasuistik 
Krankengesehichte LtqK Nr. 719/62. Aufnahme am 5.2.  1962. 

29. 2. 1964. 
Familienvorgeschichte ohne Besonderheiten. Geburtsverlauf normal. Zwillings- 

schwester kam tot zur Weir. Mit 12 Jahren Gelbsucht. Mit 35 Jahren Nabelbruch- 
operation. 

Gyn~kologiseh: Mit 30 Jahren Zangengeburt. Mit 35 Jahren Abort. 
Jetzige F, rkrankung. Seit 1961 kalte FfiBe, sogar im warmen Bert. Allm~ihlich 

Taubhei~sgeffihl in den Zehen. lie Jahr vor der Aufnahme Sturz ~uf gebohnertem 
FuBboden, ~raktur des rechten Ellbogengelenkes. In den ngchsten h~onaten zu- 
nehmende Verschlechterung des GehvermSgens, Schw~che und Taubheitsgef/ihl 
yon den Zehen bis zu den Fersen. Vor 2 Monaten Einlieferung in eine orthop~dische 
Klinik. Xnrz darauf Abasie. Iqiemals Sehmerzen! 

Au]nahmebe/und. 62jEhrige adip6se ~rau ohne wesentlich abweiehende Befunde 
an den inneren Organen. 
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Hirnnerven und obere Extremit~ten: keine wesentlichen Abweichungcn. 
BDR: cutan und muskul~r nicht auslSsbar. Starke Herabsetzung der groben Kraft 
in den Beinen. Abasie. Quadriceps-~eflexe schwach, Triceps surae-Reflexe nicht 
austSsbar. Ityperaesthesie ffir alle Qualit~ten an bekIen Ful3sohlen und reithoscn- 
fSrmig im Analbereich. Liquor: Zellzabl 5/3, Gesamteiweil3 24 mg-~ nach K~LVKA. 
~'Iastix-Kurve: Ausflockung im MittelteiI. Nelson-Test: im Blur und Liquor negativ. 
~Virbels~ule: Osteochondrose und Spondylosis deforraans ira Gesamtbereich mit 
m~ltiger Osteoporose, Keilwirbelbfldung yon D 4. Lumbale h[yelographie mit 
Pantopaque: partielIer Stop you LWK 1 bis BWK 8 mit multiplen, teilweise 
bandfSrmigen Kontrastmittelaussparungen. 

RSntgen-Diagnose: V~ricosis spinalis. 
Verlauf. Nachdem aufgrund des Aufnahmebefundes zun~chst eine Po]yneuritis 

in Erw~gung gezogen worden war, wurde nach Durchffihrung der NIyelographie 
die Diagnose Foix-Ala]ouaninesche Krai~kheit gestellt. Dcr weitere Verlauf war 
dadureh gekennzeichnet, dalt die motorisehe Sehw~che in den Beinen immer 
ausgepr~gter wurde, bis eine Paraplegie mit ausgedehnten Atrophien vorlag, dal~ 
sich eine volIs~ndige Retention yon Stuhl nnd Uri n r und die Sensibilit~ts- 
stSrungen (weitgehende Hypaesthesie ffir alle Qu~lit~ten)al|m~hlich his in die 
Leistenbeuge aufstiegen. Der Verlauf war aul3erdem dutch Harnwegsinfektionen und 
Deeubitus am Kreuzbein und an den Fersen kompliziert. Leichte t~emissionen 
zeigten sieh nut im Altgemeinbefinden, nicht in den spina|bedingten Ausf~llen. 
Nachdem die Pat. fiber 2 Jahre dauernd bettliigerig war, und die Therapie sehr 
wesentlich in einer Bek~mpfimg der trophisch-infektiSsen Komplikationen be- 
standen hatte, entwickelte sich eine hypostatisehe Paeumonie. Die Pat. verstarb 
am 29.2.1964 unter Herz~Kreislaufversagen. 

Obduktion 
A. Allgemeinbe/und t 
Tiefe Decubitalgeschwiire fiber der Saeralgegend und der re. Hfifte. Sehwere 

eitrige aseendierende Infektion der Harnwege mit Pyureter und Pyonephrose 
bd~. Chronisehe Bronchitis, zy]indrische Bronehiektasien. Fleekige Pulmonalsklerose. 
Hyposta.tische Bronehopneumonie beider Unterlappen. Schwere toxische Paren- 
chymseh~den an Leber und Nieren. SeMaffe Dilatation aller HerzhShlen. M~ige 
Skleratheromatose der Aorta, der Aa. iliaeae und femorales mit atberomatSsen 
Aufbriichen der Bauehaorta. Atrophic und Fibrose des Pankreas. 

B. Nervensystem 
Ma~roskopischer Be/und. Gehirn. Hemisph~ren yon g]eicher Gr5Be und an- 

n~hernd symmetrisehem Windungsrelief. ~ber dem Gyrus fusiformis an der li. 
Temporalhirnbasis umschrieben etwas vermehrte Gef~zeichnung. Zeichnung der 
Stammganglien nnauff~llig. M~Bige Erweiterung des ilmeren Ventrikelsystems. 

l~iickenma, rk. Nach der ErSifnung der Dura ist eine Verbreit~rung und Vermeh- 
rung der extraspinalen Venen yon D 9 nach ea~ldal in zunehmendem Ma~e zu 
sehen, dorsal mehr als ventral Der Eindruek einer Vermehrung der extraspinalen 
Venen entsteh~ in der Hauptsaehe dutch deren erhebliehe Sehl~ngelm~g und Kn~uel- 
bildung. Der Sehwerpunkt der Gef~l~ver~inderungen liegt fiber dem Lumbosacral- 
1Ttark. 

Die Erweiterung der Venen im Lumbosaeralbereieh l ~ t  sich vielfaeh bis in die 
Wurzelvenen und besonders in die Caudalfasern hinein veriblgen. 

Uber dem Cervical- und oberen Dorsalmark sind die entspreehenden Venen an 
einigen Stellen umschrieben ektatiseh. 

Die Allgemeinsektion wurde yore Pathologischen Institut des St~clt. Kranl~en- 
hauses Spandau (Kommiss. Dir. : Prof. Dr. K 6 ~ )  durehgeffihrt. 
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Milcroslcopischer Be/und. Gehirn, In  den ~ieningen liil~t sieh eine umschriebene 
venSse t t~mangiombi ldung an der Basis des li. Temporalhirns nachweisen. Der 
venSse Tell der Rindengef~l~e ist stellenweise diinnwaadig-ektatisch. Deutliche 
Adventitialfibrose der iibrigen Gef~i~e in Rinde und  Marklager. M ~ i g e  Arterio- 
sklerose im Bereieh der Geffi,J~st~mme. 

Abb. 1. Riiekenmarkquerschnift in H6he I, 1 

Abb.2. Hyperplastiseh-ektatisehe Venen links. Tln'ombotisehe Wandver~tnderungen in den 
Abzweigungen der A. spin. ant., Fibrose der Pin mater 

~iickenmark. Bei den auf  der Dorsalseite s tarker  in Erseheinung t re tenden 
GefitSanomalien handel t  es sich um Venen mi t  erheblieher Verdiekung der W~nde 
(Abb. 1). Es  liegt e inmal  eine Verbrei terung du tch  Faserbi ldung bei m~$iger Zell- 
vermehrung  vor, wobei auch ein erweitertes Lumen  erhal ten geblieben ist. Zum 
andern  ist es besonders im Saeralbereieh durch Thrombosen aueh zu einer vSlligen 
Verlegung des Lumens oder zu einem capil1~ren Rest lumen gekommen. Reine 
Venektasien ohne Wandhyperplas ie  sind bier n ieht  zu beobachten.  

Die verdiekten Gef~l~e h~ben zum Teil Eindriieke in die Rfickenmarksubstanz 
hervorgerufen. Sie sind mi t  der Pi~ breit  verbaeken. Diese ist  dureh Faserbildung 
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hyperplastisch, ffillt die vordere Fissur vollstiindig aus und hfillt an deren vorderer 
()ffnung Venen und Arterien gleichermagen ein. Die vordere Spinalarterie im 
Lumbosacralbereich weist an einigen Stellen eine leichte Aufsplitterung der Elastica 
interna sowie in ihren Aufzweigungen eine Lumeneinengung durch Thromben- 
bildung auf (Abb. 2). 

Abb. 3. Ausschnitt aus dem intraspinalen Angiom. Erhebliche Gef~Bvermehrung mit  Wandumbau 

Abb.4. Schaumzellen in den Lficken zwischen den Capillaren und Venolen des Angioms 

Die extraspinalen Gefal3veriinderungen fiber dem Lumbosacralbereich er- 
scheinen durch die Hyperplasie zun~chst eindrueksvo]l. Wir finden zwar intra- 
spinal bis zum unteren Brustmark auch an einigen Ste]len derart verdickte Venen, 
jedoch se]ten vom gleichen Kaliber. Die intraspinalen Venen sind in ihrem Verlauf 
meist gesehl~ngelb und weisen Kn~uelbildung auf. Ihre Wandung zeigt entweder 
eine Fibrose der Adventitia oder eine Hyalinisierung aller Schiehten. Vereinzelt 
finden sieh intramurale Pseudokalkablagerungen in feintropfiger Form oder als 
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Impr~gnierung besonders von Media und Adventitia. An manchen groBen Gef~Ben 
ist neben der Wandverdickung aueh eine Verlegung des Lumens dureh Fibrin- 
thromben zu erkennen. 

Am stErksten treten die intraspinalen Gef~Bver~inderungen jedoch im Sacral- 
bereich hervor. Wir finden hier sowohl im Grau als auch in den Strangsystemen ein 
ausgedehntes Konvolut  yon Capillaren, Pr~eapillaren und Venolen --  soweit eine 
sichere Abgrenzung gegenfiber Arteriolen mSglich ist (Abb. 3). Mit Ausnahme einiger 
Riesencapillaren oder Venolen mit sehr diinner Wand, die offensichtlich erst 
neu gebildet sein mfissen, weisen alle anderen GefiiBe Wandverdickungen auf, 

Abb.  5. P lasmaaus t r i~ t  aus  den G e f ~ e n  

die grSBtenteils strukturarm sind. Die Gef~Brohre sind zellarm, zuweilen auch 
praktisch ze]lfrei. Gelegentlieh finder sich an umschriebenen Stellen eine granulom- 
artige Hyperplasie der Adventitia. Andererseits lassen Capillaren mit noeh erhal- 
tenem Lumen und erhaltener Funktion eine Schwellung der Endothelkerne er- 
kennen. 

In  den Maschen zwischen diesen hyalinen verdickten Gefi~Ben finden sich neben 
einer ausgepragten Vermehrung kollagener Fasern lipoidbeladene Sehaumzellen 
(Abb. 4) ohne engere Beziehungen zu deren Periadventitialraum. Diese Abbanform 
ist nach SCHOLZ u. WECHSLE~ als Sehaumzellengranulom aufzufassen. Es wird 
nach )/IARKIEWIECZ U. CRED~ im Zentralnervensystem bei der Organisation yon 
Koagu!ationsnekrosen beobachtet. Abgesehen yon dieser massiven Angiombildung 
im Sacralbereich ist die Gewebsstruktur aufgelockert: Es finden sich Gef~13e mit  
frischem Plasmaaustritt,  die an manchen Ste]len ohne scharfe Grenzen in die 
Nachbarschaft fibergehen (Abb.5). An einigen Stellen, besonders an der Grenze 
vom Lumbal- zum Thorakalbereich, sind strukturarme Koagulationsnekrosen vor- 
handen. 

Bei Nissl-:Fiirbung ist die Grenze zwischen grauer und weiBer Substanz vom 
unteren Thorakallnark an naeh caudal zu sehr verwischt. Es lassen sich aber noch 
vereinzelt Nervenzellen in den Vorderh6rnern nachweisen, obwoh] ihre Umgebung 
erheblich regressiv ist. 

Bei FS, rbung nach I-~EIDEN]~kIN-WoELCKE ist die Entmarkung auf einem Quer- 
schnitt in H5he yon L1 nahezu vollstandig. Das gleiche gilt fiir das obere Sacral- 
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mark, wghrend vom mittleren Sacralmark an der Gehalt an Yfarkscheiden in den 
sensiblen Strgngen wieder etwas in Erscheinung tritt. 

Die Venen und Capillaren in den Wurzelnerven der eaudalen Riickenmarks- 
abschnitte bzw. Caudalfasern sind ebenfalls erweitert und weisen die gleiehen 
Wandvergnderungen wie die extra- and intraspinalen GefgBe auf: Es finder sich 
eine ausgesproehene Adventitialfibrose, die sich ohne seharfe Grenze in das ver- 
diekte Endoneurium und ~Teurilemm fortsetzt (Abb.6). Vielfaeh ist die gesamte 
Gefgf~wandstruktur arm und verquollen. Es finder sieh auch an einigen Stellen eine 
vS1]ige Verlegung des Lumens durch Thrombenbildung. In Abhgngigkeit yon diesen 

Abb. 6, Querschnit$ durch CaudawurzeL Gef~2wand verquollen mig starker Vermehrung des 
End0neuriums und des ~euritemms 

schweren Gef~Sveranderungen sehen wir ausgedehnte fleckf6rmige Entmarkungen, 
die sich dureh die Vielzahl nnd Ausdehnung der Herde zu einer sekund~ren De- 
generation ausgeweitet hat. 

In  dan untersueht~n 8pinatganglien fallt eine Vermehrung tier Ges 
sowie eine konzentrische Faserhyperplasie mn die kleinen Gef~Be aaf, 

An der Grenze vom unteren zum mittleren Drittel des Brus~marks finden sich 
ldeinere nekrotisehe Bezirke im wesentlichen nur noch im Hinterstrangbereich. An 
dieser Stelle sind sie bereits mit Entmarkungen infolge aufsteigender Degeneration 
untermischt. Im Brustmark und Cerviealmark sind die Venen vorwiegend im 
Bereieh der Commissuren, stellenweise aueh im Grau ektatiseh. Im Bereich der 
langen Bahnen zeichnen sie sich durch Adventitialfibrose, ScMgngehmg und teiehte 
Vermehrung aus, besondem im Septumbereich der Hinterstr~nge. An manchen 
Stellen des Halsmarkes finden sieh aueh in dan Randbezirken Konvolute yon 
Capillaren und Venolen, ohne dab extraspinale Venenvergnderungen damit in 
Beziehung gebraeht werden kSnnten. 

Diskussion 
Den Dar legungen yon  SCHoLz u. WEC~SLEB (1959) zur  Pathogenese 

sowie der feingewebliehen Analyse  yon  OSTEBL~N-D (i 960) ist  k a u m  etwas 
hinzuzuffigen:  ~Vir schlieSen uns  tier Ansicht  an, daft anlagem~Big eine 
Wandschwgehe des Venensystems vorliegt, deren Auswirkung in  erster 
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Linie im Funktionellen zu sehen ist, in Riehtung einer dysgenetisehen 
Dysorie. Die Annahme, dab es im Verlaufe der intravitalen ,Belastung" 
zu einer Erweiterung der Venen kommt,  seheint uns nicht den gesamte n 
Befund zu erkl~ren. Wahrseheinlich ist eine abnorme Weite ffir einen 
Teil der Gef/~ge bereits yon der Anlage her anzunehmen, wie dies aus 
Beobachtungen an Kindern mit  t t s  racemosum in l~ficken- 
marksbereieh zu sehliel~en ist (nach WYBU~N-MAso~). Blutstromver- 
langsamung und Insudat ion der Gef~Bw~ude mit  Bluteiweigk6rpern 
ffihren zu deren Wandverdiekung dureh Faserneubildung und Zell- 
proliferation. Die intraspinalen Gefs - -  soweit eine Diffe- 
renzierung mSglich ist, handelt  es sich ebenfalls um Venen, Venolen oder 
aueh Capillaren - -  kSnnen den gleichen Ver~nderungen unterliegen, wo- 
bei es intraspinal zu einer st~rkeren Ityalinisierung durch Fibrinimbition 
kommt.  Die Sehrankenst6rung der Gef~l~w~nde zieht das umliegende 
l~fiekenmarksgewebe in Mitleidenschaft. Es kommt  fiber lange Zeit- 
r~ume zur rezidivierenden 6demat6sen und plasmatischen Durehtr~n- 
kung, der gegenfiber naeh den Untersuehungen yon Sc~oLz die Mark- 
scheiden und Nervenforts~tze leieht anf~llig sind, w~hrend die Nerven- 
zellen sieh als resistenter erweisen und erst zugrunde gehen, wenn es 
bei Steigerung der Infiltrationsvorg~nge zu einer sekunds I typoxy-  
dose gekommen ist. Die sehwaehe Abraumt~tigkeit  der gliSsen und 
mesenchymalen Elemente l~13t darauf  sehliegen, dab aueh diese Gewebs- 
bestandteile im Verlauf der Infiltrierung erheblieh gesch~digt werden. 
Auch wir m6ehten betonen, dab echte Erweiehungen trotz nieht unbe- 
deutender Thrombosierung einiger extraspinaler Venen im Lumbosaer~l- 
bereieh bei uns ebenfalls kaum eine Rolle gespielt haben. 

Auffa]lend erscheint bei unserer Beobach~ung noeh die starke Faser- 
vermehrung der Meningen fiber dem gesamten Rfickenmark und in den 
Nervenwurzeln. Es erhebt sieh die Frage, ob diese Fibrose allein als rein 
reakt iv  ~uf exsud~tive Prozesse seit Ingangkommen des Kr~nkheits- 
gesehehens zu verstehen ist, oder ob nicht, wie wir meinen, yon vorn- 
herein im R~hmen der Dysgenesie eine Ubersehugbildung vorliegt. 
Exsudat ive Faktoren wird man urs~ehlich bei der erheblichen Ver- 
mehrung des Neurilemm und des Endoneurium in den Wurze]n und 
Fasern der C~uda mi t  heranziehen, obwohl wir hierbei keine Zwiebel- 
sch~lenbildung beobaehten konnten. 

Bei der Schwere der Gef~l~ver~nderungen in den Wurzelfasern mit  
ausgedehnten fleckfSrmigen und aueh sekund~ren Degenerationen ist 
anzunehmen, dag die Seh~digungen im Bereieh des peripheren Neurons 
zumindest vorfibergehend das klinische Bild mitbest immen k6nnen. 

Wenn wir fests~ellen, dab sich der morphologische Befund unserer 
Beobachtung in vollem Umfange in die Vorstellungen yon SCHOLZ zur 
Pathogenese der FAK einordnet, so erhebt sich die Frage, ob noch durch 
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weitere Hinweise der MiBbildungseharakter der Erkrankung wahrsehein- 
lieh gemacht und ob die FAK in den l~ahmen einer umfassenderen dys- 
genetisehen StSrung eingeordnet werden kann. 

GAGEL U. MkszAgos (1948) haben die Frage aufgeworfen, ob die FAK 
nieht in den Umkreis des Status dysraphieus geh6re. BODECHTEL U. 
EgssL6g (1957) sind der Ansieht, dab diese Hypothese im Hinbliek 
auf die I-I/~ufigkeit einer Kombination yon Anlageanomalien der Riieken- 
marksvenen mit Syringomyelie (VAN BOGAEgT) nieht yon der Hand zu 
weisen sei. ,,Allerdings fehlen bisher aueh hier v611ig eindeutige kasnisti- 
sehe Belege." 

Inzwisehen hat HETZEL (1960) eine Beobaehtung yon Foix-Alajoua- 
nineseher Krankheit kombiniert mit Syringobulbie und Syringomyelie 
mitgeteilt. Wenn aueh das Krankheitsbild noeh dureh extraspinale 
Tumorbildung (Adenoeareinom des Magens) kompliziert war, so besteht 
doeh kein Zweifel, dab neben der Syringomyeliekomponente eine angio- 
dysgenetisehe nekrotisierende Myelopathie vorgelegen hat. Im Hinblick 
auf die Seltenheit beider Erkrankungen ist HETZEL der Ansieht, dab 
dieses gemeinsame Vorkommen bei einem Patienten nicht als Zufall 
angesehen werden kann. 

MAIE~ u. FOLKEI~TS (1953) berichteten fiber eine ,,subacute necrotic 
myelitis" bei einer 53j/~hrigen Frau mit einer Kyphose im unteren 
Thoraxbereieh, Blockwirbelbildung yon D 4--D 6, sowie einer Menin- 
goeele und Spina bifida in der Lumbosaeralgegend. Das l~fickenmark 
dehnte sich hierbei nieht in die Meningocele aus. Das morphologisehe 
Bild der Gef/~Bver/~nderungen und der Nekrose im 1;~iickenmark ent- 
spraeh den Befunden FoIx u.  ALAJOUANINE. MAIER U. FOLKERTS ziehen 
bei der pathogentisehen Deutung a]lerdings ebenso wie BLACKWOOD eine 
Thrombophlebitis der Spinalvenen heran. 

Beobachtung Nr. 6 in der Monographie yon WY~URN-MAsoN weist 
ebenfalls neben den eharakteristischen Gef/iB- und l~iiekenmarksver- 
gnderungen eine Spina bifida oeculta auf. 

Diese Inbeziehungsetzung zum Status dysraphicus ist unseres Er- 
aehtens geeignet, auch zum Verst/indnis der Topik der FAK beizutragen. 
Die yon versehiedenen Autoren herangezogene Annahme, dag der Druek 
der Bluts/~ule sich disponierend fiir das Auftreten der Gef/~Berweiterung 
im unteren Riiekenmark auswirke, scheint uns nur einen der wirksamen 
Faktoren zu treffen. STOLZE (1950) er6rtert, inwieweit ungfinstige Abflul3- 
bedingungen dutch die im entspreehenden Gebiet am st~rksten ausge- 
pr~gte Wirbels/iulenkyphose yon Bedeutung sein kSnnten. LANGE- 
COSACK U. PEISKE~ (1965) sehen Beziehungen zwisehen der Topik der 
FAK und dem Vorzugssitz der arteriellen DurchblutungsstSrungen des 
l~iiekenmarks. Uns f~llt auf, dag die h/~ufige Lokalisation im Lumbo- 
sacralbereieh mit Einbeziehung des unteren ThorakMmarks einer Pr/~- 
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dilektionsstelle ffir MiBbildungen entspricht. Der Vorzugssitz der FAK 
liegt also in einem Gebiet, das im Verlaufe der Entwicklung beim Ver- 
sehluB des Neuralrohres fiir StSrungen sehr anf~llig ist. MSglichenfalls 
ist ein Tell der ektatischen Gefiil3e auf  eine mangelhafte Rfickbildung 
von ursprfinglich wenig differenzierten Gef~[3en der Area medu]lo- 
vasculosa zurfiekzuffihren. 

Der Befund yon STOLZE (1950) mit  den Gef~Bvergnderungen am 
Ubergang yon Medulla oblongata zum Halsmark  l~Bt sich ebenfalls in 
Einklang mit  der yon uns vertretenen Hypothese bringen, da erfahrungs- 
gemgB die kephalo-cervieale l~bergangsregion naeh der Lumba]region 
der n~ehst h~ufige Sitz yon Meningoeelen bzw. Encephalomyeloeelen ist. 

Bei dem 34 j i~hrigen Patienten hat te  allerdings 9 Jahre  zuvor ein Motor- 
radunfall s tat tgefunden und zu einem pflaumengroBen Aneurysma der 
linken Art. carotis geffihrt. STOLZE ist daher geneigt, dem basalen Sch~del- 
t rauma auch bei der Entstehung des besehriebenen venSsen Gefi~13kn~uels 
eine teilurs~chliche undloka]isationsbestimmendeWirkung zuzuerkennen. 

Mit Wwc~sLwR (1964) sind wir der Ansieht, dal3 die angeffihrten 
Beobachtungen yon F A K  nieht lediglieh als MiBbildung, sondern als 
Mil3bildungskrankheit zu bezeichnen sind. 

Bei der angiodysgenetisehen nekrotisierenden Myelopathie ist es zwar 
zweifelhaft, ob in stiirkerem Mal3e sparer noeh eine Gefi~13neubildung 
stattfindet, abgesehen yon umsehriebenen reaktiven Proliferationen auf 
Grund des Gewebsunterganges. I s t  es abet  erst einmal im Bereieh der 
Gefg~miBbildung zu einer StSrung des labi]en Gleichgewichts im Stoff- 
wechsel gekommen, so t r i t t  durch Zunahme der SehrankenstSrung ein 
Circulus vitiosus zwisehen gest6rter Hs  und Gewebsunter- 
gang ein, und es kommt  zur Entwicklung eines Prozesses, der sich meist 
in Sehfiben weiterentwiekelt. Auf Grund yon klinischen Beobachtungen 
hat  man den Eindruck, dab akzidentelle Faktoren,  seien sie mechanischer 
oder infekti6s-toxiseher Natur,  die sieh auf den Kreislauf des Rfieken- 
marks  auswirken kSnnen, ffir die Ingangsetzung des Prozesses yon Be- 
deutung sind (BEHnW~D U. BlCUSSATIS 1957). Das Uberwiegen der Miinner 
fiber die Frauen im bisherigen Krankhei tsgut  wird so gedeutet. 

Anhand der bisher sehr wenigen autoptiseh gesieherten Verl~ufe 
kSnnte man zu dem Urteil kommen, dal3 die klinische Relevanz der 
Erkrankung sehr gering ist. Klinisehe und neurochirurgische •ber- 
sichten der letzten Jahre  yon Sc~LIAC~: (1958) sowie S T ~ D ] m  u. W ~ D w  
(1960) lassen aber erkennen, dab es bei Kenntnis  des Krankheitsbildes 
doeh mSglich ist, die Diagnose hiiufiger zu stellen. 

Zusammenfassung 

1. Schilderung einer Beobachtung yon angiodysgenetischer nekro- 
tisierender Myelopathie im Lumbosacralbereich, die sich besonders durch 
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eine massive intraspinale H/~mangiombildung ira oberen Sacra lmark  aus- 
zeichnet. Es handel te  sieh urn eine beim Tode 64 j/~hrige Frau,  bei der sieh 
ein Krankhei t sver lauf  yon  2~/~ Jah ren  an  einen Sturz angesehlossen 
ha~e .  

2. Die Beobaehtungen  yon  H ~ Z E L  fiber daM gleiehzeitige Vorkom- 
men  yon  F A K  und  Syringomyelie,  yon  MA~E~ u. F O ~ K ~ S  fiber F A K  
und  Meningocele sowie yon  W Y ~ u ~ - M ~ s o ~  fiber F A K  und  Spine bifida 
oeculta stiitzen unseres Erachtens  die Annahme  GAa]~Ls u. M]~szA~os 
sowie yon  BODECtITEL U. ERBSL6It, dal~ zumindest  eine Kerngruppe  der 
angiodysgene~isehen nekrotisierenden Myelopathie in den grSBeren Ver- 
b a n d  des Status  dysraphieus gehSrt. 

3. Es  f~llt auf, dab der fiberwiegende Teil der Beobachtungen  yon  
F A K  in dem Tell des l~iiekenmarks lokalisiert ist, der als t t aup ts i t z  yon  
S~Srungen des SehlieBungsmeehanismus des caudalen Neuralohres anzu- 
sehen ist. Die Topik  der F A K  s t immt  also mi t  der bevorzugten Lokalisa- 
t ion bes t immter  dysraphiseher S~6rungen fiberein. 
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