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Eine sorgfiltige Analyse klinisch-pathologischer Gegebenheiten und
Intuition lieBen Forx u. ALaJovaNINE (1926) lediglich anhand von
2 Beobachtungen das Krankheitsbild der Myélite nécrotique subaigue
aufstellen. Tm Vergleich hierzu ist es eindrucksvoll, dafl die Versuche
zur Klirung von Pathogenese und Atiologie sich iiber mehrere Jahr-
zebnte hinziehen. Da man sich in den folgenden Jahren nicht exakt an
die Ausgangsbeschreibung der beiden Autoren (nekrotisierende Riicken-
markserkrankung bei primirem GefédBprozef) hielt, sondern auch alle
moglichen anderen zur Nekrose fithrende Verldufe ohne die entsprechen-
den Eigentiimlichkeiten an den Geféifien unter den globalen Begriff einer
Myelitis necroticans unterordnete, entstand eine erhebliche Unklarheit
iiber die Eigenart der Erkrankung.

Esist das Verdienst von BoDECHTEL u. Scuorz sowie ihrer Mitarbeiter,
die pathologisch-anatomischen Grundlagen wieder schirfer konturiert
und tragfihige Vorstellungen iiber Vorgegebenheiten und Entwicklung
erbracht zun haben. Nachdem Storze (1949) herausgestellt hatte, dafl
die GefiBverinderungen bei seiner Beobachtung sich auf die Venen be-
schrankten und GefaBanomalien darstellten, klirten Scrorz u. MANUE-
Lp1s (1951) die nosologische Stellung der Krankheit grundsétzlich. Als
ausschlaggebendes ursichliches Moment stellten sie Fehlbildungen der
extra- und intraspinalen RiickenmarksgefiBe heraus. Die Riickenmarks-
schiden deuteten sie als plasmatische Infiltrationsnekrose infolge einer
Storung der Schrankenfunktion zwischen Blut und zentralnervisem
Gewebe. Fiir die alte Bezeichnung ,, Myélite nécrotique subaigue’ wihlten
sie die prazisere ,,angiodysgenetische nekrotisierende Myelopathie®. Die
von BopEcHTEL u. ERBSLOE (1957) in ihrer kritischen Ubersicht ge-
wihlte, etwas handlichere Bezeichnung ,angiodysgenetische Myeloma-
lacie* lehnten Scrorz u. WaCHSLER (1959) in einer neuren Untersuchung



Angiodysgenetische nekrotisierende Myelopathie 235

ab. In Ubereinstimmung mit Forx u. ALAJOUANINE, die bei ihrer Beob-
achtung von einer ,,tendence nécrotique’* gesprochen hatten, stellten
Scrorz u. WECHSLER als kennzeichnend heraus, dafl nicht eine Malacie .
als Folge eines ischémischen Infarktes, sondern eine moglicherweise bis
zur Koagulation fithrende plasmatische Infiltrierung des Riickenmarks-
gewebes (,,plasmatische Infiltrationsnekrose®) als kennzeichnend fir die
Krankheit neben der Angiodysgenesie anzusehen sei. Echte Erweichun-
gen werden wohl gelegentlich auch bei der Foix-Alajouanineschen Krank-
heit (FAK) als Folge von Venenthrombosen beobachtet, gehdren aber
nicht zum GrundprozeB.

Es ist von groBem Interesse, daf unabhingig von der erwihnten Ent-
wicklung im deutschen Sprachgebiet WypurN-Masox in der angel-
sichsischen Literatur in seiner Monographie ,,Die GefiBanomalien und
-geschwiilste des Riickenmarkes und seiner Hiillen* (1943) die Beob-
achtungen von Foix u. ALATOUANINE bereits als auf MiBbildungen be-
ruhend erkannt und die Gefdlverdnderungen als Angioma racemosum
venosum bezeichnet hatte. Seine Vorstellungen zur Pathogenese unter-
scheiden sich allerdings gegeniiber den von Scuotrz dadurch, daB er nicht
eine Nekrose durch plasmatische Infiltration, sondern eine Myelomalacie
infolge Thrombenbildung in den Venen annahm.

Fir die Stiitzung seiner Hypothese, dal Anlageanomalien der Geféifie vorliegen,
filhrte WyBURN-MasoN unter anderem aus:

1. Verschiedentlich war die Erkrankung mit Gefifinaevi der Haut verbunden,
die zum Teil in den entsprechenden Dermatomen auftraten.

2. Sehr selten wurde das gleichzeitige Vorkommen von Schwachsinn beob-
achtet.

3. Der Fall 6 von WYBURN-MasoN wies eine Spina bifida ocoulta bei L5 auf.

4. Die Erkrankung tritt in einem Bereich auf, in dem Anlageanomalien hiufig
sind und das Neuralrohr sich am spitesten in seiner Entwicklung schlieBt.

8. Die mikroskopische Struktur der Venen ist anomal, und es ist oft schwer,
sie von Arterien zu unterscheiden. Dies legt eine Entwicklungsstérung nahe.

6. Die diffuse Natur der intra- und extramedulliren Abweichungen scheint
kaum anders als auf der Basis einer Anlageanomalie erklirt werden zu konnen.

Im Hioblick auf diese ausfiihrlichen kritischen Untersuchungen und
Uberlegungen von WyBURN-MasoN ist es erstaunlich, wenn BLACKwooD
in der 2. Auflage von GREENFIELDs Neuropathology noch an der An-
nahme einer subacuten Thrombophlebitis der pialen Venen als Grund-
lage der Originalbeobachtungen von Foix u. ALasouaNINE festhilt. Von
ScHOLz und anderen wurde ja bereits frither darauf hingewiesen, daB
die leichten entzimdlichen Infiltrate um GefiBe und in den Hirnhduten
bei den Originalbeobachtungen als sekundére entziindliche Reaktion zn
erkléren sind, sei es als Reaktion auf den Gewebsuntergang, sei es als
Ausdruck einer Streuung bei Allgemeininfektion durch Decubitus oder
Harnwegsinfektion, die ja im Krankheitsbild immer vorhanden sind.
Wir mochten allerdings nicht in dem Sinne miBverstanden werden, daf
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wir das Vorkommen von Myelonekrosen infolge Erkrankung urspriing.
lich normal angelegter Riickenmarksvenen ganz ablehnen. Es liegen
sichere Beobachtungen iber vendsen Riickstau mit Myelonekrosen bei
Verlegung der Vena cava caudalis vor z.B. von Sorco {1951). Auch
berichtete KuLENKAMPFF kiirzlich (1959) von einer Querschnittslihmung
durch intraspinale Thrombophlebitis bei periproktischem Abscef. Eine
eingehende Analyse der Struktur des gesamten Riickenmarks einerseits
sowie eine genaue Untersuchung auch der extraspinalen Gefifie anderer-
seits wird aber eine Trennung beider Krankheitshilder erméglichen.

Die Interpretation von Kénie (1955), der bei Vorliegen entsprechen-
der Befunde in der formalen Genese der ,,subacuten nekrotisierenden
Myelitis*‘ eine Endangitis obliterans der Spinalarterien als Ursache eines
andmischen Infarktes annahm, kann nicht befriedigen. STAEMMLER
(1958) hat darauf hingewiesen, daf} die Abbildungen nicht fiir eine typi-
sche Endangitis obliterans sprechen. OsTERLAND (1960) hat gewisse
leichte Verinderungen an den Arferien als sekundir, gewissermafien
retrograd bei erschwerten Stromungsverhiltnissen im verdnderten
Riickenmark gedeutet.

Gerade die intraspinalen GeféaBverdnderungen in der Beobachtung
von ScHOLz u. WECHSLER sowie in der von OSTERLAND sind so aus-
gepragt, dafl man an ihrem Charakter als GefaBmiBbildung nicht vorbei-
gehen kann. Die Interpretation der Foix-Alajonanineschen Krankheit
als angiodysgenetische Myelomalacie hat durch ScHoLz hierdurch einen
erneuten eindeutigen Beleg erhalten,

Wir sind in der Lage, ebenfalls iiber eine klinisch-anatomische Beob-
achtung von FAK zu berichten, welche neben extraspinalen GefiB-
verinderungen durch in gleicher Weise ausgeprigte intraspinale Gefa-
anomalien, besonders im Lumbosacral-Abschnitt, die angiodysgenetische
Grundlage der Riickenmarksverdnderungen deutlich erkennen 1a6t.

Kasuistik
Krankengeschichte LNK Nr.719/62. Aufnahme am 5.2, 1962.
+29. 2. 1964.

Familienvorgeschichte ohne Besonderheiten. Geburtsverlauf normal. Zwillings-
schwester kam tot zur Welt. Mit 12 Jahren Gelbsucht. Mit 35 Jahren Nabelbruch-
operation.

Gynikologisch: Mit 30 Jahren Zangengeburt. Mit 35 Jahren Abort.

Jetzige Erkrankung. Seit 1961 kalte Fiifle, sogar im warmen Bett. Allmihlich
Taubheitsgefiihl in den Zehen. Y, Jahr vor der Aufnahme Sturz auf gebohnertem
FuBboden, Fraktur des rechten Ellbogengelenkes. In den n#chsten Monaten zu-
nehmende Verschlechterung des Gehvermogens, Schwiche und Taubheitsgefiihl
von den Zehen bis zu den Fersen. Vor 2 Monaten Einlieferung in eine orthopéidische
Klinik. Kurz darauf Abasie. Niemals Schmerzen!

Aufnakmebefund. 62 jahrige adipdse Frau ohne wesentlich abweichende Befunde
an den innerven Organen.
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Hirnnerven und obere Extremitéten: keine wesentlichen Abweichungen.
BDR: cutan und muskuldr nicht auslosbar. Starke Herabsetzung der groben Kraff
in den Beinen. Abasie. Quadriceps-Reflexe schwach, Triceps surae-Reflexe nicht
auslosbar. Hyperaesthesie fiir alle Qualitéiten an beiden Fufisohlen und reithosen-
{ormig im Analbereich. Liquor: Zellzahl 5/3, Gesamteiweifl 24 mg-°/, nach KaFxa.
Mastix-Kurve: Ausflockung im Mittelteil. Nelson-Test: im Blut und Liquor negativ.
Wirbelséiule: Osteochondrose und Spondylosis deformans im Gesamtbereich mit
mifiger Osteoporose, Keilwirbelbildung von D 4. Lumbale Myelographie mit
Pantopaque: partieller Stop von LWK 1 bis BWK 8 mit multiplen, teilweise
bandfsrmigen Kontrastmittelaussparungen.

Rontgen-Diagnose: Varicosis spinalis.

Verlauf. Nachdem aufgrund des Aufnahmebefundes zunéchst eine Polyneuritis
in Erwigung gezogen worden war, wurde nach Durchfiihrung der Myelographie
die Diagnose Foix-Alajouaninesche Krankheit gestellt. Der weitere Verlauf war
dadurch gekennzeichnet, dall die motorische Schwiiche in den Beinen immer
ausgeprigter wurde, bis eine Paraplegie mit ausgedehnten Atrophien vorlag, dafl
sich eine vollsténdige Retention von Stuhl und Urin einstellte, und die Sensibilitits-
stérungen (weitgehende Hypaesthesie fiir alle Qualititen) allmihlich bis in die
Leistenbeuge aufstiegen. Der Verlauf war auBerdem durch Harnwegsinfektionen und
Decubitus am Kreuzbein und an den Fersen kompliziert. Leichte Remissionen
zeigten sich nur im Allgemeinbefinden, nicht in den spinalbedingten Ausfillen.
Nachdem die Pat. tiber 2 Jahre danernd bettligerig war, und die Therapie sehr
wesentlich in einer Beké#mpfung der trophisch-infektidsen Komplikationen be-
standen hatte, entwickelte sich eine hypostatische Pneumonie. Die Pat. verstarb
am 29.2.1964 unter Herz-Kreislaufversagen.

Obduktion

A. Allgemeinbefund?®

Tiefe Decubitalgeschwiire {iber der Sacralgegend und der re. Hiifte. Schwere
eitrige ascendierende Infektion der Harnwege mit Pyureter und Pyonephrose
bds. Chronische Bronchitis, zylindrische Bronchiektasien. Fleckige Pulmonalsklerose.
Hypostatische Bronchopneumonie beider Unterlappen. Schwere toxische Paren-
chymschéden an Leber und Nieren. Schlaffe Dilatation aller Herzhshlen. MaSige
Skleratheromatose der Aorta, der Aa.iliacae und femorales mit atheromatdsen
Aufbriichen der Bauchaorta. Atrophie und Fibrose des Pankreas.

B. Nervensystem

Makroskopischer Befund. Gehirn. Hemisphéiren von gleicher GréBe und an-
nihernd symmetrischern Windungsrelief. Uber dem Gyrus fusiformis an der I,
Temporalhirnbasis umschrieben etwas vermehrte GefiBzeichnung. Zeichnung der
Stammganglien unauffsllig. Mifige Erweiterung des inneren Ventrikelsystems.

Rickenmark. Nach der Er6ffnung der Dura ist eine Verbreiterung und Vermeh-
rung der extraspinalen Venen von D 9 nach caudal in zunehmendem MaBe zu
sehen, dorsal mehr als ventral. Der Eindruck einer Vermehrung der extraspinalen
Venen entsteht in der Hauptsache durch deren erhebliche Schlingelung und Knéuel-
bildung. Der Schwerpunkt der GefdBverinderungen liegh tiber dem Lumbosacral-
mark.

Die Erweiterung der Venen im Lumbosacralbereich 148t sich vielfach bis in die
Wurzelvenen und besonders in die Caudalfasern hinein verfolgen.

Uber dem Cervical- und oberen Dorsalmark sind die entsprechenden Venen an
einigen Stellen umschrieben ektatisch.

1 Die Allgemeinsektion wurde vom Pathologischen Institut des Stadt. Kranken-
hauses Spandau (Kommiss. Dir.: Prof. Dr. Kéux) durchgefiihrt.
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Mikroskopischer Befund. Gehirn. In den Meningen 148t sich eine umschriebene
vendse Hamangiombildung an der Basis des li. Temporalhirns nachweisen. Der
vendse Teil der Rindengefifle ist stellenweise dimnwandig-ektatisch. Deutliche
Adventitialfibrose der iibrigen Gefdfle in Rinde und Marklager. MiBige Arterio-
sklerose im Bereich der Gefaflstimme.

Abb. 2. Hyperplastisch-ektatische Venen links. Thrombotische Wandverinderungen in den
Abzweigungen der A. spin. ant., Fibrose der Pia mater

Riickenmurk. Bei den auf der Dorsalseite stirker in Erscheinung tretenden
GefiBanomalien handelt es sich um Venen mit erheblicher Verdickung der Winde
(Abb.1). Es liegt einmal eine Verbreiterung durch Faserbildung bei m#Biger Zell-
vermehrung vor, wobel auch ein erweitertes Lumen erhalten geblieben ist. Zum
andern ist es besonders im Sacralbereich durch Thrombosen auch zu einer volligen
Verlegung des Lumens oder zu einem capilliren Restlumen gekommen. Reine
Venektasien ochne Wandhyperplasie sind hier nicht zu beobachten.

Die verdickten Gefiale haben zum Teil Eindriicke in die Riickenmarksubstanz
hervorgerufen. Sie sind mit der Pia breit verbacken. Diese ist durch Faserbildung
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hyperplastisch, fiillt die vordere Fissur vollstindig aus und hiillt an deren vorderer
Offnung Venen und Arterien gleichermafBen 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. 4. Schaumzellen in den Liicken zwischen den Capillaren und Venolen des Angioms

Die extraspinalen GefdBverdnderungen iiber dem Lumbosacralbereich er-
scheinen durch die Hyperplasie zuniichst eindrucksvoll. Wir finden zwar intra-
spinal bis zum unteren Brustmark auch an einigen Stellen derart verdickte Venen,
jedoch selten vom gleichen Kaliber. Die intraspinalen Venen sind in ihrem Verlauf
meist geschlingelt und weisen Kniuelbildung auf. Ihre Wandung zeigt entweder
eine Fibrose der Adventitia oder eine Hyalinisierung aller Schichten. Vereinzelt
finden sich intramurale Pseudokalkablagerungen in feintropfiger Form oder als
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Impriagnierung besonders von Media und Adventitia. An manchen groBen GefidBen
ist neben der Wandverdickung auch eine Verlegung des Lumens durch Fibrin-
thromben zu erkennen.

Am stirksten treten die intraspinalen GefdBverinderungen jedoch im Sacral-
bereich hervor. Wir finden hier sowohl im Grau als auch in den Strangsystemen ein
ausgedehntes Konvolut von Capillaren, Pricapillaren und Venolen — soweit eine
sichere Abgrenzung gegeniiber Arteriolen méglich ist (Abb. 3). Mit Ausnahme einiger
Riesencapillaren oder Venolen mit sehr diinner Wand, die offensichtlich erst
neu gebildet sein miissen, weisen alle anderen GefiBe Wandverdickungen auf,

die groBtenteils strukturarm sind. Die Geféfrohre sind zellarm, zuweilen auch
praktisch zellfrei. Gelegentlich findet sich an umschriebenen Stellen eine granulom-
artige Hyperplasie der Adventitia. Andererseits lassen Capillaren mit noch erhal-
tenem Lumen und erhaltener Funktion eine Schwellung der Endothelkerne er-
kennen.

In den Maschen zwischen diesen hyalinen verdickten Geféafien finden sich neben
einer ausgepriigten Vermehrung kollagener Fasern lipoidbeladene Schaumzellen
(Abb.4) ohne engere Beziehungen zu deren Periadventitialraum. Diese Abbauform
ist nach ScEorz u. WECHSLER als Schaumzellengranulom aufzufassen. Es wird
nach MARkIEWIECZ u. CREDE im Zentralnervensystem bei der Organisation von
Koagulationsnekrosen beobachtet. Abgesehen von dieser massiven Angiombildung
im Sacralbereich ist die Gewebsstruktur aufgelockert: Es finden sich GefdBle mit
frischem Plagmaaustritt, die an manchen Stellen ohne scharfe Grenzen in die
Nachbarschaft iibergehen (Abb.5). An einigen Stellen, besonders an der Grenze
vom Lumbal- zum Thorakalbereich, sind strukturarme Koagulationsnekrosen vor-
handen.

Bei Nissl-Fiarbung ist die Grenze zwischen grauer und weiller Substanz vom
unteren Thorakalmark an nach caudal zu sehr verwischt. Es lassen sich aber noch
vereinzelt Nervenzellen in den Vorderhornern nachweisen, obwohl ihre Umgebung
erheblich regressiv ist.

Bei Firbung nach HErpENHATN-WOELCKE ist die Entmarkung auf einem Quer-
schnitt in Héhe von L1 nahezu vollstindig. Das gleiche gilt fiir das obere Sacral-
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mark, wihrend vom mittleren Sacralmark an der (ehalt an Markscheiden in den
sensiblen Stringen wieder etwas in Erscheinung tritt.

Die Venen und Capillaren in den Wurzelnerven der caudalen Riickenmarks-
abschnitte bzw. Caundalfasern sind ebenfalls erweitert und weisen die gleichen
Wandverdnderungen wie die extra- und intraspinalen Gefifie auf: Es findet sich
eine ausgesprochene Adventitialfibrose, die sich ohne scharfe Grenze in das ver-
dickte Endoneurium und Neurilemm fortsetzt (Abb.6). Vielfach ist die gesamte
Gefaflwandstruktur arm und verquollen. Es findet sich auch an einigen Stellen eine
vollige Verlegung des Lumens durch Thrombenbildung. In Abhéngigkeit von diesen

Abb. 6. Querschnitt durch Caudawurzel. Gef§8wand verquollen mit starker Vermehrung des
Endoneuriums und des Neurilemms

schweren Geftilverinderungen sehen wir ausgedehnte fleckfoérmige Entmarkungen,
die sich durch die Vielzahl und Ausdehnung der Herde zu einer sekundiren De-
generation ausgeweitet hat.

In den untersuchten Spinalganglien fallt eine Vermehrung der GefiBzeichnung
sowie eine konzentrische Faserhyperplasie um die kleinen GefiBe auf.

An der Grenze vom unteren zum mittleren Drittel des Brustmarks finden sich
Kleinere nekrotische Bezirke im wesentlichen nur noch im Hinterstrangbereich. An
dieser Stelle sind sie bereits mit Entmarkungen infolge aufsteigender Degeneration
untermischt. Im Brustmark und Cervicalmark sind die Venen vorwiegend im
Bereich der Commissuren, stellenweise auch im Grau ektatisch. Im Bereich der
langen Bahnen zeichnen sie sich durch Adventitialfibrose, Schlingelung und leichte
Vermehrung aus, besonders im Septumbereich der Hinterstringe. An manchen
Stellen des Halsmarkes finden sich auch in den Randbezirken Konvolute von
Capillaren und Venolen, ohne dafl extraspinale Venenverinderungen damit in
Beziehung gebracht werden kénnten.

Diskussion
Den Darlegungen von Scuorz u. WECHSLER (1959) zur Pathogenese
sowie der feingeweblichen Analyse von OSTERLAND (1960) ist kaum etwas
hinzuzufiigen: Wir schlieBen uns der Ansicht an, daf anlagemiBig eine
Wandschwiche des Venensystems vorliegt, deren Auswirkung in erster
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Linie im Funktionellen zu sehen ist, in Richtung einer dysgenetischen
Dysorie. Die Annahme, daB es im Verlaufe der intravitalen ,,Belastung*
zu einer Erweiterung der Venen kommt, scheint uns nicht den gesamte n
Befund zu erkldren. Wahrscheinlich ist eine abnorme Weite fiir einen
Teil der Gefdlle bereits von der Anlage her anzunehmen, wie dies aus
Beobachtungen an Kindern mit Hamangioma racemosum in Riicken-
marksbereich zu schlieBen ist (nach WyBURN-Masox). Blutstromver-
langsamung und Insudation der Gefillwinde mit Bluteiweilkérpern
fiilhren zu deren Wandverdickung durch Faserneubildung und Zell-
proliferation. Die intraspinalen Gefillanomalien — soweit eine Diffe-
renzierung moglich ist, handelt es sich ebenfalls um Venen, Venolen oder
anch Capillaren — konnen den gleichen Verdnderungen unterliegen, wo-
bei es intraspinal zu einer stirkeren Hyalinisierung durch Fibrinimbition
kommt. Die Schrankenstérung der GefiBwinde zieht das umliegende
Riickenmarksgewebe in Mitleidenschaft. Es kommt iiber lange Zeit-
riume zur rezidivierenden 6dematdsen und plasmatischen Durchtran-
kung, der gegeniiber nach den Untersuchungen von ScHoLz die Mark-
scheiden und Nervenfortsitze leicht anfillig sind, wihrend die Nerven-
zellen sich als resistenter erweisen und erst zugrunde gehen, wenn es
bei Steigerung der Infiltrationsvorginge zu einer sekundiren Hypoxy-
dose gekommen ist. Die schwache Abraumtitigkeit der glidsen und
mesenchymalen Elemente 148t darauf schlieBen, daf auch diese Gewebs-
bestandteile im Verlauf der Infiltrierung erheblich geschidigt werden.
Auch wir méchten betonen, daB echte Erweichungen trotz nicht unbe-
deutender Thrombosierung einiger extraspinaler Venen im Lumbosacral-
bereich bei uns ebenfalls kaum eine Rolle gespielt haben.

Auffallend erscheint bei unserer Beobachtung noch die starke Faser-
vermehrung der Meningen iiber dem gesamten Riickenmark und in den
Nervenwurzeln. Es erhebt sich die Frage, ob diese Fibrose allein als rein
reaktiv auf exsudative Prozesse seit Ingangkommen des Krankheits-
geschehens zu verstehen ist, oder ob nicht, wie wir meinen, von vorn-
herein im Rahmen der Dysgenesie eine UberschuBbildung vorliegt.
Exsudative Faktoren wird man ursichlich bei der erheblichen Ver-
mehrung des Neurilemm und des Endoneurium in den Wurzeln und
Fasern der Cauda mit heranziehen, obwohl wir hierbei keine Zwiebel-
schalenbildung beobachten konnten.

Bei der Schwere der GefiBverinderungen in den Wurzelfasern mit
ausgedehnten fleckférmigen und auch sekundéren Degenerationen ist
anzunehmen, daB die Schidigungen im Bereich des peripheren Neurons
zumindest voriibergehend das klinische Bild mitbestimmen kénnen.

Wenn wir feststellen, daB sich der morphologische Befund unserer
Beobachtung in vollem Umfange in die Vorstellungen von ScroLz zur
Pathogenese der FAK einordnet, so erhebt sich die Frage, ob noch durch
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weitere Hinweise der MiBBbildungscharakter der Erkrankung wahrschein-
lich gemacht und ob die FAK in den Rahmen einer umfassenderen dys-
genetischen Stérung eingeordnet werden kann.

GAGEL u. MEiszaros (1948) haben die Frage aufgeworfen, ob die FAK
nicht in den Umkreis des Status dysraphicus gehére. BoDECHTEL u.
ErBsnon (1957) sind der Ansicht, dafl diese Hypothese im Hinblick
auf die Haufigkeit einer Kombination von Anlageanomalien der Riicken-
marksvenen mit Syringomyelie (vAN BoGAERT) nicht von der Hand zu
weisen sei. ,,Allerdings fehlen bisher auch hier vollig eindeutige kasuisti-
sche Belege.*

Inzwischen hat Hrrzer (1960) eine Beobachtung von Foix-Alajoua-
ninescher Krankheit kombiniert mit Syringobulbie und Syringomyelie
mitgeteilt. Wenn auch das Krankbeitsbild noch durch extraspinale
Tumorbildung (Adenocarcinom des Magens) kompliziert war, so besteht
doch kein Zweifel, dal neben der Syringomyeliekomponente eine angio-
dysgenetische nekrotisierende Myelopathie vorgelegen hat. Im Hinblick
auf die Seltenheit beider Erkrankungen ist HETzEL der Amnsicht, daB
dieses gemeinsame Vorkommen bei einem Patienten nicht als Zufall
angesehen werden kann.

Maigr u. FoLkERTS (1953) berichteten iiber eine ,,subacute necrotic
myelitis*“ bei einer 53jihrigen Frau mit einer Kyphose im unteren
Thoraxbereich, Blockwirbelbildung von D 4—D 6, sowie einer Menin-
gocele und Spina bifida in der Lumbosacralgegend. Das Riickenmark
dehnte sich hierbei nicht in die Meningocele aus. Das morphologische
Bild der Gefafverinderungen und der Nekrose im Riickenmark ent-
sprach den Befunden Forx u. ALATOUANINE. MATER u. FOLKERTS zichen
bei der pathogentischen Deutung allerdings ebenso wie BLACKW0OD eine
Thrombophlebitis der Spinalvenen heran.

Beobachtung Nr. 6 in der Monographie von WYBURN-MASON weist
ebenfalls neben den charakteristischen GefiB- und Riickenmarksver-
dnderungen eine Spina bifida occulta auf.

Diese Inbeziehungsetzung zum Status dysraphicus ist unseres Er-
achtens geeignet, auch zum Verstéindnis der Topik der FAK beizutragen.
Die von verschiedenen Autoren herangezogene Annahme, da8 der Druck
der Blutsdule sich disponierend fiir das Auftreten der GefaBerweiterung
im unteren Riickenmark auswirke, scheint uns nur einen der wirksamen
Faktoren zu treffen. SToLzE (1950) erortert, inwieweit ungiinstige Abfluf3-
bedingungen durch die im entsprechenden Gebiet am stirksten ausge-
prigte Wirbelsdulenkyphose von Bedeutung sein kénnten. LaNgE-
Cosack u. PEIskERr (1965) sehen Beziehungen zwischen der Topik der
FAK und dem Vorzugssitz der arteriellen Durchblutungsstérungen des
Riickenmarks. Uns fillt auf, dal die héufige Lokalisation im Lumbo-
sacralbereich mit Einbeziehung des unteren Thorakalmarks einer Pri-
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dilektionsstelle fiir Miflbildungen entspricht. Der Vorzugssitz der FAK
liegt also in einem Gebiet, das im Verlaufe der Entwicklung beim Ver-
schluB} des Neuralrohres fiir Stérungen sehr anfillig ist. Maglichenfalls
ist ein Teil der ektatischen Gefdfle auf eine mangelhafte Riickbildung
von urspriinglich wenig differenzierten GefiBen der Area medullo-
vasculosa zuriickzufiihren.

Der Befund von Storze (1950) mit den GefdBverdnderungen am
Ubergang von Medulla oblongata zum Halsmark 148t sich ebenfalls in
Einklang mit der von uns vertretenen Hypothese bringen, da erfahrungs-
gemiB die kephalo-cervicale Ubergangsregion nach der Lumbalregion
der néchst haufige Sitz von Meningocelen bzw. Encephalomyelocelen ist.

Beidem 34 jahrigen Patienten hatte allerdings 9 Jahre zuvor ein Motor-
radunfall stattgefunden und zu einem pflaumengroBlen Aneurysma der
linken Art. carotis gefiithrt. SToLzr ist daher geneigt, dem basalen Schadel-
trauma auch bei der Entstehung des beschrichenen vendsen Gefdfknéuels
eine teilursdchliche und lokalisationsbestimmende Wirkung zuzuerkennen.

Mit WECHSLER (1964) sind wir der Ansicht, dafi die angefiihrten
Beobachtungen von FAK nicht lediglich als MiBbildung, sondern als
MiBbildungskrankheit zu bezeichnen sind.

Bei der angiodysgenetischen nekrotisierenden Myelopathie ist es zwar
zweifelhaft, ob in stirkerem Malle spiter noch eine GefdBneubildung
stattfindet, abgesehen von umschriebenen reaktiven Proliferationen auf
Grund des Gewebsunterganges. Ist es aber erst einmal im Bereich der
GefilBmiBbildung zu einer Storung des labilen Gleichgewichts im Stoff-
wechsel gekommen, so tritt durch Zunahme der Schrankenstérung ein
Circulus vitiosus zwischen gestérter Hdmodynamik und Gewebsunter-
gang ein, und es kommt zur Entwicklung eines Prozesses, der sich meist
in Schiiben weiterentwickelt. Auf Grund von klinischen Beobachtungen
hat man den Eindruck, daf3 akzidentelle Faktoren, seien sie mechanischer
oder infektids-toxischer Natur, die sich auf den Kreislauf des Riicken-
marks auswirken kénnen, fir die Ingangsetzung des Prozesses von Be-
deutung sind (BEHREND u. BrussaTis 1957). Das Uberwiegen der Manner
iiber die Frauen im bisherigen Krankheitsgut wird so gedeutet.

Anhand der bisher sehr wenigen autoptisch gesicherten Verldufe
konnte man zu dem Urteil kommen, daB die klinische Relevanz der
Erkrankung sehr gering ist. Klinische und neurochirurgische Uber-
sichten der letzten Jahre von ScHLIACK (1958) sowie STENDER u. WENDE
(1960) lassen aber erkennen, daB es bei Kenntnis des Krankheitsbildes
doch moglich ist, die Diagnose haufiger zu stellen.

Zusammenfassung

1. Schilderung einer Beobachtung von angiodysgenetischer nekro-
tisierender Myelopathie im Lumbosacralbereich, die sich besonders durch
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eine massive intraspinale Hamangiombildung im oberen Sacralmark aus-
zeichnet. Es handelte sich um eine beim Tode 64 jahrige Frau, bei der sich
ein Krankheitsverlauf von 2%/, Jahren an einen Sturz angeschlossen
hatte.

2. Die Beobachtungen von HurzeL tiber das gleichzeitige Vorkom-
men von FAK und Syringomyelie, von Marer u. Forxerts iiber FAK
und Meningocele sowie von WYBURN-MagoN iiber FAK und Spina bifida
occulta stitzen unseres Erachtens die Annahme Gacrrs u. MEszaros
sowie von BoDECHTEL u. ErBSLOH, dafl zumindest eine Kerngruppe der
angiodysgenetischen nekrotisierenden Myelopathie in den groBeren Ver-
band des Status dysraphicus gehort.

3. Es fallt auf, daB der tberwiegende Teil der Beobachtungen von
FAK in dem Teil des Riickenmarks lokalisiert ist, der als Hauptsitz von
Storungen des Schlieffungsmechanismus des caudalen Neuralohres anzu-
sehen ist. Die Topik der FAK stimm?t also mit der bevorzugten Lokalisa-
tion bestimmter dysraphischer Storungen iberein.
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