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Angiodysffenetic Necrotizing Myelopathy 
Summary. Authors report the clinico-pathological findings of seven autopsy 

cases of "angiodysgenetic necrotizing myelopathy". In  all cases "plasmatic 
infiltration necrosis" of the lower spinal cord and lesions of the lumbo-sacral nerve 
roots due to vascular malformations were found. The extramedullary and radicular 
veins were those mainly involved. Besides intradurM racemose venous, or rarely 
arterio-venous angiomas, intramedullary vascular malformations (capillary or 
venous angioms) were present. The intramedullary vessels frequently showed 
extensive secondary alterations. 

Due to chronic disturbances of circulation and of the blood-brain barrier, a 
progressive radiculo-myelopathy syndrome occurs in middle or later life. After 
initial lnmbo-sacral nerve root symptoms conus-cauda symptoms develop and 
finally the syndrome of a partial to total transection occurs at the lower thoracic or 
lumbal level. Frequently there is a combination of upper and lower motor neuron 
symptoms. There is almost constantly a dissociation of the CSF findings. The 
clinical and morphological findings show a tendency to caudo-rostral progression. 
The pathogenetic problems of this special form of spinal angiodysgenesis are 
discussed and consideration is given to its nosological position. 

Key-Words: Spinal Angiodysgenesis - -Vascular  Malformations of the Spinal 
Cord - -  Progressive Myelopathy --  Plasmatic Infiltration Necrosis --  Lesion of 
Spinal Roots. 

Zusammen/assung. Klinisch-morphologiseher Bericht fiber sieben Autopsie- 
f~lle yon ,,angiodysgenetischer nekrotisierender Myelopathie". Es handelt sieh nm 
,plasmatische Infiltrationsnekrosen" der caudalen Rfickenmarksabschnitte sowie 
mechaniseh-zirkulatorische und sekund~re Seh~den der lumbosacralen Wurzeln ira 
Rahmen spinMer Gef~l~miBbildnngen mit Bevorzugung der ~ui3eren Riickenmarks- 
und Wnrzelvenen. Neben intraduralen raeemSsen ven6sen, selten auch arterio- 
ven6sen Angiomen, liegen h~ufig intramedulli~re Gef~anomal ien (Angioma capillare 
und/oder raeemosum venosum) vor. Hinzu kommen oft schwere ,,pseudoangio- 
mat6se" Reaktivsch~den intramedull~rer Gef~e .  Infolge chronischer Zirkulations- 
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und Sehrankenst6rungen kommt es im mittleren und h6heren LebensMter zu einem 
progredienten Radikulo-Myelopathiesyndrom: Naeh initialen lumbosaeralen 
Wurzelsymptomen entwiekelt sich fiber eine Conus-Cauda-Symptomatik ein par- 
tielles his totMes Quersehnittssyndrom im unteren Brust- oder Lendenmark. H~ufig 
besteht kombinierter Ausfall des zentralen und peripheren motorisehen Neurons. 
Fast konstant liegt eine Liquordissoziation vor. Klinik und morphologisehes 
Substrag zeigen kaudo-rostrMe Progressionstendenz. Auf die pathogenetisehen 
Probleme dieser Sonderform spinaler Angiodysgenesien wird eingegangen und 
die nosologische Stellung dieses Myelopathiesyndroms im t~ahmen der spinalen 
Gefgl~miBbildungen diskutiert. 

SchliisselwSrter: Spinale Angiodysgenesie --  Gef~l~miBbildungen des Rfieken- 
marks -- Progressive Myelopathie --  Plasmatisehe Infiltrationsnekrose --  Spinal- 
wurzelsch~digung. 

E i n l e i t u n g  

Der Ante i l  yon Gefgl3mil~bildungen an den spinalen , , raumfordern-  
den"  Prozessen l iegt  bei  3 - -  12,5~ .S ie  betreffen f iberwiegend das m/~nn- 
liehe Gesehleeht  im Verh/~ltnis 2 - - 5 : 1  und  haben  ihr  H a u p t m a n i -  
fes ta t ionsa l te r  zwischen dem 40. und  60. Lebens jahr ,  k6nnen  abe t  alle 
Altersgruiopen betreffen (Lit. : K R A Y ~ L  u. YASA~GIL, 1963; PIA 
U. VOG]~LSA~G, 1965; BlSC~OF u. SCm~TTL]~, 1967; DI CglRO et al., 
1967; I-Io~rI)A~T et al., 1968). 

Die spinMen Gef~Bmigbildungen gtiedern sieh in kavern6se Angiome, raeem6se 
- -  arteriell, arterio-ven6s und ven6s (,,Varicose") -- sowie eapillgre Angiome 
(Telangiektasien). Eine Identifizierung der fehlgebildeten und meist sekund~r ver- 
i~nderten Gef~ge als Arterien und Venen ist jedoch oft sehwierig. Lokalisatoriseh 
unterseheidet man Wirbelangiome (meist kavern6s), el0i- und subdurale sowie intra- 
medullgre Angiome. Kombination verschiedener LokMisationsformen sowie yon 
Angiomen mit eehten GefgBgeschwfilst~en -- Angioblastomen --  sind keine Selten- 
heir (BRION et al., 1952; PIA u. VOGELSA~G, 1965; K~ISK~A~ u. SMITH, 1961 U. a.). 
Die Mehrzahl der spinMen GefiiBanomalien liegt intradural und en~sprieht arterio- 
ven6sen und/oder ven6sen racem6sen Angiomen. Sie liegen hgufig subaraehnoidal 
und k6nnen breit auf das t~fiekenmark fibergreifen (ScHOPE, 1941; BnlO~ et al., 
1952, u.v.a.). Kavern6se und eapill~re Angiome intraduraler und intramedulliirer 
Ausbreitung sind selt~en. 

SpinMe Angiodysgenes ien  ffihren neben medul lgren  und  radikul / t ren 
Kompress ionsl~sionen,  aku t en  und  rez id iv ierenden SubarachnoidM- 
b lu tungen  oder  aku ten  H/ tma tomye l i en  m i t u n t e r  zur En twiek lung  
progress iver  Myelopa th ien  bzw. r ad iku lo -mye lopa th i sehe r  Syndrome,  
die lange Zeit  als , , ( I~adikulo)myel i t iden"  oder  Folgen  entz i indl ieher  
Gef/~gprozesse feh lgedeute t  wurden.  

F o l x  u. A L M O V A ~ I ~  (1926) besehr ieben das K r a n k h e i t s b i l d  der  
,,my61ite n6erot ique subaigue" ,  kl iniseh gekennzeichnet  dureh anfangs 
spast isehe,  slo/tter sehlaff -amyotrophisehe Paraplegie  der  Beine, dis- 
soziierte Geffihlsst6rungen, a lbumino-eyto logisehe  Liquordissozia t ion  
und  subakut -p rogress iven  Verlauf.  D e m  Synd rom liegen nekrot is ierende 
l~i iekenmarksseh~den zugrunde,  die au f  eine , ,Endo-Mesovaseul i t i s  
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hyper t rophicans"  infekt6ser Genese bezogen wnrden. I n  Anlehnung an 
MAII~ u. FOLKERTS (1953) sowie GREENFIELD U. TUI~NER (1959) spricht 
]~LACKWOOD (1963) yon  , ,subakuter spina]er Thrombophlebi t is" ,  
w/~hrend bereits LIhrDEMANN (1912) und  NoxxE  (1913) prim/ire ven6se 
Gef/~Bmil~bildungen als Ursache dieser R/ickenmarkssch~den beschrieben 
hat ten.  W Y B v ~ - M ~ s o x  (1943) fal3te die , ,subakute nekrotisierende 
Myelitis" als Sonderform der spinalen Varicose bzw. des Angioma 
racemosum venosum auf, wozu SUTER-LocB)~ATTE~ (1950) eine steno- 
sierend-obliterierende Endophlebit is  annahm.  

Heute  wird allgemein angenommen,  dag der als ,Foix-Alajouani-  
nesche Krankhe i t "  (FAK) bezeichneten Gruppe progressiver Myelopa- 
thien prims Anlageanomalien der extra- und  intramedulls  Gef~l~e 
zugrunde liegen. Sie sind grunds/ttzlich yon entziindlichen und nekroti- 
sierenden Rfickenmarksprozessen anderer Genese einsehlieBlich der 
seltenen Myelopathien bei spinaler Phlebitis (N~uMAYE~, 1966) abzu- 
grenzen. Diese Sonderform spinaler - -  vorwiegend ven6ser - -  Angio- 
dysgenesien mit  im mitt leren und h6heren Lebensalter auf t re tenden 
progredienten R/ickenmarkssch/iden wird nach ScgoLz u. MA~UELImS 
(1951) als ,,angiodysgenetische ne]crotisierende Myelopathie" (ANM) 
bezeiehnet. 

Von den als F A K  beschriebenen Beobachtungen lassen sich nu t  
gegen 40 ausreichend dokumentier te  Autopsief~lle diesem Syndrom 
zuordnen 1. Es handelt  sieh meist um Einzelbeobachtungen,  die weit- 
gehend ~hnlichen klinisehen Verlauf und morphologisch iibereinstim- 
mende Befunde aufweisen. Tro tzdem wurden neuerdings Bedenken 
gegen die nosologische Sonderstellung dieser Myelopathieform innerhalb 
der spinalen Angiodysgenesien ge/~uBert (PIA u. VOG~LSANG, 1965; 
ANSA~I, 1965). 

Anhand  yon 7 eigenen Antopsiefgllen m6ehten wir das klinisehe 
Bild und morphologisehe Snbstrat  der ANM prgzisieren und zu einigen 
pathogenet ischen Fragen kritiseh Stellung nehmen.  

LI?CD]~MA~, 1912; N O ~ ,  1913 -- Fall 15; FoIx u. ALAJOVA~I~E, 1926 -- 
Fall 1, 2; GLOBVS u. Dosmtv, 1929; LHERMITT~ et al., 1931; LASSEN, 1931; N~E~, 
1931 =M~K~EW~eZ, 1937 -- Fall2; G~A~L~O, 1943; HABERLAND, 1950; 
S~o~zE, 1950; Svw~-Locn~AT~,  1950 -- Fall 1, 2; Sc~o~z u. MA~VE~DIS, 
1951; PX~MA~N, 1952; B~ON et al., 1952 -- Fall2 und 5 (=  ErSTE~ et al., 
1949); KOT~n, 1953 -- Fall 1, 2; 5{Am u. FO~KE~S, 1953; N~UBVE~GEa et al., 
1953 -- Fall 1; KS~m, 1955 -- Fall 1; Lngo5~, 1958; SCHL~CK U. F6LSe~, 1958 -- 
Fall 3; GR]]EN~IEL]) u. Tun~-m~, 1959 -- Fall 2 (und 3 ?); ScHo~z u. WECHSLE~, 
1959; FLA~E~ et al., 1960; HETZ~, 1960; OSTnRLA~D, 1960 -- Fall 1, 2; I)~wr) 
et al., 1962; R~ImSC~, 1963 -- Fall 1, 2; W~CHSLE~, 1964; D~WD et al., 1965 -- 
Fall 3( ?); B ~ E ~ a ~ v ,  1965; L ~ - C o s ~ c K  u. PEISK~, 1965 ; HVa~ES, 1965/1966; 
SC~EDA et al., 1965; Los~cco 1966/1967; M ~ A ,  1966. 

Die Fall-Nummern werden im folgenden mi~ rbmischen Ziffern ~ngegeben. 
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Eigene Beobachtungen ~ 

Fall 1 (Rp 495-53) : 70 a, Mann, gest. 14. 11. 1953. Dauer 3 Jahre. 

KranIcengeschichte. 1950 Gangunsicherheit, ziehende Wadensehmerzen, Mfidig- 
keit. 1951 Miktionsbeschwerden, Kreuzschmerzen mit Ausstrahlen in bde. BeinG; 
Hinken. Myelographie (1951): kein Stop. :Bandscheibenverschm~lerung L 5/S 1. 
Operation eines Lipoms in Kreuzbeinregion. Zunehmende Schw~che der Beine und 
Blasen-Mas~darmstSrungen. 

Neurologischer Be/und (1953). Spastische Paraparese UE; Kraft insbesondere 
im Peron~usgebiet re. stark vermindert. PSR li. mehr als re. gesteigert, ASI~ li. 
klonisch, re. fehlend. GefiihlsstSrungen im Peron~usgebiet re. bzw. als Querschnitt 
ab D 12/L 1 angegeben. Myelographie (1953): Haften yon KM-Tropfen bei Th 10; 
Delle bei L 4/5. Liquor (lumbal): Pandy + ++, NiI~l 0,1, 2/3 Zellen. Probelamin- 
ektomie negativ. Tod 1 Woche nach Operation. 

K6rperobdulction. Pulmonalarterienembolie. Frische embolische lnfarkte in 
Brficke und Kleinhirn bei offenem Foramen ova]. M~ige Aor~ensklerose. 

Ri~clcenmarlc. Schli~ngelung und Verdickung der Piuvenen fiber rostralem Brust- 
bis Lendenmark. Blutungen in verdiekter Araehnoidea. 

Histologischer Be]und -- Extramedulliire Ge/iifle. Dorsolaterale Kni~uel hyper- 
plastisch-ektatischer Piavenen mit konzentrisch-lamell~rer und polsterfSrmiger 
Subintimaproliferation sowie Mediakollagenisierung im mittleren und caudalen 
Brustmark. Analog ver~nderte ventrale Piavenen im Lumbo-Sacralmark. Dila- 
tierte, bluSgeffillte Venen in proximalen Abschnitten thorako-lumbaler Hinter- 
wurzeln. Leichte Intimafibrose und E1astose der A. spina]is anterior im Lumbal- 
bereich; fibrige Arterien o.B. 

Intramezlulldre Ge/Sfle. Kn~uel ektatisch-wandfibrotischer Venen im Hinterhorn 
einer Seite C 5--7 sowie ira Spinalgrau und tiefen Hinterseitenstrang einer Seite im 
mittleren und eaud~len Brustmark. Ektatisehe und fibrotische Gef~i]e ohne Angiom- 
bildung im Lumbo-Sacralmark. 

Ri~c]~enmarlc. Partielle asymmetrische dorsola~erale Querschnittsnekrose mit 
fleckiger Entmarkung im Lumba]mark. Zirkuli~re Randmarklichtung im caudalen 
Brustmark (Abb. lA) und Saeralmark. Aufsteigende Hinterstrangdegeneration 
cervico-thorakal. Einseitige PyramidenseRenstrangdegeneration im Sacralmark. 

Meningeu. Zirkul~re Fibrose mit Blutungsresten lumbo-sacral. 
Spinalwurzeln. Geringe fleckige Markausf~lle in einigen caudalen thorakalen 

und lumbalen ttinterwurzeln bei starken Venektasien. 

Fall 2 (•p 826-54): 72a, Mann, gest. 11.7. 1954, ])auer 5 Jahre. 

Kran]cengeschichte. 1949 Kreuzschmerzen (,,Spondylarthrose"); einige Monate 
sp~ter GeftihlsstSrungen bde. Beine. 1950/51 zunehmende Schw~che der Beine, ]i. 
starker als re., 1951 BlasenstSrungen. 1952 akute Schwellung und Schmerzen re. 
Kniegelenk. Myelographie o.B. Injektions- und Badekuren. Zunahme der Bein- 
beschwerden; MastdarmstSrungen. 

Fiir die (:Tberlassung der Krankenbl~tter danken wir den Vorst~nden der 
Univ.-Nervenklinik, Prof. Dr. H. HoF~ (Fall 3, 4, 6), der Neurochir. Univ.-Klinik 
Wien, Prof. Dr. H. KRAUS (Fall 1, 3), des Neurol. Krankenhauses Maria Theresien- 
SchlSssel Wien, Prof. :Dr. E. ]~cn~E~ (Fall 1, 2); ffir Uberlassung der Sektions- 
protokolle und des Untersuehungsmaterials den Vorst~nden des Path.-anat. 
Instituts der Univ. Wien, Prof. Dr. It. C~-~AnI (Fall i --4,  6), des Path. Instituts des 
Krankenhauses Wien-Lainz, Prim. :Dr. ST. WVK:ETIC~ (Fall 5) und dem Chefarzt 
des Path. Insti~uts des Komitatskrankenh&uses Szombathely, Dr. L. KgDAs. 
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Abb. 1. A Fall 1. Mittleres-caudales Brustmark. Zirkul~re Randentmarkung. Konvolut 
ektatisch-fibrotischer Piavenen dorsolateral, tteidenhain 5 • B Fall 3. Inkomplette 
zentrale Querschnittsnekrose in D6/7 mi~ Erhaltung peripherer Markstreifen und 
-inseln. Ektasie ventraler und dorsaler Piavenen mit geringen produktiven Wandl~sionen. 
Dorsale Subarachnoidalblutung. Heidenhain 6X. C Fall 3. Subtotale Querschnitts- 
nekrose mit zentraler kollagener Umwand]ung in D 8. Schwere produktive Ver~nderungen 
der Gef~6konvolute. Meningealfibrose. tteidenhain 6 x.  D Fall 6. Lendenmark L 5. Halb- 
seitige Coagulationsnekrose mit Gef~13ver~nderungen im Nekrosebereich. Produktive Ver- 
~nderungen der Piavenen. FleckfSrmige Entmarkung der ttinterwurzeln (x). Kliiver- 
Barrera 4 • E Fall 6. Sacralmark S 2/3. Komplette Querschnittsnekrose ohne intra- 
medull~res Angiom. Symmetrische Entmarkung der Vorderwnrzeln. Kliiver-Barrera 4,5 • 
F Fall 3. Sacralmark S 3/4. Komplette Querschnittsnekrose mit Erhaltung peripherer 
Randstreifen. Ausfiillung zentraler Anteile mit kompaktem Gef~13konvolut und kolla- 

genera Gewebe. Produktiv-stenosierende L~sionen der Piavenen. Gomori 5 • 
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2(eurologiseher Be/und (1953). Paraparese UE; Kraftreduktion distal mehr als 
proximal, vorwiegend re., FRS re. lebhafter als li. ; ASR bds. fehlend; keine Py-Zei- 
chen. Vorwiegend dissoziierte GefiihlsstSrung ab L 2/3 ; Reithose am st~rksten be- 
~roffem Myelographie: Aruehnitis untere BWS, pathologisehe Gefggzeichnung 
(,,Varieosis spinalis") 9 . - - l l .  BWK. Liquor: Pandy +, Brandberg 67rag-~ 
7/3 Lympho. t~Sntgenbestrahlung mit 1300 r. Kontrollstatu~ (1954). Faraplegie UE; 
PSR bds. kaum, ASR re. nicht, li. fraglich ~uslSsbar; Py-Zeichen re. Deeubitus. 
Urosepsis. 

KSrperobduktio~. Deeubitus. Cystopyelonephritis. Gastroenteroeolitis uraemiea. 
Lobuliirpneumonie. Herzdilatation, Stauungsleber I. Grades. Geringe Aortenskle- 
rose. Hirn6dem. 

Riickenmarlc. Verdickte lumbo-sacrale Arachnoidea mit gekn~uelten Pia- 
gefiigen. Mehrsegmentale inkomplette Quersehnittsnekrose im Lumbalmark. 

HistoIogiseher Be]und (nur Lumbal- und Saeralmark). Extramedull~ire Ge]ii[3e. 
Ventral und dorsal reichlieh Ansehnitte ektatisch-hyperplastiseher Piavenen fiber 
Lenden- und SaerMm~rk. Glomerulusartige Fibrose und subtotaler Versehlufl 
ventrMer Fiavenen im mittleren LumbMmark. St~rke Venektasien in proximalen 
Absehnitten lumbo-sacraler Hinterwurzeln. Leiehte Intimafibrose der A. spinalis 
anterior lumbal. 

Intramedull~ire Ge/~ifle. Kompakte konvolut~rtige Ansammlung yon Capillaren 
und Venolen im gesamten Grau, geringer im tiefen MarkweiB des Lumbal- und 
Saeralmarks bds. Fibrinoide Nekrose, Hyalinose und kollagene Wandverdiekung 
dieser Gef~Bknguel ohne Zellinfiltrate. 

Riielcenmark. Ausgedehnte asymmetrisehe Quersehnittsnekrose ventrozentral 
im rostalen Lumbalmark und dorsozentral (Hinterstrgnge und zentrales Grau) im 
mittleren Lendenmark; subtotale Querschnittsnekrose im eaudMen LumbM- und 
oberen SaerMmark. ZentrMe Areale mit perivasMen Plasmaaustritten, Blutungs- 
resten und spgrlich l~undzellinfiltraten, dazwisehen oft intakte Nervenzellen. 
Periphere gandzone mit relativ intakter Bemarkung und Gliose. Erhebliehe 
Meningealfibrose. 

Spinalwurzeln. Nieht ausreichend untersucht. 

Fall 3 (NI 28-59). 68a, 5~ann, gest. 4. 12. 1958, Dauer 6 Jahre. 

Krankengeschichte. 1952 GefiihlsstSrungen perianal; Schw~che und Gefiihls- 
stSrungen (Temperatur!) in beiden Beiuen. Bl~senbeschwerden. 

Neurologischer Be]und (1953). Paraparese UE; PSR und ASR bds. fehlend, 
keine Py-Zeichen, BDR fehlend. Dissoziierte GeffihlsstSrung ab D 11, verst~irkt ab 
L 2, maximal l%eithosengebiet. Liquor (lumbal): Ges.-Eiweig 40 rag-~  13/3 Zel- 
len; (suboceipital): Ges.-EiweiB 33 mg-~ 9/3 Zellen. Myelographie: Verdacht auf 
Varicosis spinalis 10.--12. BWK. Laminektomie BWK 10--12 (3.3. 1953). Coagu- 
lation geschl~ngelter, erweiterter intraduraler Venen; L6sung ar~chnitiseher Ver- 
wachsungen. Fostoperativ anfangs leichte Besserung; 1 Monat sp~ter zunehmende 
Versehlechterung; gehunf~hig. Quersehnitt ab D l l .  3 Wochen vor Tod akute 
Naekensehmerzen; Querschnitt ~b D 7. Liquor (lumbM, suboeeipital) : Ma.ssiv blutig. 
TerminMe Verwirrtheit. 

K6rpersektion. Lobulgrpneumonie. Myomalacisehe Schwielen und Herzw~nd- 
aneurysma li. Ventrikel. Schwere Aorten- und ]-Iirnarteriensklerose. Aneurysma li. 
A. earotis int. J~ltere und frisehe Subarachnoidalblutung. 

l?iicke~mark. Gesehliingelt-dil~gierte V. spin. post C5--D 1, verstgrkt ab 
D 2/4 --C~uda; dors~ler Varixknoten D 6/7 li. ; Ektasie ventraler Piavenen ab 
D 9/10, verstgrkt ab L 1-- Cauda. GroBe WurzelgefgBe in D 6 und lumbal. Quer- 
sehnittsnekrose mittleres Brust- bis Sacralmark. 
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Histologischer Be/und --  Extramedull~ire Ge/~i[3e. Ventrale und dorsale Piavenen 
im Hals und Brustmark bis D 6 ektatiseh ohne st~rkere Wandhyperplasie. Ab D 7 
naeh caudal zunehmende produktive Wandl~sionen mit zwiebelschalenfSrmiger 
Intimafibrose. Mediakollagenisierung und oft konzentriseher Lumenstenose. 
Stenosierende Wandhyperplasie stark vermehrter ventraler, dorsaler und lateraler 
Piavenen ab D 12. Lumbosacral m~chtiges Xonvolut kollagenisierter Gef~13e mit 
~bergreifen auf das Riiekenmark (Abb. 1 F u n d  3 A). M~13ige sektorfSrmige Intima- 
fibrose der A. spin. anterior in D 12 und lumbosaeral (Abb. 3A). Starke Ektasie und 
Fibrose der Venen in lumbo-saeralen Vorder- und Hinterwurzeln. 

Intramedulliire Ge/ii[3e. Kn~uel fibrotischer Capillaren in D 6--8; kaum in 
D 9--12. Intramuraler Pseudokalk in Gefgl~en des unteren Brustmarks. Ab D 12/L 1 
m~ehtige ventrozentrale, kompakte Konvolute hyalin-kollagener, kernloser, wand- 
verdickter Capillaren und Venen, die ab L 3/4= und im Saeralmark groBe Quer- 
sehnittsanteile ausfiillen (Abb. lF). 

l~iickenmar]c. Zentrale Coagulationsnekrose ab D 6/7 mit Zunahme in D 8/9 bei 
Erhaltung peripherer Markstreifen und -inseln (Abb. 1 B ~nd C). Fast komplette 
Querschnittsnekrose in D 12--S 3; Ausffillung zentraler Abschnitte mit kollagenem 
Gewebe, Gef~gkonvoluten und Sehaumzellgranulomen bei Erhaltung subpialer 
Markstreifen (Abb. 1 F). Aufsteigende Hinterstrangdegeneration. Erhebliehe 
Fibrose der Meningen. 

S2~inalwurzeln. Ausgedehnte diffuse oder grogfleckige Entmarkung und Fi- 
brosierung der lumbo-sacralen Vorder- und Hinterwurzeln (proximal). 

Fall 4 (NI 25-65). 27a, Mann, gest. 7.2. 1965. Dauer 9 Jahre. 

Kranlcengeschichte. 1956 akute Schmerzen re., sp~ter li. Kniegelenk. Anti- 
rheumatisehe Behandlung. 3Monate spgter Sehw~che und , ,Einknieken" re. 
Kniegelenk, Schmerzen re. Sprunggelenk, fiber AuBenseite des Oberschenkels in 
Kreuzgegend ausstrahlend. GefiihlsstSrungen. 1958 zunehmende Schwgehe beider 
Beine, BlasenstSrungen. 

Neurologischer Be/und (1959). Distale Schwgche UE; ASI% fehlend, PSR re. 
gegenfiber li. abgeschwiicht, GeffihlsstSrung ab L 3. Leichte Atrophien M. quadri- 
eeps re., Gastrocnemius, Peron~us und Tibialis bds., Steppergang. Myelographie 
(lumbal und suboccipital): Kompletter Stop 2. LWK--9. BWK (raumfordernder 
ProzeB) ; zahlreiehe erweiterte GefgBe 9 . -  11. BWK. Liquor (lumbal) : Pandy + + +, 
Brandberg 212 rag-~ 13/3 Zelle n ; (suboceipital) : 190 rag-~ Ges.-Eiweil~, 9/3 Zellen. 
Laminektomie (1.4. 1959). Kein Operationsberieht. AnsehlieBend drei RSntgen- 
Bestrahlungsserien. Geringe Besserung: Pat. mit StSeken gehfghig. Ab 1964~ zu- 
nehmende Versehlechterung: VSllige Beinlghmung, Geffihls-, Blasen-Mastdarm- 
stSrungen. Kontrollstatus (Jiinner 1965). Sehlaffe Paraplegic UE, sensibler Quer- 
sehnitt ab D 10. Cystitis. Urgmie. 

KSrperobduktion. Decubitus. Cystopyelonephritis. Urosepsis. Gastroentero- 
colitis uraemica. Lungen- und HirnSdem. 

Riickenmarlc. 6:3:2,5 cm messender konischer intramedullgrer Gef~Btumor in 
Conus-Cauda. Dariiber dorsozentrale Querschnittsnekrose D 10--L 3/4. Zentrale 
HShlenbildung Lenden- bis ttalsmark. Ektatisehe Piavenen D 2--D 10; intra- 
durales arterio-venSses Angioma racemosum D 10/12 -- Filum terminale. Patholo- 
gische Wurzelgefi~Be in D 10, L 3 li., L 5 und Cauda. 

Histologischer Be[und --  Extramedulldire Ge]g[3e. Knguel atypiseher arterieller 
und venSser GefgBe mit produktiv-stenosierenden Wandlgsionen D 11 -- Filum 
terminMe (Abb.2B und E). Analoge Gef~Be an intraduralen Wurzeln lumbal 
(insbesondere L 3 li. -- Abb. 2D) und sacral. Enorme Ektasie intraduraler Wurzel- 
venen eaudales Brust- bis Sacralmark. 



Abb. 2 A - - C  



A b b . 2 A - - E  

Fall g. A Halsmark C 6. Zentrale 
HShle mit  Gliawall. Symmetrische 
Degeneration Tr. Goll. Kliiver- 
Barrera 7 •  B Lendenmark L 2/3. 
Partielle Querschnittsnekrose. 
Pathologische arterielle und  ven6se 
Piagefi~Be. Kli iver-Barrera 6 X. 
C Angioblastom in L 5 mi t  grogen 
Gef~Blumina. Gomori 5 •  D Int ra-  
durales Wurzelgef/~B L 3 links. 
Sehwere sektorf6rmige Int ima- 
fibrose und Elasticaaufsplitterung. 
Van Gieson-Elastica 64 X. 
E Caudawurzeln in I t6he des 
Fi lum terminale. GroBe atypische 
Gef~Be mit  produkt iven Wand- 
veriinderungen in und zwisehen 
den Wurzeln. Van Gieson-Elastiea 
44 X 
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Ri~clcenmarlc. Intramedulliires Angioblastom L 4 -- Filum terminale (Abb. 2 C) ; 
schmale intakte l~andzone mit  t~osenthal-Fasern in L 4--S 1. GroBe atypische Zu- 
und Abfliisse intra- und extramedullgr. Partielle asymmetrische Querschnitts- 
nekrose D 10--L 2, subtotal L 3 - - L  4/5 (Abb.2B) mit  Plasmaaustritten und Rosen- 
thal-Fasern. Grol3e, syrinxartige, yon eiweiBreichen Massen erfiillte HShle mit  
breitem Gliawall yon D 12 --  Halsmark (Abb.2A). Cervieo-thorakale Strang- 
degeneration. 

Intramedulliire Ge]ii[3e. Konvolut homogenisierter, kernloser Capillaren in L 3/4. 
Phlebosklerose mit Blutungsresten oberes Lendenmark. 

Spinalwurzeln. Fleckige Entmarkung lumbaler Vorder- und Hinterwurzeln 
(L 3 li. [) und yon Caudawurzeln nahe stark wandveri~nderter Gef~Be. 

Fall  5 (NI 116-65). 64a, Mann, gest. 14. 5. 1965. Dauer 3 (26) ? Jahre. 

Kranlcengeschichte. Seit 1939 ischialgiforme Beschwerden li. starker als re.; 
versts ab August 1962. Mehrmals station~re Durchuntersuchungen. 

Neurologischer Be/und (1963). ASR re. fehlend, PSP~ ]i. lebhafter als re. ; Sen- 
sibilit~t o.B. ,,Ischialgie bei spondylogenem Lumbosacralsyndrom". Zunehmend 
Beinschw~iche. 1964 Schw~iche beider UE, insbesondere Peron~usbereich. Btasen- 
stSrungen. GefiihlsstSrung perianal und radikuli~r L 4/5 li. PSR und ASt~ re. 
sehwach, li. fehlend. Liquor (lumbal): Brandberg 166 mg-~ 17/3 Zellen. Myelo- 
graphie (lumbal, suboccipital): Kein Stop; zwei kirschgroge KM-Depots 3. und 
4. LWK. Zunehmende L~hmung der Beine, Blasen-Mastdarmst6rungen. Hypaesthe- 
sie ab L 5. Liquor (lumbal): Brandberg 233 rag-~ 72/3 Zellen. Zuletzt totale 
sehlaffe Paraplegie, sensibler Quersehnitt ab D 10. Decubitus. Sepsis. 

KSrperobduIction. Decubitus. Ms Aorten- und Cerebralsklerose. 
Ri~c]cenmar]c. Konvolut ektatischer, wandvcrdickter Venen D 7 --  Cauda. 

Partielle Querschnittsnekrose D 7--S 4. 
Histologischer Be/und -- Extramedulldre Ge/g/3e. Von C 4/5 caudal zunehmende 

Ektasie dorsaler, ab D 6--8 auch ventraler Piavenen. Ab D 6/7 caudal zunehmende 
produktive Wandhyperplasie, zwiebelschalenfSrmig-lamell~re Intimaproliferation, 
Mediakollagenisierung und Lumenstenose. Lumbo-sacral schwere produktiv-steno- 
sierende Venenl~isionen ohne Thrombose. A. spinalis anterior frei. Ektatiseh-hyper- 
plastische Venen in proximalen Hinter- und Vorderwurzelarealen lumbo-sacral. 

Intramedullgre Ge/gfie. Fibrose und Ektasie mittleres Brustmark; in D 8/10 bis 
S 3/4 dichte Kn~uel wandverdickter Capillaren und Venen mit fibrinoider Nekrose, 
Hyalinose und Kollagenose vorwiegend in Nekrosebezirken (Angioma raeemosum 
venosum et capillare ?). 

Riiekenmarlc. Dorsolaterale Rand- und Arcalentmarkung in D 6/7. Inkomplctte 
konisehe Quersehnittsnekrose D 8--S 3/4 mit  Maximum in D 12--L 2; oral und 
caudal mit dorsozentraler Prgdilektion. Perivasale Plasmaseen, Blutungsreste, 
frisehe Blutungen, Pseudokalkkonkremente. Nervenzellen relativ intakt. I~and- und 
Arealentmarkung. Aufsteigende symmetrische tIinterstrangdegeneration. 

Spinalwurzeln. Diffuse Entmarkung lumbaler Vorderwurzeln. GroBfleckige 
Entmarkung und Fibrosierung intraduraler tIinterwurzeln D 12--S 3/4 (wechselnde 
Seitenbetonung), meist nahe pathologischen Gef/~gen. 

Fall  6 (NI 99-68): 57a, Mann, gest. 7.3. 1968. Dauer 2I/2 Jahre. 

Kranlcengeschichte. 1965 Schw~che beider Beine, li. mehr als re. Paraesthesien, 
keine Schmerzen. 1966 Zunahme der Bcschwerden, Blasenstbrungen. 

Neurologischer Be]und (1967). Sehw~che beider UE, insbesondere Plantar- und 
Dorsalflexion, li. mehr als re. Atrophie li. Unterschenkel. PSR li. abgcschw~icht; 
ASR re. schwach, li. fehlend. Py-Zeichen re. BDI~ fehlend. Geffihlsst6rungen (Mle 



Angiodysgenetisehe nekrotisierende Nyelopathie 387 

Abb.3. A l~all3. SaerMmark $2. Mi~ehtiges Konvolut hyperplastiseh-steno- 
sierter Gef~ge mit breitem ?2bergreifen auf das ventrale giiekenmark. Sektor- 
fSrmige Intimafibrose der A. spinalis anterior. Van Gieson-Elastiea 42 • B ~'all 6. 
Pathologisches Gef~l~ im intraduralen Wurzelabsehnitt der Wurzel L 5 links. 
Komplette Obliteration dureh loekeres Fiillgewebe mit kleinem Restlumen. 

Teilerhaltung der Elastica interna. Van Gieson-Elastica 110 • 

Qualit~ten) re. ab L4, li. ab L5. Liquor (lumbal): Pandy ++, Ges.-EiweiB 
114 rag-%, 16/3 Zellen; (suboceipital): Ges.-EiweiB 42 mg-~ 10/3 Zellen. Myelo- 
graphie (lumbal und suboeeipitaI)o.B. Elektriseher Befund: Wurzellgsion 
L 5/S 1. Verdaeht auf ,,Radikulomyelitis ~ Naeh passagerer geringer Besserung 
Zunahme der Paresen. ASR bds., PSR li. fehlend, re. lebhaft. Keine Py-Zeiehen. 
Liquor (lumbM): Pandy + + / + + + ,  Ges.-EiweiB 175 bzw. 99mg-% , 48/3 bzw. 
22/3 Zellen. Deeubitus. Kaehexie. 

Obduktionsbe]und. Deeubitus. LungenSdem. Leiehte Aorten- und Cerebral 
sklerose. HirnSdem. 

Riickenmark. Br~unlieh verdiekte Araehnoidea lumbo-saeral. Ektatisohe 
Piavenen eervieo-thorakal; ventrales Venenkonvolut D 7--10, entblutet fiber groge 
Hinterwurzelvene D 10 li. Dorsale Venenknguel D 4/7-- 10; Zunahme D 12--L 4/5, 
entblutet fiber Hinterwurzelvene L 4. Caudagef~Be o.B. Atypisehes Gefi~B mit 
intradurMer Vorderwurzel L 5 li. Inkomplette Quersehnittsnekrose D 10--L 4/5, 
TotMnekrose im Saeralmark. 
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Abb.4A--C 
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Histologischer Be/und --  Extramedull~ire Ge]tifie. Ab C 5 caudal zunehmende 
Ektasie ventraler und dorsaler Piavenen; ab D 5 caudal zunehmende Wandhyper- 
plasie, konzentrisch-lamell~re Intimawucherung, Mediakollagenisierung; hi L 1 bis 
S 4 schwere produktiv-stenosierende L~sionen. Aualoges Verhalten proximaler 
Wurzelvenen: Ektasie thorakal, produktiv-stenosierende L~sionen lumbosacral. 
SpangenfSrmige Verkalkung in Vorderwurzelvene L 5. Obliteration yon atypischem 
WurzelgefgB L 5 intradural (Abb. 3 B). A. spinalis anterior lumbosacral mit zarter 
Intimaproliferation; A. spinalis postero-lateralis m~/3ige Intimawucherung. 

Intramedulliire Ge/gl3e. Fibrotisches Venenkonvolut in Seitenstrang und Hinter- 
horn D 9--11. Kn~uel dicker, fibrinoid-hyalin-kollagener, kernlos-homogenisier~er 
Capillaren und Venolen in L 1--3 und L 4/5 re. Diehte Gef~Bkn~uel mit reaktiven 
Wandl~sionen in sacralen Nekrosen. 

Ri~ckenmark. Rand-, Arealentmarkung und fokale Nekrosen um Gefi~Bkniiucl 
D 8--10. Inkomplette konische Querschnittsnekrose D 10--S 4/5: dorsozentral 
D 10--12, subtotal in L 1--L 4; halbseitig re. in L 4--5 (Abb. 1D), total in S 1--3 
(Abb. lE) ;  dorsozentral S 4--5. Frische und alte Blutungen; dazwischen intakte 
Nervenzellen. Aufsbeigende symmetrische Hinterstrangdegeneration. 

S~oinalwurzeln. Diffuse Atrophic und Entmarkung der Vorderwurze]n S 1--3 
(Abb. 1 E). Fleckige und diffuse Entmarkung und Fibrosierung der Hinterwurzeln 
D 12--L 5 -- wechselnde Seitenbetonung -- (Abb.4A). Diffuser Mark- und Axon- 
ausfall und Fibrosierung der Wurzel L 5/S 1 li. mit reichlich Blutungsresten 
(Abb.4B). 

Fall 7 (NI 261-68): 71a, Frau, gest. 20. 10. 1966. Dauer 6 (10 ?) Jahre. 

Krankeugeschiehte. Seit 1956 passager stechend-schneidende abdominelle 
Schmerzen. 1960 Schmerzen, spgter Schw~che beider Beine, zunehmende Geh- 
schwierigkeiten. 1962 mid 1964 Sturz miV Auffallen lumbosacral; danach Ver- 
schlechterung. Saeralschmerzen. 

Neurologischer Be]und (1966). Paraplegie UE mit Tonusverminderung, aber 
gesteigerte PSR und ASR bds., Py-Zeichen bds. BDR li. tr~ge auslSsbar. Sensibler 
Querschnitt ab D6/7. RR 220/120. Liquor: Ges.-EiweiB 37 rag-~ 3/3Ze]len. 
Myelographie (suboccipital) : Passagerer partieller Stop und KM-Zerfall in Tropfen 
ab Th 5. Verschlechterung, Inkontinenz. DecubRus. 

Kfrperobduktion. Pulmonalarterienembolie bei Wadenvenenthrombose bds. 
Schwerc Allgemein-, Aorten- und Cerebralsklerose. Decubitus. Gehinl o.B. 

J~i~ckenmark. Caudal zunehmende Schl~ngelung und Ektasie der Piavenen ab 
unterem Halsmark his Conus-Caudawurzeln; Maximum thorako-lumbaler ~ber- 
gang. Inkomplette Quersctmittsnekrose unteres Brust- und Lendenmark. ]31utung 
li. Hinterhorn D 10--L 1. Ektasie der Caudawurzelvenen. 

Histologischer Be/und --  Extramedull5re Ge]~i[Je. Ektasie und Schl~ngelung 
ventr~ler und dorsaler l~iavenen ab D 4, verst~rkt dorsal in D 10--L 2, ventral 
L 4 -- sacral. Caudal zunehmende produktiv-stenosierende L~Lsionen, lamell~re 

Abb.4. A Fall 6. Sacralmark S 4/5. FleckfSrmige Entmarkung und Fibrose proxi- 
maler Hinterwurzelabschnibte. Ektatisch-produktive Venenl~sioncn. Kliiver- 
Barrcra 42 •  B Hall 6. Intraduraler AbscImitt Wurzel L 5 links. Komplette Ent- 
markung und Fibrose mit dichter endoneuraler Bindegewebszellwuchcrung; 
inters~itielle Blutungsreste. Anschnitte pathologisch veranderter GefaBe (x). 
K]iiver-Barrera 105• C Hall 7. Intraduraler Wurzelabschnitt L3. Starke 
Vermehrung und Ektasie der Venen ohne produktiv-stenosierende Li~sionen. 

Van Gieson-Elastica 40 • 

26 Arch. Psychiat. Nervenkr., Bd. 211 
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Intimafibrose und N[ediakollagenisierung, insbesondere in D 10 -- Cauda. Ektasie- 
Hyperplasie proximaler Wurzelvenen lumbosacral. Starke Venektasien in intra- 
duralen Lumbalwurzeln (Abb. 4 C). 

Intramedulliire Ge]~[3e. Fibrotische Venenkn~uel in cervicalen Strangarealen. 
Zentrale ektatisch-fibrotische Gef~Be in D 2. Capillar- und Venenkn~uel ab D 4, 
starker ab D 7 mit Maximum im Conus; insbesondere im Grau (Hinterhorn starker 
als Vorderhorn) und tiefen Markweil~. Durch Wandverdickung, fibrinoid-hy~line 
und kollagene Homogenisierung undIntimaproliferation oft Arterien undVenen nicht 
trennbar. SpangenfSrmige und morulaartige Pseudokalkkonkremente im Grau 
(li. !) yon D 10--L 4. 

Riickenmark. Zentrale Partialnekrose mit Blutungsresten im Hinterhorn 
D 2--L 1. Subtotale Querschnittsnekrose in D 7. Dorsozentrale bzw. zentrale 
partielle Coagulationsnekrose mit Blutungsresten in D 10 -- Lumbalmark, li. stiirker 
Ms re. Aufsteigende Hinterstrangdegeneration; Pyramidenstrangdegeneration 
bds. lumbo-sacral. Randmarksch~den. 

Spinalwurzeln. Fleckige Entmarkung sacrale Vorderwurzeln und intradurale 
Wurzelabschnitte L 3. 

Klinisch -m orphologische Besprechung 

Klinischer Verlauf und Untersuchungsbefunde der mitgeteilten 
Beobachtungen sind in Tab. l, die neuropathologischen Befunde in 
Tab. 2 zusammengestellt.  

Es handelt sich um 6 Mi~nner und eine Frau, die im Alter yon 
2 7 - - 7 2 J a h r e n  (Mittel 62Jahre)  verstarben. Die Krankheitsdauer 
betrug 3- -9  Jahre (Mittel 5,5 Jahre), doch lassen sich vereinzelt Sym- 
ptome weir l~nger zurfickverfolgen. Diese Daten stimmen mit  den An- 
gaben des Schrifttums fiberein: unter 41 Patienten mit  autoptisch 
gesicherter ANM, die im Alter zwischen 26 und 78 Jahren (Mittel 
55Jahre)  verstarben, finden sich nur 6 Frauen (LINDEMANN, 1912; 
ItAB]~RLAND, 1950; MAIR U. FOLK~TS, 1953; DAVID et al., 1962; 
B~DEMANN, 1965; SC~DA et al., 1965). Die Erkrankungsdauer 
schwankte zwischen 9 Monaten (GREENFIELD U. TURN]~R, 1959-II) 
und 13 Jahren (OsT~R~AND, 1960-II). Meist betrug sie zwischen 2 und 
6 Jahre. Vereinzelt wurde fiber bereits Jahrzehnte zuvor aufgetretene 
Symptome, wie intermittierende ,,Ischiasbeschwerden" (PAARMA~N, 
1952) oder passagere Paraparesen (Sc~LIACK U. FSLSCH, 1958-III) 
berichtet, die durch die Gef~ls  bedingt sein konnten. 

Anfangs bestehen meist uneharakteristische Beschwerden, wie 
I(reuz-, Waden- und Gelenkschmerzen sowie hs ausstrahlende 
,,isehialgiforme" Sehmerzen. Neben oder im Gefolge der initialen 
radikul~ren Schmerzen oder Paraesthesien treten Schw~ehe in den Beinen 
und h~ufig frtihzeitig BlasenstSrungen auf. I m  weiteren, langsam oder 
schubfSrmig progredienten Verlauf entwickelt sich meist eine mehr 
oder minder ausgepr~gte Conus-Cauda-Symptomatik. Bemerkenswert 
ist dabei nicht selten ein gleichzeitiges Vorliegen yon schlaffen Paresen 
und kontralateralen ocler beidseitigen Pyramidenbahnzeichen an den 
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unteren Extremit~ten (Fall 1, 2, 6, 7). Diese Kombination yon Sympto- 
men des zentralen und peripheren Neurons, des 6fteren mit erhebliehen 
Muskelatrophien (MA~KI~WlOZ, 1937-II; GREENFIELD U. TUI~NER, 
1959-II ; NE~BUEEGE~ et al., 1953 ; KOT~E, 1953-II; SCELIACK U. FTLSCg, 
1958-III; LANGE-CosACK U. PEISKER, 1965; M~EA, 1966; eigene F~lle 
4, 6), ist in etwa einem Drittel der Beobaehtungen des Schrifttums 
vermerkt. Sie erscheint uns ein ~dchtiger Hinweis ffir die klinische 
Differentialdiagnose. SchlieNich entwickelt sich ein partielles bis totales 
Querschnittssyndrom in der thorako-lumbalen Ubergangsregion oder 
im caudalen Thorakalbereich, das zweimal bis in HThe D 6--7 aufstieg 
(Fall 3, 7). Eine derartige rostrale Ausbreitung wurde bisher selten 
beobachtet (NEUBUE~GER et al., 1953; Ln~oLI, 1958). 

Bei der meist erst Jahre naeh dem Einsetzen der ersten Symptome 
erfolgten neurologischen Durchuntersuehung boten unsere Beobach- 
tungen in] lumbalen Liquor meist erhThte Eiweigwerte bei fehlender 
oder geringer Pleocytose sowie zisterno-lumbale Dissoziation. Diese 
Befunde werden im Schrifttum hs hervorgehoben. 

Myelographisch ergab sich nut  bei einem Tell der Patienten der 
Verdacht auf eine ,,Varicosis spinalis" (Ko~E,  1953-I; Sc~or,z u. 
WECHSLEE, 1959; HETZEL, 1960; DAVID et al., 1962; SCE~DA et al., 
1965; BREDE~AN~, 1965; LOSACCO, 1966; eigene F~lle 2--4). Bei 
anderen Beobachtungen fand sieh ein partieller bis totaler Stop (GIA~- 
PALMO, 1943; HAB~RLAND, 1950; SC~OLZ u. MANUE~DIS, 1951; MAI~ 
u. FOLK]~gTS, 1953; OST]~RLA~D, 1960-II; LI~OLI, 1958; REINISCK, 
1963-II; HU~H~S, 1965; La~-e~-Cos~cK, 1965). In den eigenen F/illen 1 
und 7 wurde eine Bandseheibenprotrusion vermutet. Mehrfach lag 
ein unklarer oder negativer Myelographiebefund vor (OsT~gLA~D, 
1960-I; F L A ~ ] ~  et al., 1960; R~I~ISC~, 1963-I; W~c~sL]~, 1964; 
MAgl~g, 1966, eigene F~lle 5 und 6). Angiographiseh verifizierte Autop- 
sief/flle sind bisher nieht bekannt. 

Mehrmals erfolgte eine Laminektomie mit Coagulation bzw. Teilresektion 
pa~hologiseher intraduraler Gefgl]e (NogN]~, 1913; GI~Vn'A~o, 1943; tIA~E~5~-D, 
1950; KOW~E, 1953-I; GgEEZegI~.~D U. Tm~N~, 1959-II; L1NO~I, 1958; l~Ersise~, 
1963-II; ttUOHES, 1965; SC~)~ et al., 1965; L~ev.-CosaeK u. PEISKEg, 1965; 
eigene F/ille 3 und 4). Vereinzelt war die Laminektomie negativ (Mare u. FOSK~g~S, 
1953; GnE]~FIESD U. TC~Eg, 1959-I; eigener Fall 1) oder ergab nut eine spinale 
Araehnigis (Os~AND, 1960-II). Vereinzelt erfolgte postoperative Bestrahlung 
(Lr~o~, 1958; SCm~DA et al., 1965; eigener Fall 4) oder nur I~Tntgenbehandlung 
(DAVID et al., 1962; eigener Fall 2). 

Die morphoIogischen Be/unde bestehen in Vergnderungen der 1. extra- 
und 2. intramedullgren Gef~ge, 3. Nekrosen des Rtiekenmarks sowie 
4. Seh~digung der Spinalwurzeln. 

ad 1. Die extramedulliirert Gefii[3veriinderungen entspreehen meist 
intraduralen venSsen racemTsen Angiomen (Rankenangiomen). Vereinzelt 
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finden sich auch arterio-ven6se Angiome (BRION et al., 1952-V; eigener 
Fall 4). Sic nehmen yon cervical naeh caudal an Intensiti~t und Aus. 
dehnung zu. Hauptsitz sind caudales Brustmark sowie Lumbo-Sacral- 
region, doch kSnnen sich pathologische GefaBe bis in die Halsanschwel- 
lung erstrecken. Histologisch besteht in den rostralen Abschnitten 
racist einfache Ektasie der Piavenen ohne oder mit nur leichter Phlebo- 
sklerose und Wandhyperplasie. Etwa ab mittlerer ThorakalhShe finden 
sich caudalwi~rts zunehmende produktive Wandveranderungen mit 
konzentrisch-lamellarer Intimaproliferation, Media- und Elastieahyper- 
plasie sowie Adventitiafibrose, die zu Stenose oder Obliteration fiihren 
und mit thrombotisehen Verschlfissen einhergchen kSnnen. Einzclne 
hyperplastische GefiiBe erinnern durch ,,zwiebelsehalenfSrmige" Binde- 
gewebswucherung in allen Wandschichten an Arterien, weisen aber 
keine Elastica interna auf (LIsTOLI, 1958). 

Die groBen Spinalarterien sind racist relativ verschont oder zcigen 
geringe Reaktivschgden, wie sektorfSrmige und zirkulare Intimafibrose, 
Elastose und Adventitiafibrose. Selten liegen sti~rkere produktive, 
racist nicht-stenosierende Lgsionen vor (FoIx u. ALAJOUANIN]L 1926; 
Lm~YnT~]~ et al., 1931; OSTERLAND, 1960; R]~INISCIL 1963; eigene 
Falle 3, 6). Entzfindliche GefgBli~sionen sahen wir nie! 

An den Wurzelge/fi[den trifft man regelmi~Big gleiehartige Vergnde- 
rungen an. Vorwiegend im Conus-Caudabereich bestehen enorme 
Ektasie und Schlangelung yon Venen in und um die Vorder- und ins- 
besondere Hinterwurzeln. Hgufig liegen Wandanomalien und produktiv- 
stenosierende Lgsionen vor. Die bereits yon LINDEMANN (1912) und 
No NNV, (1913 ) be s chriebene Beteiligung der Wurzelvenen wird in der Hiflftc 
der Beobaehtungen des Schrffttums erwghnt. Gleich H]~TZEL (1960) 
und LosAcco (1966) konnten wit feststellen, dab sie sich auf die intra- 
duralen Wurzelabschnittc beschranken. 

I-I]~TZEr~ (1960) beschrieb ferner an einer cervicalen Wurzelarterie starke 
Intimaproliferation. Im eigenen Fall 6, der klinisch ein links vorherrschendes 
Wurzelsyndrom L 4/5 geboten hatte, verlief mit dieser Wurzel ein grebes, fiber 
weite Strecken obliteriertes GefaB. Atypischer W~ndaufbau und starke Sekundar- 
lasionen lieBen eine Identifikation als Vene odor Arterie nicht zu. Ahnliehe Ver- 
anderungen bog ein grebes pathologisches WurzelgefaB in L 3 links unseres Falles 4. 

ad2 .  An den fast konstant schwer veranderten intramedullSren 
Ge/~i[den ist es in fortgeschrittenen Lasionsstadien oft schwierig oder 
kaum mSglich, zwischen primaren Dysgencsien, d .h .  Angiomen, und 
rea]aiven pseudoangiomat6sen Vcranderungen zu unterscheiden. 

Die nekrotischen Bezirke zeigen vorwiegend im zentralen Grau und 
in tiefen Strangarealen neben relativer und/oder absoluter Zunahme der 
GefiiBdichte oft machtige kni~ucl- und glomerulusartige GcfiiBkonvolute. 
Sic bieten schwere Wandverquellung, fibrinoide I~ekrose, kernlose hya- 
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line oder kollagene Homogenisierung und Verdickung mit perivasalen 
Blutungsresten und selten diskreten Entz/indungszeichen. Mitunter 
besteht Ausf/~]lung yon Pseudokalk (MAre u. FOLKERTS, 1953; OSWald- 
LAND, 1960; It~TZEL, 1960; DAVID et al., 1962; eigene F/il]e 3, 7). 

Gleichartige angiomartige Angiektasien mit schweren SekundErli~sionen finden 
sich etwa bei Strahlenspgtschiiden des Gehirns und Rfickenmarks (KRISTV,~SSO~ 
et al., 1967; J]~LLI~mER U. STU~, 1968; HAYm~g et al., 1968, u. a.). Sie werden 
als Folgen direkter Strahlenwirkung (BERG u. LI~DCg~, 1959) oder als l~eaktiv- 
ph~nomene aufgefaflt (AR~OI~D et al., 1954). 

Andererseits trifft man auch in intakten Spinalabschnitten, etwa 
im Hals- und rostralen Brustmark, nieht selten vermehrte und ektatische 
Venen und dichte Capillarkn/~uel (SToLZE, 1950; KOT~, 1953; LINOLI, 
1958; FLA~NT et al., 1960; DAVID et al., 1962; REIXlSCH, 1963-I; 
LANG~-CosAcK U. PEISKER, 1965; eigene F~lle 1, 5, 7). Trotz reaktiver 
und/oder altersentsprechender Wandverdiekung und Fibrose sind sie 
meist als intramedull~ire Ge/ii[3anomalien naeh Art eines Angiom~ 
raeemosum venosum und/oder eapillare anzuspreehen (vgl. ScKoLz u. 
M~uv.LDIS, 1951 ; SCltOLZ u. W]~CHSL~R, 1959 ; W~C~SL]~R 1964 U. a.). 

Das bei arterio-ven6sen Angiomen Mufige Ubergreifen der intra- 
duralen Gefiil3anomalien auf das Mark seheint bei ANM selten (No~N~, 
1913; GLOBUS u. Dos~AY, 1929; KOT~E, 1953-I; eigene F/~lle 3, 4). 

ad 3. Das Riic]cenmarlc zeigt ausgedehnte Ver/inderungen naeh Art 
der ,,plasmatisehen Infiltrationsnekrose" (Sc~oLz, 1949) mit fibrinoider 
Umwandlung der Gef/iBe und Durehtr~nkung des Neuropils mit Plasma- 
massen, ohne st/irkeren mobflen Abbau oder cystischen Gewebszerfall 
(ScHoLZ U. MANUELIDIS, 1951; Sc~oLz u. W~c~sLE~, 1959, u.a.). 
Histoehemiseh und polarisationsoptiseh finder sieh kein I-Iinweis fiir 
Amyloid. Innerhalb der Nekrosen sind die Nervenzellen of~ relativ 
gut erhalten. Die fortgesehrittensten Stadien und gr6gte Ausdehnung 
der L/~sionen linden sich im eaudalen Brus~- und Lendenmark. Sie 
kSnnen rostral- und eaudalw/irts abnehmen, wodurch mitunter eine 
bikonisehe L/ingsausdehnung mit zentromedull~rer Pr/idilektion resul- 
tiert. Das caudale Sacralmark ist oft relativ versehont oder aber in 
gesamter Ausdehnung betroffen (KoTH~, 1953; W~CHS~a, 1964; 
B~]~Dv.~A~N, 1965; eigene F/~lle 3, 4, 6). Intramedull/ire Gef/igver/~nde- 
rungen kSnnen dabei fehlen (Fall 6). Meis~ sind die schwer geseMdigten 
zentralen Markabschnitte von Gefi~Bkonvoluten, ko]lagenem Gewebe 
und Sehaumzellgranulomen erf/illt (Sc~o~z u. W~cHS~ ,  1959; 
W~cJ~s~a, 1964; eigene Fi~lle 3, 4). Einmal sahen Mr eine halbseitige 
Querschnittsnekrose mit pathologischen Gef~Bl~sionen, die auf tier 
intakten Seite fehlten. Partielle bis subtotale Quersehnittsnekrosen 
reiehen rostral oft bis in das mittlere Brustmark. Sic bevorzugen dorso- 
oder ventrozentrale Querschnittsanteile. 
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In hSher gelegenen Spinalabsehnitten finden sich neben sekund~rer 
Strangdegeneration (Itinterstri~nge!) oft spongiSse Rand- und Areal- 
entmarkungen sowie fokale Markausf~lle oder Partialnekrosen um 
intramedullgre Gef~g~anomalien (PAA~MA~, 1952 ; MARRA, 1966; eigener 
Fall 6). 

ad 4. Eine Schiidigung der Spinalwurzeln wurde im Vergleich zu den 
konstanten Gef~l~- und Riickenmarksliisionen bisher relativ selten erwi~hnt 
(SuTElc-LoctIMATTEI~, 1950; N~VBUv.r~Cv.R et al., 1953; PAA_RMA~, 
1952 ; MAre u. FOLK~TS, 1953 ; KOT~, 1953-I ; Sc~ozz u. MA~UELDIS, 
1951; SC~LIACK U. FSLSC~, 1958; GI~EENFIELD U. Tc~w~,  1959; 
DAVID et al., 1962; LANG~-CosAcK u. P~ISKE~, 1965; B~WDE~A~, 
1965). Im eigenen Beobachtungsgut lagen sie bei allen ausreichend 
untersuchten Fi~llen in wechseinder Schwere und Ausbreitung vor. Sie 
sind lumbo-sacral akzentuiert, betreffen aber auch caudale Thorakal- 
wurzein. Man erkennt: 

a) diffuse oder fleekfSrmige Entmarkung der Vorderwurzeln, die 
teils als Sekundi~rdegeneration auf die Querschnitts- oder Vorderhorn- 
nekrosen zu deuten sind (Sc~oLz u. MA~U]~LIDIS, 1951); BODECHTEL U. 
E~SSLSI~, 1957; Wv.CgSLV~R, 1964). Oft sind sie abet yon produktiv- 
ektatischen Gef/il~en und Blutnngsresten umgeben oder durchsetzt, 
wodureh sie sich auch als gef/~abh~ngige Li~sionen ausweisen. 

b) tt~ufiger und schwerer sind die Hinterwurzeln betroffen. Sie sind 
durch abnorme Gef~l]e komprimiert und bieten flecldge, fascieuls 
oder diffuse Entmarkung. Ausgedehnter Myelin- und Axonausfall mit 
Fibrosierung und endoneuraler Bindegewebszellwucherung kommen 
vor (SvT~R-Loc~A~T~, 1950; SCHLIACK n. FOLsc~, 1958; eigene 
F~lle). Die schweren Wurzelseh~den, oft in Naehbarschaft obliterierter 
atypischer Gef~i~e, ]assen sich bis an das Spinalganglion verfolgen. 
An diesen fand SUTER-LoCHMATTER (1950) im Lumbalbereich normale 
Verhs Mit B ~ , D ~  (1965) u. a. sind wir der Meinung, dab 
der ScMidigung der 8pinalen Wurzeln /iir das ]clinische Bild eine gro/3e 
Bedeutung zukommt. Morphologische Befunde am peripheren Nerven- 
system bei ANM liegen unseres Wissens bisher nicht vor. 

Pathogenetisehe Probleme 

Dem als ,,Foix-Alajouaninesche Krankheit" bezeichneten Syndrom 
liegen schwere Sch~digungen des Riiekenmarks und seiner Wurzeln 
im l~ahmen extra- und intramedull~rer Gefs zugrunde. 
Fiir den Mi[3bildungscharakter der Gef~ver~nderungen -- nnd gegen 
die Annahme rein h~mostatisch bedingter Ektasien oder idiopathiseher 
Varicose der eaudalen Spinalvenen -- spricht ihr morphologisches 
Gesamtbild mit ihrer oft welt fiber die Rfickenmarksseh~den hinaus- 
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gehenden Ausbreitung und ihre vereinzelte Kombination mit GefgB- 
miBbfldungen im Gehirn nach Art eerebrospinaler Angiodysgenesie 
(SToLz]~, 1950; eigener Fall 3). DAVID eta]. (1965) berichteten fiber ein 
zweijahriges Kind, das an den Folgen der intrakraniellen Gefaganomalien 
starb und daneben ausgedehnte extra- und intramedull/~re Gefgg- 
miBbildungen mit Wurze]schaden, aber noch ohne Rfiekenmarksnekrosen 
aufwies. In gleiche Richtung weist das Zusammentreffen mit extra- 
neuralen Gefgganomalien (SCELIACK u. F6Lsc~, 1958; I~]~INISCI~, 
1963-II). Erw/~hnenswert ist die Kombination yon Conus-Cauda-Angio- 
blastom, arterio-venSsem extramedull/~rem Angiom, Syringomyelie und 
lumbalen Gewebsnekrosen im eigenen Fall 4. KBISgNA~ ~ U. S~ITg (1961) 
beobachteten ein Zusammentreffen yon spinalem Angiob]astom, intra- 
medullarem Angioma raeemosum venosum und Syringomyelie ohne 
B/ickenmarksnekrosen. Im eigenen Fall 1 waren sacrale Lipome entfern~ 
worden. Gleieh anderen Kombinationen yon ,,FAK" mit Syringomyelie 
(HETz~L, 1960) oder Spina bifida (WYBtrBN-MaSON, 1943; ~ I B  U. 
FOL~BTS, 1953) bekr~ftigt dieser Befund die Beziehungen dieser ,,MiB- 
bildungskrankheit" (W~c~sLEB, 1964) zum dysrhal0hisehen Symptomen- 
komplex und zu den Phaeomatosen. 

Die Bfiekenmarksseh~den sind entspreehend dem Vorzugssitz ven5ser 
raeemSser Angiome caudal yon Th 6 (WYBuBN-MAsoN, 1943, u. a.) im 
Lumbo-Saeralbereieh frfih und bevorzugt ausgelor/~gt und zeigen orale 
Progressionstendenz. Sie weisen das Bild der ,,plasmatisehen Infiltra- 
tionsnekrose" auf. Die pathogenetisehe und feinstrukturelle Sonder- 
stellung dieses Prototyps dyshoriseher Gewebssehgden wurde yon 
Sc~noT~ (1967) bestgtigt. Ffir die Genese der fast konstant naehweis- 
baren Lgsionen der thoraka-lumbalen und Caudawurzeln finder man 
mit einer Sekund~rdegeneration aft nieht das Auslangen. Hgufi,~ i n d  
sie als ctirekte Drueksehgden seitens der pa~hologisehen Wurzelgef~Be 
sowie als Folgen ehroniseher Zirkulations- und Sehrankenst6rungen zu 
deuten. Daf/ir sprechen die engen Lokalbeziehungen der WnrzelseMden 
zu den auf die intraduralen Absehnitte der Wurzelgefs besebr~nkten 
Vergnderungen. In gleiehe Riehtung weist das yon OLsso~ (1968) 
ex]?erimentell erwiesene gleiehartige Verhalten der GefgBloermeabilit/~t 
der proximalen extramedullgren Wurzelabsehnitte mit dem ZNS, 
w~hrend die peripheren Nerven andere Sehrankenverhgltnisse zeigen. 
Die Wurzelschiiden stellen somit ein initiales trod integrales Symptom 
des als ,,FAK" subsummierten Prozesses dar. 

Formalgenetisch wird seinem Wesen mit den beiden Teilkomponenten 
der angiodysgenetisehen Anlage und der sekund~ren-fakultativen- 
nekrotisierenden Rfiekenmarksl~sionen die Bezeichnung ,,angiodys- 
genetisehe nekrotisierende Myeloloathie" am besten gereeht. Sie 
wgre aber oft dutch den Begriff ,,Radikulopathie" zu erggnzen. 
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Kausalgenetisch sind die Rfickenmarkssch~den Folgen chronischer 
Zirkulations- und Permeabilit~tsstSrungen. Ihre Eigenart und Vorzugs- 
topik in zentromedull~ren Anteilen, die als ,,ven5se Wasserscheiden- 
zonen" oder ,erster Sumpf der Drainage" im Shine yon OR~NER (1953) 
gelten, spricht ffir die grundlegende Bedeutung venSser Abflul~stSrungen. 
Den yon LA~G~-CosAcK u. P~ISK~ (1965) diskutierten arteriellen 
Durehblutungsst5rungen dfirfte nur eine untergeordnete Rolle zu- 
kommen. Der oft gute Erhaltungsznstand der ffir O~-Mangel empfind- 
lichen Nervenzellen in selbst schwer betroffenen Gebieten spricht ffir die 
geringe Bedeutung prim~r-anoxischer Sch~den des Parenchyms an 
diesem chronisch-progredienten Proze~. 

Im Vordergrund steht vermutlich zun~chst eine chronische Behinde- 
rung der ven5sen Rfickenmarksdrainage durch Versacken und Rfickstau 
des Blutes in den groBr~umigen extra- (und intra)medull~ren Gef~B- 
anomalien, die ihrerseits zu sekund~ren Wandver~nderungen ffihren 
(B]~I~DA, 1924; RE~ISCR, 1963, u. a.). Unterstellt man in Analogie zu 
den prims (idiopathischen) Varicosen der unteren Extremit~ten die 
Hypothese eines Fehlaufbaues der Wandschichten (STAE~ML~R, 1955), 
SO dfirfte es am Rfickenmark unter der andauernden mechanisch-h~mo- 
statisehen und funktionellen Beanspruchung zun~chst in den caudalen 
Abschnitten zu Venenver~nderungen kommen (Sc~oLz u. WwcgsL~, 
1959; BR]~D~A~N, 1965, U.a.). Sic manifestieren sich in der lumbo- 
sacralen Prs der produktiv-stenosierenden Wandsch~den mit 
rostraler Intcnsit~tsabnahme bei meist ubiquits spinalen Venektasien. 
Damit sind sic yon der bei s Mensehen in caudalen Rfiekenmarks- 
absehnitten hs anzutreffenden varicSsen Ektasie und ,,physio- 
logischen" Wandfibrose (einfache Phlebosklerose) der extramedull~ren 
Venen (vgl. J]~U.I~GwR, 1966, 1967) sowie jenen ,spinalen Varicosen" 
abzugrenzen, die ohne wesentliche l%fickenmarksseh~den einhergehen 
(BODECItTEL U. ERBSLStt, 1957, U. a.). 

Die kontinuierliche hamostatische und funktionelle Belastung der 
spinalen Drainage, die dureh schwere Affektion der abffihrenden caudalen 
Wurzelvenen verstarkt wird, ffihrt fiber eine chronische Stase zu Ver- 
anderungen der intramedullaren Endstrombahn, die in einem Zusammen- 
brnch der Schrankenfunktion und der Gewebsversorgung resultieren. 
Die im Frfihstadium der Gewebsnekrosen nachweisbaren plasmatischen 
Exsudate beruhen auf verstarktem Eiweil]austritt aus den Gefal~en, 
woffir vorwiegend eine endothelbedingte SchrankenstSrung angenommen 
wird (K~ATZO, 1967). ~hnliche Faktoren stehen ffir die Genese der 
Myelopathien bei ehronischen meningo-vascul/~ren Entziindungs- 
prozessen und spinalen Angiitiden (WwcHSLEl~, 1961; J~LLIN~ER, 1966) 
sowie bei Strahlenspatschaden (ScI~O~Z u. Hsff, 1938; K~Z~STWNSSON 
et al., 1967; HAYMAKER et al., 1968) zur Diskussion. Die Manifestation 
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der Gewebsschaden wird zweffellos durch die konstant naehweisbaren 
intramedulls Gefggli~sionen gefSrdert. Neben primi~ren Anlage- 
stSrungen finden sich ausgedehnte Veriinderungen, die als Sekundgr- 
ph~nomene der StSrungen der Mikrozirkulation und der Sehranken- 
funktion wie aueh der konsekutiven Gewebsnekrosen imponieren. Diese 
t~eaktivseh~den der Gef~ge hal~en ihrerseits die Progredienz der Gewebs- 
sehiidigung dureh eine Art Circulus vitiosus in Gang, der aueh ffir die 
eaudo-rostrale Progression der i~fiekenmarksver/~nderungen verantwort- 
lieh sein d/irfte. 

Die letzten Ursaehen ffir die meist erst im vorgesehrittenen Lebens- 
alter in Gang kommenden Gewebsseh/iden bei dieser Form spinaler 
Angiodysgenesien sind unklar. Neben einer ,,dysgenetisehen Dyshorie" 
(OsT~LAND, 1960) sowie lokalen W~disponierenden h/imostatiseh- 
meehanischen Faktoren wurden in letzter Zeit ven6se DrainagestSrungen 
im eaudalen Spinalabsehnitt dutch extramedullgre Abflul3behinderung 
im Gebiet der unteren tIohlvene Ms mitverursaehende Komponente 
diskutiert (LosAcco, 1966, 1967). Das spinale Drainagesystem ist dutch 
extramedullgre Wurzelvenenklappen (Osw~mD, 1961) vom grogen naeh- 
gesehalteten Reservoir der inneren Wirbelvenenplexus getrennt. Diese 
stellen naeh CLEMENS (1961) U.a. einen wiehtigen Kollateralkreislauf 
zwisehen oberer und unterer Hohlvene dar. Nut im Lumbalbereich 
bestehen direkte Verbindungen dieser Plexus mit der V. eava inferior 
fiber die vier ersten Lumbalvenen. Neben intrathorakalen und intra- 
abdominalen Druekschwankungen werden ffir unphysiologisehe Be- 
lastungen der Spinalvenen AbfluBst6rungen des I-Iohlvenensystems 
geltend gemaeht. Solehe wurden vereinzelt bei ANM dureh Tumor- 
kompression (W~c~sL~, 1964), Thrombose der unteren Hohlvene 
(DAVID et al., 1962), ehronische Reehtsinsuffizienz bei Bronehiektasien 
(ScELIaCK U. FSLsc~, 1958; BR~DV,~ANSr, 1965; LOSACCO, 1966) beob- 
achtet. Im eigenen Material ergaben sich kliniseh und autoptisch keine 
Hinweise auf solehe zus/itzliehe extraspinale Mmodynamisehe Fak~oren. 
Sie wiirden zudem eine funktionelle Klappeninsuffizienz der Wurzel- 
venen voraussetzen. Eine solche ist nach CL~.~ENS (1961) praktiseh 
kaum nachweisbar und wurde bei spinalen Angiodysgenesien unseres 
Wissens bisher weder intravital noch postmortal geprfift. 

Nosologische Schlu~bemerkungen 
Der Begriff der ANM umsehreibt ein morphologisches Syndrom, 

ffir das sich trotz des multffokalen L~sionsgeschehens eine auffallende 
Gesetzm5fiigkeit im klinischen Gesamtbild abzeichnet: subakuter bis 
subehroniseher, oft, sehubf6rmiger Verlauf, anfangs meis~ mi~ uncharak- 
teristisehen Beschwerden -- radikul~ren Schmerzen, senso-motorisehen 
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Wurzelausf/~llen --, relativ frfihes Auftreten yon Blasen- und Mastdarm- 
stSrungen als I-Iinweis auf eine spinale Beteiligung. Sp/~ter erfolgt die 
Ausbildung einer Conus-Cauda-Symptomatik mit Ubergang in ein 
partielles bis komp]ettes Querschnittssyndrom im Lumbal- oder caudalen 
Thorakalbereich. Differentia]diagnostische tIinweise gibt der neuro- 
logisehe Befund mitunter durch gleiehzeitiges Vorliegen yon radikul/~ren 
Ausf~llen und Pyramidenzeiehen sowie die Liquordissoziation. 

Derartige Verls mit Wurzel- und Marksch/~den sind im SloKt- 
stadium sloinaler Angiome und Varicosen night selten (KRAY~ff~L u. 
YASAI~GrL, 1963; BISC~OF u. SCH~TT]~R, 1967; HOI:D~T et al., 1968, 
u. a.). Daraus ergibt sich, da$ die ANM keine spezielle Krankheitseinheit 
bzw. ,,Krankheit" sui generis, sondern nur eine Sonder]orm spinaler 
Angiodysgenesien darstellt. Sit ist yon den spinalen Angiomen ohne 
progredientes Myelopathiesyndrom oder mit einfaehen Kompressions- 
und Blutungsfolgen sowie yon l~fickenmarksseh~den bei arterio-venSsen 
Angiomen mit kombinierter intradural-intramedull/~rer Ausbreitung 
abzugranzen. Daneben ist sie yon seltenen Formen chroniseher ~yelo- 
pathie bei intramedull/~ren Mikroangiomen oder Telangiektasian (B~m~ 
et al., 1952; F L A ~ T  et al., 1960; Un~v,a~L u. POLITOFF, 1962; SAMSO~ 
et al., 1963; GA~CI~ u. LAPaV, SLE, 1968) ZU untersehaiden. Innerhalb 
der grof~en Gruppa der spinalen Angiodysgenesien stellt dig ANM somit 
eine dutch die Art, Sehwere und Ausdehnung der Rfickenmarl~s- und 
Wurzelschs gekennzeichnete besondere Verlau/s/orm dar, fiir deren 
Entwieklung im einze]nen noah ungekl/~rte Faktoran verantwortlich 
sein dfirften. Der fiblicharweise synonym verwendete Bagriff ,,Foix. 
Alajouaninesehe Krankheit" erscheint wader historiseh noch saehlieh 
gareehtfartigt. 

Aus dem chronischen Varlauf des zu dem charakteristisehen morpho- 
logischen Substrat der ANM ffihrenden komplexen L/~sionsgaschehens 
ergeben sieh mSglieherweise therapautisehe Konsequenzen, evtl. in 
Form palliativer gefs Eingriffa. Eine angiographische 
~'rfihdiagnose sowie die Anwendnng mikrochirurgiseher Verfahren 
stellen wiehtige Voraussetzungen f~ir die Behandlung spinaler Gef/~$- 
miSbildungen dar. Eine rechtzeitige Intervention kSnnte zur Ver- 
hfitung der sekund/~ren Wurzal- und Markseh~den beitragen. In den 
bisherigen Beobachtungen yon ANM war durch die allerdings meist 
sp/~t vorgenommenen operativen Eingriffe keine wasentliche klinisehe 
Besserung zu erzielen. Vereinzelt ffihrten sie sogar zur Verschlechterung 
des Krankheitsbildes. Eine Strahlenbehandlung der spinalen Angio- 
dysgenesien ist naeh dar formalgenetisehen Eigenart der sic begleitenden 
l~fickenmarksseh/~den abzulehnen, da dutch die Wirkung ionisierender 
Strahlen das Auftreten spinaler Gewebsl/~sionen gefSrdert oder be- 
sehleunigt werden k5nnte. 
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