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Angiodysgenetic Necrotizing Myelopathy

Swmmary. 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 intradural 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 lumbo-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.

Zusammenfassung. Klinisch-morphologischer Bericht iiber sieben Autopsie-
falle von ,,angiodysgenetischer nekrotisierender Myelopathie‘. Es handelt sich um
»»plasmatische Infiltrationsnekrosen der caudalen Riickenmarksabschnitte sowie
mechanisch-zirkulatorische und sekundére Schéden der lnmbosacralen Wurzeln im
Rahmen spinaler GefdBmifbildungen mit Bevorzugung der duBleren Riickenmarks-
und Wurzelvenen. Neben intraduralen racemésen vendsen, selten auch arterio-
vendsen Angiomen, liegen hiufig intramedullire GeféBanomalien (Angioma capillare
und/oder racemosum venosum) vor. Hinzu kommen oft schwere ,,pseudoangio-
matdse” Reaktivschidden intramedulléirer Gefdfle. Infolge chronischer Zirkulations-
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und Schrankenstérungen kommt es im mittleren und héheren Lebensalter zu einem
progredienten Radikulo-Myelopathiesyndrom: Nach initialen lumbosacralen
Wurzelsymptomen entwickelt sich iiber eine Conus-Cauda-Symptomatik ein par-
tielles bis totales Querschnittssyndrom im unteren Brust- oder Lendenmark. Hiufig
besteht kombinierter Ausfall des zentralen und peripheren motorischen Neurons.
Fast konstant liegt eine Liquordissoziation wvor. Klinik und morphologisches
Substrat zeigen kaudo-rostrale Progressionstendenz. Auf die pathogenetischen
Probleme dieser Sonderform spinaler Angiodysgenesien wird eingegangen und
die nosologische Stellung dieses Myelopathiesyndroms im Rahmen der spinalen
GefaBmiBbildungen diskutiert.

Schliisselwirter: Spinale Angiodysgenesie — GefdBmiBbildungen des Riicken-
marks — Progressive Myelopathie — Plasmatische Infiltrationsnekrose — Spinal-
wurzelschadigung.

Einleitung

Der Anteil von GefdBmiBbildungen an den spinalen ,raumfordern-
den‘* Prozessen liegt bei 3—12,5%/,. Sie betreffen iiberwiegend das méann-
liche Geschlecht im Verhéltnis 2—5:1 und haben ihr Hauptmani-
festationsalter zwischen dem 40. und 60. Lebensjahr, konnen aber alle
Altersgruppen betreffen (Lit.: KRAYENBUHL u. YASARGIL, 1963; Pia
u. VOoGELSANG, 1965; Biscumor u. ScHETTLER, 1967; D1 CHIRO et al.,
1967; HoUDART et al., 1968).

Die spinalen GefdBmifbildungen gliedern sich in kaverndse Angiome, racemdse
— arteriell, arterio-vends und vends (,,Varicose) — sowie capillire Angiome
(Telangiektasien). Eine Identifizierung der fehlgebildeten und meist sekundir ver-
anderten GefidBe als Arterien und Venen ist jedoch oft schwierig. Lokalisatorisch
unterscheidet man Wirbelangiome (meist kavernds), epi- und subdurale sowie intra-
medulldre Angiome. Kombination verschiedener Lokalisationsformen sowie von
Angiomen mit echten GefdBgeschwiilsten — Angioblastomen — sind keine Selten-
heit (BRION et al., 1952; P1a u. VOoGELSANG, 1965; KRIsHNAN u. SmrrH, 1961 u. a.).
Die Mehrzahl der spinalen GefdBanomalien liegt intradural und entspricht arterio-
vendsen und/oder venésen racemodsen Angiomen. Sie iegen hiufig subarachnoidal
und kénnen breit auf das Rilckenmark iibergreifen (ScuOPE, 1941; Brrox et al.,
1952, u.v.a.). Kaverndse und capillire Angiome intraduraler und intramedullarer
Ausbreitung sind selten.

Spinale Angiodysgenesien fithren neben medulldren und radikuldren
Kompressionslisionen, akuten und rezidivierenden Subarachnoidal-
blutungen oder akuten Himatomyelien mitunter zur Entwicklung
progressiver Myelopathien bzw. radikulo-myelopathischer Syndrome,
die lange Zeit als ,,(Radikulo)myelitiden oder Folgen entziindlicher
Gefialprozesse fehlgedeutet wurden.

Forx u. AnasouaNINe (1926) beschrieben das Krankheitsbild der
,,myélite nécrotique subaigue®, klinisch gekennzeichnet durch anfangs
spastische, spiter schlaff-amyotrophische Paraplegie der Beine, dis-
soziierte Gefiihlsstérungen, albumino-cytologische Liquordissoziation
und subakut-progressiven Verlauf. Dem Syndrom liegen nekrotisierende
Riickenmarksschiden zugrunde, die auf eine ,,Kndo-Mesovasculitis
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hypertrophicans infektoser Genese bezogen wurden. In Anlehnung an
Marr u. FoLrerts (1953) sowie GREENFIELD u. TURNER (1959) spricht
Brackwoop (1963) von ,subakuter spinaler Thrombophlebitis®,
wahrend bereits LINDEMANN (1912) und NoxNE (1913) primire vendse
GefdBmilbildungen als Ursache dieser Riickenmarksschiden beschrieben
hatten. WyBvrN-Masox (1943) fafite die ,subakute nekrotisierende
Myelitis*“ als Sonderform der spinalen Varicose bzw. des Angioma
racemosum venosum auf, wozu SUTER-LOCHMATTER (1950) eine steno-
sierend-obliterierende Endophlebitis annahm.

Heute wird allgemein angenommen, daf3 der als ,,Foix-Alajouani-
nesche Krankheit” (FAK) bezeichneten Gruppe progressiver Myelopa-
thien primire Anlageanomalien der extra- und intramedullaren Gefafle
zugrunde liegen. Sie sind grundsétzlich von entziindlichen und nekroti-
sierenden Riickenmarksprozessen anderer Genese einschlieBlich der
seltenen Myelopathien bei spinaler Phlebitis (NEUMAYER, 1966) abzu-
grenzen. Diese Sonderform spinaler — vorwiegend vendser — Angio-
dysgenesien mit im mittleren und hoheren Lebensalter auftretenden
progredienten Riickenmarksschéden wird nach ScHoLz u. MANUELIDIS
(1951) als ,angiodysgenetische mnekrotisierende Myelopathie'* (ANM)
bezeichnet.

Von den als FAK beschriebenen Beobachtungen lassen sich nur
gegen 40 ausreichend dokumentierte Autopsiefille diesem Syndrom
zuordnen!. Es handelt sich meist um Einzelbeobachtungen, die weit-
gehend dhnlichen klinischen Verlauf und morphologisch ibereinstim-
mende Befunde aufweisen. Trotzdem wurden neuerdings Bedenken
gegen die nosologische Sonderstellung dieser Myelopathieform innerhalb
der spinalen Angiodysgenesien geduBert (Pra u. VoerLsawe, 1965;
Axsarr, 1965).

Anhand von 7 eigenen Autopsiefillen mdéchten wir das klinische
Bild und morphologische Substrat der ANM prézisieren und zu einigen
pathogenetischen Fragen kritisch Stellung nehmen.

1 LINDEMANN, 1912; NoxNE, 1913 — Fall 15; Foix u. ALAJOUANINE, 1926 —
Fall 1, 2; GrLoBus u. DosHAY, 1929; LEERMITTE et al., 1931; Lassen, 1931; NEEL,
1931 = MarkmEwicz, 1937 — Fall 2; Gramparmo, 1943; HaBERrAND, 1950;
Srorze, 1950; SuTER-LOCHMATTER, 1950 — Fall 1, 2; ScHOLz u. MANUELIDIS,
1951; Paarmanw, 1952; Briox et al., 1952 — Fall 2 und 5 (= EpsTrIN et al.,
1949); KoraEg, 1953 — Fall 1, 2; Mar u. FoLrErTs, 1953; NEUBUERGER et al.,
1953 — Fall 1; Konia, 1955 — Fall 1; Lovowr, 1958; ScELiACK u. FoLscH, 1958 —
Fall 3; GrEuNFIELD u. TURNER, 1959 — Fall 2 (und 3 ?); ScHOLZ u. WECHSLER,
1959 ; FLAMENT et al., 1960; HerzrL, 1960; OSTERLAND, 1960 — Fall 1, 2; Davip
et al., 1962; REiviscr, 1963 — Fall 1, 2; WECHSLER, 1964; DAvID et al., 1965 —
Fall 3(?); BREDEMANN, 1965; Lange-Cosacr u. PEISKER, 1965; HucHES, 1965/1966;
ScHEDA et al., 1965; Losacco 1966/1967; Marra, 1966.

Die Fall-Nummern werden im folgenden mit rémischen Ziffern angegeben.
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Eigene Beobachtungen?

Fall1 (Rp 495-53): 70 a, Mann, gest. 14. 11. 1953. Dauer 3 Jahre.

Krankengeschichte. 1950 Gangunsicherheit, ziehende Wadenschmerzen, Midig-
keit. 1951 Miktionsbeschwerden, Kreuzschmerzen mit Ausstrahlen in bde. Beine;
Hinken. Myelographie (1951): kein Stop. Bandscheibenverschmélerung L 5/S 1.
Operation eines Lipoms in Kreuzbeinregion. Zunehmende Schwéche der Beine und
Blasen-Mastdarmstdrungen.

Neurologischer Befund (1953). Spastische Paraparese UE; Kraft insbesondere
im Perondusgebiet re. stark vermindert. PSR li. mehr als re. gesteigert, ASR li.
klonisch, re. fehlend. Gefiithlsstorungen im Perondusgebiet re. bzw. als Querschnitt
ab D 12/L 1 angegeben. Myelographie (1953): Haften von KM-Tropfen bei Th 10;
Delle bei L 4/5. Liquor (lumbal): Pandy + ++, NiBl 0,1, 2/3 Zellen. Probelamin-
ektomie negativ. Tod 1 Woche nach Operation.

Kirperobduktion. Pulmonalarterienembolie. Frische embolische Infarkte in
Briicke und Kleinhirn bei offenem Foramen oval. MédBlige Aortensklerose.

Riickenmark. Schlangelung und Verdickung der Piavenen iiber rostralem Brust-
bis Lendenmark. Blutungen in verdickter Arachnoidea.

Histologischer Befund — Extramedullire Gefdfe. Dorsolaterale Knduel hyper-
plastisch-ektatischer Piavenen mit konzentrisch-lamelldirer und polsterformiger
Subintimaproliferation sowie Mediakollagenisierung im mittleren und caudalen
Brustmark. Analog verinderte ventrale Piavenen im Lumbo-Sacralmark. Dila-
tierte, blutgefiillte Venen in proximalen Abschnitten thorako-lumbaler Hinter-
wurzeln. Leichte Intimafibrose und Elastose der A. spinalis anterior im Lumbal-
bereich; iibrige Arterien o.B.

Intramedulldre Gefife. Kniuel ektatisch-wandfibrotischer Venen im Hinterhorn
einer Seite C 5—7 sowie im Spinalgrau und tiefen Hinterseitenstrang einer Seite im
mittleren und caudalen Brustmark. Ektatische und fibrotische Geféafle ohne Angiom-
bildung im Lumbo-Sacralmark.

Riickenmark. Partielle asymmetrische dorsolaterale Querschnittsnekrose mit
fleckiger Entmarkung im Lumbalmark. Zirkulire Randmarklichtung im caudalen
Brustmark (Abb.1A) und Sacralmark. Aufsteigende Hinterstrangdegeneration
cervico-thorakal. Einseitige Pyramidenseitenstrangdegeneration im Sacralmark.

Meningen. Zirkulire Fibrose mit Blutungsresten lumbo-sacral.

Spinalwurzeln. Geringe fleckige Markausfélle in einigen caudalen thorakalen
und lumbalen Hinterwurzeln bei starken Venektasien.

Fall 2 (Rp 826-54): 72a, Mann, gest. 11. 7. 1954, Dauer 5 Jahre.

Krankengeschichte. 1949 Kreuzschmerzen (,,Spondylarthrose); einige Monate
spiter Gefiihlsstérungen bde. Beine. 1950/51 zunehmende Schwiche der Beine, li.
stirker als re., 1951 Blasenstérungen. 1952 akute Schwellung und Schmerzen re.
Kuniegelenk. Myelographie 0.B. Injektions- und Badekuren. Zunahme der Bein-
beschwerden ; Mastdarmstérungen.

2 Fir die Uberlassung der Krankenblitter danken wir den Vorsténden der
Univ.-Nervenklinik, Prof. Dr. H. Horr (Fall 3, 4, 6), der Neurochir. Univ.-Klinik
Wien, Prof. Dr. H. Kravus (Fall 1, 3), des Neurol. Krankenhauses Maria Theresien-
Schléssel Wien, Prof. Dr. E. Prerrrr (Fall 1, 2); fiir Uberlassung der Sektions-
protokolle und des Untersuchungsmaterials den Vorsténden des Path.-anat.
Instituts der Univ. Wien, Prof. Dr. H. Carar: (Fall 1—4, 6), des Path. Instituts des
Krankenhauses Wien-Lainz, Prim. Dr. St. WokgaTicH (Fall 5) und dem Chefarzt
des Path. Instituts des Komitatskrankenhauses Szombathely, Dr. L. K4nas.
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Abb.1. A Fall 1. Mittleres-caudales Brustmark. Zirkuldire Randentmarkung. Konvolut
ektatisch-fibrotischer Piavenen dorsolateral. Heidenhain 5 x. B Fall 3. Inkomplette
zentrale Querschnittsnekrose in D 6/7 mit Erhaltung peripherer Markstreifen und
-inseln. Ektasie ventraler und dorsaler Piavenen mit geringen produktiven Wandlisionen.
Dorsale Subarachnoidalblutung. Heidenhain 6x. C Fall 3. Subtotale Querschnitts-
nekrose mit zentraler kollagener Umwandlung in D8. Schwere produktive Veriinderungen
der Gefafkonvolute. Meningealfibrose. Heidenhain 6 x. D Fall 6. Lendenmark L5. Halb-
seitige Coagulationsnekrose mit GefaBverdnderungen im Nekrosebereich. Produktive Ver-
snderungen der Piavenen. Fleckformige Entmarkung der Hinterwurzeln (x). Kliver-
Barrera 4x. E Fall 6. Sacralmark S 2/3. Komplette Querschnittsnekrose ohne intra-
medulldres Angiom. Symmetrische Entmarkung der Vorderwurzeln. Kliiver-Barrera 4,5 X .
F Fall 3. Sacralmark S 3/4. Komplette Querschnittsnekrose mit Erhaltung peripherer
Randstreifen. Ausfilllung zentraler Anteile mit kompaktem GefdBlkonvolut und kolla-
genem Gewebe. Produktiv-stenosierende Lésionen der Piavenen. Gomori 5%
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Neurologischer Befund (1953). Paraparese UE; Kraftreduktion distal mehr als
proximal, vorwiegend re., PRS re. lebhafter als li.; ASR bds. fehlend; keine Py-Zei-
chen. Vorwiegend dissoziierte Gefihlsstérung ab L 2/3; Reithose am starksten be-
troffen. Myelographie: Arachuitis untere BWS, pathologische Gefdfizeichnung
(,,Varicosis spinalis”) 9.—11. BWK. Liquor: Pandy +, Brandberg 67 mg-%,
7/3 Lympho. Rontgenbestrahlung mit 1300 r. Kontrollstatus (1954). Paraplegie UE;
PSR bds. kaum, ASR re. nicht, li. fraglich auslosbar; Py-Zeichen re. Decubitus.
Urosepsis.

Kérperobdukiion. Decubitus. Cystopyelonephritis. Gastroenterocolitis uraemica.
Lobulirpneumonie. Herzdilatation, Stauungsleber I. Grades. Geringe Aortenskle-
rose. Hirnodem.

Riickenmark. Verdickte lumbo-sacrale Arachnoidea mit geknduelten Pia-
gefiBen. Mehrsegmentale inkomplette Querschnittsnekrose im Lumbalmark.

Histologischer Befund (nur Lumbal- und Sacralmark). Ewtramedullire Gefifle.
Ventral und dorsal reichlich Anschnitte ektatisch-hyperplastischer Piavenen iiber
Lenden- und Sacralmark. Glomerulusartige Fibrose und subtotaler Verschlull
ventraler Piavenen im mittleren Lumbalmark. Starke Venektasien in proximalen
Abschnitten lumbo-sacraler Hinterwurzeln. Leichte Intimafibrose der A. spinalis
anterior lumbal.

Intramedullire Gefifle. Kompakte konvolutartige Ansammlung von Capillaren
und Venolen im gesamten Grau, geringer im tiefen Markwei des Lumbal- und
Sacralmarks bds. Fibrinoide Nekrose, Hyalinose und kollagene Wandverdickung
dieser GefaBknduel ohne Zellinfiltrate.

Riickenmark. Ausgedehnte asymmetrische Querschnittsnekrose ventrozentral
im rostalen Lumbalmark und dorsozentral (Hinterstringe und zentrales Grau) im
mittleren Lendenmark; subtotale Querschnittsnekrose im caudalen Lumbal- und
oberen Sacralmark. Zentrale Areale mit perivasalen Plasmaaustritten, Blutungs-
resten und spirlich Rundzellinfiltraten, dazwischen oft intakte Nervenzellen.
Periphere Randzone mit relativ intakter Bemarkung und Gliose. Erhebliche
Meningealfibrose.

Spinalwurzeln. Nicht ausreichend untersucht.

Fall 3 (N1 28-59). 68a, Mann, gest. 4. 12. 1958, Dauer 6 Jahre.

Krankengeschichte. 1952 Gefiihlsstorungen perianal; Schwache und Gefiihls-
storungen (Temperatur!) in beiden Beinen. Blasenbeschwerden.

Neurologischer Befund (1953). Paraparese UE; PSR und ASR bds. fehlend,
keine Py-Zeichen, BDR fehlend. Dissoziierte Gefiihlsstorung ab D 11, verstirkt ab
L 2, maximal Reithosengebiet. Liquor (lumbal): Ges.-EiweiB 40 mg-°/,, 13/3 Zel-
len; (suboccipital): Ges.-EiweiB 33 mg-%/y, 9/3 Zellen. Myelographie: Verdacht auf
Varicosis spinalis 10.—12. BWK. Laminektomie BWK 10—12 (3. 3. 1953). Coagu-
lation geschlingelter, erweiterter intraduraler Venen; Lésung arachnitischer Ver-
wachsungen. Postoperativ anfangs leichte Besserung; 1 Monat spéter zunehmende
Verschlechterung; gehunfihig. Querschnitt ab D 11. 3 Wochen vor Tod akute
Nackenschmerzen ; Querschnitt ab D 7. Liquor (lumbal, suboccipital) : Massiv blutig.
Terminale Verwirrtheit.

Korpersektion. Lobuldrpneumonie. Myomalacische Schwielen und Herzwand-
aneurysma li. Ventrikel. Schwere Aorten- und Hirnarteriensklerose. Aneurysma li.
A. carotis int. Altere und frische Subarachnoidalblutung.

Riickenmark. Geschlingelt-dilatierte V. spin. post C5—D 1, verstirkt ab
D 2/4 — Cauda; dorsaler Varisknoten D 6/7 li.; Ektasie ventraler Piavenen ab
D 9/10, verstarkt ab L 1— Cauda. GroBe WurzelgefaBe in D 6 und lumbal. Quer-
schnittsnekrose mittleres Brust- bis Sacralmark.
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Histologischer Befund — Euxtramedulldre Gefife. Ventrale und dorsale Piavenen
im Hals und Brustmark bis D 6 ektatisch ohne stdrkere Wandhyperplasie. Ab D 7
nach caudal zunehmende produktive Wandldsionen mit zwiebelschalenformiger
Intimafibrose. Mediakollagenisierung und oft konzentrischer Lumenstenose.
Stenosierende Wandhyperplasie stark vermehrter ventraler, dorsaler und lateraler
Piavenen ab D 12. Lumbosacral méchtiges Konvolut kollagenisierter Gefidfle mit
Ubergreifen auf das Riickenmark (Abb.1F und 3 A). MiBige sektorformige Intima-
fibrose der A. spin. anterior in D 12 und lumbosacral (Abb.3 A). Starke Ektasie und
Fibrose der Venen in lumbo-sacralen Vorder- und Hinterwurzeln.

Intramedulldre Gefifle. Knduel fibrotischer Capillaren in D 6—8; kaum in
D 9—12. Intramuraler Pseudokalk in Geféfen des unteren Brustmarks. Ab D 12/L 1
méchtige ventrozentrale, kompakte Konvolute hyalin-kollagener, kernloser, wand-
verdickter Capillaren und Venen, die ab L 3/4 und im Sacralmark groBe Quer-
schnittsanteile ausfiillen (Abb.1F).

Riickenmark. Zentrale Coagulationsnekrose ab D 6/7 mit Zunahme in D 8/9 bei
Erhaltung peripherer Markstreifen und -inseln (Abb.1B und C). Fast komplette
Querschnittsnekrose in D 12—8 3; Ausfillung zentraler Abschnitte mit kollagenem
Gewebe, GefaBkonvoluten und Schaumzellgranulomen bei Erhaltung subpialer
Markstreifen (Abb.1F). Aufsteigende Hinterstrangdegeneration. FErhebliche
Fibrose der Meningen.

Spinalwurzeln. Ausgedehnte diffuse oder groBfleckige Entmarkung und Fi-
brosierung der lumbo-sacralen Vorder- und Hinterwurzeln (proximal).

Fall 4 (NT 25-65). 27a, Mann, gest. 7. 2. 1965. Dauer 9 Jahre.

Krankengeschichte. 1956 akute Schmerzen re., spater li. Kniegelenk. Anti-
rheumatische Behandlung. 3 Monate spéter Schwiche und ,,Einknicken® re.
Kniegelenk, Schmerzen re. Sprunggelenk, tiber Aufienseite des Oberschenkels in
Kreuzgegend ausstrahlend. Gefuhlsstérungen. 1958 zunehmende Schwiche beider
Beine, Blasenstérungen.

Neurologischer Befund (1959). Distale Schwiche UE; ASR fehlend, PSR re.
gegeniiber li. abgeschwicht, Gefiihlsstérung ab L 3. Leichte Atrophien M. quadri-
ceps re., Gastrocnemius, Perondus und Tibialis bds., Steppergang. Myelographie
(lumbal und suboceipital): Kompletter Stop 2. LWK—9. BWK (raumfordernder
ProzeB); zahlreiche erweiterte Geféfle 9.—11. BWK. Liquor (lumbal): Pandy + + +,
Brandberg 212 mg-%/, 13/3 Zellen ; (suboccipital): 190 mg-°/, Ges.-Eiweil3, 9/3 Zellen.
Laminektomie (1. 4.1959). Kein Operationsbericht. AnschlieBend drei Réntgen-
Bestrahlungsserien. Geringe Besserung: Pat. mit Stécken gehfdhig. Ab 1964 zu-
nehmende Verschlechterung: Vollige Beinlshmung, Gefithls-, Blasen-Mastdarm-
stérungen. Kontrollstatus (Janner 1965). Schlaffe Paraplegie UE, sensibler Quer-
schnitt ab D 10. Cystitis. Urdmie.

Korperobduktion. Decubitus. Cystopyelonephritis. Urosepsis. Gastroentero-
colitis uraemica. Lungen- und Hirnddem.

Riickenmark. 6:3:2,5 cm messender konischer intramedullirer Gefitumor in
Conus-Cauda. Dariiber dorsozentrale Querschnittsnekrose D 10—1 3/4. Zentrale
Hohlenbildung Lenden- bis Halsmark. Ektatische Piavenen D 2—D 10; intra-
durales arterio-venoses Angioma racemosum D 10/12 — Filum terminale. Patholo-
gische WurzelgefdaBie in D 10, L 3 1i., L 5 und Cauda.

Histologischer Befund — Extramedullire Qefife. Kniuel atypischer arterieller
und vendser Gefifle mit produktiv-stenosierenden Wandlisionen D 11 — Filum
terminale (Abb.2B und E). Analoge GefiBie an intraduralen Wurzeln lumbal
(insbesondere L 3 li. — Abb.2D) und sacral. Enorme Ektasie intraduraler Wurzel-
venen caudales Brust- bis Sacralmark.






: ¢ Abb.2A—E
8. ¥ Fall 4. A Halsmark C 6. Zentrale

v Hohle mit Gliawall. Symmetrische
% Degeneration Tr. Goll. Kliver-
Barrera 7. B Lendenmark L 2/3.
Partielle Querschnittsnekrose.
- Pathologische arterielle und venose
- Piagefifle. Kliiver-Barrera 6X.
- C Angioblastom in L 5 mit groBen
Geféflumina. Gomori5 x . D Intra-
= durales WurzelgefsB L 3 links.
Schwere sektorférmige Intima-
fibrose und Elasticaaufsplitterung.
Van Gieson-Elastica 64x.
E Caudawurzeln in Hohe des
Filum terminale. GroBe atypische
Geféfle mit produktiven Wand-
verdnderungen in und zwischen
den Wurzeln. Van Gieson-Elastica
44
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Riickenmark. Intramedullires Angioblastom L 4 — Filum terminale (Abb.2C);
schmale intakte Randzone mit Rosenthal-Fasern in L. 4—S 1. GroBe atypische Zu-
und Abflisse intra- und extramedullir. Partielle asymmetrische Querschnitts-
nekrose D 10—L 2, subtotal L 3—L 4/5 (Abb.2B) mit Plasmaaustritten und Rosen-
thal-Fasern. GroBe, syrinxartige, von eiweifireichen Massen erfiillte Hohle mit
breitem Gliawall von D 12 — Halsmark (Abb.2A). Cervico-thorakale Strang-
degeneration.

Intramedulldre Gefdfe. Konvolut homogenisierter, kernloser Capillaren in L 3/4.
Phlebosklerose mit Blutungsresten oberes Lendenmark.

Spinalwurzeln. Fleckige Entmarkung lumbaler Vorder- und Hinterwurzeln
(L 31i.!} und von Caudawurzeln nahe stark wandveriinderter GefsBe.

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

Krankengeschichte. Seit 1939 ischialgiforme Beschwerden li. stiirker als re.;
verstiarkt ab August 1962. Mehrmals stationire Durchuntersuchungen.

Neurologischer Befund (1963). ASR re. fehlend, PSR li. lebhafter als re.; Sen-
sibilitit o.B. ,,Ischialgie bei spondylogenem Lumbosacralsyndrom*. Zunehmend
Beinschwiche. 1964 Schwiche beider UR, insbesondere Perondusbereich. Blasen-
storungen. Gefithlsstérung perianal und radikolir L4/5 li. PSR und ASR re.
schwach, li. fehlend. Liquor (lumbal): Brandberg 166 mg-%/,, 17/3 Zellen. Myelo-
graphie (lumbal, suboccipital): Kein Stop; zwei kirschgroBe KM-Depots 3. und
4. LWK. Zunehmende Lahmung der Beine, Blasen-Mastdarmstorungen. Hypaesthe-
gie ab L 5. Liquor (lumbal): Brandberg 233 mg-%/,, 72/3 Zellen. Zuletzt totale
schlaffe Paraplegie, sensibler Querschnitt ab D 10. Decubitus. Sepsis.

Korperobduktion. Decubitus. MidBige Aorten- und Cerebralsklerose.

Riickenmark. Konvolut ektatischer, wandverdickter Venen D7 — Cauda.
Partielle Querschnittsnekrose D 7—S8 4.

Histologischer Befund — Extramedullire Gefife. Von C 4/5 caudal zunehmende
Ektasie dorsaler, ab D 6 —8 auch ventraler Piavenen. Ab D 6/7 caudal zunehmende
produktive Wandhyperplasie, zwiebelschalenformig-lamellire Intimaproliferation,
Mediakollagenisierung und Lumenstenose. Lumbo-sacral schwere produktiv-steno-
sierende Venenlésionen ohne Thrombose. A. spinalis anterior frei. Ektatisch-hyper-
plastische Venen in proximalen Hinter- und Vorderwurzelarealen lumbo-sacral.

Intramedullire Gefdfe. Fibrose und Ektasie mittleres Brustmark; in D 8/10 bis
S 3/4 dichte Knsuel wandverdickter Capillaren und Venen mit fibrinoider Nekrose,
Hyalinose und Kollagenose vorwiegend in Nekrosebezirken (Angioma racemosum
venosum et capillare ?).

Riickenmark. Dorsolaterale Rand- und Arealentmarkung in D 6/7. Inkomplette
konische Querschnittsnekrose D 8—8 3/4 mit Maximum in D 12—L 2; oral und
caudal mit dorsozentraler Pradilektion. Perivasale Plasmaseen, Blutungsreste,
frische Blutungen, Pseudokalkkonkremente. Nervenzellen relativ intakt. Rand- und
Arealentmarkung. Aufsteigende symmetrische Hinterstrangdegeneration.

Spinalwurzeln. Diffuse Entmarkung lumbaler Vorderwurzeln. GroBfleckige
Entmarkung und Fibrosierung intraduraler Hinterwurzeln D 128 3/4 (wechselnde
Seitenbetonung), meist nahe pathologischen GefidBen.

Fall 6 (NT 99-68): 57a, Mann, gest. 7. 3. 1968. Dauer 2!/, Jahre.

Krankengeschichte. 1965 Schwiche beider Beine, li. mehr als re. Paraesthesien,
keine Schmerzen. 1966 Zunahme der Beschwerden, Blasenstérungen.

Neurologischer Befund (1967). Schwiche beider UE, insbesondere Plantar- und
Dorsalflexion, li. mehr als re. Atrophie li. Unterschenkel. PSR li. abgeschwiicht;
ASR re. schwach, li. fehlend. Py-Zeichen re. BDR fehlend. Gefiihlsstérungen (alle
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Abb.3. A Fall 3. Sacralmark S 2. Michtiges Konvolut hyperplastisch-steno-
sierter GefdBe mit breitem Ubergreifen auf das ventrale Riickenmark. Sektor-
féormige Intimafibrose der A. spinalis anterior. Van Gieson-Elastica 42 . B Fall 6.
Pathologisches Gefall im intraduralen Wurzelabschnitt der Wurzel L5 links.
Komplette Obliteration durch lockeres Fillgewebe mit kleinem Restlumen.
Teilerhaltung der Elastica interna. Van Gieson-Elastica 110 X

Qualitdten) re. ab L4, li. ab L5. Liquor (lumbal): Pandy ++, Ges.-Eiwei§
114 mg-°/,, 16/3 Zellen; (suboccipital): Ges.-Hiweill 42 mg-9/,, 10/3 Zellen. Myelo-
graphie (lumbal und suboccipital) o.B. Elektrischer Befund: Wurzelldsion
L5/S1. Verdacht auf ,,Radikulomyelitis“. Nach passagerer geringer Besserung
Zunahme der Paresen. ASR bds., PSR li. fehlend, re. lebhaft. Keine Py-Zeichen.
Liquor (lumbal): Pandy ++/+++, Ges.-Eiweill 175 bzw. 99 mg-°/,, 48/3 bzw.
22/3 Zellen. Decubitus. Kachexie,

Obduktionsbefund. Decubitus. Lungenddem. Leichte Aorten- und Cerebral-
sklerose. Hirn6édem.

Riickenmark. Briunlich verdickte Arachnoidea lumbo-sacral. Ektatische
Piavenen cervico-thorakal; ventrales Venenkonvolut D 7—10, entblutet iiber groBe
Hinterwurzelvene D 10 li. Dorsale Venenknéuel D 4/7—10; Zunahme D 12—1 4/5,
entblutet tber Hinterwurzelvene L 4. Caudagefifie 0.B. Atypisches GefiBf mit
intraduraler Vorderwurzel L 51i. Inkomplette Querschnittsnekrose D 101 4/5,
Totalnekrose im Sacralmark.
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Histologischer Bejund — Extramedullire Gefife. Ab C5 caudal zunehmende
Ektasie ventraler und dorsaler Piavenen; ab D 5 caudal zunehmende Wandhyper-
plasie, konzentrisch-lamelldre Intimawucherung, Mediakollagenisierung; in L 1 bis
S 4 schwere produktiv-stenosierende Lésionen. Analoges Verhalten proximaler
Wurzelvenen: Ektasie thorakal, produktiv-stenosierende Lisionen lumbosacral.
Spangenférmige Verkalkung in Vorderwurzelvene L 5. Obliteration von atypischem
WurzelgefaB L 5 intradural (Abb.3B). A. spinalis anterior lumbosacral mit zarter
Intimaproliferation; A. spinalis postero-lateralis mifige Intimawucherung.

Intramedullire Gefifle. Fibrotisches Venenkonvolut in Seitenstrang und Hinter-
horn D 9-11. Kniuel dicker, fibrinoid-hyalin-kollagener, kernlos-homogenisierter
Capillaren und Venolen in L 1—3 und L 4/5 re. Dichte GeféBknéduel mit reaktiven
Wandlésionen in sacralen Nekrosen.

Riickenmark. Rand-, Arealentmarkung und fokale Nekrosen um GefiBkniuel
D 8—10. Inkomplette konische Querschnittsnekrose D 10—S4/5: dorsozentral
D 10—12, subtotal in L 1L 4; halbseitig re. in L. 4—5 (Abb.1D), total in § 1—3
(Abb.1E); dorsozentral S 4—5. Frische und alte Blutungen; dazwischen intakte
Nervenzellen. Aufsteigende symmetrische Hinterstrangdegeneration.

Spinalwurzeln. Diffuse Atrophie und Entmarkung der Vorderwurzeln S 1—3
(Abb.1E). 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/S1 li. mit reichlich Blutungsresten
(Abb.4B).

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

Krankengeschichte. Seit 1956 passager stechend-schneidende abdominelle
Schmerzen. 1960 Schmerzen, spiter Schwiche beider Beine, zunehmende Geh-
schwierigkeiten. 1962 und 1964 Sturz mit Auffallen lumbosacral; danach Ver-
schlechterung. Sacralschmerzen.

Neurologischer Befund (1966). Paraplegie UE mit Tonusverminderung, aber
gesteigerte PSR und ASR bds., Py-Zeichen bds. BDR Ii. trige auslosbar. Sensibler
Querschnitt ab D 6/7. RR 220/120. Liquor: Ges.-Eiweil 37 mg-%/,, 3/3 Zellen.
Myelographie (suboccipital): Passagerer partieller Stop und KM-Zerfall in Tropfen
ab Th 5. Verschlechterung, Inkontinenz. Decubitus.

Korperobduktion. Pulmonalarterienembolie bei Wadenvenenthrombose bds.
Schwere Allgemein-, Aorten- und Cerebralsklerose. Decubitus. Gehirn 0.B.

Riickenmark. Caudal zunehmende Schlingelung und Ektasie der Piavenen ab
unterem Halsmark bis Conus-Caudawurzeln; Maximum thorako-lumbaler Uber-
gang. Inkomplette Querschnittsnekrose unteres Brust- und Lendenmark. Blutung
li. Hinterhorn D 10—L 1. Ektasie der Caudawurzelvenen.

Histologischer Befund — Extramedullire Gefdfe. Ektasie und Schlingelung
ventraler und dorsaler Piavenen ab D 4, verstiirkt dorsal in D 10—L 2, ventral
L4 — sacral. Caudal zunehmende produktiv-stenosierende Lisionen, lamellire

Abb.4. A Fall 6. Sacralmark 8 4/5. Fleckformige Entmarkung und Fibrose proxi-
maler Hinterwurzelabschnitte. Ektatisch-produktive Venenldsionen. Kliiver-
Barrera 42X . B Foll 6. Intraduraler Abschnitt Wurzel L 5 links. Komplette Ent-
markung und Fibrose mit dichter endoneuraler Bindegewebszellwucherung;
interstitielle Blutungsreste. Anschnitte pathologisch verdnderter Gefifle (x).
Kliver-Barrera 105x. C Foall 7. - Intraduraler Wurzelabschnitt L 3. Starke
Vermehrung und Ektasie der Venen ohne produktiv-stenosierende Lisionen.
Van Gieson-Elastica 40 X

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

Intramedullire Gefdfe. Fibrotische Venenkniuel in cervicalen Strangarealen.
Zentrale ektatisch-fibrotische Gefidfle in D 2. Capillar- und Venenkniuel ab D 4,
stirker ab D 7 mit Maximum im Conus; insbesondere im Grau (Hinterhorn stirker
als Vorderhorn) und tiefen Markweifi. Durch Wandverdickung, fibrinoid-hyaline
und kollagene Homogenisierung und Intimaproliferation oft Arterien und Venen nicht
trennbar. Spangenférmige und morulaartige Pseudokalkkonkremente im Grau
(li.1) von D 10—L 4.

Riickenmark. Zentrale Partialnekrose mit Blutungsresten im Hinterhorn
D2—-L1. Subtotale Querschnittsnekrose in D 7. Dorsozentrale bzw. zentrale
partielle Coagulationsnekrose mit Blutungsresten in D 10 — Lumbalmark, li. stirker
als re. Aufsteigende Hinterstrangdegeneration; Pyramidenstrangdegeneration
bds. lumbo-sacral. Randmarkschiden. :

Spinalwurzeln. Fleckige Entmarkung sacrale Vorderwurzeln und intradurale

‘Wurzelabschnitte L 3.

Kliniseh-morphologische Besprechung

Klinischer Verlauf und Untersuchungsbefunde der mitgeteilten
Beobachtungen sind in Tab.1, die neuropathologischen Befunde in
Tab.2 zusammengestellt.

Es handelt sich um 6 Minner und eine Frau, die im Alter von
2772 Jahren (Mittel 62 Jahre) verstarben. Die Krankheitsdauer
betrug 3—9 Jahre (Mittel 5,5 Jahre), doch lassen sich vereinzelt Sym-
ptome weit linger zuriickverfolgen. Diese Daten stimmen mit den An-
gaben des Schrifttums iiberein: unter 41 Patienten mit autoptisch
gesicherter ANM, die im Alter zwischen 26 und 78 Jahren (Mittel
55 Jahre) verstarben, finden sich nur 6 Frauen (LinpDEmanw, 1912;
HaprrLAND, 1950; Mair u. Forkzrrs, 1953; Davip et al.,, 1962;
BrEpEMANN, 1965; Scufipa et al, 1965). Die FErkrankungsdauer
schwankte zwischen 9 Monaten (GrREENFIELD u. TURNER, 1959-11)
und 13 Jahren (OsTERLAND, 1960-1T). Meist betrug sie zwischen 2 und
6 Jahre. Vereinzelt wurde tiber bereits Jahrzehnte zuvor aufgetretene
Symptome, wie intermittierende ,Ischiasbeschwerden® (PAaRMANN,
1952) oder passagere Paraparesen (ScHLTackK u. Forscm, 1958-11I)
berichtet, die durch die Geféldsionen bedingt sein konnten.

Anfangs bestehen meist uncharakteristische Beschwerden, wie
Kreuz-, Waden- und Gelenkschmerzen sowie hiufig ausstrahlende
,ischialgiforme* Schmerzen. Neben oder im Gefolge der initialen
radikuldren Schmerzen oder Paraesthesien treten Schwiche in den Beinen
und hiufig frithzeitig Blasenstérungen auf. Im weiteren, langsam oder
schubférmig - progredienten Verlauf entwickelt sich meist eine mehr
oder minder ausgeprigte Conus-Cauda-Symptomatik. Bemerkenswert
ist dabei nicht selten ein gleichzeitiges Vorliegen von schlaffen Paresen
und kontralateralen oder beidseitigen Pyramidenbahnzeichen an den
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unteren Extremitdten (Falll,2,6,7). Diese Kombination von Sympto-
men des zentralen und peripheren Neurons, des ofteren mit erheblichen
Muskelatrophien (Margxrewioz, 1937-II; GREENFIELD u. TURNER,
1959-IT; NEUBUERGER et al., 1953 ; KoTHE, 1953-11 ; ScHLIACK u. FoLsCH,
1958-I11; Laxee-Cosack u. PEISKER, 1965; MARRA, 1966; eigene Falle
4, 6), ist in etwa einem Drittel der Beobachtungen des Schrifttums
vermerkt. Sie erscheint uns ein wichtiger Hinweis fiir die klinische
Differentialdiagnose. SchlieBlich entwickelt sich ein partielles bis totales
Querschnittssyndrom in der thorako-lumbalen Ubergangsregion oder
im caudalen Thorakalbereich, das zweimal bis in Héhe D 6—7 aufstieg
(Fall 3, 7). Fine derartige rostrale Ausbreitung wurde bisher selten
beobachtet (NEUBUERGER et al., 1953 ; Linowr1, 1958).

Bei der meist erst Jahre nach dem Einsetzen der ersten Symptome
erfolgten neurologischen Durchuntersuchung boten unsere Beobach-
tungen im lumbalen Liquor meist erhéhte Eiweillwerte bei fehlender
oder geringer Pleocytose sowie zisterno-lumbale Dissoziation. Diese
Befunde werden im Schrifttum hiufig hervorgehoben.

Myelographisch ergab sich nur bei einem Teil der Patienten der
Verdacht auf eine ,,Varicosis spinalis (Kormg, 1953-1; Scmorz u.
WEechHsLER, 1959; Hrrzer, 1960; Davip et al., 1962; ScuipDA et al.,
1965; BrEDEMANN, 1965; Losacco, 1966; eigene Fille 2—4). Bei
anderen Beobachtungen fand sich ein partieller bis totaler Stop (Gram-
PALMO, 1943; HasrrrAND, 1950; Scrorz u. Mavverinis, 1951; Mair
u. Forxmrrs, 1953; OsrerLAND, 1960-II; Livori, 1958; REINISCH,
1963-11; HuenEs, 1965; LANGE-CosAck, 1965). In den eigenen Fillen 1
und 7 wurde eine Bandscheibenprotrusion vermutet. Mehrfach lag
ein unklarer oder negativer Myelographiebefund vor (OSTERLAND,
1960-1I; Frame~NT et al., 1960; RzmrviscH, 1963-1; WrcHSLER, 1964;
Magrga, 1966, eigene Fille 5 und 6). Angiographisch verifizierte Autop-
siefdlle sind bisher nicht bekannt.

Mehrmals erfolgte eine Laminektomie mit Coagulation bzw. Teilresektion
pathologischer intraduraler Geféle (NonNE, 1913; Gramparmo, 1943 ; HABERLAND,
1950; Korrg, 1953-1; GREENFIELD u. TURNER, 1959-11; LivoLr, 1958; REINISCH,
1963-11; Hucazrs, 1965; Scafipa et al., 1965; Lange-Cosack u. PEISKER, 1965;
eigene Fille 3 und 4). Vereinzelt war die Laminektomie negativ (MAmR u. FOLKERTS,
1953; GREENFIELD u. TURNER, 1959-1; eigener Fall 1) oder ergab nur eine spinale
Arachnitis (OsterLAND, 1960-II). Vereinzelt erfolgte postoperative Bestrahlung

(Lavowr, 1958; ScufDA et al., 1965; eigener Fall 4) oder nur Réntgenbehandlung
(DAvID et al., 1962; eigener Fall 2).

Die morphologischen Befunde bestehen in Verinderungen der 1. extra-
und 2. intramedulliren Gefille, 3. Nekrosen des Riickenmarks sowie
4. Schidigung der Spinalwurzeln.

ad 1. Die ewtramedulliren Gefdfuverinderungen entsprechen meist
intraduralen vendsen racemdsen Angiomen (Rankenangiomen). Vereinzelt
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finden sich auch arterio-vendse Angiome (BRrroN et al., 1952-V; eigener
Fall 4). Sie nehmen von cervical nach caudal an Intensitit und Aus-
dehnung zu. Hauptsitz sind caudales Brustmark sowie Lumbo-Sacral-
region, doch konnen sich pathologische GefiBe bis in die Halsanschwel-
Iung erstrecken. Histologisch besteht in den rostralen Abschnitten
meist einfache Ektasie der Piavenen ohne oder mit nur leichter Phlebo-
sklerose und Wandhyperplasie. Etwa ab mittlerer Thorakalhdhe finden
sich caudalwirts zunehmende produktive Wandverdnderungen mit
konzentrisch-lamelldrer Intimaproliferation, Media- und Elasticahyper-
plasie sowie Adventitiafibrose, die zu Stenose oder Obliteration fithren
und mit thrombotischen Verschliissen einhergehen koénnen. Einzelne
hyperplastische Geféfle erinnern durch ,,zwiebelschalenférmige Binde-
gewebswucherung in allen Wandschichten an Arterien, weisen aber
keine Elastica interna auf (LixorLr, 1958).

Die groflen Spinalarterien sind meist relativ verschont oder zeigen
geringe Reaktivschiden, wie sektorférmige und zirkuldre Intimafibrose,
Elastose und Adventitiafibrose. Selten liegen stirkere produktive,
meist nicht-stenosierende Lasionen vor (FoIx u. ALAJOUANINE, 1926;
LugrMirTE et al.,, 1931; OsterrLaND, 1960; REmNiscH, 1963; eigene
Fille 3, 6). Entziindliche Gefdflisionen sahen wir nie!

An den Wurzelgefiflen trifft man regelmiBig gleichartige Verdnde-
rungen an. Vorwiegend im Conus-Caudabereich bestehen enorme
Ektasie und Schlingelung von Venen in und um die Vorder- und ins-
besondere Hinterwurzeln. Haufig liegen Wandanomalien und produktiv-
stenosierende Lisionen vor. Die bereits von LinpEMANN (1912) und
Noxwe (1913) beschriebene Beteiligung der Wurzelvenen wird in der Hélfte
der Beobachtungen des Schrifttums erwédhnt. Gleich Hrrzren (1960)
und Losacco (1966) konnten wir feststellen, daBl sie sich auf die ¢ntra-
duralen Wurzelabschnitte beschrinken.

Herzen (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 groBes, iber
weite Strecken obliteriertes Gefafl. Atypischer Wandaufbau und starke Sekundér-

lésionen lieBen eine Identifikation als Vene oder Arterie nicht zu. Ahnliche Ver-
dnderungen bot ein grofes pathologisches Wurzelgefal in L 3 links unseres Falles 4.

ad 2. An den fast konstant schwer verdnderten ¢niramedulliren
Gefiflen ist es in fortgeschrittenen Lasionsstadien oft schwierig oder
kaum méglich, zwischen primédren Dysgenesien, d.h. Angiomen, und
reaktiven pseudoangiomatiosen Verdnderungen zu unterscheiden.

Die nekrotischen Bezirke zeigen vorwiegend im zentralen Grau und
in tiefen Strangarealen neben relativer und/oder absoluter Zunahme der
GefiBdichte oft michtige kniuel- und glomerulusartige Gefafkonvolute.
Sie bieten schwere Wandverquellung, fibrinoide Nekrose, kernlose hya-
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line oder kollagene Homogenisierung und Verdickung mit perivasalen
Blutungsresten und selten diskreten Entziindungszeichen. Mitunter
besteht Ausfillung von Pseudokalk (MATR u. FoLKRERTS, 1953; OSTER-
LAND, 1960; HEerzEL, 1960; DAVID et al., 1962; eigene Fille 3, 7).

Gleichartige angiomartige Angiektasien mit schweren Sekundérldsionen finden
sich etwa bei Strahlenspéitschiden des Gehirns und Riickenmarks (KRISTENSSON
et al., 1967 ; JELLINGER u. STURM, 1968; HAYMARER et al., 1968, u. a.). Sie werden
als Folgen direkter Strahlenwirkung (BErRG u. LINDoREN, 1959) oder als Reaktiv-
phénomene aufgefafit (ArxoLD et al., 1954).

Andererseits trifft man auch in intakten Spinalabschnitten, etwa
im Hals- und rostralen Brustmark, nicht selten vermehrte und ektatische
Venen und dichte Capillarknéuel (Storze, 1950; Korag, 1953; LivoL,
1958; FLAMENT et al., 1960; Davip et al., 1962; RriNiscH, 1963-1;
Laxce-Cosack u. PEISKER, 1965; eigene Fille 1, 5, 7). Trotz reaktiver
und/oder altersentsprechender Wandverdickung und Fibrose sind sie
meist als ¢ntramedullire Gefdffanomalien nach Art eines Angioma
racemosum venosum und/oder capillare anzusprechen (vgl. ScHoLZ u.
MaxvrLipis, 1951; Somorz u. WECHSLER, 1959; WEoHSLER 1964 u.a.).

Das bei arterio-vendsen Angiomen hédufige Ubergreifen der intra-
duralen GeféBanomalien auf das Mark scheint bei ANM selten (NoNNE,
1913; GLoBus u. Doszay, 1929; KorHE, 1953-1; eigene Fille 3, 4).

ad 3. Das Riickenmark zeigt ausgedehnte Verdnderungen nach Art
der ,,plasmatischen Infiltrationsnekrose* (ScHoLz, 1949) mit fibrinoider
Umwandlung der Gefille und Durchtrinkung des Neuropils mit Plasma-
massen, ohne stirkeren mobilen Abbau oder cystischen Gewebszerfall
(Scaorz u. ManvELIDIS, 1951; ScHoLzZ u. WECHSLER, 1959, u.a.).
Histochemisch und polarisationsoptisch findet sich kein Hinweis fiir
Amyloid. Innerhalb der Nekrosen sind die Nervenzellen oft relativ
gut erhalten. Die fortgeschrittensten Stadien und grofite Ausdehnung
der Lésionen finden sich im caudalen Brust- und Lendenmark. Sie
konnen rostral- und caudalwirts abnehmen, wodurch mitunter eine
bikonische Langsausdehnung mit zentromedullirer Pradilektion resul-
tiert. Das caudale Sacralmark ist oft relativ verschont oder aber in
gesamter Ausdehnung betroffen (Korur, 1953; WreoHSLER, 1964;
BREDEMANN, 1965; eigene Fille 3, 4, 6). Intramedulldre GefdBveridnde-
rungen konnen dabei fehlen (Fall 6). Meist sind die schwer geschadigten
zentralen Markabschnitte von Gefdflkonvoluten, kollagenem Gewebe
und Schaumzellgranulomen erfillt (Scmorz u. WroHSLER, 1959;
WacHSLER, 1964; eigene Fille 3, 4). Einmal sahen wir eine halbseitige
Querschnittsnekrose mit pathologischen GefiBlisionen, die auf der
intakten Seite fehlten. Partielle bis subtotale Querschnittsnekrosen
reichen rostral oft bis in das mittlere Brustmark. Sie bevorzugen dorso-
oder ventrozentrale Querschnittsanteile.
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In hoher gelegenen Spinalabschnitten finden sich neben sekundérer
Strangdegeneration (Hinterstringe!) oft spongiése Rand- und Areal-
entmarkungen sowie fokale Markausfille oder Partialnekrosen um
intramedulldre Gefafanomalien (PAARMANN, 1952; MARRA, 1966 ; eigener
Fall 6).

ad 4. Eine Schidigung der Spinalwurzeln wurde im Vergleich zu den
konstanten Gefd3- und Riickenmarkslisionen bisher relativ selten erwahnt
(SuTER-LOCHMATTER, 1950; NEUBUERGER et al., 1953; PAARMANN,
1952 ; MATR u. FoLxERTS, 1953 ; KoruEr, 1953-1; ScrHoLZ u. MANUELIDIS,
1951; ScmLiack u. Forscu, 1958; GREENFIELD u. TURNER, 1959;
Davip et al., 1962; LANGE-CosAck u. PEISKER, 1965; BREDEMANN,
1965). Im eigenen Beobachtungsgut lagen sie bei allen ausreichend
untersuchten Fillen in wechselnder Schwere und Ausbreitung vor. Sie
sind lumbo-sacral akzentuiert, betreffen aber auch caudale Thorakal-
wurzeln. Man erkennt:

a) diffuse oder fleckformige Entmarkung der Vorderwurzeln, die
teils als Sekundéirdegeneration auf die Querschnitts- oder Vorderhorn-
nekrosen zu deuten sind (Scaorz u. MaNUELIDIS, 1951); BoDECHTEL u.
ErBsrom, 1957, WECHSLER, 1964). Oft sind sie aber von produktiv-
ektatischen GefiBen und Blutungsresten umgeben oder durchsetzt,
wodurch sie sich auch als gefdBabhéngige Lisionen ausweisen.

b) Haufiger und schwerer sind die Hinferwurzeln betroffen. Sie sind
durch abnorme Gefife komprimiert und bieten fleckige, fasciculdre
oder diffuse Entmarkung. Ausgedehnter Myelin- und Axonausfall mit
Fibrosierung und endoneuraler Bindegewebszellwucherung kommen
vor (SuTER-LocHMATTER, 1950; Scmriack u. ForscH, 1958; eigene
Fille). Die schweren Wurzelschaden, oft in Nachbarschaft obliterierter
atypischer Gefifle, lassen sich bis an das Spinalganglion verfolgen.
An diesen fand SuTER-LocEMATTER (1950) im Lumbalbereich normale
Verhiltnisse. Mit BrepEMANN (1965) u. a. sind wir der Meinung, dall
der Schidigung der spinalen Wurzeln fiir das klinische Bild eine grofe
Bedeutung zukommt. Morphologische Befunde am peripheren Nerven-
system bei ANM liegen unseres Wissens bisher nicht vor.

Pathogenetische Probleme

Dem als ,,Foix-Alajouaninesche Krankheit* bezeichneten Syndrom
liegen schwere Schadigungen des Riickenmarks und seiner Wurzeln
im Rahmen extra- und intramedullérer GefiBverdnderungen zugrunde.
Fiir den Mifbildungscharakter der Geféfiverinderungen — und gegen
die Annahme rein himostatisch bedingter Ektasien oder idiopathischer
Varicose der caudalen Spinalvenen — spricht ibr morphologisches
Gesamtbild mit ihrer oft weit iiber die Riickenmarksschiden hinaus-
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gehenden Ausbreitung und ihre vereinzelte Kombination mit GefaB-
miBbildungen im Gehirn nach Art cerebrospinaler Angiodysgenesie
(StorzE, 1950; eigener Fall 3). Davip et al. (1965) berichteten iiber ein
zweijahriges Kind, das an den Folgen der intrakraniellen GefaBanomalien
sbarb und daneben ausgedehnte extra- und inframedullire Gefdf-
miBbildungen mit Wurzelschiden, aber noch ohne Riickenmarksnekrosen
aufwies. In gleiche Richtung weist das Zusammentreffen mit extra-
neuralen Gefifanomalien (ScHLTACK u. FérscH, 1958; REINISCH,
1963-11). Erwihnenswert ist die Kombination von Conus-Cauda-Angio-
blastom, arterio-venésem extramedullirem Angiom, Syringomyelie und
lumbalen Gewebsnekrosen im eigenen Fall 4. KrisENAN u. SMiTH (1961)
beobachteten ein Zusammentreffen von spinalem Angioblastom, intra-
medulldrem Angioma racemosum venosum und Syringomyelie ohne
Riickenmarksnekrosen. Im eigenen Fall 1 waren sacrale Lipome entfernt
worden. Gleich anderen Kombinationen von ,,FAK® mit Syringomyelie
(HerzrL, 1960) oder Spina bifida (WyBURN-Mason, 1943; Matr u.
Forxkgrrs, 1953) bekréiftigt dieser Befund die Beziehungen dieser ,,Mif3-
bildungskrankheit’ (WrcHSLER, 1964) zum dysrhaphischen Symptomen-
komplex und zu den Phacomatosen.

Die Riickenmarksschéiden sind entsprechend dem Vorzugssitz vendser
racemoser Angiome caudal von Th 6 (WysurN-Mason, 1943, u. a.) im
Lumbo-Sacralbereich frith und bevorzugt ausgeprigt und zeigen orale
Progressionstendenz. Sie weisen das Bild der ,,plasmatischen Infiltra-
tionsnekrose* auf. Die pathogenetische und feinstrukturelle Sonder-
stellung dieses Prototyps dyshorischer Gewebsschiden wurde von
Scuvrore (1967) bestatigt. Fir die Genese der fast konstant nachweis-
baren Lasionen der thoraka-lumbalen und Caudawurzeln findet man
mit einer Sekundérdegeneration oft nicht das Auslangen. Haufiz «ind
sie alg direkte Druckschiden seitens der pathologischen Wurzelgefifle
sowie als Folgen chronischer Zirkulations- und Schrankenstérungen zu
deuten. Dafiir sprechen die engen Lokalbeziehungen der Wurzelschiden
zu den auf die intraduralen Abschnitte der WurzelgefaBe beschrinkten
Verdinderungen. In gleiche Richtung weist das von Orssow (1968)
experimentell erwiesene gleichartige Verhalten der GefiBpermeabilitét
der proximalen extramedulliren Wurzelabschnitte mit dem ZNS,
wihrend die peripheren Nerven andere Schrankenverhiltnisse zeigen.
Die Wurzelschiden stellen somit ein ¢nitiales und infegrales Sympiom
des als ,,FAK‘ subsummierten Prozesses dar.

Formalgenetisch wird seinem Wesen mit den beiden Teilkomponenten
der angiodysgenetischen Anlage und der sekundiren-fakultativen-
nekrotisierenden Riickenmarksldsionen die Bezeichnung ,.angiodys-
genetische mnekrotisierende Myelopathie“ am besten gerecht. Sie
wire aber oft durch den Begriff ,, Radikulopathie® zu ergénzen,
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Kausalgenetisch sind die Riickenmarksschiden Folgen chronischer
Zirkulations- und Permeabilititsstorungen. Thre Eigenart und Vorzugs-
topik in zentromedulliren Anteilen, die als ,vendse Wasserscheiden-
zonen* oder ,.erster Sumpf der Drainage* im Sinne von ORTHNER (1953)
gelten, spricht fiir die grundlegende Bedeutung vendser AbfluBstérungen.
Den von Lawer-Cosack u. PrisgEr (1965) diskutierten arteriellen
Durchblutungsstérungen diirfte nur eine untergeordnete Rolle zu-
kommen. Der oft gute Erhaltungszustand der fiir O,-Mangel empfind-
lichen Nervenzellen in selbst schwer betroffenen Gebieten spricht fiir die
geringe Bedeutung primér-anoxischer Schiden des Parenchyms an
diesem chronisch-progredienten Prozef3.

Im Vordergrund steht vermutlich zunichst eine chronische Behinde-
rung der venodsen Riickenmarksdrainage durch Versacken und Riickstau
des Blutes in den groBriumigen extra- (und intra)medulliren GefiB-
anomalien, die ihrerseits zn sekundiren Wandverinderungen fiihren
(Bexpa, 1924; REINISCH, 1963, u. a.). Unterstellt man in Analogie zu
den priméren (idiopathischen) Varicosen der unteren Extremitéiten die
Hypothese eines Fehlaufbaues der Wandschichten (STAEMMLER, 1955),
so diirfte es am Riickenmark unter der andauernden mechanisch-hdmo-
statischen und funktionellen Beanspruchung zunéchst in den caudalen
Abschnitten zu Venenverdnderungen kommen (Scmorz u. WECHSLER,
1959; BrREDEMANN, 1965, u. a.). Sie manifestieren sich in der lumbo-
sacralen Prédilektion der produktiv-stenosierenden Wandschidden mi
rostraler Intensitétsabnahme bei meist ubiquitdren spinalen Venektasien.
Damit sind sie von der bei dlteren Menschen in caudalen Riickenmarks-
abschnitten héufig anzutreffenden varicosen Ektasie und ,,physio-
logischen® Wandfibrose (einfache Phlebosklerose) der extramedulldren
Venen (vgl. JELLINGER, 1966, 1967) sowie jenen ,,spinalen Varicosen®
abzugrenzen, die ohne wesentliche Riickenmarksschiden einhergehen
(BopecaTEeL u. ErRBsLOH, 1957, u. a.).

Die kontinuierliche himostatische und funktionelle Belastung der
spinalen Drainage, die durch schwere Affektion der abfithrenden caudalen
Wurzelvenen verstiarkt wird, fithrt tiber eine chronische Stase zu Ver-
dnderungen der intramedulldren Endstrombahn, die in einem Zusammen-
bruch der Schrankenfunktion und der Gewebsversorgung resultieren.
Die im Frithstadium der Gewebsnekrosen nachweisbaren plasmatischen
Exsudate beruhen auf verstirktem EiweiBaustritt aus den Gefiflen,
wofiir vorwiegend eine endothelbedingte Schrankenstérung angenommen
wird (Krarzo, 1967). Ahnliche Faktoren stehen fiir die Genese der
Myelopathien bei chronischen meningo-vasculiren ¥ntzimmdungs-
prozessen und spinalen Angiitiden (WECHSLER, 1961; JELLINGER, 1966)
sowie bei Strahlenspitschiden (Scmorz u. Hs®, 1938; KRISTENSSON
et al., 1967; HAYMAKER et al., 1968) zur Diskussion. Die Manifestation
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der Gewebsschidden wird zweifellos durch die konstant nachweisbaren
intramedulliren GeféBlisionen gefordert. Neben primdren Anlage-
storungen finden sich ausgedehnte Verdnderungen, die als Sekundir-
phinomene der Storungen der Mikrozirkulation und der Schranken-
funktion wie auch der konsekutiven Gewebsnekrosen imponieren. Diese
Reaktivschiden der GefdBe halten ihrerseits die Progredienz der Gewebs-
schidigung durch eine Art Circulus vitiosus in (Glang, der auch fiir die
caudo-rostrale Progression der Riickenmarksverdnderungen verantwort-
lich sein diirfte.

Die letzten Ursachen fiir die meist erst im vorgeschrittenen Lebens-
alter in Gang kommenden Gewebsschiden bei dieser Form spinaler
Angiodysgenesien sind unklar. Neben einer ,,dysgenetischen Dyshorie®
(OsTERLAND, 1960) sowie lokalen pridisponierenden himostatisch-
mechanischen Faktoren wurden in letzter Zeit venése Drainagestérungen
im caudalen Spinalabschnitt durch extramedullire AbfluBbehinderung
im Gebiet der unteren Hohlvene als mitverursachende Komponente
diskutiert (Losacco, 1966, 1967). Das spinale Drainagesystem ist durch
extramedulldre Wurzelvenenklappen (Oswarp, 1961) vom groBen nach-
geschalteten Reservoir der inneren Wirbelvenenplexus getrennt. Diese
stellen nach CLEMENS (1961) u. a. einen wichtigen Kollateralkreislauf
zwischen oberer und unterer Hohlvene dar. Nur im Lumbalbereich
bestehen direkte Verbindungen dieser Plexus mit der V. cava inferior
iiber die vier ersten Lumbalvenen. Neben intrathorakalen und intra-
abdominalen Druckschwankungen werden fiir unphysiologische Be-
lastungen der Spinalvenen Abfluflstérungen des Hohlvenensystems
geltend gemacht. Solche wurden vereinzelt bei ANM durch Tumor-
kompression (WECHSLER, 1964), Thrombose der unteren Hohlvene
(Davip et al., 1962), chronische Rechtsinsuffizienz bei Bronchiektasien
{ScHLIACK u. FoérscH, 1958; BrEDEMANN, 1965; Losacco, 1966) beob-
achtet. Im eigenen Material ergaben sich klinisch und autoptisch keine
Hinweise auf solche zusétzliche extraspinale himodynamische Faktoren.
Sie wiirden zudem eine funktionelle Klappeninsuffizienz der Wurzel-
venen voraussetzen. Eine solche ist nach CremrNs (1961) praktisch
kaum nachweisbar und wurde bei spinalen Angiodysgenesien unseres
Wissens bisher weder intravital noch postmortal gepriift.

Nosologische SchluBfhemerkungen

Der Begriff der ANM umschreibt ein morphologisches Syndrom,
fir das sich trotz des multifokalen Lisionsgeschehens eine auffallende
Gesetzméfigheit im klinischen Gesamtbild abzeichnet: subakuter bis
subchronischer, oft schubférmiger Verlauf, anfangs meist mit uncharak-
teristischen Beschwerden — radikuldren Schmerzen, senso-motorischen
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Wurzelausfillen —, relativ frithes Auftreten von Blasen- und Mastdarm-
storungen als Hinweis auf eine spinale Beteiligung. Spiter erfolgt die
Ausbildung einer Conus-Cauda-Symptomatik mit Ubergang in ein
partielles bis komplettes Querschnittssyndrom im Lumbal- oder caudalen
Thorakalbereich. Differentialdiagnostische Hinweise gibt der neuro-
logische Befund mitunter durch gleichzeitiges Vorliegen von radikuléren
Ausfillen und Pyramidenzeichen sowie die Liquordissoziation.

Derartige Verldufe mit Wurzel- und Markschédden sind im Spét-
stadium spinaler Angiome und Varicosen nicht selten (KravyENB{HL U.
YASARGIL, 1963; Brscuor u. SCHETTLER, 1967; HoupART et al., 1968,
u. a.). Daraus ergibt sich, dal die ANM keine spezielle Krankheitseinheit
bzw. ,,Krankheit“ sui generis, sondern nur eine Sonderform spinaler
Angiodysgenesien darstellt. Sie ist von den spinalen Angiomen ohne
progredientes Myelopathiesyndrom oder mit einfachen Kompressions-
und Blutungsfolgen sowie von Riickenmarksschéden bei arterio-vendsen
Angiomen mit kombinierter intradural-intramedulldrer Ausbreitung
abzugrenzen. Daneben ist sie von seltenen Formen chronischer Myelo-
pathie bei intramedulliren Mikroangiomen oder Telangiektasien (Briow
et al., 1952 ; FraMENT et al., 1960; UIBERALL u. PoLiTOTF, 1962; SAMSON
et al., 1963; Garorxy u. LAPRESLE, 1968) zu unterscheiden. Innerhalb
der groBen Gruppe der spinalen Angiodysgenesien stellt die ANM somit
eine durch die Art, Schwere und Ausdehnung der Riickenmarks- und
Wurzelschidden gekennzeichnete besondere Verlaufsform dar, fir deren
Entwicklung im einzelnen noch ungeklirte Faktoren verantwortlich
sein diirften. Der tblicherweise synonym verwendete Begriff , Foix-
Alajouaninesche Krankheit* erscheint weder historisch noch sachlich
gerechtfertigt.

Aus dem chronischen Verlauf des zu dem charakteristischen morpho-
logischen Substrat der ANM fithrenden komplexen Lésionsgeschehens
ergeben sich méglicherweise therapeutische Konsequenzen, evtl. in
Form palliativer gefiBchirurgischer Eingriffe. Eine angiographische
Frithdiagnose sowie die Anwendung mikrochirurgischer Verfahren
stellen wichtige Voraussetzungen fiir die Behandlung spinaler Gefdf3-
miBbildungen dar. Eine rechtzeitige Intervention konnte zur Ver-
hiitung der sekundiren Wurzel- und Markschiden beitragen. In den
bisherigen Beobachtungen von ANM war durch die allerdings meist
spét vorgenommenen operativen Eingriffe keine wesentliche klinische
Besserung zu erzielen. Vereinzelt fithrten sie sogar zur Verschlechterung
des Krankheitsbildes. Fine Strahlenbehandlung der spinalen Angio-
dysgenesien ist nach der formalgenetischen Eigenart der sie begleitenden
Riickenmarksschiden abzulehnen, da durch die Wirkung ionisierender
Strahlen das Auftreten spinaler Gewebslisionen gefordert oder be-
schleunigt werden konnte.
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