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Papulosis Atrophicans Maligna (])egos) with Involvement 
o/the Nervous System 

Summary. A case is reported of a male patient, who developed papulosis atro- 
phicans maligna at the age of 36 years and three years later developed neurological 
symptoms with ascending fatal polyradiculitis involving first the lumbosacral roots 
and then the cranial nerves. Gastrointestinal symptoms appeared four months 
after the first neurological signs. Results of muscle and nerve biopsies are reported. 
The few reported observations of the literature are referred to. Nervous system 
involvement ranges third in the symptomatology of this disease, after dermato- 
logical and intestinal symptoms. 

Key-Words: Papulosis Atrophicans Maligna -- Polyradiculitis -- Nerve 
Biopsy -- Muscle Biopsy. 

Zusammen]assung. Bericht fiber einen Patienten, dermit  36 Jahren an einer 
Papulosis atrophicans maligna erkrankte und 3 Jahre sp~ter neurologische Sym- 
ptome entwickelte, die dem Bild einer ]umbosacral beginnenden aufsteigenden 
tSdlichen Polyradiculitis mit Hirnnervenbeteiligung entsprachen. 4 Monate nach 
den ersten neurologischen Symptomen kam es auch zu gastrointestinalen Erschei- 
nungen. Ergebnisse der Muskel- und Nervenbiopsien werden mitgeteilt. Auf die 
wenigen im Schrifttum mitgeteilten Beobachtungen dieser seltenen Krankheit wird 
Bezug genommen. Dabei stellt sich heraus, daI3 die Beteiligung des Nervensystems 
an der Symptomatologie dieser Krankheit nach den dermatologischen und in- 
testinalen Symptomen an dritter Stelle liegt. 

Schli2sselw6rter: Papulosis atrophicans maligna -- Polyradiculitis -- Nerven- 
biopsie -- Muskelbiopsie. 

Als Papulosis atrophicans maligna (P.a.m.) wird eine seltene Er- 
k r ankung  bezeichnet,  deren charakterist ische Hau tve r s  erst- 
reals 1941 yon  K6hlmeier  [16] als , ,multiple t t au tnek rosen  bei Thromb-  
angit is  obl i terans"  beschrieben wurden.  1942 e rkann ten  Degos et al. [4] 
die Eigenst~ndigkei t  der Krankhe i t  und  gaben ihr den N a me n  , D e r m a -  
tire papulo-squameuse a t rophian te" .  Sp~ter ha t  sich die yon  Degos [5] 
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vorgesch]agene Bezeichnung ,Papulose  atrophiante maligne" durchge- 
setzt. Zugrunde  liegt ein obliterierender Ge/gfiprozefi, der j edoeh n icht  nu r  
an  der t I a u t  vorkommt ,  sondern oft noch an  vielen anderen  Organen 
nachweisbar  ist. Der h/iufige Befall des Magen-Darm-Traktes  ist seit 
langem bekannt .  Auf  BeteilJgungen des Nervensystems,  der Augen [11, 
21], des Myokard,  des Pankreas ,  der Nieren u n d  Nebennie ren  ist erst 
in  ]etzter Zeit  hingewiesen worden [27]. Die .~tiologie der K r a nkhe i t  ist 
u n b e k a n n t .  Ihre  nosologische Zuordnung  zu den Kollagenosen bzw. den 
hyperergiseh-allergischen Angi i t iden ist unklar .  Metabolische, toxische 
u n d  infekti6se Noxen sind als Ursachen in  Erw/tgung gezogen worden. 
Die morpbologisehen Befunde entsprechen einer nekrotisierenden pro- 
li]erativen Endangiiti6', die sich al lem Anschein nach im histologischen 
Bild yon  der Periar ter i i t is  nodosa unterscheidet .  Die Diagnose ergibt 
sich aus dem charakter is t ischen dermatologischen Befund und  dem Nach- 
weis der obl i ter ierenden Gef~tBkrankheit. 

Dieser Bericht  bezieht sieh auf  einen Pa t i en t e n  mi t  subakut  ents tan-  
denen  neurologischen Symptomen  einer aufsteigenden Polyradieul i t is  
infolge einer tSdlich endenden  P. a. m. 

Krankengesehiehte 
Ein 40j~hriger Bahnbetriebsmeister wurde vom 28.5 bis 26.8.1969 stationS~r 

in der Neurologischen Klinik der Ruhr-Universit~t, Klinikum Essen (Krb.-Nr. 2898), 
behandelt. Mit Ausnahme einer Lungenentzfindung mit 18 Jahren war er sonst 
nie ernsthaft krank. Im Alter yon 36 gahren hatte er 1965 erstmals Zeichen einer 
Hauterkrankung mit Efflorescenzen in der Nabelgegend, sp~ter am ~Nacken und 
danach am li. Unterschenkel, 1968 auch an den iibrigen Hautpartien, worauf die 
Diagnose in der Dermatologischen Klinik des Klinikum Essen gekl~rt wurde. 
Eine interne Untersuchung ergab auger einer primKr arteriellen Hypertonie mit 
Blutdruckwerten zwischen 165/100 und 210/130 mm Hg l-Iinweise auf eine ehroni- 
sche Hepatitis in Form einer leichten Erh6hung der Transaminasen. 

Die ersten neurologischen Symptome waren 2 Monate vor der Klinikeinlieferung 
beginnende Schmerzen in beiden Beinen, die sich zuletzt bis in die Ges/il~region 
ausdehnten. Ferner entwickelten sich ein Taubheitsgefiihl am li. Bein, Blasen- 
Mastdarm- und Errektionsst6rungen. Parallel dazu kam es im Verlauf yon 6 Mona- 
ten zu einem Gewichtsverlust yon etwa 10 kg. 

Bei der Aufnahme in die Klinik war der Pat. in gutem Allgemeinzustand und 
psychisch ganz normal. Er hatte leichte, nahezu symmetrisch verteilte Paresen an 
beiden Beinen, die vor allem die Ffil~e betrafen, und bei normalem !VIuskeltonus ab- 
geschw~chte Beineigenreflexe sowie Sensibiliti~tsst6rungen in den Dermatomen 
L 5. S 1 li., ferner eine neurogene Blasenst6rung. 

An der Haut waren unter Aussparung des Gesichtes, der behaarten Kopfhaut 
und der Handfi~chen und Ful~sohlen, abet sonst ohne Bevorzugung eines bestimm- 
ten Hautareals und ohne besondere Gruppierung mehrere hundert E//lorescenzen 
yon Steclcnadellcop/- bis Linsengr6fle erkennbar. Prim~refflorescenz war eine halb- 
kugelige rote bzw. hautfarbene Papel, deren Konsistenz der umliegenden ttaut 
entsprach. Sekundg~refflorescenzen waren in der (~berzahl und bestanden aus einem 
leicht eingesunkenen, harten porzellanfarbenen Zentrum, das oft yon einer wenig 
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Abb. 1. In Bildmitte zentral eingesunkene, porzellanfarbene Effloreseenz mit ge- 
r6tetem Randwall, die seit einigen Monaten besteht. Links davon rote, seit mehreren 
Woehen beobaeh~ete Pal0el. t~echts drei erst vor wenigen Tagen aufgetretene rote 

Papeln 

fes~ haftenden Schuppenkruste bedeekt und umgeben war yon einem flachen oder 
leicht erhabenen, etwa 1--3 mm breiten roten Rand mit unscharfer Begrenzung 
zur Naehbarschaft (Abb. 1). An der Seitenkante des li. vorderen Zungendrittels 
land sich eine kMne Erosion mit umgebendem entziindliehen Randsaum, w~hrend 
die Sehleimh~ute sonst nieht befallen waren, 

Blutbild, Blutsenkung, Blutzuekertagesprofil, Urinbefunde und Nierenfunk- 
tionsproben waren normal, luesspezifisehe Reaktionen in Blur und CerebrospinaI- 
fliissigkeit negativ. Leberfnnktionsproben bis auf leiehte Erh6hung der Trans- 
aminasen (SGOT 14,6 mU/ml, SGPT 21,9 mU/ml) regelreeht. LE-Zell-Test negativ. 
Im Konsumptionstest mit Kollagen eine Titerst, ufe sehwaeh positiv, mit Gef~g 
l/~ Titerstufe negativ. Bei der Serumelektrophorese GesamteiweiB 7,55 g-~ Albu- 
minverminderung (45tel.-~ c~2-Globulinerh6hung (18ret.-~ Immunelektro- 
phorese: Dysproteingmie mit Vermehrung yon a-Globulinen und lg-Globulin, 
kein Paa~aproteinnaehweis, Bei der quantitativen Proteinbestimmung starke Ver~ 
mehrung von Itaptoglobin (612 rag/100 ml), geringe Vermehrung yon Ig-Globulin 
(1600 rag/100 ml), IgA- und IgM-Konzentration normal. Im lumbM entnommenen 
Liquor eerebrospinMis bei mehrfachen Un~ersuchungen stgndig erh6hte Zellzahl 
zwisehen 174/3 und 424/3 Zellen, davon bis zu 980/0 Lymphocyt, en. EiweiBgehalt 
zwisehen 52,8 und 124,8 mg-~ naeh Kafka. Mastix-Reaktion 012 100000000, 
Goldsol-Reaktion 012 210000000. Spinale Liquorpassage frei. Untersuehung auf 
bakterielle Erreger negativ. Bei der Liquorelektrophorese auf Papier tIyper- 
proteinose, angedeuteges Mischphaogramm mit leichter Albuminvermehrung 
(V-Fraktion 0,5 rel.-~ Albumine 65,0 rel.-~ al-Globulin 9,5 rel.-~ T-Globulin 

3* 
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Abb.2. (Hgmatoxylin-Eosin, Vergr. 100faeh). GefiiBe in der Subeutis. Das Lumen 
der Arteriole ist dutch einen fl'isehen Absebeidungsthrombus eingeengt. Die Vene 

ist yon einem milden entziindliehen Infiltrat begleitet 

4,5 rel.-~ y~- und y2-G]obutin 9,5 rel.-~ Bei quantitativer Bestimmung y-G- 
Globulin leieht erhSht (3,9 mg-~ y-31-Globulin und fl-Lipoprotein (0,6 mg-~ 
nachweisbar. 

RSntgenaufnahmen des Sch~dels, der Wirbels~ule und des Thorax sowie i.v. 
Pyelogramm normal bis auf geringe degenerative Bandscheibensch~den an der 
oberen Lendenwirbels~iule. Elektroeneephalogramm zun~ehst vom a-T:yp ohne 
pathologisehen Befund, 1 V~oehe vor dem Ted leiehte Allgemeinver~nderung. 

Im Elelctromyogramm 6 Woehen naeh Aufnahme in die Klinik schwere Dener- 
vierung proximaler und distaler 31uskeln der Beine. Aus dem re. M. rectus femoris 
konnten Fascikulationen abgeleitet werden, im Gegensatz dazu im re. 31. abductor 
pollicis brevis ein normales Potentialmuster. Im re. N. peronaeus communis waren 
motorische und sensible Leitgeschwindigkeiten im Segment zwisehen Capitulum 
fibulae und Kn6ehelregion (44 m/see bzw. 52 m/see) und die distale motorische 
Latenzzeit zum 31. extensor digit, brev. normal. Die distale sensible Nervenleit- 
geschwindigkeit im re. N. medianus zwischen erst~m bzw. dr i t~m Finger und dem 
Handgelenk war mit 48 m/see bzw. 63 m/see ebenfails normal, auch die distate 
motorisehe Latenzzeit. Die sensiblen Nervenpotentiale beider 1N~erven zeigten nor- 
male Parameter. 

Hautbiopsie. Stratum corneum hyperkeratotisch, Epidermis atropisch. Im 
Cerium keilfSrmiger Bezirk mit Degeneration des Kollagen. Die Spitze des Keils 
weist ~uf ein an der Grenze Corium/Subeutis liegendes oblitericrendes Gef~B him 
Im darunter liegenden subeut~nen Fett.gewebe ist eine Arteriole zu erkennen mit 
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Abb. 3a und b. Phasenkontrastaufnahmen von in Epon eingebetteten Semidiinm 
schnittpr/~paraten, a L~ngssehnitt mit einer ,,Zielseheibenfaser" (target fiber). Die 
regulEre ~yofibrillenzeichnung resp. das normale Sarkomermuster im Zentrum der 
Muskelfaser ist aufgehoben and z.T. durch ein zopff6rmiges Verdichtungsmusger 
ersetzt. 660fach; b Quersehnitt durch eine Region mit sieben in Grupl0en zusam- 
menliegenden atrophischen Muskelfasern, die yon gr6Beren, im Kaliber deutlich 
sehwankenden Muske~fasern umgeben werden. Der Pfeil weist auf zentrale Myo- 
fibrillenver/inderungen hin. Paraphenylendiaminf/irbung, 390fach. (Aufnahmen 

Dr. J. M. Sehr6der) 
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Abb. 4 a und b 
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einem wandst~ndigen Thrombus, der z.T. rekanalisiert ist. Sie ist ~hnlich wie die 
maximal dilatierten Capillaren am Rand des Infarktes yon einem dichten lympho- 
cyt~iren Infiltrat umgeben (Abb.2). 

Muskel- und Nervenbiopsie (18.8.69) 1 : Im Lichtmikroskop (Abb. 3a 
und b) fallen am M. gastrocnemins vor allem Kaliberschwankungen der 
Muskelfasern auf (1 -150~) .  An manchen Stellen sind felderfSrmige 
Muskelfaseratrophien erkennbar. Aul3erdem sind ,,Target"- oder ,,Tar- 
getoid"-Fasern in ungew6hnlicher Zahl nachweisbar. Die entsprechen- 
den Fibrillendefekte liegen ann~hernd im Zentrum der Muskelfasern, oft 
auch exzentrisch. Form und GrSBe dieser Herde varfieren betri~chtlich. 
In  manchen l~egionen zeigen nebeneinander liegende Muskelfasergruppen 
derartige zentrale Myofibrfllenveranderungen. Akute Muskelfasernekro- 
sen und damit in Zusammenhang stehende Myophagien und Regenera- 
tionserscheinungen sind nur selten vorhanden. Oft sind auff~tllig viele 
Kerne am l~and der Muskelfasern zu sehen, die z.T. nicht yon prolife- 
rierten Satellitenzellen bzw. Adventitiazellen zu trennen sind, z.T. 
liegen aber auch Kernhaufen in einzelnen Muskelfasern. Wiederholt ist 
eine Aufsplitterung yon Muskelfasern zu beobachten. Kleine Felder 
oder Gruppen atrophischer Muskelfasern sind an einzelnen Stellen in- 
mitten weitgehend unauff~lliger Regionen nachweisbar. Im M. pero- 
naeus sind die Veri~nderungen weniger ausgepr~tgt. An den grSl3eren 
Gef~Ben shad nut vereinzelt perivascul~re, vorwiegend mononucle~re 
Zellinfiltrate vorhanden, weder Thrombosen noch zellige Infiltrationen 
sgmtlicher Wandtefle. Manche Gef~i3e erscheinen sehr zellreich, ins- 
besondere in der Adventitia. Die sieben auf L~ngs- und Querschnitten 
untersuchten Fascikel des N. suralis shad weitgehend intakt. Nur ver- 
einzelt sind Hinweise auf eine vorausgegangene Demyelinisierung zu 
erkennen: hier und da eine Nervenfaser mit auff~llig d~inner Mark- 
scheide bei relativ grol3em Axon. Typische Biindel regenerierter Nerven- 
fasern sind nur selten zu finden. Epi- und perineurales Bindegewebe ist 

Abb.4a und b. Elektronenmikroskopische Aufnahmen, Bleicitratkontrastierung. 
a ,,Zielscheibenfaser" mi~ irregular in L~ngsrichtung angeordneten Myofibrillen- 
fragmenten. Die Z-Streifenrelikte sind an ihrem st~rkeren Kontrast (Z) noch gut 
zu erkennen. 14000fach. b L~ngsschnitt einer Muskelfaser, in der die A-B~nder 
gr6~tenteils noch gut erhalten sind, die I-B~inder und Z-Streifen jedoch teilweise 
fehlen (Pfeile). Derartige A-Bandfragmente yon Sarkomeren k6nnen auch irregular 
angeordnet sein, w~hrend sie in dieser Abbildung noch gr5Btenteils eine normale 
Orientierung in der L~ngsrichtung der Muskelfaser aufweisen. Im Sarkoplasma 
zwischen den Myofibrillen liegen reichlich Glykogengranula. 14000fach. (Auf- 

nahmen Dr. J. M. Schr6der) 

1 Den histopathologisc, hen Befund und die entsprechenden Abbi|dungen ver- 
d~aken wir Herrn Dr. J. M. Schr6der, Neuropathologische Abteilung (Direktor: 
Prof. Dr. W. Krticke) des Max-Planck-Institutes ftir Hirnforschung, Frankfurt a.M. 
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an manehen Stellen dick. Einzelne epineurale Gef~Ge sind ungew6hnlich 
zellreieh. 

Im Elektronenmikroskop (Abb.4a und b) ist zu erkennen, wie die 
besehriebenen Myofibrillenver~nderungen aus mehr oder weniger fort- 
gesehrittenen ZerstSrungen der normalen Sarkomerstruktur bestehen, 
wobei die zentralen Myofibrillen oft sehon vollst~ndig in ihrem Zu- 
sammenhang zerstSrt sind, w~hrend die angrenzenden nur teilweise 
aufgelSst sind, s wie es Schotland [24] bei typisehen ,,Target"- 
Fasern beschrieben hat. Auff~llig ist das gelegentliehe Vorkommen noeh 
weitgehend normaler Myosinfilamentbiindel, d.h. intakter A-Streifen, 
bei vollsts AuflSsung der I-Band- und Z-Bandantefle. Auf diese 
Weise entsteht ein Bild, wie bei der Central Core-Erkrankung des 
Muskels [13]. Zwisehen zerstSrten oder normalen Myofibrillen liegen 
vielfaeh grSBere Ansammlungen yon Glykogengranula. Auch Lipo- 
fuscinkSrperchen kommen an vielen Stellen vor, insbesondere in Nach- 
barsehaft der Kerne. 

Krankheitsverlau/. Zuns versehlimmerten sich die Besehwerden 
in den Beinen durch qu~lende Mil~empfindungen. Die Nervenst/~mme 
beider Beine wurden drueksehmerzhaft. Dann kam es a]lm~hlieh zur 
schla]]en Paraplegie beider Beine mit Muskelverschm~ehtigung und Re- 
flexverlust. Die Blasen-Mastdarm/unktionen versagteD zusehends. Nach- 
dem der Verlust der Oberfls die Grenze der 10. Thorakal- 
segmente erreieht hatte, hSrten die sehmerzhaften Mil~empfindungen 
an den Beinen auf. Dafiir setzten radikulgre Sehmerzen am Rumpf ein, 
bis die Sensibilit~tsstSrung sieh welter aufw/~rts ausdehnte und sehliel~- 
lieh das Segment Th 2 erreichte. Die Bauehhautreflexe verschwanden. 
Es kam zu Mil~empfindungen in beiden Armen, deren Muskelkraft fort- 
schreitend bis zur kompletten Ls nachliel~. Die Armeigenrefiexe 
waren zum SchluB nicht mehr naehweisbar. Gleiehzeitig entwieke]te sich 
eine zunehmende L~hmung der Bauch -und Atemmuskulatur. Die ersten 
Hirnnervensymptome traten etwa 4 Wochen vor dem Tod auf, zun~ehst 
in Form eines frequenten horizontal sehlagenden Blickriehtungsnystag- 
mus naeh beiden Seiten. Hinzu kamen sparer eine linksseitige periphere 
Facialisparese, eine SehwerhSrigkeit links und eine Sensibflit~tsst6rung 
an der linken Gesichtsseite, zuletzt noeh eine Oeulomotoriusl~hmung 
reehts. Todesursache war ein Zusammenbrueh des Kreislaufs bei nicht 
mehr beherrschbarer Ateminsuffizienz, Bronchopneumonie und eitriger 
Traeheobronehitis. Die Sektion wurde yon den AngehSrigen des Ge- 
storbenen verweigert. 

Gastrointestinale Symptome ~u~erten sieh anf~nglich in wieder- 
holtem Erbreehen, 4 Wochen vor dem Tod in heftiger werdenden, kolik- 
artigen, stundenlang anhaltenden Bauchsehmerzen, ohne dal~ jemals 
Symptome einer Perforationsperitonitis zu bemerken waren. In  den 
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letzten Woehen wurden Gefggver/inderungen an der Bindehaut des 
linken Auges beobaehtet, Sehlingennetze mit arteriovenSsen Kurz- 
schlfissen ohne entzfindliehe Zeichen wie bei einer Epidermolysis bullosa 
generalisata. 

Die Behandlung erfolgte fiber mehrere Monate mit Pyrazolidin- 
Pr/iparaten, spgter mit Azathioprine (Imurel| 150 rag/die) ohne jeden 
Effekt. Ferner kamen zur Anwendung Analgetiea, Antipyretiea, Anti- 
biotiea, auBerdem krankengymnastisehe Behandlung, Elektrotherapie 
und Tracheotomie. 

Diskussion 

Im internationalen Sehrifttum fanden wir Mitteilungen fiber 39 
Kranke mit einer P.a.m. ; einschliel31ich des eigenen Patienten sind es 
insgesamt 40 Kranke. Darunter sind 29 Manner und 11 Frauen. Mehr 
als die H/ilfte sind zu Beginn der Krankheit 40 Jahre oder j finger und 
mehr als 75~ unter 50 Jahre. Bei 19 sind Befunde yon seiten des Nerven- 
systems beobaehtet worden. Demzufolge steht die Beteiligung des 
Nervensystems nach den ffir die Diagnose obligatorisehen Hautver- 
/~nderungen und den im allgemeinen wghrend einer zweiten Verlaufs- 
phase folgenden, sehr hgufig vorkommenden intestinalen Begleit- 
erscheinungen an drifter Stelle. Die neurologisehen Symptome k6nnen 
sieh vor Beginn der tIautver~nderungen entwickeln oder gleichzeitig, 
meistens jedoeh erst zwisehen 9 Monaten und 5 Jahren sparer. Die un- 
gfinstige Prognose 1/il3t sich daran erkennen, dab 22 der 40 Kranken inner- 
halb yon 3 Monaten his 6 Jahren naeh Krankheitsbeginn starben, yon 
jenen mig neurologisehen Symptomen sogar mehr als 600/0 . 

Bei ErSrterung der einsehl/igigen Symptomatologie der P.a .m.  
seheiden yon besagten 19 Kranken 9 aus, well entweder ein Zusammen- 
hang mit der Grundkrankheit zweifelhaft erseheint, wie im Fall einer 
56jghrigen Frau mit einem apoplektisehen Insult 8 Jahre vor den 
Hauterseheinungen [18], oder weil Befunde mitgeteilt wurden (unklare 
Sehst6rungen [2], vorfibergehende Taubheit einer Hand [22], Tremor 
beider It/inde [11], EEG-Vergnderungen in Kombination mit Laby- 
rinthuntererregbarkeit [8], Tod an hypophys/irer Kaehexie [28]), die 
keine zuverlgssigeren Rfiekschlfisse erlauben. Von 3 Kranken liegen nut 
Obduktionsbefunde vor yon iseh/~misehen Hirninfarkten, die anseheinend 
keine klinisehen Symptome verursachten [14, 23, 27]. 3 der verbliebenen 
10 Kranken hatten ausnahmslos zentralnerv6se, 3 weitere zentrale und 
zugleieh oder nachfolgend peripher-neurologisehe Krankheitssymptome, 
w~hrend die letzten 4 nut  peripher-neurologische Begleitsymptome auf- 
wiesen. Die ersten 3 Kranken mit allein zentralnervSsen Symptomen 
hatten manchmal erst transitorisch, sp/~ter persistierend sensomotorische 
tlemiparesen in Verbindung mit einer Aphasie und einem Iterdbefund 



42 S. Herdemerten, W. Dorndorf und J. Mauss: 

im EEG bzw. eine Beinmonoparese mit geflexsteigerung und positivem 
Babinski [1,25,30]. Bunter war die Symptomatologie der nAehsten 
3 Kranken, yon den zwei zun/~ehst transitorisehe Insulte hatten [3, 30], 
der dritte eine monokuls SehstSrung mit Quadrantenausfa]l [29]. Da- 
naeh entwiekelten sigh dann bei einem das Bild einer sehlaffen Tetra- 
plegie mit sehweren Muskelatrophien, bei den anderen spastisehe Para- 
paresen beider Beine, einmal in Kombination mit einem Sensibilit~ts- 
verlust bis in Brusth6he. Hinzu kamen sehlieglich die versehiedensten 
Hirnnervensymptome yon der Optieusatrophie bis zur Hypoglossus- 
parese in jeweils versehiedener Kombination und Sehwere beim einzelnen 
Patienten. Einmal wurde eine beiderseitige Facialisparese beobaehtet [3]. 
Von den 4 iibrigen Kranken mit Symptomen von seiten des peripheren 
Nervensystems hatten einer nur eine Faeialisparese [15], der zweite 
eine sensomotorisehe Polyneuritis [6,7] und die beiden anderen das 
Syndrom einer Polyradieulitis [19], darunter der selbst beobaehtete 
Patient, dessen EMG bei sehwerer Denervierung der Be~nmuskeln eine 
normale Nervenleitgesehwindigkeit ergab, so dag eine axonale Degene- 
ration vorzuliegen sehien, w/~hrend ein demyelinisierender Prozeg der 
peripheren Nerven unwahrseheinlieh war. 

Die lieht- und elektronenmikroskopisehe Untersuehung der Muskel- 
und Nervenbiopsie des oben besehriebenen eigenen Kranken erbraehte 
zun/~ehst neurogene Veriinderungen in Form felderfSrmiger Muskelfaser- 
atrophien und Target-Fasern, wie sie yon Engel [10] bei der amyotro- 
phisehen Lateralsklerose gefunden wurden (s. auch [9, 24]). Der zuletzt 
erw/~hnte Befund spraeh fiir einen demyelinisierenden KrankheitsprozeB 
im proximalen Absehnitt des peripheren Nervensystems oder im Riicken- 
mark selbst. Dariiber hinaus waren Zeiehen einer Myopathie in den 
untersuehten Muskeln erkennbar, n/imlieh Satellitenzellvergnderungen, 
irregul/s Faserkonturen, Faseraufsplitterungen und Sarkolemmkern- 
vermehrungen, alles vielleicht Folgen der prim/iren Gefs Im 
Gegensatz dazu fehlten markante Ver/~nderungen am N. suralis, was in 
Anbetraeht des Ausfalls der Oberfl/~ehensensibiht/tt ebenfalls auf eine 
Affektion proximaler Absehnitte des peripheren Nervensystems sehliegen 
lieB. Im Vergleieh dazu ist aueh bei der experimentell-allergisehen Poly- 
neuritis und den postinfekti6sen sowie postvaeeinalen Polyneuritiden 
eine ausgepr/~gte Affektion der proximalen Anteile des peripheren Nerven- 
systems zu finden ohne st/~rkere Beteiligung der distalen Nervenab- 
sehnitte [17]. 

Wie versehiedene Beriehte besagen, sind bei der Obduktion einiger 
an P.a.m. Verstorbener mehr oder weniger zahlreiehe iseh/imisehe 
tterde im ttirn und Riiekenmark gefunden worden, aueh an den Rfieken- 
markswurzeln. Einmal wurden peteehiale Blutungen in der wei6en Sub- 
stanz erw/~hnt [30]. Ein Kranker hatte eine frisehe subdurale Blutung [30], 
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ein zweiter, wie es hell, t, ein subdurales Hygrom [3]. HistopathologJsche 
Befunde beschrieben Culicchia et al., ferner Winkelmann et al. und 
Vanderhaegen et al. [3, 30, 29]: Ausgedehnte Ver/inderungen an kleinen 
Arterien und Arteriolen, auch an kleinen Venen, unter dem Bild einer 
nekrotisJerenden Angiitis mit oder ohne Thrombose und daraus resul- 
tierenden verschiedenartigen anoxischen Gewebssch/s wie Infarzierung 
der grauen Substanz, Demyelinisierung und Gliose der wei/]en Substanz 
im Hirn und Rfiekenmark, dort insbesondere in den Hinter- und Seiten- 
str/~ngen, ferner in den Hirnnerven und R/ickenmarkswurzeln sowie 
Beteiligung subduraler bzw. leptomeningealer Gef/~i3e an der Vasculitis. 

Im Hinblick auf die DJfferentialdiagnose erscheint die Abgrenzung 
yon der Periarteriitis nodosa (P.n.) am wichtigsten, wo die peripher- 
neurologischen Symptome h/~ufig dem Verteilungsmuster einer Mono- 
neuritis multiplex folgen, was bisher bei der 13. a.m. nicht beobachtet 
worden ist. Hirnnvervensymptome k6nnen beide KrankheJten begleiten, 
ebenfalls cerebrale Herdzeichen [26]. Die im Verlauf der P.n. vorkom- 
menden Hauterseheinungen (subeutane KnStchen und maculopapul6se 
Exantheme) unterscheiden sich offenbar yon den nekrotisierenden 1)apeln 
der P.a .m.  und shad auf Druck oft schmerzempfindlich, teilweise auch 
spontan. Aui3erdem kSnnen sie spontan verschwinden, w~hrend die 
Sekund~refflorescenzen der P. a.m. bestehen bleiben. Ver~nderungen des 
Liquor cerebrospinalis kSnnen bei beiden Krankheiten vorkommen. 
Soweit die Cerebrospinalfliissigkeit yon Kranken mit einer l~.a.m, 
untersucht worden ist, land sich eine leichte bis m~iggradige lympho- 
eyt/s Pleocytose und/oder eine Eiwei/3vermehrung unterschiedliehen 
Grades [3,19,29,30]. Die Blutsenkungsgeschwindigkeit ist im Fall der 
P.n. gewShnlich beschleunigt, anscheinend aber meist norma], wenn es 
sich um eine P.a.m. handelt, es sei denn, dab komplizierende Infektioner~ 
hinzugekommen sind. 

Eine wirksame Therapie der P.a. m i s t  bisher nicht bekannt. Die 
Corticosteroidbehandlung erhSht das l~isiko einer tSdlichen intestinalen 
Perforationsblutung und wird abgelehnt. Behandlungsversuche nfit Anti- 
coagulantien und ImmunsuppressJva ]assen keine wesentlichen Erfolge 
erkennen. 
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