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Papulosis Atrophicans Maligna (Degos) with Involvement
of 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.

Zusammenfassung. Bericht tiber einen Patienten, der mit 36 Jahren an einer
Papulosis atrophicans maligna erkrankte und 3 Jahre spéiter neurologische Sym-
ptome entwickelte, die dem Bild einer lumbosacral beginnenden aufsteigenden
tédlichen 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, daf3 die Beteiligung des Nervensystems
an der Symptomatologie dieser Krankheit nach den dermatologischen und in-
testinalen Symptomen an dritter Stelle liegt.

Schliisselworter: Papulosis atrophicans maligna — Polyradiculitis — Nerven-
biopsie — Muskelbiopsie.

Als Papulosis atrophicans maligna (P.a.m.} wird eine seltene Er-
krankung bezeichnet, deren charakteristische Hautverdnderungen erst-
mals 1941 von Koéhlmeier [16] als ,,multiple Hautnekrosen bei Thromb-
angitis obliterans®* beschrieben wurden. 1942 erkannten Degos et al. [4]
die Eigenstindigkeit der Krankheit und gaben ihr den Namen ,,Derma-
tite papulo-squameuse atrophiante®‘, Spéter hat sich die von Degos [5]
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vorgeschlagene Bezeichnung ,,Papulose atrophiante maligne’ durchge-
setzt. Zugrunde liegt ein obliterierender Gefciffprozef, der jedoch nicht nur
an der Haut vorkommt, sondern oft noch an vielen anderen Organen
nachweisbar ist. Der hiufige Befall des Magen-Darm-Traktes ist seit
langem bekannt. Auf Beteiligungen des Nervensystems, der Augen [11,
21], des Myokard, des Pankreas, der Nieren und Nebennieren ist erst
in letzter Zeit hingewiesen worden [27]. Die Atiologie der Krankheit ist
unbekannt. Ihre nosologische Zuordnung zu den Kollagenosen bzw. den
hyperergisch-allergischen Angiitiden ist unklar. Metabolische, toxische
und infektiose Noxen sind als Ursachen in Erwigung gezogen worden.
Die morphologischen Befunde entsprechen einer nekrotisierenden pro-
liferativen Endangiitis, die sich allem Anschein nach im histologischen
Bild von der Periarteriitis nodosa unterscheidet. Die Diagnose ergibt
sich aus dem charakteristischen dermatologischen Befund und dem Nach-
weis der obliterierenden Geféiflkrankheit.

Dieser Bericht bezieht sich auf einen Patienten mit subakut entstan-
denen neurologischen Symptomen einer aufsteigenden Polyradiculitis
infolge einer t6dlich endenden P.a.m.

Krankengeschichte

Ein 40jshriger Bahnbetriebsmeister wurde vom 28.5 bis 26.8.1969 stationir
in der Neurologischen Klinik der Ruhr-Universitit, Klinikum Essen (Krb.-Nr.2898),
behandelt. Mit Ausnabme einer Lungenentziindung mit 18 Jahren war er sonst
nie ernsthaft krank. Im Alter von 36 Jahren hatte er 1965 erstmals Zeichen einer
Hauterkrankung mit Efflorescenzen in der Nabelgegend, spater am Nacken und
danach am li. Unterschenkel, 1968 auch an den iibrigen Hautpartien, worauf die
Diagnose in der Dermatologischen Klinik des Klinikum Essen geklart wurde.
Eine interne Untersuchung ergab auBer einer primir arteriellen Hypertonie mit
Blutdruckwerten zwischen 165/100 und 210/130 mm Hg Hinweise auf eine chroni-
sche Hepatitis in Form einer leichten Erhthung der Transaminasen.

Die ersten neurologischen Symptome waren 2 Monate vor der Klinikeinlieferung
beginnende Schmerzen in beiden Beinen, die sich zuletzt bis in die GesdfBiregion
ausdehnten. Ferner entwickelten sich ein Taubheitsgefithl am li. Bein, Blasen-
Mastdarm- und Errektionsstorungen. Parallel dazu kam es im Verlauf von 6 Mona-
ten zu einem Gewichtsverlust von 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 FiiBle betrafen, und bei normalem Muskeltonus ab-
geschwiichte Beineigenreflexe sowie Sensibilitdtsstorungen in den Dermatomen
L 5-8 11Ui., ferner eine neurogene Blasenstorung.

An der Hawt waren unter Aussparung des Gesichtes, der behaarten Kopfhaut
und der Handflichen und FuBsohlen, aber sonst ohne Bevorzugung eines bestimm-
ten Hautareals und ohne besondere Gruppierung mehrere hundert Efflorescenzen
von Stecknadelkopf- bis Linsengréfle erkennbar. Primérefflorescenz war eine halb-
kugelige rote bzw. hautfarbene Papel, deren Konsistenz der umliegenden Haut
entsprach. Sekundirefflorescenzen waren in der Uberzahl und bestanden aus einem
leicht eingesunkenen, harten porzellanfarbenen Zentrum, das oft von einer wenig
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Abb.1. In Bildmitte zentral eingesunkene, porzellanfarbene Efflorescenz mit ge-

rétetem Randwall, die seit einigen Monaten besteht. Links davon rote, seit mehreren

Wochen beobachtete Papel. Rechts drei erst vor wenigen Tagen aufgetretene rote
Papeln

fest haftenden Schuppenkruste bedeckt und umgeben war von einem flachen oder
leicht. erhabenen, etwa 1—3 mm breiten roten Rand mit unscharfer Begrenzung
zur Nachbarschaft (Abb.1). An der Seitenkante des li. vorderen Zungendrittels
fand sich eine kleine Erosion mit umgebendem entziindlichen Randsaum, wihrend
die Schleimhéute sonst nicht befallen waren.

Blutbild, Blutsenkung, Blutzuckertagesprofil, Urinbefunde und Nierenfunk-
tionsproben waren normal, luesspezifische Reaktionen in Blut und Cerebrospinal-
flissigkeit negativ. Leberfunktionsproben bis auf leichte Erhohung der Trans-
aminasen (SGOT 14,6 mU/ml, SGPT 21,9 mU/ml) regelrecht. LE-Zell-Test negativ.
Im Konsumptionstest mit Kollagen eine Titerstufe schwach positiv, mit Gefify
1/, Titerstufe negativ. Bei der Serumelektrophorese Gesamteiweifl 7,55 g-%/,, Albu-
minverminderung (45 rel.-%/), «,-Globulinerhshung (18 rel.-%/,}). Immunelektro-
phorese: Dysproteinimie mit Vermehrung von «-Globulinen und Ig-Globulin,
kein Paraproteinnachweis. Bei der quantitativen Proteinbestimmung starke Ver-
mehrung von Haptoglobin (612 mg/100 ml), geringe Vermehrung von Ig-Globulin
(1600 mg/100 ml), IgA- und IgM-Konzentration normal. Im lumbal entnommenen
Liquor cerebrospinalis bei mehrfachen Untersuchungen stindig erhdhte Zellzahl
zwischen 174/3 und 424/3 Zellen, davon bis zu 98/, Lymphocyten. EiweiBgehalt
zwischen 52,8 und 124,8 mg-%, nach Kafka. Mastix-Reaktion 012 100000000,
Goldsol-Reaktion 012 210000000, Spinale Liquorpassage frei. Untersuchung auf
bakterielle Hrreger mnegativ. Bei der Liquorelektrophorese auf Papier Hyper-
proteinose, angedeutetes Mischphaogramm mit leichter Albuminvermehrung
(V-Fraktion 0,5 rel.-%/,, Albumine 65,0 rel.-%/,, «,-Globulin 9,5 rel.-%/,, v-Globulin

3%
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Abb.2. (Himatoxylin-Hosin, Vergr, 100fach). Gefafie in der Subeutis. Das Lumen
der Arteriole ist durch einen frischen Abscheidungsthrombus eingeengt. Die Vene
ist von einem milden entziindlichen Infiltrat begleitet

4,5 rel.-%/,, 74- und y,-Globulin 9,5 rel.-%/;). Bei quantitativer Bestimmung y-G-
Globulin leicht erhéht (3,9 mg-%/,), y-M-Globulin und g-Lipoprotein (0,6 mg-°/;)
nachweisbar.

Réntgenaufnahmen des Schidels, der Wirbelsiule und des Thorax sowie i.v.
Pyelogramm normal bis auf geringe degenerative Bandscheibenschéden an der
oberen Lendenwirbelsiiule. Elektroencephalogramm zunichst vom «-Typ ohne
pathologischen Befund, 1 Woche vor dem Tod leichte Allgemeinverinderung.

Im Elektromyogramm 6 Wochen nach Aufnabme in die Xlinik schwere Dener-
vierung proximaler und distaler Muskeln der Beine. Aus dem re. M. rectus femoris
konnten Fascikulationen abgeleitet werden, im Gegensatz dazu im re. M. abductor
pollicis brevis ein normales Potentialmuster. Im re. N. peronaeus communis waren
motorische und gensible Leitgeschwindigkeiten im Segment zwischen Capitulum
fibulae und Kndchelregion (44 m/sec bzw. 52 mfsec) und die distale motorische
Latenzzeit zum M. extensor digit. brev. normal. Die distale sensible Nervenleit-
geschwindigkeit im re. N. medianus zwischen erstem bzw. drittemn Finger und dem
Handgelenk war mit 48 m/sec bzw. 63 m/sec ebenfalls normal, auch die distale
motorische Latenzzeit. Die sensiblen Nervenpotentiale beider Nerven zeigten nor-
male Parameter.

Hautbiopsie. Stratum corneum hyperkeratotisch, Epidermis atropisch., Im
Corium keilformiger Bezirk mit Degeneration des Kollagen. Die Spitze des Keils
weist auf ein an der Grenze Corium/Subcutis liegendes obliterierendes Gefél hin.
Im darunter liegenden subcutanen Fetigewebe ist eine Arteriole zu erkennen mit
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Abb.3a und b. Phasenkontrastaufnahmen von in Epon eingebetteten Semidinn-
schnittpriparaten. a Lingsschnitt mit einer ,,Zielscheibenfaser’ (target fiber). Die
regulire Myofibrillenzeichnung resp. das normale Sarkomermuster im Zentrum der
Muskelfaser ist aufgehoben und z.T. durch ein zopfformiges Verdichtungsmuster
ersetzt. 660fach; b Querschnitt durch eine Region mit sieben in Gruppen zusam-
menliegenden atrophischen Muskelfasern, die von gréBeren, im Kaliber deutlich
schwankenden Muskelfasern umgeben werden. Der Pfeil weist auf zentrale Myo-
fibrillenverinderungen hin. Paraphenylendiaminfirbung, 390fach. (Aufnahmen
Dr. J. M. Schrdder)
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Abb.4a und b
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einem wandstindigen Thrombus, der z.T. rekanalisiert ist. Sie ist dhnlich wie die
maximal dilatierten Capillaren am Rand des Infarktes von einem dichten lympho-
cytéiren Infiltrat umgeben (Abb.2).

Muskel- und Nervenbiopsic (18.8.69)1: Im Lichtmikroskop (Abb.3a
und b) fallen am M. gastrocnemius vor allem Kaliberschwankungen der
Muskelfasern auf (1—150 ). An manchen Stellen sind felderférmige
Muskelfaseratrophien erkennbar. AuBlerdem sind ,,Target‘’- oder ,Tar-
getoid“-Fasern in ungewohnlicher Zahl nachweisbar. Die entsprechen-
den Fibrillendefekte liegen anndhernd im Zentrum der Muskelfasern, oft
auch exzentrisch. Form und GréBe dieser Herde variieren betréchtlich.
In manchen Regionen zeigen nebeneinander liegende Muskelfasergruppen
derartige zentrale Myofibrillenverdnderungen. Akute Muskelfasernekro-
sen und damit in Zusammenhang stehende Myophagien und Regenera-
tionserscheinungen sind nur selten vorhanden. Oft sind auffillig viele
Kerne am Rand der Muskelfasern zu sehen, die z.T. nicht von prolife-
rierten Satellitenzellen bzw. Adventitiazellen zu trennen sind, z.T.
liegen aber auch Kernhaufen in einzelnen Muskelfasern. Wiederholt ist
eine Aufsplitterung von Muskelfasern zu beobachten. Kleine Felder
oder Gruppen atrophischer Muskelfasern sind an einzelnen Stellen in-
mitten weitgehend unauffilliger Regionen nachweisbar. Im M. pero-
naeus sind die Verdnderungen weniger ausgeprdgt. An den groéferen
Gefiflen sind nur vereinzelt perivasculire, vorwiegend mononucledre
Zellinfiltrate vorhanden, weder Thrombosen noch zellige Infiltrationen
siémtlicher Wandteile. Manche Gefalle erscheinen sehr zellreich, ins-
besondere in der Adventitia. Die sieben auf Lings- und Querschnitten
untersuchten Fascikel des N. suralis sind weitgehend intakt. Nur ver-
einzelt sind Hinweise auf eine vorausgegangene Demyelinisierung zu
erkennen: hier und da eine Nervenfaser mit aufféllig dinner Mark-
scheide bei relativ groem Axon. Typische Biindel regenerierter Nerven-
fasern sind nur selten zu finden. Epi- und perineurales Bindegewebe ist

Abb.4a und b. Elektronenmikroskopische Aufnahmen, Bleicitratkontrastierung.
a ,,Zjelscheibenfaser’ mit irreguldr in Léngsrichtung angeordneten Myofibrillen-
fragmenten. Die Z-Streifenrelikte sind an ihrem stdrkeren Kontrast (Z) noch gut
zu erkennen. 14000fach. b Langsschnitt einer Muskelfaser, in der die A-Bénder
gréBtenteils noch gut erhalten sind, die I-Bénder und Z-Streifen jedoch teilweise
feblen (Pfeile). Derartige A-Bandfragmente von Sarkomeren kénnen auch irregulir
angeordnet sein, wihrend sie in dieser Abbildung noch grofitenteils eine normale
Orientierung in der Lingsrichtung der Muskelfaser aufweisen. Im Sarkoplasma
zwischen den Myofibrillen liegen reichlich Glykogengranula. 14000fach. (Auf-
nahmen Dr. J. M. Schrioder)

1 Den histopathologischen Befund und die entsprechenden Abbildungen ver-
danken wir Herrn Dr.J. M. Schréder, Neuropathologische Abteilung (Direktor:
Prof. Dr. W. Kriicke) des Max-Planck-Institutes fir Hirnforschung, Frankfurt a.M.
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an manchen Stellen dick. Einzelne epineurale GefdBe sind ungewohnlich
zellreich.

Im Hlektronenmikroskop (Abb.4a und b) ist zu erkennen, wie die
beschriebenen Myofibrillenverdnderungen aus mehr oder weniger fort-
geschrittenen Zerstorungen der normalen Sarkomerstruktur besteben,
wobei die zentralen Myofibrillen oft schon vollstindig in ihrem Zu-
sammenhang zerstort sind, wihrend die angrenzenden nur teilweise
aufgelést sind, 8hnlich wie es Schotland [24] bei typischen ,, Target*-
Fasern beschrieben hat. Aufféllig ist das gelegentliche Vorkommen noch
weitgehend normaler Myosinfilamentbiindel, d.h. intakter A-Streifen,
bei vollstandiger Auflésung der I-Band- und Z-Bandanteile. Auf diese
Weise entsteht ein Bild, wie bei der Central Core-Erkrankung des
Muskels [13]. Zwischen zerstérten oder normalen Myofibrillen liegen
vielfach groBere Ansammlungen von Glykogengranula. Auch Lipo-
fuscinkorperchen kommen an vielen Stellen vor, insbesondere in Nach-
barschaft der Kerne.

Krankheitsverlauf. Zunichst verschlimmerten sich die Beschwerden
in den Beinen durch quilende MiBempfindungen. Die Nervenstimme
beider Beine wurden druckschmerzhaft. Dann kam es allméhlich zur
schlaffen Paraplegie beider Beine mit Muskelverschméichtigung und Re-
flexverlust. Die Blasen- Mastdarmfunktionen versagten zusehends. Nach-
dem der Verlust der Oberflichensensibilitit die Grenze der 10.Thorakal-
segmente erreicht hatte, horten die schmerzhaften Mifempfindungen
an den Beinen auf. Dafiir setzten radikulire Schmerzen am Rumpf ein,
bis die Sensibilitidtsstorung sich weiter aufwirts ausdehnte und schlieB-
lich das Segment Th 2 erreichte. Die Bauchhautreflexe verschwanden.
Es kam zu Miflempfindungen in beiden Armen, deren Muskelkraft fort-
schreitend bis zur kompletten Lahmung nachlieB. Die Armeigenreflexe
waren zum Schlufl nicht mehr nachweisbar. Gleichzeitig entwickelte sich
eine zunehmende Lihmung der Bauch -und Atemmuskulatur. Die ersten
Hirmnervensymptome traten etwa 4 Wochen vor dem Tod auf, zunichst
in Form eines frequenten horizontal schlagenden Blickrichtungsnystag-
mus nach beiden Seiten. Hinzu kamen spéter eine linksseitige periphere
Facialisparese, eine Schwerhorigkeit links und eine Sensibilitédtsstérung
an der linken Gesichtsseite, zuletzt noch eine Oculomotoriuslihmung
rechts. Todesursache war ein Zusammenbruch des Kreislaufs bei nicht
mehr beherrschbarer Ateminsuffizienz, Bronchopneumonie und eitriger
Tracheobronchitis. Die Sektion wurde von den Angehorigen des Ge-
storbenen verweigert.

Gastrointestinale Symptome &ufBlerten sich anfinglich in wieder-
holtem Erbrechen, 4 Wochen vor dem Tod in heftiger werdenden, kolik-
artigen, stundenlang anhaltenden Bauchschmerzen, ohne dafl jemals
Symptome einer Perforationsperitonitis zu bemerken waren. In den
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letzten Wochen wurden GefaBverdnderungen an der Bindehaut des
linken Auges beobachtet, Schlingennetze mit arteriovendsen Kurz-
schliissen ohne entziindliche Zeichen wie bei einer Epidermolysis bullosa
generalisata.

Die Behandlung erfolgte tiber mehrere Monate mit Pyrazolidin-
Priparaten, spdter mit Azathioprine (Imurel® 150 mg/die) ohne jeden
Effekt. Ferner kamen zur Anwendung Analgetica, Antipyretica, Anti-
biotica, auBlerdem krankengymnastische Behandlung, Elektrotherapie
und Tracheotomie. ’

Diskussion

Im internationalen Schrifttum fanden wir Mitteilungen iiber 39
Kranke mit einer P.a.m.; einschlieflich des eigenen Patienten sind es
insgesamt 40 Kranke. Darunter sind 29 Manner und 11 Frauen. Mehr
als die Halfte sind zu Beginn der Krankheit 40 Jahre oder jinger und
mehr als 759/, unter 50 Jahre. Bei 19 sind Befunde von seiten des Nerven-
systems beobachtet worden. Demzufolge steht die Beteiligung des
Nervensystems nach den fir die Diagnose obligatorischen Hautver-
dnderungen und den im allgemeinen wihrend einer zweiten Verlaufs-
phase folgenden, sehr hidufig vorkommenden intestinalen Begleit-
erscheinungen an dritter Stelle. Die neurologischen Symptome kénnen
sich vor Beginn der Hautverdnderungen entwickeln oder gleichzeitig,
meistens jedoch erst zwischen 9 Monaten und 5 Jahren spéiter. Die un-
giinstige Prognose 148t sich daran erkennen, daBl 22 der 40 Kranken inner-
halb von 3 Monaten bis 6 Jahren nach Krankheitsbeginn starben, von
jenen mit neurologischen Symptomen sogar mehr als 60°/,.

Bei Erdrterung der einschligigen Symptomatologie der P.a.m.
scheiden von besagten 19 Kranken 9 aus, weil entweder ein Zusammen-
hang mit der Grundkrankheit zweifelhaft erscheint, wie im Fall einer
56jdhrigen Frau mit einem apoplektischen Insult 8 Jahre vor den
Hauterscheinungen [18], oder weil Befunde mitgeteilt wurden (unklare
Sehstorungen [2], voriibergehende Taubheit einer Hand [22], Tremor
beider Hinde [11], EEG-Verdnderungen in Kombination mit Laby-
rinthuntererregbarkeit [8], Tod an hypophysirer Kachexie [28]), die
keine zuverldssigeren Riickschliisse erlauben. Von 3 Kranken liegen nur
Obduktionsbefunde vor von ischamischen Hirninfarkten, die anscheinend
keine klinischen Symptome verursachten [14,23,27]. 3 der verbliebenen
10 Kranken hatten ausnahmslos zentralnervose, 3 weitere zentrale und
zugleich oder nachfolgend peripher-neurologische Krankheitssymptome,
wahrend die letzten 4 nur peripher-neurologische Begleitsymptome auf-
wiesen. Die ersten 3 Kranken mit allein zentralnervésen Symptomen
hatten manchmal erst transitorisch, spéter persistierend sensomotorische
Hemiparesen in Verbindung mit einer Aphasie und einem Herdbefund
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im EEG bzw. eine Beinmonoparese mit Reflexsteigerung und positivem
Babinski [1,25,30]. Bunter war die Symptomatologie der néchsten
3 Kranken, von den zwei zunichst transitorische Insulte hatten [3,30],
der dritte eine monokulire Sehstorung mit Quadrantenausfall [29]. Da-
nach entwickelten sich dann bei einem das Bild einer schlaffen Tetra-
plegie mit schweren Muskelatrophien, bei den anderen spastische Para-
paresen beider Beine, einmal in Kombination mit einem Sensibilitats-
verlust bis in Brusthohe. Hinzu kamen schlieflich die verschiedensten
Hirnnervensymptome von der Opticusatrophie bis zur Hypoglossus-
parese in jeweils verschiedener Kombination und Schwere beim einzelnen
Patienten. Einmal wnrde eine beiderseitige Facialisparese beobachtet [3].
Von den 4 iibrigen Kranken mit Symptomen von seiten des peripheren
Nervensystems hatten einer nur eine Facialisparese [15], der zweite
eine sensomotorische Polyneuritis [6,7] und die beiden anderen das
Syndrom einer Polyradiculitis [19], darunter der selbst beobachtete
Patient, dessen EMG Dbei schwerer Denervierung der Beinmuskeln eine
normale Nervenleitgeschwindigkeit ergab, so daB eine axonale Degene-
ration vorzuliegen schien, wihrend ein demyelinisierender Prozef} der
peripheren Nerven unwahrscheinlich war.

Die licht- und elektronenmikroskopische Untersuchung der Muskel-
und Nervenbiopsie des oben beschriebenen eigenen Kranken erbrachte
zunichst neurogene Verdnderungen in Form felderformiger Muskelfaser-
atrophien und Target-Fasern, wie sie von Engel [10] bei der amyotro-
phischen Lateralsklerose gefunden wurden (s. auch [9,24]). Der zuletzt
erwihnte Befund sprach fiir einen demyelinisierenden Krankheitsproze3
im proximalen Abschnitt des peripheren Nervensystems oder im Riicken-
mark selbst. Dariiber hinaus waren Zeichen einer Myopathie in den
untersuchten Muskeln erkennbar, ndmlich Satellitenzellverdnderungen,
irreguldre Faserkonturen, Faseraufsplitterungen und Sarkolemmkern-
vermehrungen, alles vielleicht Folgen der priméren Gefdfkrankheit. Im
Gegensatz dazu fehlten markante Verénderungen am N. suralis, was in
Anbetracht des Ausfalls der Oberflichensensibilitdt ebenfalls auf eine
Affektion proximaler Abschnitte des peripheren Nervensystems schliefen
lieB. Im Vergleich dazu ist auch bei der experimentell-allergischen Poly-
neuritis und den postinfektiésen sowie postvaccinalen Polyneuritiden
eine ausgeprigte Affektion der proximalen Anteile des peripheren Nerven-
systems zu finden ohne stérkere Beteiligung der distalen Nervenab-
schnitte [17].

Wie verschiedene Berichte besagen, sind bei der Obduktion einiger
an P.a.m. Verstorbener mehr oder weniger zahlreiche ischamische
Herde im Hirn und Riickenmark gefunden worden, auch an den Riicken-
markswurzeln. Einmal wurden petechiale Blutungen in der weiBen Sub-
stanz erwihnt [30]. Bin Kranker hatte eine frische subdurale Blutung [30],
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ein zweiter, wie es heillt, ein subdurales Hygrom [3]. Histopathologische
Befunde beschrieben Culicchia et al., ferner Winkelmann et al. und
Vanderhaegen et al. [3,30,29]: Ausgedehnte Verdnderungen an kleinen
Arterien und Arteriolen, auch an kleinen Venen, unter dem Bild einer
nekrotisierenden Angiitis mit oder ohne Thrombose und daraus resul-
tierenden verschiedenartigen anoxischen Gewebsschiden wie Infarzierung
der grauen Substanz, Demyelinisierung und Gliose der weilen Substanz
im Hirn und Riickenmark, dort insbesondere in den Hinter- und Seiten-
strangen, ferner in den Hirnnerven und Riickenmarkswurzeln sowie
Beteiligung subduraler bzw. leptomeningealer Gefifle an der Vasculitis.

Im Hinblick auf die Differentialdiagnose erscheint die Abgrenzung
von der Periarferiitis nodosa (P.n.) am wichtigsten, wo die peripher-
neurologischen Symptome héufig dem Verteilungsmuster einer Mono-
neuritis multiplex folgen, was bisher bei der P.a.m. nicht beobachtet
worden ist. Hirnnvervensymptome kénnen beide Krankheiten begleiten,
ebenfalls cerebrale Herdzeichen [26]. Die im Verlauf der P.n. vorkom-
menden Hauterscheinungen (subcutane Knétchen und maculopapuldse
Exantheme)unterscheiden sich offenbar von den nekrotisierenden Papeln
der P.a.m. und sind auf Druck oft schmerzempfindlich, teilweise auch
spontan. AuBlerdem kénnen sie spontan verschwinden, wihrend die
Sekundérefflorescenzen der P.a.m. bestehen bleiben. Verdnderungen des
Liquor cerebrospinalis kénnen bei beiden Krankheiten vorkommen.
Soweit die Cerebrospinalfliissigkeit von Kranken mit einer P.a.m.
untersucht worden ist, fand sich eine leichte bis mafBiggradige lympho-
cytire Pleocytose und/oder eine EiweiBvermehrung unterschiedlichen
Grades [3,19,29,30]. Die Blutsenkungsgeschwindigkeit ist im Fall der
P.n. gewohnlich beschleunigt, anscheinend aber meist normal, wenn es
sich um eine P.a.m. handelt, es sei denn, daf komplizierende Infektionen
hinzugekommen sind.

Eine wirksame Therapie der P.a.m ist bisher nicht bekannt. Die
Corticosteroidbehandlung erhoht das Risiko einer todlichen intestinalen
Perforationsblutung und wird abgelehnt. Behandlungsversuche mit Anti-
coagulantien und Immunsuppressiva lassen keine wesentlichen Erfolge
erkennen.
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