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N o n - C o r r e c t e d ,  T r a u m a t i c  C a r o t i d - J u g u l a r  F i s t u l a  o f  L o n g  S t a n d i n g  
Patho-Anatomical Findings 

Summary. The clinical and morphological effects of a non-operatively corrected, trau- 
matic carotid-jugular fistula are reported and discussed. As a result of a neck injury the 
patient, 58 at t ime of death, developed a traumatic aneurysm of the common carotid artery 
with signs and symptoms of stasis of the neck and facial regions, an etiologically unexplained 
visual defect on the contralateral side of the fistula, and finally, cerebral complications which 
caused death. Neuropathologieal investigation showed that  the long-standing hemodynamic 
peculiarities of the shunt had led to a severe ectasia of the cerebral vasculature and of the 
contralateral internal carotid artery. This was accompanied by chronically recurrent blood- 
brain barrier disturbances, edema, and the beginnings of tissue damage. In  addition, the ec- 
tasia of the contralateral carotid had led to a pressure atrophy of the adjacent optic nerve. 
Apart  from the often described effects of an a-v shunt on the cardio-vascular system, an ad- 
ditional cerebral complication is described here and verified patho-anatomically. 

Key words: Traumatic Arterio-Venous Fistula -- Carotid-Jugular Fistula --  Optic Atro- 
phy --  Ectasia of Cerebral Vessels Following a-v Shunt. 

Zusammen/assung. Bericht und Diskassion fiber die klinischen und morphologischen Aus- 
wirkungen einer nicht operativ korrigierten, traumatischen Fistel zwischen A. carotis com- 
munis und V. jugularis interna. Bei dem beim Tode 58 Jahre alten Patienten entwickelten 
sich im Anschlul~ an eine Splitterverlezung der li. H~lsseite ein traumatisches Aneurysma der 
A. carotis communis mit  Stauungserscheinungen im Hals- und Gesichtsbereich, ~tiologisch 
unklare SehstSrungen auf der contralateralen Seite der Fistel und schlieBlich cerebrale 
Komplikationen, an denen der Patient  verstarb. Die eingehende neuropathologische Unter- 
suchung konnte zeigen, dab die fiber Jahrzehnte bestehenden h~modynamischen Besonder- 
heiten des Shunts zu einer hochgradigen Ektasie der Hirngefii~e und der contralateralen A. 
carotis interna geffihrt hatten, welehe yon chronisch rezidivierenden SchrankenstSrungen, 
0demen und beginnendem Gewebsuntergang begleitet war. Die Ektasie der contralateralen 
Carotis hatte darfiber hinaus zu einer druckbedingten Atrophic des adherenten N. opticus 
geffihrt. Neben den in der Literatur h~iufiger beschriebenen Auswirkungen eines a-v-Shunts 
auf Herz und Kreislauf werden im vorliegenden Fall zus~tzlich die cerebralen Komplikationen 
beschrieben und patho-anatomisch belegt. 

Schli~sselwSrter: Traumatisehe arterio-venSse Fistel --  Carotis-Jugularis-Fistel -- Op- 
ticusatrophie --  Cerebrale Gef~ektas ie  bei a-v-Shunt. 

E i n l e i t u n g  

A r t e r i o - v e n S s e  F i s t e l n  - -  ob congen i t a l ,  s p o n t a n  o d e r  t r a u m a t i s c h  e n t s t a n d e n  

- -  f i i h r en  in  d i r e k t e r  A b h a n g i g k e i t  y o n  de r  Gr5Be des  S h u n t s  u n d  d e m  K a l i b e r  de r  

zu f f i h r enden  A r t e r i e  zu  e iner  v e r s c h i e d e n  s t a r k  a u s g e p r ~ g t e n  M i n d e r d u r c h b l u t u n g  
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bzw. mangelnden Sauerstoffversorgung des nachgeschalteten Versorgungsberei- 
ches. Durch Ausbildung yon Kollateralen (Stenger, 1952), Erh6hung des Kreislauf- 
minutenvolumens und/oder Steigerung der Iterzfrequenz versucht der Organis- 
mns diese Fehlsteuerung des arteriellen Blutes zu kompensieren (Fick, 1930; 
Grosse-Brockhoffu. Mitarb., 1954 ; ttolman, 1968 ; tiering u. Mitarb., 1972). Da die 
Kompensation wegen der damit verbundenen Mehrbelastung des Herzens nut be- 
grenzt, j e nach Lage des Falles fiber kurze oder li~ngere Zeit, aufrechterhalten werden 
kann, ist die operative Beseitigung des Kurzschlusses die Therapie der Wahl (M6rl, 
1951 ; Gomes u. Bernatz, 1970). Darfiber hinaus verlangen die mit der Zeit auf- 
tretenden degenerativen Veri~nderungen an der zuffihrenden Fistelarterie einen 
reehtzeitigen Eingriff (Sako u. Varco, 1970). Die Literatur zu diesem Thema setzt 
sich daher vorwiegend aus Arbeiten fiber MSglichkeiten, Wege und Grenzen der 
operativen Behandlung wie auch fiber postoperative Verlaufsformen zusammen. 
Eine besondere Beachtung finden in diesem Zusammenhang die arterio-ven6sen 
Fisteln im StrSmungsbereich der A. carotis (Bigger u. Lippert, 1937; Anton u. 
Cooperman, 1950; gavi tch u. Gaertner, 1960; Beall u. Mitarb., 1963; Svolos u. 
Mitarb., 1965 ; Shalkeas u. Mitarb., 1966 ; Milliken, 1968 ; Ohara u. Iwabuchi, 1970 ; 
Coleman u. Itoopes, 1971 ; u. a.). Bei Fisteln dieser Lokalisation mfissen die h~mo- 
dynamischen Besonderheiten nicht nur in ihrer Auswirkung auf das tIerz, sondern 
insbesondere auch auf das Gehirn gesehen werden. In  klinischen Darstellungen 
wird diesem Gesichtspunkt durch die detaillierte Beschreibung neurologischer 
oder ophthalamischer Komplikationen prae-, intra- oder postoperativ Rechnung 
getragen; eingehende neuropathologische Untersuchungen aber sind selten (La- 
gos, 1970). 

Wir hatten Gelegenheit das Gehirn eines Patienten zu untersuchen, bei 
welehem fiber 29 Jahre eine traumatische, nicht operativ behandelte Fistel 
zwischen A. carotis communis und Vena jugularis interna bestand, welche in 
zunehmendem Maf3e zu eerebralen Komplikationen ffihrte, an denen der Patient 
schlieglich verstarb. 

K a s u i s t i k  1 

W. m~nnlich, geb. 9.2.1914, gest. 8.10.1972 
Angaben zur Vorgeschichte. Am 9.9.1943 Splitterveletzung der li. Halsseite mit Ausbildung 

eines Carotisaneurysmas und teilweiser L~hmung des Nervus recurrens. In ll/2jghriger s~atio- 
niirer Behandlung konnte weder der Gran~tsplitter entfernt noch das Aneurysma oper~tiv 
korrigiert werden. Auch zu einer Spontanheilung dutch Kompressionshalsmansche~te war es 
nicht gekommen. Am Ende des Krankenaufenthaltes war unter der sehr kleinen H~lsnarbe ein 
pulsierendes Aneurysma tastbar. Der I-Ialsumfang betrug 39 cm, eine Asymmetrie im Hals- 
bereich war nicht feststellbar. Die Sprache war heiser, die Zunge wurde beim Sprechen leicht 
nach oben geschlagen. Weitere Ilirnnervenausf~lle bestanden zun~chst nicht. Herr W. klagte 
fiber schnell auftretende Kopfschmerzen bei k6rperlicher Anstrengung und Atembeschwerden. 
1951 lautes Schwirren und Rauschen im Aneurysmabereich h5rbar. 1952 Zunahme des Hals- 
umfanges auf 41 cm. St~rkere GesichtsrStung beim Bficken. In den folgenden Jahren weitere 
Zunahme des ttalsumfanges. 1958 erstmals Herzbeschwerden, 1963 Schwellung der li. Augen- 

1 Herrn Professor Dr. E. Schreck, Direktor der Augenklinik der Universitiit Erl~ngen- 
Niirnberg, Herrn Professor Dr. W. Schiefer, ])irektor der Neurochirurgischen Klinik der Uni- 
versit~t Erlangen sowie Herrn Dr. Schreyer, Oberarzt des Pathologischen Institutes der 
Krankenanstalten der Stadt [Nfirnberg sei an dieser Stelle ffir die ~berlassung der Unter- 
suchungsbefunde gedankt. 
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region und der li. Wange, verst~rkte Venenzeichnung. Reizung der li. Bindehaut, Herzstiche, 
Sehwindel, Schlaflosigkeit. 1965 erstmals SehstSrungen auf dem re. Auge. Aus diesem Grunde 
stationgre Aufnahme in der Universiti~ts-Augenklinik Erlangen-Nfirnberg. 

Augen~irztlicher Be/und. Ober- und Unterlidschwellung li. Bulbusmotilitat bds. frei. Puls- 
synchrones, schwirrendes Gerauseh fiber beiden Schl~fen. Re. Auge: Vordere und mittlere 
Augenabschnitte regelrecht, am Augenhintergrund Stauungspapille, gestaute Venen, verengte 
Arterien, Macula regelrecht. Li. Auge: Erweiterung der conjunctivalen Venen zu einem Caput 
medusae. Breehende Medien regelrecht. Augenhintergrund Stauungspapille yon geringerer 
Ausprggung als re., Venen gestaut, Arterien verengt, Macula regelrecht. Pupillenreaktion re. 
etwas trage, li. prompt. Extraorbitale Prominenz bds. regelrecht. Augenbinnendruck re. an der 
oberen Grenze der Norm (22 mmHg), li. intraocul~re DruekerhThung (32 mmHg). RSntge- 
nologisch waren die Orbita sowie das Foramen opticum bds. regelrecht. Visus re. 5/10, Glib- 
ser bessern nicht, Visus li. 5/4. Gesichts/eldpri~/ung re. : Fast konzentrische Gesichtsfeldein- 
schrgnkung bis auf 20 ~ mit einem kleinen temporal unten, peripher gelegenen Gesichtsfeldrest. 
Gesichts/eldpri~/ung li.: Deutliche VergrTBerung des blinden Fleckes bei normalen AuBenzonen. 
Im Zentrum keine Skotome. Zum Ausschlul~ eines intrakraniellen raumfordernden Prozesses, 
welcher aufgrund der starkeren rechtsseitigen Stauungspapille in Er wi~gunggezogen wurde, Ver- 
legung in die Neuroehirurgische Klinik der Universit~t Erlangen. Neurologiseher Be/und. Bei 
der Durchuntersuchung regelrechte neurologische Verh~ltnisse. t~Sntgenologisch im Bereich 
des Schiidels keine Ver~nderungen nachweisbar. Metalldichter FremdkSrper paravertebral 
li. in HThe des 6. I-IalswirbelkSrpers. Bei der Eehoencephalographie keine Verlagerung der 
Mittellinienstrukturen. Weite der 3. Hirnkammer im Bereich der Norm. Bei der Carotisangio- 
graphie re. normales Hirngefgl)system der re. Hemisphi~re. Darfiber hinaus ffillen sich die li. 
A. eerebri anterior sowie Teile der li. A. cerebri media. Aufgrund des Angiogrammes wurde an- 
genommen, dab es infolge der traumatischen Gefggver~nderungen im Halsbereich zu einer 
gewissen Minderdurehblutung der li. Hemisphiire gekommen war. Der Verdaeht auf einen 
raumfordernden intrakraniellen ProzeB konnte nicht bestgtigt werden. Weiterer Verlau/. 
Rfickverlegung in die Univ.-Augenklinik zur Behandlung des Sekundarglaukoms li. Bei der 
Entlassung war die Visusverschlechterung re. weiter fortgesehritten auf 5/50, li. regelreehter 
Fern- und Nahvisus. Am Augenhintergrund zeigten sich jetzt re. eine in Atrophie fibergehen- 
de Stauungspapille yon 2--3 Dioptrien Prominenz, eine deutliche Stauung und Sehlgngelung 
der Venen, kleine peripapillgre Blutungen und sichtbare Capillarzeichnungen der Papille. Am 
li. Auge wies die Papille eine geringere Prominenz auf als re., die Venen waren ebenfalls ge- 
staut, aber peripapillgre Blutungen oder vermehrte Capillarzeichnung waren nicht sieht- 
bar. Bei einer weiteren ambulanten Untersuchung am 4.8.65 betrug der Visus re. nur noch 
Handbewegungen in 30 em. Der Augenbinnendruek war li. wieder auf 34 mmHg angestiegen. 

Am Morgen des 9.3.72 wurde Herr W. yon den AngehTrigen bewuBtlos aufgefunden. Ein- 
weisung in die Nervenklinik Nfirnberg. Im EEG li. akzentuierte Allgemeinveri~nderungen. 
Man nahm einen cerebralen Krampfanfall infolge Minderdurchblutung der li. Hemisphgre als 
Ursache der Bewugtlosigkeit an. Centropilbehandlung. In den folgenden Woehen gehguftes 
Auftreten yon Anfgllen, deutliehe Wesensi~nderung, affektiv abgestumpft und verlangsamt. 
Im Oktober 1972 tageweise verwirrt und geistesabwesend. Am 4.10.72 erneuter groBer Krampf- 
anfall, in deren Folge der Patient weiterhin umdammert und schleeht ansprechbar blieb. In den 
folgenden Tagen pulmolaer Infekt, Hyperthermie und Exitus am 8.10.72 im Alter yon 58 
Jahren. 

Klinische Diagnose. Fas t  30 Jahre  bestehendes,  t raumatisches,  n icht  operat iv  
behandel tes  Aneurysma  der A. carotis communis  re. mi t  Verdacht  auf  arterio- 
ven5se Fis te lb i ldung u n d  Minderdurchb lu tung  der li. Grol~hirnhemisphi~re. 
Venektas ien u n d  Stauungszeichen in  der li. Hals- u n d  Gesichtsh~lfte. Cerebrales 
Anfallsleiden. Sekundi~rglaukom li. Fas t  vSllige Amaurose re. 

AUgemeinpathologischer Be/und (SN 750/72). Die li. A. carotis communis zeigt 4 cm 
proximal der Teilungsstelle eine bleistiftdurchg~ngige 0ffnung zur Vena jugularis interna hin. 
Im Bereich der Einmfindungsstelle weist die Vene einen walnuBgro~en, aneurysmatischen 
Hohlraum auf, dessen Wand gelblich-weil~ verdickt ist und diinne Kalkperlen enth~It. Der 
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Abb.1. Basale Ansicht des tt irnstammes mit  A. basilaris und Aa. vertebrales, Ektasie, 
Schl~ngelung und Blutffille der Gef~Be. Makro-~bersicht 

Int ima lagern flaehe, graurote Gerinnsel auf. Proximal yon dieser Erweiterung ist die Vene 
narbig verschlossen, naeh distal setzt sie sich fiber eine bleistiftdurchgangige 0ffnung in einen 
7 cm langen ektatischen Gefal~abschnitt fort, dessen Umfang bis zu 7,5 cm mii3t. Die Gefi~i~- 
wand ist hier weitgehend zart, lediglich an der ]~bergangsstelle zum Aneurysma hin bestehen 
korallenstockartige, kalkharte Verdickungen der Intima. Weiter distal yon dem erweiterten 
Venenabschnitt laBt sich noch eine Gefal~strecke yon 3--4 mm Durehmesser bis zur Schadel- 
basis hin verfolgen, ihre Wand ist unauffiillig. M~l~ige Arteriosklerose der groBen KSrper- 
arterien. Dilatation und geringgradige ttypertrophie beider Herzventrikel. Offenes Foramen 
ovale, lViittelgradige, verkalkende und stenosierende Coronarsklerose. Chronisehes substan- 
tielles Lungenemphysm. Konfluierende Bronchopneumonie re. Stauungsblutffille der Leber 
und der Nieren. 

NeuropathoIogischer Be/und (SN 219/73). Bei der makroskopischen Betrachtung des Ge- 
hirns erkennt man als Hauptbefund eine hochgradige Blutffille der sehr zahlreichen, z. T. 
stark geschlangelten und erweiterten, pialen Gefiil~e. Die Gefi~l~vermehrung und -ektasie ist vor 
allem fiber dem Hirnstamm und an den Temporalpolen stark ausgepragt (Abb.1 und 2). Aueh 
die Venen an der Unterseite des Nervus opticus weisen eine korkenzieherartige Schl~ngelung 
auf (Abb.Sa). Die Hirnbasisarterien sind regelreeht angelegt, sie zeigen ganz vereinzelt ar- 
teriosklerotische Wandveranderungen. Der li. Carotisstumpf ist yon durchschnittlicher Weite, 
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Abb.2. TemporMpol li. Angiomartiges Gef~Bkonvolut in den weichen H~utem }Ial~o-CTber- 
sicht 

Abb.3. Hirnbasis im Aussehnitt. Starke Ektasie und Gefi~flwandhypertroiohie des re. Carotis- 
stumpfes mit  Druekatrophie des adherenten N. optieus. Normales Gef~l~kaliber li. Makro- 

~bersieht 

das Lumen des re. Carotisstumpfes ist auf das 2- his 3f~che der Norm vergr6ger~ (Abb. 3). Der 
re. Nervus opticus, welcher mi t  dem Carotisstumpf verklebt ist, ist verschm~lert und yon 
grauer Farbe. Aueh das Chiasm~ ersehein~ versehm~chtigt. N~ch der Zerlegung in ~rontM- 
scheiben erkennt man in der re. TemporMregion ein starker erwei~er~es und gesehl~ngeltes 
Gef~B, welches yon der Oberfl~che in die Tiefe des ~arkMgers zieht. AllgemMne Hirnvolumen- 
vermehrung und st~rkegradige Hirndruekzeiehen mit  Kompression der ~edul la  oblongata und 
beginnender ascendierender transtentorieller I-Ierniation. 
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Abb.4. Hirnstamm im L~ngsschnitt. Ektasie, Blutfiille und seheinbare Vermehrung pialer 
GefiiBe. Mikro-Obersicht. F~rbung Elastica-van Gieson 

Bei der milcroslcopischen Betraohtung zeigt sieh eine starke Blutffille der pialen und intra- 
cerebralen Get,Be. Die Get,Be erscheinen absehnittweise vermehrt, so bosonders tempor~], 
und konvolutartig angeordnet. GrSBere piale Arterien weisen gelegentlich halbmondfSrmige 
oder konzentrische, das Lumen nieht wesentlich stenosierende, arteriosklerotische Wandein- 
lagerungen auL Mehrfaeh intraeellulgr gespeichertes Blufabbanpigment in den Subaraehnoidal- 
masehen und intraeerebral perivaseul~r. Die Capillaren in Rinde und Mark sind vermehrt und 
ektatisch. Zahlreiche Capillarwgnde, insbesondere in den Windungst~lern der Temporal- 
region zeigen eine feink6rnige, perlschnurartige Inkrustation mit eisen- und kalkpositiven 
Substanzen (Pseudokalk). Die gleichen Ablagerungen finden sich aueh in den Wgnden ein- 
zelner kleiner Markarterien und in Stammgangliengef~iBen. Das makroskopiseh beschriebene, 
stark erweiterte Gef/~B der 4. Temporalwindung re. stellt sich feingeweblich als kleine angio- 
matSse Fehlbildung dar, bestehend aus mehreren, d/innwandigen, weitlumigen GefiiBhohl- 
r&umen. Ihre Wand bestoht aus Endothel und einigen Kollagenfaserzfigen. In der I~aehbar- 
sehaft dieser Fehlbildung umsehriebene, diskrete, frische Blutung, fleckfSrmige Speieherung 
yon Blutabbaupigment und st/irkere Adventitialfibrose kleinerer Markarterien. Mehrfach 
kleine, frische, reaktionslose Blutungen in l%inde und Mark yon (]roB- und Kleinhirn, areal- 
weise in Grtippchen beieinanderstehend. Allgemeine diffuse Aufhellung des Markseheiden- 
brides, darfiber hinaus in der I~achbarschaft des Unterhorns st~,irkerer, landkartenartig ken- 
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Abb.5. (a) Chiasma opticum und ~ngrenzende Sehnervenabschnitte. Blick yon basal (Foto 
seitenverkehrt). Ektasie und mganderartige Schl~ngelung der GefaBe, li. starker als re. Makro- 
Ubersicht. (b) Nervi optici und Teile des Chiasmg opticum. Vollst~ndige Entmarkung des re. 

N. opticus. Mikro-D-bersicht. Markscheidenf~rbung nach Woelcke 

figurierter Murkscheidenuntergang mit stellenweise spongiSser Auflockerung des Gewebes und 
Gewebsuntergang (Odemnekrose). Im Marklager der Occipitalregion ausgedehnter Status 
spongiosus. Auf Schnitten ~us dem Hirnstamm kommt die an eine angiomatSse Fehlbildung 
erinnernde Schl~ngelung, Ektasie und Blutfiille der Gef~Be, insbesondere extracerebra] gut 
zur Durstellung (Abb.4). ttier einzelne Rundzellinfiltrate perivaskul~r. In allen Regionen kein 
Anhalt ffir primar-traumatische Substanzdefekte, kein fleckfSrmiger oder disseminierter 
Nervenzellausfall. Auch die Ammonshornregionen zeigen einen regelrechten Nervenzellbe- 
stand. Das Ependym der Hirnkammern ist unauff~llig. Auf Schnitten durch Chiasma opticum 
und distale Abschnitte der Sehnerven findet sich eine vollst~ndige Entmarkung des re. Nervus 
opticus und eine teilweise des Chiasma (Abb. 5 b). Bindegewebsvermehrung in dem atrophi- 
schen Opticus. Dem Chiasma aufgelagert finden sich reichlich, hochgradig erweiterte und 
stark mit Blur gefiillte Gefgl~e. Der dilatierte re. Caro~isstumpf zeigt eine m~Bige Verbreiterung 
der Muscu]aris, welche von multiplen, unterschiedlich breiten Kollagenfaserziigen durchsetzt 
wird. Die Elastica intern~ ist in zghlreiche Lamellen aufgesplittert. 
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Patho-anatomische Diagnose. Traumatiseh bedingte, arterio-ven6se Fistel 
zwisehen A. carotis eommunis und Vena jugularis ]i. Walnul3grol~e, aneurys- 
matische Aussackung der Vene an der Fistel6ffnung mit arteriosklerotischen Wand- 
ver~nderungen. Verschlul3 des proximalen Venenabschnittes und hochgradige Er- 
weiterung distaler Teile. Erweiterung, Sehl~ngelung und B]utfiille pialer und in- 
traeerebraler Gef~13e. Kleine angiomatSse Fehlbildung im Marklager des re. 
Schl~fenlappens. Geringer, diffuser, arealweise fortgesehrittener Markseheiden- 
untergang sowie spongiSse Aufloekerung im Centrum semiovale. Ektasie, 
ms Hypertrophie, Fibrose und Elastieaaufsplitterung der re. A. earotis inter- 
ha. Opticusatrophie re. 

Diskussion 

Der yon uns besehriebene Fall gehSrt zu den wenigen Beobachtungen, bei 
denen die Auswirkungen eines arterio-venSsen Shunts im Carotisstromgebiet auf 
das Gehirn fiber lunge Zeit klinisch verfolgt und autoptiseh untersucht werden 
konnten. Da es sich um eine Gefs mit progredienter Symptomatik 
handelte, blieb der Patient  -- wenn auch mit Intervallen -- his zu seinem Tod in 
sts s Obhut. Warum w~hrend dieser langj~hrigen medizinisehen 
Betreuung nie der Versueh unternommen wurde, die Fistel operativ zu besei- 
tigen, mug in der Tatsache begrfindet gewesen sein, da[~ die Fistel erst post mor- 
tern bei der Sektion exakt diagnostiziert wurde. Zu Lebezeiten des Patienten war 
ein traumatisches Aneurysma der li. Halsschlagader mit ]eiehter Recurrens- 
l~hmung angenommen worden. In den letzten Jahren vor dem Tode hatte sieh 
allerdings wegen der st~ndig zunehmenden Besehwerden, insbesondere der Stau- 
ungserscheinungen, der Verdacht auf eine arterio-venSse Kommunikation ver- 
dichtet. Ein Carotisangiogramm li. wurde nie durehgeffihrt. 

Wie wichtig aber die operative Korrektur eines arterio-venSsen Shunts ffir 
seinen Tr/~ger ist, wurde bereits in der Einleitung erSrtert. Denn nieht die 
Minderdurehblutung im Versorgungsbereich der Fistelarterie, sondern die De- 
kompensation des dilatierten uud hypertrophischen Iterzens stellt in der Regel die 
begrenzende Gr613e bei diesem Krankheitsgeschehen dar (MSrl, 1951). Die Zeit 
bis zum Auftreten der kardialen Symptome hs dabei yon den untersehied- 
lichsten Ausgangsfaktoren -- wie Alter des Patienten, Zustand der Gef/~13e, 
GrSl3e der Fistel eet. -- ab, was die z. T. unterschiedliehen Angaben der Literatur 
fiber tIerzbefunde zum Zeitpunkt der Operation erkl/~rt (Rienhoff, 1924). M6rl 
(1951) konnte darfiber hinaus feststellen, dab die Lokalisation eine wesentliche 
Rolle spielt, d. h. dal3 die Auswirkungen herznaher Fisteln auf das Herz wesentlich 
geriuger sind als die herzferner. Die Ursache sieht er in der st~rkeren Ektasie der 
zuffihrenden Fistelarterie bei peripher liegenden Shunts. Schenk u. Mitarb. (1960) 
haben letzteren Befund tierexperimente]l best/~tigt. Sie fanden bei ihren operativ 
angelegten Shunts naeh lj~hrigem Bestehen der Kommunikation eine starke Zu- 
nahme des Durchmessers der zuffihrenden Arterie bei Femoralisfisteln, w~hrend 
er bei den Carotis-Jugularis-Fisteln praktisch unver~ndert geblieben war. Ffir 
die Entstehung dieses Unterschiedes spielt mSglicherweise auch der erschwerte 
Rfickstrom im Femoralisstromgebiet eine Rolle. Der Rfickstrom in der Jugularis 
erf~hrt aufgrund der fehlenden Venenklappen und gfinstigeren statisehen Be- 
dingungen einen geringeren Widerstand (Schenk u. Mitarb., 1957). 
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Die patho-anatomisehen Ergebnisse unseres Falles ffigen sieh zwanglos in die 
eben dargelegten Befunde ein. Naeh fast 30j/~hrigem Bestehen der Carotis- 
Jugularis-Fistel fand sieh neben einer sehlaffen Dilatation nur eine geringgradige 
Hypertrohie der Herzkammermuskulatur .  Aueh eine st~rkere Ektasie des links- 
seitigen proximalen Carotisabsehnittes lag nieht vor. 

Der Fall stellt aber insofern eine Besonderheit dar, als der Pat ient  sehlieg- 
lich - -  noeh ohne kardiale Dekomposition - -  an den eerebralen Komplikationen 
verstorben ist. In  diesem Zusammenhang mug aber erwghnt werden, dab es hier 
neben dem arterio-venSsen Kurzsehlug und der aneurysmatisehen Ausweitnng 
der Vena jugularis zu einem v611igen Versehlug dieser Vene im proximalen Ab- 
sehnitt gekommen war. Dag ein Carotis-Jngularis-Shunt allein unter giinstigen 
Bedingungen noeh sehr viel l/~nger toleriert werden kann, geht aus der Kasuistik 
yon Leriehe hervor (1949), naeh weleher eine a-v-Fistel der Carotis 72 Jahre lang 
st6rungsfrei vertragen wurde, bis der Pat ient  sehlieglieh an einer raseh zuneh- 
menden Kreislaufdekompensation verstarb (zit. naeh M6rl, 1949). 

Die in unserem Fall w~hrend des langj~hrigen Krankheitsgesehehens auf- 
tretenden, multiplen Symptome, ude Zunahme des Halsumfanges, Sehwindel, 
Sehlaflosigkeit, Kopfsehmerzen bei Anstrengung, Herzbesehwerden, Gesiehts- 
r6tung beim Bfieken, Sehwellung und vermehrte Venenzeiehnung in der li. Ge- 
siehtshs Stauungspapille und Sekund/~rglaukom li. konnten vom Kliniker 
ohne Schwierigkeit als Folge der traumatisehen Gefs angesehen werden, 
nur die etwa 20 Jahre naeh der Verletznng auftretenden SehstSrungen am re. 

A u g e  - -  c o n t r a l a t e r a l  zur Fistel - -  mit  starker ausgepr~gter Stauungspapille als li. 
sowie die spgter sieh daraus entwiekelnde Blindheit bei v611iger Sehnervenatro- 
phie ffigten sieh nicht mehr zwanglos in das Bild der zu diesem Zeitpunkt  bereits 
vermuteten arterio-ven6sen Kommunikation.  Man daehte deshalb an einen zu- 
s~tzliehen raumfordernden, intrakraniellen Prozeg. Dieser Verdaeht konnte dureh 
eine rechtsseitige Carotisangiographie abet  nieht best/~tigt werden. Erst  bei der 
Sektion land sieh als Ursaehe dieser ~tiologiseh unklaren ophthalmologisehen 
Befunde eine starke kompensatorisehe Ektasie der re. A. earotis interna mit  Druek- 
atrophie des adherenten re. Nervus optieus. De Brito u. Mitarb. (1969) berieh- 
teten fiber einen Patienten, bei welehem vor der Operation einer Carotis-Jugularis- 
Fistel eine zunehmende Sehsehwgehe auf dem eontralateralen Auge aufgetreten 
war. Eine Erkl/~rung fiir die sehlieBlieh resultierende Blindheit wurde in dem kli- 
nisehen Berieht nicht gegeben. M6glieherweise war hier ein/thnlieher Meehanismus 
im Spiele. 

Fiir das Gehirn stellte die hoehgradige Ektasie der re. A. earotis interna mit 
- -  wie aus dem Angiogramm zu ersehen war --  kompensatoriseher Versorgung 
der li. A. eerebri anterior und z. T. aneh media nur einen kleinen Aussehnitt aus 
den komplexen, funktionellen und strukturellen Anpassungsvorg~ngen dar, 
welehe sieh im Laufe der Zeit zur Kompensat ion der minderdurehbluteLen nnd 
abfluggest6rten li. Hemisphgre entwiekelt hatten. Der wesentliehe Befund be- 
stand in einer hoehgradigen Ektasie und Sehl/~ngelung aller Gefgge, insbesondere 
in den weiehen Hguten,  die in einzelnen Absehnitten sogar an angiomat6se Fehl- 
bildungen erinnerten. Wieweit es sieh bei dem GefgBkonvolut im re. Temporal- 
lappen um eine eehte Fehlbildnng handelt, ist nieht mit  letzter Sieherheit zu ent- 
seheiden. Die hohe Capillardichte in der Groghirnrinde liel3 darfiber hinaus die 
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F r a g e  auf tauehen,  ob es neben  der  Ek ta s i e  u n d  Schli~ngelung noch zu einer  echten 
Gef~]ve rmehrung  gekommen  war. Naeh  neueren  exper imente l l en  Un te r suehungen  
(Burian,  1970) fiber den  Einflul3 ehronisehen Sauers tof fmangels  auf  die Capillar- 
d ichte  in der  Gro•hirnrinde erwachsener  R a t t e n  is t  diese MSgliehkeit  n icht  prin- 
zipiell  auszusehliel3en. Quan t i t a t i ve  Naehweise  be im Menschen s ind uns aber  n icht  
bekann t .  

Die Umbauvorgi~nge an  den  Gef~l~en re ieh ten  abe r  au f  die Daue r  zur  voll- 
sti~ndigen K o m p e n s a t i o n  n ieht  aus, und  es mul3 immer  wieder  zu Schranken-  
s tSrungen mi t  beg le i t enden  0 d e m e n  g e k o m m e n  sein, deren  morphologisches  Sub- 
s t ra t ,  der  m~l~ige, diffuse und  arealweise st~irkergradige Marksehe idenuntergang ,  
die spongiSse Auf loekerung  des Gewebes, die ~l teren und  friseheren,  per ivascul i i ren 
Aus t r i t t e  yon  Serum und  Blur  und  die Ab lage rung  von eisen- und  ka]kpos i t iven  
Subs tanzen  in den  Gef~Bws dars te l len .  Auch kl iniseh wiesen wiederhol t  auf- 
t r e t e n d e  S tauungspapi l le ,  Glaukom,  Kopfsehmerzen ,  Sehwinde] auf  die rezidi- 
v ierende I t i r nd rueks t e ige rung  hin. Der  p rogred ien te  A b b a u  mi t  Wesenss  
und  affekt iver  A b s t u m p f u n g  s ind als Fo lge  des Subs tanzschadens  des Gehirns,  
insbesondere des Marklagers, zu betraehten. Das im Sp~tstadium aufgetretene 
eerebrale Anfallsleiden muB in diesem Zusammenhang sowohl als Ausdruck wie 
auch als zus~tzlieher seh~digender Faktor aufgefal3t werden, welches letztlich die 
eerebrale Dekompensation und den Tod herbeigeffihrt hat. 
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