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Obzwar die ausgezeichnete Monographie fiber Gef~l~miBbildungen 
und Gef~6gesohwfilste dos Gehirns yon Bergstrand, Oliveerona und TSnnis 
(1936) uns schon fiber allerhand Varianten dieses Syndroms belehrt hat, 
ist noch vieles unklar an dieser Krankheit. Hier mSehten wir die wichtig- 
sten Fragepunkte kurzgefag~ noehmals hervorhoben und der relativen 
Seltenheit dieses Leidons wegen zwei eigene F~lle mitteilen, yon denen 
der oine operativ behandelt wurde und der andere Augensymptome 
zeigte, die, soviel ich weiB, noch nioht beschrieben worden sind. 

Die zuerst yon Sturge im Jahre 1879 beschriebene Trias: einseitiges 
kongonitalos Glaukom (Buphthalmus, Gesiehtsnaevus (Naevus flammeus) 
auf dorselben Seite und epileptisohe Kr~mpfe vom Charakter der Jackson- 
Epilopsie in der kontralateralen K6rperh~lfte ist wohl auf eine grSBere 
Gruppe angeborener MiBbildungen zurfickzuffihren, die mehr odor weniger 
elektiv die Derivaten des EIctoderms treffen. Sturge sohlog zur Zeit aus 
seiner klinischen Wahrnehmung sohon auI die gleichzoitige Anwesenheit 
eines Weinfleckes im Gehirn. Die Kombination kongenitales Glaukom 
und Ges{chtsnaevus war den Augens sohon seit Schirmer (1860) 
gel~ufig. 

Zu den yon Sturge genannten Erscheinungon, welche nicht alle neben- 
einander vorzukommen brauchen, k5nnen sieh nooh eine groBe Anzahl 
anderer Symptome gesellen, yon denen Pial- odor Chorioidealangiome, 
eine Gliosis des Gehirns, ein Glioma retinae odor andere Augenver~nde- 
rungon, Hypoplasie und Mikrogyrio des Gehirns, Asymmetric dos Soh~dels, 
eine Hemiplegie, psychisohe und endokrine St6rungen (namentlioh 
Oligophrenie, epileptische Charakterentartung und Fettsucht) und inter- 
cerebrale Verka]kungen, welche am h~ufigsten fiber dem Occipitallappen, 
doch ge]egentlich auch fiber die Regio frontalis projiziert sind, die wich- 
t~gston sind. 

Autoptiseh wurde der Zustand zuerst von Kalischer (1897) beschrieben. 
Hebold (1913) land pathologisch-anatomiseh ein H~mangiom der Pia 
Mater, Kalkherde in der darunter liegenden t~inde sowie Hypoplasie 
und M~krogyrie des Gehirns. Dann brachtc Parlces Weber (1922) den 
r6ntgenologischen Nachweis der typischen Gef~l~verkalkung kleinster 
Blutgefs in der grauen Rindensubstanz. ttierdurch wurde die Dia- 
gnostik des recht polymorphen Leidens wesent]ioh erleichtert. Weber 
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deutete das RSntgenbild als Angioma racemosum. Diese  Auffassung 
herrsehte bei s~mtlichen Autoren im Sehrifttum vor, bis Geyelin und 
Pen]ield (1929) und sparer auch Krabbe (1934) eine andere Auslegung 
des RSntgenbildes gaben. Geyelin und Pen/ield deuteten die doppelt-  
konturierten Schatten (folded shadows) als yon um eine Fissur herum 
abgelagerten Kalkmassen hervorgerufen. Die Verkalkungen sollten gerne 
an der Grenze zwischen grauer und weiger Substanz um einen corticalen 
Sulcus herum vor sieh gehen. Krabbe meinte dann, dab die Verkalkungen 
mehr in den mittleren Rindenschichten und nament]ich in der zweiten 
und drit ten Sehieht zu suchen seien. Der Abstand zwisehen den Parallel- 
linien stimme iiberein mit demjenigen zwisehen den verka]kten Rinden- 
sehiehten wie sie um einer Hirngrube herum liegen. Naeh Bergstrand 
ist auf dem RSntgenbilde der Abstand zwisehen den zwei Linien der 
Doppe]konturen stets zu schmal um yon einem Gyrus bedingt sein zu 
k5nnen, selbst wenn eine bedeutende Mikrogyrie vorl~tge. Die Doppel- 
kontur sollte vie]mehr herriihren yon der Tatsaehe, dab die RSntgen- 
strahlen, die einen t~adis der l~inde passiert haben, sch~rfere 
Sehatten geben als die, welche nur einen Tangentialsehnitt lOassierten. 

Geyelin und Pen]ield untersuehten 5 abortive Fglle, bei denen die 
Gesiehtsnaevi fehlten. Ein Vater, der erst im 49. Lebensjahr an epi- 
leptischen Anfgllen zu leiden begann, hatte 4 Kinder, die alle bereits 
w/~hrend der ersten Lebensmonat an Epilepsie erkrankten. Zwei der 
Kinder zeigten eine leiehte Parese auf. S/~mtliche RSntgenaufnahmen boten 
die typisehen gyrierten oder furchenf5rmigen Kalkablagerungenin der Nahe 
der Hirnkonvexit/~t. Sie wurden hier jedoeh zerstreut im Hirn gefunden. 
Bei einem ihrer F~lle konnte der Herd exzidiert werden. Die PiagefaBe 
zeigten keine Verkalkung. In der grauen Rindensubstanz dagegen lagen 
die Kalkablagerungen in den Wandungen kleinster B]utgef/~Be. In ihrer 
N/~he wurden Gliaproliferationen gefunden. Sie spraehen yon einer 
Endarteriitis caleificans eerebri. Neuerdings (1940) hat  noehmals Schenl~ 
in einem atypisehen Fall nicht nur Ka]kab]agerungen in allen Sehiehten 
der Gef&Bwand gefunden, sondern aueh in den Ganglienzellen, sowie in 
den angiomatSs entarteten Gef/iBen der Pia-Araehnoidea. Auch in der 
weiBen Substanz land er Kalkherde. Krabbe war der erste, der dieMeinung 
vertrat,  dab die Verkalkungen nieht in den Gefggwgnden zu liegen 
branehen, sondern aueh in der l~indensubstanz selbst vorgefunden 
werden k6nnen. Damit w~ren die yon Moniz und Lima (1935) angestellten 
arteriographisehen Untersuehungen in Einklang zu bringen, we]the 
ergaben, dab die Kalkschatten, wenigstens in ihrem Fall, nicht mit dem 
Verlauf der Blutgef~LBe fibereinstimmten. Bergstrand dagegen behauptet, 
dab die Kalkherde immer primgr in den Gef/~gen ]iegen. Die sehr sehweren 
F/~lle scheinen uns iiberhaupt ungeeignet, die LSsung dergleiehen Fragen 
herbeizuffihren, da sieh meistens st6rende ]s dazugesellen, 
welche sekund/~re Anderungen im Gehirn hervorrufen, die das Bild 
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trtiben (z. B. eine gekreuzte halbseitige Kleinhirnatrophie, Verschleppung 
der Kalkniedersehlgge usw.). Jardezky hat angenommen, dab mit Zu- 
nahme der Kalkmenge die Kalkherde ihre Doppelkontur verlieren und 
einen mehr kompakten Charakter annehmen k6nnen. Daraus lgSt sich 
nur schliel~en, da]3 nieht alle Fglle ein typisches t~6ntgenbild darbieten; 
es besagt jedoeh nichts fiber die Frage, ob ein typisches R6ntgenogramm 
an sieh die Diagnose Sturge-Webersehe Krankheit erm6glicht, oder ob 
far die Diagnose wenigstens die Anwesenheit eines Naevus flammeus 
der Haut erforderlich ist, wie z. B. Brouwer meint. Diese Frage ist yon 
praktischer Bedeutung in bezug auf die Behandlung. Wir werden noch 
darauf zurfiekkommen. 

Yakovlev und Guthrie baben in ihrer grundlegenden Arbeit (1931) yon 
kongenitalen Ektodermosen gesproehen, und die Sturge-Webersehe Krank- 
heir zuerst mit der Bournevillesehen (1880) und J~ecklinghausenschen 
(1882) Krankheit zusammengebracht. ])as neurocutane Sturge-Weber- 
sche Syndrom ist yon einer Angiomatosis eharakterisiert. Zwar hat 
Ldvy (1930) in seinem damaligen (Tberblibk die Angiomatosen des Zentral- 
nervensystems in zwei klinisch-pathologische Syndrome aufzuteilen ver- 
sucht; aber der yon ihm als neurookulgres Syndrom bezeichnete met- 
eneephalo-retinale Typ (die Hippel-Lindausehe Krankheit) und das neuro- 
cutane Syndrom (telencephalo-trigeminalen Typs), wo Weinflecken eines 
Dermatomers oder verschiedenerDermatomere einhergehen mit einerAngio- 
matosis des Zentralnervensystems (gelegentlich der entspreehenden Neuro- 
mere) lassen sich klinisch nicht immer scharf voneinander trennen. Die 
lqaevi vascul0si sind 5fters fiber die Haut des ganzen K6rpers verbreitet 
und halten sieh nieht immer an die entsloreehenden Hautbezirke. 

Die pathologisehe Anatomie der vasculgren neuroeutanen Syndrome 
scheint in kongenitalen Abgnderungen der BlutgefgSe zu bestehen, d. h. 
in mesodermalen Anomalien. Doch haben wir nach Yakovlev und Guthrie 
in den vasculgren MiBbildungen, welche Haut (Feuermale) und Zentra]- 
nervensystem (Angiomatosis) treffen, neurogene St6rungen ektodermaler 
Genese zu erblicken. Zwar k5nnen alle jenen Organe, welehe yon Blut- 
gefgSen versorgt werden, yon angiomat6sen Schgden betroffen werden; 
aber die Gefgl~e des Zentralnervensystems und der Haut, der l~etina 
und gewisser Drfisenorgane, d. h. die BlutgefgSe der Ektodermderivate, 
erkranken doeh vorzugsweise angiomat6s. Schon die Hippel- Lindausche 
Krankheit gab zur Zeit Sehwierigkeiten bei der Interpretation der ab- 
normen GefgBbildung. Weft Lindau, Cushing und Bailey von einer 
mesoderma]en GefgBproliferation sprachen, ist die Angiomatosis nach 
Meller und Marburg dort sekundgrer Art und wgre eine gewisse Glia- 
pro]iferation als primgre MiBbildung (Gliosis retinae telangiectodes) zu 
betrachten. Heine versuchte dann beiden Anschauungen gerecht zu 
werden, indem er yon einer Angiogliosis retinae sprach. Die L6sung des 
Problems wurde uns durch die yon Rou~sy und Oberling (1930) aus- 
geffihrten histologischen Untersuchungen ngher gebracht. Sie fanden, 
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dab es typisehe Fiflle gibt, wo eine Angiomatosis mit  einer primitiven 
Gliomatosis einhergeht. Dasse]be fanden Geyelin und Pen/ield bei den 
yon ihnen beschriebenen F~llen der Sturge-Weberschen Krankheit .  
Gelegentlich g~be es also Angiogliome oder Angiome begleitet yon einem 
Gliom oder yon einer Gliosis. 

Die Prs der Angiomatosis bei der Sturge-Weberschen 
Krankhei t  sowie der kongenitalen Anomalien der Neurofibromatosis 
und der tuberSsen Sklerose .ist der Kopf. Ausnahmsweise wird auch die 
Regio lumbosacralis am sti~rksten betroffen. So hat  Cobb (1915) einen 
:Fall beschrieben, der nicht nur einen Hautnaevus,  sondern aueh vari- 
kSse Piavenen fiber dem Lumba lmark  zeigte. Frequenter linden wir 
die Hautanoma]ien der Bournevillesehen und Recklinghausenschen 
Krankhei t  in diesem Gebiet. Darier hat  gemeint, dab es keine wesent- 
lichen strukture]len Unterschiede zwischen dem Naevus vasculosus und 
dem Pringlesehen Adenoma sebaceum gebe. 

Van der Hoeve (1936) ha t  die Sturge-Webersche Krankhei t  als einen 
vierten Typus der Phakomatosis  (qgand~ = Naevus cutaneus) beschrieben. 
Schon 1925 brachte er die Bournevillesche und Recklinghausensche 
Krankhei t  als zwei Typen einer Gruppe yon Krankhei ten zusammen, 
welche dureh Hautfleeke, Flecke in den Schleimhi~uten und in den ver- 
schiedenen Organen, seharf umgrenzte MiBbildungen (Hamartomen,  
Choristomen usw.), gutartige Blastomen, maligne Tumoren und kon- 
genitale Anomalien charakterisiert  sind. Sparer (1932, 1933)rechnete 
er hierzu auch die Hippel-Lindausche Krankheit .  Brouwer, van der Hoeve 
und Mahoney haben bei ihrem sehweren Sturge-Weberschen Fall yon 
einer primi~ren Parenchymdegeneration mit  sekund~rer atypischer Ka]k- 
ablagerung gesprochen. Dies besagt, daB, wenn die Kalkablagerung 
atypiseh ist, wir ihr keine differentialdiagnostische Bedeutung beimessen 
dfirfen. Yalcovlev und Corwin (1939) haben jedoch noch neuerdings bei 
der tuber6sen Sklerose eine diffuse Verkalkung gerade innerhalb des 
Sch~deldaches beschrieben, der eine gewisse diagnostische Bedeutung 
beizumessen w~re. So war es ffir uns eine Frage, in wieweit das typische 
Sturge-Webersche RSntgenbild ffir die Differentialdiagnose innerhalb 
dieser verwandten Krankheitsbilder yon Bedeutung war. I m  Gegensatz 
zu Bergstrand, der die yon Geyelin und Penfield besehriebenen Fs zur 
Sturge-Webersehen Krankhei t  rechnet, lehnen Brouwer c. s., anschlieBend 
an den Befunden Krabbes und Wissings, diese auf der Hand  liegende 
Anschauung ab, weil sie ,,keinen Hautnaevus oder eine sonstige kongenitale 
Anomalie" zeigten. Doch zeigten sie die typischen gyrierten Kalkherde 
bei der RSntgenaufnahme und wurde bei einem Fall verkalkte Rinden- 
gefaBe gefunden, die doch wohl auf kongenitale StSrungen zurfickzuffihren 
w~ren. Schen/c hat in seinem Fall eine corticale Atrophie gefunden, 
welche anscheinend unabhgngig yon der Lokalisation der Angiomatose 
war. Was haben hierzn unsere eigenen Falle gelehrt ? Wir fangen an 
mit einem abortiven Fall, bei demz. B. Weinflecke fchlten. 

29* 
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Fall 1. ~ann,  geboren am 1.3.20, wurde am 24. 1.40 in die neurologisehe 
Klinik des Militgrkrankenhauses Utrecht eingewiesen. Xltestes yon zwei Kindern. 
Ein drittes starb an Meningitis, 7 Nonate Mr. In hereditgrer ginsicht nichts Be- 
merkenswertes. Vide Asthmatiker in der Familie (1 Schwester der Nutter nnd d~s 
Kind einer anderen Sehwester sind asthmatisch). Selber sollte er aueh Asthma- 
anfglle bis zum 6. Lebensjahr gehabt haben. In den ersten 3 Jahren habe er in der 
Schule geniigend Forderungen gemacht. Dann blieb er zuriick, muBte einmM 
hgngen bleiben. Sehon im 2. Lebensjahr hatten sieh angeblich znerst (Mlgemeine ?) 
Kr~mpfe eingestellt. Spgter bekam er immer zurfickkehrende Anfglle, welche 

Abb. I. R6ntgenaufnahme vom Fall I. Das Bild zeigt die typischen, geschlgngelten, 
doppeltkonturierten s welche iiber dem 0ecipitallap!oen projiziert sind. 

konstant mit heftigen reehtsseitigen Kopfschmerzen begannen und mit Par- 
gsthesien im linken Arm und Kraftlosigkeit der ganzen linken KSrperhglfte einher- 
gingen. Nachdem mehrere Tage eine leiehte linksseitige ~emiparese bestanden 
hatte, trat jedesmM wieder v611iges Wohlbefinden ein. Da das freie IntervM1 immer 
kleiner wurde und die Anfglle ihn untauglich machten/fir den Militgrdicnst wurde 
er zur ngheren Benrteilung aufgenommen. Das l%6ntgenbild zeigte in dem rechten 
I-Iinterhauptlappen zahtreiehe doppeltkonturierte gyriformeKMkschatten und in jeder 
I-Iinsicht die fiir die Sturge-Webersche Krankheit typisehenVer~nderungen (Abb. 1). 
Es wurde bei der neurologischen Untersuchung eine sehr geringffigige Atrophic 
der linksseitigen Armmuskulatur gefunden. Sonst negativer Befund. Am 4. 2. 40 
bekam er einen SchwindelanfMI, brach sieh einige Male, hatte heftige reehtsseitige 
Kopfschmerzen, welche in dem hinteren Tell der rechten Kopfhglfte lokMisiert 
wurden. Er verspt~rte Pargsthesien im linken Bein, dann im linken Arm, schlieBlich 
in der linken Zungenh~lfte. AnschlieBend klagte er fiber Kraftlosigkeit der linken 
K6rperhglfte. Bei der angestellten neurologischen Untersuchung wurde eine 
voriibergehende spastische linksseitige Hemiparese gefunden. Beim Vorzeigen 
wieh die Zunge naeh links ab. Die Arm- und Beinrefiexe waren linksseitig erh6ht. 
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Der Mayer-Reflex war links nicht auszufSsen, reehts normaj anwesend. Beiderseits 
wurde voriibergehend Knieklonus gefunden. Der Babinski-Reflex war finks -/-; 
Chaddock-Reflex links ~-. Fundus oculi: normMer Befund. Am 5.2.40 folgten 
einige linksseitige Jacl~son-Anf~lle. ])as linke Bein wurde dabei im Knie- und Hiift- 
gelenk gebogen. Er bekam Schreianf/~lle und meinte, er falle aus dem Bett hinaus. 
Bei der neurologischen Untersuchung wurde tin spontaner horizontMer Nyst~gmus 
nach rechts beim Bliek naeh rechts gefunden. Der optokinetische Nystagmus war 
beim Drehen nach rechts ausgefallen. Am 8.2.40 war der neurologische Befund 
negativ. Psychiseh war er infantil und zurfick- 
geblieben. Am 12.2.40 hatte er keine Be- 
sehwerden mehr. 

Obzwar die chirurgische Behandlung 
bis je tz t  nur  vereinzelt und zaghaft  vor- 
genommen wurde, meinte ich doch, daB, 
angesichts der guten Ergebnisse Olivecronas, 
TSnnis' u. a., bei diesem abort iven Fall  - -  
einem Mann mit  noch ziemlich guter In- 
telligenz - -  operat iv  befriedigende Resul- I I 1 I I 

Nbb. 2. em 
tare  zu erwarten w/~ren. Naeh  OIivecrona Opera t ionsp r~Dara t  v o m  Fall 1. 
und Verbeelc k o m m t  als Therapie der epi- 
leptiformen Anfalle hier nur  Exs t i rpa t ion  des Angioms in Betraeht .  Von 
einer radiologischen Behandlung kann  m an  kaum etwas erwarten.  Der 
rechtsseitige Sitz des Herdes ermSgliehte hier 
aul~erdem eine eventuell sehr ausgedehnte Re- 
sektion und Elektrokoagulat ion.  Dr. Lenshoet~ 
war bereit den Fal l  zur Operation zu tiber- 
nehmen. Auf dem Oeeipitallappen auIsi tzend 
fanden sich, innerhalb eines ausgedehnten Ge- 
bietes, das in seiner Lokal isat ion mit  den Ver- 
&nderungen im R/Sntgenbilde genau iiberein- 
st immte,  zahlreiehe gesehlgngelte, sehr dfinn- 
wgndige Gef~Be. Die Gehirnoberflgehe war zur Abb. 3. R6ntgenbild des 

O perationspr~parates. 
Stelle bl/iulieh verf~rbt. Die Pia Mater war 
dort  angiomatSs entartet .  Unter  dem eigenartigen Gefgl3konvolut waren 
die Kalkablagerungen in der Rinde deutlieh zu palpieren, l)er I-Ierd 
wurde groBenteils abgetragen (Abb. 2, 3) und der Pa t ien t  wurde an- 
seheinend geheilt entlassen. 

Bei der milcroslcopischen Untersuchung (Abb. 4, 5 und  6) wurde 
Folgendes festgestellt:  Die sehr zahlreichen, s ta rk  erweiterten PiagefgBe 
haben guBerst dfinne Wgnde. Die Zwischensubstanz ist fast  vSllig ver- 
sehwunden 1. I n  der I-Iirnrinde sind zahlreiehe kleine v611ig verkalkte  
BlutgefgBe vorhanden,  deren L u m e n  und Wgnde  iSfters vom KMk ganz 
aufgefiillt sind. Hie und  da finder sich aueh K a l k  in der I~indensubstanz. 
Aus den Prgpara ten  geht  jedoeh einwandfrei hervor, dab die KMkherde 
namentl ieh in den GefgBen entstehen. Die Piagefgl~e sind iiberall frei 

* Der Patholog-Anatom Dr. v. Hasselt m6ehte hier yon einem I{~mangiom 
sprechen. 
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yon der Verka, tkung. Die K~lkablugerungen zeigen einen konzentrischen 
B~u. Die verkalkten Gef/~l~e befinden sich namentlich in der zweiten 

:kbb. 4:. 1Jbersichtsbild. S t a rk  e rwel te r te  sehr  dttnnwandig'e Piagefafle yore Typ  des H ~ m -  
angioms,  I n  der  H i rn r inde  zahlre iche v/Jllig v e r k a l k t e  Capil laren u n d  pr&capinare Gef~iBe. 

A~ach grSBere Ka lkhe rde .  

(und dritten) Schicht; doch sind auch einige Gefiil~chen der ersten Schieht 
yon der Verkalkung betrolfen. Wo die Kalkkonkremente bis mn die 

_~_bb. 5. Schn i t t  durch  das Gef~l~konvolut tier Pia .  Man  s ieht  die di innen ~vVSnde u n d  die 
ger inge Z~ i schensubs tanz .  

Gefgge herum liegen, zeige n die Gefggwandungen unregelmgl~ige Um- 
risse. Die Verkalkung greift auch vereinze]t GefgBchen in der weigen 
Substanz an. Um diese GefgBe herum linden sich Gliaproliferationen. 
In dem perivasculgren Lymphraum dieser Gefgl]e werden unregelmg~ig 
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abgerundete KalkkSrner gefufidem: Die Ganglienz~l!en sind in normaler 
Zahl vorhanden. Das Protoplasma ist jedoch verringert.  Die groBen 
pyramidenfSrmigen Ganglienzellen sind nut  noeh ihrer Form nach zu 
erkennen. 

Wir mtissen also Olivecrona beipfliehten, wenn er sehreibt, dab die 
intrakraniellen Verkalkungen, wenn sie in typiseher Form vorhanden 
sind, fiir die Sturge-Webersche Krank- 
heit pathognomoniseh sind. Es w/ire 
falseh gewesen, wenn wir hier aus dem 
Fehlen der Gesiehtsnaevi den Schlug 
gezogen h~tten, es 1/ige keine Sturge- 
Webersehe Krankheit  vet. Dieser Fall 
stimmt jedoch mit den Befunden 
Krabbes grol3enteils iiberein. Aueh hier 
das typisehe R6ntgenbild, aueh hier 
Kalkablagerungen in der Rinde und 
nieht in der Pia Mater, aueh hier eine 
geringe GliaproIiferation. Krabbe hat 
Reeht, wenn or meint, die zweite und 
dritte Sehicht der I-Iirnrinde seien yon 
den Kalkablagerungen bevorzugt. Doch 
hat  er, wie sehon Bergstrand riehtig 
bemerkt hat, anseheinend iibersehen, 
,,dab die Verkalkungen trotz allem 
(prim/it) in Gef/il3en liegen". Krabbes 
Hypothese, welehe eine prim/ire Aplasie Abb. 6. Die  verkalkten Gefii2e sina 

n a m e n t l i o h  in  tier zwe i t en  Seh ieh t  lo- 
mi t  sekund/irer Sklerose und Verkal- kal i s ie r t .  An  v e r s e h i e d e n e n  Stel len 

h a b e n  sie unregelm~il3ige F o r m e n  an-  
kung bei der Sturge-Webersehen Krank- g e n e m m e n .  Offers zeigen die vet- 
heir annimmt, trifft Itir unseren Fall kalkten Gef~/te ein~ konzentrische 
nieht ganz zu. Erkl/irt wird hierdureh z~i~h~m~. 
aueh nieht, weshalb gerade bei der Sturge-Webersehen Krankheit  die 
typischen RSntgenbilder entstehen, die wahrseheinlieh auf eine prim/s 
Verkalkung der ]~indengefKBe zuriiekzufiihren sind. Brouwer e. s. haben 
eine Erkls Spielmeyers fiir das Entstehen der Kalkablagerungen 
herangezogen. Dieser hat  gesagt, dab die Kalkkonkremente bei dege~e- 
rativen Ver/~nderungen i m  Gehirn yon den Gewebefliissigkeiten ~selbst 
herrtihren. In  den betroffenen Gebieten wgre der Stoffweehsel herab- 
gesetzt .  Durch die Abnahme der Kohlens/iurespannung wiirden die Cal- 
eiumsalze gef/illt. Erkl/irt wird mit dieser Annahme nieht, weshalb 
namentlieh in den Gef/igwi~nden Kalk niedersehl/igt. In den stark or- 
weiterten angiomatSs entarteten Piagef/igen muB man wohl eine Er- 
hShung der Kohlens/iurespannung annehmen ? Damit w/ire in Einklang 
zu bringen, dag Kalkablagerungen in diesen Gef/~Ben z u  den Selten- 
heiten geh6ren. Doeh bleibt die Theorie yon der sekund/iren Verkal- 
kung ftir die typisehen F/ille unbefriedigend. 



448 P. tI. Esser: 

F a l l  2 ( A b b .  7, 8, 9 u n d  10) g e h S r t  zu  d e n  s c h w e r e n  vo l l  e n t w i c k e l t e n  

F o r m e n ,  wie  sie y o n  Brushfield, Wyatt u n d  v i e l e n  a n d e r e n  F o r s c h e r n  

b e s c h r i e b e n  s ind .  D ie  s e h r  m e r k w i i r d i g e n  A u g e n v e r / ~ n d e r u n g e n ,  w e l c h e  

h i e r  g e f u n d e n  w u r d e n ,  m a c h e n  d e n  F a l l  b e s o n d e r s  i n t e r e s s a n t  ( A b b .  10). 

Fall 2. Knabe,  wurde am 27.9.27 spon- 
t an  geboren als Mtestes K ind  yon 3 Kin-  
dern. E r  ha t  noeh einen Bruder  und  eine 
Schwester, die gesund sind. Der Vater  ist 

Abb. 7. Fall 2. 12j~hriger I{nabe. Man siehtG 
den Strabismus divergens, die gedunsene linke 

Gesichtsh~lfte und die vielen ~Veinflecken. 

Abb. 8. Fall 2 yon hinten. Verteilung 
der Naevi auf den Extremiti~ten. 

psychisch fremd, sehr reizbar und  hypoman.  E r  wurde im Mili tarhospital  Ut rech t  
beobachtet .  Die Diagnose blieb ungesichert  (partieller Ver schh~  der A. cerebelli 
inferior post. ?). Mut ter  nerv6s. Der Grol~vater vi~ter]icherseits s tarb  70 Jahre  
alt. E r  war w~hrend der  ]etzten Lebensjahre  dementier t .  Die Grol~mutter vgter- 
licherseits s tarb 69 J ah re  alt  an  einem I-Ierzleiden. Der Grol3vater miit terl icher-  
seits leidet an  Arteriosclerosis cerebri. E r  is t  dement,  depressiv und  neigt  zum 
Selbstmord. E r  wurde in einer Ansta l t  auigenommen. In  heredi t~rer  Hins icht  
weiter nichts  Bemerkenswertes.  

Seit Gebur t  bestehen ausgedehnte Feuermale,  welche fiber den ganzen K6rper  
verbrei te t  sind, doch nament l ich  im Gesicht und  an den Ext remi tg ten  lokalisiert  
sind (Abb. 7, 8). Sofort nach der Gebur t  fiel es den El te rn  auf, dab die l inke Gesichts- 
hi~lfte gedunsen und  blgulich aussah. Die Zunge war relat iv  zu grol]. Auch die 
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Arrae, die HSnde und das linke Bein zeigten Weinfleeke (Naevi vasculosi) auf. 
Spi~ter wurde diese Farbe raehr ins Bli~uliche verschoben. Abnorraer Stand der 
Zihne (Prognathie). Schon ira Alter yon ~ 3 Monaten trat der erste epileptisehe 
Anfall auf. Die Eltern erwachten, well alas Kind freradartig weinte (sakkadiertes 
Weinen). Es hatte allgeraeine Krarapfe und Verlust des Bewu~tseins, war nachher 
den ganzen Tag fiber benoraraen. 3 Woehen lang wiederholten sich diese Anf~lle 
fast t~glich. Die Temperatur war w~hrend der Anfille Ofters erhSht (38--390 C). 
Naeh 9 Monaten bekara er Anfil]e vora Charakter der Jack~on-Epilepsie, d.h. 
rechtsseitige tonisehe uud gelegentlich ~ueh klonisehe Kr/~rapfe in Arm, Bein und 
rechter Gesichtsh~lfte, doch ohne BewuStseinsverlust. Am 27.3.28 wurde er in 
der Psychiatriseh-neuro]ogischen Klinik Utrecht aufgenomraen. Dort kam raan 

Abb. 9. RSntgenau~nahme vo~xi Fall 2. Aueh hier die typischen gyrierten ~alkschatten. 

zusararaenfassend zu folgenden positiven Befunden: Sehr groi~es und ausgedehntes 
Feuerraal. Beide Gesiehtsh~lften sind betroffen. Die linke Gesiehtshilfte ist au$er- 
dera gedunsen. Ferner Teleangiektasien auf dera behaarten Kopf (namentlich links- 
seitig), an der linken Hand und dera linken Arra sowie an der rechten Hand raid 
Arm. Ebenso am linken Bein. Das rechte Bein ist Yrei. Strabismus divergens 
Kryptorehisraus. Rechtsseitige spastische Heraiparese. Rechtsseitige Jackson- 
Anf~lle. Er wurde ara 10.4. 28 entlassen und yon einera Radiolog mit Radiura 
behandelt. Mit Prorainal nahraen die Anfille in Anzahl ab. Diese werden vora 
Vater folgenderraa$en heschrieben. Erst heftige Schraerzen in tier linken Hinter- 
kopfhi~lfte, kann dann nieht gut raehr sprechen, bekorarat Zuckungen in der reehten 
Hand, welche fibergreifen auf das rechte ]~ein und die rechte Gesichtshi~lfte. Er 
ist nieraals inkontinent. In der Volksschule hat er 4 Klassen durchlaufen, ist jedoch 
2raal hingen geblieben. Er rechnet schleeht, kann sieh nicht konzentrieren. Epi- 
leptische Charakterziige. Das Ged~chtnis ist gut. Bei der Untersuchung, welehe 
ieh am 6. 3. 40 zusararaen rait Dr. D. Z~itho[/ anstellte, zeigten die RSntgenauf- 
nahraen die typisehen Sturge-Weberschen intrakraniellen Verkalkungen fiber dem 
linken Occipitallappen (Abb. 9). Wir fanden nicht nut eine rechtsseitige spastische 
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Hemiparese mit pathologischen Reflexen, doch augerdem eine Verkiirzung des 
reehten Beines yon etwa 6 era. Auch der reehte Arm war etwa 1 em in der L/~nge 
zuriiekgeblieben. Reehtsseitiger Pes equinovarns (Abb. 8). Beim Gehen wurde der 
rechte Arm im Ellbogen flektiert gehMten. Strabismus divergens. SehseNirfe 
O. D. 6/8; O. S. 1/6 0. Die Pnpillen zeigten Anisokorie (L > 1%) und reagierten nn- 
geniigend auf Lieht. Wir fanden auBerdem einen horizontMen Nystagmus nach 
links beim Bliek naeh links. Der optokinetisehe Nystagmus war beim Drehen nach 
links ausgefMlen. Ileehtsseitig war die Sensibilit~it subjektiv herabgesetzt. 

Der linke Fundus oeuli zeigte ein mir vSllig unbekanntes Bild, das 
reich veranlaBte, das Kind in die Utreehtsehe Augenklinik (Direktor 

Prof. Dr. H. J. M. Weve ) 
zu sehieken 1. Die Papilla 
N. optiei erseheint als 
ein kleines graurStliehes 
KnSpfehen (Abb. 10). Sic 
hat  eine kleine, tiefe und 
sehr seharI abgegrenzte 
zentrale Exkavation. Am 
Rande des KnSfpehens 
scheinen die Gef/~Be der 
Retina pl6tzlieh zu ver- 
mchwinden. Temporal des 
N. optiei formt die Retina 
eine kleine Blase, die nn- 
gef/~hr bis in die Fovea 
eentralis reieht. Das Ge- 

3_bb. 10. Fall 2. Fundus oeuli sin. biet der Fovea weist dort 
einige dunkle Fleckchen 

auf in einem gelbliehen Hof, welehe Blutungen ~hnlieh mind. In  
der Ns des N. optiei und der Fovea zeigt die l~etina eine un- 
gew6hnliehe weiBe VerfSzbung, die auf den ersten Bliek an eine zentrMe 
NetzhautablSsung erinnert. Vermutlieh handelt es sich hier jedoeh um 
eine Gliaproli/eration in den tie/en Schichten der Retina und nieht um 
Falten, da die BlutgefSoBe der Retina ununterbroehen ihren Lauf ver- 
folgen und nirgendw0 Niveauuntersehiede zeigen, sei es denn oberhMb 
der kleinen zentralen Blase, wo die weiBe Verf/~rbung der Retina gerade 
fehl~. DaB die Gliaproliferation tier in der Retina sich vollzieht, erweist 
sieh nieht nur aus dem GefaBverlauf, sondern aueh aus der Tatsaehe, 
dab die Faserstruktur der Netzhaut sich nirgendwo in der Retina aus- 
driickt, wie z.B.  bei der Retina leporina mit den angeborenen mark- 
haltigen Nervenfasern. I)oeh mind auch die oberflachliehen Sehichten 
der Retina sehwer erkrankt. Die groBen Netzhautgef~ge gehen im 

1 Prof. Weve hat das Kind mehrere Male genau ophthMmoskopiseh untersucht. 
Folgende Beschreibung und beigeftigte Zeichnung (Abb. 10) des linken Augen- 
hintergrundes stammen aus seiner I(linik. 
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ganzen unteren Bulbusabschnitt, in einer Entfernung yon ungef/~hr 
4 Papillendiameter yore N. optieus, in graue, zum Teil pigmentierte 
Linien fiber. Die dazwisehen sich befindende Netzhaut  ist fiberall stark 
pigmentiert. Diese Pigmentierung setzt sich in der gesamten Peripherie 
des Augenhintergrundes fort. Die Peripherie ist fiberMl bedeutend 
blasser als das Zentrum. Es liegt kein Grund vor, hier ein echtes Gliom 
anzunebmen. 

Noch deutlicher als der erste Fall zeigt dieses Kind eine Angiomatosis 
und sonstige Gef/~gi~nderungen, Kalkablagerungen und Gliaprolifera- 
tionen in Ektodermderivaten. Was yon dlesen ~b/~nderungen das Prim~Lre 
ist, bleibe dahingestellt. Wahrscheinlich kommen diese Abnormiti~ten 
stets gleiehzeitig und nebeneinander vor. 

Zusammenfassung und Ergebnisse. 
Es wurden einige Fragen bei der Sturge-Weberschen Krankheit  

er6rtert, wie die der intercerebralen Verkalkungen, die der kongenitalen 
Anomalien der Blutgefgl]e und das Problem der Gliaproliferationen. 
Zwei eigene F~lle wurden beschrieben, ein abortiver Fall, welcher operiert 
wurde, und ein sehr schwerer Fall, der ffir eine operative Behandlung 
ungeeignet war. 

Aus unseren Befunden ging fo]gendes hervor: Ein typisches l~6nt- 
genogr~mm ermSglicht auch in abortiven Fgllen, wo Naevi vinosi der 
Haut  fehlen und keine nachweisbaren kongenitalen Augenvergnderungen 
vorliegen, die Diagnose Sturge-Webersche Krankheit  mit Sicherheit zu 
stellen. Dies ist wichtig ffir die Behandlung, welehe immer womSglich 
aus der Exstirpation des Herdes bestehen soll. Gerade die abortiven 
F~tlle haben 6fters noch eine gute Intelligenz und eine gfinstige Prognose 
(namentlich was die epileptischen Anfglle betrifft). 

Beim ersten Fall warden namentlich in der zweiten l~indenschicht 
zahlreiche verka]kte Gef~ge gefunden. Doch fanden sich auch mehrere 
verkalkte Gef~l~chen in der drit ten Schicht und vereinzelt Kalkablage- 
rungen in denen der ersten Schicht. DiG Verkalkung grill gelegentlich 
Gefi~l~e an der weil~en Substanz. Um diese Gef~ge herum fanden sich 
leichte Gliaproliferationen. Die Ganglienzellen waren in normaler Zahl 
vorhanden. Doch war das Protoplasma verringert. Aus den Pr~paraten 
zeigte sich einwandfrei, dal~, wenigstens in diesem Fall, dig Kalkherde 
namentlich in den Gefgl]en lagen. Was yon den AnomMien (Angioma- 
tosis, Kalkab]agerungen, Gliapro]iferationen, Gehirnhypoplasie) das 
Primgre ist, bleibe dahingestellt. Wahrscheinlich kommen diese Ab- 
normit~ten stets gleichzeitig und nebeneinander vor. 

Dal~ die Hippel-Lindausche- und Sturge-Webersche Krankheit  (sowie 
das Bournevillesche und Recldinghausensche Leiden) als kongenitale 
Erkrankungen der Derivate des Ektoderms zusammengeh6ren, geht 
nochmals klar aus unserem zweiten Fall hervor, wo nicht nur die typischen 
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i n t e r ce r eb ra l en ,  d o p p e l t k o n t u r i e r t e n  K M k s c h a t t e n  i m  Occ ip i tMl~ppen ,  
e ine  k o n t r M s t e r a l e  spas t i s che  H e m i p l e g i e  m i t  Jac]csonschen Anf/~llen, 
g u s g e b r e i t e t e  H a u t n a e v i  u n d  ge is t ige  Zur t i ckgeb l i ebenhe i t ,  s o n d e r n  
auch ,  s t a t t  des  G l a u k o m s ,  sehr  se l t ene  A n d e r u n g e n  im  A u g e n h i n t e r -  
g r u n d  g e f u n d e n  wurden ,  die au f  e ine  s chwere  E r k r a n k u n g  der  N e ~ z h a u t  

u n d  e ine  t i e f s i t z ende  Gliosis  r e t i n a e  schl iel]en lassen.  E i n  ech tes  Gl iom 
war  n i ch t  n~chwe i sba r .  D g s  F u n d u s b i l d  w u r d e  e i n g e h e n d  beschr ieben .  
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