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Nach der Zusammenstellung Her xheimers?) tiber die pathologische
Anatomie der kongenitalen Syphilis hat die Endarteriitis luetica der
Gehirnarterien, wie sie Heubner bei akquirierter Lues entdeckte,
bei Kindern zuerst Chiari bei einem kongenital syphilitischen Mad-
chen von 15 Monaten genauer beschrieben. Die Blutgefife der Gehirn-
basis waren hier stark verdickt, zum Teil ganz undurchgéingig; die Pia
zeigte Einlagerungen weiBlicher Flecke. Kohts beschrieb in der Folge
einen dhnlichen Fall. Declerq und Masson sahen bei der Sektion
eines syphilitischen Kindes eine Endarteriitis des Circulus Willisii und
drei Erweichungsherde im Gehirn, von denen der grofite etwa Mark-
stilckgroBe besall. Passini fand eine syphilitische Erkrankung der
GehirngefiBle bei einem zweijihrigen Kinde. Bierfreund beschrieb
einen besonders interessierenden Fall, in dem er bei einem Kinde auller
chronisch-entziindlich verdickten Gehirnhiuten Verdickung der Gefifie
an der Gehirnbasis, Erweichungsherde im linken Scheitellappen und
Schrumpfung sowie diffuse sklerotische Verdickung der rechten Grofi-
hirnrinde fand. Mikroskopisch war an den Gefillen eine Endarteriitis
obliterans, Peri- und Mesarteriitis vorhanden.

Herxheimer bespricht daneben auch die syphilitischen Verinde-
rungen der kleinen GefdBie bei Kindern tiberhaupt, die, wie er betont,
die charakteristischen Organverinderungen oft einleiten oder bedingen.
Neben der Erwihnung der Endarteriitis obliterans (Heubner) wies er
auch auf die sog. Syphilis haemorrhagica neonatorum hin, die von
Mracek, Barensprung, Behrend, Schiitz, Deahna, Runge,
Hochsinger u. a. als Folge spezifischer Gefilverinderung bei kon-
genital syphilitischen Kindern beobachtet worden ist, wihrend K a posi,

1) Die Arbeit wurde Ende Juli 1914 fertiggestellt.
2) Betr. der Literaturangaben vgl. die Zusammenstellung am SchluB der Arbeit.
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Fischl u. a. sie nicht auf die GefiBveranderung beziehen oder einen
Zusammenhang der Blutungen mit der angeborenen Lues iiberhaupt
in Abrede stellen.

Die folgenden Untersuchungen und Ausfithrungen beschrinken sich
auf das Thema der kongenitalen Lues der Hirnarterien und
ihre Folgen an der Hirnsubstanz bei Kindern. Sie kniipfen
an einen Fall, der im Krankenhaus im Friedrichshain-Berlin zur Sektion
kam und neben ausgesprochenen syphilitischen Gefafverainderungen
eine geradezu enorme Zerstorung der Hirnsubstanz bei einem 17 mona-
tigen Kinde aufwies. Ich habe auf Anregung und mit freundlicher
Unterstiitzung von' Herrn Professor Dr. L. Pick bei diesem Falle eine
moglichst genaue Untersuchung der GefiaBveriinderungen des Gehirns
vorgenommen. Zugleich habe ich mich bemiiht, einerseits die bisherigen
klinischen und histologischen Beschreibungen der Gehirngefafiverinde-
rungen bei angeboren syphilitischen Kindern zusammenzustellen,
andrerseits sie mit den bei der erworbenen Syphilis der Erwachsenen
beobachteten ahnlichen Erkrankungen zu vergleichen.

Klinische Vorbemerkungen.
Ich gebe die klinischen Notizen der Falle von vasculirer kongenitaler
Hirnlues der Kinder, soweit diese von den Autoren in den einschligigen
Fallen berichtet wurden.

Die ersten klinischen Angaben finden sich in der erwihnten Arbeit Chiaris
aus dem Jahre 1881. Die 21jshrige Mutter war mit einem syphilitischen Mann
verheiratet, hatte zuerst ein totes Kind zur Welt gebracht und wurde spiiter
wegen syphilitischer Geschwiire und Ausschlige behandelt. Das kranke Kind, das
zweite, -welches nach der antisyphilitischen Kur geboren war, war ausgetragen
und zuerst anscheinend gesund. In der 6. Woche traten jedoch Papeln und Rha-
gadenam Anus, Psoriasis an den Handtellern und FuBsohlen auf, die aber bald
wieder heilten. Nach 6 Monaten wurde ein neues Exanthem, Geschwiire an den
Tonsillen, dann Erweiterung der linken Pupille, Ptosis des rechten oberen Lides,
Lébhmung des rechten Nervus facializ und eine gummése Geschwulst in der rechten
Zungenhilfte beobachtet; bald darauf (mit 15 Monaten) fithrte eine rechtsseitige
Hemiplegie mit epileptischen Anfdllen (3—4mal téglich sich wiederholend) zum
Tode.

Kohts beschrieb zwel besonders auch anatomisch sehr- genau untersuchte
Fille von Arteriitis syphilitica mit Hirnsklerose. Klinisch handelte es sich im
ersten Falle um ein 17 Monate altes Kind, dessen Mutter mehrere Frithgeburten
durchgemacht hatte, aber scheinbar ganz gesund war und ihr Kind zuerst selbst
gestillt hatte. In der lotzten Zeit stellten sich bei dem Kinde zwei Tage hindurch
eigentiimliche Veréinderungen der Augen und des Kopfes ohne allgemeine Krampf-
erscheinungen ein, und es blieb zunfichst eine vollstindige, dann nach und nach
etwas zuriickgehende Lihmung des rechten Armes und des rechten Beines zuriick.
Voriibergehend bestand eine Contractur der Finger, der Daumen war stark gegen
die Vola manus eingeschlagen., AuBer der Hemiplegia dextra waren Lihmungen
im Bereiche der Augen und des Gesichts nicht eingetreten. Eine irgendwie auf-
fallende Intelligenzstérung war nicht vorhanden, das Kind machte keineswegs
den Eindruck eines Idioten. Nach diesem apoplektischen Insult beganmnen sich
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bel dem Kinde tiiglich 3—4 mal allgemeine Konvulsionen einzustellen, die ca. zehn
Minuten anhielten; sie schwanden mit 14 Monaten unter Jodkaliumanwendung.
Tod mit 17 Monaten an Diphtherie.

Der zweite Fall betraf ein 11/, Jahre altes Kind von syphilitischen Eltern,
das im Alter von 6 Monaten antiluetisch behandelt war wegen Rhagaden an den
Mundwinkeln und néssenden Geschwiiren ad anum. Ungefahr 10 Monate spéter
fiel es plotzlich wie bei einer Apoplexie um, bekam Nackenstarre, Opisthotonus,
verbunden mit tonischen und klonischen Krimpfen in den Extremitdten. Man
bemerkte an dem ziemlich kriftig entwickelten fieberfreien kleinen Patienten
an verschiedenen Stellen des Korpers eine Anzahl markstiick- bis talergroBer
Flecke. Es bestand Opisthotonus, der sich schon bei leichten Hautreizen steigerte.
Zuweilen traten tonische Krimpfe in den Beinen auf. Im Schulter- und Ellen-
bogengelenk leicht losbare Contracturen. Léhmungserscheinungen waren weder
im Gesicht noch an den Extremitéten zu bemerken. Dieser Zustand wahrte
41/, Wochen, und das Kind erlag dann seinem Leiden.

L. Declerq und A. Masson berichten die Krankengeschichte dreier Kinder,
die unter den Symptomen der Hirnsyphilis erkrankt waren.

Bei der Sektion des zweiten dieser Félle fanden sie eine syphilitische Arteriitis
im Bereiche des Circulus Willisii mit Erweichungsherden in beiden Gehirn-
hemisphiren. Die Mutter der Kinder war im siebenten Schwangerschaftsmonat
syphilitisch infiziert worden, Das Kind war zum richtigen Termin geboren; es
zeigte syphilitische Papeln und syphilitischen Pemphigus. Zwei Wochen nach der
Geburt trat gummése Periostitis am rechten Unterkieferwinkel auf. Einen Monat
spater stellten sich Gehirnerscheinungen ein, hiufiges Erbrechen, Schlafsucht,
krampfhafte Bewegung des Kopfes nach links. Das Kind schlief fortwdhrend, Tag
und Nacht. Es konnte nicht mehr schreien. Konvulsionen wurden nicht bemerkt.

Passinis Beobachtung betrifft ein zweijihriges Mddchen. Es war das 9. Kind
luetisch angeblich nicht infizierter Eltern, wurde rechtzeitig geboren und post
partum wegen Augenblennorrhde drztlich behandelt. Nach 2 Monaten stellte -sich
Lihmung der Hinde und Fiile ein; im Alter von 4!/, Monaten Coryza, papuldses
Exanthem im Gesicht, nédssende Papeln am Genitale und Psorjasis palmae et
plantae; ferner bestand eine Verdickung der 1. Phalanx des linken Zeigefingers.
Eine antiluetische Kur brachte diese Erscheinungen zum Schwinden. Nach
einigen Monaten jedoch traten neue Papeln an den Genitalien auf. Die weitere
Entwicklung war eine anscheinend giinstige, als plotzlich am Ende des 2. Lebens-
jahres ein apoplektischer Anfall, eine Ldhmung der rechten Kérperh:’i]fte mit
Avufhebung des Sprachvermogens auftrat.

Sebr eingehend ist wie die anatomische auch die klinische Beobachtung und
Beschreibung im Falle Bierfreunds. Das Kind, ein Médchen, stammte von
syphilitischen Eltern. Als die Patientin 2!/, Jahre alt war, stellte sich nach einem
rezidivierenden Exanthem eine Lihmung ein. Das Gesicht war schief, der Speichel
lief auf der linken Seite heraus, der linke Arm war vollig unbeweglich, auch be-
merkte der Arzt eine Schwiiche des linken Beines. Unter Anwendung von Gal-
vanisation soll schnelle Besserung eingetreten sein bis zur volligen Wiederher-
stellung, die in wenigen Tagen erfolgte. Als die Patientin gegen 3 Jahre alt war,
trat wieder eine Lahmung, diesmal mit BewuBtlosigkeit ein; zugleich bemerkte
man Zuckungen im linken Arm und einige Male Erbrechen. Beinahe- téglich
traten jetzt Krimpfe auf; allméhlich stellte sich eine Contractur des linken Armes
ein. Geringe Contractur war auch an beiden Beinen nachweisbar, am rechten
Arm eine leichte Parese. Sensibilitétsstérungen erheblichen Grades waren an-
scheinend nicht vorhanden, insbesondere auch kein Schmerz beim Beklopfen des
Schidels. Meist soll Fieber bestanden haben. Tod mit 3 Jahren unter Inanition

Virchows Archiv. Bd. 232, 7
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In den neuerdings von Graupner und von Duerck berichteten hierher-
gehorigen Fillen fehlen klinische Angaben.

In unserer eigenen Beobachtung wurde die genaue Anamnese durch
Herrn Prof. De. ¥. Lewandowsky, denneurologischen Konsiliarins des
Krankenhauses, erhoben.

Die Mutter des Kindes wurde von dem syphilitischen Ehegatten kurz nach
Beginn der Graviditdt infiziert und erkrankte alsbald an florider Lues. Wihrend
der Mann antisyphilitisch behandelt wurde, 148t sich nicht sicher feststellen, ob
dies auch mit der Mutter wihrend der Graviditét geschah. Das Kind wurde
am 23. XII. 1905 im 8. Monat der Schwangerschaft geboren und wog 23/,
Pfund. Es hatte ein syphilitisches Exanthem und wurde alshald mit Sublimat-
bidern behandelt. Es wog im Alter von 5 Monaten 10 Pfund und war sonst
normal.

Im 6. Monat seines Lebens (Mai 1906) trat plstzlich ein ,,Schlaganfall® auf.
Die rechte Seite war geldhmt, die Lidspalten waren verschieden grof, das Gesicht
rechts verzerrt. Vom Arzt wurde die Diagnose ,,Meningitis‘‘ gestellt.

Im Juni 1906 erfolgte eine neue Attacke unter Erbrechen, und das Kind war
3 Wochen lang bewufitlos. Es wurde in dieser Zeit mit der Sonde erndhrt. Wenn
das Kind schrie, stellten sich ,,in allen Gliedern Krimpfe* ein, es war mitunter
»ganz steif’. Dann trank es wieder sehr gut und sah sich um, wenn es jemand
sprechen horte, griff aber nicht mehr, wenn man ihm etwas zeigte oder ihm etwas
in die Hand gab. Weihnachten 1906 hat das Kind nach der Aussage der Mutter
noch gelacht. Es schlief gut, von 12 Uhr nachts bis 12 Thr mittags, aber nur,
wenn es bei der Mutter lag. Wenn es im Wagen gelassen wurde, schrie es. Die
Augen konnte es nur nach links bewegen, doch beobachtete es auch nach rechts
und drehte sich dabei, wenn es nach dieser Seite sehen wollte, mit dem ganzen
Korper um 180°. Dall es noch riechen konnte, ist wahrscheinlich (die Mutter
glaubte es jedenfalls). Es hérte auch, wenn jemand nachts laut sprach. Zum
Trinken meldete es sich.

In den Tagen vom 18.-—20. Januar 1907 entwickelte sich eine vollkommene Oku-
lomotoriuslihmung rechts, 8 Tage spiter auch links. Zum Trinken meldete es sich
vou dieser Zeit nicht mehr, trank aber, wenn es Nahrung erhielt. Angebrannte Milch
wurde verweigert. Im Dunkeln war das Kind nicht zu beruhigen. Es mufite Licht
gemacht werden. Beim Fallenlassen von schweren Gegenstinden oder anderen
lauten Gerdiuschen schrak es zusammen. 14 Tage vor dem Tode sah das Kind
noch nach der Mutter und &ffnete auf Anrufen bis zuletzt etwas die Augen. Auch
machte es einen Unterschied zwischen seiner Mutter und der pflegenden Schwester
im Krankenbause.

Uber die Zeit vom 21. II. bis zum 10. III. 1907 giebt die Krankengeschichte
nahere Auskunft. Das Kind schreit, schiuckt, greift, wenn man ihm etwas in die
Hand gibt, dagegen nicht auf Gesichtseindriicke hin. Vielfaches Erbrechen; die
Optici sind nach dem Augenspiegelbild atrophisch.

Im einzelnen berichtet das Krankenjournal iiber Status und Verlauf: Das
Kind ist fiir sein Alter klein und schwichlich, Muskulatur und Fettpolster ziemlich
gering. Keine Driisenschwellungen. Rachenorgane ohne Besonderheit, Puls
regelmiBig, etwas beschleunigt Grofle Fontanelle weit offen und etwas vor-
getrieben, groBer Schidelumfang. Epiphysen aufgetrieben, angedeuteter rachi-
tischer Rosenkranz. Das Kind hilt die Augen gschlossen und vermag sie micht
zu 6ffnen oder zu bewegen. Es sieht offenbar nicht, der Augenspiegel ergibt beider-
seits Opticusatrophie. Das Kind schreit, schluckt, greift nach der Flasche, wenn
man seine Hand damit bertthrt. Innere Organe ohne Befund, hiufiges Erbrechen.
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22. II. Lumbalpunktion; 210--160; wasserklare Fliissigkeit.
1. 1I1. Hiufiges Erbrechen; im tibrigen Status unverindert.
10. ITII. Geringe Gewichtsabnahme, langsamer Krifteverfall.
11. III. Exitus.

Die Fille von charakteristischer syphilitischer Endarteriitis der
Gehirnarterien mit kliniseh verwertbaren Notizen sind die von Chiari,
Kohts (2), Leclerq und Masson, Passini, Bierfreund und unser
eigener, im ganzen also 7. Eine kurze Zusammenfassung lehrt hier
folgendes. ' ‘

In 6 Fallen sind die Angaben idiber voraufgegangene Lues der
Eltern positiv, nur bei Passini negativ. Bei Declerq und Mas-
son und in unserem Falle war die Infektion der Mutter bzw. des Kindes
eine postkonzeptionelle; sie erfolgte im 7. Schwangerschaftsmonat bzw.
kurz nach Beginn der Graviditit.

Pagsini nimmt in seinem Fall eine ,,Lues acquisita® an, weil ,,das
histologische Verhalten, das spite Auftreten des Fxanthems fiir akqui-
rierte Lues ganz bezeichnend ware”; doch versucht er den Hergang
der Infektion des ,,gesund® geborenen Kindes nicht zu ermitteln.

Das Alter, das die Kinder erreichten, betragt

bei Chiari . . . . . . . . . . . 15 Monate
, Kohts (Fall'1) . . . . . . . 17 »

,, Kohts (Fall 2y . . . . . .. 1Y, Jahre
, Declerq und Masson. . . . 2 Monate
, Passini . . . . . ... .. 2 Jahre

,, Bierfreund . .. .. ... 8§

in unserem Falle . . . . . . . . 17 Monate

Graupner und Duerck geben 11 bzw. 13 Monate an.

Im klinischen Bild insbesondere der cerebralen Erkrankung
lassen sich zwei Typen unterscheiden. Entweder erfolgt der Beginn
ganz plétzlich, mit apoplektischen Anfillen, bei deren Abklingen eine
Hemi- oder Paraplegie zuriickbleibt; oder die Symptome setzen schlei-
chend ein: es tritt zunichst 6fteres Erbrechen oder halbseitige Facialis-
lahmung auf, die allméhlich in Hemiplegie itbergeht. Zur ersten Gruppe
gehéren die Falle von Kohts (Fall 2), von Passini und unser Fall,
zur zweiten in sehr typischer Form die Fille von Declerq und Masson
und Kohts (Fall 1). 'Von gemischter Art sind die Falle von Chiari
und Bierfreund: Beginn mit halbseitiger Liéhmung des Nervus
facialis, spiter stellen sich typische Apoplexie (Bierfreund) oder
epileptiforme Anfille (Chiari) ein.

Im einzelnen ergibt ein klinischer Vergleich:

Wo die Facialislihmung auftritt, stellt sie sich sehr friih ein.
Im Fall Chiari bestand zugleich mit der Facialislihmung eine bedeu-
tende Erweiterung der linken Pupille und eine Ptosis des rechten oberen

7*
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Lides. Bierfreund stellt ein ,schiefes Gesicht und den Speichelflufl
auf der linken Seite” fest. Erbrechen trat einmal im Beginn der
Hirnerscheinungen auf (Declerq und Masson); bei Bieifreund und
in unserem eigenen Fall stellte es sich im Verlaufe der bereits ausge-
sprochen cerebralen Krankheit ein. In den 7 Fallen war die Hemi-
plegie 5mal eine vollkommen typische (sie fehlt nur im zweiten Fall
von Kohts und bei Declerq - Masson); 4mal war sie rechtsseitig,
1mal (Bierfreund) linksseitig. Kohts berichtet in seinem zweiten
Falle iiberhaupt iiber keine Lihmungserscheinung. Hier bestand eine
haufig in kurzen Intervallen auftretende Nackenstarre nebst ausgebrei-
teten tonischen und klonischen Krimpfen. Kohts spricht von einem
Opisthotonus wie bei Hysterie, der bei leichten Hautreizen sich steigert.
Declerq und Masson sahen weder Krimpfe noch Hemiplegie; hier
bestand Tag und Nacht hindurch dauernde Schlafsucht.

Allgemeine Konvulsionen sind notiert bei Kohts in seinen
beiden Fallen, bei Bierfreund und in unserem Fall.

Eine besondere Besprechung erfordert schlieBlich noch der klinische
Befund unseres Falles in Anbetracht der kolossalen Zerstérung des
GroBhirns, der sich nicht sehr weit entfernt halt von einer fast volligen
Zerstorung der beiden Hemisphsren,

Insofern die rechte GroBhirnhemisphire total vernichtet ist und von
der linken nur ein Teil des iberdies schwer veranderten Hinterhaupt-
lappens vorhanden ist (vgl. u.), gleichen diese Verhaltnisse im wesent-
lichen denen der Anencephalen. Freilich ist der GroBhirndefekt
hier erst allmihlich nach der Geburt entstanden; andererseits leben
Anencephalen nicht so lange, und die klinische Beobachtung bricht bei
ihnen in frithem Stadium ab. Entsprechend den links vollkommeneren
Versnderungen der GrofShirnhemisphére begann der Prozef mit einem
rechtsseitigen Schlaganfall, doch war spiter sicher keine schwere Lih-
mung mehr vorhanden, weder auf der rechten, noch auf der linken Seite.
Das Kind vermochte mit allen vier Extremitaten zu ,,strampeln®, wie
dies auch Anencephalen tun, bei denen lediglich der Hirnstamm nebst
Kleinhirn und Riickenmark vorhanden ist. Ebenso waren auch nach
dem Schlaganfall krampfhafte Mitbewegungen des ganzen Korpers
beim Schreien vorhanden. Die pl6tzlichen Okulomotoriuslahmungen im
letzten Drittel des Jahres 1907 entfallen zweifellos wohl auf eine neue
Erweichung. DaB der Greifreflex erhalten war, da8 das Kind trank und
schluckte, schrie und angebrannte Milch verweigerte, gehdrt gleichfalls
zu den bei Anencephalen beobachteten Fahigkeiten. Angeblich soll noch
in letzter Zeit das Kind die Mutter von der Pflegeschwester im Kranken-
hause unterschieden haben, und es soll noch 14 Tage vor dem Tode
nach der Mutter ,,gesehen* haben, d. h. es soll vermocht haben, die
Lider zu heben, wenn die Mutter sich bemerkbar machte. Wahrschein-
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lich aber hat das Kind nicht gesehen, sondern war vollkommen blind,
konnte aber vielleicht die Mutter mit Hilfe anderer Sinne noch unter-
_scheiden.

Die Tatsache, daB alle diese Funktionen bei allméhlicher Gewohnung
in ganz kindlichem Alter ohne GroBhirn erfiillt werden, lassen vielleicht
an eine subcorticale Gewohnungsassoziation denken.

Pathologische Anatomie auf Grund der Sektionsbefunde.

Bei der Sektion seines Falles fand Chiari neben einer noch offenen grofien
Fontanelle die Meningen im -allgemeinen von mittlerem Blutgehalt und stark
6dematds verdickt. Uberall waren plattenférmige weiBliche Herde von Granu.
lationsgewebe vorhanden, die teils in der Arachnoidea, teils in der Meninx vasculosa,
teils in dem lockererr Balkengewebe zwischen den beiden Hauten lagen. An jeder
GroBhirnhemisphire fanden sich etwa 20 griBere solche Herde neben vielen sehr
kleinen. Am Kleinhirn waren die Meningen ganz zart und frei von solchen Herden.
Um die grofen Hirnarterien der Konvexitét zeigte sich zwar auch eine diffuse
Verdickung leichteren Grades, diese selbst waren aber sonst nicht von besonderer
auffilliger Beschaffenheit. Die meisten basalen Arterien waren in der
Wand verdickt, hidrtlich, streckenweise obliteriert, die beiden
AA.- carotides internae, wie die beiden Arteriae fossaeSylvii zeigten
ungleichm#fBige Wandverdickung. Die Substanz des GroBhirns war sehr
weich; im Mark und in den groBen Ganglien waren stecknadellmopfgrofe, weillich-
gelbliche, deutlich umgrenzte Infiltrationsherde vorhanden; die Ventrikel waren
nicht erweitert.

Kohts fand bei der Sektion seines ersten Falles eine ausgesprochene Sklerose
an der linken Hirnhilfte. Die Pia mater war ziemlich blutreich und enthielt in
den Arachnoidealriumen ziemlich viel Fliissigkeit; der linke Seitenventrikel war
stark dilatiert. Zwischen der rechten und linken Hirnhilfte besteht eine grofie
Differenz: Breite rechts 7, links 4%/, cm, Linge rechts 18, links 161/, cm. Die
linke Hemisphére ist flach und fiihl$ sich ziemlich hart an; ihre Windungen sind
betrichtlich verschmilert und sklerotisch. Das Corpus striatum ist links viel
kleiner als rechts, kaum gewolbt, der Thalamus opticus ist ebenfalls verkleinert,
an der Oberfliche ungemein héckerig und ungewdhnlich derb. Die Arteria
basilaris ist in ihrem mittleren Teil auf eine Strecke von 13 mm
obliteriert und bildet einen 3 mm dicken Strang. Daneben ist sie in der
Ausdehnung von 6 mm mit Gerinnseln erfiillt, die sich in die Arteria profunda
cerebri sinistra fortsetzen. Das Riickenmark zeigt auf dem Durchschnitt von oben
bis unten eine gallertige Beschaffenheit der Pyramidenseitenstrangbahnen. In
der Medulla oblongata zeigen die Pyramiden eine Differenz. Die linke ist durch-
scheinender und hat an ihrer breitesten Stelle eine Ausdehnung von 5, die rechte
von 6 mm. Der linke Pedunculus ist platter und entschieden schmiler (Breite
rechts 16, links 12 mm). .

Bei seinem zweiten Fall sah Kohts eine ausgedehnte Sklerose in beiden
Hemisphéren, links stirker, von evident gelber Fiarbung. Beide Seitenventrikel
waren dilatiert, die Zentralganglien ganz abgeflacht, am stirksten die sehr weichen
Corpora striata, wo sogar Einsenkungen vorhanden waren. Diesen entsprach eine
kornige Verdickung des Ependyms. An der Hirnbasis waren die Arterien
meist verdickt, einige obliteriert. Die Carotiden, wie die Venen, und auch
die Nervi oculomotorii waren in ¢in derbes Gewebe eingeschlossen. Auech die
Carotiden und die Arteriae fossae Sylvii zeigten starke Verdickung
der Wandungen und Verengerungen ihres Lumens. Die Arteriae



102 A, Takahashi:

vertebrales zeigten an ithrem Ubergang in die Arteria basilaris eine
intensiv weille derbe Partie von 1,7 cm Linge. Die GefiBe fiihlen sich
hier ungemein derb an. Von beiden Vertebrales aus 188t sich nicht Luft durch
die knorpelharte Stelle durchtreiben. Der vordere Teil der Arteria basilaris ent-
h#lt Blut. Bei der Sondierung 148t sich eine Borste von der Arteria vertebralis
aus durch die verdickte Stelle der Arteria baslilaris mit Mithe durchfiihren.

Die Arteria cerebelli anterior ist beiderseits undurchgingig,
die Arteria profunda cerebri ist zu einem derben ungleichméBigen
Strang verschlossen, der sich namentlich in die ebenso verianderte
Arteria communicans posterior fortsetzt. Das Riickenmark zeigt
in seiner ganzen Linge sklerotische Stellen von verschiedener GroBSe im Bereich
der Vorder- und Seitenstringe. Der Conus terminalis ist durchweg transparent.
Die vorderen Wurzeln sind entschieden etwas diinn, am oberen Brustmark etwas
durchscheinend.

Declerq und Masson finden einen ockergelben fiinizigeentimestiickgroBen
Erweichungsherd an der Unterseite der linken Grofhirnhemisphéire (im ,lobus
sphenoidalis®); der Herd greift auf die zweite und dritte Stirnwindung iiber. Ein
erbsengrofier Erweichungsherd findet sich an der inneren Seite derselben Hemi-
sphire und auf dem Corpus callosum derselben Seite; ferner eine linsengrofe
FErweichung am Corpus striatum. Am Kleinhirn beiderseits ein analoger Befund.
Es bestand ausgeprigte Arteriitis syphilitica am Circulus Willisii; die
Arterien erschienen hier wie mattweifle zylindrische Strénge.

Passini gibt in seinem Fall als anatomische Diagnose der Obduktionsver-
anderungen: Diphtheria cum inflammatione crouposa laryngis, pharyngis, tracheae
et bronchorum in emolitione pseudomembranarum cum pneumonia dextra. End-
arteriitis luetica Heubneri arteriae fossae Sylvii et corporis callosi
lateris sinistri, subsequente encephalomacia hemisphaeriae sinistri cerebri;
papulae syphiliticae ad anum. Die Seitenventrikel waren stark dilatiert, das
Ependym verdickt, die iibrigen Gehirnteile waren maf@ig blutreich und ziemlich
stark durchfeuchtet.

Aus dem Sektionsbefund bei Bierfreund zitiere ich: Schideldach dinn,
symmetrisch gebaut. Die Dura haftet sehr fest dem Schidel an. Die weichen
Hirnhdute bieten sehr starke Roétung durch Injektion dar. Seitenventrikel er-
heblich dilatiert, Ependym verdickt. Centrum semiovale linkerseits im Bereich
des Scheitellappens diffus rotlich erweicht. Die Arterien an der Hirnbasis
sind — speziell die Stiimpfe der Carotides internae — deutlich, wenn
auch nur miBig verdickt und starrer als normal. Stellenweise sind in die fast
durchsichtige Wand der GefiBie kleine flache Knitchen eingesprengt. Betr. der
mikroskopischen Untersuchung der in Alkohol gehérteten Arterien der Gehirn-
basis vgl. unten. Sie ergab entsprechend den schon makroskopisch als fleckige
oder mehr diffuse Verdickungen der Wand wahrnehmbaren Stellen die typischen
Erscheinungen der Arteriitis syphilitica.obliterans.

Graupner sah am Gehirn eines 11 monatigen Sduglings ganz frische rote Er-
weichung der rechten GroBhirnhemisphire und des rechten Seh- und Streifenhiigels,
sowie #ltere, durch Erweichung entstandene Cysten und reaktive Sklerose. Es
handelt sich hier um die Folgen einer auf luetischer Basis entstan-
denen Endarteriitis der Arteria basilaris und Arteria fossaeSylvii.

In dem zitierten Falle Duercks fehlt eine detaillierte Beschreibung,
Eigener Fall

H. G. 1%/, Jahre alt.

Klinische Diagnose: Englische Krankheit, Wasserkopf.

Sektion 12. ITII. 1907 (Prof. Dr. L. Pick).
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Sektionsprotokoll

Dem Alter entsprechend grofie Kinderleiche. Totenstarre. Am Gesil ein
zirka handtellergroBer Decubitus. GrofBie des Kopfes entspricht dem Kindesalter,
Vorder- und Hinterhauptstontanelle sind nicht geschlossen. Der Schidel ist in-
sofern asymmetrisch, als die ganze linke Seite die rechte an Umfang und Aus-
bauchung namentlich nach hinten hin bei weitem itberwiegt. Tm Munde befinden
aich 4 obere und 3 untere Vorderzihne, von denen die unteren duBerst klein sind.
An den herausgenommenen aufgesigten Rippen sind makroskopische Verdnderungen
nicht besonders ausgesprochen.

Zwerchfellstand beiderseitig: oberer Rand der 4. Rippe.

Der Herzbeutel wird zum Teil von der rechten Lunge iberlagert. Herz-
beutel nebst Inhalt ohne Befund. Klappenapparat und Herzmuskulatur sind
normal. Linke Lunge: Der untere Lappen ist weniger lufthaltig als der obere,
der Blutgehalt nicht abweichend. Auf dem Durchschnitt zeigen sich im Unter-
lappen einige braunrocte luftleere gekdrnte Herde bis zu FinfpfennigstiickgroSe.
Rechte Lunge: Oberlappen ist bis auf die untersten Partien lufthaltig, desgleichen
der Mittellappen. Blutgehalt in diesen Teilen ohne Abweichung. Der untere Teil
des oberen Lappens sowie der Unterlappen zeigen auf dem Durchschnitt zahl-
reiche rotbrdunliche luftleere kornige lobulire Herde.

Halsorgane ohne bhesonderen Befund. Der untere Teil des Oesophagus zeigt
leichte Injektionen.

Thymusdrise: ca. 5 cm lang, von entsprechender Entwicklung.

Die Gallenblase zeigt einige leichte Adhisionen.

Wurmfortsatz frei

Bauchfell gla’at und spiegelnd.

Milz: 8:5%/,:2; Konsistenz normal. Zeichnung (Follikel und Trabekel) deutlich.

Linke Nebenuniere frei, ebenso linker Ureter; Nierenkapsel ist leicht ab-
ziehbar. Das Organ ist von gewdhnlicher GroBe. Konsistenz etwas weich. Rinden-
zeichnung nicht ganz deutlich; Parenchym im ganzen sehr animisch.

Rechte Niere und Nebenniere wie anderseitig.

Beckenorgane (Harnblase, Genitalapparat, Rectum) ohne Befund.

Magenschleimhaut frei, ebenso Duodenum. Grofe Gallenginge frei,
Schleimhaut der Gallenblase ist intakt.

Die Leber, von gewdhnlicher Gréfie und Form, ist andmisch. Lappenzeich-
nung deutlich sichtbar,

Pankreas ohne Befund.

Darmschleimhaut zeigt stellenweise leichte Follikelschwellung und leichte
Injektionen. Im Wurmfortsatz findet sich etwas breiiger Kot.

Schidel- und Rickenmarkshohle.

Die duBeren Bedeckungen des Schiidels sind ohne auffallende Besonderheiten.
Das Pericranium ist, wie gewohnlich, leicht abschabbar. Horizontale Durch-
sigung des Schidels mitsamt dem Hirn (vgl. Abb. 1). Die horizontale Sigeebene
fallt hierbei etwa 3 mm oberhalb des oberen Umfangs des Foramen Monroi. Der
groBte Durchmesser der Ebene von vorn nach hinten betriigt an der AuBenperipherie
des Schidels gemessen 13,5 cm. Der groBte Durchmesser von rechts nach links
11 em.

Auffallend ist eine nicht unerhebliche Blutfiille des gesamten knéchernen
Schidels. Die Dicke der hyperdmischen Schidelknochen betrigt ziemlich gleich-
mifig 3 mm, an einer diinnen Stelle hinten links, dem hintersten medialen Pa.-
rietale entsprechend, etwa 11/, mm.

Das Bild des Gehirns selbst auf dieser Sigefliche bletet ein hochst unge-
wohnliches und auffallendes Verhalten.
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Es ist, wie alsbald im einzelnen zu schildern sein wird, fast die ganze Substanz
des GroBhirns bis auf cinen, etwa dem linken Lobus occipitalis entsprechenden
Rest zerstort. Dabei ist das Volumen der zerstdrten rechten GroShirnhemisphire,
verglichen mit dem der linken, bei weitem geringer. Die durchschnittene Falx
bzw. das Septum pellucidum und die Mittellinie der Fornix zeigt durch die asym-
metrische Verlagerung nach rechbts von der scheinbaren Medianlinie ohne weiteres
dieses MiBverhdltnis. Septum pellucidum und Fo:nixmitte sind von den kns-
chernen Schédelwandungen Iinks 6 cm, rechts nur 4,5 cm entfernt. Die Dura mater
ist an ziemlich zahlreichen Stellen von dem Kunochen ziemlich gut ablésbar. Da-
gegen sind die weichen allgemein blutreichen Hiute des Gehirns, obschon fiir sich
nicht besonders nennenswert verdickt, mit der Dura durch zahlreiche fidige Ver-
wachsungen verbunden.

Im einzelnen fillt zunéchst die gans auBerordentliche, dabei wiederum un-
gleiche asymmetrische Erweiterung der Seitenventrikel in allen ihren Teilen,
bis in das Unterhorn hinein, auf, und zwar ist der linke Seitenventrikel geriumiger
als der rechte. Seine grafite Lange in der genannten Schnittebene gemessen hetriigt
7,7 cm, seine grofite Breite 3,2 cm. Rechts sind die entsprechenden MaBe 6 und
3,2 cm. Das Foramen Monroi ist beiderseits von mehr als 12 mm Durchmesser,
fir die Kuppe des kleinen Fingers bequem durchgiingig.

Die Commissura media ist iiber einen Zentimeter breit ausgezogen, der Re-
cessus nervi optici betriichtlich vertieft, Uberhaupt der dritte Ventrikel aufer-
ordentlich an der Erweiterung beteiligt. Der linke Plexus chorioideus lateralis
ist ziemlich stark injiziert, aber sonst von gewdhnlicher Ausbreitung, der rechte
dagegen spannt sich in Form eines vertikal gestellten Segels durch den Raum
des Hinterhorns hindurch bis an seine laterale Wand, der er breit adhériert.
In den Winden der erweiterten Hohlen erscheinen in verschiedener Reichlichkeit,
aber streckenweise dullerst deutlich, feinste warzige Rauhigkeiten (Ependymitis
granularis). Ferner fallen besonders am Dach des linken sehr weiten Seitenven-
trikels zarte fadige Membranen auf, die sich breit von einer zur anderen Seite
hiniiberspannen.

Von der gesamten rechten GroBhirnhemisphiire ist in keinem einzigen
Bezirk mehr ein irgendwie noch normaler Abschnitt enthalten. Soweit nicht die
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Hirnsubstanz durch die bedeutende Erweiterung des Seitenventrikels in ihrem
Volumen eingeengt ist, ist ihre gesamte Masse durch regressive Vorginge de-
formiert.

Vorn, dem Stirnhirn entsprechend, und in den vordersten Partien des Centium
semiovale erscheinen einige lingliche unregelmiBige, bis wallnulgroBe, ziemlich
glattwandige, mit klarem Tnhalt gefiillte Hohlriume; unmittelbar medial neben
der durchschnittenen Falx finden sich einige stark verhirtete graugelbliche
Windungen ohne deutlich unterscheidbare Rinde. Der gesamte iibrige Teil dieser
Hemisphétre ist in eine teils graulich-transparente gelatindse, teils opak-gelbliche,
ein wenig derbere grob- oder feinpordse Masse umgewandelt. Nirgends ist auch
nur in Andeutungen normale Rinde cder Mark ersichtlich. Ein starker cystoider
Zerfall der namlichen Art zeigt sich auch am Schléfenlappen, wihrend das: Ge-
webe des Hinterhauptlappens unter Steigerung des gallertigen Zerfalls eine
groBporige, formlich schwammartige Beschaffenheit zeigt.

Die linke Grofhirnhemisphire bietet in ihrem mittleren Abschnitt wiederum
ein Gemisch von graulich-transparenten und gelblichen bzw. graugelblichen un-
durchsichtigen Abschnitten bei vollkommener Aufzehrung von Rinde und Mark.
Der vordere, dem Stitnhirn entsprechende Teil zeigt sich in Form ejniger iiber erbsen-
groBer, mit gallertartiger Masse gefiillter oder von feinen Fiden durchzogener Cysten,
umgeben von sklerosierter, gleichméBig graugelb gefirbter Hirnsubstanz. Das
Schlifenlappengebiet verhilt sich wie rechts; auch hier ist die gesamte Hirnsubstanz
verschwunden. Erhalten geblieben ist lediglich der Occipitallappen. In seinem
Durchschnitt 148t sich Mark und Rinde noch ziemlich gut unterscheiden. Be-
sonders auffailend und erwihnenswert ist im Bereiche des mittleren Abschnitts
der linken GroBhirnhemisphire noch eine besondere Verdnderung der Dura mater.
Sie ist hier auf 3 mm diffus verdickt, graulichweiB, mit dem Knochen wie mit den
Leptomeningen in ziemlicher Ausdehnung flichenhaft eng verwachsen.

Eine weitere Sageebene durch Gehirn und Schéddel wird basalwirts so an-
gelegt, dall sie von der beschriebenen Horizontalebene vorn 22 mm, hinten tiber
5,56 cmn entfernt ist. Sie geht durch die linke Felsenbeinpyramide, wéhrend sie
sich rechts mehr an deren oberer Kante hiilt, durchschneidet die Kleinhirnhemi-
sphiren fast in ihrem groBten Durchmesser und nimmt von den Orbitalhhlen
gerade die Kuppe des Daches mit hinweg.

Auf dieser Ebene 146t sich vor allem feststellen, dafl das Kleinhirn und das
Mittelhirn mit dem Aqueductus und den Pedunculi cerebri fiir das bloBe Auge
intakt geblieben sind. . Auch die Hypophyse ist ohne Verdnderung und ebenso
sind dies, wie auf der genannten Schnittebene festzustellen ist, auch die ba-
salen Sinus. Sehr auffallend ist dagegen eine sulzig gelatingse Tritbung der basalen
Leptomeninx, insbesondere am Boden des Zwischenhirns; und weiter sind sowohl
die Arteria basilaris, wie die Carotiden, insbesondere auch vor
allem die Arteriae fossae Sylvii auffallena verdickt, derb in ihrem
Lumen eingeengt bis zur Unsichtbarkeit der Lichtung. An den
Arteriae fossae Sylvii ist das Lumen iiberhaupt nicht mehr sichtbar. Diese Arterien
nebst ihren Astchen, dem umgebenden Hirn und den anlagernden Venen werden
fir die mikroskopische Untersuchung herauspripariert. Die iibrigen basalen
Arterien (Aa. vertebrales usw.) sind fiir das blofle Auge frei. Das Ritckenmark
zeigt in seinem obersten Teil, soweit mit bloBem Auge erkennbar, einen graulichen
Herd in den seitlichen Abschnitten der linken Seite.

Auf eine weitere Zerkleinerung des Gehirns, dessen Verhalten in allen
wesentlichen makroskopischen Punkten nach der gegebenen Beschreibung klar

ist, wird verzichtet, das Préparat (vgl. Abb. 1 Photogramm) nach L. Pick in
natirlichen Farben konserviert.
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Teile des Kleinhirns und der oberste Teil des Riickenmarkes werden fiir die
Untersuchung mit Weigertscher Markscheidenfirbung behandelt, die heraus-
priparierten basalen Blutgefafie in Formalin bzw. Alkohol gehirtet. Von dem
Gehirn werden aus den verschiedenen Abschnitten Scheiben nach der Konser-
vierung abgetragen. —

Was zunéchst die Verdnderung der BlutgefafBe bei der vas-
cularen kongenitalen Hirnlues der Kinder betrifft, wie sie
die berichteten Fille und unsere eigene Beobachtung lehren, so ergibt
sich als der Héunfigkeit nach in erster Reihe die Arteria fossae Sylvii
betroffen; in zweiter Reihe folgt die Arteria basilaris. Seltener sind die
endarteriitischen Verinderungen notiert an den ibrigen Arterien des
Gehirns — der Arteria cerebri anterior, posterior (profunda cerebri), der
Arteria communicans posterior, vertebralis oder der Carotis interna. Die
verdnderten Arterien stellen sich meist als weiBliche oder mattweiBe derbe
zylindrische Stréinge dar; gelegentlich kommen ater auch mehr fleckige
Verdickungen der Arterienwinde (Bierfreund) vor. Die basalen
Leptomeningen in der Umgebung der befallenen Arterien, namentlich
am Boden des Zwischenhirns, zeigen in mehreren Fillen Verdickungen,
dagegen fehlen bisher stets gleichzeitige gummése Bildungen der Hirn-
substanz und der harten oder weichen Haute,

In meinem Falle sind sowohl die Arteria basilaris, wie die Carotiden
auffallend verdickt, derb und in ihren Lumen eingeengt. Die beiden
Arteriae fossae Sylvii sind sogar total obliteriert (vgl. auch die mikro-
skopische Untersuchung), haben eine ganz derbe Konsistenz und eine
ziemlich undurchsichtig-gelblichweille, feuchte glinzende Beschaffen-
heit; der 6fter angewendete Vergleich mit ,,gekochten Makkaroni® paft
auch hier ausgezeichnet. Dagegen sind die Arteriae vertebrales mit
den Arteriae cerebelli infer. post., ferner auch die Arteriae auditivae
internae, die Arteriae erebelli super. und cerebelli infer. anter. voll-
kommen frei von Verainderungen.

Bei Exrwachsenen ist der Lieblingssitz der Gefafsyphilis am Ge-
hirn, wie ja bekannt, gleichfalls die Hirnbasis, und zwar wird be-
sonders die vordere Hialfte des Circulus Willisii, d. h. die Carotis interna,
die Arteriae cerebri anteriores und mediae etwa bis 2 em hinter ihrem
Ursprung befallen, ferner die Arteria basilaris bei ihrem Ubergang in
die Arteriae vertebrales. Seltener sind die Verzweigungen der Arteria
cerebri media erkrankt, nur in Ausnahmefillen die tbrigen Arterien
des Gehirns und die des Riickenmarks., Nach Heubher, Baum-
garten, Benda u. a. ist das makroskopische Bild bei Erwachsenen in
reinen Fallen, die nicht mit Arteriosklerose kombiniert sind, ein recht
charakteristisches. Meist ist die Erkrankung auf einen oder wenige
kleinere Herde beschrinkt, manchmal ist eine einzelne zusammen-
hingende Gefafistrecke, z. B. die ganze Arteria basilaris verindert.
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Tn einigen Fillen fillt eine ganz symmetrische Erkrankung zweier
riumlich getrennter Abschnitte, z. B. beider Carotiden auf.

Diese Befunde stimmen also mit denen bei Kindern im grofen und
ganzen iiberein, doch sind bei diesen, im Gegensatz zu den entsprechen-
den Befunden bei Erwachsenen, die frei gebliebenen Arterienwinde
sehr zart und zeigen eine Stérung der Ausbildung. Der Umfang der
erkrankten Arterien bleibt weit hinter dem normalen zurtick, da die
Verdickung der Media und Adventitia oft nur eine sehr unerhebliche
ist, die an sich betrichtliche Proliferation der Intima aber sich lumen-
wirts richtet. Andererseits findet sich gelegentlich auch eine bedeutende
Zunahme des GefiaBumfanges. So stellt in dem zweiten Falle Kohts
die Arteria basilaris des 11/,jahrigen Kindes in ihrem ganzen mittleren
Teil —auf einer Strecke von 13 mm — einen etwa 3 mm dicken Strang
dar. Bei starker GefiBalteration kann totale Obliteration bestehen durch
enorme Wucherung der Intima oder Organisation obliterierender
Thromben, wihrend in den leichter verinderten Arterien die Lichtung
in diffuser Art eingeengt ist. Bemerkenswert ist, dafl bisher typische
Aneurysmenbildung an den syphilitisch verinderten Hirnarterien der
Kinder nicht beschrieben ist.

Die Folgen der Arterienverengung oder des Arterien-
verschlusses am Gehirn — Erweichung der Hirnsubstanz auf der
einen, Sklerose auf der anderen Seite — finden sich in den bisher be-
obachteten Fillen vorwiegend auf der linken GroBhirnseite notiert,
auch wenn die Affektion der Arteria fossae Sylvii auf beiden Seiten
bestand. So hat Kohts in seinem ersten Falle eine Sklerose an der linken
Hirnhilfte und im zweiten zwar an beiden Hemisphiaren evident gelbe
sklerotische Herde, die aber an der linken gréfer waren als an der
rechten, gefunden. Declerq und Masson bemerkten drei ockergelbe
fiinfzigecentimesgrofie Erweichungsherde an der Unterseite der linken
Hemisphére, an der Innenseite derselben Hemisphire und auf dem
Corpus callosum. Passini beschrieb eine Encephalomalacia hemi-
sphaerica sinistricerebri, Bierfreund in seinem Obduktionsfalle einen
Erweichungsherd am linksseitigen Centrum semiovale. In Chiaris
Fall fanden sich plattenférmige, weillliche Herde von Granulations-
gewebe zwar an jeder GroBhirnhemisphire, aber wenigstens klinisch
hat er wiederum rechtsseitige Hemiplegie konstatiert, also immerhin
anscheinend ein Uberwiegen des Prozesses an der linken GroBhirn-
hemisphire. In* meinem Falle, in dem klinisch wieder eine rechts-
seitige Hemiplegie festgestellt war, betrafen die Erweichungsherde fast
die ganzen GroBhirnhemisphiren der beiden Seiten. Sicherlich war
aber der linke Seitenventrikel stirker als der rechte erweitert.

Nur Graupner hat in seinem Sektionsfalle eine frische, rote Fir-
weichung an den rechten Seh- und Streifenhiigeln gefunden.
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Gummése Herde in der Hirnsubstanz oder in den Hirnhiuten wer-
den, wie schon oben erwahnt, in keinem Falle vermerkt, ebensowenig
frische Blutungen in der Hirnsubstanz, auch wenn klinisch ein Hinweis
auf eine typische Apoplexie gegeben war. Declerq und Masson
fanden massenhafte Haminkrystalle auf der Pia mater der oberen Seite
des rechten Parietallappens.

Die weichen Hiaute konnen (Kohts Fall 1, Bierfreund,
unser Fall) stark hyperdmisch sein, oder sie sind mehr oder weniger,
namentlich an der Basis, verdickt, besonders auch in der Umgebung
der befallenen Arterien. Wie unser Fall zeigt, kénnen Pia und Dura
cerebri durch zahlreiche fidige Verwachsungen verbunden sein. Das
Ependym wird als verdickt bezeichnet bei Kohts (Fall 2), Passini
und Bierfreund, oder es besteht (unser Fall) typische Ependymitis
granularis.

AuBer bei Chiari besteht eine meist ziemlich bedeutende Erweite-
rung der Hirnventrikel, besonders der Seitenventrikel. Sie ist sehr
bedeutend auch in unserem Fall bei erheblicher Asymmetrie zwischen
links (7,7 :3,2) und rechts (6,0:3,2). In Fall 1 bei Kohts besteht
aufler der starken Dilatation des linken Seitenventrikels ein typischer
Hydrocephalus externus.

Es bleibt schlieBlich noch die Grofe und Lokalisation der
konsecutiven Erweichungen der Hirnsubstanz zu besprechen.
Sie ist natiirlich abbingig von der Lokalisation der jeweils erkrankten
Gebirnarterien sowie vcn dem Grade dieser Erkrankung, und die Lokali-
sation gibt natirlich auch den Ausschlag in vitaler Beziehung. Hier
bestehen groBe Verschiedenheiten in den berichteten Féllen. Betrifft
die Affektion ein wenn auch kleines, aber lebenswichtiges Gefial (Arte-
riennetz am Boden des vierten Ventrikels oder dgl.), so kann als Folge
einer akuten Thrombose auch bei noch relativ frither und beschrinkter
Wanderkrankung schneller Tod eintreten. Andererseits zeigt unser
Fall die totale Obliteration der beiderseitigen Arteriae fossae Sylvii.
Aber die Obliteration ist auf diese GefiaBe beschrankt, die iibrigen basalen
Arterien sind, soweit sie affiziert sind, lediglich diffus verdickt. So
konnte das Kind lange genug leben, um die Zerstérung der beiden
Hemisphiren fast vollig zu Ende gelangen zu lassen.

Die Erweichungsherde sind teils weifle (Chiari), teils ockergelbe
{Declexrq und Masson), teils sind unregelmaflige Cysten mit sklero-
tisch verdichteter Umgebung entstanden; durch die Kombination
der verschiedenen Zustinde entsteht ein sehr buntes Bild, wie unser
Fall demonstriert.

Die genauere Ubersicht der makroskopischen Befunde des Gehirns
in den besprochenen Fiallen ist auf der folgenden Tabelle gegeben.



109

Uber Endarteriitis luetica congenita der Hirngefifle bei Kindern.

‘910§ USNUI] Xop U9) (JuBrisusylogn
SUYDSqy  URYOI[}IaR -TOPIOA) 9YOLD | 'JOPURIDA
usp ur preysfunyo POTYOSIOA U0A | Fndeq[ed
-loAlf  ueydIuels “uel[el] “joiepfs | uyeqSureis
ueure IO, UQJSIOqO Tl yors uepueeq -Uo}e8 o P ]
It 3810z JIRWUINONY NARWUONONY WY | -uepruresfJ ~uoonY
Poipaed
jreys  sngip  ueddey
-Tejoleg WONUIT WR
IN(] "SERNULLE STITWU
-Apuedyy ‘uepunqgies “Hp1p "STUI9IXD
ueduusyorMId A 5P ~194 AP snpeydooorp | ‘yorem iyes | -ueduni
-RI QUOIOA[YeZ UDdIup -uedy fyoted | -yxorpaea “1o1p -K§[ ‘UYorex | Zue)SUUSUITY | -OPURID A
vIN(] I9P UL ST L] -miq er g wApuedsy -10A wApuedgy -qnpq g | .o eSuqp | e8ysuog
*JI0ITOMIS  TOYIJUS A
I10331Ip  ‘sjyoer  S[B
IYSUI $UT] * [PYIIUBL “}30} JeneNp “JeTYRIIp
-U93reg T0p Sunieltem -To.MI8 TOXLT} (03O UeA TeqIueA o9
-If eyoT[HuepIoIayNe -UO AU} -UO4I0Q "PLaq | ~UOI0E “MUL[ | ~I1pUds Ui ]
“IoqIap Sruom ute ‘4ol | -ro(qg “p[esl *9pIAYSUOTY}
-qrodyedo syrey ‘squiy | m 93840 Je Sunyoremiyg 9pIoY] v -gp[nuers) -puny
-e[3 juoredsue}-yoy[ | ‘Jungoremagy| OYdIY[S -Sunyorem ‘usSunyprom -98010[4S SYOSHOIB[YS | eydIIOM -o¢] 19Yos
-ners §[Ie} 0qomay) | ejox ‘oyoswy | -YONFRM | -xgpeudrqes | -15 oqrediexpo | 9qes jueprad urel aomwIyey, | -1doysoxn ey
*9pPIOYSSUNYIIOM *ueSUNYODMIG] ‘apIey
T3] 93991010104 SIIRM 18uesur] *qgord -s§unyoom
-Tof[® 9¢f018 "N aulely ~){ONYSOUITITR)) OG| *SIYOAT < SUI| -15] °p ogoTY)
) *‘puejlaISIaqn
91108 wnyerys-dioj n “opIe
PERLN ‘wnsoyeo | wrnsoyred sudrol) -U9S0IR]Y
19p Te8ny (squrp) sndroy sey | -p jne ‘erpgdsim |  vjewys erod Y -uaapyds pun -sgun
‘uorgydsTiua Uity -UoJIo1}S oresotmr | -ulry oagyds | o1 'pojesusu | -100) uwafnes |-uryer) uey | -IWeYWIY |-YOemIf ‘p
~§ORD) ploq UITRIAGR | pun -yog | -os WNNUe)) | -MueI equry | U ‘MoJesteyu) | -1aplaq o1p | -w tep ue -{JOIY) 9pIe¢l | UOLJRSI[BHOT
_ Wyseyeyeq, udnersy i PUNSIFIOIT _ TSR UOSSBI ‘1 Eﬁuoﬁ._ I s1oy T SJyo . BID




110 A, Takahashi:

Histologische Verdnderungen.

Chiari beschreibt das charakteristische histologische Bild der obliterierten
Basalarterien seines Falles im folgenden: Querschnitte durch die hinteren zwei
Drittel der A. basilaris zeigten eine totale Ausfillung des GetdBlumens mit
jugendlichem Bindegewebe, d. h. mit zahlreichen Rund-, Spindel- und Stern-
zellen; hier fanden sich ferner braune Pigmentkérner und etliche mit einem
deutlichen Endothel versehene BlutgefiBe, teils Capillaren, teils durch eine deut-
liche Muskularis als Arterien sich darstellende Gefifle. Die Membrana fenestrata
war mehrfach durchbrochen, und durch diese Liicken hing das innerhalb derselben
befindliche Bindegewebe mit der fast ganz bindegewebig destruierten und von
vielen neugebildeten BlutgefaBien durchsetzten Media zusammen. Die Adventitia
war verdickt und ebenfalls stark kleinzellig infiltriert. Die A. fossae Sylvii
wies stellenweise eine Verdickung der Intima auf, bestehend aus einer dicken
Lage jungen Bindegewebes innerhalb der Membrana fenestrata; das Endothel
dartiber war augenscheinlich in Wucherung begriffen. Die Media zeigte nur hier
und da unbedeutende kleinzellige Infiltrationen, die Adventitia war gleich den
angrenzenden Meningen von kleinen Rundzellen durchsetzt. Diese Verdik-
kungsstellen der Intima gingen meist ziemlich plétzlich in normale
Intima iiber, an der nur in der unmittelbaren Nihe der Herde die Endothel-
zellen méfig gewuchert waren. .

Als Ergebnis der mikroskopischen Untersuchung seines ersten Falles berichtet
Kohts ein Fehlen der der rechten Pyramide entsprechenden Faserziige; das
bedeutet offenbar eine sekunddre Degeneration der rechten Pyramidenseiten-
strangbahnen, die sich im Verlauf der linksseitigen Hirnsklerose entwickelte und
zur vollstindigen Atrophie fithrte. Uber den mikroskopischen Befund an den
obliterierten basalen Arterien macht Kohts keine Angaben.

Auch Declerqg und Masson dullern sich zu diesem Punkte nicht eingehender.
Sie nennen als Resumé ihrer histologischen Befunde 1. eine Infiltration der Pia
mater, die die obere Seite des rechten Parietallappens bedeckte, mit Himinkrystal-
len; 2. mehrkernige Fettkiérnchenzellen und massenhafte Fettgranula in den Er-
weichungsherden; 3. auffallende Hyperdmie und 4. starke Rundzelleninfiltrationen
an den Adventitien der erkrankten Gefille.

Die histologische Untersuchung Passinis ergab an den makroskopisch ver-
dnderten Arterienstimmen erhebliche, aber ungleichméBige Verbreiterung der
Intima, so daf3 das.Lumen der Gefifle exzentrisch verschoben ist. Die Zellen der
Intimaverdickung waren spindelférmig oder auch sternférmig. Die Elastica zeigte
ein nach auflen und innen verschiedenes Verhalten. Wahrend sie auBlen ganz
gleichmi#Big konturiert und glatt ist, erscheint sie innen fast durchweg uneben,
hickerig, wie ausgenagt und usuriert. An den weniger veréinderten Partien der
Innenfliche des GefiBes lagert ein hyalin verindertes thrombotisches Gerinnsel
auf, das keine Zeichen von Organisation zeigte. Die Adventitia war an allen
Stellen etwas dicker und dichter, die Media kaum verdickt.

In den erweichten Hirnpartien fanden sich mehr oder weniger reichliche
Fettkornchenzellen, Reste von Gliagewebe; spérliche, zum Teil verkalkte Ganglien-
zellen; mehr oder weniger hochgradiger Schwund von Nervenfasern. Die Meningen
waren bindegewebig verdickt.

Bierfreund fand bei der sofort nach der Sektion vorgenommenen frischen,
mikroskopischen Untersuchung des Gehirns: in der total erweichten Stelle der
linken Hemisphire war die gesamte Hirnsubstanz in dichtgedringt beieinander-
liegende Fettkérnchenzellen umgewandelt. Aufler Fettkérnchenzellen fanden sich
als Bestandteile der erweichten Hirnsubstanz sehr zahlreiche Rundzellen. Die
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reichlich vorhandenen GefiBe zeigten die Anfiillung der Lymphscheiden mit Rund-
und Fettkdrnchenzellen.

An den basalen BlutgefiBen zeigte sich bei vorhandener Endarteriitis gleich.
zeitig auch eine Affektion der Adventitia und Media, in Form einer betridchtlichen
chronisch-entziindlichen Infiltration. Diese war bald diffus in allen Schichten
verbreitet, bald waren die zelligen Elemente in kleinen Gruppen vereinigt. Die
Infiltration der Media war besonders stark an der Grenze zur Intima hin; hier be-
standen Buchten, dicht erfiillt mit Rundzellen. Riesenzellen waren nirgends zu
finden. Das Lumen der Blutgefifie wurde durch eine neue Lamina elastica nebst
Endothelauflagerung nach innen abgegrenzt, so daf man innerhalb des alten
Gefifles eine neue GefdBwand differenzieren konnte. Das Lumen der GefdBe war
durch diese Neubildung an den Stellen der stirksten Wucherung etwa um die
Hilfte verkleinert. Im iibrigen war die Gefaflichtung selbst iiberall frei, nirgends
konnte ein Thrombus nachgewiesen werden. Adventitia und Media zeigten méch-
tige granulierende Wucherungen, aber nirgends eine Einlagerung von Fett oder Kalk.

Graupner fand in den mikroskopischen Préparaten seines Falles kissen-
férmige arteriosklerotische Wucherungen der Intima, die die abgehenden Aste
komprimierten. Die von Heubner als charakteristisch fiir luetische Endarteriitis
bezeichnete Spaltung und Auffaserung der Lamina elastica interna ist deutlich
ausgesprochen. Die Media und Adventitia waren normal.

Diirck schlieft auf Grund seiner mikroskopischen Beobachtungen: die
Intimawucherung bei der syphilitischen Arteriitis der Hirnarterien kann un-
abhingig von der Periarteriitis zustande kommen; sie nimmt ihren Ausgang von
der Langhansschen Schicht der Intima und nicht vom Endothel selbst. Auch die
im Bereich der Intima entstehenden Riesenzellen werden von dieser Schicht ge-
bildet. Die Elasticaneubildung bei der syphilitischen Arteriitis kann durch echte
Neubildung elastischer Fasern und Differenzierung aus dem gewucherten Intima-
gewebe erfolgen. —

Fir meine eigenen Untersuchungen benutzte ich die in
Formol und in Alkohol gehiirteten basalen HirngefiBie, die mit ihren
Astchen und der unmittelbar angrenzenden Hirnsubstanz heraus-
prapariert waren, sowie Stiicke der Hirnsubstanz (Gefrierschnitte, Ein-
bettung in Paraffin und Celloidin; teilweise Schnittserien; Farbungen
mit Hamalaun-Eosin, Himalaun-Sudan, van Gieson; Elasticafdrbung
nach Weigert und Unna - Taenzer; Spirochitenuntersuchung nach
Levaditi).

1. Arteria fossae Sylvil

Schon bei schwacher Vergréferung kann man die totale Obliteration der
Arterie erkennen; die benachbarten Venen sind erweitert und mit thrombotischen
Massen erfiillt. An einer Ramificationsstelle der Arterie zeigt sich eine ganz
frische Obliteration, d. h. eine bedeutende Endothelwucherung mit zentraler
Thrombose), wihrend die Aste schon narbig veréindert sind und ausgeprigte Binde-
gewebswucherung sowie michtige Rundzelleninfiltration aufweisen.

Ich méchte, um dies gleich vorweg zu nehmen, bei den GefifBverinderungen
im Gehirn bei Syphilis congenita drei zeitlich aufeinanderfolgende Haupt-
stadien unterscheiden:

1. Die beginnende Rundzeliinfiltration in der Intima und in der Adventitia,

und zugleich die starke Wucherung der Intima (frischestes Stadium);

2. die bedeutende Rundgelleninfiltration in der Adventitia;

3. die Vernarbung (&ltestes Stadium).
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Das erste Stadium habe ich, wie erwihnt, am Hauptstamm der Arterie
gesehen; hier findet sich hauptsiichlich eine auffallende Intimawucherung
und gleichzeitig eine geringe Infiltration mit Rundzellen. Die enorm gewucherten
Endothelzellen sind teils sternférmig, teils spindelférmig, ihr Kern ist meistens
blasig und lénglich. Die sparlichen Rundzellen innerhalb der gewucherten Intima
zeigen fast alle Karyorrhexis. Das enge, exzentrisch gelegene Lumen ist mit
thrombotischen Massen total verstopft, die in der Peripherie oder evtl. bis hinein
in das Zentrum organisiert werden und noch Pigment und degenerierte, kaum
erkennbare rote Blutzellen enthalten. Doch kann man bei Orcein- oder Weigert-
scher Elasticafirbung noch die Grenze zwischen den gewucherten Endothelien
nebst Thromben auf der einen Seite und der normalen Gefifiwand auf der anderen
Seite ziemlich deutlich erkennen. Innerhalb der gewucherten Intima finden sich
feinste elastische Fasern.

Die Elastica interna ist sehr stark geschlingelt. Die Media zeigt nur erweiterte
Lymphriume, aber nirgends Zellinfiltrate oder Veréinderungen an den elastischen
Fagsern. In der Adventitia findet man erweiterte Vasa vasorum und ganz wenige
zellige Infiltrate, bauptséchlich solche lymphocytérer Art.

Als ich an Serienschnitten das GefiBnach der Peripherie hin verfolgte, konnte
ich weiter vorgeschrittene Veranderungen (zweites Stadium) an der Gefif-
wand beobachten.

Die Wucherung der Intima erreicht ihren Hohepunkt; ihr peripherischer Teil
ist schon mehr oder weniger fibrés, und der Thrombus ist ganz organisiert; ich
sah sogar darin schon eine Andeutung von Rekanalisation. Die Media zeigh jetzt
neben deutlicher Erweiterung der Lymphrdume ziemlich starke Rundzellen-
infiltrationen. Am auffallendsten ist der Befund an der Adventitia; diese ist,
besonders in der Umgebung der Vasa vasorum, von einer auflerordentlichen Menge
von Rundzellen, hauptsichlich Lymphoeyten, infiltriert. In diesem Stadium
findet sich also eine typis:he Periarteriitis (vgl. Abb. 2, H. 8).
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Das dritte Stadium der Gefifverinderungen habe ich sehr ausgeprigt
an einem Ast der Arteria fossae Sylvii verfolgt, der schon nach seiner makrosko-
pischen Erscheinung eine weit vorgeschrittene Krankheit erkennen lie (Abb. 2
N. A). Hier bemerkt man zundchst eine bedeutende Rundzelleninfiltration,
nicht nur in der Adventitia, sondern auch in den anderen Schichten. Das Gefa3-
Jumen enthilt jetzt nur noch faseriges Bindegewebe mit zahlreichen feinen neuge-
bildeten Capillaren und Arteriolen. Auch in der Media und Adventitia findet sich
eine bedeutende Neubildung von Capillaren und Bindegewebe. Die zellige In-
filtration, welche besonders innerhalb der Intima und Media vorhanden ist, be-
steht hauptsichlich aus Lymphocyten, dann auch aus Epitheloidzellen, Fibro-
blasten und ziemlich reichlichen Plasmazellen, aber keinen Riesenzellen. Die
Elastica interna ist bedeutend diinner als in den frilheren Préparaten, sehr wenig

gewunden und sieht stark atrophisch aus. Innerhalb der bindegewebig verinderten
Intima kann man keine elastischen Fasern mehr nachweisen, in der Media sind
nur noch einzelne Reste davon ab und zu zu erkennen.

Verfolgt man diesen Arterienast weiter nach der Peripherie (Abb. 3) zu, so
zeigen sich ab und zu gréBere Defekte der Elastica; durch diese ist das michtig
gewucherte Bindegewebe der Adventitia mit dem der Intima verbunden. Das
obliterierte Gefafllumen besitzt einige feine rekanalisierende Blutgefiie. Daneben
sieht man an dem Bindegewebe im ehemaligen Lumen stellenweise hyaline Dege-
neration, wihrend es auflerhalb der elastischen Innenhaut noch michtig ge-
wuchert ist und unverindert besteht. Die Rundzelleninfiltration habe ich in
diesem Stadium hauptsichlich in der Media, besonders direkt auBerhalb der
elastischen Innenhaut, bemerkt. Wenn man nun noch weiter den Ast verfolgt,
wird die erkrankte GefiBwand sehr kernarm, so daB man innerhalb und auBer-
halb der elastischen Innenhaut iiberall hyalin degeneriertes Bindegewebe mit nur
wenigen Blutcapillaren findet. Bei Elasticafdrbung erscheint die elastische
Innenhaut als ein immer mehr verschmilerter, wenig gewundener, oft unter-

Virchows Archiv. Bd. 282, 8
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brochener Ring innerhalb der diffusen hyalinen Masse. Die Rundzelleninfiltration,
die frither innerhalb des obliterierten GefiBlumens und der Media so bedeutend
war, ist jetzt fast verschwunden, nur in der Peripherie der Adventitia finden
sich noch einzelne Gruppen. An keiner Stelle meiner Pridparate habe ich Ver-
kalkung oder Verknocherung der Gefdlwand gesehen.

Ein Querschnitt eines Astes der Arteria fossae Sylvii, der eine ziemlich er-
hebliche Wucherung der Intima (Endothelproliferation) aufwies, bictet (Abb. 4)
eine ganz charakteristische Mesoarteriitis hypertrophica mit reichlicher Vasculari-
sation, méchtiger Rundzelleninfiltration in der Media und deutlicher Verdickung
der Elastica externa an den Grenzen zwischen Media und Adventitia.

Med

FE nd—

Eine grofere Vene in der Niahe der obliterierten Arteriae fossae Sylvili war
total thrombosiert. Im mikroskopischen Bild ist der Thrombus schon zum Teil
organisiert; die Endothelien zeigen hier keine Wucherung; in der Media und
Adventitia sind einzelne Rundzelleninfiltrate vorhanden.

Eine andere, ziemlich weite Vene zeigte bei ganz auffallender Bindegewebs-
wucherung in der Media ein typisches Bild von chronischer produktiver Meso- und
Periphlebitis (Abb. 5). In der stark gewucherten und verbreiterten Media finden
sich viele erweiterte blutgefiillte Capillaren; die Elastica externa ist stark ver-
dickt und von ganz feinen elastischen Fibrillen umgeben. Die Rundzellen, die
noch in der Media und der Adventitia, besonders in der Umgebung der erweiterten
Capillaren zu sehen sind, sind fast ausschlieBlich Lymphocyten neben einigen
Plasmazellen.

Die Leptomeninx, die mit der obliterierten A. fossae Sylvii direkt in Be-
rithrung kommt, zeigt deutliches Odem, ist zellarm und teilweise auch kernlos,
nekrotisch.
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In der Hirnsubstanz finden sich in der Umgebung der erkrankten Gefile
zahlreiche dichte Zellhaufen, zugleich bedeutende Erweiterungen der Blutgefile
und starkes Odem. Die michtigen Infiltrationen bestehen hauptsichlich aus
Lymphocyten, welche groftenteils Karyorrhexis zeigen. Im Zentrum sind diese
Anhiufungen oft unregelmifig nekrotisch.

Frontallappen: Der dem excidierten Stiick anliegende Sinus der Dura ist
total thrombosiert. In seiner Umgebung ist die noch erhaltene Hirnsubstanz
auffallend infiltriert, fast ausschlieBlich mit Lymphocyten. Die Pia mater ist
etwas verdickt. Die Capillaren in der Rinde sind erweitert und blutgefiillt. Die
grofen und kleinen Pyramidenzeilen sind ganz atrophisch und zeigen bei Firbung
mit Sudan IIT zahlreiche feine Fetttropfchen eingelagert.

Occipitallappen: Der makroskopisch noch erhaltene linke Occipitallappen
zeigt mikroskopisch nur eine geringe Atrophie der Pyramidenzellen; daneben
sind iiber das ganze Gesichtdfeld ziemlich reichliche Fettkérnchenzellen verteilt.

Kleinhirn: Das Kleinhirn erwies sich im allgémeinen als stark hyperimisch;
die nervosen Elemente zeigen keine besonderen Verinderungen. Nur im linken
Corpus restiforme fand sich ein kleiner umschriebener Erweichungsherd mit zahl-
reichen Fettkdrnchenzellen.

Temporallappen: In den Erweichungsherden ist hauptsichlich eine glasige
Detritusmasse vorhanden, ferner spirliche Liymphocyten mit Karyorrhexis und
einige Fettkronchenzellen. Ab und zu sieht man noch erhaltenc Inseln aus zahl-
reichen méBig erweiterten Capillaren mit unbedeutenden perivasculiren Infiltraten.
Normale Hirnsubstanz ist nirgends zu erkermen. Um die Erweichungsherde
herum findet man gleichfalls zahlreiche circumecapillaere Infiltrate und eine un-
geheure Menge von Fettkérnchenzellen, besonders am Rande der Herde.

Am linken Temporallappen ist an einer Stelle (vgl. oben) die Dura mater
verdickt und mit dem Schidel ganz fest verwachsen. Bei der mikroskopischen

8*
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Untersuchung findet man teils derb fibrés verdickte, teils gallertig erweichte
Stelilen mit kolossaler Rundzelleninfiltration in der Umgebung der verdickten
Gefiife. Ab und zu zeigen sich hier im derben Bindegewebe Verkalkungs- oder
auch Verknocherungsherde, besonders in dem Grenzgebiet zwischen Dura und
Arachnoidea.

Betr. des Vorkommens von Spirochidten vgl. unten. — S. 122,

Zusammenfassung der mikroskopischen Befunde.

Die Intimaverinderungen der betroffenen Arterien sind im groBen
und ganzen in den einzelnen (9) Fallen die ndmlichen: eine totale Aus-
fiilllung des GeféaBlumens mit jugendlichem Bindegewebe bzw. mit zahl-
reichen Rund-, Spindel- und Sternzellen, wie es Chiari zuerst beschrieben
hat. Ich habe in meinem Falle in dem frischen Stadium der Erkrankung
an den Rundzellen in der stark gewucherten Intima fast allerwirts
Karyorrhexis gesehen. Die Media und Adventitia waren nur in dem
Graupnerschen Falle ganz frei. Sonst waren sie in allen Fillen mehr
oder weniger mit kleinen Rundzellen infiltriert; besonders hat Bier-
freund eine hervorstechende granulierende Peri- und Meso-
arteriitis beschrieben. Ich selbst fand in unserem Falle in einem
kleineren Aste der Arteria fossae Sylvii eine ganz charakteristische
granulierende hypertrophische Mesoarteriitis mit reicher Vascularisation
(Abb. 4). Die Elemente der ,,Rundzellinfiltrate” in den Gefafiwinden
bestehen hauptsichlich aus Lymphocyten, wenig Plasmazellen oder Eo-
sinophilen. In &lteren vernarbenden Stadien beherrschen spindelférmige
oder mehr ovale Fibroblasten das Bild. Riesenzellen, die eine Anzahl von
Autoren bei der syphilitischen Endarteriitis cerebralis der Erwachsenen
notiert, hat bei Kindern bisher keiner der Untersucher gesehen.

Bierfreund hatte bereits eine Neubildung der Lamina elastica
nach dem Lumen hin nebst Endothelauflagerung gefunden; auch Graup-
ner behauptet die Spaltung und Auffaserung der Lamina elastica
interna. Ich traf eine Neubildung feiner elastischer Fasern innerhalb
der gewucherten Intima, andererseits die Lamina elastica externa bei
ausgeprigter Meso- und Periphlebitis auffallend verdickt.

Besonders bemerkenswert in meinem Falle ist die Endarteriitis
obliterans an der Arteria fossae Sylvii deswegen, weil hier bei syste-
matischer Untersuchung so mannigfaltige und dabei geschlossene Bilder
der syphilitischen Gefaflerkrankung zu sehen waren. Der Krankheits-
prozell hatte in dem peripherischen Teil der Arterie angefangen und sich
allmihlich kontinuierlich in zentraler Richtung verbreitet. So konnte
ich auf Serienschnitten die Gewebsverinderungen von den ersten An-
fangen bis zu den vorgeschrittenen Stadien verfolgen.

Nach den von mir beschriebenen Bildern kann man, wie schon oben
kurz erwihnt, jedenfalls zeitlich hintereinander bei der Syphilis der
Hirnarterien der Kinder folgende Verinderungen beobachten:
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1. Endothelwucherung mit Thrombose und ganz leichte Rund-
zelleninfiltration in der Adventitia und innerhalb der gewucherten
Endothelien.

2. Fibrése Umwandlung der gewucherten Endothellage, bedeutende
Rundzelleninfiltration in der Media und besonders der Adventitia
(subakute Panarteriitis) (Abb. 2, H. S.}.

3. Granulationsgewebe mit Gefifneubildung (chronische Pan-
arteriitis) {Abb 2, N. A.).

4. Narbige Schrumpfung der Arterienwand mit perivasculirer Rund-
zelleninfiltration (Abb. 3, N. A.).

5. Hyaline Degeneration der ganzen GefiBwand und des Lumens,

Noch einige Worte iiber die Verdickung und Spaltung der Lamina
elastica interna.

Sie erscheint in diesem Zustand durchwegs uneben, héckerig; ihre
Windungen werden mehr unregelmiBig. Mit der Zeit®*werden sie aus-
genagt, usuriert, und endlich trifft man eine Liicke oder mehrere ungleich-
groBe Defekte der Lamina elastica (vgl. Abb. 3). Durch diese Defekte
hangt das gewucherte, das Lumen verlegende Bindegewebe mit der
bindegewebigen Neubildung in der Media und Adventitia zusammen.
Danach wird die Elastica fortschreitend schmaler und bedeutend
atrophisch. Doch bleiben ihre Reste als ganz schmale, unebene wellige
Faserbruchstiicke noch dann bestehen, wenn das neugebildete Binde-
gewebe des obliterierten Lumens nebst Media und Adventitia eine
typische hyaline Degeneration aufweist,

Das Fehlen von Verkalkung oder Verknécherung in den erkrankten
Arterien ist schon oben hervorgehoben.

Declerq und Masson berichten iiber eine umschriebene Infiltra-
tion der Pia mater mit Haminkrystallen. In unserem Fall ist die um-
schriebene Verdickung der Dura am linken Parietale bemerkenswert,
als deren mikroskopische Grundlage sich teils fibrose Neubildung mit
Verkalkungen und Verknocherungen, teils gallertige Erweichungen
herausstellten.

Wie verhalten sich nun diese Befunde an den syphilitisch erkrankten
basalen Hirnarterien der Kinder zu den analog lokalisierten Zusténden
der Erwachsenen ? '

Geht man hier auf die exakten ersten Beschreibungen der syphili-
tischen Endarteriitis der Erwachsenen zuriick, wie sie 1896 Heubner
unter scharfer Trennung von der Arteriosklerose gab, so bildet die erste
Veriinderung eine Intimawucherung. Unter dem briickenartig empor-
gehobenen Endothel zeigen sich spindelformige und runde Zellen mit
sich teilenden Kernen. Dabei erwihnt Heubner ausdriicklich, daB
der Charakter der syphilitischen Intimawucherung ein an sich spezi-
fischer nicht sei. Die Intimaproliferationen wachsen dann nach innen
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immer weiter und verengen mehr und mehr das Lumen, das dabei
auch héufig verschoben wird und eine exzentrische Lage bekommt."
Hierbei kénnen. selbst hochgradige Verengerungen ohne vollstindigen
VerschluB und ohne Thrombosen bestehen.

In meinem Falle sah ich einen totalen Verschluf der erkrankten
Arteria fossae Sylvii. Eine scharfe Grenze zwischen der syphilitischen
Neubildung und dem organisierten Gefafigerinnsel war nicht mehr mog-
lich, wie es ja viele Forscher auch bei Erwachsenen beobachtet haben.

Heubner und spitere Untersucher fanden in ganz frischen Fallen
eine Rundzelleninfiltration innerhalb der gewucherten Endo-
thelien. Auch ich habe in meinem Falle eine ganz leichte Rundzellen-
infiltration innerhalb der gewucherten Endothelien gesehen, zum Teil
schon mit karyorrhektischen Verinderungen, wihrend die Rundzellen
in der Adventitia noch unveriindert waren. :

Die Beobacitung Heubners, dall die Elastica interna gelegentlich
verdoppelt sein konne, erfulir spaterhin insofern eine Korrektur, als
Cornil, Rumpf; ferner Alzheimer, Nissl von einer Auffaserung
der Elastica sprachen, die sich in mehrere Lamellen trennen kénne. Le-
wandowskybehauptet die tatsichliche Neubildungvonelastischen
Fasern unter dem Endothel im Sinne Heubners. An meinen Prépa-
raten kennte ich bei Elasticafarbung besonders im frischen Stadium eine
Neubildung elastischer Substanz nachweisen. Sie fand sich hauptséchlich
innerhalb der stark gewucherten Endothelien in Form feiner Fibrillen.

Die Anwesenheit von Riesenzellen in der Lage unter der Elastica,
die zuerst bei der syphilitischen Endarteriitis cerebri von Heubner
gefunden und dann von Baumgarten bestatigt wurden, hat, wie
bekannt, Baumgarten spiter auf eine Mischinfektion mit Tuberkulose
bezogen. Baumgarten hat seinen Widerspruch in der Folge einge-
schrinkt. Jedenfalls kann es gar keinem Zweifel unterliegen, daf}
typische Langhanssche Riesenzellen auch bei reiner Syphilis vorkommen,
aber es scheint mir, daB sie sich bei Kindern jedenfalls sehr selten in
den erkrankten Gefiwinden finden; in keinem der Fille bei Kindern
sind sie bisher beschrieben. Auch das Vorkommen mehrerer Lumina
in den erkrankten Gefallen wurde zuerst von Heunbmner gesehen
und von -ihm ausschlieBlich auf Neubildung vonseiten der Intima
zuriickgefithrt. Rumypf hat spiter erklart, daf diese durch Wucherung
von neuen Gefiilen aus der Media heraus entstehen. Ich mdchte nach
meinen Praparaten annehmen, dall sowohl der eine wie der andere
Modus vorkommt. Die Neubildung der Lumina von der Intima aus
kommt hauptsichlich in mehr frischen Stadien, innerhalb der Zone
der gewucherten Endothelien vor; dagegen erfolgt die Vascularisation
von der Media aus fast ausschlieBlich erst im fortgeschrittenen, d. h.
im panarteriitischen Stadium oder im Vernarbungsstadium.
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Bei Fortschreiten des Prozesses bei Erwachsenen verwandelt sich
dasim Lumen neugebildete Gewebe in ein derbes, sklerotisch-
hyalines Bindegewebe, das schlieBlich auch die Muscularis ersetzen
und in eine hyaline Substanz umwandeln kann; hier sind zunéchst noch
die elastischen Fasern nachweisbar, verschwinden aber auch schlieBlich.
Dasselbe Schicksal konnen auch die durch Endarteriitis syphilitica
congenita verinderten BlutgefaBe haben, und die ganzen Gefife wer-
den schlieflich bis auf die groferen Reste der Elastica interna in eine
homogene Masse tibergefiihrt. Wie bei Erwachsenen war auch in meinen
Praparaten niemals Verkalkung oder Knochenbildung in den erkrankten
Gefallwanden nachweisbar.

Bei der vasculiren Hirnsyphilis kommt bekanntlich neben der
spezifischen Erkrankung der Arterien auch eventuell zugleich eine
Endo-, Peri- und Mesophlebitis, gelegentlich sogar eine Sinus-
thrombose vor. Rieder ist allgemein der Ansicht, dafl das Venensystem
sogar vor den Arterien erkrankt sein kann; dal es bei der gummdsen
Syphilis in der Umgebung der Granulationsgeschwiilste zu der gleichen
Erkrankung der Venen kommt wie an den Arterien, wird regelmafig
beobachtet.

Ich habe in meinem Falle eine auffallende Bindegewebswucherung
und Erweiterung der Blutcapillaren in der Media gewisser Hirnvenen,
also eine produktive fibrise Mesophlebitis (Abb. 5) gesehen. Die Venen
neben den obliterierten Arteriae fossae Sylvii und die Sinus der Dura
waren total thrombosiert.

Bei der erwahnten Mesophlebitis fibrosa war die elastische AuBen-
haut auffallend verdickt und stark geschlingelt, entsprechend der ver-
inderten Elastica interna der Arterien. Das GefiBlumen war ziemlich
erweitert und mit wenigen Blutzellen erfillt. Rundzelleninfiltrate
fanden sich in der Media und Adventitia, besonders in der Umgebung
der erweiterten Capillaren der Media.

Nach Kaufmannist die syphilitische Arteriitis der kleinen Arterien
(insbesondere der basalen Hirnarterien) nicht einheitlich und nicht so
bestimmt zu charakterisieren, wie die makro- oder mikroskopisch deut-
liche gummase Form. ,;Wohl stets bestehen Veranderungen, und zwar
Infiltrate, eventuell auch Granulationsknétchen in der Adventitia und
perivasculiren Lymphscheide der Hirnarterien, und meist bestehen
syphilitische Verinderungen der Hirnhdute. In einem Teil der Fille
kommt es zugleich zu einer schlieBlich ganz dominierenden, zelligen,
zur Obliteration neigenden Wucherung der Intima (Endarteriitis obli-
terans luetica Heubner), wabrend die Media fast gar nicht verdndert ist.
In anderen Fillen wird die GefaBBwand und ihre Lymphscheide diffus
infiltriert (Panarteriitis), wobei es akut zu einer mit Medianekrosen
verbundenen, dichten zelligen Infiltration kommt, die auch mit fibrinoser
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Exsudation verbunden sein kann, bis auf die Intima fortschreitet und
mit Medianarben und einer zu Obliteration neigenden Endarteriitis
endigen kann, oder eine Granulationsgewebsbildung wandelt in mehr
chronischer Weise die Wandschichten mehr oder weniger fibros
um (Panarteriitis fibrosa), wobei es zu totaler Obliteration oder zu
Thrombose, eventuell auch zu Aneurysmabildung kommen kann.*

So besteht vielleicht die Frage, ob man die chronische Panarteriitis
von der eigentlichen Endarteriitis obliterans Heubner streng unter-
scheiden muf} oder nicht. Ich fand in meinen Priparaten an der
Stelle der frischeren Veranderungen der Arteria fossae Sylvii eine ganz
charakteristische Endarteriitis obliterans luetica Heubner. Als ich die
erkrankten Arterien in Serienschnitten weiter zur Peripherie hin ver-
folgte, fand ich ein ganz typisches Bild der Panarteriitis chronica in
derselben Gefallwand. Die Panarteriitis, die Darier bei akquirierter
Syphilis von der Endarteriitis obliterans luetica Heubner ihrer Ent-
stehung nach abgetrennt hat, kommt also im Hirn kongenital luetischer
Kinder auch im weiteren Ablauf der Endarteriitis obliterans
luetica Heubner sicher vor.

SchlieBlich noch einige Worte zur Histio - Pathogenese der End-
arteriitis obliterans Juetica der basalen Hirnarterien.

Als erste Veriinderung konstatierte Heubmner?) eine Intimawuche-
rung, lehnte aber eine Zellenzuwanderung vom Lumen her ab. Die
wuchernden Elemente fithrte er auf das Endothel zuriick. Der Reiz
verbreitet sich dann weiter auf die Vasa vasorum; in den #ufBeren
Schichten kommt es zu einer Leukocytenauswanderung. Diese durch-
dringt die Media und kann bis zur Intima reichen, so daf letztere dadurch
zu einem Granulationsgewebe wird. Die Rundzellen verschwinden
spater wieder; eine fettige Entartung wie bei der Arteriosklerose gibt
es nicht. Wenn die Wucherungen sich verbreiten, werden die Arterien
sehr verengert. Die Membrana fenestrata zeigt manchmal Auffaserung,
bleibt aber im iibrigen erhalten. Die Neubildung wird spiter organi-
siert. Von den sich neu bildenden Capillaren nimmt Heubner an,
daB sie wegen des vorwiegenden Liéngsverlaufs nicht von den Vasa
nutritia abstammen. Es kann zur vélligen ,,Verdoppelung* der Gefal3-
wand kommen, wenn bei weiterer Organisation elastische Lamellen und
Ringmuskelzellen neugebildet werden. Andere Male entsteht nur ein
Narbengewebe, wobei das Lumen stark verengert wird. Die Arterio-
syphilis und die Arteriosklerose unterscheiden sich nach Heubner
dadurch, daB erstere bei Jugendlichen vorkommt, weit zellreichere
Produkte liefert und der mehr oder weniger isolierten Herderkrankung
(im Gegensatz zu der allgemeinen Verbreitung der Arteriosklerose) eine
regressive Metamorphose fehlt.

7 15 Vglﬁ dazu Benda.
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Der Ansicht von Heubner stimmen auch Eichhorst, Hoek,
Joffroy und Létienne, Ewald und Alelessoff zu. Auch nach
diesen Autoren ist die Wirkung des syphilitischen Virus auf das Endothel
eine direkte. Sie verweisen dabei auf das MiBverhsltnis zwischen
Intimawucherung und adventitieller Erkrankung; in frischen Fillen
ist die erstere immer bedeutend stirker; als die jiingeren Vorginge er-
scheinen ihnen die Proliferationsvorginge und die Intimawucherung,
als die alteren die infiltrativen Entziindungen.

Koester setzt sich der Meinung Heubners. entgegen. Nach ihm
greift der syphilitische Prozefl die Arterienwand von auBen nach innen
an, und es geht der EntzindungsprozeB von den Vasa nutritia aus.
Von der Verinderung der letzteren sei auch die Intimawucherung
zwischen Endothel und Membrana fenestrata abhiangig. Ebenso wie er
behaupten auch Mauriac; F. Pick, Schmaus, Lamy, Wendeler,
Schwarz, Weygandt und Obermeier, da der primére Sitz der
Affektionen in der AuBenhaut der Gefifie liege. Nach Nonne und
Luce gibt es bei syphilitischer Erkrankung der HirngefiBe der Er-
wachsenen vier verschiedene Formen:

1. Durch Verdnderungen an den Meningen oder im nervésen Gewebe
kénnen die GefaBe mechanisch leiden.

2. Die Gefille konnen per contiguitatem von einem syphilitischen
ProzeB in der Nachbarschaft befallen werden, indem der gummése oder
einfache Entziindungsprozel} sich iiber die verschiedenen Arterienhiute
verbreitet, So sieht man eine:Peri-; Meso- und -Panarteriitis.

3. Durch das syphilitische Virus konnen die Gefifie erkranken,
indem der entziindliche Vorgang in den GefaBcapillaren eine entziind-
liche Erkrankung der Winde, besonders der Media und Adventitia, nach
sich zieht. Erkrankt dann in zweiter Linie die Intima, so hat man
Heubnersche Endarteriitis mit Verengerung und Obliteration des
Lumens. Zu dieser Form, die die haufigste ist, kann eine Einlagerung
von echten Gummata kommen.

4. Durch die Syphilis wird auch manchmal eine atheromatose Dege-
neration der GefiBe verursacht, welche auch mikroskopisch nicht von
der ohne Syphilis entstandenen zu unterscheiden ist.

Marchand 148t das syphilitische Virus, d. h. also die Spirochaete
pallida, mit groBter Wahrscheinlichkeit durch die ErnahrungsgefiBe zur
Gefifwand dringen und hier die ersten Verinderungen hervorrufen;
nach ihm geht somit die entziindliche Infiltration von der Umgebung
aus, ndmlich dem adventitiellen Géwebe und den Lymphscheiden.

Die Ansichten der Autoren iiber die Entstehungsweise der End-
arteriitis obliterans luetica Heub ners bei Erwachsenen sind also geteilt.
Einschlagige Préparate von Kindern sind bisher fir die prinzipielle
Diskussion der Frage nicht herangezogen worden.
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Unter den hier in Betracht kommenden Autoren hat Diirck behaup-
tet, daBl die Intimawucherung bei der syphilitischen Arteriitis ganz
unabhéngig von der Periarteriitis zustande kommen kann, und ihren
Ausgang von der Langhansschen Schicht der Intima, nicht vom Endothel
selbst nimmt. Auch Graupner hat eine normale Media und Adven-
titia beobachtet, withtend die Intima eine ganz charakteristische Wuche-
rung in Heubners Sinne gezeigh hat. Die tbrigen Autoren (Chiari,
Kohts, Declerq und Masson, Passini, Bierfreund) haben mehr
oder weniger Rundzelleninfiltration an der Media und Adventitia ge-
sehen.

Die Frage ist, wie die Dinge heute stehen, nun allerdings nicht mehr
eine rein histologische oder histogenetische, sondern eine Atiologisch-
pathogenetische im-engeren Sinne, insofern es in erster Linie zu ver-
suchen sein wird, die Erreger, die Syphilisspirochdten, an ihrer ersten
Angriffsstelle zu finden und ihren weiteren Weg nebst den durch sie
im Gewebe hervorgerufenen Verinderungen zu verfolgen. Daf bei der
syphilitischen Arteriitis der Hirngefsfe Spirochidten in der Tat zu finden
sind, kann mit Sicherheit behauptet werden.

Ranke beschrieb das gehdufte Vorkommen von Spirochéten an
vendsen Piagefafen bei Syphilis der Foten. Ohne auf die Histiopatho-
genese der auch von ihm beobachteten Intimawucherung naher einzu-
gehen, hebt er hervor, daf§ er die Parasiten zahlreich fand dicht hinter
der Elastica interna, besonders massenhaft jedoch in der Adventitia.
Ganz ahnlich und teilweise noch ausgeprigter als bei der angebornen
Lues sind die Verhiltnisse in dem von Strall mann untersuchten Falle
erworbener Syphilis der Hirngeféafie. Er fand die Parasiten in geradezu
enormen Mengen in den #uBeren Adventitiaschichten und den Liymph-
scheiden, weniger in der Muscularis auBlerbalb der Elastica und fur ge-
wohnlich nur ganz spérlich in dér Intimawucherung. In den grofien
GefaBen sieht man sie einmal deutlich um die Vasa vasorum angeordnet,
die entziindlich gewuchert sind und die Spirochéten massenhaft in ihrer
Wand und kreisférmig in ihrer Umgebung enthalten. Ferner liegen
die Spirochiiten diffus im Gewebe der Adventitia, aber nicht regel-
méBig verstreut, sondern herdférmig in der entziindeten Wandschicht
verteilt. In der Intima sind sie sehr sparlich, es findet sich nur hin und
wieder eine Spirochite frei im Gewebe liegend. Nur dort, wo Infiltrations-
herde sind, liegen sie auch in der Intima zahlreich. Stralmann schlieBt
danach: ,,Der Angriffspunkt des Syphiliserregers ist in die Vasa vasorum
und die adventitielle Tymphscheide zu verlegen, deren luetische Ent-
ziindung ebenso wie Entziindungen anderer Genese, eine Proliferation
des Endothels ermdglicht und verursacht.*

Nun habe ich allerdings trotz mehrmals wiederholter Untersuchung
nach Levaditi nnd nach Noguchi Spirochéten in unserem Talle
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nicht finden kénnen. Ich kann mich deshalb iiber ihr Verhaltnis zur
Pathogenese der Gefierkrankung nicht 4uBlern. Aber nach meinen histo-
logischen Befunden méchte ich gleichfalls schlieBen, daf die Endothel-
wucherung in meinem Falle in der Tat als eine sekundéare aufzufassen
ist. Bei dem Entziindungsprozell folgt der primiren Hyperimie des
Gewebes die Exsudation und Emigration von Zellen. Das Gewebe
reagiert mit Wucherungsvorgingen (Capillarsprossung, Bindegewebs-
neubildung), und nach Resorption der Emigrations- und Exsudations-
produkte kann das Proliferationsprodukt als einziger Beweis der Ent-
ziindung restieren.

Gerade bei meinem Fall konnte ich nachweisen, daf3 dort, wo eine
augenfillig geringe Intimawucherung vorhanden war, zugleich schon
eine leichte Entztindung im eigentlichen Sinne in den #uferen Wand-
schichten vorausgegangen war. Wenn auch auf den ersten Blick im
mikroskopischen Bilde nur die Endothelwucherung auffallt, so lafit sich
doch stets gleichzeitig eine Erweiterung der Lymph- oder Blutcapillaren
in der auBeren GefiBwand und leichte Rundzelleninfiltration in der
Umgebung derselben feststellen, ebenso wie eine rundzellige Infiltration
zwischen den wuchernden Intimazellen. Der Umstand, daB diese unter
karryorrhektischen Vorgangen alsbald verschwindet, fiihrt um so leichter
zu der meines Erachtens rum mindesten filr den vorliegenden Fall
nicht zutreffenden Annahme, dall die Proliferation eine selbstandige,
primére ist. ‘

Erklirung der Textabbildungen.

Abb.1. Die horizontale Sdgeebene des Schidels mitsamt dem Hirn.

Abb. 2. Querschnitt der Arteria fossae Sylvii an einem etwas peripherischen Teile.
H. 8. ein Hauptast der Arteria fossae Sylvii (totale Obliteration ..des
GefiBlumens, bedeutende Rundzelleninfiltration in Media und Adventitia.
N. 4. ein Nebenast der Arteria fossae Sylvii (narbige Schrumpfung der
Arterienwand mit perivaskulirer Rundzelleninfiltration).

Abb. 3.  Narbige Schrumpfung der Arterienwand (Ast der Arteria fossae Sylvii).
B. K. Neugebildete Blutcapillaren und kleine Arteriolen; E. I. atro-
phierte elastische Innenhaut der Arterienwand mit groBem Defekte;

. B. G. gewurhertes Bindegewebe.

Abb. 4.  Arterienquerschnitt mit starker Rundzelleninfiltration und Erweiterung
der Blutcapillaren in der Media: Mssarteriitis hypertrophica.

E. F. Neugebildete elastische Lage.

E.T. Elastica interna,

E. E. Elastica externa.

End. Gewucherte Endothelien.

Med. Bedeutende Rundzelleninfiltration und Erweiterung der Blut-
capillaren in der Media.

Abb. 5. Querschnitt einer Vene mit bedeutenden meso- und periphlebitischen
Verdnderungen. E. B. stark verdickte Elastica externa. Med. auffallende
Bindegewebswucherung und Erweiterung der Blutcapillaren in derMedia.
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