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Das Angioma racemosum des Zentralnervensystems gehort nicht zu
den groBten Seltenheiten. Es sind in der Literatur mehrere Falle im
Grofihirn und einige in den i{ibrigen Teilen des Zentralnervensystems
veroffentlicht worden. Allein im Kleinhirn beobachtete man das
Angiom iiberhaupt nicht, und so gehdren meine 2 Falle, welche sich
hier befanden, auch vom Gesichtspunkte der Lokalisation zur Seltenheit.

In allen diesen Fillen wurden die Autoren besonders durch die Frage
nach der Bildung, dem Wesen und der Deutung der Geschwulst be-
schaftigt, und vernachlissigten dabei mehrweniger die Verianderungen
des umgebenden Nervengewebes. So gibt es Autoren, die derartige
Veranderungen gar nicht erwahnen, wahrend andere nur grébere Ver-
dnderungen (z. B. Erweichung) makroskopisch schildern und nur einige
filhren das Ergebnis der mikroskopischen Untersuchung an. Dall aber
manchmal auch die Veréinderungen des Nervengewebes bedeutungsvoll
sein konnen, wird durch die Uberlegung beleuchtet, daB das Angiom eine
allmahlich wachsende Geschwulst ist, welche mit seinem stufenweise
steigernden Drucke auf die Bestandteile des Nervengewebes atrophierend
wirkt; ferner, dafl die Geschwulst auf Grund der ausgeprigten histo-
logischen Veranderungen der Gefifie zum Studium der Veranderungen
des umgebenden Nervensysteras sehr geeignet ist, — und wird erwiesen
durch meine 2 Fialle von Kleinhirnangiom, welche die mannigfachen
Staffeln der Kleinhirnatrophie sozusagen ad oculus uns vorfithren.
In diesen 2 Fiallen vermehrten sich die Gefidfie stellenweise besonders
in den Furchen des Kleinhirns und verursachten durch Druck gewisse
Veranderungen der Nerven und erzeugten dadurch ein Bild, welches
eine gewisse Ahnlichkeit zu der endogen entstandenen Kleinhirnatrophie
zeigte. - In dem atrophierenden Nervengewebe bildeten sich mehrartige
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Pigmente, deren Studium Veranlassung gab zur Beobachtung und
Deutung mehrerer interessanter Pigmentbilder.

Die Namengebung ist in den alteren Mitteilungen der Angiome des
Nervensystems nicht einheitlich. So schilderte Luschka eine , kavernose
Blutgeschwulst* der Pia und Dura und der Gehirnsubstanz, Lenhossek
‘beschrieb ,,venése Varicosititen des Riickenmarks, der Oblongata
und Briicke. Erst Virchow bestimmte genau und einheitlich die Nomen-
klatur der Blutgefifle und damit den Begriff des Angioma racemosum.
Darunter verstand er auf groBere Arterien sich ausbreitende Angiome,
welche nach Beschaffenheit der Gefalle arterielle oder vendse sein kénnen
und was besonders zu beriicksichtigen ist: entweder auf den Gefdfstamm
und seine Verzweigungen oder nur auf den Qefifstamm sich beschrinken.
Ersteres benannte er Angioma racemosum, letzteres (nach Cruveilhier)
Angioma serpentinum seu cirsoideum.

Die Nomenklatur von Virchow wurde zuerst durch Emanuel bei
Angiomen des Nervensystems benutzt (1899), der eine im Bereich der
Arteria cerebri posterior befindliche Blutgeschwulst als Angioma arteriale
racemosum bezeichnete. In dieselbe Gruppe reihte er eine von Steinheil
schon vorher (1891) unter dem Namen Varix aneurysmaticus veroffent-
lichte, im rechten frontalen Lappen sitzende Gefafigeschwulst ein, bei
welcher sowie in seinem Falle auch die Venen in der Bildung der
Geschwulst sekundar teilnahmen.

Spiter teilte Kalischer einen lehrreichen Fall mit (1902), in welchem
bei einem 11/,jahrigen Kinde auf der linken Gesichts- und Schadelhalfte
cutane Teleangiektasien, ferner an der Pia der linken Hemisphére reich-
liche varikos erweiterte GefaBgeflechte waren. Diege bestanden iiber-
wiegend aus Venen und Capillaren, viel weniger aus Arterien. Eine
Verbindung der intrakraniellen GefaBe vermége von KnochengefiBen
mit der cutanen Teleangiektasie fand er nicht, obschon Virchow eine
solche lehrte und eben deshalb von der Operation der Angiomen des
Gesichts und des Schideldaches abriet. Deefz veroffentlichte (1902)
einen Fall von Angioma racemosum im Versorgungsgebiet der Arteria
corporis callosi, an dessen Bildung nebst Arterien auch Capillaren
teilnahmen. Drysdale beschrieb (1904) ,.eine fast dem kaverndsen
Angiom shnliche (almost like a cavernous angeioma)“ Blutgeschwulst
im Bereich der Arteria cerebri media dextra. Er bezeichnete seinen Fall
Aneurysma racemosum, die Verfasser zahlten diesen aber seit langer
Zeit zu den Fallen des Angioma racemosum, und um so begriindeter,
weil die beschriebene Verdnderung sich nicht nur auf dem GefiBstamm,
sondern auch auf dessen Verzweigungen ausbreitet. Zweifelhaft diirfte
allein der vendse bzw. arterielle Charakter sein, denn der mikroskopische
Befund enthilt davon nichts. Simmonds und Sternberg veroffentlichten
in demselben Jahre (1905) ihre Angiomfille. Von den beiden Fillen
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Simmonds konnte nur der eine zum Angioma racemosum gezihlt werden;
auf Grund des zweiten Falles mulite die Virchowsche Nomenklatur er-
weitert werden. Da in diesem die Geschwulst sich nur auf den Gefaf3-
stamm beschrénkte, hétte man dieselbe als Aneurysma serpentinum
seu cirsoideum  benennen sollen. Da jedoch auch die ausgeprigten
Zeichen einer Gefafwucherung vorhanden waren, stellte er fiir diese
Geschwulst den Begriff des Angioma arteriale serpentinum auf. Die
iiberaus ausgebreitete Geschwulst von Sternberg (Lobus temporalis,
Corpus striatum) konnte aus der Arteria carotis interna dextra injiziert
werden. An seiner Bildung nahmen nur Arterien teil, zwischen welchen
das Bersten zweier zur faustgroBen Blutung fithrte. Auch Sterzing (1908)
und Ranzel (1909) fanden Blutung auf Grund geborstener GefdaBle. In
beiden Fallen brach die Blutung in die Gehirnventrikel ein, als Ursprung
fand Sterzing ein geborstenes Aneurysma. In Thermanns Fall (1910),
sowie in jenem von Kalischer entstand die Geschwulst aus Vermehrung
von Venen und Capillaren. Diese 2 Fille gehéren also in die Gruppe
des Angioma venosum. ZThermann und Kalischer fanden in ihren
vendsen Geschwiilsten ebenso Arterien in geringerer Zahl, als die Be-
schreiber der arteridsen Geschwiilste umgekehrt die Gegenwart von
Venen betonen. Blank beschrieb (1910) ein Angioma arteriale serpen-
tinum (Simmonds) im Versorgungsgebiete der Arteria Fossae Syvii. Im
Falle Borts — Geschwulst arterieller Natur — fand Einbruch der Blu-
tung in den Seitenventrikel statt. An dem Riickenmarkstumor Bendas
(1922) nahmien hauptsichlich Venen, doch auch - geringeren Grades
Arterien teill).

Nach diesem literarischen Uberblick gehe ich zur Mitteilung von
zwei im Kleinhirn lokalisierten . Angiomen tiber.

Fall 1. G. E. 34jahr. Mann. Seit Jahrzehnten in gréBeren Zwischenrdumen
sich wiederholende Anfille, welche sich in unstillbaren Kopfschmerzen, Erbrechen
und in Bradykardie #uBerten. Wihrend der Anfille das BewuBtsein frei. Die
Anfille wichen anfinglich auf Lumbalpunktion, in spiteren Jahren traten sie
hiufiger auf, und da ist die Lumbalpunktion erfolglos. Endlich Exitus unter der
Erscheinung schweren Hirndruckes und unter klinischen Zeichen von Broncho-
pneumonie. Die Scktion wurde im Israelitenspital durch Dozenten Dr. Johan
vollzogen und seiner Liebenswiirdigkeit -verdanke ich diesen Fall.

Sektionsbefund (Dr. Jokan). Muskuléser mannlicher Leichnam, in der Bauch-
hohle keine Fliissigkeit. Die unteren Lappen beider Lungen sind dichter als normal,
von knotiger Beschaffenheit, das Lungengewebe auf der Schnittfliche blutreich,

1) Jiingst wurde mir Miillers Fall bekannt, bei dem multiple Hirnangiomen
im GroBhirn und im Kleinhirn sich vorfanden. Die Herde des Nervenparenchyms
waren scharf umschrieben und hatten keinen tumorartigen Charakter. Verf. be-
trachtet den Fall als Angioma arteriale racemosum, was mir aber nicht geniigend
bewiesen erscheint, da die vermehrten GefiBle des Parenchyms meist nur aus
einer einfachen Endothelschicht bestehend beschrieben werden, und. so die er-
wihnte Klassifizierung nur fiir die pialen Gefifle bestehen kann.
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luftarm, mit pfefferkorngroBen und gréBeren graurdtlichen briichigen Herden
versehen. Die oberen Lappen der Lungen sind mit schaumiger serdser Fliissigkeit
erfiillt. Die Muskulatur des Herzens ist ein wenig schlaff. Milz mittelgroB,
etwas hyperimisch. Die Nieren ebenfalls blutreich, Rindensubstanz etwas
blaB. Die Leber blutreicher als normal, doch sie zeigte keine MuskatnuBzeichnung.
In siamtlichen Blutleitern nur mittelméBig fliissiges Blut. Beim Durchschnitt
des Infundibulum entleert sich eine groBe Quantitit von Liquor. Am Gehirn fillt
die dunkelblauliche Anfirbung der weichen Hirnhdute auf. Die Gefifie der weichen
Hirnhaut sind im allgemeinen erweitert, etwas geschlingelt, sie zeigen jedoch auf
der Oberfliche des Kleinhirns, der Briicke und in deren Umgebung sehr starke
Schlingelung nebst gréBerer Blutfiille.. - Cisterna cerebello-medullaris sehr stark er-
weitert. Die mit dem Kleinhirn benachbarten Teile der Oblongata sind im Foramen
occipitale magnum eingekeilt. Die Oblongata erscheint etwas weicher. Bei dem
Durchschnitt des Wurms fallen an dessen vorderen, oberhalb der Lamina quadri-
gemina gelegenen Teil iiberméBlig erweiterte und stellenweise sackartig sich aus-
buchtende GefidlBe auf, deren Dicke oft jene des Zuckerspagats erreicht, zwischen
den sackartigen Erweiterungen finden wir solche, die groBer als ein Kirschkern sind.
Der sagittale Durchschnitt ergab, daB an der erwihnten Stelle die erweiterten
Blutgefile bzw. deren Konvolut eine ungefihr zeigefingerstarke Schicht bilden.
Die Grenze dieses GefiaBpaketes ist riickwiirts nicht scharf abgegrenzt, denn wir finden
diese erweiterten Gefidllschlingen auch am vorderen Teil des Kleinhirn zwischen
den Zweigen des Arbor vitae. Die weiten GefiBschlingen driickten hier stark
die Masse des Kleinhirns zusammen, in einer Weise, das die radidren Zweige
des Arbor vitae, obgleich oft stark verschmilert, dennoch erkennbar sind. Dieses
Gebiet des Kleinhirns erscheint auf frischer Schnittfliche ritlichbraun. Am hin-
teren Rand beider Kleinhirnhalften sind stark erweiterte und geschlingelte Ge-
faBe anzutreffen. Das Gefiflkonvolut erstreckt sich seitwiirts nicht iiber die
Lamina quadrigemina und nach vorn hort es bei dem III. Hirnventrikel auf.
Riickwirts, wie gesagt, setzte es sich hauptséchlich in der Mittellinie zwischen
den Zweigen des Arbor vitae fort. Die Seitenkammern des Gehirns und die mittlere
Gehirnkammer sind sehr stark erweitert. Ependym weist flache Hocker und
keine feine Kérnelung auf. Der Aquaeductus Sylvii ist verengert. Der IV. Ven-
trikel ist kaum weiter als normal. Die graue Substanz des Grofhirns ist iiberall
sehr blutreich. Der hintere Teil der Sella turcica stark abgeflacht. In den Jugular-
venen keine Thrombenbildung.

Diagnosis: Angioma racemosum leptomeningeale ad laminam quadrigeminam
et ad partem anteriorem cerebelli cum compressione et inde atrophia substantiae
cerebelli ibidem. Hyperaemia substantiae cerebri et meningum. Hydrocephalus
chronicus internus. Attenuatio ossium calvariae capitis et applanatio processuum
klinoideorum posteriornm. . Bronchopneumonia hypostatica  bilateralis. = Hy-
peraemia organorum abdominalium.

Aus diesem Befunde erhellt, daf die Verdnderung im Kleinhirn sich haupt-
sdchlich auf den vorderen, oberen Teil des Wurms erstreckt, doch zeigen sich
kleine, nadelstichgroBe, braunrotliche (daher die Farbe des Geschwulstgewebes
zeigende) Flecken und Streifen auch an den vom Wurm entfernteren Teilen der
Schnittfliche (Pyramis, Uvula), und zwar sowohl in.der Rinden-, als in der Mark-
substanz. Seitwirts, etwa 1/, cm entfernt, nimmt die Geschwulstmasse rasch ab,
woraus auf die unverinderte Beschaffenbeit der Kleinhirnhélften zu folgern ist. Nach
vorn erstreckt sich das Geschwulstgewebe in den unteren Vierhiigel, umfafit hier den
Aquaedukt und iibergreift auf den -oberen Vierhiigel nur ganz oberflichlich bzw.
hort an dessen oberen Rand ganz auf. Zur makroskopischen Losung der Frage,
welche Blutgefifle (Arterien, Venen) in der Bildung der Geschwulst teilnehmen,
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wire eine’Gefaflinjektion notwendig gewesen, doch wurde dies wegen Schonung
des Priparats nicht vorgenommen, und so gab darauf nur die mikroskopische
Untersuchung Antwort. Nachdem wir aus letzterer erfuhren, dal die Geschwulst
hauptsichlich aus Arterien besteht, standen wir vor einer zweiten Frage, welche
Arterien die Geschwulst bilden? Nach Untersuchungen Marburgs wird der Vermis
durch die Arteria cerebelli superior und Arteria cerebelli inferior posterior ver-
sorgt und nur die Blutversorgung eines kleinen Teiles, des Deklive, durch die
Arteria cerebelli inferior anterior; doch ergaben seine Injektionsversuche, daf die
Fiillung jeder der drei Arterien die Injektion der iibrigen zwei anderen Arterien-
gebiete bewirkte. Auf Grund dieses Marburgschen Befundes und des vor-
liegenden pathologisch-anatomischen Befundes .erscheint es wahrscheinlich, daf
die Arteria cerebelli superior und inferior posterior einen gréferen Anteil an der
Bildung der Gefafigeschwulst hat, doch diirfte die Anieilnahme der Arteria cerebelli
inferior anterior nicht vollkommen auszuschlieflen sein.

Die Fixierung des Materials geschah in Formalin; es wurden Celloidin-, Cel-
loidinparaffin- und reine Paraffinschnitte und zur Pigmentuntersuchung Gefrier-
schnitte verfertigt. Farbung der Schnitte: van Gieson, Himatoxylin-Eosin,
Fuchselin nach Weigert, Bielschowsky, Gliafarbung nach Holzer usw. Die An-
wendung von selteneren Methoden sollen an Ort und Stelle angegeben werden.

Die mikroskopische Untersuchung des Kleinhirns bietet mannigfache und
abwechslungsreiche Bilder dar.. Schon bei oberflichlicher Betrachtung (s. Abb. 1)
fallen die Gefafllumina der Geschwulst, die stellenweise hochgradige Atrophie der
Hirnsubstanz, und die iiberall zahlreichen Pigmentschollen — welche stellenweise
das intervasculire Gewebe sozusagen iitbersien — auf. Die Gefifle der Geschwulst,
seien diese in den Furchen des Kleinhirns oder in der Substanz, zeigen die gleichen
Eigenschaften. Aufer der groBen Zahl der GefiBle fallt die UnregelmiBigkeit in
bezug der Form und der GroBe anf. Wir schen alle Uberginge zwischen der regel- -
méBigen Kreisform und der vieleckigen bzw. ganz unregelméaig gebuchteten Form.
In unmittelbarer Nachbarschaft von kleinen Arteriolen erscheinen 15—20fach
groflere Gefaflichtungen. Die Wanddicke der GefiBe jst gleichfalls grofen Schwan-
kungen unterworfen. Da diese Unterschiede mit der verschiedenen Entwicklung der
Muskelelemente engstens zusammenhéngen, miissen wir diese einzeln betrachten.
Das Endothel der Intima zeigt nur in wenigen Gefifen die gleichmifige, ein-
schichtige Zellreihe. Man bemerkt zumeist verschiedenartige UnregelmaBigkeiten,
wie ausgebreitete und umschriebene Endothelwucherungen; in letzterem Falle treten
miéchtige kernreiche Endothelhiigel auf, welche in das Gefalumen hineinragen. Dall
diese Endothelverdickungen keine Trugbilder sind, d. h. daB sie nicht durch schriige
Schnittrichtung bedingt sind, wird durch das Wucherungszeichen der Endothel-
kerne (groBe, helle Kerne, welche gegen die GefafBlichtungen stark vorspringen)
klargelegt, und noch vielmehr, dafi. die Endothelwucherung manchmal in den
ganzen Umfang der GefaBlichtung sich ausbreitet. Der Nachweis eines binde-
gewebigen Streifens unterhalb der Intima gelang mir weder an van Gieson, noch
Elasticapraparaten mit Sicherheit. Die Membrana elastica interna ist in den
meisten Gefallwinden in der Gestalt eines derben schwarzen Streifens sichtbar.
Dieselbe erscheint nur stellenweise in gleichméaBiger Dicke und ist zumeist recht
ausgebreitet, krankhaften Verinderungen unterworfen; und zwar entweder teilt
sie sich in mehrere, diinnere elastische Lamellen (Delamination), oder sie verdickt
sich massiv oder biindelt sich in feinere Fasern auf, stcllenweise hort sie ganz auf.
Es gibt auch solche GefiBe, welche in ihrem ganzen Umfang nur mit feinen. ela-
stischen Fasern durchwoben sind (diese sind vends), doch sind diese gegeniber
den mit massiver (arterieller) Elastica versehenen GefiBe in Minderheit. Die
Muskelfasern der Media bilden in den meisten GefiBlen eine dichte Schicht.
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Im iibrigen sind zwischen den einzelnen Muskelfibrillen mehrweniger bindegewebige
Fasern sichtbar. Die kompakte Muskelschicht pflegt jedoch auch im Umfange
der Gefifle mit wenigen Ausnahmen keine gleichmafige Dicke zu zeigen, sondern
bald erleidet sie eine Verbreiterung, bald eine Verschmilerung. Thre Unregel-
méiBigkeit 13t unabhingig von der Dicke der GefiBBwinde, denn es gibt michtige
GefiBwinde, welche nur spirlich Muskelelemente aufweisen, und schmachtige,
welche mit kompakter Muskelschicht versehen sind. Die erheblichere Vermehrung
der Muskelfibrillen ist nirgends sichtbar, Stellenweise kommt geringfiigige hyaline
Degeneration vor. Die Adventitia ist im allgemeinen gut entwickelt und zeigt
stellenweise michtige Wucherung.  Mit ihren vermehrten bindegewebigen Fi-
brillen fiillt sie selbst das zwischen entfernteren Gefillen liegende Zwischengebiet
-aus, ja sogar in die Substanz des Kleinhirns eindringend, vermengt sie sich mit den
Nervenelementen. Diese starkeren, adventitiellen Wucherungen zeigen oft hyaline
Entartung, als dann sich mit van Gieson rotgefirbte, homogene Fasern mit dem
Nervengewebe vermischen. Es gibt auch solche Gefifiwinde, in welchen die
hyaline Entartung sich gleichmifig auf Media und Adventitia bezieht, wo dann
allein das Endothel und der duBerste Teil der Adventitia Kernfirbung aufweisen.

Aus obigem sehen wir, dal im Aufbau der GefiBwinde groBle UnregelmiBigkeit
herrscht, welche sich darin dulert, daB, abweichend von den normalen Verh#ltnissen
im Umfange einer und derselben GefiBlichtung die einzelnen Wandbestandteile ver-
schiedene Bilder zeigen. So ereignet es sich, da} die Wandverdickung durch die
Wucherung der Intima bzw, der Elastica bzw, der Adventitia bedingt wird. Auf
Grund dieser Bilder wird die geschwulstartige Gefifiwucherung hauptsichlich
durch Gefille von arteriellen Typus gebildet, doch nehmen in geringerer Zahl
auch die vendsen GefaBe an ihrem Aufbau teil. AuBerdem partizipieren auch die
Capillaren, welche auf Orceinschnitten mit matten Konturen ausgezeichnet, be-
sonders in dem stark atrophisierten Nervengewebe, oder in dem Bindegewebe
zwischen den Gefdflen in groBerer Zahl sichtbar sind, wo sie dann ,,regenwurm-
artige* oder ,,darmschlingenartige® Geflechte bilden und die variabelsten Formen
(Ampullen, Kolben, Spindel usw.) zeigen. Es gibt Stellen, in welchen die stark
erweiterten Capillaren groBe Anhiufungen bilden und welche ebendeshalb sehr
den Bildern des Angioma cavernosum #hnlich sind. In solchen ist zwischen den
stark erweiterten Capillaren oft nur weniges, lockeres Bindegewebe zu finden,
ja auch das kommt vor, daB die Scheidewand zweier benachbarten Capillarriume
durch kernloses Bindegewebe gebildet wird, dessen beide Wande endothelbesetzt
erscheinen. Die UnregelmiBigkeit der Capillaren fehlt auch an van Gieson-Schmitten
auf. Auch hier sehen wir bei stirkerer VergroBerung Capillaren, deren Winde
feinwellig erscheinen. Die Kernfirbung dieser sehr unregelmifBig geformten
Capillaren ist oft mangelhaft.

Die vermehrten Gefiafle der GefaBigeschwulst bewirken eine langsame Atrophie
der benachbarten Kleinhirnsubstanz; ein besonders gleichméBiges Bild geben die
somit bewirkten Verdnderungen besonders dann, wenn die Gefille der Geschwulst
hauptsichlich in den Furchen wuchern (siche Abb. 1). Da die Druckwirkung in
diesem Falle nur von der Oberfliche her sich geltend machen kann, entstehen
Ubergiinge gegen die verschonteren Teile zu, wodurch man die einzelnen Fasern des
Kleinhirnschwundes nacheinander beobachten kann. Die erste Verinderung be-
steht darin, dafl die molekulire Schicht schmiler zu werden beginnt. Dies fillt
anfangs kaum auf, spiter jedoch steigert sie sich jih und endlich schrumpft sie
auf ein Viertel der normalen Dicke zusammen. Anfinglich ist sie kernreicher,
dessen Ursache. nebst minderer Gliazellvermehrung die Zusammendringung der
simtlichen Zellbestandteile (Capillaren, Gliazellen) ist. Spiter ist diese Zu-
sammendréngung der Elemente schon nicht mehr in diesem MaBe auffallend, und

Virchows Archiv. Bd. 250. 34
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bei stiirkster Verschmilerung ist die molekulére Schicht ausgesprochen kernarm.
Statt dessen fallt in dieser Phase an van Gieson-Schnitten an diesen eine gelbliche,
feine Streifung auf, welche sich bei Holzers und bei der Heidelberger Gliatirbung als
Gliafaserung erweist. Die gewucherten Gliafasern entsprechen teilweise den zur
Oberfliche vertikal gerichteten Bergmannschen Fasern, teilweise aus kreuz und quer
verlaufende Fasern. Die Gliafaserwucherung erscheint aber nicht immer mit dem
Grad der Atrophie parallel zu gehen, denn man sieht Rindenstellen, wo dieser Vor-
gang sehr unregelmaBig entwickelt ist. An.Fibrillenpriparaten bemerkt manin der
stark atrophischen molekuléiren Schicht eine bedeutende Abnahme der tangen-
tiellen Fasern, ferner die teils diffuse, teils lokale Verdickung der vorhandenen:
die lokalen Auftreibungen der Achsenzylinder kénnen in solider und in stiuktu-
rierter Form erscheinen. — Gleichzeitig mit der Verschmilerung des Stratum

- =

Abb. 1. Fall1. Himatoxylin-Eosin. UnregelmiBig erweiterte, verschieden dicke GefiBe, welche
die Kleinhirnrinde in verschiedenem Grade zunehmend atrophisierten. Die Bergmannsche Zell-
reihe enthilt mit Himatoxylin gebriuntes Pigment, erscheint daher in Form eines dunklen Streifens.

moleculare treten in Hohe der Purkinjeschen Zellen groBe helle Zellkerne auf,
welche reihenformig angeordnet, an van Gieson-Priparaten gelbe, respektiv braun-
gelbe Pigmentkérner enthalten und welche alsdann vom Stratum granulosum
durch eine diinne Spalte getrennt sind. Diese sind die Bergmann-Fasern bildenden
Gliazellkerne, welche sich infolge der Atrophie zunehmend vermehren, wodurch
sie eine 4—>bzeilige Kernschicht bilden. Diese Schicht verschmilert sich mit zu-
nehmender Atrophie, doch ist diese selbst in stirkster atrophischer Rinde anzu-
treffen, ja sie bildet mit dem schmalen Stratum moleculare zusammen die ver-
kiimmerte Rindenstruktur. Mit der Vermehrung der Bergmannschen Zellen ver-
mehrt sich in diesen auch das Pigment, welches endlich ihr gewuchertes Plasma
sozusagen vorzeichnet, und nun auch in anderen Gliazellen (Gliazellen der mole-
kuldren, granularen Schicht), ja sogar frei in Schollen za sehen ist. Die Kerne
der Bergmannzellenreihe haben an Toluidinblauschnitten entweder ovale, oder
unregelmifige Form und zeigen nicht immer die von Schob erwihnte, auf die
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Obertliche vertikale Einstellung., — Die Purkinjezellen gehen in der Reihe der
Atrophie der Reihe nach zugrunde, sodaf die stark geschrumpfte Rinde keine Spur
mehr von diesen Elementen zeigt. Man sieht, an Toluidinblauschnitten das Bild
des Nisslschen Zellschwunds, d. h. die Purkinjezellen verblassen zunehmend, die
Nisslsche Struktur schwindet, und es bleibt nur ein schwammiges Gebilk iibrig,
schlieBlich verschwindet die Kernmembran und ganz zum Schlufl verschwinden
auch die Uberreste des Zellkérpers. Rings um die zugrunde gehenden Purkinje-
zellen kann lebhafte Gliazellvermehrung und typische Neuronophagie beobachtet
werden. Die an Fibrillenpriparaten zur Darstellung gelangenden ,,Korb- und
Polsterfasern‘ weisen eine zunehmende Verarmung auf. Da aber die Faserabnahme
mit dem Schwund der Purkinjezellen nicht immer Schritt halt, kommen mit Glia-

Abb. 2. Toluidinblau. Immersion. Der LichtungsprozeB der granuliren Schicht. Die Mehr-
zahl der Kerne noch normal, doch befinden sich dazwischen homogene, blasse, etwas geblihte
Kerne, welche stellenweise, wo sie ndmlich massenhaft sind, abgeplattet erscheinen,

kernen angefiillte Faserkorbe zustande. Ist der Rindenschwund héchstgradig, so
sieht man nurmehr Spuren von den Faserkorben. Die Form und Anordnung der
Purkinjezellen erscheint an Ubersichtsbildern im allgemeinen normal. In der
atrophischen Rinde erscheinen nur an einigen Stellen unregelmiflig gestaltete
und angeordnete Zellen. Solche UnregelmiBigkeiten zeigen manchmal einige
nebeneinanderliegende Exemplare. — Das Stratum granulosum schwindet in der
atrophischen Rinde hochgradig. Der Hergang dieses Schwundes ist folgender.
Die urspriinglich stark gefarbten und kérnigen Kerne werden zu homogenen,
infolge Schwellung vergréBierten Scheiben, welche im ferneren Verlauf zunehmend
abblassen und schlieBlich vollkommen schwinden. Die Granulariskerne nehmen.
an diesem Vorgang nicht in ihrer Gesamtheit teil, denn normal erscheinende, gut.
gefirbte Kerne sind anfinglich in Uberschu8 vorhanden. Dies sehen' wir auf
Abb. 2. Doch éndert sich dieses Verhiltnis sehr rasch, so dal man schliefilich

34*
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zwischen den homogenen Scheiben normale Kerne nur hier und da bemerkt, Da
zum’ Schluf die homogenen Scheiben schwinden, zeigt die Ko6rnerschicht hier
und da leere Stellen. Dunkle, kleine pyknotische Kerne machen sich in der atro-
phischen, granulésen Schicht nur stellenweise bemerkbar. An Toluidinblauschnitten
enthalten diese feine lichtbrechende Kdérnchen. Thre Zahl ist aber noch immer
verschwindend klein gegenilber der ungeheuren Uberzahl der homogenen, blassen,
groBen Kerne. — Die beschriebene homogene Verinderung der Granulariskerne
gibt an den verschiedenartig dargesteliten Praparaten immer dasselbe Bild. In
den homogenen Kernen gind mit keinem Verfahren Koérnchen nachzuweisen, sie
sind kreisrund, doch erscheinen sie infolge gegenseitiger Druckwirkung auch
polygonal eingedriickt. Der geschilderte Vorgang fithrt zu hochstgradiger Lichtung
des Stratum granulosum, und da letzteres zum Schlufl auch vollkommen schwindet,
erscheint die hochstgradig atrophische Rinde nur mehr aus dem Molekulare und
aus der Bergmannschen Zellreihe zu bestehen. Die iibrigen groBen Nervenzellen
des Granulosum erscheinen widerstandsfahiger, obschon sie im Falle hochstgradigen
Schwundes auch ausfallen konnen. Das Fibrillennetz des Granulosum zeigt starke
Lichtung und Verdiinnung; die Gliafaserfairbung ergibt méaBige und ungleich ge-
staltete Faserwucherung. — Solchen typischen und gleichmiBigen Bildern der
Rindenatrophie begegnen wir nur dann, wenn die Gefiafle der Geschwulst haupt-
sdchlich in den Furchen sich vermehren. Dieses ist aber eine seltene Erscheinung,
da die GefaBwucherung ganz unregelmiBig in die Masse des Kleinhirns einzudringen
pflegt. Die Rindenatrophie kommt wohl in einer mit der soeben geschilderten Form
itbereinstimmenden Weise zur Entwicklung, mit dem Unterschied, dal es keine
graduelle Ubergiinge zeigt und sich mehr auf die Umgebung der GefiBwucherung
beschrinkt.

In solchen Teilen der Geschwulst, in welchen die GefiBe zueinander niher
sind, ist deren Zwischenraum entweder durch lockeres Bindegewebe, oder durch
die oft hyalin entarteten Fasern der wuchernden Adventitia, oder zufalligerweise
durch keinen Bau mehr =zeigende Nervenelemente (weite Gliafasernetzen,
Gliazellen) ausgefiillt. Eben in solchem undifferenzierten Nervengewebe erreichen
die Pigmentschollen ihre massenhafteste Anhdufung., Zur Bestimmung der in
der Geschwulst vorkommenden Pigmenart wandte ich verschiedene histo- und
mikrochemische Verfahren an, deren Ergebnis ich in folgendem gebe. An un-
gefdrbten Priparaten sind zweierlei Arten des Pigments zu sehen, nimlich ein
hellgelbes und ein braunlichschwarzes. Die Menge des bréunlichschwarzen
Pigments ist auffallend gering, befindet sich als feingekérnte Masse im Lumen der
Gefifle (im Inneren der Leukocyten), in den Zellen der GefiBwénde und in den
perivasculdren Gliazellen, folglich immer in Zellen eingeschlossen. Das Pigment
befindet sich nur in solchen ausgeschnittenen Stiicken, welche in Formalin lingere
Zeit verweilten ; Chemikalien und Farblosungen bewirken keine Anderung, mit Aus-
nahme der alkalischen Fliissigkeiten, in welchen eine rasche Auflosung stattfindet.
Das hellgelbe Pigment ist in den verschonten Kleinhirnteilen ebenfalls feinkdrnig
und fallt erst rings um den Gliakernen der Bergmannschen Fasern auf. Die Menge
des Pigments nimmt zu mit dem Fortschritt der Atrophie, so dafl schlieBlich die
Bergmannschen Gliakerne ringsherum durch feine Kérnchen eingehiillt erscheinen.
Es tritt ferner in Zellen anderer Gliazellen, dann in Capillarendothelier, schliefilich
in den Bindegewebszellen der Adventitiva der grofleren Gefale auf. Da es das
Plasma der hypertrophischen Gliazellen mosaikartig ausfiillt, werden auf diese
Weise die Gliadendriten deutlich dargestellt. In der stérker geschrumpften Rinde
stellt es sich auch _yin derberen Schollen dar, deren Farbe ebenfalls hellgelb ist.
Diese sind schon nicht in Zellen eingeschlossen und an Zahl vermehrt, besetzen sie
stellenweise vollkommen das Gesichtsfeld. - An den mit verschiedenen Himatoxylin-
losungen gefarbten Schnitten (Eisenhiamatoxylin, Hématoxylin nach Weigert,
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nach Sprelmeyer) braunt resp. schwirzt sich dieses hellgelbe Pigment nach dem
Grade der Farbung. Nur ein kleiner Teil des an Gliazellen gebundenen, feinkérnigen
Pigments bildet eine Ausnahme: denn es bleibt hellgelb. Dieses Verhalten kann
ebenfalls an Bielschowsky-Schnitten beobachtet werden, wogegen das Verfahren
von Kossa auch dann negativ ist, wenn die Schnitte ebenso lange (24 Stunden) in
der Silberlosung verweilen, wie bei Bielschowskys Verfahren. Dieses Verhalten hebe
ich deshalb hervor, da die Methode von Kossa zum Nachweis von (phosphorsaurem)
Kalk ein verlaBliches Verfahren ist. Das hellgelbe Pigment farbt sich an Herx-
heimer Priparaten mit dem zur Uberfirbung benutzten Hamatoxylin griingelb-
lich resp. -briunlich. Diesen Farbenton schreibe ich deshalb dem Hamatoxylin zu,
da dies allein ohne Fettfar-
bung angewendet, je nach
dem Grade der Farbung
ebenfalls gelbgriinliche resp.
gelbbraunliche Farbung gab.
Dessenungeachtet weisen die
Fettpraparate doch ansehn-
liche Mengen an Fett auf,
nur sei bemerkt, daB das
auf diese Weise demon-
strierte Fett nicht die Loka-
lisation des gelben Pigments
befolgt. Wihrend namlich
letzteres nur in der ge-
‘schrumpften Rinde auffillt,
ist Fett auch in den unver-
sehrteren Kleinhirnbezirken
zu finden, im Leib der Glia-
zellen und um kleinere Ge-
fae. In grofiter Menge
findet sich das gelbe Pig-
ment in der mittelméBig ge-
schrumpftenRinde,woselbst
es nicht allein in den Glia-
zellen (Bergmannschen Zel-  app, 3, Turnbull, Orcein, Fall I Die Bergmannsche Zellreihe
len, auch mit griinfarbigen ist durch Bisenkdrner formlich vorgezeichnet, welche am Uber-
gemischt), sondern auch in g£&0g zu der normalen Rindengubstanz sukze?_ssive al{nehmen.

Eisenkornchen kommen auch in der molekuldren Schicht und

den .P urking eS(ihen Zellen auch in der weiBen Substanz vor, an letzterer Stelle zu derberen
und in den groBeren Ner- Schollen zusammengelagert,

venzellen der Koérnerschicht

vorkommt, ja perivasculir auch in gréBeren Tropfen anzutreffen ist. Zwischen
den rotgefirbten Fettkérnchen befinden sich in kleinerer Zahl auch blassere,
gelblichrote Kérnchen. Ist der Rindenschwund stirker entwickelt, in welchem
Fall also die Menge des gelben Pigments anwichst, nehmen die Fettkornchen
und Tropfen schnell ab, so daB sie in der &uBerst atrophischen Rinde und
in dem intervascularen, degenerierten Nervengewebe nur mehr stellenweise und
mehr um die GefiBe herum anzutreffen sind. Das hellgelbe Pigment der un-
gefarbten Praparate gibt starke Hisenreaktion bei Turnbulls Verfahren. Nur
ein kleiner Teil des feingekornten Pigments macht hiervon eine Ausnahme, das
gelb bleibt. Nach dem Vorgefiihrten ist es begreiflich, daB in der geschrumpften
Rinde die Eisenkérnchen zuerst erscheinen, daf sie sich spiter besonders um die
Zellkerne von Bergmann vermehren (siehe die Abb. 3), dafB sie endlich in der
schwer geschrumpften Rinde so-im hypertrophischen Plasma der Gliazellen; in
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den Capillarendothelien und in den jungen Bindegewebszellen der GefaBadventitia,
als auch um die Gefale in derberen Schollen, auch ganz frei erscheinen. Die Eisen-
reaktion gelingt aber auch an solchen Stellen, welche an ungefirbten Schnitten
keine gelbliche Verfarbung zeigen. Solche sind das intervasculire Bindegewebe,
ferner jene eigenartigen Gebilde, welche in der stiarker geschrumpften Kleinhirn-
rinde zu sehen sind. Die Art der Eisenreaktion <ist an diesen Stellen diffus.
Teils erscheinen ‘die erwihnten Gebilde, wie dies aus dem Vergleich gleichartiger
Teile der Orcein- und van-Gieson- und Turnbull-Priparaten ersichtlich ist, als
unregelméBig geformte Capillaren. An van-Gieson-Schnitten -siecht man ferner
an solchen veranstalteten Capillaren haufig eine mangelhafte Kernfirbung, die auf
eine gewisse Nekrobiose hindeutet. Da aber die Nekrobiose in diesen atrophi-
sierten Teilen offenbar eine grofiere Rolle spielt, und da an Eisenprédparaten auch
solche Gebilde vorkommen, welche man schwerlich fiir Capillare halten kénnte,
ist es wahrscheinlich, dafl auch andere degenerierende Elemente (Nervenzellen,
Axonen, Gliafasern usw. bzw. deren Uberreste) an der Durchtrinkung mit Eisen
teilnehmen. Das Bild kann natiirlich durch die groBe Zah! der mit Eisen durch-
getrankten Capillaren oder durch das in grofler Menge anwesende kornige oder
schollige Eisenpigment oder zufallig auch durch die diffuse Imbibition kompli-
zierter werden, so dafl wir an einigen Stellen derartig verwickelte Eisenbilder vor
uns haben, deren Analyse kaum méglich ist. Beide Arten des Eisenpigments
(kornig; diffus) losen sich in konzentrierten Siuren. Dasselbe Verhalten, ohne
Riicksicht auf die Art der Saure, zeigt das gelbe Pigment, mit Ausnahme eines
kleineren Teils des feingekornten Pigments.

Das histologische Bild des Kleinhirns ergénzend, erwihne ich, daff in der
starker geschrumpften Rinde mit Hamatoxylin und Silber sich schwirzende, un-
regelmiBige Verdickungen aufweisende, verkalkte Capillaren vorkommen, jedoch
nur an wenigen Stellen und so sparlich, daff sie mit den eisenhaltigen Capillaren
keineswegs gleich sein konnen.

Der gewaltige Blutreichtum des Grofhirns tauscht das Bild einer Encephalitis
haemorrhagica vor. Bei der mikroskopischen Untersuchung finden sich enorm
erweiterte Capillaren mit Erythrocyten prall gefiillt vor, auch die grofleren Gefafle
der Furchen sind erweitert und die Gliazellen der Hirnrinde, sowie die Pyramiden-
zellen enthalten schwarzbraunliche Pigmentkoérnchen. Diese Kérnchen sind eben-
falls in dem Lumen der erweiterten Gefille (in weillen Blutzellen und in Wand-
elementen) anzutreffen, zeigen ein Verhalten, genau wie das Pigment des Klein-
hirns, d. h. sie losen sich in Alkalien leicht. Pericapillir- und vasculir keine Spur
einer Blutung. An den aus verschiedenen Teilen der GrofShirnrinde verfertigten
Schnitten (Ammonshorn, Zentralwindungen, frontaler, temporaler, occipitaler
Lappen) beobachten wir die sehr ausgebreitete Erkrankung der Ganglienzellen.
Die Pyramidenzellen zeigen namlich an Toluidinblauschnitten statt der normalen
Nissl-Struktur in ihrem ganzen Plasma, manchmal auch in den Dendriten die
Zeichnung eines feinen netzartigen Gebilks, also ein Bild, welches von Nissl
,»wabige Zellerkrankung® bezeichnet wurde. Es kommen auch solche Zellen vor,
deren gleichmiBig gefarbter Zelleib einen homogenen, tiefgefirbten Kern enthilt;
eine entwickeltere Form bedeutet der Zellschatten mit zirkulirer Gliazellwucherung
und Neuronophagie, diese sind aber gegeniiber den wabigen Zellen immer in
Minderheit. An Bielschowsky-Praparaten zeigt der Zellkorper der Nervenzellen
eine wabige, mit Silber impragnierte Struktur, welche als das massiv impragnierte
intracellulire Fibriilennetz sich erwies. Durch Zerfall des letzteren kommen
geschwarzte Schollen im Zelleib zustande, welche das Bild der von Schaffer
geschilderten silberkornigen Degeneration bieten.

Die geschilderten Veranderungen sind in der ganzen Hirnrinde zu finden,
zeigen lokal wohl graduelle Unterschiede; so z. B. sind die Nervenzellen des
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Ammonshorns am schwersten ergriffen. Erginzt werden die Verinderungen der
Nervenzellen durch Scharlachrot- und Sudanfirbungen, welche die generelle Ver-
fettung der Rindenganglienzellen zeigen. Die feinen Fettkérnchen der Pyramiden-
zellen besetzen nicht allein in diffuser Weise den Zelleib, sondern sie dringen auch
in die Dendriten ein; bedeutende Blihungen von seiten des Zelleibs oder der Den-
driten zeigen sich nicht, hochstens blaht sich der Zelleib retortenartig. In den
Gliazellen der Rinde und um ihre Gefifle, zwar in kleinerer Menge, gibt es eben-
falls Fett, die weille Substanz, jedoch wie auch die basalen Ganglien (z. B. Putamen),
enthalten Fett nur stellenweise um die Gefafle herum. Eisenreaktion (Turnbull)
gelang in der GroBhirnrinde nicht.

Die an der ventrikuliren Oberfliche beobachteten flachen Hocker (siche
Sektionsprotokoll)  entstanden dadurch, dafi die subependymalen, erweiterten
Gefafle, sowohl das Ependym, wie das darunterliegende Nervengewebe, gegen die
Ventrikelhohle emporhoben.

Fall 2. Frau K. I., 24 Jahre alt; im 8, Monat gravid. Sie gelang in bewuBt-
losem Zustand ins Sp1tal Nach der Aussage der Angehérigen, fehlte ihr frither
nichts, seit einigen Tagen Kopfschmerzen, Schwindel, am Tage der Aufnahme
ebenfalls heftige Kopfschmerzen, Erbrechen und Bewufitlosigkeit. Noch am Tage
der Aufnahme Exitus. Sektionsbefund (Von Dr. v. Zalka, der die Sektion an
der Prosektur des St. Stephanspitals durchfithrte und so liebenswiirdig war,
mir den Fall zu iberlassen). Die Dura ist auffallend straff gespannt, in Sinus
longitudinalis fliissiges Blut, die Haemisphirenwindungen abgeplattet, die Gefiafle
der weichen Hirnhdute stark mit Blut gefiillt. Von der rechten Arteria cerebelli
inferior anterior ausgehend, finden wir an der unteren Fliche der rechten Hemi-
sphaere des Kleinhirns ein schrig verlaufendes Gefal, welches um vieles dicker ist,
als das entsprechende Gefafl der anderen Seite; dasselbe ist 3-—4 mm dick und
windet sich auf die obere Seite des Kleinhirns empor, um sich hier in eine Gefi8-
geschwulst in der Grofle ungefahr eines silbernen Finfmarkstiickes fortzusetzen,
welches auch den Monticulus erreicht, ja sogar sich an dieser Stelle etwas iiber
die Medianlinie erstreckt. Die das Geflecht bildenden GefaBe haben hautige
Wande, sind mit Blut erfiillt, haben eine wechselnde Dicke (es gibt auch 3-—4 mm
Durchmesser aufweisende Gefifle). Die weichen Hirnhéute sind in diesem Gebiete
und ikirer Umgebung blutig infiltriert, die Kleinhirnsubstanz fiihlt sich weich an.
Die Gefialle der Gehirnbasis sind héutig, normal, in ihrem Verlauf ist keine Anomalie
zu bemerken. In der Umgebung des Infundibulum, unter den weichen Hirn-
héuten, in einem ungefahr fiinfmarkstiickgrofen Bezirk finden wir schichtenartige
Blutung. Aus dem obenerwihnten, unregelmaBig dicken Ast der Arteria cerebelli
konnen wir mit einer Borstensonde in den geschwulstartigen GefaBplexus hinein-
dringen, Die Seitenkammer, gleichwie der 1II. und IV. Gehirnventrikel sind mit
geronnenem Blut ausgefilllt, das Gerinnsel gibt den genauen Ausgufl der Hirn-
kammer, In der Gehirnsubstanz und am Ependym finden sich nirgends patho-
logische Verianderungen; nach Durchschnitt des Kleinhirnwurms ergibt sich, das
die Substanz des Kleinhirns dem Bereich des Gefafknauels entsprechend,
durch eine frische Blutung fast vollkommen zerstért wurde, welche Blutung auch
die Decke der IV. Hirnkammer durchbrach, und dadurch einen Hamocephalus
entstehen lief. Auch im Gebiete der Hirnblutung finden wir viele erweiterte,
diinnwandige Gefalfle, Risse nirgends.

Wir sehen also, daB die beschriebene Verinderung an der Oberfliche des
Kleinhirns sich auf den Lobulus quadrangularis der rechten Halbkugel, ferner
auf den Gipfel des oberen Wurms sich erstreckte, welche Teile des Kleinhirns
durch das blaulichgraue Gefaflkonvolut schichtenartig bedeckt sind.. An der
8Schniitfliche erscheinen die vom Corpus medullare der rechten Hemisphére ventral
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liegenden Rindenabschnitte normal. Dagegen zeigen die dorsal liegenden, starke
Verschmilerung der Rinde und zahlreiche dunkelblaue Streifen und Flecken,
welche aufler der Rinde noch einen guten Teil des Dentatus durchsetzen, jedoch
gegen die Mitte des Corpus medullare authéren.. In den Streifen und Flecken sind
manchmal schon mit freiem Auge feine Gefafioffnungen sichtbar. An Schnitt-
flichen, welche vom Wurm seitwirts liegen, finden wir die geschilderten Ver:
anderungen nur an den oberflichlichen Teilen des Kleinhirns. Im Gegensatz zum
ersten Falle liegt hier also die Geschwulst hauptséchlich in der Hemisphare des
Kleinhirns und nachdem deren Hauptgefill die Arteria cerebelli inferior anterior
ist, hat in der Bildung der geschwulstartigen Gefafle offenbar die erwihnte Arterie
die grofite Rolle. Mit dieser Annahme steht die Tatsache im Einklang, daB die
rechte Arteria cerebelli inferior anterior auch makroskopisch (siehe Sektionsbefund)
in den GefaBplexus hineinfithrte. Doch mit Riicksicht auf die erwihnten Eigen-
heiten der Kleinhirngefifle des ersten Falles ist die Anteilnahme der ibrigen
Kleinhirngefafle nicht auszuschlielen.

Die Fixierung und histologische Aufarbeitung geschah genau so, wie im ersten
Fall. Da aber beide Falle histologisch viel Ahnlichkeit zeigten, -sollen zwecks
Vermeidung von Wiederholung, nur die abweichenden Befunde genau ge-
schildert werden. : )

Histologischer Befund. Die Geschwulst wird, wie im ersten Fall, durch un-
regelmiBig gestaltete Gefdlle von verschiedener GrofBle und verschieden gebauten
Wanden gebildet. In der Intima der Gefifie sind Endothelwucherungen nicht
sehr ausgesprochen, dagegen enthilt die Intima eine subendotheliale bindegewebige
Schicht, welche selten lokal, sich derartig ausbreitet, daB dadurch die polster-
artigen Vorwolbungen der Gefdwand entstehen. Letztere ist an Elasticaschnitten
mit feinen elastischen Fasern durchsetzt und zeigt hiufig hyaline Entartung. Die
Media ist im allgemeinen sehr gut entwickelt. Ihre dichte Muskelschicht zeigt
jedoch in recht unregelmafBiger Weise Verdickungen und Verschmilerungen. Sie
breitet sich oft derartig aus, dafl sie aus 810 hintereinander folgenden Kernreihen
besteht, wodann sie formlich ,,leiomyomartige Knoten® bildet, wihrend an anderen
Stellen die ganze Muskularis nur aus zwei Kernreihen besteht. Die Muskelfibrillen
neigen zu regressiver Veranderung (hyaline Entartung), welche .oft gerade in der
Mitte eines leiomyomartigen Knotens erscheint. Die Membrana elastica interna
ist in den meisten Gefaflen typisch arteriell und tritt in der Form einer scharfen,
schwarzen Linie auf. Ihre pathologischen Verinderungen, wie Delamination,
Verdickung, ZerreiBung, kommen in einem und demselben Gefifllumen haufig
vor, sie veratidern aber, im Vergleich zum ersten Falle, doch seltener die gleich-
miBigen Bilder der elastischen Membran. Solche Gefille, deren Winde in ihrem
ganzen Umfange nur durch netzartige, elastische Fibrillen durchsetzt sind, und
welche an van Gieson-Bildern statt einer massigen Muskelschicht, eine durch
bindegewebige Elemente durchsetzte Media aufweisen, sind in verschwindender
kleiner Zahl zu finden. Die Adventitiz der GefiBe ist im allgemeinen schwach
entwickelt und bildet spéarlich lokale Wucherungen, welche zur hyalinen Ent-
artung stark neigen. Aus dieser Beschreibung ergibt sich, dall der arterielle Cha-
rakter der Geschwulstgefifle iiberaus ausgesprochen ist, und dafl vends gebildete
Gefille nur in geringerer Zahl anzutreffen sind. Die Capillaren nehmen an der
Bildung der Geschwulst wohl nicht in grofler Zahl, jedoch teil, sind unregelmafig
geformt und stellenweise gewuchert. }

Um die GefaBe der Geschwulst, vorziiglich in den dorsalen Teilen, ist eine un-
geheurs Menge von Erythrocyten sichtbar (siehe Abb. 4), welche das zwischen den Ge-
filen an diesen Stellen anwesende lockere Bindegewebe und schwergeschrumpfte
Kleinhirnteile bis zur Unkenntlichkeit zusammendriicken. Diese Blutungen
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nehrnen gegen die Tiefe zu ab, und horen schlieflich an den in der Nervensubstanz
liegenden GefiBlen vollkommen auf. Dieses Verhalten wire etwa damit zu er-
klaren, daBB das lockere Gewebe zwischen den dorsalliegenden, zahlreichen Ge-
faBen einen geringeren Widerstand abgab, als die tieferliegende Nervensubstanz.
Die perivasculéren Blutungen dringen oft zwischen derr Schichten der GefidBwand
ein, und auch in die Substanz des Kleinhirns (hauptsichlich in der molekulidren
Schicht), zwischen dessen einzelnen Nervenelementen die Erythrocyten weit er-
kennbar sind. Dann kommt es vor, da die roten Blutkérperchen die Nerven
formlich einhiillen. Kleinere, per diapedesim stattgefundene Blutungen kommen
auch um die erweiterten Capillaren der normalen Windungen vor. — Die
bei der makroskopischen Untersuchung beschriebene Arteria cerebelli inferior
anterior erweist sich mikroskopisch normal gebaut, nur ungewdhnlich erweitert.

Abb. 4. Fall II, Himatoxylin-Eosin. Um die geschwulstartigen Gefige
ist viel Blut, zwischen denselben mehr oder minder atrophische Klein-
hirnrinde. . Die. Bergmannsche Zellreihe ist nicht sehr ausgeprigt.

Die Gefafie der Geschwulst erzeugen genau dieselbe Kleinhirnatrophie; wie
im ersten Fall. Das Bild ist aber hier nicht so gleichmiBig, da wir die allméhlichen
Ubergiinge nur selten beobachten. Eine Erklirung iiber letzteres Verhalten ist,
daBl die geschwulstartigen GefiBe des ersten Falles auch mehr Neigung zur Aus-
breitung in der Nervensubstanz zeigen, und somit aus der degenerierten Rinde
unregelmiBige Bezirke abspalten (siehe Abb. 1 u. 4). Der Verlauf des Prozesses
geschieht genau so im zweiten, wie im ersten Falle. Das Stratum molckulare ver-
schmalert sich allméhlich und zeigt unregelmiBige Gliafaserwucherung. Die Berg-
mannsche Zellreihe bildet sich, obzwar nicht iiberall, typisch bandartig auch hier
aus. Es fallt aber auf, daB sie nur sehr selten die 4—5reihige Schichtung erreicht,
ferner daf} sie weniger Pigmentkorner enthalt. An den Purkinjeschen Zellen fallt
auch in diesem Falle das Bild des Zellschwunds auf, ferner die Neuronophagie
und die zahlenmaBige Abnahme infolge fortschreitender Atrophie. Man findet
jedoch selbst noch in hochgradig geschwundener Rinde schwer degenerierte Uber-
reste (z. B. homogenen Zellkorper, dunklen Kern usw.). Abnorme Gestalten und
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Verlagerungen zeigen sie iiberhaupt nicht. Die Lichtung der Kérner der granuliren
Schicht geschieht auch hier durch denselben ProzeB, wie im ersten Falle. Hier
finden wir ebenfalls die homogene Abblassung und Schwellung der Kérner mit
gleichartigen Formveranderungen und Ubergingen. Die Lichtung erreicht jedoch
nur stellenweise denjenigen Grad, bei welchem die atrophische Rinde nur die
Bergmannsche Zellreihe und eine diinne molekulire Schicht enthalt. Um die in der
weiflen Substanz befindliche geschwulstartigen Gefalle kann man unregelmaBige
Markscheiden- und Faserausfall bemerken. Gerade an solchen gelichteten Stellen
sind die pathologischen Veranderungen der Markscheide (miéchtige Aufblahung,
Zerfall .in Kugeln und Tropfen) und die degenerativen Verinderungen des Axons
(homogene oder strukturierte Anschwellungen; schnérkelige Axonfragmente) gut
sichtbar. Dieselben pathologischen Verinderungen kann man mnatiirlich auch an
Spielmeyer- und Bielschowsky-Praparaten beobachten. Die circumvascular ge-
lichtet erscheinenden Stellen zeigen bei Holzers Farbung regellose Gliafaser-
wucherung, welche oft zahlreiche Gliazellen enthalt.

Im Gegensatz zum groBen Pigmentreichtum des ersten Falles, finden wir
hier relativ bescheidenere Pigmentbildung, Das Pigment erscheint an ungefirbten
Praparaten ebenfalls braunlichschwarz und gelb. Das braunschwarze Pigment
kommt in groBerer Menge als im ersten Fall vor. Mit Riicksicht auf das Vor-
kommen (GefaBlumen-, Wand-, Gliazellen) und auf das chemische Verhalten
(Loslichkeit in Alkalien) zeigt sich kein Unterechied; es kommt in auffallend groBSen
Mengen in den GefaBendothelien vor, welche wir zuweilen vollgepfropft finden,
und zwar immer in Zellen eingeschlossen. Das heligelbe Pigment verhalt sich in
bezug des Vorkommens, der Farbbarkeit und des Chemismus gerade so, wie im
ersten Falle, nur ist seine Menge bedeutend geringer. Die Bergmann-Zellen der
atrophischen Rinde enthalten niemals groBere Massen und eine groBe Seltenheit
ist es, daB in denselben das Pigment in groBeren, derben Schollen vorkommen
wiirde. Es braunt sich mit Hamatoxylin, mit Bielschowsky-Silber und gibt die
Turnbull-Reaktion. Letztere gelingt in diffuser Weise im perivasculdren Nerven-
gewebe der weillen Substanz. An den Eisenpraparaten sind, in dem die Gefille
umgebenden Nervengewebe mitunter eigenartige, scheibenformige, manchmal
mit kleinem Fortsatz versehene diffusblaue Gebilde sichtbar; dieselben diirften
auch irgendwelche mit Eisen durchtrinkte nekrobiotische Elemente sein. In
den Pyramidenzellen der atrophischen Rinde kommen ebenfalls Eisenkornchen vor.
Scharlachrot, Sudanfirbungen weisen verhéltnismaBig kleinere Mengen Fettes auf;
sein Vorkommen (um die Gefale, in den Gliazellen), sowie sein dem gelben Pigment
entgegengesetztes Verhalten fillt auch in diesem Falle auf, ]edoch steht es nicht
auf jener Stufe der Verfettung, wie im ersten Falle.

An der rechten Seite des Pons Varoli befinden sich mehrere erweiterte Ar-
terien, und ebenda dringen kleine oberflichliche Blutungen seitens der Fossa
rhomboidea ein, welche vom Locus coeruleus lateral bis zu jener Stelle sich er-
strecken, welche der lateralen Haubenbahn entspricht.

Um das histologische Bild meiner beiden Fille zu erginzen, erwahne ich,
daB bei beiden in den Glialiicken der atrophierten Kleinhirnteile, in der Nihe
der Gefale eigenartige, kernlose, feinkérnige Gebilde sichtbar sind. Thre Gestalt
ist rund .oder oval, ihre GroBe iibertrifft im allgemeinen die der Purkinjeschen
Zellen und bei den verschiedenen farberischen Verfahren (ausgenommen die
Eisenreaktion) nehmen sie keine spezifische Farbe an. So z. B. sind sie mit van Gie:
son gelblichrot, mit Toluidinblau blaBblau bzw. weiB, je nach dem Grade der
Differenzierung, mit Herxheimer blaulich, an Turnbull-Schnitten zeigen sie nur
teilweise diffuse oder sehr feinkérnige blaue Firbung. Diese Gebilde, obgleich
scharf begrenzt, haben keine eigenen Winde und sind offenbar irgendwelche,
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zuweilen eisenhaltige Produkte, deren Transport entweder noch nicht geschah
oder nicht in der gewohnten Weise geschieht, wofiir die Seltenheit der Kornchen-
zellen spricht.

Die auf die geschwulstigen Gefille sich beziehenden Ergebnisse der
mikroskopischen Untersuchung fasse ich folgends zusammen. Im ersten
Fall baut sich die Gefallgeschwulst besonders aus Arterien und in
minderem Grade aus Venen und Capillaren auf. Samtliche Bestandteile
der GefaBwande zeigen unregelmiflige Wucherungen, am meisten die
Intima und Adventitia, weniger die Elastica und beinahe gar nicht
die Media. Letztere ist auch im allgemeinen schwach entwickelt. Von
den regressiven Verianderungen kommt die hyaline Entartung der Media
und Adventitia, die Auffaserung der Elastica und deren ZerreiBung vor.
Die geschwulstartigen Gefalle des zweiten Falles sind ebenfalls iiber-
wiegend Arterien, wihrend die Venen und Capillaren wohl an der Bil-
dung teilnehmen, doch viel weniger wie im ersten Fall, denn die Neu-
bildung der Arterien beherrscht vielmehr das histologische Bild. Die
Gefallwande weisen nebst geringerer Wucherung der Intima und Ad-
ventitia noch eine méchtige Wucherung der Media auf, wie denn die
Media auch im allgemeinen sehr gut entwickelt ist. Hyaline Entartung
kommt nicht allein an der Media und Adventitia vor, sondern auch an
den stellenweise starker vermehrten Bindegewebsfasern der Intima.
Die Verdickung und Auffaserung der Elastica kann auch hier beob-
achtet werden. :

In beiden Fillen wird also die Geschwulst hauptsichlich durch
arterielle Gefafle gebildet, obwohl in geringerer Zahl auch Venen und
Capillaren im Aufbau derselben teilnehmen. Letztere sind in besonders
kleiner Zahl in dem zweiten Falle vertreten, dessen Schlagader auch
im iibrigen ausgeprigter ist. Venen und Capillaren in der Zusammen-
setzung der Angiome werden auller meinen Fillen auch in anderen
geschildert. Kalischer, Thermann beschrieben solche in reinster Form,
doch kommen in der Literatur auch Falle vor, welche Arterien und
Capillaren (Deetz), oder Arterien und Venen (Steinkeil, Emanuel) ver-
mengt aufweisen und welche man mit Bezug auf das Ubergewicht der
Arterien zu den arteriellen Angiomen rechnete, Auch kam es vor, daf
man Gefallgeschwiilste wohl als arterielle schilderte, doch fand man
in denselben zahlreiche GefiBe, die man nicht klassifizieren konnte
(Sterzing). Die Teilnahme der Venen und Capillaren in Schlagader-
geschwiilsten erklart Ewmanuel damit, daB der  Wucherungsvorgang
sich auf die in zentripetaler bzw. -fugaler Richtung vorhandenen Ge-
fale sekundar erstreckt. Dabei kénnen wir uns vorstellen, daf die
GefaBie in derselben prim#éren Art wuchern, wie die Arterien. Mit
anderen Worten, die Neigung zur Geschwulstbildung kommt weder
allein bei den Arterien bzw. Venen und Capillaren vor, sondern die
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genannten drei GefiaBarten kénnen in primirer Weise, doch in ver-
schiedenem Grad an der Geschwulstbildung teilnehmen, wobei die Be-
nennung a potiori geschieht. Das sekundiare Ubergreifen ist in meinem
zweiten Fall, woselbst die Venen und Capillaren in verschwindender
Zahl vorhanden sind, viel eher anzunehmen, wihrend in meinem ersten
Fall die zahlreichen Venen und Capillaren ebenso eine primire Genese
erheischen, als die Arterien. In meinen Fillen tragen also die Gefife in
tiberwiegender Mehrzahl den Schlagadercharakter an sich, obschon Venen
und Capillaren in geringerem Grad auch-in der Bildung der Geschwulst
tetlnehmen.

De Geféwandwucherungen fanden auler Deeiz und Sternberg auch die
meisten Untersucher. Simmonds schildert groBere Intimawucherungen
als ,,Protuberantien, durchwoben von elastischen Fasern, wie das
auch ich in meinen Fillen beobachtete, ferner auch Emanuel, der
Knospen, Hockerbildung erwiahnt. Dasselbe beobachteten Sterzing und
Ranzel in bescheidenem Mafle, wihrend Thermann vielmehr eine gleich-
méBige intimale Vermehrung erwihnt. Emanuel schildert méachtige
Musculariswucherungen, wie in meinem zweiten Fall, und nennt die-
selben , leiomyomartig®. Ferner betont Emanuel die ,,disproportionellen
Wucherungen' der GefiBwande, welche ich in meinen Fillen derart
typisch. entwickelt fand, daf ich diesen Befund charakteristisch fiir die
Histologie des Angioms erachie. Die in diesen Wandverinderungen hiufig
beobachteten regressiven Vorginge, zwischen denen ich in meinen Fillen
hyaline Entartung und Capillarverkalkung beobachtete, finden ihre
Erklarung darin, dafi einesteils die geschwulstigen Gewebswucherungen
auch im allgemeinen mit Vorliebe entarten, andernteils, daB die ge-
schwulstigen Gefifle zur Erweiterung neigen, wobei die Wandelemente
leicht degenerieren.)\ Welcher von diesen zwei Veréinderungen — Er-
weiterung und Degeneration der Gefallwand — der primére sein diirfte,
gelang mir auf Grund meiner Priaparate nicht sicher zu entscheiden. Die
Tatsache, dal die Gehirnangiome viel weniger Gefallwandentartungen
aufweisen als die Angiome der Korperoberfliche, erklirt Emanuel
damit, daf} sie in der Schidelhdhle eingeschlossen sind und deshalb die
Moglichkeit ihrer Erweiterung und Verletzung eine geringfiigigere ist.
Die  Bedeutung der Ektasie ist schon aus dem Grund keine gréBere,
weil sie nicht die einzige Ursache der Gefillwanddegeneration ist.
Wichtig ist ferner der Umstand, daB die Hirnangiome todlich . sein
kénnen, bevor sich eine sekundire Degeneration héheren Grades ent-
wickelt hatte. Die hyaline Entartung fand ich in meinen zwei Fillen in
allen drei Elementen der GefiBwinde, hochgradig in der gewucherten
Adventitia und eben letztere Fasern vermengen sich haufig mit den
Nervenelementen. Diese Vermischung, welche ich nur im ersten Fall
beobachtete, kann offenbar bloB nach Durchbruch der Membrana gliae



Zweil Fille von Angioma racemosum im Kleinhirn. 539

perivascularis zustande kommen, vorausgesetzt, dafl die geschwulst-
mifBlig wuchernden Gefille eine glidse Grenzmembran aufweisen,

Die Bedeutung der GefiBwandwucherungen besteht darin, dafl
diese das Hauptkennzeichen der geschwulstartigen Natur einer GefiaB-
menge bildet. Ein zweites Kennzeichen besteht in der Neubildung der
QGefiale, wie dies Virchow forderte, der im allgemeinen nur diejenigen
GefaBbildungen zu den Geschwiilsten rechnete, ,,welche aus neu-
gebildeten Gefaflen oder aus solchen Gefallen bestehen, in deren Wand
neugebildete Elemente sind“. Im Gegensatz hierzu meinte Heine, daB
allein die GefaBerweiterung das wichtige Moment ware, um so mehr,
weil eine Hyperplasie der Muscularis an den geschwulstartigen Gefiflen
seines Wissens niemand sah; diese Auffassung wurde aber durch die
Tatsache der Muscularishyperplasie endgiiltig entkraftet.

Die Zeichen einer GefafBneubildung sind einesteils abnorm zahlreiche
Gefalle, andernteils GefaBknospen; wahrend letztere untriigliche Zeichen
einer GefaBwucherung sind, konnen erstere, d. h. vermehrt erschei.
nende GefaBe auch dadurch bewirkt sein, daB infolge von Gewebs-
atrophie, oder von GefalBerweiterung die geschidngelten Gefifle das Bild
einer reicheren Vascularisation vortduschen, Auflerdem konnen wir aus
der iiberzahligen Gegenwart der GeféBe streng genommen nur darauf
schlieBen, daB die GefaBanlage eine reichere war, welche dann auf ge-
wisse Einwirkungen zu wachsen begann. Da ich in meinen Fallen
keine Spur von Endothel. bzw. Gefafisprossen fand, betrachte ich die
vermehrten Gefafle als aus embryonalen tiberzahligen Gefiafkeimen ent-
standen, Nachdem aber von diesem sicheren histologischen Zeichen in
der Literatur des Angioma racemosum kein Autor eine Erwahnung tut,
schlieBe ich mich auf Grund der Literatur und eigenen Fille dem Stand-
punkt Borsts an, wonach das Angioma racemosum in eine Untergruppe
der echten Geschwiilste gehére und welches demnach ,,mehr zu den
Hamartomen gereiht werden kann®, Borsts Auffassung wird noch da-
durch gestiitzt, dafl die angeborene Herkunft des Angioms samtliche
Forscher anerkennen, ja es kam auch ein solcher Fall vor (Kalischer),
wo die Tumorerscheinungen bereits ein halbes Jahr nach der Geburt
begannen und ein Jahr spiter stattgefundenen, bei der Sektion ein Gehirn-
angiom gefunden wurde,

Die Ursache, warum die geschwulstartigen Gefafle nicht mit den
iibrigen Gefalen gleichzeitig, sondern erst im spéteren Alter zu wachsen
beginnen, ist uns ebenso unbekannt, wie die Frage beziiglich der wachs-
tumsfordernden Wirkung des Traumas. Wohl erwahnt Virchow, dafl
das bei den Varicen und Aneurysmen héufig beobachtete Trauma auch
fiir die Angiome von Bedeutung sein konnte, doch ist mit Ausnahme
des Steinheilschen Falles im Schrifttum kein durch Trauma bedingter
Fall verzeichnet, ebensowenig wie in meinen Fallen, wodurch die Zahl
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der negativen. Fille auffallend wichst. Der Anfang des Wachstums
der Geschwulst kann freilich auch nicht positiv bestimmt werden, weil
einesteils die durch die Geschwulst verursachten Anzeichen bereits eine
bedeutende Entwicklung voraussetzen, andernteils kann der Fall voll-
kommen symptomlos sein (mein zweiter Fall). Wohl ist diese Symptom-
losigkeit noch in einem Fall verzeichnet, -die iibrigen sind zumeist mit
Anfillen vom Jacksontypus bzw. im allgemeinen mit epileptischen
Anfillen verbunden (7 Falle der Literatur), oder fithrten endlich zu
einem apoplektischen Insult (4 Falle).

Ganz eigenartig ist das Krankheitsbild meinés ersten Falles. In
diesem bestand seit Jahren zeitweise Hydrocephalus, welcher anfangs
seltener, spater ofter sich zeigte, wo dann die anfinglich wirksame
Lumbalpunktion schlieBlich unwirksam wurde. Dieses Zustandsbild
mufte offenbar durch eine aussetzende Ursache bewirkt sein. Letztere
war durch das angiomatise Gewebe gegeben, welches gegen den
unteren Vierhiigeln vordringend den Aquédukt umgab, ferner einen
Druck auf die Vena magna Galent bzw. auf den Sinus rectus ausiibte.
Die dadurch hervorgerufene venose Stauung (bewirkt durch die Chorio-
idealvenen) lie eine gesteigerte Liquorabsonderung entstehen, wahrend
die Verengerung des Aquadukts, die Moglichkeit der Liquorstrémung
und somit die Moglichkeit eines Druckausgleichs verhinderte. Beide
Umstande zusammen muBten zur Vermehrung des Liquors fithren. Die
zeitweilige Wirkungsart der auslosenden Ursache wird durch die erektile
Eigenschaft der Angiomen erklirt. Diese Eigenschaft ist gemaf Virchow
bei den cutanen Teleangiektasien so groB, ,,daf} sie geradezu der Erektion
gleichgestellt werden kann®, sie ist aber gemeinschaftliche Eigenschaft
aller GefaBgeschwulste. Die Anschwellung kommt nach Virchows
Beobachtungen durch vorausgegangenes Trauma, oder durch Emotion
{,,morale, leidenschaftliche Affekte) zustande, und die darauffolgende
Erschlaffung ist mit der Anwesenheit der Muskelelemente verbunden.
Wir sehen, dal} die erektile Eigenschaft des Angioms den zeitweiligen
Auftritt und Nachlaf der Hydrocephalusanfille vollkommen erklért.
Die im spiteren Verlauf haufigeren Anfalle wurden offenbar durch den
unaufhaltsam fortschreitenden Wachstum des Angioms bedingt. Die
anfanglich giinstige Wirkung der Lumbalpunktion wird durch eine
Erschlaffung erkliart, welche die Verminderung des Liquors auf mecha-
nischem Wege entsteht. Gegen Ende des Prozesses durfte das be-
deutend angewachsene Angiom einen anhaltenden Verschlufl des
Aquadukts bewirkt haben, wodurch die Entwicklung eines chronischen
inneren Hydrocephalus und einer Stauung, die nur mikroskopisch von
einer Encephalitis haemorrhagica zu unterscheiden war, ermoglicht
wurde. Hydrocephalus und Stauung machen Ganglienzellveranderungen
der Hirnrinde verstandlich.
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Inmeinem zweiten Fall verursachte das Kleinhirnangiom im Leben gar
keine Krankheitserscheinungen, nur einige Tage vor dem Tode meldeten
sich Kopfschmerzen, und der Tod trat unter dem Bilde einer Apoplexie
ein. Letztere entstand zweifellos aus der méchtigen Gefallgeschwulst,
welche Blutung die GefiaBe der Geschwulst umgebend, diese geradezu im
Blut .schweben lieB, welches ferner auch simtliche Hirnventrikel aus-
fiillte. Die Blutung war so heftig, daf am Boden des 4. Ventrikels eine in
die Briickensubstanz eindringende, oberflachliche, blutige Durchtriankung
entstand. Die kurz vor dem Tode eingetretenen Erscheinungen diirften
durch die Summation von kleineren perivascularen Ringblutungen des
Nervenparenchyms bedingt gewesen sein, welche wir wohl in gréBerer
Anzahl antrafen, doch von welchen nicht anzunehmen wire, daB sie mitder
totlichen Blutung alle gleichzeitig erfolgten. Einen infolge von Bersten des
Angioms zustande gekommenen Hiémocephalus beschrieben Stmmonds,
Sterzing, Ranzel und Bort, wibrend Blutungen in der Hirnsubstanz
Thermann und Sternberg fanden. Klinische Symptomlosigkeit erwshnt
nur Thermann. Sie ist in meinem Fall deshalb iiberraschend, weil wir
eine recht ausgedehnte Verdnderung des Kleinhirns finden. Die klinische
Symptomlosigkeit durfte durch den funktionellen Ausgleich der iibrigen
Gehirnsabschnitte bedingt gewesen sein. Ob die Schwangerschaft eine
fordernde Wirkung fiir. das Wachstum der Geschwulst bedeute — ein
in der Pathologie der Tumoren hiufiger Umstand —, wird durch die
klinische Symptomlosigkeit im negativen Sinne entschieden.

In dem das Angioma racemosum umgebenden Nervengewebe sahen
einige Autoren Rarefizierung und Degeneration des Nervengewebes
(Thermann), andere Gliavermehrung (Kalischer, Emanuel, Sterzing,
Deetz), und Ganglienzelldegenerationen (Kalischer, Emanuel). Es sind
diés Verdnderungen, welche als natiirliche Folge des Druckes selbst-
verstandlich sind; eine genaue Schilderung der feineren Bau-
verédnderungen und deren allmahlichen Ausbildung vermissen wir je-
doch in der Literatur. Allein Deetz schildert makroskopisch die Rinden-
atrophie. Nun sehen wir aber, dafl in meinen 2 Féllen das Angiom durch
Kompression eine recht auffallende Strukturverinderung der Klein-
hirnrinde und somit ein Bild bewirkte, welches bei angeborenen bzw.
exogenen Kleinhirnerkrankungen durch viele Verfasser geschildert
wurden. Das Wesen des Kleinhirnprozesses meiner Falle ist: die. zu-
nehmende Verschmilerung der molekuldren Schicht mit fleckartiger
Gliafasermehrung; die allméhliche Zerstérung der Purkinjeschen Zellen
und vollséndiger Ausfall in der hochgradig atrophischen Kleinhirnrinde;
die Ausbildung einer Gliazellreihe im Niveau der P.-Zellen auf Grund der
Atrophie; die zunehmende Lichtung, spiter vollstindiger Ausfall der
granulédren Schicht. Dieser atrophische Prozef ist seinem Wesen nach
in beiden meiner Falle wesentlich vollkommen gleich. Die am meisten
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auffallende Abweichung, daf namlich der zweite Fall nicht jene gleich-
maBigen Uberginge der Rindenatrophie zeigt wie der erste (wie dies
aus dem Vergleich der Abb. 1 und 4 erhellt), findet seine Erklirung
darin, daf3, wihrend im ersten Fall die GefilBle oft nur in den Furchen
sich vermehrten, in dem zweiten sie dieses Verhalten sozusagen niemals
zeigen, sondern sie dringen ganz unregelmifBig in die Rinde ein. Die
iibrigen Abweichungen sind folgende: 1. In dem zweiten Falle fehlt die
Form- und LageunregelméafBigkeit der Purkinjeschen Zellen. 2. Die
- P.-Zellen zeigen eine geringere Neigung zur Degeneration, und so kam
es vor, dafl P.-Zellen selbst in der stiarker atrophischen Rinde auf-
zufinden waren. 3. Die Zellreihe von Bergmann zeigt keine so typische
Ausbildung wie im ersten Fall,

Es wire nun die Frage zu entscheiden, ob die Kleinhirnatrophie
meiner Falle das Produkt des Druckes darstellt, oder ob diese gleich
dem Angiom auch ihrerseits angeboren entstanden wére. Aus meiner
obigen Darstellung erhellt die Tatsache, dafl die Kleinhirnatrophie
exogener Natur, d. h. durch den Druck bewirkt wurde; dies geht aus
folgendem hervor: 1. aus dem Zusammenhang, welcher zwischen der
Gefalivermehrung und der Kleinhirnatrophie besteht und welcher sich
darin duflert, dafl die Atrophie nur an solchen Stellen anzutreffen ist,
welche gesteigertemr Drucke ausgesetzt sind; 2. ist es auffallend, daB
das Bild der Rindenatrophie, in beiden Fiallen der Druckwirkung —
sei es von der Oberflache her, sei es im Parenchym selbst — gleich ist;
3. geht der Grad der Rindenatrophie mit dem Grad der Gefalwucherung
parallel; 4. nimmt die Menge der Entartungsprodukte mit dem Fort.
schritt des Prozesses zu; 5. der ganzliche Mangel eines systematischen
Neuronausfalles, wodurch das Bild einer cerebellopetalen bzw, -fugalen
Degeneration (Bielschowsky) zu entstehen pflegt. Auf Grund dieser ist es
zweifellos, daf} die Atrophie der Kleinhirnrinde meiner Fdlle exogener Natur
1st, d. h. diese wurde durch die atrophierende Wirkung des Angioms bewirkt
und so entstand das Bild etner nur scheinbaren Hypoplasie des Kleinhirns.

Der Vergleich meiner Falle mit anderen exogenen Kleinhirnatrophien
ergab folgende Abweichungen. Die gliése Wucherung der schrumpfenden
molekuldren Schicht ist unregelméfBig und zeigt nicht die typische Berg-
mannsche Faserbildung, denn die Bergmann-Fasern sind in meinen
Fallen ganz regellos zu einem dichten Filz verflochten. An mieinen
Priparaten beobachtete ich nicht das Durchwachsen der Pia und ein
Zusammenwachsen der Gliafasern zweier einander gegeniiberliegenden
Windungen. Aufllerdem fehlt in meinen Fallen an vielen Stellen die
Gliafaservermehrung vollstindig. Eine Erklarung fir die recht ver-
schiedentlichen - Gliabilder kénnte darin gefunden werden, daf der
durch das Wachstum des Angioms ausgeiibte Druck an verschiedenen
Stellen wohl verschiedenen Grades gewesen sein mag, wodurch eine
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von Stelle zu Stelle wechselnde Faservermehrung geschehen konnte.
Es ist aber auch moglich, daB an gewissen Stellen der raschere Verlauf
der Atrophie die Gliafaserbildung unmoglich machte. Die unregel-
maBigen (polygonalen, astartigen) Formen und Verlagerungen (in die
molekulire Schicht geratene Xxemplare) der P.-Zellen fand ich nicht
so regelmiBig, als das von Schob in seinen mehreren Fillen beobachtet
wurde. Denn sie kommen einesteils mit normal birnférmigen vermengt
vor, andernteils gibt es atrophische Gyri, welche lauter normale P.-
Zellen enthalten. Die durch die Zerstérung der P.-Zellen entstandenen
Faserkorbe bedeuten nicht die Schidigung des ,.efferenten Systems®,
denn sie sind doch bei Steigerung des atrophischen Prozesses keineswegs
verschont. Die in der Hohe der P.-Zellen sich typisch ausbildende
Gliagellreihe, welche von der darunterliegenden granulésen Schicht
durch eine diinne Liicke getrennt ist und welche mit der Zellenschichte von
Obersteiner bzw. Lannois- Paviot gleichbedeutend ist, erscheint in meinen
Fallen ungewshunlich breit und bildet nicht iiberall Bergmannsche Glia-
fasern. AuBerdem enthalten diese Zellen viel Pigmentkorner, wodurch
diese sich den iibrigen Gliazellen ahnlich verhalten. Die wesentlichste
Abweichung fand ich in dem Verhalten der granularen Schicht, bei
deren Lichtung in dem bisherigen Féllen von Kleinhirnatrophie (auch
im Kaninchenversuch von Bauer) die Pyknose der Korner die Haupt-
rolle spielte. In meinen Fillen sind pyknotische Kerne nur spirlich zu
finden; hingegen sieht man am Toluidinpraparat hiufig stirker licht-
brechende Koérnchen in den Kernen der Kérnerschicht, wie sie ahnlich
mit osmioreduktivem Verhalten Bawuer beschrieb, welch letzteres an meinen
Schnitten ich aber nicht bemerkte. Die Lichtung bzw. der Schwund
der Korner des Stratum granulosum héngt nicht von der Pyknose,
sondern vielmehr von einem chromatolytischen Proze$ ab, dessen Wesen
in der Homogenisation, Schwellung und schlieflich Verblassung der
Granulariskerne besteht. Von den Autoren schildert allein Schob in
seinen Fiallen von Kleinhirnatrophie blasse Kerne in dem gelichteten
Stratum granulosum; wohl beschreibt er ahnliche Bilder, wie ich, doch
besteht ein wichtiger Unterschied darin, dafl wiahrend Schob ,,Kern-
wandsprossungen’‘ und in den schattenhaften Kernen basophile Kérn-
chen erwiahnt, ich diese nicht fand. Ich betone nochmals, daB die
Granulosumkerne in meinen Fallen bei den verschiedensten Farbungen
und histochemischen Methoden sich als vollkommen homogen erwiesen.
Auch sah ich die unregelmaBig geformten Granulariskerne nie vereinzelt,
sondern immer mehrzihlig, in Kernkolonien vereinigt, wodann durch
gegenseitig ausgeiibten Druck eingedriickte und eingebuchtete Kerne
entstanden. Endlich betone ich, dall in meinen Schnitten die homogen
angeschwollenen Granulariskerne das histologische Bild vollkommen
beherrschen und man in ihnen, mit Ausnahme ihrer unregelmiBigen
Virchows Archiv. Bd. 250. 35
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Gestaltung, keine iibrige Veranderung beobachten kann. Schob benennt
seine blassen Kerne chromatolytisch; die geschilderte Kernveranderung
halte auch ich {fir chromatolytisch, nur diirfte es sich auf Grund
der erwshnten Abweichungen um eine andere Form der Kernver-
anderung handeln. Der Schwund der blassen, schattenhaften Granu-
lariskerne geschieht nicht durch Verfettung und auch nicht durch
Neuronophagie. Man findet in den Kernen némlich keine Fettkornchen
(wie auch im allgemeinen keine Kornchen), noch in ihrem Gebiete eine
neuronophagische Téatigkeit, und so geschieht ihre Abraumung direkt
durch Lymphwege (Bauer). Die in meinen beiden Fiallen vollkommen
iibereinstimmende Kernverdanderung der Granulariskerne fand ich in
einer extrauterin entstandenen Kleinhirnatrophie unbekannten Ur-
sprungs in ganz typischer Form. Die Lichtung der granulésen Schicht
kam also in diesen 3 Fillen von Kleinhirnatrophie nicht durch Pyknose,
sondern sozusagen ausschlie8lich durch Chromatolyse zuwege, und zwar
nicht in der von Schob geschilderten Form, sondern vermioge der voll-
kommen homogenen Schwellung und zunehmenden Abblassung der Kerne.

Wenn ich schlielich die abweichenden Kennzeichen meiner Fille
gegeniiber den exogen entstandenen Kleinhirnatrophien zusammen-
fasse, so ergibt sich hauptsichlich eine grofere Menge des Pigments
und eine eigene Art von Lichtung des Stratum granulosum. Dije massen-
hafte Pigmentbildung wird durch die auf Grund der GeféaBgeschwulst
entstandenen eigenartigen Umstinde (langsame Atrophie, Himoglobin-
durchtrankung, Blutungen) erklirt; die Lichtung des Stratum granu-
losum 148t sich aber mit dem Angiom nicht unmittelbar in Zusammen-
hang bringen, da ich dies auch bei einer nicht durch Angiom verursachter
Kleinatrophie beobachtete.

In der Umgebung des Angioma racemosum fanden Emanuel, Deetz,
Sterzing und Thermann Pigment, welches sie alle himatogen erachteten, -
unterlielen jedoch eine Untersuchung seines niheren Verhaltens. In
meinen Fallen, besonders in dem ersten, kommt das Pigment derartig
massenhaft in dem durch die Gefialle zerstorten Nervenparenchym vor,
daBl ich zwecks genauerer Feststellung der einzelnen Pigmentsorten
nach Huecks Vorschriften verschiedene histo- und mikrochemische
Verfahren anwandte. Mit Hilfe letzterer konnte ich drei Pigment-
arten, und zwar das Formalin-, das Abnutzungs- und das Eisenpigment
erkennen, welche wohl in einer Zelle auch gemischt vorkommen; dabei
wire hervorzuheben, dal das Formalinpigment mit Eisen nur in peri-
vascular gelegenen Zellen zu sehen ist, wahrend das Eisenpigment in
fast allen Gliazellen der stark atrophischen Rinde vorkommt. Sehen
wir nun die erwihnten Pigmentarten einzeln.

Das braunschwarze Pigment der ungefirbten Schnitte, welches
in dem ersten Falle nur spérlich, in dem zweiten recht verbreitet
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vorkommt, 16st sich in Alkalien, sonst verhilt es sich aber so gegen
Chemikalien wie Farbstoffe ablehnend. Auf Grund dieses Verhaltens
sowie mit Riicksicht auf den Ort des Vorkommens (Gefallumina, -Winde,
Umgebung von GefalBle) 1laft sich diese Art als Formalinpigment er-
kennen. Dieses Pigment ist nach Kobert-Takayama chemisch Meth-
hamoglobin und entsteht auf Formalineinwirkung in dem mit Hémo-
globin durchtrankten Gewebe. Ob aber diese Imbibition intra vitam
oder post mortem entstand, 148t sich mit allergréfiten Beschrinkungen
nur mit Vorsicht entscheiden (Hueck). Da die wichtigste Bedingung
hiezu, ndmlich, da das Pigment immer nur in Zellen anzutreffen sei, in
meinen Féllen verwirklicht ist (in Leukocyten, Endothel- und Gliazellen),
kénnen wir vielleicht auch auf das intra vitam Zustandekommen der
Hiamoglobindurchtrinkung schlieBen, obschon die spite Fixierung  des
Materials auch eine postmortale Entstehung nicht ganz ausschlieflen 1a8t.

Das an den ungefarbten Praparaten massenhaft sichtbare, gelbe
Pigment hat zwei Spielarten, eine, welche die Eisenreaktion gibt, und
eine andere, welche diese nicht gibt. Letzteres ist ein spérliches, fein-
gekorntes Pigment, das in Alkohol, Alkalien und Sauren sich nicht 16st,
an Hamatoxylin- und Bielschowsky-Priparaten sich nicht farbt. Allein
die Herxheimer- und Sudanfarbung gibt wohl keine starke, aber positive
Reaktion, wodurch wir auf ein Abnutzungspigment schliefen diirfen.
Dieser Vorstellung widerspricht die geringfiigige Loslichkeit in Alkohol
nicht (Lubarsch, Hueck).

Die andere Sorte vom gelben Pigment, welche die Turnbullsche
Eisenreaktion gibt, kommt massenhaft einesteils feinkornig in Glia-
zellen, Bergmannschen Zellen, P.-Zellen eingeschlossen vor, andererseits
erscheint es in derben Schollen frei, z. T. um die GefiBe herum. Beide
Arten losen sich in konzentrierten Sauren. Bei diesem Pigment finden
wir jenes eigenartige Verhalten, wonach auBler der positiven Eisen-
reaktion noch eine Bréunung bzw. Schwirzung durch Himatoxylin
bzw. Bielschowsky-Silberimpragnation stattfindet, wihrend auf das
Verfahren von Kossa sich keine Anderung zeigt. Zur Erklirung dieses
Verhaltens koénnen mehrere Moglichkeiten in Betracht kommen, wie
z. B. eine optische Erklarung (welche das erwihnte fiarberische Verhalten
durch die Summation von zwei Farbennuancen verstindlich macht),
ferner eine Erklarung, welche eine Verbindung, evtl. Vermengung oder
Adsorption des Eisenpigments mit Kalk, mit Lipoidsubstanzen usw.
in Erwigung zieht, weil natiirlich infolge der Nekrobiose des Nerven-
gewebes verschiedene Abbauprodukte entstehen und miteinander ver-
schiedenartig verbunden sein kénnen. Es hat fiir mich die auf optischen
Verhaltnissen beruhende Erklarung die grofite Wahrscheinlichkeit.

Die Eisenreaktion gelingt, wie gesagt, auch an solchen Stellen, welche
an ungefirbten Praparaten keine gelbe Farbe aufweisen. An diesen

35*



B46 T. v. Lehoczky :

Stellen ist die Eisenreaktion, abweichend von dem bisher behandelten
Eisenpigment diffus. Das beweist, dal hier die Verteilung des Eisens
iiberaus fein ist: es ist bekannt, dafl die Farbe der Pigmente allgemein
von ihrer physikalischen Beschaffenheit abhangt (Lubarsch). Der Grund
der feineren Verteilung kann etwa darin gefunden werden, daB die
erwihnten Qebilde, weil sie eben mehr oder minder nekrobiotisch sind, das
in dieselben hineingelangte Eisen nicht in Form von Kérnchen nieder-
schlagen. Die nekrobiotische Beschaffenheit der mit Eisen imbibierten
Capillaren beweisen die mangelhafte Kernfarbung an Kontrollpraparaten,
jene der Bindegewebsfasern deren hyaline Entartung, endlich jene des
atrophischen Nervengewebes die h#ufige Degeneration der Nerven-
elemente.

Das kornige und das diffuse Eisenpigment sind gleichen Ursprungs.
Beide diirften von dem Zerfalle der eisenbaltigen Elemente des de-
generierenden Nervengewebes und aus den 6fters beobachteten makro-
und mikroskopischen Blutungen herrithren. Es ist bekannt, dafl die
Nisslschollen nach Scott teils eisenhaltige Nucleoproteide sind (Kappers),
und auch das sehen wir, dall die unregelmiBig gestalteten Gefalwinde
die Diapedese begiinstigen. Daher wire von den mit Eisen diffus durch-
trankten Capillaren anzunehmen, dafl, weil sie infolge der Nekrobiose
die roten Blutzellen druchlassen, aus demselben Grunde in ihnen nur
ein diffuses Pigment entsteht. Freilich bedeutet das nicht soviel, dafl
sie nur von den durch #hre Winde hinausgelangten roten Blutzellen mit
Eisenpigment sich durchtrinkten. Beide Arten des KEisenpigments
bilden sich also nach dem Gesagten teils aus Erythrocyten, teils aus
Zerfall der Nervenelemente. Seinem Ursprung gemdfl ist das Pigment
teils hdmatogen, teils newrogen, seiner Qualitdt nach aber sicherlich ,,Ab-
bauetsen’ (Spatz).

Das neutrale Fett, welches mit Sudan und Scharlachrot sich fiarbt,
kommt mit den angefithrten drei Pigmentarten nicht nur an ein und
derselben Stelle, sondern in ein und derselben Zelle vermengt vor. Im
allgemeinen besitzt das Fett doch eine andere Lokalisation und dieses
Verhalten ist gegeniiber dem Eisenpigment besonders auffallend. Wah-
rend wir namlich Fett auch in den relativ erhaltenen Rindenabschnitten
finden, kommt in denselben Eisenpigment tiberhaupt nicht vor, und er-
reicht die Verfettung ihren Hohepunkt gerade in der mittelmaBig atrophi-
schen Rinde, genau in jener, welche die Ansammlung von Eisenkérnchen
nur in geringerem Grade zeigt. Umgekehrt, wo das Eisenpigment
massenhaft vorkommt, erscheint das Fett nur in Spuren um Gefille
herum. Aus diesem entgegengesetzten Vorkommen diirfte man folgen,
daBl der Abbau der fettigen Substanz frither beginnt, und daher schon
am Wege des Abraumens begriffen ist, worauf erst die Ausbildung des
Eisenpigments erfolgt. )
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Die Pigmente meines zweiten Falles weichen von jenen meines ersten
Falles dadurch ab, dall ihre Menge eine kleinere ist und daB sich in
diesem die Gegenwart des Abnutzungspigments und die typischen
Bilder der mit Eisen durchtrénkten Capillare nicht auffand. Trotz
dieser Abweichung weisen die Pigmente der beiden Falle in ihren Eigen-
schaften eine derartige Ubereinstimmung auf, daB aus diesem Grunde
ihre Ausbildung und ihr eigenartiges Verhalten mit Recht der An-
wesenheit der GefalBlgeschwulst zugeschrieben werden mufl. Letztere
erzeugte einesteils durch fortschreitende Atrophie, andernteils vermége
der Durchtrinkung der absterbenden Gewebe mittels Hamoglobin, die
verschiedenen Arten des Pigments und durch die sehr verschiedentliche
Vermengung, vielleicht Verbindung oder Adsorption derselben kam es
zu jenen verwickelten Bildern, deren Auflosung mit Hilfe unserer
modernen histochemischen Methoden nicht genau gelang.

Die klinische Diagnose des Angioma racemosum des Zentralnerven-
systems stoBt auf groBe Schwierigkeiten. Denn es kommt auch vor,
wie erwahnt, dal es vollstindig symptomlos bleibt, doch wenn es auch
mit Krankheitsanzeichen verbunden ist, so sind letztere fiir die klinische
Erscheinung tiberhaupt nicht charakteristisch und lenken unsere Auf-
merksamkeit auf die Gegenwart eines cerebralen Prozesses. (Apoplexie,
Jackson-Epilepsie) nur im allgemeinen hin. Es ist also verstindlich, daB
in keinem einzigen Fall von GroBhirnangiom dessen Diagnose intra
vitam gemacht wurde. Allein Alexander stellte in einem Falle von
Riickenmarksvarix die Diagnose auf Grund der hochgradigen Fluk-
tuation der Kompressionserscheinungen auf. Emanuel halt vom Ge-
gichtspunkt der Differentialdiagnose der Hirnangiomen Herzklopfen
und Carotispulsieren wichtig; nachdem aber diese Erscheinungen weder
in den mir bekannten Fallen noch in den meinigen zur Beobachtung
kamen, erachte ich ihren Wert fiir problematisch. Dennoch gibt es
zwei differentialdiagnostische Zeichen, welche in gegebenem Falle uns
aushelfen kénnen. Das eine Zeichen besteht in den mit den Angiomen
des Nervensystems gleichzeitig vorkommenden GefaBabnormitaten der
Korperobertliche, wie Teleangiektasien, Naevi usw. Solche erwihnen
mehrere Verfasser; sie kamen besonders in den Fallen von Kalischer
und Pick vor, die nebst dem Angiom der Hirnsubstanz und Hirnhsute
bzw. der Teleangiektasien letzterer, gleichzeitig ausgedehnte cutane
Teleangiektasien fanden. Das andere Unterscheidungszeichen besteht in
den groBlen Schwankungen der vorhandenen Symptome. Dies kann
mit der verschiedenen Blutfillle der Angiomen erklart werden und war
in meinem ersten Falle sehr ausgesprochen. Mit Hilfe dieser setzte
Alexander seine erwiahnte intra-vitam-Diagnose fest.

Die Therapie der racemdsen Angiomen, wie auch der Angiomen des
Nervensystems im allgemeinen, verspricht infolge der besprochenen
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Unsicherheit der Differentialdiagnose nur geringen Erfolg. Sie kann
natirlich nur in operativen Eingriffen bestehen, wird aber meist ver-
spatet vorgenommen. Es sind zwar in der Literatur einige erfolgreich
operierte Félle beschrieben worden (Kalischer fithrt an: Starr, Olliver,
Williamson usw.; Cassirer und Mihsam), doch in stark ausgebreiteten
und das umgebende Nervensystem schwer zerstérenden Féllen, wie
auch in den meinigen, ist ein operativer Eingriff vermutlich aussichtslos.
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