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Entsprechend der Verbreitung des Prozesses unterscheidet man lokales 
und allgemeines Amyloid. Lokales Amyloid wurde in der Conjunetiva, an 
der Zungenwurzel, im Keh]kopf, in der Tracheal- und Bronehialsehleim- 
haut, in der Harnblasenwand, in den Samenbl~sehen und im Magen 
beobaehtet. Das allgemeine Amyloid ergreift in versehiedenen Fallen 
versehiedene Organe oder Organ- und Gewebssysteme, doch bleibt 
beziiglich des Zentralnervensystems der Satz in Kraft, dal~ dort kein 
Amyloid weder bei allgemeiner Verbreitung noeh lokal vorkommt. Im 
Hirn wird Amyloid blol~ im Gefi~13plexus angetroffen. 

Aus der Tatsaehe, dal3 das Zentralnervensystem iiberhaupt yore 
Amyloid nicht ergriffen wird, sch]iel~t man auf die Bedeutung des Gewebs- 
charakters und der Organfunktion in der Pathogenese des Amyloids 
(Askanazy) .  

In dem neueren Sehrifttum linden sich jedoeh 2 Beobaehtungen, die auf die 
M6glichkeit des lokalen Amyloids im Zentralnervensystem hindeuten. Es ist dies 
eine Angabe yon Sehwarz, der bei Jaekson-Epilepsie einen Amyloidtumor land; es 
werden abet keine genaueren Daten fiber den Charakter dieser Amyloidgesehwulst 
und ihre Lokalisation gebracht (1930). 

Eingehender beschreiben einen Fall yon lokalem Hirn~myloid A. Fischer und 
Hol/elder (1930). Es h~ndelt sieh um einen Fall yon C~ncroid der Sehl~fengegend, 
das ]921 und 1922 intensiver R6ntgentherapie unterworfen wurde. 1923 wurde 
d~s C~ncroid durch Excision entfernt mit naehfolgender plastiseher Beseitigung des 
Hautdefekts. 1929 stellte sich beim Patienten ein lok~les Hirrdeiden ein, das bei 
kliniseher Untersuchung das Bild der Rindenreizung im Gebiet der Zentr~lwindungen 
darbot. Bei der Operation wurde ein Stiiek I-Iirn entnommen, das bei histologischer 
Untersucbung Verdickung der Gef~Bw~nde erkennen lieB, die sich nach ihrem 
morphologischen und tinktoriellen Verhalten (Kongorotf~rbung) Ms Amyloid der 
Gef~l~w~nde erwies. 

Ieh mSehte mir erlauben, hier auch eine eigene Beobaehtung mitzu- 
teilen. Die Kranke, eine 22j~hrige Arbeiterin einer Textil~brik, wurde 
am 3.11.32 ins Neuro-chirurgische Insti tut  aufgenommen mit Klagen 
fiber merkbare Sehschw~che, Kopfsehmerzen, Schw~ehe der linken 
Extremit~ten, Anfs yon Krs ohne BewuBtseinsverlust, die 
an den Zehen des linken Ful~es beginnen. Sie erkrankte 1930 an a l l  
mi~hlieh zunehmender Sehw~che des GroBzehen des linken Ful~es, darauf 
aueh der anderen Zehen desselben Ful~es, des ganzen Beines und schliel~- 
lich auch der linken Hand. Seit Dezember 1931 Kopfsehmerzen, seit 
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Anfang 1932 Anfglle yon Kr~mpfen in den linken Extremitgten, die yon 
den Zehen beginnen. Seit September 1932 Abnahme der Sehkraft. Die 
spezifisehe Behandlung blieb ohne Erfolg. 

Be/und. Stauungspapillen, reehts sts ausgesproehen, fast v61!iger 
Sehverlust; linksseitige Hemiparese n i t  leichter Erh6hung yon Tonus 
und Reflexen. Links sgmtliche pathologisehen Reflexe. Sensibilitats- 
herabsetzung an der AuSenfl/tehe des linken Unterschenkels und Ful3es, 
erhebliche I-terabsetzung des Muskelgef/~hls in den ]inken Extrenit~ten 
und Astereognosie der linken Hand. 

Im RSntgenbilde klaffen Coronar-, Sagittal- und Lambdanaht. 
Starke Entwicklung des Sinus sphenoidales reehts. Verdichtung des 
Knoehengewebes im oberen Tell der reehten Parietalgegend mit Uneben- 
heir der Lamina interna. Die Sella tureica ist sekund~r hydrocephal 
ver~ndert. 

Diagnose. Extraeorticaler Tumor der rechten Parietalgegend i n  
mittleren Drittel der Zentralwindungen und in der Parazentralgegend 
(Feld 4 und 40). Augenseheinlieh Meningion. 

Erste Operation 21.11.32. Bei AblSsung der Weiehteile und Ent- 
fernung des Knoehens sehr abundante Blutung. Dura mater ver/~ndert 
(Meningion). Infolge ~Blutdrueksenkung Operation unterbrochen. 

Zweite Operation 19. 12.32. ErSffnung der Operationswunde an der 
alten Narbe. Erhebliehe Blutung aus der vorliegenden harten ttirnhaut. 
Entfernung yon Knoehenresten und des Knoehens in der Umgebung; 
ErSffnung der Dura mater; Entfernung eines kleinen Bezirks der an- 
liegenden Geschwulst dutch Diathermie. Wegen fortdauernder Blutung 
und Sinken des Blutdrueks wurde die Operation aufgegeben. Weiterhin 
l%Sntgenbehandlung yon  9.2.33. 

Zun  zweitenmal aufgenonmen am 2.4. 34. VSllige Erblindung, 
zunehnende Sehw/~ehe der linken Extrenitgten, Ablenkung naeh links 
und ersehwertes Gehen, Nachsehleppen des Beins. 

.Be/und. A n  Augenhin tergrund-  Sehnervenatrophie. ttochgradig 
ausgesprochene ]inksseitige spastische Hemiparese n i t  erhShten l%eflexen, 
Babinski und Rossolino. Cerebrospinalfliissigkeit : Eiweil~ 0,066 %, 
INonne-Appelt, Pandy, Weiehbrodt negativ. Cytose --1. 

Operation a n  25. 5.34. Unterbindung der Arteria carotis d., Sehnitt 
in der Gegend der alten Operationsnarbe. AblSsung des Lappens unter 
starker Blutang. N a e h  Abhebung des Lappens Voffall einer tier ins 
Him eindringenden und seitswarts verbreiteten Gesehwulst. Der vor- 
gefallene Tell des Tumors wird mit der elektrisehen 0se abgeschnitten 
und die Wunde vern~ht. 

Im weiteren Verlauf Nekrose der Weichteile fiber der Geschwulst, 
der Tumor f/illt wieder vor, es stellt sieh Eitersekretion und LiquorfluB 
ein, erhShte Temperatur, BewuBtlosigkeit; Tod am 7. 7.34. 

Sektion. Operationswtmde in der Gegend des reehten Parietal- und 
Frontallappens. Eitrige Ablagerungen am Boden und oberfl~chlieh an 
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tier Wunde. In der rechten Hemisph/~re derbe, hSckerige Geschwulst yon 
9 • 8 cm GrOfte, die den hinteren Teil des reehten Frontallappens und 
fast den ganzen Parietallappen einnimmt. Die Gesehwulst dringt in die 

Tiefe der Hirnsubstanz der 
rechten Hemisph/s ein und 
erreicht den Seitenventrikel; 
letzterer ist komprimiert. In 
der Umgebung der Geschwulst 
Erweiehung der Hirnsubstanz 
(Abb. 1). Die Pia mater ist 
yon eitrigen Auflagerungen 
bedeekt. Erhebliehe Verdiin- 
nung der Sch/idelknochen. 
Innere Organe o .B.  Anatomi- 
sche Diagnose: Infiltrierender 

ADb. 1. Tumor der reehten Hemis- 
ph~tre, eitrige Leptomeningitis. 

Histologisehe Diagnose der Geschwulst: Meningioma sareomatodes (Abb. 2). 
Bei der mikroskopischen Untersuchung von Pr~paraten des i~erven- 

gewebeS aus der dem Tumor anliegenden Zone sind einzelne Gef~f~e und 

Abb. 2. 

Gef/s zu sehen, deren W/~nde verdiekt und homogen erscheinen. 
In den kleinen Gef/~l~en ~:om Pr/s nimmt die verdiekte und 
homogene Wand den Virchow-Rubinsehen Raum ganz ein. D~s Endothel 
soleher Capillargef/s ragt ins verengerte Lumen der Gef/~Be hinein. 
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Abb.  3. [Gef~Be m i t  A m y l o i d a b l a g e ~ n g .  Ausffillung tier Virchow-Robinschen R~ume  m i t  
Amylo idmassen ,  Amylo lde  Ver~nderung  dot Media. K o n g o r o t r e a k t i o n  s t a rk  posi t iv ,  

~'iet achromasie .  

Abb.  4. Am$lo idab lage rung .  K o n g o r o t  schwach posi t iv .  

In  den Gef~Ben yon mittlerem Kaliber ist die Media strukturlos, stark 
verdickt; in den strukturlosen Massen linden sieh einzelne Kerne yon 
unregelm~6iger Form. Stellenweise ist der ganze Virchow-Rubinsche 
Raum yon der verdickten und homogenen Gefs eingenommen, 
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stellenweise erscheint er als enger Spalt, den yon der einen Seite dis 
homogene Gef~tBwand, yon der anderen die verdiekte und homogene 
Int ima piae begrenzt. In einigen Gef~Sen tragt die Verdiekung nnd 
Homogenisierung der Media den Charakter yon Knoten (Abb. 3 und 4). 

Bei Kongorotf/~rbung nehmen die homogenen und verdickten Gef/~B- 
w/~nde versehiedene Nuaneen der Rotf~rbung yon himbeerrot bis blaBrosa 
an. Manche yon ihnen f~trben sich nieht mit Kongorot, an einzelnen 
Gef~tl~en nut  ein bestimmter Abschnitt. 

Die Jod-, Jodschwefel- und Methylviolettreaktion sind negativ. Mit 
Pikrins/s f/s sich diese Gef/~l~e gelb, gelb-braun. 

Es handelt sich somit um ein Sarkom der Pia mater, ein Sarkom, das 
sieh auf einen ansehnlichen Teil der reehten Hemisph/~re verbreitet hat, 
wo in dem der Neubildung anliegenden Nervengewebe yon Amyloid 
ergriffene Gef/~Be angetroffen werden. Die Gef/~Bamyloidose beschris 
sich blol~ auf die an den Tumor angrenzende Zone. Von Amyloidose 
erweis~ sieh l~ald eine Gruppe nebeneinanderliegender Gef~f~e, bald ein 
einziges, bald nur ein, Teil~der Gef~tBwand ergriffen. Die Amyloidmassen 
fallen stei!enweise derr ganzen Virchow-Robinsehen Raum aus und gehen 
auf die Intima piae fiber, die sich auch als verdickt erweist. 

In yon der Geschwulst entfernteren Stellen des Nervengewebes und 
auch in anderen Organen lies sieh kein Amyloid naehweisen. 

Eine solche begrenzte Affektion der girngef~f~e in der N/~he der 
Neubildung berechtigt uns dazu, yon lokalem Amyloid der Hirngef~tSe 
zu reden. Die Ursache des lokalen Amyloids ist in nnserem Fall offenbar 
mit dem Tumorprozel~ in Verbindung zu bringen, bei dem sieh die Zer- 
fallsprodukte die Virchow-Robinschen l~/~ume entlang verbreiteten und 
in der Gef/~Bwand ablagerten. 

Beachtenswert ist in unserem Fall der Charakter der Farbenreak- 
tionen auf Amyloid. Wir erzielten positive F~rbnng bloft mit Kongorot;  
die Jod-, Jodschwefel- und Methylviolettreaktion war negativ. Bei 
Kongorotf/~rbung f~rbten sieh die Amyloidmassen stellenweise intensiv 
himbeerrot, stellenweise nur rot oder blaftrosa. Woher in diesem Fall die 
Jod-, Jodschwefel- und Methylviolettreaktion nicht gelang, ist schwer 
zu sagen, da es uns nieht bekannt ist, worauf die F/~rbf/s des Amy- 
loids bernht. Gewisse Hinweise darauf finden wit im Experiment mit 
Amyloidresorption. In unseren Versuchen mit letzterer (1926) versehwand 
die Methylviolettreaktion fraher als die Kongorotf~rbung. Diese h~tlt 
sich verh~ltnism~ftig lang bei der l~esorption yon Amyloidmassen, 
sehwindet abet ebenfalls weiterhin. In diesem Stadium sind die Amyloid- 
massen aehromatisch. 

Solche Befunde lassen vermuten, daft die Kongorotf/h'bung nicht allein 
eine best~ndige Reaktion, sondern mSglichenfalls auch eine Friihreaktion 
auf Amyloid darstellt. Selbstverst/~ndlicherweise 1/s es sich nicht aus- 
sehlieften, dal~ die Jod-, Jodschwefel- und Methylviolettreaktion yon 
irgendwelchen uns unbekannten physikalisch-chemisehen Ver/~nderungen 
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abh~ngen kann, denen das in den Geweben abgelagerte Amyloid unter- 
liegt; wie aber dem auch sei, mfissen wir auf Grund der vorliegenden 
Befunde uns der Meinung Lubarschs anschlieBen, dab es Amyloid gibt, 
welches nur die Kongorotreaktion zeigt. Ein solches Amyloid h~tte, 
bevor die Kongorotreaktion bekannt wurde, fiir Hyalin gegolten. Es 
ist demnaeh gegenw/~rtig die MSglichkeit des Vorkommens yon achro- 
matisehem Amyloid anzunehmen (Lubarsch, RSssle). Die verschiedene 
F/irbbarkeit der Gef/s mit Kongorot beruht in unserem Fall mSgliehen- 
falls auf Verschicdenheit der Stadien der Amyloidbildung, angefangen 
vom achromatisehen Amyloid his zur h~mbeerartigen Kongorotf/irbung. 

Da bis in die letzte Zeit Amyloid im Zentralnervensystem nicht 
gefunden wurde, steigt unwillkfirlich der Gedanke auf, die Ursache 
dafiir in besonderer mit der Art seiner Funktion in Verbindung 
stehender Besehaffenheit des Nervengewebes (Askanazy) oder in anderen 
uns noeh unbekannten lokalen Eigentiimlichkeiten des Zentralnerven- 
systems zu suchen. Dieser Gedanke paBt gut zur derzeitigen Vorstellung 
vom Wesen des Amyloids , insofern die Yersehiedenheit der Lokalisation 
der Amyloidmassen in den verschiedenen F/~llen die Bedeutung lokaler 
Faktoren im ProzeB der AmyloidabIagerung .in den Vordergrund rfiekt. 

]:)as Vorhandensein zweier F/~lle von lokalem Amyloid der Hirngef/s 
erfordert jedoch eine gewisse Korrektur der gegenw/irtigen Vorsbellnng 
vom Amyloid des Zentralnervensystems. Sie zeigen, dal~ unter gewissen 
Bedingungen die HirngefgBe zum Ort der Amyloidab!agerung werden 
kSnnen. Wie ist jedoeh diese Tatsaehe mit der allgemein anerkannten 
Erscheinung, dab bei allgemeiner Amyloidose die Hirngef/~i3e mit Aus- 
nahme der des Plexus nicht ergriffen werden, in Einklang zu bringen ~. 

In dieser Beziehung ist es interessant, sich der Bemerkung Askanazys 
zu erinnern, dab Amyloidmassen sieh dort im Zentralnervensystem 
ablagern, wo sieh sauere Farbe bei parenteraler Einfiihrung ab]agert. 

Dieser Gedanke kann seine weitere Entwieklung vom Gesichtspunkt 
der Permeabilit/~t der HirngefiiBe erfahren. Es liegt ant der Hand, dab 
EiweiBstoffe oder Antigen (Letterer), welche Faktoren der Amyloid- 
bildung sind, die Hirngef/~Be nicht passieren infolge elektiver Permeabili- 
t/~t letzterer ffir gewisse Stoffe mit Ausnahme tier Gefi~Be des Plexus, die 
bei allgemeiner Amyloidose ergriffen werden. Werden nun diese Produkte 
den Gef/~Ben durch die Virchow-Robinschen R/~ume zugeffihrt, so kann 
Ausfallen yon Amyloidmassen lokal, im Bezirk ihrer subaraehnoidealen 
Verbreitnng, erfolgen. Von einem solehen Gesichtspunkt betraehtet 
wird unseres Eraehtens die MSgliehkeit des Auftretens lokalen Amyloids 
der Hirngef/iBe und sein in der Regel bei allgemeiner Amyloidose beob- 
achtetes Fehlen verst~ndlich. 
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