(Aus dem Kaiser Wilhelm-Institut fiic Hirnforschung, Berlin-Buch
[Direktor: Prof. Spatz].) :

Uber die Thromboendarteriitis obliterans
der Hirngefiifie (Cerebrale Form der
v. Winiwarter-Buergerschen Krankheit).
Von
R. Lindenberg und M. Spatz.
3it 17 Abbildungen {18 Finzelbildern) im Text.
(Eingegungen am 19. Oklober 1939.)

Die hiufigste organische Krankheit der Hirnarterien und die ver-
Lreitetste Ursache der cerebralen Erweichungsherde ist immer noch die
Arteriosklerose 1. Von der Arteriosklerose trennen wir mit Scholz als eine
zweite wichtige Brkrankungsform die ,.Hyalinose' ab, welche nach Anders
und Eicke den Massenblutungen bei der Hypertonie zugrunde liegt. Als
weitere organische Krankheiten der Hirnarterien sind zu nennen: die
sentlen GefilBveranderungen (Simchowicz, Gellerstedt, W. Scholz), die
syphilitische Endarteriitis (Heubner), die embolischen Prozesse bei
lindocarditis sowie Gefalverinderungen bei anderen bakteriellen oder
parasitiven Krankheiten, die MiBbildungen und Geschwiilste der Hirn-
cefiBle (s. die Monographie von Bergstrand, Olivecrona und Ténnis),
die Pseudokalkbildung (Osfertag), die Periarteriitis nodosa und end-
lich die Thromboendarteriitis obliterans. Wegen 1threr Haufigheit kann
sich die Arteriosklerose mit allen diesen Krankheiten vergesellschaften.
Wir halten es aber nicht fiir richtiy, die anderen Formen in der Arterio-
sklerose aufgehen zu lassen, sondern versuchen sic im Gegenteil nach Moglich-
Leit scharf abzutrennen. Wic grof3 der Anteil der cerebralen Form der
Thromboendarteriitis obliterans an der Gesamtzahl ist, 1Bt sich
heute nicht sagen, da die Aufmerksamkeit erst zu kurz auf dieses
Leiden gerichtet ist. Wir glauben, dafl dasselbe keineswegs cine be-
sondere Seltenheit darstellt. Viele Fille von sog. Arteriosklerose bei
Jugendlichen gehdren unseres Erachtens hierher. Leider wissen wir
noch wenig Zuverlissiges iiber unvollstindige TFormen der Thrombo-
endarteriitis obliterans; sie diirften gar nicht so selten sein.

Die Thromboendarteriitis obliterans, auch v. Windwarter- Buergersche
Krankheit genannt, galt bis vor kurzem als ein Leiden, das an den Ge-
faBen der duBlersten Peripherie der Gliedmalen. der Zehen und Finger,
heginut und dem klinischen Bild der sog. , Spontangangréin der Jugend-
lichen* zugrunde liegt. Was hat das Gebirn dabei zu tun ! Hier miissen

I Naheres s. bei Spatz: Ber. Tagg dtsch. (es. inn. Med., 27. Marz 1939 (Kongref-
ber.). Z. Neur. 167, 301—357 (1939).
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wir zundchst einiges Allgemeine iiber diese cigenartige Krankheit voraus-
schicken, von deren Verursachung wir so wenig Sicheres wissen.

Die erste grundlegende anatomische Untersuchung an den Gefiflen ampn-
tierter Glicder stammt aus dem Jahre 1878 von dem Wiener Chirurgen ». Wini-
warter aus der Schule Billroths. Er sprach von ,.Endarteriitis', da ihm die Wuche-
rung des Endothels als das wichtigste erschien. Dagegen stellte Buerger, der vor
15 Jahren in Amerika an ecinem jiidischen Krankenhaus 300 Fille untersuchte,
die Thrombosierung von drlerien und auch Venen in den Vordergrund und kam
zur Bezeichnung ,,Thrombangiitis. Durch die Buergersche Untersuchung wurde
der Anschein erweckt, als ob das Leiden insbesondere die jiidische Rasse Detreffe,
was sich aber bald als nicht richtig herausstellte. Auch fiic die von Buerger ver-
nmutete spezifische Infektion fanden sich keine Anhaltspunkte. Nicotinabusus
und Kiltesehiden (Gruber) mogen bei manchen Fillen eine gewisse Rolle spielen,
eine allgemein giiltige Bedeutung kommt ihnen aber nicht zu. Die Betonung der
Thrombosen durch Buerger wurde von den meisten deutschen Untersuchern abge-
lehnt und man kehrte zu der Bezeichnung ,.Endarteriitis oder Endangiitis obliterans
zuriick. Von den neueren deutschen Arbeiten ist die von Ernst Jdger hervorzuheben.
Jiiger beschrankte sich nicht auf amputierte Glieder, sondern er konnte das Ergebnis
von vier ausfithrlichen Gesamtsektionen vorlegen. Er kam dabei zur Uherzeugung,
daBl den Thrombosen doch eine gréfBere Bedeutung zuerkannt werden mufl und
gebraucht daher wieder die Bezeichnung ,,Thromboangiitis®. ¥is sei hier gleich
vorweggenommen, dafl wir, um den beiden offenbar eng miteinander verbundenen
Komponenten, der Thrombenbildung und der Endothelwucherung, gerecht zu
werden, von ,,Thromboendungiitis obliterans'* sprechen oder auch von ,,7hrombo-
endarteriitis, da beim Gehirn die arteviellen Verinderungen ganz im Vordergrund
stehen und solche an den Venen éfters fehlen.

Jégers Untersuchungen fithrten nun ferner zu der wichtigen, teilweise
auch schon von Gécke, Diirck, Merkelbach n. a. gemachten Feststellung,
daf} die v. Winvwarter- Buergersche Krunkheit nickt auf die Gefdfie der
Gliedmafen beschrinkt ist, sondern eine Allgemeinerkrankung des gesamten
arterellen GefdfBsystems darstellt. Man findet die ndmlichen Verdnderungen
auch an den groflen Gefiflen, selbst an der Aorta, und triffi manchmal
auch eine thrombotische Endocarditis an, welche den Verdnderungen
an den Arterien gleichgeschaltet ist. Endlich begegnet man den nim-
lichen Verinderungen an den Arterien der verschiedensten inneren Organe.
Bald ist dieser, bald jener Gefilibezirk stirker befallen.

Wir sprechen von ,,peripherer Form® der Thromboendarteriitis
obliterans, wenn wir die altbekannten Fille meinen, bei welchen die
Erkrankung der GefiBle der Extremilitenenden im Vordergrund steht;
das sind also jene Fille, welche zuniichst die Autmerksamkeit der Chir-
urgen erregt haben. Bei der peripheren Form kommt s zur Verstopfung
der kleinen Arterien der Enden der GliedmaBen und damit zu den be-
kannten klinischen FErscheinungen; ich nenne: das Kiltegefithl, die
Pardsthesien und Schmerzattacken, die rasche Ermiidbarkeit beim
Gehen, welche zuerst mit Plattfullbsschwerden verwechselt werden
kann, das intevmittierende Hinken, die Cyanose der Glieder beim Auf-
heben, die Stérungen des FuBpulses, die Marmorhaut, die Verinde-
rungen des Capillarbildes im Nagelfalz und schlieBlich die Gangrin von
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Zehen oder Fingern. Dieses letzte Stadivm, der Gewebstod, muBl aber
nicht immer erreicht werden. Es ist zwar so, dal3 das Leiden bzi diesen
Fillen an der Peripherie beginnt, aber auch hier schreitet es nicht immer
langsam wnunterbrochen herzwirts fort. Vielmehr kénnen nach Jéiger
gleichzeitig selbstindige Verinderungen an den groflen Gefiflen auf-
treten und dort selbst zum Verschlufl fithren, der indes infolge des lang-
samen Hintritts und des Seitenbahnkreislanfes nieht zu entsprechend
ausgedehnter (Gangran fithren mufl.

Das Svmptomenbild der ,,zeniralen Form™ -— wir rechnen auller Ge-
hirn auch Retina in diesem Zusammenhang zu den zentralen Organen —-
hédngt natiirlich von dem jeweils am stirksten betroffenen Organ ab,
also davon, ob die Coronargefafle oder die Gefil3e des Magens. der Nieren,
des Gehirns oder der Retina oder mehrere zugleich bzsonders befallen
sind. In wechselvollem Ausmall kénnen sich dabei gleichzeitig auch die
genannten Symptome von seiten des peripheren Kreislaufes vorfinden, sie
kénnen manchmal aber auch ganz fehlen. Das sind die Falle, welche am
sehwierigsten zu  diagnostizieren sind.  Die uns hier interessierende
cerebrale Form scheint hesonders gern mit Verinderungen an den Retina-
gefiflen verkniipft zu sein. Hierantf hat in neuerer Zeit Marchesani
ausdriicklich aufinerksam gemacht. Bei anderen Fallen konnen Nieren-
stirungen eine groBle Rolle spielen.  Man sieht, dall die ». Findtwarter-
Buergersche Krankheit in mehrere Ficher der Medizin hineinspielt.

Nachdem vorher mehr nebanbzi sowehl von anatomischer als von
klinischer Seite einige Hinweise darauf erfolgt waren, dall das Gehirn
hat der v Winowearter- Buergerschen  Krankheit nicht ganz unbeteiligt
bleibt, konnte Sprtz vor einigen Jaliren in Miinchen 2 Fille anatomisch
genau untersuchen, bei welchen die Gehirmerseheinungen ganz im Vorder-
grund des klinischen Bildes gestanden hatten, die also ausgesprochene
Vertreter der ,,cerebralen Form®™ waren; iiber beide Fille soll gleich
berichtet werden. Dann wurden die Untersuchungen in Berlin durch
Lindenberg fortgesetzt, der in 2V, Jahren ein anatomisches Material von
20 Fallen sammeln konnte.  Zusammen haben wir also 22 anatomiseh
untersuchte Fiille von Thromboendarteriitis obliterans der HirngefiiQe.
Wir gelangten zu der Uberzengung. daf die cerebrale Form der v. Winiwarter-
Buergerschen Krankheil ein bisher kaum bericksichtigtes Krankheitsbild
18t, welches wohl verdient, in weiteren Kreisem bekannt zu werden, wenn
auch die Abgremzung hewle manchmal noch schwierig ist.

Lier erstel (Hu. 3949) von den beiden Fdllen von Spotz betrifft einen bei seinem

Tode 43jihrigen bayerischen Bauernsohn. der bei der Polizei und — selber aus-
gesprochener Sportsmann — als Platzwart bei Spovtvereinen angestellt war. Er

war ein kriftiger, in psychischer Hinsicht friher vollig unauffilliger Mann, kein
Raucher, hat keine Kilteschiaden durchgemacht, und soweit bekannt, auch keine
chronischen Infektionen, insbesondere keinen Rheumatismus. Im Krieg hat er

1 Ausfithrlich veraffentlicht: Dtsch. Z. Nervenheilk. 116, 36-—141 (1933).

Yirchows Arehiv. 1. 305, 35
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einmal ein Niercnleiden gehabt. Das erste Symptom, das offenbar mit dem spiileren
feiden in Zusammenhang steht, ist cine .. Migrine” mit Augenflimmern und
Schwindel. Spater hat er kurz andauernde Zustinde, in denen er nichts sieht.
Diese Erscheinungen treten aber wieder zurick. 5 Jahre vor dem Tode begibt er
gich zum Arzt wegen eines Lahmuungsgefithles im rechten Arm und Pelzigkeit in
den Fingern desselben; spiter besteht hier Acrocyanose und an anderven Stellen
Catis marmorata. 3 Juhre spiter hat er Wortfindungsstérungen und erscheint
zum ersten Male psychisch verdndert und zwar ém Sinne cener Stirnhirnschéidigung.
Nun konunt es zu einem eigenartigen schubweisen Verlauf mit Auftreten von immer
neuen psychisechen und neurologischen Symptomen; dazwischen auffillig gute
Besserungen. Erhebliche Verschiimmerung nach einem Kopfunfall. Nur einmal
wird von einem Schlaganfall gesprochen. Allmdihlich bildet sich eine Halbseiten-
lihmung rechts mit Aphasie heraus, der sich endlich auch etne Hemianopsic nach rechts
anschliet. Am SchluBl kam eine schlaffe Lihmung des linken Beines hinzu. In
der letzten Zeit wurden auch wieder Erscheinungen peripherer Kreislaufstérung von
zunehmender Stirke festgestellt, doch kommt ¢s nicht zur Gangrin. Wihrend der
5 Jahre lang dauernden Erkrankung wurden dic verschiedensten Diagnosen ge-
stellt. Anfangs: Schwerste Neurasthenie, Psychopathie, unklare periodische
Psychose, spiter: Hirntumor, multiple Sklerose, atrophischer HirnprozeB8 und
diffuse Sklerose. — Auf die Bedeutuny der multiplen Sklervse als Fehldiagnose
hat Stander aufmerksam gemacht.

Bet dem zweiten Fall ( Lange-Spatz ), Nr. 3997 handelt es sich win einen bei seinem
Tode 36 Jahre alten Mann, tber den klinisch bereits Fritz Lunge kurz berichtet
hat. Auch hier begann das Leiden mit migrineartigen Kopfschmerzen, Aungen-
flimmern und Schwindel, md zwar schon mit 27 Jahren. Wieder kommt es zo An-
fallen von voriibergehender Blindheit, wilrend welcher der Kranke, 2 Jahre vor
seinemn Tode, von mehreren Augenirzten untersucht wurde. Aus dem Befund der
Minchener Augenklinik folgende Schilderunyg cines Anfalles: ,, Beginn mit heftigen
Kopfschmerzen, bald darauf Flimmern vor dem linken Auge, langsames Abnehmen
der Sehstirke bis zur Amaurose. Allmihliches Wiederkehren des Lichtempfindens
bis zur vollkommenen Sehfihigkeit. Die beobachteten Anfille dauerten 2 Min. ...
Wihrend des Anfalles sah man die Arterien des Augenhintergrundes schneewcedfs . . .
Die Arterien der Papillen werden dann langsam vot. In der Arteria temporalis
superior geht die Blutsiiule ruckweise herein. Dic Vena temporalis superior, dic
eng war, erscheint mit kriimeligen Massen gefallt. Die vorher vollkommen weifle
Papille rotet sich langsam, zugleich nimmt auch das Sehen wicder zu.”* An einer
anderen Stelle heif3t es, daBl ahnliches in dieser Form und in so langer Zeit vor der
endgiiltigen Embolie sehr selten vorkomme. Das Spiel des GefiBverschlusses und
des sich Wiederfilllens sei einzigartig gewesen. Der Blutdruck wurde einmal mit
148/90 angegehen, spater wurden bei mehefacher Messung in der Augenklinik
Werte bis maximal 170 mit breiter Amplitude gefunden. Diagnostisch wurde an
Arteriosklerose der Augengefifle gedacht. Nach diesen Anfillen stellte sich all-
mihlich immer wieder volle Sehschirfe ein. Die Anfille hauften sich und sollen
angeblich dann bis zu einer halben Stunde angedauert haben. Der Kranke hatte
dabei ,,wahnsinnige** Kopfschmerzen, einen sehr gespannten Puls und manchmal
Erbrechen. Erst nach lingerem Verlauf wurde nach einem Anfall ,,das typische
Bild des Verschlusses der Zentralarterie® festgestellt. Bei einer Nachuntersuchung
4 Monate spiter fand sich an dem betreffenden Auge ,,typische Atrophie nach
Embolie bzw. Endarteriitis obliterans.”” Auch in diesem Falle gesellten sich zu den
Augensymptomen Gekirnerscheinungen hinzu und der Kranke starb schliellich an
den Folgen eines Schluganfalles. Besonders ist noch hervorzuheben, daB bei einem
von Fritz Lange untersuchten Bruder des Kranken etwa im selben Alter offenbar
das gleiche Leiden in etwas anderer Verlaufsart begonnen hat. Auch hier sollen vor
Jahren Sehstérungen mit plotzlicher Erblindung bestanden haben, die dann aber
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zuriicktraten. Jetzt steht bei dem 39jahrigen der Zustand einer Halbseitenlahimung

im Vordergrund.

Das frisch herausgenommene Gehirn unseres ersten Falles bot neben

der zunachst auffallenden
Uberfillung der Venen
eine eigenartige Um-
wandlung einzelner Ne-
beniste der Arteria cere-
bri media an der Kon-
vexitat. Die blutleeren
oder blutarmen (efdfle
sind  geschrunipft  und
haben das Aussehen wvon
diinnen weiflichen Wiir-
mern, wihirend die grofien
Aste X an der Busis un-
verdndert sind. Auf Abb.1
ist der GefaBbaum der
mittleren Hirnschlagader
herausprapariert; man
sieht, daf es distale Ab-
schnitte dessefben sind,
welche diese Veriinde-
rung aufweisen. Unter-
sucht man die wurmartig
verinderten Arterien der
Konvexitat  mikrosko-
pisch, so erhdlt man ein
ganz  charakteristisches
Bild (Abb. 2}. Man siebt
hier auf dem Lings-
schnitt, dafl die Lichtung
der Arterie durch ein
lockeres, gefaBarmes (oft
auch zellarmes) |, Full-
gewebe’” ausgefillt wird.
Die ,,Silberfasern’ dieses
Fiillgewebes  sind  hier
schlieflen ziemlich weite

\aﬁf.

herausprapariert,

proximale Abschnitte bluthaitig, Bei x plitzliclher Beginn
des Verseblusses nod der Verdiinnung (. wanmartige

Umwandlung ).

Nr, 3949, Mittlere  Hiroseldoogader

Abschuitte obliteriery (obl.),

Keine Avtevioskierose.

der Perdrau-Methode dargestellt; sic
, leere Maschen ein.

Die Elastica interna ist

erhalten und die dufleren Wandschichten, die Media und die Adven-
titia, sind lediglich im Sinne der Atrophie verdindert. Es 1ifit sich
nun nachweisen, dall dieses Fiillgewebe den gewohnlichen Endzustand

1 Der Kiirze halber nennen wir die extracerebralen GefiBabschpitte ,,Iste™,

die intracerehralen , Zweige™.

Naheres s. Z. Neur. 167, Kongr.-Ber., 115 (1939).
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nuch der Organisation von DThromben durstellt, welche die Arterien der
Konvexitit wuf weite Strecken hin gunz oder tetlweise verstopft haben. Durch
randstindige Thromben kommt es zu einer feilweisen Verstopfung; dann
bleibt auch im Endzustand ein , Restlumen® erhalten. {(Andererseits
kann auch innerhalb des organisierten Thrombus eine , Kanalisation®
erfolgen, wobei dhnliche Bilder zustande kommen koénnen.) Den Knd-

Fillgewebe Adventitia

|
Media

Abb.vo Fall T, Nre 3049, Limgssehindte durveh einen obliterierten Ast der mittleren Thirn-

~chlagader. Dic Serie cerzibt, da das Launen dureh das Jockere Fitllgewebe voltkommen

versehlossen ist, Versilberung nach Perdran; diese ist zur Tarstellung des filigewebes
hesonders gnt gecignet. VergraBerang 160fach,

zustand mit dem lockeren TFitllgewebe, das die Lichtung ganz oder teil-
weise verstoplt, trifft man am hiufigsten an. Die Bilder der frischen
Thrombose, aus denen das Fillgewebe hervorgegangen ist, mull man
mehr suchen. Abb. 3 zeigt auf dem Querschnitt durch einen kleinen
artericllen Ast einen randstandigen Thrombus, der links cin Restlumen
freigelassen hat. Der Thrombus befindet sich in frischer Organisation 1.
Beachtenswert sind die Infiltratzellen, Lvmphocyten und vereinzelte
polvmorphkernigen Leukocvten, welche sowohl im Thrombus selber als

1 Am Endothel findet man in noch frischeren Stadien an der Anheftungsstelle
des Thrombus ofters die Anzeichen der {ibrinoiden Degeneration, der wir indessen
nicht jene ausschlageehende Bedeutunyg heizumessen vermogen, welche Jiger
annimmt.



Cher dic Thromboendarteriitis obliterans der HirngefiBe. 337

in der Adventitia auftreten. An mehreren Stellen innerhalb des Thrombus
ist eine Rekanalisation im Cange. Die entziindlichen Erscheimingen
{Infiltrate) sind auf unserem Bilde sehr auffalliy; wir kénnen sie aber
nicht als Anzeichen einer defensiven Reaktion werten. Erreger wurden
in keinem der Falle gefunden. Wir wissen, da nachweifllich blande
Thromben zu solchen entziindlichen Verinderungen fithren kénnen und

Inf. Media

Abb. 3. Fall Iw. Nr. 3949, Wandstandiger Thrombus in Orgapisation begritien und

rckanalisiert, Links Restlumen, Media an ciner Stelle regressiv verindert. Lebhafte ent-

ziindliche Verinderungen im Thrombus und in der Adventitia, Inf. Infiltrate, Nissl-
Firbung., VergriBemng 130fach.

deuten das vorstehende Bild im Sinne der . symptomatischen Entzim-

dung™ Spielmeyers. Im folgenden Stadium sind die entzindlichen

Erscheinungen verschwunden: man sieht dann an Stelle des Thrombus
ein bindegewebiges Netzwerk, dessen Maschen mit grofien fettbeladenen
Zellen vollgepfropft sind. Auch diese verschwinden wieder, wihrend das
netzige Geriist bestehen bleibt. Die Maschen desselben erscheinen dann
leer, das Geriist ist zellarm. Dann ist jenes lockere Fiillgewebe zustande
gekommen, von dessen Beschreibung wir ausgegangen sind. — Die
geschilderten Thrombosen finden sich, wie gesagt, mit Vorliebe in den
distalen Abschnitten der arteriellen Aste an der Konvexitit. Im vor-
liegenden Fall ist es nun auBerdem — dhnlich wie bei mehreren anderen
Fillen — im Kanalabschnitt der Carotis interna, also viel weiter herz-

Throm-
hus

Tuf.

Rinde
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wirts, zu einer Verstopfung der Lichtung gekommen, wihrend die
dazwischenliegenden basalen Hirngefille sich als bluthaltiz erwiesen.
Entsprechend der Auffassung Jégers (bel der peripheren Form) glauben
wir, daf} hier kein unmittelbarer Zusammenhang mit den Thrombosen
der kleinen Arterien an der Gehirnkonvexitdat besteht, sondern dal} es
sich um gleichgeschaltete Vorgange handelt. Eine solche Thrombo-
sierung der Carotiden kann auch vollkommen fehlen. -—— Neben den
Bildern der Thrombosierunyg hegegnet man solchen, die i Sinne einer
primdren Endarteriitis za deuten sind. Da mit der Organisation der
Throwmben, die ja vomn Endothel ausgeht, notwendigerweise eine Wuche-
rung der Elemente des Endothels einhergeht, ist es oft nicht leicht,
besonders im Endzustand, eine solehe sekundidre Endothelwucherung
von einer primiren Endarteriitis abzutrennen. Die letztere findet man
am deutlichsten an deu ganz distalen kleinsten Asten und an kleinen
Zweigen, d. h. also an Abschnitten des arteriellen Svystems, die den
thrombosierten Strecken nachgeschaltet sind. Die Indarteriitis ist bei
unscerent ersten Fall, sowie bei den meisten folgenden, viel seltener als die
Thrombosierung in ihren verschiedenen Stadien.

Wie sieht nun das Hirngewebe aus, das von derart verinderten Ge-
fillen ernihrt werden soll ¢ s ist zu bedenken., dafl nur verhaltnismaBie
kurze distale Strecken vollig verstopft sind und da® innerhalb eines
(Giebietes fast immer noch blutfithrende Arterien in der Nihe sind, so da3
mit einem Seitenbahnkreislanf = rechnen 1st, Wenn man dies bedenkt,
s0 1st es nicht itherraschend, wenn wir bel der cerebralen Form der
v. Wintwarter- Buergerschen Krankheit keine groBen zusammenhingenden
Erweichungsherde im Gehirn vorfinden, wie sie nach der Verlegung der
grioberen basalen Hauptédste durch Embolie ader Thrombose (z. B. bei
der Arteriosklerose) anftreten. Unsere Abb. 4 a3t erkeanen, dafl hier
tatsichlich nicht grofle einheitliche Herde vorliegen, sondern dal} sich
die veranderten Stellen sowohl links als rechts aus vielen kleinen Herden
verschiedenen Alters zusammensetzen, zwischen denen besser erhaltene
Gewebsteile erkennbar sind. Wir kénnen von einer diskontinuierlichen
Ausbreitung der Gewebsverdnderung innerhall  der erlrankten Bezirke
sprechen.  Wir sehen im Nissl-Bild Herde im Stirnhirn symunetrisch
auf beiden Seiten i Gebiet der zwciten Frontalwindung., Auf das
Stirnhirn hatten ja auch eigenartige psychische Stérungen hingewiesen.
Die Verinderungen sind links hochgradiger und meist dlter, rechts
geringgradiger und groflenteils frischer. Bel der mikroskopischen Unter-
suchung Jtann man sich ferner davon iberzeugen, dafl die Herde genau
mit der Ausbreitung der oben beschriebenen Gefiliverinderungen iiber-
einstimmen  (bet solchen Untersuchungen darf man also die weichen
Héaute mit ihren GefaBen nicht abziehen). Das Mark ist auf der schwerer
geschidigten linken Hemisphire erheblich geschrumptt; dadurch ist es
zu einer KErweiterung des Ventrikels der linken Hemisphire gekommen,
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tlie auch zu Lebzeiten encephalographisch nachgewiesen werden konnte.
Nach hinten zu nehmen die Verinderungen links an Umfang zu und
neben den zahlreichen glitsen Narben sieht man auch 6fters kleine
Cysten, wie sie als gewOhnlicher Endzustand der Erweichung bekannt
sind; doch bleiben dazwischen immer Inseln mit erhaltenem Parenchym
Herde
/]

Ventrikelerweiterung

Abb, 4. Fall u. Nr. 3949, Ubersicht iiber dic Gewcebsverinderungen, die, abhingig von
den GefaBverinderungen, cine Greuzzone der Versorgungsgebiete der vorderen und der
mittleren Hiroschlagader im Bereich der [ Stirnhirowindung (I£) betallen, Auf der stirker
verinderten linken Iemisphiive Schrumpfung des Markes und Erweiterung des Ventrikels.
AMan beachte, dal sich die Tlerde aus gliosen Narben zusammensetzen, zwischen denen
Gewebsteile erbalten geblieben sind (Gronuliive Atrophic). Tn weiter hinten gelegenen
Yersorgungsgebicten der erkrankten linken Axterie finden sich neben den Nurben nuch
xleine Drweichungsherde. Nisst-Farbung., Vergl, Abb. 16,

stehen. In der Zentralregion greifen die Herde auf das Striatum und die
inuere Kapsel iber; sie haben die Halbseitenldhmung rechts hervor.
gerufen. Auf der rechten Seite sind wieder frischere Herde, welche
offenbar die zuletzt crfolgte linksseitige Lihmung verursacht haben.
Im Hinterhauptslappen erreichen die Verdnderungen in der Tiefe die
Sehstrahlung der linken Seite, wodurch die Hemianopsie nach rechts
thre Erklirung findet. Offensichtlich sind die Verdnderungen allméhlich
nacheinander entstanden und dies entspricht gut dem chronisch pro-
gredienten remittierendenVerlauf der klinischen Krankheitserscheinungen.
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Dor zweile Fall (F. Lange-Spalz) ist dadurch besonders wichtig, daB
neben den Gehirnerscheinungen auch sehr charakteristische Augen-
symptome bestanden hatten. Gliicklicherweise war es méglich sowohl
das Gehirn als das Auge (leider aher nicht die iibrigen Kérperorgane und
die peripheren Arterien) anatomisch zu untersuchen. Am Gehirn fehlten
wieder groBe zusammenhiéngende Erweichungsherde; die multiplen
Herdchen waren so klein, daB sie dem ersten Untersucher bei der Anlage

Fiillgewehe Vene

Abb. 5. Fall Joh Rie. Nr, 38749, Thromboendarteriitis der Kleinen Konvexititsist e i
(iewebszusammenhang belassen, Die grodere Arterie links ist durch lockeres Fillgewebe
vollkommen verstopft, wilirend die kleinere rechts noch ein Restlumen aufweist. Die Vene
ist strotzend gefillt. Darunter in der Rinde cin Erweichungsherd iim IL Stadium mit
erhaltenbleibendemn glidgsem TRandsawm (72.5.). Blastica ran fieson.

einiger Frontalschnitte vollie entgehen konnten. Aueh die Umwand-
lung der zugehérigen kleinen Hirnarterien in den weichen Hiuten war
zunéchst nicht aufgefatlen. Da anch Arteriosklerose, ebenso wie librigens
bei dem ersten Fall fehlte, wurde an eine ,,rein funktionelle Stérung'
gedacht (!). Bei einer Nuchuntersuchung aber fanden sich dann am
Gehirn dieselben Verinderungen wie beim ersten Fall, namlich ‘Thrombo-
sierung von kleinen arteriellen Asten der Konvexitit und abhingig
davon multiple kleine Erweichungen und Narben in bestimmten Bezirken.

Abb. 5 zeigt das immer wiederkehrende histologische Bild. Die
yroBere Arterie ist durch lockeres Tiillgewebe vollkommen verschlossen:
die eine von den beiden kleineren fiihrt noch Blut. die Vene ist strotzend
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mit Blut gefidlt. Im Gowebe darunter sieht man einen kleinen Erwei-
chungsherd im Koérnchenzellenstadium. Die Elastica der drei Arterien
ist gut erkennbar geblieben, sie zeigt keine Zeichen der Aufsplitterung
wie sie bel der Arteriosklerose vorkommen; Media und Adventitia sind
unverindert. — Die anatomische Untersuchung des Augenhintergrundes
ergab, dal} dic Arteria centralis retinae durch ein randstindiges lockeres
Fiillgewebe ecingeengt, aber nicht vollkommen verschlossen war, Die

Gef

A

Abb, 6. Fall Joh, Rie, Nr. 3979, Endarteriitis cter Retinagetife. Rechts ist das Liaunen
viollig verstopft. Elastica van Gieson. Vergr. 270fach.

Abb. 6 zeigt zwei Retinaarterien in der Papilla. Links ist eine frisch
ausschende Proliferation der Endothelzellen erkennbar bei noch durch-
gangigem Lumen. Rechts ist das Luwmnen durch die Endothelwucherung
vollkommen verschlossen. Die Elastica erwies sich auch hierbei als
intakt, die Media ist nicht geschidigt. Papille und Sehnerv zeigen An-
zeichen der Atrophie. Wie gesagt, waren die anfallsweisen Zustinde von
Erblindung, ebenso wie die sie begleitenden schweren Angiospasmen der
letinagefafle, zuerst reversibel, d. h. die Stérungen waren zunichst rein
funktionell. Erst spiter wurde mit dem Augenspiegel ein organischer
Befund erhoben. Die anatomische Untersuchung beweist, dafl diesem
cine Thromboendarteriitis obliterans zugrunde liegt. Dieser Fall ist
nnseres Wissens der erste, bei dem die Verdnderungen der von ». Wini-
warter- Buergerschen Krankheit im Gehirm und gleichzeitig am Auge
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anatomisch festgestellt werden konnten. Interessant ist hier auch, dafl
die Angiospasmen so lange Zeit ohne organische Verdnderungen bleiben
konnten.

Wir komumen zu den 20 Fillen Lindenbergs. Dabei legen wir den
Nachdruck auf die anatomischen Befunde. Soweit es sich um Fille auns
der neurologischen Abteilung
L des Ludwig Hoffmann-Ho-
spitalsin Berlin-Bueh handelt,
verweisen wir beziiglich des
klinischen Bildes auf die
folgende Arbeit Rosenhoagens
in  diesem  Archiv. Eine
ausfiihrliche Mitteilung 1iber
den  Gesamtbefund der
20 Falle wird in einer geson-
derten  Arbeit  Lindenbergs
spiter folgen.

Das Material konnte in
zwei Typen eingeteilt werden,
rwischen denen  Uberginge
bestehen.

Bel demy wrsten T ypus
(6 Fille) fanden sich bald in
diesem, bald in jenem Versor-
gungsgebiet ciner oder meh-
rerer Hauptarterien vorwie-
gend etmer Hemisphire aus-
gedehnte,  diskontinuierliche
firweichungsherde, die  vor-

b wiegend das Rindenyrau be-
Abb. 7. Fall Lelt, B 4/36. Bei o Knceepbadogramm afe Das + e _.’ L %
3 Jahre vor dem Tode kurz nach dem ersten In- traten. Das LUZENOrIZe ylax
sult, b letzte Aufnabme Xwrz vor dem Tode. Es war in der RO;"(‘] mehr oder
soll das Fortschreiten des Leidens dadurel . .
fHust Hert worden, weniger  stark geschrumpft,
20 dal} es verschiedentlich
zu einer einseitiven Ventrikelouszichung gekomwmen ist. Entsprechend
den verhdltnismalig groben einseitiven Herden ist das klinische Bild
durch das Auftreten von neurologischen Halbseitenerscheinungen aus-
gezeichnet. Da einige Fdlle dieses Typus auch periphere Kreislawfsts-
rungen und zwm Teil wuch solche am Augenhintergrunde darboten, war
die klinische Diagnose mehrfach méglich. Zu diesem ersten Typus gehéren
auch die beiden oben baschiriebenen Fille von Spats.
Von dem ersten dieser Fille, der lingere Zeit an der Psvchiatrischen
und Nervenklinik der Charité (Geheimrat Bonkoeffer) heobachtet worden
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war, sel ectwas aus der sebr interessanten Krankengeschichte mit-
geteilt.

Bei diesermn Kranken (Leh. Nv. B 4/36) hatte Bonhoejfer dic Diagnose auf einen
progredienten GefiilfSprozeff mit Gehirnatrophie gestellt. Die Erkrankung begann im
Alter von 50 Jahren mit peripheren Kreislaufstorungen im rechten Bein, welche
schlieBlich zur Gangran fuhrien, so daB der Unterschenkel amputiert werden muBte.
Kinige Zeit spiter, 3 Jahre vor dem Tode, trat einc rechtsseitige zentrale Lahmung

Ant.

Ant,

Abh. 8. Fall Leh. B 4/36. Querschnitt durch die Stirmlappen. Man vergleiche mit AbL. 7 b!
Die schwersten Verinderungen im Versorgungsgebiet der Arteria cerebri anterior,
Porepcephaliefirmige Erweiterung des linken Vorderborns.

hinzu, die sich in der Folygezeit teilweise wieder zuriickbildete. Das erste Encephalo-
eramm (Abb. Ta), das kurz nach Auftreten der Lihmung angefertigt wurde, 1iBt be-
reits neben einer geringen Erweiterung der beiden Seitenventrikel cine leichte
Auszichung des linken Vorderhorns erkennen. Dag Leiden schritt fort und zu den
Resten der halbseitigen Lahinung gesellten sich eigenartige psychische Verinde.
rungen hinzu, die nur anf das Stienhitn bezogen werden konnten; ferner wurden
Zwangsaffekte und ausgesprochenes Zwangsgreifen rechts festgestellt. Ein zweites
Encephalogramnm (Abb. 7b), das kurze Zeit vor dem Tode angefertigt worden war,
¢ibt eine objektive Unterlage fiir das Fortschreiten des Prozesses; wie man aut dem
Bilde sieht, besteht nun eine michtige Erweiterung beider Vorderhérner, die links
einen wngewohnlich hoben Crad erreicht hat, und zwar fallt besonders eine Ver-
groflerung nach innen oben auf, also in der Richtung gegen das Versorgungsgebiet
der Arteria cevebri anterior.

Anatomisch fand sich ein dem Encephalogramm von Abb. 7b ent-
sprechender Befund (Abb. 8). Das linke Vorderhorn ist geradezu ,.por-
encephalisch®s erweitert infolge hochgradiger Schrumpfung des Markes,
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Die Rinde des erkrankten Gebietes (Versorguungsgebiet der Arteria
cerebri anterior) ist von kleinen Erweichungsherden durchsetzt, die
auch auf das Mark iibergreifen. Histologisch fund sich eine Thrombo-
sterung der distalen Abschnitte aller Hirnarterien, in besonders hohem
MaBe aber der Arteria cerebri anterior links. Das beschricbene End-
zustandshild des lockeren Fiillgewebes herrschte vor, wihrend frische
Herd

Herd

Abb. 9. Fall Red. Nr. 113/57. Diskontinuierlicher Herd in der Grenzzone der Versorgngs-
gebiete der vordercn und mittleren Hirnsehlagader sowic ein Derd im Scellifenlappen.

Endarteriitis nur hier und da an feinsten Asten und Zweigen festzn-
stellen war.

Abb. 9 stammt von dem zweiten Fall Rosenhagens (Red. 113/37),
der nach langem Leiden 46jihrig starb und auBer einer linksseitigen
Hemiparese und psychischen Stérungen auch einen Befund an den
Gefiallen des Augenbintergrundes sowie periphere Kreislawfstérungen
dargeboten hatte. Unser Bild zeigt wieder den diskontinuierlichen
Charakter der Verinderungen in der rechten Hemisphiire in der Grenz-
zone der Versorgungsgebiete der vorderen und mittleren Hirnschlagader.
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Histologisch fand sich wieder in den zugehorigen kleinen Arterien eine
pe N . - . . - - . . .

Thrombosierung in verschiedenen Stadien der Organisation sowie hier
auch sehr deutlich das Bild der frischen Endarteriitis mit radiar gestellten
Endothelzellen (Abb. 10). Dazu kam in diesemn Falle ein linksseitiger
Carotisverschlull, der, dhnlich wie bei dem ersten Fall von Spatz, von
den Verinderungen an den distalen Arterienabschnitten offenbar unab-
hingig ist. Das Auge konnte leider nicht anatomisch untersucht werden.

Adventitia Elastica

Media Rad. Elastica

Abbo 1y, Fall Red. Nr. 11337, Frische Mndarteriiltis ciner kleinen Rindenartcric. Bei

Liad. Radibrstelluog der Fodothelzellen, Der Schrumptraum zwischen Elastica interna

nud Medin ist ein Kunstprodukt. Bei Int. didteres Intimapolster. Elastica-vun Gieson.
Yergr., 100fach.

Abb. I1 zeigt etwas von dem anatomischen Befund des 4. Falles von
Rosenhagen (Jae. 108;37), bel welchem das Leiden im 353. Lebensjahr mit
Kopfschmerzen, Sehstérungen und peripheren Kreislaufstorungen be-
gonnen hatte. Die Abbildung zeigt, wie dichtstehende kleine Herde
die Rinde in einem von der Arteria cerebri anterior ernihrtem Bereich
des rechten Stirnhirns grofenteils zerstért haben; erhalten gebliebene
Teile ragen als grobe Hécker hervor. Dureh die Schrumpfung des zu-
gehorigen Markes ist es auch hier zur deutlichen Ausziehung des gleich-
seitigen Vorderhornes nach oben gekommen. Uber dem veridnderten
Hirngewebe konnte man schon mit blofem Auge die zugehdrigen Gefal3-
istchen in den weichen Hiuten als wurmartige, diinne weifle Stringe
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erkennen. Histologiseh wurden wieder Thrombosen und vercinzelt
Endarteriitis gefunden.

SchlieBlich sei von diesem Typus noch ein Fall hervorgehoben, der
bemerkenswerterweise erst 63jahrig verstarb (Haupt. 187/37). Leider
liegen iiber die Vorgeschichte keine niheren Angaben vor; offenbar ist
wegen des Alters an eine gewohnliche Hirnarteriosklerose gedacht
worden. Hier ist die mittlere Gehirnschlagader der linken Seite besonders
stark erkrankt. Die Abb. 12 zeigt die Verdistelung der Arteria cerebri

Herde

Abb. 11. Fall Ji. Nr. 108/37. Dichtstehende kleine 1lerde baben die Rinde i
Versorgungsgebict der vorderen Ilirnsehlagader rechts grodenteils zerstirt.
Auaziehung des Vorderhorns rechts!

media links, ahnlich wie bei Abb. 1, doch sind die Gefdlle hier im Zu-
sammenhang mit dem krankhaft veranderten Gehirn belassen, nachdem
die weichen Hiute und die Venen sorgfiltig abpripariert worden waren.
Die Fossa Sylvil ist durch Abtragung des Schlifenlappens erdtfnet.
Man sieht, daB die Hauptiste der mittleren Hirnschlagader bluthaltig
geblieben sind. Die Umwandlung in blutleere wurmartige weiBlliche
Stringe beginnt erst weiter distal, aber hier doch bereits an jener Stellc,
wo die Gefille von der Tiefe der Sylvischen Furche kommend iiber die
Kante des Operculums an die Konvexitit treten. Wenn man diesen
mit dem Fall 1 von Spatz (Abb. 1) vergleicht, so liegt die Verinderung
hei letzterem noch weiter distal, wiahrend sie bei ersterem weiter herz-
wirts vorgeschritten ist. Dementsprechend ist die Verinderung des
nervisen (rewebes hier auf grioflere Abschnitte der Hirnoberfliche aus-



Uber die Thromboendarteriitis obliterans der Hirmgefale. 547

gebreitet. Man sieht in unserer Abbildung wieder die Multiplizitit dec

kleinen Herde. Zum Teil sind es gewthnliche kleine Erweichungsherde,

zum Teil glidse Narben, die kleine Einziehungen hervorrnfen: dazwischen

ragen erhalten gebliebene Teile der Oberflache als grobere Hocker hervor.

Abb. 13 stellt einen Schnitt durch die verdnderte linke Hemisphiire dar
Obl. Gef. ObL. Gef.

Norm. Gef.

Abb. 12, Fall 1laupt., Nr. 187,37, Dic weichen Hawte and die Venen abpripariert, die

Fossa Sylvii eroffnet. Die proxihinalen Absehnitte der linken nittleren Ilirnschlagader sind

biuthaltig, die distalen von der Kante des Operenlum an sind obliteriert (obl. tief.). Die

zugehorige Rinde durch multiple kleine Erweichungsherde und FEinziehungen hervor-

rufende Narben schwer veriindert; dazwischen ragen besser erhaltene 'Ueile als grobe ITdcker
vor. Yergr, 1,5fach,

und zwar ziemlich weit hinten im Versorgungsgebiet der hinteren Aste
der mittleren Hirnschlagader. Durch die multiplen kleinen Narben und
Erweichungsherde sieht die Rinde wie angenagt ans. Zum Vergleich
bringen wir in Abb. 14 das gewéhnliche Bild vom Endzustand eines
einheitlichen Erweichungsherdes!, wie man es z. B. nach der Embolie der
mittleren Hirnschlagader findet. Der Herd betrifft auch das Versorgungs-
sehiet der hinteren Aste dieses GefiaBes. Der Unterschied zwischen den
beiden Bildern ist offensichtlich. —  Der histologische Befund dieses

1 Niheres itber die Erweichung und ihve Stadien < bei Spatz Loe.
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Falles ist der nimliche wie bei den obengenannten Fallen. Das langsame
Fortschreiten des Leidens lifit sich auch am Gefallbefund ablesen; als
offenbarer Ausdruck eines alteren Schubes sieht man z. B. ein rand-
stindiges altes Fillgewebe, das offenbar eine Zeitlang ein Restlumen
freigelassen hat, dessen Rand durch eine neugebildete elastische Membran
gekennzeichnet ist. Durch einen neuen Schub ist dann auch das Rest-
lumen verstopft worden und wird jetzt von Fillgzewebe eingenommen.

Abb. 13, Yall Maupt. Nr. 187,37, Querschnitt dureh den linken Oceipitallappen des obigen
Falles. Diskontinvierlicher XMrweichungsherd im Versorgungsgebiet der mittleren
Hirnschlagader,

Der zweite Typ (14 Fille) ist von dem ersten Typus dadurch unter-
achieden, dafl regelmaflig nur die distalsten Abschnitte der drei groBen
Hirnarterien, und zwar symmetrisch tber beiden Hemisphiren erkrankt
sind. Als Folge hiervon findet mun in Grenzzonen der Versorqungsgebiete
der dret Hirnarterien in symmetrischer dusbreitung das Bild der | (ranu-
liren Atrophie der Grofihirnrinde” in reiner Form. Die Granularatrophie
der GroBhirnrinde im Sinne von Spaiz und Pentschew findet sich einmal
in der Umgebung grofler Erweichungsherde oder kombiniert mit kleinen
Erweichungsherden (das letztere ist beim ersten Typus der ¥all); sodann
kommt sie in reiner Form. d.h. mehr oder weniger ohne Erweichungsherde,
vor. Beiunserem zweiten Typus sind die Herde vorwiegend so klein, dafi ex
nicht zu Gewebsdefekten kommt, sondern die Glia zur Deckung auslangt
im Endzustand entstehen dann kleine glidse Narben, welche an der Ober-
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fliche feine Kinziehhungen hervorrufen, zwischen denen erhalten gebliebene
Teile als feine Hocker hervorragen. Auch in dieser reinen Form ist
die granuldre Atrophie aber noch nicht pathognomoniseh ! fiir Thrombo-
endarteriitis obliterans, sie wird es nur dann, wenn die obengenannte

Verteilung vorliegt. Das Schema
Nr. 15 soll auf dem Querschnitt
darstellen, wie die durch Throm-
hoendarteriitis obliterans her-
vorgerufene granulire Atrophie
sich auf die Grenzzonen der Ver-
sorgungsgebicte der drei grofien

Gehirnarterien beschrankt. Die
Thrombosieruny der entspre-

chenden distalen Aste der vor-
deren, mittleren und hinteren
Hirnschlagader ist im Schema
durch schwarze Firbung an-
gedeutet. s kann iibrigens
auch im Bereich der langen
Zweige der Streifenhiigelarterien
beiderseits zu Verschliissen kom-
men. welchen kleine Herde im
Nuclews caudatus  entsprechen
(sieche Abb. 13). Unsere
Abb. 16 zeigt nun die Ausdeh-
nung der granuliren Atrophie
bei Betrachtung der Obzrfliche
der linken Hemisphére bai einem
48jihrigen Mann? (Sant. B 2/36).
Das Bild ist hdchst charakteri-
stisch; man mull aber die wei-
chen Hiute abzichen, um die
Verdinderung so gut sehen zu
konnen. Die Granuldre Atrophie

Art. cer. ant.

Art.

K — —— Cer.

media

Art. cer. post.

Abb. 14, Fall Schnei. Nr. 138/38. Zum Ver-
sleich mit Abb. 13 Endzustand eines kontinuier-
licken Erweichungsherdes im Versorgungsgebiet
der mittleren Hirnschlagader auf dem Quer-

schnitt durch den rechten Occipitallappen.
Ursache: Fmbolte Lu Stammn  der mittleren

Hirnschlagader.

beschrankt sich wuf eine sichelformige Zone, die vom Stirnpol bis zum
Occipitulpol reicht wnd wvon hier ans lings der unteren Kante der Hemsi-
sphéire wieder nach vorne in Richlung wuf den Schldfenlappenpol umbiegt.
Die rechte Hemisphire bietet das niamliche eigentimliche Bild dar.
In der Zone liegt die 2. Stirnhirnwindung, deren Befallensein bereits
Pentschew bei seinen Fallen auffiel, weiterhin mittlere Abschnitte der
Zentralregion sowie Teile des Scheitel- und Hinterhauptlappens in wech-

! Die Granulire Atrophie ist also ein Endzustand verschiedener Atiologie.
2 Wir verdanken duas (wehirn der Freundlichkeit von Heren Kollegen Wittermann-

Weinsbery.

Yirchows Archiv. Rd. 305,

346
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selndem Mafle. Iu dem im Schlifenlappen liegenden Schenkel der Sichel
sind die Verinderungen meist etwas geringer ausgesprochen.  Ofters
vagt die Zone vom Stirnpol auch noch in den Orbitalanteil des Stirnhirns
hinein. Die iibrigen Abschnille der Grofshirnoberfliche, die von mehr
proximal gelegenem Abschnitten der genannten Arterien versorgl wcerden,
hleiben stets verschont, wenn die Breite der evkrankten Zone quch veom Fall

A.c. anferior

granvldre

Afrophre

A. chorigidea
+posfterior

'..I.I : 1 [. i il I"N‘-:‘. _
:, A c. posterior i

Carolis i

granulire’
Afrophie

“A. c. posterior

AbL. 15, Schemdische Darstellung der Verteiluns der Thromboendarteriitis (schwarz)
wid der granukiven Atrophie beim . Typns. Querschnitt. Geflia- und Gewebsverindce-
rungen liegen in Greuwzzonen der Versorgungsgehicte der drei Yirnsehlogarterien.
¥ Beginn der GefiBveriindernng, — Vglo Abbo1, L und 16,

cw Fall schawcankt. Diese immer wiederkehrende merlacindige und noch dazu
symmetrische Vertethung der Verdanderungen war uns zundchst ganz rétsel-
haft, bis wir die Frkldrung in der bei diesene Typus nahezw elektiven fir-
krankung der distalen Abschnitte der drei grofen Hirnarterien als Ursache
erkannten. Histologisch sind die Veranderungen die gleichen wie bei dem
ersten Typus. Unsere Abb. 17 zeigt vom vorstehenden Fall noch einmal
das Bild des lockeren Fiillgewebes als Endzustand der Thrombosierung.
Jei manchen Fillen dieses zweiten Typus herrscht tbrigens das Bild
Jder frischen Endarteriitis vor. Offenbar sind dies solehe JFille, bet denen
die Erkrankung noch wenig weit vorgeschritten war.

Schon Pentschew ist die hidufige Verbindung der Garnularutrophie
der GroBhirnrinde mit Gromularatrophie der Niere aufgefallen. Wir
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Lone
AbLbL. 16, Fall Saut. Nr. B 2/36. Ausbreitung der Granuldren Atrophie nach Abpriiparation
der weichen Hinte und GefiBiste vou der Oberiliche geschen. Inmu Bereich des stirnkirns
liegen die Verinderungenr im Gebict der zweiten Windung (7). Zoue ,,Sichelformige
Zone, in welcher die Verinderung auftritt. Vgl Abb. 15,

Elastica Media Fiillgewebe

ALY, 17. Fall Saut. Nr. B 2/36. Herauspriiparierte Konvexitiitsarterien iiber der Zonce der
Granuliiren Afrophie anf dem Querschnitt. Die Lichtungen sind durch lockeres Filllgewehe
verstopft. Intakte RElastica und Media. Haemat., Eos.-Vergr, v3fach. (Vgl Abb. 5)

36*
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konnen diese Beobachtung durchaus bestitigen. Von den 14 Fillen
unseres zweiten Typus ist leider nur 7mal eine Koérpersektion vor-
genommen worden; in diesen 7 Fallen fand sich stets eine ausgesprochene
granulire Atrophie der Niere. Die dabei vorkommenden Gefilverinde-
rungen der Niere sollen einer besonderen Mitteilung vorhehalten bleiben.

Bei keinem Full dieses zweiten Typus ist klinisch an Throwboend-
artertitis obliterans gedacht worden. Soweit die Krankengeschichten einen
Schlufl zulassen, haben Erscheimingen von peripherer Kreislaufstérung
und sichere Augensymptome hier nicht vorgelegen. Die klinische Diagnose
wird fernerhin dadurch erschwert, dafl es nicht zu einer einseitigen
Ventrikelerweiterung kommt, die encephalographisch nachweisbar wire,
und endlich dadurch, daf} viele Patienten dieser Gruppe in einem héheren
Alter erkrankten als man dies bisher von der Winiwarter- Buergerschen
Krankheit her gewohnt war. Ubrigens ist auch der zuletzt genannte
Fall vom ersten Typus 65 Jahre alt geworden. Die klinischen Symptome
der Fille vom zweiten Typus sind wenig charakteristisch. Die Ver-
inderungen betreffen beide Hemisphiren und ziehen die verschiedensten
Regionen in Mitleidenschaft, ohne doch an irgendeiner Stelle zu gréberen
Defekten zu fihren. Hervorheben méchten wir, daf} regelmdfiiy organische
Seelenstorungen vorkonnen, die offenbar mit der beidseitigen(!) ' Liision des
Gebietes der 2. Stirnwindung in Zusammenhang stehen. Weiteren Be-
obachtungen muf} es {iberlassen bleiben, ob es gelingt, auch solche Fille
bereits zu Lebzeiten zu dingnostizieren. —

Zusummenfassend st festzustellen, daff ber 22 Fallen die Verdnde-
rungen der Thromboendarteriitis obliterans an den Hirngefiflem mit ent-
stundenen Verdnderungen am (ehirn gefunden wurden. Bei einer ver-
einfachenden Betrachtung konnen folgende Merkmale als charakteristisch
herausgestellt werden:

1. Wucherung der Endothelzellen (Andarteriitis) an den am meisten
distal gelegenen arteriellen Astchen und auch an kleinen intracerebralen
Zweigen.

2. Thrombosierung der herzwirts folgenden kleinen und mittleren,
vorwiegend an der Konvexitit gelegenen arteriellen Aste, die auf ver-
schieden weite Strecken hin zu verfolgen ist, sich aber nicht bis in die
groberen Haupiiste an der Basis fortselzt. Die Organisation der Throm-
hosen fithrt i1 Endzustand zum Bild des lockeren Fiillgewebes, welches
das Lumen der geschrumpften Gefalle ganz oder bei randstiindigem Sitz
teilweise verstopft. Die durch solches Fiillgewebe verschlossenen blutleeren
oder bluturmen kletnen Arterien der Konvexttdt sind mit blofemn Auge als
dunne, weifliche wurmartige Strimge zu erkennen (,,wurmartige Um-
wandlung® der Arterien).

! Uber die Bedeutung doppelseitiger Verinderungen des Stirnhirns fir das
Zustandekommen dey psychischen ,.Stirnhirn-Syndroms**, s. bei Joh. Lange
Mschr. Psych. 99 (Bouhoeffer- Festschrift), 130 (1933).
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3. Bei einem 'Leil der Fille, aber nicht bei allen, besteht weitab von
den stets vorhandenen obigen Verinderungen eine unabhédngige Thromben-
bildung in den grofen Ariertensti@mmen, insbesondere in der Carotis
interna.

4. In unmittelbarer Abhiangigkeit von den unter 1 und 2 genannten
(refallverdinderungen eine umschriebene und diskontinuietliche Erwe:-
chung des Hirngewebes (zwischen kleinen Xrweichungsherdchen und
gliosen Natbhen bleiben nichtgeschidigte Teile stehen). Wenn das Bild
durch kleine Naithen, welche an der Oberfliche Xinziehungen hervor-
rufen, beherrscht wird, entsteht der Zustand der , Granuldren Atrophie der
Grofhirnrinde, der bei einer bestimmnten Lokalisation als charakteristisch
fiir die ». Winiwerfer- Buergersche Krankheit angesehen werden darf
(2. Typus).

3. Die kleinen Herde, aus denen sich die grofien zusammensetzen,
haben ganz verschiedenes ddlier — entsprechend dem chronisch-progre-
dienten, schubweisen Verlauf, der fiir das klinusche Bild charakterisiisch ist.

8. Die klinische Diagnose war bzi einem Teil der IFille unseres ersten
T ypus, bel welchem grobere Herde auf der einen Hemisphére Halbseiten-
erscheinungen (Hemiparese, unter Umstinden aphasische, apraktische,
agnostische und  hemianopische FErscheinungen) hervorriefen und bei
denen die Markschrumpfung zu einer cncephalographisch erkennbaren
einseitigen Ventrikelerweiterung gefithrt hatte, méglich -— wenn Augen-
symptome und  periphere Kreislaufstorungen  aufmerksam  gemacht
hatten.

7. Bei dem zweiten Typus, bei welchem die symmetrischen ganz
kleinen Herde der |, Granwdaratrophie der Grofhirnrinde’ ohne verwertbares
encephalographisches  Bild und ohne Halbseitenerscheinungen ver-
laufen waren, ist die klinische Diagnose besonders schwierig.

Die anatomische Differentinldingnose der kurz gesagt |, wurmartigen®
Veranderung bei der Thromboendarteriitis obliterans gegeniiber der
Arteriosklerose war vielfach schon mit bloBem Auge maglich. Die Arterio-
sklerose fithet nicht zu einer Schrumpfung, sondern im allgemeinen zu
einer Verdickuny der Gefille sowie zu den bekannten gelblichen Knoten
oder Flecken (Atheromatose): sie bevorzugt nicht die distalen Abschuitte
an der Konvexitit, sondern die gréberen proximalen Aste an der Basis !
(Dérfler). Auf dic histologische Differentialdiagnose kann hier nicht
eingegangen werden; wir sind mit Jdger der Uberzeugung, daf sich auch
histologisch die Thromboendarteriitis obliterans grundsétzlich von der
Arteriosklerose unterscheiden 1aft. Erhebliche Schwierigkeiten konnen
allerdings entstehen, wenn, besonders bei &lteren Leuten, Thrombo-
endarteriitis und Arteriosklerose, die ja auch von sich aus haufig zur

1 Erst bei hoheren Graden breitet sich die Arteriosklerose auch auf die kleineren
Aste an der Konvexitit aus (ndheves s. bei Ddrfler).
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Thrombenbildung fithrt, nebeneinander vorkommen. Arterielle Throm-
hose allein berechtigt natiirlich noch keineswegs zur Diagnose v. Wini-
warter- Buergerschen Krankheit. FEntscheidend ist einmmal der Nachwets
der Endarteriitis an den Eeinsten Asten wund Zweigen und sodann die
elektive Verteilung der Thrombosen mit Bevorzugung der distalen Arterien-
abschnitte.  Auf jeden Fall sollte das Vorkommen der ,wcurmartigen’” Um-
wandlung  distaler Arteriendiste in Verbindung wmat  diskontinuierlichen
Erweichungsherden bzw. granuldrer Atrophie in zugehirigen Abschniften
der Hirnoberfliche bei Freibleiben der proximal gelegenen Qefiflubschnitte
und ihres Versorqungsgebietes immer an Winiwarter- Buergersche Krankheit
denken lassen. —— Manchmal kénnen ferner multiple Embolien zur Unter-
scheidung in Frage kommen. Die Verschlisse kleincrer Gefille be-
schrinken sich dabel aber auf mehr umschriehene Stellen und sind
wabllos verteilt. Beim VerschluB gréBerer Aste kommt es zu dem ganz
andersartigen Bild der gleichmifigen Erweichung des betreffenden Ver-
sorgungsgebietes (Abb. 14). Bei der frischen Fmbolie nach bakterieller
Endocarditis findet man das chatakteristische Bild der |, Tincephalitix
embolica’™. —~ Eine Unterscheidung gegeniiber Lues, Tuberkulose wnd
Periarteriitis nodosa hat uns nie Schwierigkeiten bereitet.

Die erste Verdffentlichung von Spatz vom Jahre 1935 schlofl mit der
Vermutung, dall die cerebrale Form der . Winiwarter- Burgerschen Krank-
heit nicht so sehr selten sein diirfte. Diese Vermutung hat sich bestitigt .
Zuwur wird die Klinische Diagnose zundchst nur ganz selten gestellt, aber die
anatomischen Untersuchungen Lindenbergs bewetsen, daf3 der Befund wviel
héiiufiger vorkommt als der klinischen Ercartiong entspricht. Bel seinen 20
Fallen ist nur viermal zu Lebzeiten an eine Thromboendarteriitis {oder eine
andere besondersartige GefiBerkrankung) gedacht worden.  New ist
ferner, dafl auch dltere Personen — darunter findet sich sogur eine 80jihrige
— erkranken konnen; bisher nahm man doch an, dal} die ». Windwurter-
Buergersche Krankheit nur jingere Leute oder solche im mittleren Lebens-
alter befalle. Gerade bel den alten Leuten konnen nun freilich andere
CeefiBlerkrankungen, besonders die Arteriosklerose, dberlagernd wirken,
so dall die Differentialdiagnose auch in Zukunft in solchen Fillen zchwierig
bleibeu diirfte.

Leider ist es ein Mangzel uoserer Untersuchungen, daBB wir nicht
angeben koénnen, ob bel solchen Kallen nicht doch anatomisch Gefal3-
verinderungen an den Iixtremititenenden bestanden haben. Das er-
strebenswerte Ziel ist natiirlich in jedem Fall eine Untersuchung des
gesamten Gefillsystems von der Peripheric angefangen mit Beriick-
sichtigung simtlicher Organe.

* Eine Reihe meist klinischer Beobachtungen wurden seit 1935 veroffentlicht:
Bielschowsky, FEssen, Ginmpalmo, Hilpert, F. Lange, Meves, Stauder, Stender,
Straufler, Friedmawn und Seheinker. Wir kénnen an dieser Stelle nicht niher
darauf eingehen.



-

Tber die Thromboendarteriitis obliterans der HimgefaBe. 25§

Hinsichtlich der Pathogenese miissen wir es offen lassen, ob die Throm-
bosen oder die endarteriitischen Verdnderungen das Primére sind, wenn
auch manches fiir das letztere spricht. Auf jeden Fall ist eine Endothel-
schiadigung anzunehmen,-denn die tieferen Schichten bleiben zunichst
unverdndert. Einen pathogenetischen Hinweis kann vielleicht der zweite
Fall von Spatz geben, bei dem so ausgesprochene Angiospasmen und
Stasen an den Gefaflen des Augenhintergrundes lange Zeit nur zu anfalls-
weisen, reversiblen Funktionsstérungen gefithrt haben. £y legt nahe,
daran zu denken, daf hier die dAngiospasmen die Ursache der Endothel-
schadigung gewesen sind, welche dann zu den irreversiblen Verdnderungen
AnlaBl gegeben hat. Weitere Beobachtungen in dieser Richtung sind
erwitnscht. '

Der genannte Fall erinnert daran, dali Gefillkontraktionen hei einer
anderen, ungleich wichtigeren Gefallkrankheit, nimlich bei der Retinitis
angiospastica bei der genuinen Hypertonie vorkommen. Bei der Hyper-
tonie findet sich aber, wie aus der Untersuchung von Anders und Eicke
. a. hervorgeht, regelmallig eine ganz andere Verdnderung an den arte-
riellen Zweigen des Cehirns, nimlich die , Hyalinose*, welche mit der
Thromboendarteriitis kaum verwechselt werden kann.

Wie ist {iberhaupt das Verhalten des Blutdrucks bei der v. Winnwearter-
Buergerschen Krankheit 2 Auch aus unseren Beobachtungen geht hervor,
daf ein fixierter Hochdruck bestimmt nicht zum charakteristischen Bild
gehort. Manchmal ist der Blutdruck anscheinend normal; dfter ist sogar
Hypotonie beohachtet worden. Bei unseren Fillen ist allerdings auch
mehrmals ein labiler Hochdruck mit grofler Amplitude ohne héhere
Maximalwerte aufgefallen. Wir glanben, dafy die Thromboendarteriitis
obliterans wvon der Hochdruckkrankheit grundsdtzlich ebenso abzutrennen
wst, wie von der Arteriosklerose.

In dfiologischer Hinsicht mull man annehmen, dafl duflere Schidlich-
keiten, wie Nicotinabusus oder Krfrierung oder ein Trauma oder unspe-
zifische chronische Infektionen nur dann zur Erkrankung flihren, wenn
eine bestimmte, noch nicht ndher erforschte Konstitution vorliegt. Diese
Konstitution ist offenbar nicht ohne weiteres mit der vasoneurotischen
Konstitution schlechthin identisch. Manche Autoren rechnen die v. Wini-
warter- Buergersche Krankheit zusammen mit der Periarteriitis nodosa
und mit den rheumatischen Gefiflschiden zum allergisch-hyperergischen
Formenkreis 1, andere haben sich dagegen gewandt. Vom pathologiseh-
anatomischen Standpunkt aus ist diese Frage nicht zu entscheiden,
denn es gibt keinc histologischen Merkmale, die fiir eine ,allergisch-
hyperergische Reaktion” im Sinne Rdssles 2, d. h. fiir eine unerwartet
starke Reaktion auf einen verhiltnisméiflig schwachen Reiz, beweisend

L VWir verweisen auf die neucren Experimente von Ratschow.
2 Rossle: Verh. dtsch. path. Ges. 1936, 105, —-- Wien. klin. Wachr. 19321,
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wiren. Mit anderen Worten man kann es den oben beschriebenen (Gefa3-
verinderungen nicht ansehen, ob der Vorgang, dessen Spuren sie sind,
auf eine Sensibilisierung gefolgt ist oder ob er einfach toxisch bedingt
war., Zu einer negativen Folgerunyg allerdings wird man berechtigt sein:
Die Befunde sprechen nichi fiir eine bakterielle Infektion und wahrschein-
lich {iberhaupt gegen eine spezifische Infektion im Sinne von Buerger.

Ein Wort zur Frage der Behandlung der cerebralen Form. Wihrend
man mit medikamentdsen Mitteln kaum irgend etwas erreicht hat, ist
von ncarochirargischer Seite {iber bemerkenswerte Erfolge berichtet
worden., Otfried Foerster in Breslan und zwei seiner Mitarbeiter sahen
Besserung der psychischen und wuch der neurologischen Erscheinungen
nach Denudation der Carotis und inshesondere nach Resektion des Hals-
synipathicus. Ks ist hier doch der Gedanke nicht von der Hand zu weisen,
es konnte ein Reizzustand der Strombahnnerven mit im Spiele sein. Die
Angiospasmen und Stasen konnten dadurch auceh ihre Iirklarung finden.

Es tauchen mithin mehr Fragen auf. als zur Zeit Antworten moglich
sind. Man mufl geduldig weiter klimisches und anatomisches Material
samnieln.  Eine besonders enge klinisch-anatomische Zusammenar beit,
ist an demjenigen Abschnitt des Zentralnervensystems maglich, der schon
71 Lebzeiten jederzeit der Besichtigung zugdnglich ist, am Augenhinter-
srund  Schon heute glauben wir sagen zu konnen. dall die Thrombo-
endarteriitis obliterans der Hirngefifle eine nicht unerhebliche Bedeutung
bet der Verursachung von Kreislaufstorungen im Gehirn hat, Auch man-
cher unklare Fall ans dem Schrifttnm b diirfte der cerebralen Form der
v. Windwarter- Buergerschen Krankheit zuzurechnen sein. — Die drterio-
sklerose darf nicht weiter ein | Saummelbecken, wie Hueck kiirzlich sagte,
fiir alle anaglichen Gefaflerkrankungen bledhen, sondein wir miissen uns
bemidihen, wohl wmschrichene Formen von der Arteriosklerose abzugrenzen.
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