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Untersuchungen iiber das flichenhafte, kavernose
Himangiom der Dura
(,,Pachymeningitis haemorrhagica interna).

Von
Dr. Hans Hompesch.
{ Eingegangen am 14. September 1940.)

Die Frage nach der formalen Genese der ,,Pachymeningitis haemor-
rhagica interna kann trotz vieler Verdffentlichungen im Schrifttum noch
immer nicht als gelost bezeichnet werden. Im Laufe der Zeit hat die
Problemstellung, die zur Klirung des Wesens dieses Krankheitsprozesses
fiihren solite, bemerkenswerte Wandlungen erfahren. Wihrend zunichst
der wissenschaftliche Streit hauptséchlich darum ging. ob eine Blutung
das Primire der Erkrankung sei, oder zuerst eine fibrinsse Exsullation
bestehe mit Bildung einer bindegewebigen Membran, in die es sekundir
hineinblute, gingen in spaterer Zeit die Auseinandersetzungen dartiber,
ob das Wesentliche die Organisation eines fibrinésen Exsudates unter
gleichzeitiger Wucherung des Duraendothels sei, oder dic Wucherung
der subendothelialen Gefile das Priméire des Geschehens darstelle.

Die Kontroverse iber diees Frage fiihrte zu der Anschauung, daf3 die
einheitliche Auffassung, die bei der Darstellung der ,,Pachymeningitis
haemorrhagica interna’ bis dahin iiblich war, nicht berechtigt sei, dall
also nicht ein einheitlicher Befund bei der , Pachymeningitis haemor-
rhagica interna‘ vorliege, sondern dafl es sich um zumindest zwei grund-
sitzlich verschiedene Dinge handele.

Jores und Laurent haben zuerst diese Anschauung vertreten, und
nach ihnen haben Réssle und Fahr in ihren Veréffentlichungen tber die
wPachymeningitis® sich fiiv diese Ansicht eingesetzt.

Danach werden zwei Formen unterschieden: eine vasculire Form,
die gekennzeichnet ist durch reichliche, neugebildete Capillaren, und
eine exsudative Form, bei der serose Exsudation eiweillhaltiger Fliissig-
keit mit Fibrin vorherrscht. Der vasculiren Form wird von einzelnen
Beobachtern jeder entziindliche Charakter abgesprochen, und es ist die
Bezeichnung Pachymeningosis haemorrhagica interna fiir diese nicht
entziindliche Form in Vorschlag gebracht worden. Doch scheint {ber
diese Fragen bis heute noch keine einheitliche Auffassung zu bestehen,
wie die Darstellungen in den neueren Lehrbiichern der Pathologischen
Anatomie zeigen. Nur insoweit herrscht Einigkeit, daf die Entstehung
einer echten , Pachymeningitis haemorrhagica interna’ aus einer pri-
méren Blutung allgemein abgelehnt wird.
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Von klinischer Seite wird allerdings auch heute noch die Auffassung
vertreten, daB aus einer primédren Blutung eine , Pachymeningitis
haemorrhagica interna hervorgehen kénne, und sogar der Zeitpunkt
der Blutung, ob primir oder sekundir, zam Einteilungsprinzip der ver-
schiedenen Formen gemacht, wie es z. B. Catel noch in jiingster Zeit in
einer Verdffentlichung tut. Hier gentigt der Hinweis auf die Arbeiten
von Jores und Laurent, van Vieuten und Boeckmann, die die Unhaltbar-
keit der Ansicht, aus einer primédren Blutung, sei sie nun traumatisch
oder sonstwie bedingt, kéune eine echte ,,Pachymeningitis haemorrhagica
interna‘ sich entwickeln, eindeutig und iiberzeugend dargetan haben.
Die Blutung bei der echten ,,Pachymeningitis haemorrhagica interna
beider Formen ist in jedem Falle etwas Sekundires, so daf3 eine Unter-
scheidung verschiedener Formen nach dem Zeitpunkt der Blutung
ungerechtfertigt ist.

Die im Dortmunder Pathologischen Institut beobachteten Fille von
»Pachymeningitis haemorrhagica interna™ erschienen Prof. Schridde
geeignet, zur Kldrung der formalen Genese der Erkrankung beizutragen
und eine neue Auffassung vom Wesen dieser Erkrankung zu begriinden.

Bevor ich die Beschreibung der Fille gebe, will ich noch auf den Bau der normalen
Dura eingehen. Da in den Lehrbiichern der normalen Anatomie in einzelnen Punkten
abweichende Darstellungen gegeben werden, habe ich sieben normale Duren mikro-
skopisch untersucht. Dazu wurden Bezirke von der Konvexitit in einer Ent-
fernung von ungefihr 3 cm vom Sinus longitudinalis superior genommen und
parallel und senkrecht zum Verlauf des Sinus geschnitten. Gefarbt wurde mit
Hamatoxylineosin, nach zan Gieson, nach Weigert und nach Olivecrona.

Der

normale histologische dujbau der harten Hirnhaut
stellt sich danach wie folgt dar:

Die harte Hirnhaut besteht aus straffem, zellarmen Bindegewebe, das zwei sich
kreuzende Hauptschichten zeigt, die wie beim Sperrholz fast rechtwinklig zueinander
verlaufen. Beide Schichten sind durchweg von gleicher Dicke; doch sahen wir in
einzelnen Fallen recht betrichtliche Dickenunterschiede, wobel manchmal die
duBere, zuweilen die innere Schicht stirker entwickelt war. Was die Dicke der
barten Hirnhaut selbst angeht, so finden sich auch hier starke Verschiedenheiten.
Neben Hirnhiuten von nur 0,3 mm fand ich andere, die bis 1,2 mm dick waren.

In einem Falle fanden wir neben den heiden Hauptschichten noch eine deutlich
ausgebildete schmiilere, innerste Schicht, die denselben Faserverlauf wie die auflere
Schicht zcigte. Demnach ist der Aufbau nur aus zwei sich kreuzenden Schichten
nicht ausnahmslos die Regel.

Elastische Fasern finden sich sowohl in der duleren als auch in der inneren
Schicht. Die Angabe von Pefersen, die innere Schicht enthalte keine elastischen
Fasern, ist nach unseren Untersuchungen unzutreffend. Was die Menge der elasti-
schen Fasern angeht, so ist sie in den verschiedenen Fillen wechselnd, doch ist sie
durchweg als ziemlich reichlich zu bezeichnen. In den verschiedenen Schnitt-
richtungen ergibt sich natiirlich ein verschiedenes Bild, je nachdem die Fasern
langs oder quer getroffen sind. Auf Querschnitten unterschitzt man leicht die
Menge der Fasern.

Eine stirkere Anhiufung von elastischen Fasern findet sich auBer in der Wand
der groBeren GefaBle an der inneren und Aufleren Oberfliche der harten Hirnhaut,
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hier gleichsam eine innere und auflere elastische Membran bildend. Diese clasti-
schen Membranen sind nicht gleichmaflig stark im ganzen Verlauf entwickelt.
Stellenweise riicken die Fasern etwas auseinander, so dal die Membran wie auf-
gesplittert erscheint. Wir haben es also nicht mit einer durchgehenden Membran
zu tun, sondern mit einem Geflecht dicker Fasern, die aus dianneren, elastischen
Elementen gebildet sind. Je nach der Schnittrichtung wechselt dann das sich dar-
bietende Bild. So sieht man auf Querschunitten an Stelle einer fortlaufenden, elasti-
schen Membran dicht nebeneinander stehende Querschnitte der elastischen Fasern.
Die innere elastische Membran ist deutlich stérker ausgebildet. Sie liegt nicht diche
unter dem flachen Oberflichenepithel, sondern ist durch eine Bindegewebsschicht
von wechselnder Dicke von diesem getrennt. Die Beschreibung von Melnickow-
Ruaswedenkow, wonach das Oberflachenepithel direkt der inneren elastischen Mem-
bran aufliege, konnen wir nicht bestatigen. Vielmehr befindet sich zwischen beiden
noch eine deutlich ausgebildete Bindegewebsschicht.

Die groBeren Arterien verlaufen in der dulleren Schicht. Sie sind meist von
zwel Venen begleitet. Von hier aus gehen Arteriolen bis in die innere Schicht. In
der inneren Schicht finden sich neben gewthnlichen Capillaren zahlreiche, anffallig
weite, unregelmiBig cestaltete Blutriume, die auBer einem einfachen Endothel
keine weitere Wand zeigen und demnach also als Capillaren zu bezeichnen sind.
Diese weiten Capillaren fanden wir in allen untersuchten Hirnhduten in ziemlicher
Anzahl. In der duBeren Schicht zcigen sich sparlich normale Capillaren. Hin und
wieder sicht man Capillaren direkt ohne Zwischenschaltung von Arteriolen aus den
Arterien der dufBleren Schicht hervorgehen.

Die erwahnten weiten Capillaren sind schon von Key und Retzius, die bisher
die vollstandigste und genaueste histologische Beschreibung der barten Hirnhaut
gegeben haben, beschrieben worden, finden sich aber merkwiirdigerweise sonst
nirgends erwiahnt. Key und Retzius beschreiben sie wie folgt:

An der Innenfliche der Dura trifft man ein anderes zierliches Gefainetz mit im
allgemeinen langgezogenen Maschen an. Hie und da sieht man an demselben eigen-
tiimliche ampullire, oft etwas birn- oder kolbenférmige, gewohnlich quer liegende,
etwas verschieden groBe Erweiterungen, welche indessen, ebenso wie die feinen
capilliren GefaBe selbst, im natiirlichen Zustande immer Blut fihren. An anderen
Stellen sieht man auch etwas groflere Krweiterungen, deren verschiedene, phan-
tastische Formen nicht eben leicht zu beschreiben sind.

Dies wire das Wesentliche iiber den histologischen Bau der normalen harten
Hirnhaut. Erwihnen will ich noch, dafl ich in zwei Fallen kleine Hdujchen von sich
indensiv firbenden Zellen fand, die in wnmittelburer Nihe der Capillaren lagen. Es
gelang mir nicht, ihre Bedeutung zn klaren, so daB ich diese Beobachtung nur als
solche erwdhnen kann.

Nach diesen Bemerkungen iiber den Bau der normalen Dura geben
wir nun die Beschretbunyg unserer 7 Félle:

1. Fall. S.-Nr.330/39. 359jihriger Mann. Von den klinischen Daten fiihren
wir kurz an: 10 Wochen vor dem Tode glitt Pat. im Hausflur aus, wobei er mit
dem Kopf gegen die Treppenstufen schlug. Er war nicht bewuBtlos und erhob sich
sofort wieder, allerdings miithsam. Zwei Tage nach dem Unfall begab er sich in arzt-
liche Behandlung. Hier wurde eine allgemeine Druck- und Klopfempfindlichkeit des
Kopfes festgestellt. Im Bereich der rechten Hinterkopfpartie war eine ausgedehnte
Hautabschiirfung und ein Blutergu8 vorhanden. Es bestand keine Blutung aus
Mund oder Nase und keine Amnesie. Der Puls betrug 100 Schlige in der Minute.
Die Ro-Schadelavfnahme in zwei Ebenen ergab keinen Befund. Pat. versuchte
dann wieder zu arbeiten. Wegen zunehmender Kopfschmerzen muBte er seine
Arbeit jedoch wieder aufgeben. Zwei Wochen vor seinem Tode wurde er wegen
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Schwichegefilhl im linken Bein und Arm, wegen Kopfschmerzen und einer ge-
wissen Benommenbheit in dic Klinik aufgenommen. Der Zustand verschlimmerte
sich, und unter zunehmender Verschlechterung erfolgte der Tod.

Die am Todestage vorgenommene Obduktion ergab folgenden Befund: Nach
Hochnabme des Schideldachs sicht man in der harten Hirnhaut eine die ganze
rechte Hirnhilfte einnehmende Vortreibung, die blaulich durchscheint und auf
Druck unter sich Flissigkeit anfweist. Beim Durchschneiden der harten Hirnhaut

kommt man in eine mit meist flissigem Blut gefillte Hohle, die bis 1,5 und 2 em
" tief ist. Diese Hohle umgreift fast die ganze rechte Hirnhalfte, Die Innenfliche der
harten Hirnhaut weist hier in einem Bereich von gut HandtellergréBe rotbraunc.
anhaftende Massen auf, die sich am Rande leicht von der Dura ldsen lassen. Auf
der Oberfliche des Gehirns finden sich lésbhare, netzartige, fadige Bildungen von
gleicher Farbe und Beschaffenheit. Dic rechte GroBhirnhilfte ist in ganzer Aus-
dehnung flachmuldenférinig zusammengedriickt. Die Wolbung der Hirnwindungen
ist vollig verstrichen. Sonst fand sich an den ibrigen Organen kein krankhafter
Befund. Anatomische Diagnose: ,,Pachymeningitis haemorrhagica interna‘‘.

Die mikroskopische Untersuchung der mit Hamatoxylinevsin, nach van Gieson
und nach Weigert gefirbten Schnitte ergab folgendes:

Die harte Hirnhaut selbst zeigt einen normalen Befund: zwei Schichten von
straffem Bindegewebe, in dem maBig reichlich elastische Fasern sich finden. Die
innere elastische Membran ist grofitenteils als durchgehende, diinne Lamelle vor-
handen; an cinigen Stellen ist sie aufgesplittert und besteht aus mehr oder minder
dicht zusammenliegenden, schrig zur Oberfliche verlaufenden, kurzen, elastischen
Fasern. In der Dura sieht man neben den Duragefillen vereinzelt sehr weite GefaBe.
deren Wand nur ein einfaches Endothel bildet. Diese GefaBe finden sich hauptsich-
lich in der inneren Bindegewebsschicht, vereinzelt auch in der duBeren Schicht. Hin
und wieder sieht man ein solches Gefafl aus der inneren Schicht in die gewebliche
Verdickung auf der Dura iibergehen.

Die der Innenfliche der harten Hirnhaut aufgelagerte, gewebliche Verdickung
liegt dicht unter der inneren elastischen Membran der Dura. lhre Dicke betragt
ungefihr die Halfte der Dicke der harten Hirnhaut. Diese gewebliche Verdickung
besteht aus zahlreichen, groBen, unregelmaBig gestalteten, mit Blut gefillten Hohl-
raiumen; diese haben auBer einem einfachen Endothelbelag mit weit auseinander-
stehenden Kernen keine eigentliche Wand. Diese Blutrdume sind auBerordentlich
vielgestaltig, oft miteinander verbunden und in der ganzen geweblichen Verdickung
entwickelt. In der der harten Hirnhaut zunichst liegenden Schicht der geweblichen
Verdickung sind diese Blutriume am weitesten. Nach der freien Oberfliche der
Verdickung nehmen sie etwas an (irofle ab, Hegen jedoch hier sehr dicht beieinander.
Auf verschiedenen Schnitten ist das Bild etwas wechselnd. Getrennt voneinander
sind die Blutrdume durch schmale Ziige eines wenig zellreichen ganz gleichmaBig
und locker aufgebauten Bindegewebes. Dieses Bindegewebe zeigt im allgemeinen
miBig zahlreiche Bindegewebsfasern, die in allen Bezirken der geweblichen Ver-
dickung parallel zur Oberfliche verlaufen. In der Ndhe der Dura zeigt sich auf
einzelnen Schnitten eine stirkere Entwicklung der Fasern in dem die Blutriume
trennenden Bindegwebe, das dicht unter der Dura stellenweise eine diinne zu-
sammenhéngende Lage bildet und so den Eindruck einer bindegewebigen Xapsel
macht. Elastische Fasern konnten wir in der geweblichen Verdickung nirgends
nachweisen. Vereinzelt sieht man hier und da im Bindegewebe einige Blut-
pigmentzellen. Entzindliche Verinderungen sind in der geweblichen Verdickung
nicht zu finden.

Was die Verbindung der geweblichen Verdickung mit der barten Hirnhaut
angeht, so zeigt sich, daB diese sich bei der Verarbeitung stellenweise von der Hirn-
haut abgehoben hat. Man sieht hier, wie feine Bindegewebsziige die gewebliche
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Verdickung mit der harten Hirnhaut verbinden. An einer Stelle ist auf eine Strecke
hin eine festere Verbindung der geweblichen Verdickung mit der Dura vorhanden:
hier ist die innere Bindegewebsschicht der Dura leicht verschmalert, und man sieht
cine der weiten Capillaren der inneren Schicht in die gewebliche Verdickung iiber-
gehen.

Das dem Hirn aufliegende ditnne Hautchen zeigt den gleichen Aufbau mit
weiten Gefalriumen wie dic gewebliche Verdickung.

Offenbar handelt g sich bei ihm um die dem Hirn nidchste, oberste Schicht der
wveweblichen Verdickung, die durch die Blutungen losgerissen wurde, wobei die
GefiBe durchtrennt wurden.

2. Fall. S.-Nr.280/39. I8jéhriges Mddchen. AuBer der klinischen Diagnose:
Multiple Sklerose liegen keine weiteren klinischen Angaben vor.

Die Obdukbtion ergab neben ansgedehnten Bronchopneumonien in beiden Unter-
lappen folgenden Befund an der harten Hirnhaut: An der Innenfliche der harten
Hirnhaut rechts an verschiedenen Stellen leicht ablésbare, dunkelrote Blutmassen.
Unter ihnen fest ansitzende, flache, braunrote und schwarzrote Massen. Ana-
tomische Diagnose: ,.Pachymeningitis haemorrhagica interna™.

Die mikroskopische Untersuchung ergibt im wesentlichen fast den gleichen
Befund wie die Untersuchung des ersten Falles. Die harte Hirnhaut zeigt einen
normalen Befund. Sie weist in ihrer inneren Bindegewebsschicht vereinzelte, weite
Blutrauwwne mit einem einfachen Endothel auf. In der duleren Bindegewebsschicht
finden sich in dem dem knéchernen Schadel zunichst gelegenen Bezirk hier und da
kleine Haufchen von Blutpigmentzellen. Die der harten Hirnhaut aufliegende
gewebliche Verdickung ist etwa halb so dick wie diese. Die gewebliche Verdickung
zeigt in einem wenig zellreichen uberall gleichmifig und locker aufgebauten Binde-
gewebe mit spindeligen Kernen sehr vielgestaltige, weite, mit cinem flachen Endothel
ausgekleidete Blutraume, die in der ganzen Bildung gleichmaBig entwickelt sind.
Die Fasern des Bindegewebes verlaufen auch hier parallel der Oberfliche. Im
Bindegewebe finden sich miaBig zahlreiche Blutpigmentzellen.

3. Fall. S.-Nr. 112/40. 69jihrige Frau. Klinische Diagnose: Cerebralsklerose.
Die Obduktion ergab neben ausgedehnten Herzmuskelschwielen und einer Laennec-
schen Lebercirrhose folgenden Befund an der harten Hirnhaut: Rechts an der
Innenfliche der Konvexitat in ciner Ausdehnung von Finfmarkstiickgroflie befinden
sich braunliche, festhaftende Massen. Anatomische Diagnose: Ausgedehnte Herz-
muskelschwielen;  Luennecsche Tebercirrhose; Milztumor; ., Pachymeningitis
haemorrhagica interna’.

Die mikroskopische Untersuchung ergab an der harten Hirnhaut selbist keinen
besonderen Befund. Elastische Fasern waren ziemlich reichlich entwickelt, und die
innere elastische Membran war gut ausgebildet. Die auf die innere elastische Mem-
bran folgende Bildung ist ungefihr von gleicher Dicke wie die harte Hirnhaut und
zeigt in einem zellarmen vollkomanen gleichmifig aufgebauten Bindegewebe mit
spindeligen Kernen und reichlich Bindegewebsfasern, die der Oberfliche parallel
verlaufen, weite, unregelmiBig gestaltete, mit einem einfachen Endothel ausge-
kleidete Blutrdume. Stellenweise finden sich in der geweblichen Verdickung kleine,
frische Blutungen. Ferner sicht man in der Bildung kleine Arferien mit dicker
Wandung und deutlich sichtbarer Membrana clastica interna.

Ferner wurden noch 4 Sammlungspriparate von ,,Pachymeningitis
haemorrhagica interna’® untersucht. Dabei wurden folgende Befunde
erhoben:

1. Sammlungsfall. S.-Nr.9/22. 5%dhriger Mann. Der makroskopische Befund
an der harten Hirnhaut ist folgender: Die harte Hirnhaut ist an der Innenseite der
Konvexitat links von dunkelbraunroter Farbe und verdickt; es lassen sich ver-
schiedene Schichten von Lamellenbildungen abziehen, wobei sich an einigen Stellen

R*
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dunkelrotes Blut entleert. Die anatomische Diagnose lautete: ..Pachymeningitis
haemorrhagica interna’.

Die damalige mikroskopische Untersuchung besagte: Harte Hirnhaut verdickt:
jungeres und ilteres ,,Granulationsgewebe’* mit Riesencapillaren und blutpiﬂment-
haltigen Zellen. Frische Blut- und Fibrinauflagerungen.

Die jetzt vorgenommene histologische Untermwhung hatte folgendes Ergebnis:
Die harte Hunh'mt zeigt einen normalen Befund: Zwei Schichten von straffem
Bindegewebe, in deren innerer Schicht ziemlich zahlreiche, weite Capillaren sich
finden, die stellenweise dicht unter der inneren elastischen Membran gelegen sind.
Die elastischen Fasern sind nur gering entwickelt, desgleichen die innere elastische
Membran. Auf diese folgt die stellenweise sehr diinne gewebliche Verdickung, die
an ihren breitesten Stellen etwa !/, der Dicke der harten Hirnhaut erreicht. Sie zeigt
weite, mit einem einfachen Endothel ausgekleidete Blutriume, die durch schmale
Ziige eines kernarmen. gletchmdfligen Bindegewebes, das dem der harten Hirnhaut
ahnlich erscheint, getrennt werden. Die Bindegewebsfasern verlaufen parallel der
Oberflache der Bildung. Im Bindegewebe siecht man in der Nihe mehrerer Blut-
riume deutliche Querschnitte von elastischen Fasern, die wie ein Mantel um dic
Blutriume herum liegen. In einigen Bezirken zeigen sich kleine, frische Blutungen
in der geweblichen Verdickung und ihr aufgelagert. In der ganzen Bildung ver-
streut finden sich hier und da wenig zahireiche Blutpigmentzellen.

2. Sammlungsfall. S.-Nrv.73;26. 20jdhriger Mann. Die klinische Diagnose
lautete: Hemiplegia sinistra recens; Apoplexia cerebri et meningealis; Opticus-
atrophie; Lues cerebri?; Alcoholismus chronicus; Nephritis chronica. Die ana-
tomische Diagnose lautete: Beiderseitige Schrumpfnieren; Blutung in den hinteren
Bereich der rechten inneren Kapsel mit Durchbruch in den rechten Seitenventrikel:
Laennecsche Lebercirrhose; ,,Pachyvmeningitis haemorrhagica interna’ ; Atrophie der
Hirnrinde; allgemeine Fettsucht; maBige Atherosklerose der Aorta und der Basilar-
gefille des Gehirns.

Die Dura zeigte folgenden makroskopischen Befund: Die Innentliache der harten
Hirnhaut zeigt itber der rechten Hemisphire eine deutliche, landkartenartig aus-
gebreitete, braunrote Verdickung.

Die mikroskopische Untersuchung ergab folgendes: In der inneren Bindegewebs-
schicht der harten Hirnhaut sind hier und da weite Blutraume mit einfachem Jndo-
thel vorhanden. Elastische Fasern und innere elastische Membran sind malig aus-
gebildet. Der inneren clastischen Membran liegt eine Schicht zellarmen Binde-
gewehes auf, die bis zu Y, der Dicke der harten Hirnhaut erreicht, stellenweise
jedoch bedeutend diinner ist. Die Bindegewebsfasern verlaufen parallel der Ober-
fliche. Das Bindegewebe ist iberall gleichmdifiy aufgebant und zeigt spindelige.
strichférmige Kerne. In dem Bindegewebe liegen weite Blutraume. die mit einem
einfachen Endothel ausgekleidet sind. Stellenweise finden sich in der geweblichen
Verdickung ausgedehnte frische Blutungen. In der ganzen geweblichen Verdickung
sieht man maBig zahlreiche Blutpigmentzellen.

3. Summlungsfall. S.-Nr. 30/37. 28jéhriger Munn. Klinische Diagnose: Tumor
cerebri. Anatomische Diagnose: ,,Pachymeningitis haemorrhagica interna™’. Makro-
skopischer Befund: Harte Hirnhaut prall gespannt, besonders rechts. Nach Er-
6ffnen entleeren sich Blutmassen. Die Innenflache der harten Hirnhaut zeigt rechts
eine 1 em dicke, blutige Auflagerung von HandtellergroBe. Hirnwindungen ver-
strichen.

Der mikroskopische Befund lautete: In der durch Bindegewebe stark verdickten
Dura auffillig groe Capillaren und ausgedehnte, frische und altere Blusungen mit
reichlich Blutpigmentzellen.

TUnsere Untersuchung ergab folgendes: Die harte Hirnhaut zeigt einen normalen
Befund. Das elastische Gewebe ist ziemlich reichlich entwickelt, die innere elastische
Membran deutlich ausgebildet. Die auf diese folgende gewebliche Verdickung, die
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sich leicht von der Dura abhebt, ist durchschnittlich doppelt so dick wie diese. Sie
zeigt deutlich mehrere Schichten. Der harten Hirnhaut zunachst liegt eine breite
Schicht wenig zellreichen vollkommen gleichmifig aufgebauten Bindegewebes it
reichlich der Oberfliche parallel verlaufenden Bindegewebsfasern. In dieser Schicht
finden sich zahlreiche, weite, sehr vielgestaltige Blutriume mit einem einfachen
Wandendothel. Darauf folgt eine Schicht, die stellenweise den gleichen Bau,
jedoch mit ausgedehnten frischen Blutungen zeigt; in anderen Bezirken sind in
dieser Schicht nur ausgedehnte, &ltere Blutungen mit reichlich Fibrinnetzen zu
sehen, die hier und da Organisation zeigen. Dieses Granulationsgewebe entspricht voll-
kommen dem gewthnlichen, mit engen Capillaren versehenen Granulationsgewebe.
Darauf folgt wieder eine schmale Schicht, die denselben Bau zeigt, wie die der Dura
zuniichst gelegene; in dieser und ihr aufgelagert finden sich frische Blutungen.

4. Summlungsfall.  S.Nrv.- 193/37.  59jihrige Frau. Die klinische Diagnose
lautete: Cerebralsklerose; Apoplexgie rechts mit Ventrikelblutung; Pyelitis. Ana-
tomische Diagnose: Hochgradige dltere ,.Pachymeningitis haemorrhagica interna:
Atherosklerose der Herzkranzgefale; Myokardschwielen.

Der Befund an der Dura war folgender: Harte Hirnhaut prall gespannt; beim
Kinschneiden flieBt braunrote Fliissigkeit aus dem Subduralraum. Die Innenseite
zeigt rechts an der Konvexitdt und am Grunde dicke, hraunrote, der Dura mehr
oder weniger fest anhaftende, schwammige Auflagerungen. Die Hirnwindungen
sind rechts abgeflacht.

Die damalige mikroskopische Untersuchung besagte: Der Dura auflagernd
ilteres ,,Granulationsgewebe'* mit zahlreichen Blutpigmentzellen, das in den oberen
Schichten von Blutungen durchsetzt ist. Dariiber frische in Organisation begriffene
Blutmassen und darauf Fibrin und Blutmassen.

Unsere Untersuchung ergab folgendes: Die harte Hirnhaut zeigt in ihrer inneren
Bindegewebsschicht zahlreiche weite Capillaren. Die elastischen Fasern sind
ziemlich reichlich entwickelt, die innere elastische Membran gut ausgebildet. Die
innere Bindegewebsschicht der harten Hirnhaut ist etwas zellreicher als gewdhn-
lich. Die auf die innere, elastische Membran folgende, gewebliche Verdickung
ist stellenweisc bis 5mal so maichtig als die harte Hirnhaut. Sie zeigt deutlich
mehrere Schichten. Zunichst auf die innere elastische Membran folgend sieht man
eine breite Schicht von wenig zellreichem gleichmiBig aufgebauten Bindegewebe mit
spindeligen und stibchenformigen Kernen und der Oberfliche parallel verlaufenden
Bindegewebsfasern; in diesem liegen zahlreiche weite, vielgestaltige Blutriume
mit einem einfachen Wandendothel und maBig zahlreiche Blutpigmentzellen. Diese
Schicht zeigt stellenweise frische und dltere Blutungen, die hier und da den Aufbau
der Schicht fast ganz verwischen. Da wo sich altere Blutungen finden, sieht man
stellenweise jiingeres Granulationsgewebe mit normalen Capillaren. Auf diese Schicht
folgt eine Schicht, die nur dltere und kleinere frische Blutungen mit Fibrinnetzen
aufweist. Darilber liegt eine schmalere Schicht, die wie die unterste, auf der
elastischen Membran liegende Schicht gebaut ist, nur weist sie keine Blutpigment-
zellen auf. Daritber liegen dann noch frischere Blutmassen mit Fibrinnetzen. Am
Grunde der tiefsten Schicht Gber der inneren elastischen Membran finden sich hier
und da rundliche, geschichtete Kalkkorperchen.

Bei der mikroskopischen Beschreibung ist bei allen Fdilen der Reich-
tum an weiten Blutrgumen der hervorstechendste Befund. Dem histo-
logischen Aufbau nach wiren demnach alle Fille dem Vorgehen von
Jores und Fahr entsprechend zur vasculidren Form der , Pachymeningitis
haemorrhagica interna* zu rechnen.

Jores beschreibt als das Wesentliche dieser Form eine eigentiimliche
Wucherung von Capillaren, als deren Ausgangspunkt die an der Inunen-
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seite der harten Hirnhaut gelegene Capillarschicht anzusehen ist. Organi-
sationsvorginge konnen dabei vorhanden sein, gehoren aber nicht not-
wendig dazu. Der ganze ProzeB wird als ein progredienter angesehen.

Nach Fahr handelt es sich um eine primire Capillarwucherung mit
gleichzeitiger Wucherung des Duraendothels, an die sich Blutung per
diapedesin, Pigmentbildung und bindegewebige Verdickung der Mem-
branen anschliefen. Verdnderungen, wie sie uns sonst bei der fibrinésen
Entziindung der serdésen Hiute geldufig sind, fehlen.

Die Auffassung Jores und Fahrs vom Wesen dieser vasculdren Form
der ,,Pachymeningitis haemorrhagica interna‘® gibt der Erkrankung
eine Stellung, die sie eigentlich mit keinem anderen Krankheitsprozeld
vergleichbar macht. Ein progressiver entziindlicher ProzeB, dessen
wesentliche Merkmale GefiBwucherung und Endothelwucherung sind,
ist sonst nicht in der Pathologie bekannt. Vielmehr ist es ein Kenn-
zeichen aller entziindlichen, reaktiven Vorginge, daB sie durchweg
regressiver Natur sind.

Wie schon erwihnt, ist das hervorstechendste Merkmal aller unserer
Fille ihr Reichtum an weiten, unregelmdfiig gestalteten Blutrdumen, deren
Wand von einem einfachen Endothel gebildet wird. Diese Blutrdume
liegen in einem zellarmen, iberall ganz gleichmdfig aufgebauten Binde-
gewebe mit spindeligen und stibchenformigen Kernen. Die Struktur des
Bindegewebes ist der Oberfliche gleichgerichiet und hat nichis gemeinsam
mit Granulationsgewebe aller Stadien. Weiter sehen wir in einigen Fillen
zum Teil ausgedehnte frische und &altere Blutungen. Entzindliche Ver-
anderungen vermissen wir in allen unseren Fdllen. In zwei Fdllen sahen
wir in einer Blutung Granulationsgewebe, das vollig dem gewohnlichen
Granulationsgewebe entsprach.

Auf Grund des geschilderten histologischen Bildes sind wir der An-
sicht, dafl es sich bei diesen Fillen um ein flichenhaftes, kavernises
Hémangiom handelt. '

Diese Auffassung soll im folgenden ndher begriindet werden. Zunichst
ist zu zeigen, dal} die frithere Anschauung von der entziindlichen bzw.
reaktiven Genese der pachymeningitischen Membran fiir die ,,vasculdre
Form* nicht zutrifft.

Jores und Fahr haben schon darauf hingewiesen, dall entziindliche
Verinderungen, wie wir sie bei der fibrindsen Entzlindung der serdsen
Héute sehen, bei dem ProzeB fehlen konnen. Andere hielten ihnen
gegeniiber daran fest, dafl keine wesentlichen Unterschiede zwischen
der fibrinésen Entziindung der serésen Haute und der Entziindung der
harten Hirnhaut bestehen.

Besonders Melnickow- Raswedenkow trat fiir diese Anschauung ein.
Nach ihm ist der ganze Prozel ein regressiver, der schlieBlich zu einer
bindegewebigen Verdickung der harten Hirnhaut fiihrt. Er sieht in den
verschiedenen zur Beobachtung kommenden Bildern nur die aufeinander-
folgenden Stadien eines und desselben Vorganges.
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Was ist nun an Hand unserer Fille dazu zu sagen?

Die Sammlungsfille 1 und 2 sind zweifellos als Anfangsstadien an-
zusehen. Die gewebliche Verdickung ist bei ihnen im allgemeinen sehr
diinn und erreicht nur stellenweise !/, der Duradicke. Diese Fille miiBten
am deutlichsten entziindliche und reaktive Veranderungen zeigen, wenn
solche das Wesentliche in der Genese der geweblichen Verdickungen wéren.

Nach unserer Beschreibung besteht in beiden Féllen die gewebliche
Verdickung aus einem spérlichen, zellarmen ganz gleichmdfig aufgebauten
Bindegewebe mit spindeligen und stibchenférmigen Kernen, in dem weite
Blutrdume liegen. Dieser Befund ist geradezu das Gegenteil von dem,
was bei einer entziindlichen Genese zu erwarten wire. In einem solchen
Falle miiten sich zellreiches Granulationsgewebe und andere entziind-
liche Veranderungen in Gestalt von Zellinfiltrationen und Fibrinabschei-
dungen finden. Von alledem sehen wir nichts. Auch in den stirker
entwickelten Bezirken dieser beiden Fille zeigt sich das gleiche Bild.
Yiir diese Anfangsstadien ist also jede entzindliche oder reaktive Entstehung
auszuschliefen. Wir kennen auch in der Pathologie keinen Vorgang, wo
sich Granulationsgewebe zu dem entwickelt, was wir in den beiden
Fallen vor uns sehen. Bei der endgiiltigen Umwandlung von Granula-
tionsgewebe bildet sich unter Riickbildung der reichlichen Capillaren
des Granulationsgewebes fibrillires Bindegewebe, Narbengewebe. In
unseren Fillen sehen wir nun iiberaus reich entwickelte, weite Blutrdume,
die immer vorhanden sind, ein Befund, der es uns verbietet, in den vor-
liegenden geweblichen Verdickungen etwa Endzustinde nach entziind-
lichen oder reaktiven Vorgingen zu sehen.

Was fiir die beschriebenen Anfangsstadien gezeigt ist, gilt auch fur
die Falle, bei denen die geweblichen Verdickungen starker ausgebildet
sind. Auch hier sehen wir stets ein zellarmes oder nur wenig zellreiches,
iiberall gleichartig zusammengesetztes Bindegewebe, in dem reichlich
weite Blutrdume liegen.

Fiir besonders wichtig halten wir auch einen Befund, den wir bei allen
unseren Fallen erhoben haben. Wir haben gesehen, dafl die Bindegewebs-
fasern in der geweblichen Verdickung bei allen Fillen und in allen
Schichten parallel der Oberfliche verlaufen, daB also die Struktur der
Oberfliche gleichgerichtet ist. Fiir ein Granulationsgewebe wire ganz
das Gegenteil zu erwarten. Das Granulationsgewebe wiirde aus der
Oberfliche von unten nach oben bei seiner fortschreitenden Entwicklung
hervorwachsen und demnach eine Struktur zeigen, die senkrecht zur
Oberfliche verliefe. Die Bindegewebsfasern miiBBten, falls es sich um
Granulationsgewebe handelte, daher auch einen zur Oberfliche mehr
oder minder senkrechten Verlauf zeigen. Dal sie in den oberflachlichen
Schichten parallel der Oberfliche liegen, kann mit durch die Bewegungen
des Gehirns erklart werden.

In der der Oberfliche der harten Hirnhawt vollkommen gleichgerichteten
Strukiur des gesamien Bindegewebes ist also mit ein Beweis gegen die
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Ansicht zu sehen, dall bei der Bildung dieser geweblichen Verdickungen
im Anfangsstadium Granulationsgewebe gebildet worden sei.

Weiter ist auf die Art der Verbindung der geweblichen Verdickungen
mit der harten Hirnhaut hinzuweisen. Wir sahen, dafl die Bildungen sich
leicht von der Dura ablosen lassen oder sich bei der histologischen Ver-
arbeitung des Materials abheben. Fiir Organisationsvorginge, die mit
der Bildung von Granulationsgewebe einhergehen, ist nun gerade die
feste Verbindung mit dem Gewebe, aus dem das Granulationsgewebe
hervorwichst, kennzeichnend. Man denke nur an die Organisation bet
der fibrindsen Entziindung der serésen Hiute oder an die von Thromben
in Blutgefillen. Demnach kénnen wir behaupten, dall die geweblichen
Verdickungen eine viel innigere und festere Verbindung mit der harten
Hirnhaut zeigen miiiten, hétten sie ihre Bildung Organisationsvorgingen
zu verdanken. In der Tat sehen wir dann auch als Folge von Organi-
sationsvorgingen fest mit der harten Hirnhaut verbundene bindegewebige
Verdickungen.

So fanden wir eine solche Verdickung von etwa FinfmarkstiickgroBe
als Endprodukt einer sicheren Blutung an der Durainnenfliche nach
ciner Kriegsverletzung, ein Befund, den auch Jores, Melnickow- Ras-
wedenkow u. a. anfithren.

Ferner wiirde auch die harte Hirnhaut selbst bei Organisationsprozessen
Verinderungen zeigen, die in Pigmentierungen und Verdickungen nach
Blutungen und entziindlichen Vorgingen ihren Ausdruck finden wiirden.

Nach diesen Ausfithrungen kann also eine entzindliche oder reaktive
Entstehung der geweblichen Verdickungen ausgeschlossen werden.

Fiir die Richtigkeit der Anschauung, daB die ,,vasculire Form der
Pachymeningitis haemorrhagica interna’ nichts mit entziindlichen oder
reaktiven Vorgingen zu tun hat, spricht zwingend ferner der Befund von
kleinen Arterien mit deutlicher Membrana elastica interna beim Fall 3
und von elastischen Fasern im Samnlungsfall 1. Dieser Befund wire
bei einer entziindlichen Entstehung undenkbar, da Arterien und elastische
Fasern nie neugebildet werden.

Der Befund von kleinen Arterien mit Membrana elastica interna wird
iibrigens auch von Melnickow- Raswedenkow bei einem seiner Fille er-
wihnt, der diesemn Befund aber keine besondere Bedeutung beizumessen
scheint. Uberhaupt meine ich, daB die Folgerungen, die Melnicko-Ras-
wedenkow aus seinen Fillen zieht, nicht haltbar sind. Er will an seinen
Fillen bewiesen haben, dafl die ,,Pachymeningitis haemorrhagica interna‘
ein regressiver entziindlicher Vorgang ist, der schlieflich zu einer binde-
gewebigen Verdickung der harten Hirnhaut fiihren soll. Wenn man
seine histologischen Befunde ndher ansieht, so findet man darin keinen
Beweis fiir seine Behauptung. Im Gegenteil sprechen seine Befunde fiir
die Richtigkeit unserer Auffassung.

So erwihnt Melnickow- Raswedenkow bei 8 von seinen 12 Fillen, daB
auf die elastische Membran der harten Hirnhaut eine Bindegewebsschicht
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folge, die er teils als fibrés, teils als mit weiten dinnwandigen Gefafien
anagestattet schildert. Er sagt bei einem Fall: die beschriebene Schicht
nihert sich in ihrem GefdfBreichtum einem Angiom. In 9 Fallen fand er
einen BluterguB in der Membran, der in 4 Fillen durch Granulations-
gewebe organisiert wird. Diese 4 Fille gibt er als Beispiel dafiir, daB die
Entziindung in Schiiben verlaufe, ehe sie endgiiltig zur Ruhe komme. In
der untersten Schicht sei die Entziindung schon abgelaufen, wihrend
in den oberen Schichten die entziindlichen Vorginge noch deutlich
erkennbar seien.

In der Tat miilten die Verinderungen in der obersten Schicht am
stirksten ausgepragt sein, wenn die geweblichen Verdickungen entziind-
lichen Ursprungs wiren, wihrend am Grunde nach der harten Hirnhaut
zu die entziindlichen Vorgénge schon zur Ruhe gekommen sein kénnten
oder im Abklingen wiren. Unsere Sammlungsfille 3 und 4 zeigen nun
ein dhnliches Bild wie die Fille, die Melnikow- Raswedenkow zur Stitzung
seiner Auffagsung anfithrt, wenn auch in unseren Fillen das Granulations-
gewebe in den Blutungsherden nicht so ausgedehnt entwickelt ist. Doch
zweifeln wir nicht, dafl es Fille gibt, bei denen dieses Granulationsgewebe
bedeutend starker entwickelt ist. Hier miissen wir aber auf einen héchst
wichtigen Punkt in unseren Befunden verweisen. Sowohl beim Samin-
lungsfall 3 als auch bei dem Sammlungsfall 4 findet sich oberhalb dex
erwihnten Granulationsgewebes zur freien Oberfliche der geweblichen
Verdickung hin eine Schicht, die den gleichen Bau zeigt, wie die der harten
Hirnhaut zunichst gelegene Schicht der Bildung. Dieser Befund ist
nun aber mit einer entziindlichen Entstehung der geweblichen Ver-
dickungen nicht zu vereinbaren. Vielmehr spricht dieser Befund dafiir,
daB die ganze gewebliche Verdickung schon vorhanden war, ehe dic
Organisationsvorgange einsetzten. Wir geben zu, daf die Organisations-
vorginge in einzelnen Fillen diesen Befund verdecken konnen, aber
unsere Fille zeigen, dafl die Organisationsvorginge nur etwas Sekundares
sein kénnen.

Auf Grund der mikroskopischen Befunde und der obigen Darlegungen
sehen wir die gewebliche Verdickung als ein flichenhaftes kavernises
Hémangiom an. Die dinnwandigen, weiten Blutrdume neigen zu
Blutungen, wodurch das urspriingliche Bild infolge der sich daran an-
schlieBenden Organisationsvorginge stark verwischt werden kann.

In reinen Fillen ohne Blutungen, wie wir sie nur ganz selten sehen,
oder mit nur geringen Blutungen (Sammlungsfall 1 und 2) sehen wir das
Bild des flichenhaften, kavernésen Himangioms am deutlichsten. Kleinere
Blutungen bedingen eine stirkere Ansammlung von Blutpigmentzellen,
wobei das urspriingliche Bild im wesentlichen erhalten bleibt.

Erfolgen grifiere Blutungen, so ist ihr Sitz und ihre Haufigkeit fiir
die dabei sich darbietenden histologischen Bilder maBgebend.

Findet die Blutung mehr an der Oberfliche und in den oberen
Schichten des Himangioms statt, so bleibt am Grunde der urspriingliche
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Aufbau deutlich, wihrend in den oberen Schichten Organisationsvor-
gange in verschieden starker Ausbildung sich zeigen.

Blutet es mehr oder gleichzeitig mit Blutungen in den oberen Schichten
in der unteren Schicht, so kann die Blutung das Gewebe ganz zerfasern
und seinen urspriinglichen Aufbau stark verdecken. Durch die folgenden
Organisationsvorginge entstehen Bilder, die je nach ihrer Stirke nur
noch wenig von dem zugrundeliegenden Krankheitsproze erkennen lassen.

DaB man frither solche Fille als himorrhagische Entziindung ansehen
konnte, ist erkliarlich. Doch zeigen alle Arbeiten seit Virchow, daB diese
Auffassung mehr oder weniger zahlreiche Fragen ungelést Hefl und nicht
auf alle zur Beobachtung kommenden Bilder eine befriedigende Ant-
wort gab. '

Unsere Auffassung vom Wesen dieser Erkrankung gibt fir alle zur
Beobachtung kommenden Fille eine hinreichende und begriindete Er-
klarung.

Die Rolle der Blutungen bei dem KrankheitsprozeB, in denen man
vor Virchow das Primire des ganzen Vorganges gesehen hatte, ist damit
endgiiltig als nur sekundéire Verdnderung festgestellt.

Heilmann hat sich nun in letzter Zeit in einer Arbeit dahin aus-
gesprochen, dall das Wesentliche des Prozesses in durch verschiedene
Ursachen bedingten, wiederholten Blutungen aus von ihm in der harten
Hirnhaut beschriebenen GefiaBfehlbildungen mit anschlieBender repara-
torischen Entziindung zu sehen sei.

Er beschreibt in der harten Hirnhaut kleine, angiomihnliche Tele-
angiektasien, die dicht unter dem Duraendothel liegen, und die er als
GefiBhamartien ansieht. Heilmann glaubt solche GefalBfehlbildungen
in 2—3% der von ihm untersuchten Hirnhdute gesehen zu haben. Er
sagt, dalB}, wenn allein duflere Ursachen fiir die Entstehung der Pachy-
meningitis haemorrhagica interna® verantwortlich sein sollten, diese
Krankheit eine sehr haufige sein miifite. In Wirklichkeit sei es aber so,
daB diese Krankheit sehr selten ist. Es muB also, so folgert er, eine
besondere Neigung dazu vorliegen, die erworben sein kann, die aber
meist in der Konstitution bedingt, angeboren sein wird. Heilmann glaubt
nun in den von ihm beschriebenen GeféfShamartien dafiir morphologische
Unterlagen gefunden zu haben.

Nach der von Heilmann gegebenen Beschreibung zweifeln wir nicht
daran, daB er bei diesen Gefiflhamartien die von Key und Refzius zuerst
beschriebenen Gefiflerweiterungen im Auge hat. Diese GefdBerweite-
rungen stellen aber nach Key und Retzius einen normalen Befund in jeder
Dura dar, und sind auch von uns in allen untersuchten, normalen und
verinderten Hirnhiuten gefunden worden. Damit wird die Ansicht
Heilmanns, der in diesen Gefaflerweiterungen die Grundlage fir die
Entstehung der ,,Pachymeningitis haemorrhagica interna‘* sieht, hin-
fallig. Wenn diese GefaBhamartien die konstitutionelle Grundlage fiir
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die ,,Pachymeningitis haemorrhagica interna® darstellten, so miiBte
diese Erkrankung ungleich hiufiger sein. Auch nach Heilmann ist sie
aber eine sehr seltene Erkrankung.

Auch die Abbildung, die Heilmann von einem seiner Falle beifiigt,
spricht gegen seine Auffassung. Es handelt sich dabei um ein Y/,jihriges
Kind, bei dem er wohl als Folge eines Geburtstraumas (Zangengeburt)
eine ,,Pachymeningitis‘ beiderseits mit richtigen sinugsen Gefillen in-
mitten eines Granulationsgewebes sah.

Soweit man aus der Abbildung ersehen kann, handelt es sich aber
gar nicht um Granulationsgewebe, sondern um ein fibrilldres, wenig
zellreiches Bindegewebe. Wir sehen keinen Grund, das abgebildete
Gewebe als Granulationsgewebe zu bezeichnen.

Durch unsere Feststellung, da8 die' Blutungen nur eine sekundire
Veranderung, und daf} die von Heilmann beschriebenen ,,GefiBhamar-
tien‘‘ ein normaler Befund einer jeden Dura sind, ist Heilmanns Auf-
fassung wohl widerlegt.

Diese in jeder harten Hirnhaut vorhandenen, weiten Bluthohlrdume
sind eine weitere Stiitze fir unsere Auffassung. Sie zeigen, daB das
GefiaBsystem der harten Hirnhaut Besonderheiten aufweist, wie wir sie
sonst nicht im Korper finden. Das flichenhafte kavernsse Himangiom
der harten Hirnhaut ist gleichfalls als Ausdruck dieser Besonderheiten
aufzufassen. Wir sehen in ihm eine geschwulstartige Feblbildung, die
aus einer Q(ewebsmifbildung durch Hinzutreten einer Wachstums-
komponente entsteht.

Zusammenjassend 1ifit sich nach unseren Untersuchungen folgendes
sagen:

Fir die ,,vasculire Form der Pachymeningitis haemorrhagica interna’
148t sich eine entziindliche oder reaktive Entstehung ausschliefen.

Vielmehr konnten wir zeigen, daB es sich bei dieser Erkrankung um
ein fldchenhaftes, kavernoses Hdmangiom handelt. Dieses Hamangiom
ist als geschwulstartige Fehlbildung anzusehen.

Blutungen sind stets nur sekunddre Vorginge. Das urspriingliche Bild
kann durch solche Blutungen Verdnderungen erfahren.

Wir schlagen vor statt der irrigen Bezeichnung ,,Pachymeningitis
haemorrhagica interna‘ den Namen fldchenhaftes, kaverndses Hamangiom
der Dura zu gebrauchen, der das Wesen dieser Bildung wiedergibt.
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