Aus dem Histopathologischen Laboratorium (Dr. Quaxpt) der Landesanstalt
_Arnsdorf, Sachsen (Chefarzt Dr. BAUMEYER).

Uber eine
akut verlaufene Endarteriitis obliterans der Hirngefifie *.
Von
JocHeN QuanpT,
Mit 6- Textabbildungen.
( Bingegangen am 25. Mai 1948.)

Seit den ersten grundlegenden Verdffentlichungen iiber die cere-
brale Form der Endarteriitis oder Endangiitis obliterans durch Frizp-
MANN, SPATZ, JAGER, BIELSCHOWSKY, STRAUSSLER und SPATZ-LINDEN-
BERG hat die verhiltnismifig seltene Erkrankung in jiingster Zeit.
erneut Bearbeitung durch LiaverNo, MOREL und MINKOWSKI erfahren.

Daf} die cerebrale Endarteriitis obliterans nicht von der Erkrankung
der peripheren Gefifbahnen getrennt werden kann, geht sowohl aus
der Arbeit von SpaTz, als auch von JAGER und STRAUSSLER-FRIED-
MANN hervor, Es ist das Gehirn fast immer nur mitbeteiligt, eine
isolierte cerebrale Endarteriitis obliterans ist, wie auch MINKOWSKI
betont, ein seltenes Ereignis. Das mag wohl auch seine Ursache darin
haben, daB die Endarteriitis obliterans zu einem ausgesprochen chronisch
schubweisen Verlauf neigt, wihrend dem es zu immer ausgedehnterer
Erkrankung der verschiedensten Gefillbahnen kommt. Insofern bietet
der hier zu beschreibende Fall den Vorzug, dal} der erste Schub, der
nur die Gehirngefdfle ergriffen hat, auch gleich der todliche war.
Beziiglich der GeféalBllokalisation der cerebralen Endarteriitis obliterans
stimmen alle Untersucher darin iiberein, daB8 vorwiegend die groBen
extracerebralen Gefifldste und mittleren intracerebralen GefiaBzweige
(wir bedienen uns hier der von Sparz vorgeschlagenen Unterteilung
der cerebralen GefiBe in extracerebrale Aste und intracerebrale Zweige)
ergriffen werden (LINDENBERG). Die KErkrankung der intracerebralen
Pricapillaren und Capillaren jedoch findet sich nicht hiufig. Nur
der Fall von BIiELSCHOWSKY und STRAUSSLER-FRIEDMANN weist eine
nennenswerte Mitbeteiligung der kleinsten GefiBzweige auf. Hinsicht-
lich der Ausdehnung des GefaBprozesses unterscheidet LiNDENBERG
den TypusI (gleichmiBige Verdnderungen in beiden Hemisphéren)
von dem Typus Il (ungleichmaBige Verteilung auf einzelne GefaB-
gebiete). Das makroskopische Bild, das das Gehirn bietet, ist wechselnd.

* Herrn Prof. Dr. H. Kurs in Dankbarkeit zu seinem 77.Geburtstag gewidmet.
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Neben dem Befund der typischen Granularatrophie beim TypusT
finden sich Erweichungen verschiedenen AusmaBes beim Typus II.
Die GefiaBéste erscheinen als diinne blutleere oder blutarme Stringe
" weiBlichen Wiirmern vergleichbar (LinDENBERG). Infolge des schnellen
Verlaufes werden bei unserem Fall, der- dem TypusII znzurechnen -
ist, diese makroskopischen Gefdliverinderungen vermiBit. Ist der end-
arteriitische ProzeB nach lingerem Bestehen voll ausgebildet, so findet
sich das allgemein bekannte Bild der obliterierten Gefifle, an denen
nicht mehr festzustellen ist, ob die Proliferation der Intima oder die
Thrombose zur Obliteration gefiihrt hat. Deshalb ist auch die Patho-
genese der cerebralen Endarteriitis obliterans noch nicht geniigend ge-
klart. Esist selten, daBl man die Erkrankung, infolge ihres chronischen
Verlaufes, in einem {frithen Stadium pathologisch-anatomisch zur Unter-
suchung bekommt. Da es sich jedoch in unserem Fall um eine Frith-
form handelt, die wihrend des ersten Schubes nach ungemein kurzer
Erkrankungsdauer bereits zum Tode gefithrt hat, erscheint die¢ Be-
schreibung desselben gerechtfertigh, erdffnet sie doch wesentliche
Einblicke in den Ablauf der cerebralen Endarteriitis obliterans,

Es folgt die Krankengeschichte:

A. K. 48 Jahre, von Beruf Angestellter, immer gesund gewesen, keine Durch-
blutungsstérungen, weder Raucher noch Trinker. Im 4. Lebensjahr Tonsill-
ektomie. Seit 1945 in einem Forst des Erzgebirges als Kulturarbeiter tatig.
An einem der besonders heiflen Sommertage Ende Juni 1947 kam K. mit rasen-
den Kopfschmerzen, die bei der anstrengenden Pflanzarbeit aufgetreten waren,
nach Hause. Sie wichen auch die nichsten Tage nicht. Am 2. 7. 47 suchte K.
den praktischen Arzt auf. Dieser hatte auf Grund des schwach positiven EiweiB-
befundes im Urin den Verdacht einer beginnenden Nephrosklerose. Blutdruck
war 130/75 RR. Da sich jedoch der Zustand immer mehr verschlechterte, die
Sehkraft stark nachlieB, das Sensorium zeitweilig getriibt war, wurde am 11. 9. 47
ein Dresdener Nervenarzt aufgesucht. Bei dieser Untersuchung machte der Pat.
einen stark verwirrten Eindruck, es bestanden eine Facialisschwiiche rechts
gowie unwillkiirliche ausfahrende Bewegungen. Zur weiteren Klarung des Krank-
heitshildes erfolgte am 18. 9. 47 die Einweisung in die Landesanstalt Arnsdorf.
Hier fanden sich keine neurclogisch bedingten Beweglichkeitsstérungen der
GliedmaBen, keine Pyramidenzeichen, Beriihrungs- und Schmerzempfindung
war ungestort, beim Vorstrecken der Hiénde Fingerzittern. Psychisch wirkte er
dement. Beantwortete zeitweilig. keine Fragen. Kine genaue Vorgeschichte
konnte nicht erhoben werden. Die am 19.9. vorgenommene Liquorpunktion
ergab ‘13/3 Zellen, Wa.R. im' Liquor negativ, Goldsol und Mastixkurve o. B.
Pat. hatte keinen Appetit, das Essen mullte ihm gereicht werden. AuBerdem
war er unsauber mit Urin. Am 21.9. 47 verstarb er.

Die am 22. 9. 47 vorgenommene Sektion ergab folgenden Befund: Hyper-
amie der weichen Hirnhaut. Hirnédem starken Grades. Beiderseitige katarrhali-
sche Bronchitis. Finzelne bronchopneumonische Bezirke im oberen Drittel des
re. Lungenunterlappens sowie im li. Lungenoberlappen. MaBige Coronarsklerose.
Einzelne subendocardiale Blutungen im Bereich der li. Herzkammer.

Die anschlieBend vorgenommene Hirnsektion ergab folgenden Befund: Hirn-
gewicht 1220 g. Bei der makroskopischen Betrachtung wird eine erhebliche
Asymmetrie festgestellt, und zwar ist die re. Halbkugel groBer als die li. Die
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weichen Hirnhdute sind glatt und zart, die GefaBe der Pia mater sind gut ge-
fiillt. Die re. GroBhirnhalbkugel weist eine starke Abplattung der Windungen
auf. An der Basis des GroBhirns sieht man in der Gegend des vorderen Stirn-
poles im Bereich des lateralen Gyrus orbitalis und des lateralen Gyrus frontalis
inferior eine milchig tritbe Verfirbung der Pia und eine starke Injektion der
GefiBe derselben; ein Herd von dhnlicher Beschaffenheit, jedoch mit zentraler
Nekrose der weichen Hirnhaut, findet sich in der Gegend des re. Schlifenlappens,
von dem Gyrus temporalis superior bis zum oberen Drittel des Gyrus temporalis
inferior reichend; ein weiterer Herd, der dem des Stirnpoles gleicht, liegt im
Occipitalpol. Die GefiBe der Basis sind zart und kollabiert. Auf Frontalschnitten
fallt zuerst die betrdchtliche Asymmetrie auf. In der Gegend der vorderen Com-
missur betrigt in transversaler Richtung der Durchmesser der li. Hemisphire
5 om, der re. 7,5 cm, in der Gegend der Mitte des Balkens jedoch ist der Durch-
messer der li. Hemisphare 4,5 cm, der re. 8,56 cm. Der re. Seitenventrikel ist
stark verengt und nach links verschoben. Der li. Seitenventrikel ist erweitert,
das Septum pellucidum nach l. verzogen. Des weiteren findet sich im Stirnpol,
vorwiegend im Marklager, ein 3,5mal 2,8 cm groBer Herd, der erhebliche makro-
skopische Verdnderungen aufweist. Die Geféfle sind in der Peripherie des Herdes
stark gefiillt und sehen wie Petechien aus. Im Zentrum hat das Gewebe die
Beschaffenheit einer anaemischen Erweichung im Nekrosestadium (erstes Stadium
nach Sparz). Die Gewebsstruktur ist nicht mehr deutlich erkennbar. Der Herd
reicht lateral stellenweise bis an den Rand der zweiten und dritten Stirnwindung
und setzt sich nach hinten fort bis etwa in die Gegend der vorderen Commissur,
dabei hat er in transversaler Richtung wesentlich an Ausdehnung gewonnen,
beschriankt sich jedoch wieder vorwiegend auf die Marksubstanz. Im re. Schlifen-
lappen breitet sich ein sebr grofer Herd aus, der den griBten Teil des Mark-
lagers zerstort hat und stellenweise die Rinde einschlieflich der weichen Hirn-
haut mitergriffen hat. Die Ausdehnung betrigt hier 5mal 4 cm. Der Herd ist
zum grofiten Teil in nekrotisch zerfallenes Gewebe umgewandelt (zweites Stadium
nach SpaTz) mit starker hamorrhagischer Infarzierung. Nach der re. Occipital-
gegend zu nimmt die Ausdehnung des groBen Herdes immer mehr ab, so da8
er sich in mebrere kleine hamorrhagisch infarzierte Erweichungsbezirke unter-
teilt. Im Bereiche des re. Occipitalpoles nimmt der Herd an Ausdehnung zu
und ist hier von gleicher Beschaffenheit wie der Herd des Stirnpoles. Die Gefale
der Rinde und des Markes der makroskopisch nicht verdnderten GroBhirnab-
schnitte weisen eine betrachtliche Hyperdmie auf. Das Kleinhirn sowie .das
verlingerte Mark und die Briicke sind makroskopisch nicht veréndert.

Zur histologischen Untersuchung wurden Schnittserien aus sdmt-
lichen Hirnteilen beider Hemisphéren angefertigt mit Hilfe folgender
Farbungen: Nervenzelléquivalentféi,rﬁung nach NiBl, Himatoxylin-
Eosin, van Gieson, Sudan ITL-Fettfirbung, Weigerts Elastica- und
Fibrinfarbung, Berliner Blau-Reaktion, Perdraus Bindegewebs- und
der Azanfarbung.

Bei der mikroskopischen Betrachtung der linken, makroskopisch
nicht verénderten Hirnabschnitte féllt eine sehr erhebliche Hyperdmie
der intra- und extracerebralen Gefiafie auf, so daB sie sich verschiedent-
lich in der Hirnsubstanz mit all ihren Verzweigungen wie in einem
Injektionspriparat darstellen. Im Bereich der linken Stammganglien
und des linken Schliafenlappens sowie in der Pia mater sind die Venen
und Capillaren maximal erweitert und befinden sich im Zustand teils
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der Pristase mit mehr oder minder erheblicher Erythro- und Leuko-
diapedese in die perivasculiren und arachnoidalen Riume und das
angrenzende Parenchym, teils der volligen Stase, indem das Lumen
durch eine gleichméBige rote Blutsiule prall ausgefiillt erscheint.
Wihrend die hyperdmischen GefiBle normale Beschaffenheit ihres
Endothels erkennen lassen, sind in dem Bereich der Stase und ihrer
Vorstufe die Endothelzellen vergroBert, stellenweise um das Doppelte
ihrer normalen GroBe, und haben sich verschiedentlich von der Intima

Abb. 1. Unischriebener Status spongiosus infolge serdser interstitieller Entziindung der
Geféiwinde und des angrenzenden Parenchyms. Azanfirbung. Obj. A, Ok, 3.

oder der Capillarwand abgelost, so daB es zu Endotheldefekien ge-
kommen ist. Die subendotheliale Gewebsschicht der kleinen Venen
und Arteriolen sowie das Capillarcytoplasma ist nicht verbreitert.
Stellenweise finden sich sehr lockere perivasculire Lymphoeyten-
infiltrate, die an den groBeren GefidBen die einzelnen Wandschichten
durchsetzen. Auch die weiche Hirnhaut weist verstreut liegende Rund.
zellen auf. Im Zelliquivalentbild nach NiBl einzelne Rindenerblei-
chungsherde im Bereich des Scheitellappens.

Die Schnittserien der rechten Hemisphiiren zeigen in den entfernt
von den Erweichungsherden liegenden GroBhirnabschnitten den bei
Betrachtung der linken Hemisphire erhobenen Befund, d.h. starke
Hyperimie oder Praestase, stellenweise maximale GefaBerweiterung
mit Stase sowie vereinzelte Rundzellinfilirate. Im Zelliguivalentbild
ebenfalls einige Erbleichungsbezirke. ’
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In der Nihe der Erweichungsherde jedoch lassen sich an den intra-
cerebralen Zweigen bemerkenswerte histologische Veréinderungen fest-
stellen. Neben der bereits beschriebenen Vergroflerung der Endothel-
zellen kommt es an fast allen GefédBen zu einer serdsen 6dematdsen Aut-
lockerung der GefiBwand und des umgebenden Parenchyms (Abb. 1).
Das subendotheliale GefiBmesenchym quillt auf und buchtet sich
knopfartig oder blasig in das GefdBlumen vor (Abb. 2). Die einzelnen
Fibrillen werden durch die serdse interstitielle Fliissigkeitsansammlung

Abb. 2. Intracerebrale Vene mit subendothelialer hyaliner Verquellung sowie
perivasculirer Diapedesisblutung. Blasige Schwellung einzelner Endothelzellen.
Ham.-Eos. Obj. D, Ok. 4. ’

oder durch eingedrungene Blutkorperchen auseinandergedringt, es
dndert sich ihre firberische Darstellbarkeit, indem sie sich durch
stirkere Silberimprignation im PERDRAU-Priparat auszeichnen. Mit
der Azan- und WrIeERTschen Fibrinfirbung finden sich in der Ge-
féBwand keine fibrinihnlichen Substanzen. An wvielen GefiBlen be-
trifft die serdse Auflockerung nicht nur die GefiBwand, sondern
hat auch den perivasculiren Raum ergriffen. Dieser ist verbreitert
infolge Ausfiillung mit einer eiweiBhaltigen Fliissigkeit, die oft auch
noch in das angrenzende Parenchym eingedrungen ist und dort das
Bild eines umschriebenen Status spongiosus hat (Abb. 1 und 3). Ver-
schiedentlich finden sich einzelne bis zahlreiche rote Blutkérperchen
perivasculir sowie wenige Liymphocyten (Abb.2). Auf dieses serds-
6dematdse Stadium, dem die GefiaBle gleichermaBen unterliegen, folgt
ein weiteres, in dem sich die kleinen und groferen Zweige nur durch
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die Ausdehnung, nicht aber die Art ihrer Verdnderungen unterscheiden,
An den pricapillaren Arterien und Venen sowie Capillaren folgt der
Auflockerung eine Homogenisierung der subendothelialen Gewebs-
schicht (Abb. 3). Sie erscheint im Hématoxylin-Eosinpriparat als ein
gleichm#Biges blaurotes Band im Sinne der Hyalinisierung. Auch
hier lassen sich fibrinartige Substanzen nicht nachweisen, desgleichen
sind Lipoide nicht vorhanden. Die subendothelialen Fibrillen sind
netzartig aufgesplittert und vermehrt. Die gréBeren Venen und

B RPN

Abb. 3. Intracerebrale Capillaren mit hyaliner Gef&iﬁwandqueliung, perivasculirem
Odem und beginnender Endothelwucherung. Him.-Eos. Obj. C, Ok. 4.

Arterien lassen die subendotheliale Haylinisierung ebenfalls nicht ver-
missen, dariiberhinaus ist aber die gesamte GefiBwand nicht nur
ddematds aufgelockert, sondern auch durch Vermehrung der Fibrillen
stellenweise sehr erheblich verbreitert (Abb. 5). Das wird sowohl in
den van Gieson- und Azanpriparaten, als auch in den PERDRAUschen
.. Versilberungen deutlich sichtbar, besonders im Perdrau- und Azan-
priparat erkennt man die netzartige Aufsplitterung und fibrillire
Proliferation recht gut. Viele dieser so verinderten GefdfBle sind hyper-
dmisch, einzelne zeigen deén Befund 'der. pristatischen Diapedesis-
blutung oder der vollkommenen Stase. Perivasculire Lymphocyten-
infiltrate sind insbesondere um die groBeren Geféifie herum vorhanden.
In unmittelbarer Nachbarschait dieser Gefifle liegen solche, die auBer
diesen Verinderungen eine sehr starke Proliferation der Endothel-
zellen zeigen ; sie sind sehr betriichtlich vergroBert und gleichen Histio-
cyten. Neben chromatinarmen Zellkernen finden sich solche mit stark
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farbbarem Chromatin und mitotischen Teilungsfiguren. Infolgedessen
ist es zu erheblichen Zellpolstern und Zellringbildungen gekommen.
Dadurch ist vielfach das Lumen der Capillaren vollig obliteriert, so
daf diese als ,,endotheliale Granulome* imponieren (Abb. 4). Manche
Capillaren erscheinen infolge der ungleichmaBigen Endothelproliferation
in sich unterteilt. Soweit das Lumen noch durchgingig ist, finden
sich darin rote und weile Blutzellen. Nur in wenigen proliferierten
Capillaren haben sich kleine Abscheidungs- oder Gerinnungsthromben

Abb. 4. Intracerebrale Capillaren mit vorgeschrittener Kndothelproliferation, l-i.n]-gs:
Lumen noch durchgingig, rechts: véllig obliteriert. Ham.-Eos. Obj. C, Ok. 4.

gebildet. Sie sind jedoch sehr frisch, denn die Organisation derselben
ist noch im Anfang. Die gréBeren Venen und Arterien mit zarter
TFlastinreaktion weisen die gleichen Endothelverdnderungen in Form
éx- oder konzentrischer Zellpolster auf (Abb.5). Davon jedoch un-
abhiingig ist eine fortschreitende Hyalinisierung, die von der sub-
endothelialen auf simtliche GefiaBwandschichten iibergreifen kann, in
denen sich hiufig einzelne Lymphocyten finden (Abb.6). Auch die
beginnende Umwandlung solcher Hyalinisierungen in Substanzen, die
eine positive Fibrinreaktion geben, findet sich, doch erreicht diese
nirgends die gleiche Ausdehnung wie die Hyalinisierung und ist nur
an jenen GefiBen stirker, die unmittelbar neben oder in Erweichungs-
herden liegen. Thrombosen sind in diesen GefiBen haufiger, jedoch
ist die Organisation derselben nicht weit fortgeschritten (Abb. 6).
Dort, wo die Arterien elastische Fasern aufweisen, lassen sich im Bereich
der Proliferationen Unterbrechungen ihres Verlaufes feststellen.

Virchows Archiv. Bd. 316. 38
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Die extracerebralen GefiBdste der weichen Hirnhaut zeigen in
unmittelbarer Nachbarschaft der Erweichungsherde ebenfalls hemer-
kenswerte Verinderungen. Die mittelgroBen und kleinen Arterien
und Venen sind hyperdmisch oder befinden sich im Stadium der
irreversiblen Stase, da es bereits zu beginnenden Gerinnungsthrom-
bosen gekommen ist, allerdings ohne Zeichen beginnender Organisation:
Nur einzelne groBere Gefile und Capillaren zeigen ganz geringe Zell-
polsterbildungen, soweit sie unmittelbar neben oder in den Erweichungs-

N g i ‘l ;'a' | I*."“ B 8,

Abb. 5. Obliterierte 1ntracerebra]e Arteriole mit starker seroser GeféBwandverbreiterung,
Héam.-Eos, Obj. D, Ok. 4.

herden liegen. Diese Proliferationen gind dann von gleicher Art wie
an den intracerebralen Gefafien. Stellenweise sind die Wandschichten
der extracerebralen Gefifle ddematds aufgelockert und weisen Ver-
neehrung sowie Aufsplitterung der Fibrillen auf. Vielfach ist es zu stir-
keren Diapedesisblutungen in den subarachnoidalen Raum gekommen,
Héamosiderin ist nachweisbar, Rundzellinfiltrate sind vorhanden.
Diese cerebralen Gefillverinderungen haben zum Teil recht aus-
gedehnte andmische Erweichungen des Parenchyms hervorgerufen, die
sich im ersten bzw. zweiten Stadium nach Sepatz befinden, d.h. ent-
weder im Stadium der Nekrose oder der Resorption. In den Rand-
gebieten der Erweichungen ist die Glia in Form groBkerniger und
spindeliger Zellen zusammen mit reichlich Feftkérnchenzellen dicht
gewuchert. Die Capillaren sind in dieser Randzone erheblich ver-
mehrt und unterscheiden sich in Form und Ausdehnung der Endothel-
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proliferation nicht von den praformierten Capillaren. Deshalb sind
die Erweichungsherde stets von einem dichten Kranz granulomartig
verdnderter Capillaren umgeben. Nach dem Zentrum der Erweichung
zu werden die Kerne pyknotisch, zeigen Karyorrhexis und Karyolyse,
Fett ist in Form groBer Tropfen reichlich inmitten des Kern- und
Zelldetritus vorhanden. Infolge Diapedesis- und Rhexisblutungen ist
das nekrotische Gewebe mehr oder minder stark hamorrhagisch in-
farziert. Bemerkenswert ist noch, daB eine gréBere Anzahl der Gefifle
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Abb. 6. Beginnende Thrombose einer intracerebralen Vene mit fibringser interstitieller
Entziindung der GefiBwand. Ham.-Eos. Obj. D, Ok. 4.

die schattenhaft im Erweichungszentrum liegen, keine proliferativen
Verdnderungen aufweisen, sondern erkennen lassen, daf. sie sich bei
Bintritt der Erweichung erst im Zustand der Stase oder Prastase
befunden haben. Die Erweichungsherde finden sich unregelmiBig
verteilt in Rinde und Mark, in der letzteren in gréBerem AusmaB.

Die histologische Untersuchung der Lunge ergab den Befund einer konfluieren-
den Bronchopneumonie. Im Herzmuskel fandensich einzelne Diapedesisblutungen,
sowie Zeichen geringer Arteriosklerose der Herzkranzarterieniste. In der Niere
starkere capillive und vendse Hyperimie, méfBige Arteriosklerose der Inter-
lobdrarterien sowie einzelne hyaline Glomeruli,

Wir haben also eine nur die rechte GroBhirnhemisphire betreffende
Endarteriitis obliterans vor uns, die zu Erweichungen verschiedenen
AusmaBes gefiihrt hat. Der Krankheitsprozell begann schlagartig und
entwickelte sich unter dem Bild einer schweren Psychose. Der Gefa8-
prozeB spielte sich vorwiegend an den cerebralen GefiBzweigen ab.

38%
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Die cerebralen Gefilidste wiesen dem gegeniiber nur geringe Ver-
anderungen auf und waren wohl nur sekundir in Mitleidenschaft
gezogen worden. Infolge der Erweichungen war es zu einer glids-
mesenchymalen Proliferation gekommen. In den Lungen fand sich
eine confluierende Bronchopneumonie. Die iibrigen Organe zeigten
uncharakteristische Verdnderungen, die Kérperarterien. waren nicht
veréndert.

. Versuchen wir nun uns auf Grund des histologischen Befundes
ein Bild vom Ablauf der cerebralen Endarteriitis obliterans zu machen,
so stebt ohne Zweifel am Anfang eine Schidigung der Blutgewebs-
schranke im Sinn der Dysorie (SCHURMANK). Ob diese Schidigung
Folge der auBerordentlich starken Gefifidilatation mit Hyperamie
oder Stase ist, sei vorliufig dahingestellt. Auffiallig ist jedoch, daB
alle Gefiafle, soweit sie der Endarteriitis obliterans unterliegen oder
durch die Erweichung im Beginn derselben iiberrascht wurden, den
Befund der Hyperamie oder Stase nicht vermissen lassen, und daB
viele GefiBle der noch nicht erkrankten Hirnabschnitte erhebliche
Diapedesisblutungen oder Endotheldefekte infolge der Stase aufweisen.
Die Folge nun der Stérung der Blufgewebsschranke ist eine serdse
Durchtrinkung der GefaBwandschichten im Sinne der serdsen inter-
stitiellen Entziindung und vielfach auch des angrenzenden Parenchyms.
Wir sehen, wie sich eine eiweiBhaltige Fliissigkeit zwischen die Binde-
gewebsfibrillen preBt-und die Zwischensubstanz sowie die Fibrillen
selbst in einen recht erheblichen Quellungszustand geraten, so daB
sich letztere im Silberbild durch stirkere Imprignation auszeichnen.
Es kommt also zu einer Anderung des kolloidal-chemischen Gefiiges
der GefaBwand, die unaufhaltsam fortschreitet in Richtung einer als
Vorstufe der fibrindsen interstitiellen Entziidung (BrEpr, Wi,
MEYER) zu betrachtenden hyalinen Verquellung (Kriner) der sub-
endothelialen GefaBwandschicht. Wir haben es hier mit einer Sub-
stanz zu tun, die im Hématoxylin-Rosinpriparat bereits einen fibrin-
dhnlichen Farbumschlag gibt, jedoch sich mit den Fibrinfirbungen
noch nicht differenziert. Man kann in diesen Vorgingen durchaus
den Ausdruck sehen, dafl die das GeféBmesenchym beeintrichtigende
" Noxe vom Blut her einwirk$, geht ja die hyaline Verquellung von
der subendothelialen GefdBwandschicht auf die gesamte GefaBwand
iiber, und im weiteren Verlauf konnen wir wieder von der subendo-
thelialen GefiBwandschicht aus die fibrinoide Umwandlung im Sinne
der eigentlichen fibrinésen interstitiellen Entziindung (WrL. MEYER)
beobachten. Infolge dieser GefaBmesenchymschidigung werden nun
Proliferationsvorginge ausgelost, die den Zweck haben sollen, die
Noxe zu beseitigen und die Reparation herbeizufithren. Es ist nicht
verwunderlich, daB auch hier wieder das unmittelbar an das Blut
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grenzende Endothel am ‘heftigsten reagiert und an den Capillaren
zur Obliteration mit granulomartigen Bildungen fithrt. Auch das
subendotheliale Bindegewebe beteiligt sich durch Vermehrung der
Fibrillen an diesen proliferativen Vorgéngen, so dall im Bereich der
Capillaren Netzbildungen und an den gréBeren GefafBen umfangreiche
fibrillire Intimapolster entstehen. Diese Polster kénnen das Lumen
infolge der gleichzeitigen Quellung der Zwischensubstanz und eines
Teiles der Fibrillen verlegen. Im Gegensatz zu der Heftigkeit der
Endothelproliferation ist die zellige Reaktion um das GefdBmesenchym
recht gering. Es finden sich nur spirliche Lymphocyteninfiltrate.
Infolge dieser Endothelproliferation sowie der kolloidal-chemischen
Anderung des subendothelialen GefiaBmesenchyms ist die Vorbedingung
zur Thrombose gegeben. So finden wir kleine Abscheidungs- oder
das Restlumen einnehmende Gerinnungsthromben. Aber auch infolge
der Obliteration einzelner kleiner Venen, Arterien und Capillaren und
der dadurch hervorgerufenen Durchblutungsstérung weisen einzelne
groBere Gefifle Stase mit beginnender Gerinnungsthrombose auf. So-
weit das Lumen der GefaBe nicht durch die endotheliale und fibrillire
Proliferation bereits verschlosgen ist, wird es durch die nachfolgenden
Thrombosen und deren Organisation verlegt. Da die Organisations-
vorginge in unserem Fall noch nicht weit fortgeschritten sind, lassen
sich die GeféaBe mit zelliger Obliteration von denen mit thrombotischer
gut unterscheiden. Nach AbschluB der Organisationsvorginge jedoch
ist diese Unterscheidung meist schwer durchzufiihren. Alle diese der
Endarteriitis obliterans eigentiimlichen Verinderungen verursachen die
schweren Kreislaufstorungen in Form der FErweichungen, die den
Gefafiversorgungsgebieten entsprechen.

‘Wie aber haben wir uns in unserem Fall die zur Endarteriitis ob-
literans fithrende Schidigung der Blutgewebsschranke vorzustellen ?
DaBl eine solche vorliegen muB, steht auf Grund des histologischen
Bildes auBler Zweifel. Bereits SpaTz betont in seiner ersten grund-
legenden Arbeit itber die cerebrale Endangiitis obliterans, daB die
Hyperamie als Ausdruck einer funktionellen Stérung angesehen werden
muB, die zur Auslosung der GefdBverinderungen fithrt, und zitiert
Raas, der durch Arterienunterbindung Endothelwucherungen hervor-
gerufen hat. STRAUSSLER-FRIEDMANN wollen die Ursache auf Grund
der histologischen Befunde ebenfalls in einer funktionellen Kreislauf-
storung sehen. Eine entziindliche Noxe sei ihrer Meinung nach un-
wahrscheinlich, da der entziindliche ProzeB keine Rolle spiele.

Auch wir sind angesichts deés histologischen Befundes der Meinung,
dall am Anfang der Erkrankung eine komplexe Durchblutungsstérung
steht. Als auslésende Ursache dieser Durchblutungsstérung erscheint
uns in unserem Fall die stattgefundene Uberwirmung auBerordentlich
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wichtig. Aus der Anammnese geht klar herfvor, daf der Patient an
einem driickend heiflen Junitag wihrend der in biickender Haltung
ausgefithrten Pflanzarbeit im Forst plétzlich stirkste Kopfschmerzen
erlitt. Nach Karsca konnen durch Uberwdrmung zentral-nervise
Durchblutungsstorungen hervorgerufen werden. ScEURMANN hat in
geiner Arbeit: ,,Der Hitzschlag im Lichte der Kollapsforschung®
klar herausgestellt, dall die tbermiBige Wirmebildung und un-
geniigende -abgabe eine Frhitzung des Blutes bedingt, die zu einer
Frweiterung der Capillaren der inneren Organe fithrt. Wird dabei
ein Capillarsystem getroffen, das zu Lihmungen neigt, oder wie das
des Gehirns gegeniiber erhéhter Warmezufuhr besonders empfindlich
ist, kann sich aus der rein himodynamischen Form auch eine proto-
plasmatische im Sinne EPPINGERs entwickeln. Das Blut gibt Blut-
flisssigkeit durch die geschidigten Capillarwandungen an das Gewebe
ab und es kommt zur serdsen Entziindung. Somit besteht nach
ScatUrRMANN das Wesen des histologischen Befundes des durch die
Uberwiirmung erzeugten Hirnddems in einem Ubertritt eiweiBhaltiger
Blutfliissigkeit aus den erweiterten Gefaflen in das Hirngewebe mit
Untergang von Hirpparenchym, Abbau-, Abrdum- und Organisations-
_vorgingen im Sinne einer serésen Encephalitis. Als Zeichen dieser
serbsen Encephalitis finden wir vm die Geféle der linken Hemisphére
unseres Falles noch einzelnelockere Lym phocyteninfiltrate, an mehreren
GefiaBbezirken der rechten Hemisphére jedoch hat sich aus der serdsen
Encephalitis das Bild einer Endarteriitis obliterans entwickelt.

BREDT unterteilt die nachfolgenden GefiBverinderungen auf Grund
einer Anderung der normalen Blutgewebsschrankenfunktion des Endo-
thels in seiner Arbeit iiber , Entziindung und Sklerose der Lungen-
schlagader® folgendermaBen: 1. isolierte serds-zellige Endarteriitis.
Bei dieser Form ist eine véllige Wiederherstellung mdéglich, meist
jedoch folgt eine GefiBwandsklerose oder deutliche endotheliale Zell-
proliferation. 2. Isolierte fibrinés-zellige Endarteriitis. Sie fithrt neben
homogener fibrinartiger Erstarrung der subendothelialen Grundsub-
stanz zu starker Endothelproliferation mit Granulombildung. 3. Iso-
lierte nekrotisierend-zellige Iindarteriitis. Hier liegen starke Wand-
zerstorungen vor.

DalB es also infolge der Dysorie in einem TFall nur zur Sklerose
des GefdBmesenchyms oder restitutio ad integrum, in einem anderen
Fall zur serés-zelligen Intimaverbreiterung oder fibrintsen Umwand-
lung der subendothelialen Grundsubst/amz mit starker diffuser oder
knétchenartiger Proliferation des Endothels kommt, erklért sich nach
ScrtRMANN zum groBten TeilzwanglosausgraduellenVerschiedenheiten.

Die von ScEURMANN beschriebenen Fille von Hitzschlag zeigen
auch nach einer Uberlebensdaner von & und mehr Tagen keine prolifera-
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tiven Verdinderungen an den Gehirngefiafien im Sinne einer Endarteriitis
obliterans, sondern die oben erwidhnten Merkmale der serésen Ent-
ziindung mit nachfolgender GefaBwandsklerose bei gelegentlicher Ver-
kalkung. In unserem Fall jedoch ist gerade die Diskrepanz der Gefaf3-
reaktion auf Grund der serdsen Encephalitis recht auffiallig. Wihrend
um die Gefifle der linken Hemisphire noch lockere Lymphocyten-
infiltrate nachweisbar sind, zeigen mehrere Gefdfbezirke der rechten
Hemisphire endotheliale und mesenchymale Reaktionen, die zur
proliferativen oder thrombotischen Obliteration gefithrt haben. Diese
Tatsache kann entweder nur durch eine unterschiedliche Schidigung
einzelner GefilBbezirke oder durch eine unterschiedliche Gefifireaktion
hervorgerufen sein. Demzufolge konnen auch nur jene GefiBbezirke
am heftigsten reagieren, d. h. mit Bildung von ,,endothelialen Granu-
lomen‘ oder obturierenden Thrombosen, die durch die serése Ent-
zlindung am stérksten betroffen sind oder sich im Zustand einer
Hyperergie befinden. Letzterer 146t eine Deutung der Gefdliveridnde-
rungen unseres Falles im Sinne der Allergielehre nicht ausschlieBen,
wenn es auch kein spezifisches histologisches Bild fir die allergisch-
hyperergische Entziindung gibt. Haben wir doch die verschiedensten
Stadien einer hyperergischen Entziindung der GefiBwand vor uns —
neben granulomartig verschlossenen GefaBen mit fibrinéser inter-
stitieller Entzindung (Abb. 4 und 5) finden sich solche, wo die Endo-
thel- und Mesenchymverinderungen noch in den ersten Anfingen
sind (Abb. 2 und 3) — und konnen uns deshalb der Ansicht nicht
vollig verschliefen, daBl in umschriebenen Gefédfibezirken der rechten
Hemisphére die serése Entziindung auf Grund der stattgefundenen
Uberwirmung der unspezifische Reiz gewesen ist, der eine hyperergische
Entziindung des Gefifimesenchyms im Sinne der KNEPPERschen Ver-
suche tiber die Lokalisation der Allergie hervorgerufen hat. KNEPPER
gelang es im Tierversuch durch verschiedene Reize, darunter auch
Wiarme- und Kiltereize, die Endothelschranke nach spezifischer
Allergisierung zu durchbrechen. Diese Reize bewirkten Dilatation
der Gefifle mit Hyperdmie bis zur Stase und Durchlissigkeit der
Endothelien. Dadurch spielte sich eine hyperergische Entziindung
mit den zellstindigen, endothelialen und subendothelialen Anti-
korpern ab. '

Nach K~EppEr ist die Reihenfolge 'der Verinderungen folgende:

1. StarkeSchlangelung der Intima. Auf den knopfartig ins Lumen vorspringen- -
den Endothelabschnitten sitzen die Endothelkerne wie kleine Reiterchen auf,
gelegentlich sind sie abgelSst. :

2. Unter den knopfartigen Vorspriingen des Endothels finden sich der Media
zu kleinste homogene fibrinoide Ausgilisse dieser Vorbuchtungen.

3. Im weiteren -Stadium sieht man diese homogenen Ausgiisse zu einer
subendothelialen fibrinoiden Verquellung zusammenflieBen.
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4. Daran schlieBt sich die fibrinoide Verquellung der Media und Entwicklung
eines Granuloms aus grofien protoplasmatischen Zellen an.

.Somit geht in unserem Fall die akut verlaufene Endarteriitis ob-
literans der HirngefiBe aus einer serésen Encephalitis auf Grund
einer stattgefundenen Uberwirmung hervor, die als Trauma am
Anfang des Krankheitsablaufes steht und die normale Blutgewebs-
schrankenfunktion erheblich gestért hat. :

Unter Beriicksichtigung dieser Tatsache konnen wir nicht dem
Vorschlag BIELSGHOWSKYs zustimmen, die Endarteriitis obliterans der
Hirngefille als ,,Angiopathia proliferativa® zu bezeichnen, weil die
entziindliche Infiltration vermifit wird und an einen Konstitutions-
faktor zu denken wire. Diese Begriindung ist seit der endgiiltigen
" Definition des serésen Entziindungsbegriffes durch EppINGER und
Rossre hinfillig geworden. Alle komplexen Vorginge und geweb-
lichen Umgestaltungen im Bereich des Systems ,,Blutfiiissigkeit-
Endothel-Parenchym* werden seit den grundlegenden Untersuchungen
von SoHURMANY, ROssLE und BrEDT als Entzindung bezeichnet,
als Endarteriitis jedoch die gesetzmiBige (epigenetische) Folge geweb-
licher Ausgleichsvorgénge auf alle am Stoffwechselmechanismus an-
greifenden und mit dem Blut (hdmatogen) an die vom Lumen aus
erndhrten Gefillwandanteile herangebrachten Schidlichkeiten (BrEDT).
Auf Grund des histologischen Bildes unseres Falles und der daraus
abgeleiteren Pathogenese 148t sich an der Zugehorigkeit zur End-
arteriitis im Sinne BrREDTs nicht zweifeln. Das AusmaB der Dysorie
und die jeweilige Reaktionsbereitschaft der einzelnen GefdBe be-
stimmen den Grad der GefiBwandverinderungen, aber auch die Inten-

sitat der Organisationsverginge. Gemeinsam ist allen Formen der
Endarteriitis die Anderung der normalen Blutgewebsschrankenfunktion

* des Endothels. Durch die Unterschiede im histologischen Erscheinungs-
bild der Endarteriitis darf diese Grundtatsache nicht verwischt werden.
Deshalb glauben wir, in unserem Fall von einer reinen Form der cere-
bralen Endarteriitis obliterans sprechén zu diirfen.

Zusammenfassung.

Bs wird iiber eine akut verlaufene Endarteriitis obliterans der
cerebralen Gefiafe ohne gleichartige Verinderung der iibrigen Organe
infolge einer serésen Encephalitis' nach allgemeiner Uberwirmung
berichtet.

Es 14Bt sich zeigen, dal im Beginn der Endarteriitis obliterans
eine Schidigung der Blutgewebsschranke stght. Auf Grund dieser
Schidigung (Dysorie) ist es zu einer interstitiellen serésen und fibri-
nésen Entziindung der GefaBwand mit endothelialer und fibrilldrer
Proliferation gekommen, die zur volligen Obliteration der Gefifle
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gefiihrt hat. Einzelne Gefille sind thrombosiert infolge der kolloid-
chemischen Anderung der GefiBwand, bevor die Proliferation die
Obliteration verursachen konnte. Alle diese Gefifiverdanderungen
haben schwere Kreislaufstérungen des Gehirns mit andmischen Er-
weichungen bewirkt.

Die Zuordnung der Endarteriitis obliterans zur Endarteriitis im
allgemeinen rechtfertigt die initiale Dysorie.
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