Virchows Archiv, Bd. 322, 8. 695—708 (1952).

Ans dem Max Planck-Institut fiic Hirnforschung, Neuropathologische Abteilung
in GieBen (Prof. HALLERVORDEN),

Beitrag zur Myelitis necroticans.
Von
H.-Fr. PAARMANN,
Mit 4 Textabbildungen.
{ Bingegangen am 15. Oktober 1951.

Eine besondere Form nekrotisierender Riickenmarkserkrankung
wurde 1926 von Forx und Arasovawing als , Myélite néerotique sub-
aigue‘* beschrieben. Die spéter als , Myelitis necroticans” sowie auch
unter anderen Namen (Myelopathia necroticans, angiohypertrophische
Gliose des Riickenmarks) angereihten Fille zeigten sehr verschiedene
Bilder, deren einzige Gemeinsamkeib lediglich die Riickenmarksnekrose
ist, denn in der Frage der GefaBverinderungen gehen die Meinungen sehr
auseinander.

Wir hatten Gelegenheit, einen Fall zu untersuchen, der die klinischen
und anatomischen Kennzeichen dieser Erkrankung zeigt und der Hin-
weise auf die Art der zugrunde liegenden Gefiferkrankung gibt. An
Hand dieser Beobachtung soll auf den Begriff der ,,Myelitis necroticans”
eingegangen werden. ‘

Klinischer Verlauf. 58jahriger Mann. Seit der Schulentlassung als Handsetzer
im Buchdruck titig. In der Vorgeschichte ist lediglich bemerkenswert, daf} er seit
seinem 35. Lebensjahr abwechselnd in beiden Beinen Ischiasbeschwerden hatte.
1938, mit 84 Jahren, Klagen iiber Miidigkeit und Schlaffheit in beiden Beinen.
Netzhautablésung links. Im Mai 1940 plotzlich Schwiche und taubes Gefithl im
rechten Bein. Harnretention. — Klinischer Befund: Reflexe des rechten Beines
schwer auslosbar; keine Reflexsteigerungen. Gefiihlsstorungen lediglich an der
AuBenseite des rechten Unterschenkels und rechten Fullriickens. Harnverhaltung.
Geringe Prostatahypertrophie, Cystitis. Blut: Wa.R. negativ. — Im Laufe der
nichsten Wochen zunéchst Besserung der Schwiche des rechten Beines. Darauf
jedoch langsam zunehmende schlaffe Lahmung des rechten Beines. RR 150/110.
Augenspiegelung rechts: Papille und Gefdfie normal, links:"grau-weile Linsen-
verférbung, Hintergrund nicht zu erkennen. Blutbild o. B., Urin: EiweiB, Triibung.
In der Afterregion stirkere Hamorrhoidalknoten. Zunehmende Verschlechterung;
schlieBlich, im Februar 1942, véllige schlaffe Lahmung und Odeme beider Beine.
Bauchdeckenreflexe in den unteren Etagen nicht auslésbar. Sensibilitat vom Nabel
abwirts aufgehoben. Obere Extremititen o. B. Starker Decubitus tiber dem Kreuz-
bein. Dauerkatheter notwendig.

12. 2. Liquor: farblos, Nonne #, Pandy @, 4/3 Zellen, Gesamteiweil 22 mg-%.
Wa.R. negativ, 119 Blei in 19 cm® Liquor.

13. 2. Blut: Hb 60%. Erythrocyten 3340000, getiipfelte Erythro, 0,6%,,.
20y Blei in 100 cm® Blut.

Urin: 115y Porphyrin in 500 cm®

Am 21. und 22. 2. 42 akute Temperatursteigerungen. Exitus.
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Pathologisch-anatomischer Bejund'. Kdérpersekiion: Ausgedehnte konfluierende
Herdpneumonien in beiden Unterlappen wmit Abscedierungen; fibrinds-eitrige
Pleuritis tiber dem rechten Unterlappen. Cysto-Pyelonephritis. Disseminierte
kleine Leberabscesse und interstitielle Hepatitis. Doppelthandgrofier, jauchiger
Decubitus in der Kreuzbeingegend mit ausgedehnter phlegmondser Durchsetzung
der angrenzenden Weichteile. Ausgedehnte Schrumpfnarben sowie feingranulire
Atrophie der Nieren (histol.: Arterio- und Arteriolssklerose). MaBige Hypertrophie
des linken Ventrikels (Herzgewicht 340 g). Mittelgradige allgemeine Arteriosklerose,
etwas stirkere der Bauchaorta. Coronarsklerose. Kleine Herzmuskelschwielen.
Magenulcus. Produktive Gastritis. Geringe knotig-adenomattse Prostatahyper-
trophie.

Zur Untersuchung des Gehirns und Riickenmarkes standen Stiicke des Grof}-
und Kleinhirns sowie das gesamte Riickenmark zur Verfiigung.

Makroskopischer Befund. Dura des Riickenmarkes o.B. Meningen, zart
und durchscheinend. Die GeféBe sind auBerordentlich stark geschlingelt und
gefiillt; in den unteren Riickenmarksabschnitten sind sie besonders weit und dick-
wandig (Abb. 1). Die vorderen und hinteren Wurzeln zeigen keine Verdnderungen.
Im unteren Brust- und Lendenabschnitt ist das Riickenmark auffallend weich, auf
Querschnitten grau und von pordser Beschaffenheit. Tm unteren Lendenmark ist
der Hinterstrangsbereich grau gefirbt und eingesunken. Im Hals- und Brustmark
sind die Gorrschen Stringe hellweiBl geférbt bei sonst normaler Zeichnung. Cauda
equina 0. B. Am Gehirn makroskopisch nichts Auffallendes. An Schnitten von
Leber, Niere, Milz, Herz und Prostata ist dariiber hinaus kein wesentlicher Befund
zu erheben; fiir eine spezielle Gefaflerkrankung ist kein Anhalt.

Histologische Untersuchung. An den zur Verfiigung stehenden kleinen Schnitten
des Grof- und Kleinhirnes konnten weder Gefifiverinderungen noch Schidigungen
des nervosen Gewebes gefunden werden.

Am Riickenmark stehen im Vordergrund die Verdnderungen der extramedulliren

Gefifle: .
Bereits im Bereiche des Halsmarkes sieht man entsprechend dem makroskopi-
schen Befund eine konvolutartige Ansammlung sebr weiter und prall mit Blut
gefiillter Gefifle zwischen den Austrittsstellen der hinteren Wurzeln sowie ein ein-
zelnes derartiges Gefia vor der ventralen Fissur. IThre dimnnen Wandungen haben
den typischen Bau vendser Geféifle und lassen stellenweise eine geringfiigige zellige
Intimaverdickung erkennen. Auch zahlreiche kleinere extra- und intramedullire
vendse Gefiale fallen durch Erweiterung und pralle Fiilllung auf, zeigen jedoch
keine besonderen Wandverinderungen. Im oberen Brustmark besteht im wesent-
lichen das gleiche Bild bis auf eine zunehmende betrichtliche Wandverdickung
einzelner groBer extramedullirer Venen. An den groBen und kleinen Arterien ist,
ebenso wie im Halsmark, kein nennenswerter Befund zu erheben.

Nach caudal nimmt im mittleren und unteren Brustmark die Wandverdickung
der stark dilatierten grofen GefaBe weiter betréchtlich zu und erreicht ihren stérksten
Grad im Bereiche des oberen Lumbalmarkes (Abb. 2), um im unteren Lumbalmark
wiederum an Stirke etwas abzunehmen, In diesen Hohen sind die Kenvolut-
bildungen groBer GefaBe nicht so ausgesprochen. Es handelt sich, wie Abb. 2 zeigt,
nur um einzelne monstrése Gefiafic an der Vorder- und Riickseite des Riicken-
markes. Dagegen fillt im oberen.und unteren Lumbalmark, geringer auch im
unteren Brustmark, die teilweise betrichtliche Verdickung mittelgroBer und klei-
nerer extramedullirer Venen auf. Besonders hochgradig sind die Gefile der hin-
teren Wurzel im Lumbalmark betroffen.

1 Wir verdanken den anatomischen Befund und das Sektionsmaterial der
Liebenswiirdigkeit von Herrn Prosektor Dr. PLENGE, Berlin-Neukolln.



Beitrag zur Myelitis necroticans. 697

Der histologische Aufbau der verdickten Gefédfle ist wechselnd und erinnert
im ganzen an den der Varicen: das Endothel ist nicht wesentlich verdndert, ge-

Abb. lau, b. a Hals- und Brustmark ventral. b Hals und Brustmark dorsal. Varicose
Venenveranderungen, besonders an der Dorsalseite des Rilckenmarkes; nach caudal
zunehmende weiBliche Verfirbung (Wandverdickung). Vergr. 1:1,5.

wohnlich ein-, gelegentlich auch mehrschichtig. Die Wandverdickung kommt im
wesentlichen durch eine zellreiche Intimaproliferation zustande. Sie ist meist kon-
zentrisch, zum Teil auch mehr polsterformig und fithrt zu keiner Einengung des
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Abb. 2. Oberes Lumbalmark. Vordere (a) und hintere (b)) Spinalvenen hochgradig er-
weitert und verdickt. ¢ Stark verdnderte Venen im Bereiche der hinteren Wurzeln.
Ritckenmarksnekrose im ganzen Querschnitt; nur schmale Randbezirke erhalten,
GeftaBproliferation. + = Arterien. Klastica-van-Gieson-Farbung.

"
A

Abb. 3. Unteres Lumbalmark. Erweiterte vordere Spinalvene mit starker, stellenweise
schichtférmiger Intimaproliferation. Rechts daneben die intakte vordere Spinalarterie.
In der Pia Kkleine sklerotische Geféle. Elastica-van-Gieson-Farbung.

Lumens, sondern dieses ist auch bei starkster Wandverdickung erweitert und meist
prall mit Blut gefiillt. Mit zunehmender Dicke der Intimawucherung sieht man
in den mittleren GefaBwandschichten starkere Faserbildung und schlieBlich Hyalini-
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sierung, die im Lumbalmark éinen ganz betriichtlichen Grad erreichen. Ofters
ist eine Schichtung im Aufbau der Gefifiwand deutlich (Abb. 3.) Stellenweise
findet man Einlagerungen homogener, mit van Gieson dunkel gefarbter Massen in
den GefaBwandungen. Bei Fettfirbung lassen sich lediglich stellenweise einzelne
feintropfig verfettete Intimazellen nachweisen; nirgends Atherombildungen. Die
dufleren Wandschichten der groflen, hypertrophen Gefifle sind im allgemeinen
zellreicher. In den mittleren Wandschichten finden sich gelegentlich einzelne
Muskelfasern unregelmifBlig eingelagert.

Abb. 4. Xn#uelbildungen kleiner erweiterter Riickenmarkgefifie mit oft vollig hyalini-
sierter Wandung, teils innerhalb der Nekrose, teils im umgebenden Gewebe gelegen,
Elastica-van- Gieson-Féarbung.

Niemals sind in diesen Gefdflen elastische Membranen zu finden, sondern
man sieht nur zarte elastische Fasern unregelmafip eingelagert. Die groBen extra-
medulldren Arterien sind in allen Hohen gut zu unterscheiden und im wesentlichen
unverindert; gelegentlich ist ihre Elastica etwas aufgespliftert und die Intima
gering verdickt,

Die extramedulliren mittleren und kleinen Venen, welche meist gut von den
Arterien zu unterscheiden sind, zeigen im wesentlichen eine gleichartige Intima-
proliferation, die oft auBerordentlich hochgradig ist und ebenfalls oft starke regres-
sive Verdnderungen erkennen 1aBt. Ganz yereinzelte kleinere Venen sind voll-
stiindig thrombosiert. Daneben sind jedoch auch kleine arterielle GefiBle, deren
Intima teilweise hochgradig proliferiert ist, wodurch es namentlich an manchen
kleineren Asten zu einer weitgehenden Einengung des Lumens gekommen ist. Die
Elastica ist dabei ofters fragmentiert oder aufgesplittert. Fs sei hervorgehoben,
daB es sich dabei nur um Arterien kleinen Kalibers im Lumbal- und unteren
Brustmark handelt.

Die degenerativen Verdnderungen des Rickenmorkes sind am schwersten im
Lumbalmark. In den oberen und unteren Segmenten ist es fotal nekrotisch bis auf

47*
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eine schmale, unregelmafBige und unterbrochene Randzone mit Markscheidenresten,
gewucherter Glia und Bindegewebe. Im Fettpriparat sieht man lediglich in diesen
schmalen Randbezirken noch Fettkornchenzellen, wahrend die amorphen nekroti-
schen Massen im Inneren bei Fett- und Markscheidenfarbung keine Abbauprodukte
enthalten. Nur hie und da sieht man feine Fettstdubchen und Kerntriimmer. Die
kleinen Gefialle in den erhaltenen Randpartien sind vermehrt. Gelegentlich sieht
man glomerulusartige Schlingenbildungen. Abb. 4 zeigt Konvolute kleiner GefiBe
mit hyalinisierter Wandung am Rande des nekrotischen Bereiches. In einem
Randbezirk desselben sind Ansammlungen von Leukocyten und Kerntriimmern
zu erkennen. Die Riickenmarkswurzeln sind im Markscheidenpriiparat aufgehellt
mit fleckférmiger Betonung; besonders sind die hinteren Wurzeln betroffen,

In den unteren lumbalen Segmenten finden sich wieder deutliche Strukturen,
das Markscheidenpriparat zeigt jedoch eine weitgehende Entmarkung des Hinter-
stranggebietes samt den Eintrittszonen der hinteren Wurzeln und den Hinter-
hornern, wo sich nur noch sparliche Markscheidenreste finden. Fleckformig ist
diese Aufhellung stéarker. Die Vorder- und Seitenstrénge erscheinen zwar ganz gut
erhalten, bei starker VergroBerung sieht man jedoch degenerative Verdinderungen
der Markscheiden; ferner findet man hier kleine fleckférmige unscharfe, Auf-
hellungen. Die Wurzeln sind gelichtet, auch hier fleckfsrmig stirker; besonders
sind die hinteren Wurzeln betroffen. Im Fettpraparat fehlen alle Abbauerschei-
nungen, nur in einem Pyramidenseitenstrang sieht man einige Fettkérnchenzellen.
Die Nervenzellen der Hinterhorner sind weitgehend untergegangen; im Bereich der
Vorder- und Hintersaule zeigen sie teilweise starke Blahung des Zelleibes, hiufig mit
Verfettung sowie randstandige Kerne mit degenerativen Verinderungen. Es findet
sich eine allgemeine Gliawucherung; im Bereiche der Hinterstringe mit starker
Gliafaserbildung. Die intramedulliren Gefafe im Lumbalmark zeigen stirkere
Veranderungen; sie sind zum grofien Teil erweitert, geschlangelt und prall gefiillt
und erscheinen vermehrt. Thre Wandungen sind oft fibros verdickt und hyalinisiert.
Besonders betroffen erscheinen die einstrahlenden Riickenmarksgeféfe und hinteren
Wurzelgefifle, die oft eine hochgradige Intimaproliferation erkennen lassen.

Oberhalb dieser schwer geschédigten Riickenmarksabschnitte sieht man aufler
einer aufsteigenden Degeneration nur noch geringe fleckférmige Parenchymausfille
im Brustmark. Im Bereiche des mittleren Brustmarkes sind vereinzelte, kleine, un-
scharfe Aufhellungen und Entmarkungsherde, im Nisslpréparat verstreute, kleine
Gliaherdchen zu sehen. Das Fettpraparat zeigt in einigen von ihnen dichte Fett-
kornchenzellansammlungen, wihrend andere vollig frei von Abbauprodukten sind.
Die hinteren Wurzeln sind aufgehellt. Die intramedullaren Gefafe zeigen hier,
auBer Erweiterung und praller Fiillung, nur noch vereinzelt eine Verdickung ihrer
Wandung. Insbesondere sind es die austretenden kleineren, vendsen Gefille, die
stellenweise starke Intimaproliferationen aufweisen und in deren unmittelbarer
Nachbarschaft man gelegentlich kleine Nekroseherde sieht.

Im oberen Brustmark ist lediglich noch eine geringe fleckformige Aufhellung der
hinteren und vorderen Wurzeln feststellbar; im Bereiche des Halsmarkes sind auch
diese intakt. In diesen Hohen finden sich auch keine wesentlichen Wandverande-
rungen der intramedulléiren Gefalle mehr, sondern lediglich die bereits beschriebenen
an den grofen extramedulliren Venen.

Die infiltrativ-entziindlichen Erscheinungen im Riickerimark und den Meningen
sind gering und iiberschreiten nicht den Rahmen einer symptomatischen Entziin-
dung. In den Wandungen der verinderten GefiaBle sind nur einzelne verstreute
Lymphocyten zu finden.

In unserem TFalle stehen die Gefdpverdnderungen im Vordergrund.
Auffallend ist die starke Schlingelung und Erweiterung der groflen
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extramedulliren GefiBe, die teilweise konvolutartiz verschlungen
sind (Abb. 1), sowie die schon makroskopisch erkennbare Wandver-
dickung. Diese Verdnderung ist ziemlich gleichmé&Big tiber das Riicken-
mark verteilt und nur im unteren Brust- und Lumbalmark etwas stérker
ausgeprigt. Nicht nur dieser makroskopische Befund zeigt weitgehende
Ubereinstimmung mit den Beobachtungen von Myélite nécrotique (Forx
und AraJsouaNINE), sondern auch das histologische Bild der GefiaB-
verdnderungen.

Forx und ALAJOUANINE beschrieben eine Proliferation der inneren Gefaf3wand-
schichten und konnten oft zwei Zonen unterscheiden: ,,eine dunkelfarbige innere,
in der sich groBe, an der Wand aufgereihte, sehr gedringte Kerne finden und eine
blasse duBere Zone, die durch zusammenhingende Fasern gebildet wird, welche
mehr oder weniger konzentrisch angeordnet sind und in der die Kerne viel seltener
angetroffen werden. Diese Anordnung vermittelt den Eindruck einer Zwiebelschale
oder -knolle, welcher sehr charakteristisch ist.” An besonders stark befallenen
Gefafen konnen diese Verinderungen abgeéndert sein: ,,man sieht hier bisweilen,
daf die Elemente der inneren Schicht sich dissoziieren und die Fasern der mittleren
Schicht nicht mehr ein so gutes Bild der konzentrischen Lagerung aufweisen.” Bei
den intramedulliren Gefdflen wird eine Schlingelung, Erweiterung und zum Teil
auch Vermehrung sowie eine Fibrose und Hyalinisierung der Wandungen hervor-
gehoben. Die Ubereinstimmung unserer GefidBbefunde ist offensichtlich.

Diese GefdBveranderungen sind bei den spéter dieser Erkrankung
angereihten Fillen unterschiedlich ; teilweise fehlen sie. In ausgeprigter
Form waren sie nur bei den Beobachtungen von LEERMITTE, FRIBOURG-
Braxce und Kyriaco, GreeNriErD und Turyer (Fall 2 und 3),
MargIEWICZ, STOLZE, ScmoLz und MANUELIDIS, GAGEL und MESZAROS
und soweit aus den Beschreibungen ersichtlich, auch von Gramparmo
und Minza beobachtet, weshalb hier nur diese beriicksichtigt werden
sollen’. Thnen kann auch in klinischer Hinsicht unsere Beobachtung
angereiht werden.

In der Frage, wie diese Gefdl3- und Riickenmarksverdnderungen auf-
zufassen sind, gehen die Ansichten sehr auseinander. Forx und Arajovu-
ANINE u. &. dachten in erster Linie an eine infektitse Ursache, andere
neigten dagegen mehr zu der Annahme eines primiren endangitischen
Prozesses (LmermiTTE und Mitarbeiter), wihrend Scmorz und MANU-
ELIDIS sowie STOLZE diese Krankheit als Gefifanlagestorung aufgefalt
und mit den Hamangiomen verglichen haben. Neuerdings hat ZmrTL-
HOFER die verschiedenen Fille von Myelitis necroticans, auch die ohne
wesentliche GefdlBverdnderungen, als ,,einheitlich hinsichtlich des Ge-
websschadens und seiner Lokalisation und ,,zusammengehérendes
Krankheitsbild allergischer Art aufgefaf3t.

1 Die Falle von v. BogAERT, LEY und BRANDES, sowie V. GEHUCHTEN, RISER
und Mitarbeiter wiesen nur geringgradige GefaBverinderungen auf, und teilweise
standen auch mehr entziindliche Erscheinungen im Vordergrund, so daB sie zu
einem Vergleich nicht geeignet erscheinen.

Virchows Archiv. Bd. 322. 47a
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Wesentlich fiir die Beurteilung ist zunéchst die Frage, welche Gefdfle
verindert sind. Bei den zitierten Fillen von Myélite nécrotique sind
vorziiglich die Venen betroffen (vgl. Storzr); in manchen Fillen
(LeermiTTE, ScHOLZ und MANUELIDIS) war allerdings, namentlich an
den kleineren Gefilen, nicht immer sicher zwischen Arterien und Venen
zu unterscheiden. Dafl auch im vorliegenden Falle die stark ver-
danderten Gefdlle vendser Natur sind, zeigt ihr histologischer Aufbau;
auch kann man in den verschiedenen untersuchten Hohen beobachten,
wie die stark verdickten Gefalle nach kranial zunehmend diinnwandiger
werden und schlieflich in Hohe des Halsmarkes einwandfrei venssen
Aufbau zeigen. Die groBeren Arterien sind ftiberall véllig unver-
andert. Lediglich kleine einstrahlende und intramedullire Arterien
zeigen im Lumbalmark eine auffallend starke Intimahyperplasie und
-sklerose.

Das makroskopische Bild und der histologische Aufbau der GefilBe
zeigen Ubereinstimmungen mit dem der Phlebektasien (Bexpa). In
den erweiterten Venen ist es zu einer zunehmenden Intimaproli-
feration gekommen. Im vorliegenden Falle ist die Wandverdickung in
den lumbalen Abschnitten am ausgeprigtesten, und zwar besonders im
Gebiet der hinteren Wurzeln. DaB es sich hier wahrscheinlich um einen
dlteren Prozel handelt, zeigt die Tatsache, dafl hier die pialen und
Wurzelgefifie die verhdltnismiBig stirksten Verdickungen mit fibros-
hyaliner, regressiver Umwandlung zeigen; auch die ausgepriigte Glia-
faserbildung im Bereich der Hinterstrange, welche wenigstens teilweise
als aufsteigende Degeneration gedeutet werden kann, weist darauf hin.
Dies scheint auch in klinischer Hinsicht bemerkenswert, als dadurch
die lange zuriickliegenden Ischialgien erkldrt werden konnten. In den
mittleren und oberen Riickenmarksabschnitten werden die Intima-
proliferationen der groBen Riickenmarksvenen zunehmend diinner,
zellreicher und faserirmer und die regressiven Verdnderungen treten
zuriick, bis sie schlieBlich im Halsmark in erweiterte, sonst kaum ver-
dnderte, diinnwandige Venen iibergehen. Auch an den kleineren Riicken-
marksgefiBen ist nach kranial eine deutliche Abnahme der hyperplasti-
schen GefiBwandverinderungen zu beobachten. Im ganzen treten sie
gegeniiber denen an den groflen Venen zuriick. In den mittleren und
oberen Brustmarkabschnitten sind sie an den kleinen Venen nur ver-
einzelt anzutreffen oder fehlen ganz, wihrend man hier an den grofen
pialen Venen noch eine betrichtliche Erweiterung und Wandverdickung
findet. So gewinnt man den Eindruck, dafl der hyperplastische Gefaf3-
prozel sich in den varicosen Venen nicht nur von den lumbalen Ab-
schnitten nach kranialwirts, sondern auch von den groBen pialen Ge-
fafen in die kleineren Riickenmarksgefifle ausgebreitet hat.



Beitrag zur Myelitis necroticans. 703

In engem ortlichen Zusammenhang mit diesen stirker verdnderten,
kleinen einstrahlenden und intramedulliren Gefiflen stehen die Paren-
chymschiden. Im Lumbalmark sind sie am hochgradigsten, mit starker
Nekroseneigung, und im ganzen Querschnitt verteilt; im Brustmark
handelt es sich nur noch um vereinzelte kleinere Erweichungsherde im
Fettkornchenzellstadium. In den tbrigen RiickenmarkshShen, wo wir
ausschlieBlich Verdnderungen an den groBen pialen Venen fanden, fehlen
sie. Diese Befunde sprechen eindeutig fiir die GefiBabhingigkeit des
Riickenmarksprozesses. Es geht auch daraus die besondere Bedeutung
der Wandverinderungen gerade an den kleineren einstrahlenden und
intramedulléiren RiickenmarksgefiBen fir das Zustandekommen der
Parenchymschéiden hervor. Letztere zeichnen sich im allgemeinen durch
ihren fleckformigen Charakter aus, welcher selbst in den gréferen Herden
zum Ausdruck kommt.

Auffallend ist die gleiche fopographische Verteilung der GefaBverinderungen
und der Parenchymschiden in den Fillen von Forx und ArasovaxinNg, ScHoLz und
MaNUELIDIS, und soweit aus den Beschreibungen der iibrigen Beobachtungen von
Myélite nécrotique ersichtlich, scheinen auch hier besonders die unteren Riicken-
marksabschuitte bevorzugt zu sein, wobei die dorsalen Partien im allgemeinen mehr
betroffen sind. Lediglich StoLzE beschreibt einen Venenknsuel im Bereiche der
Medulla. oblongata.

Zur Beurteilung der anatomischen Befunde trigt ein Vergleich mit den
angiomatosen Bildungen bei. Die Mehrzahl der Fille von Angioma
racemosum venosum (VIRcHOW, BERGSTRAND) zeichnen sich durch
mehr oder weniger umschriebene, kniduelformige GefiBkonvolute, meist
mit gleichzeitigen angiomatésen Bildungen im benachbarten nervisen
Parenchym aus. Im vorliegenden Falle, ebenso wie bei der Mehrzahl der
itbrigen Beobachtungen von Myélite nécrotique (Forx und ALAJOUANINE)
handelt es sich dagegen mehr um eine iiber gréBere Abschnitte des
Riickenmarkes ausgedehnte varicése Erweiterung der groBen Riicken-
marksvenen, stellenweise mit kleineren Konvolutbildungen unter beson-
derer Bevorzugung der unteren Riickenmarksabschnitte. Das Bild
nihert sich damit einer einfachen Phlebektasie: nach der BERGSTRAND-
schen Einteilung wiirde dies dem 1.Typ des Angioma racemosum
gleichkommen; MaNUELIDIS hat diese Gruppe abgetrennt und als
Haemangioma venosum bezeichnet’. Ob intramedullire Konvolut-
bildungen kleiner erweiterter Gefdlle, welche infolge der starken

1 Im iibrigen sei auf die zusammenfassenden Arbeiten von WyBURN und Mason
sowie VAN BOGAERT verwiesen.

Zur Frage der besonderen Lokalisation wire danach zn sagen, daB nach
OsTERTAG das obere Lumbal- und das untere Cervicalmark die Stellen des Neural-
rohres sind, welche sich am spétesten schliefen und an welchen es leicht zu Ent-
wicklungsstdrungen kommen kann, weshalb auch unter Umstidnden gleichzeitige
Fehlbildungen des Riickenmarkes erwartet werden konnten.
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hyalinen Wandveranderungen nicht immer als Arterien oder Venen
identifiziert werden koénnen, als primére Teleangiektasien aufzufassen
sind, wird oft nicht entschieden werden koénnen. Sicher sind sie zu-
mindest teilweise reaktiv entstanden. Darauf weist das Vorkommen
neugebildeter, capillirer Schlingen- und Kniuelbildungen hin, welche
sich unter anderem in dem die Riickenmarksnekrose umgebenden
Saum proliferierenden Bindegewebes finden und hier alle Uberginge
zu den im Inneren der Nekrose gelegenen kernlosen, hyalinen Gefaf3-
kndueln zeigen (Abb. 4). Erklarungsschwierigkeiten bereiteten auch die
oft hochgradigen Gefdfiwandverdickungen. Aui die Frage infektits-
toxischer Ursachen kommen wir zuriick; hier sel nur festgestellt,
dafl entsprechende Angiome des Zentralnervensystems ganz tiberein-
stimmende Bilder einer GefaBwandhyperplasie mit der gleichen Mannig-
faltigkeit im Aufbau zeigen kénnen.

Die Ursache der Gefafverdinderungen mochten wir demnach mit
ScHoLz primir auf eine Anlagestérung der Riickenmarksvenen zuriick-
fithren. Inwieweit weitere, eventuell begiinstigende Momente dabei eine
Rolle spielen, ist schwer zu sagen. Fir mechanische Abflufbehinde-
rungen war kein Anhalt. Auch primér entziindliche oder toxische Ur-
sachen sind sehr wenig wahrscheinlich. Im vorliegenden Falle kénnte
nur die Beschéiftigung als Handsetzer im Buchdruck an eine Blei-
vergiftung denken lassen. Diese Moglichkeit wurde auch klinisch
erwogen; die angefithrten klinischen Untersuchungsergebnisse gaben
jedoch hierfiir keinen geniigenden Anhalt; das gleiche gilt auch fir die
anatomischen Verdnderungen an Korperorganen und ZNS. Fiir die
Annahme einer infektidsen Atiologie ergab sich anatomisch kein Hinweis ;
auch bei den anderen typischen Fillen fehlten iiber den Rahmen einer
symptomatischen Entziindung hinausgehende Verinderungen. Die von
uns im oberen Lumbalmark beobachteten leukocytéren Infiltrate miissen
als komplizierender, vom priméren GefdBprozeB unabhingiger Vorgang
angesehen. werden, welcher sehr wahrscheinlich von dem ausgedehnten
Decubitus seinen Ausgang genommen hat.

Beim Zustandekommen der Verinderungen an Gefaflen und Riicken-
mark spielt die in den varictsen Venen auftretende Stauung eine wesent-
liche Rolle. Es kommt zu einer zunehmenden Proliferation aller Wand-
schichten, in erster Linie der Intima. Bei einer solchen, dem verinderten
Kaliber entsprechenden Dickenzunahme kann man von einer kompen-
satorischen Hyperplasie sprechen; bekanntlich hat die Venenwand die
Fahigkeit zu allgemeiner Wandhyperplasie bei erhohter funktioneller
Inanspruchnahme (BENDA). Hierauf hat auch Stovzr hingewiesen und
dabei besonders die Rolle dysorischer Vorginge in den Vordergrund
gestellt. Aber auch mit selbstéindigen Wachstumspotenzen, welche be-
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kanntlich den MiBbildungen eigen sein kénnen, ist zu rechnen. Auf
die Bedeutung plasmatischer Durchtrinkung mancher Gefifiwiinde und
des Parenchyms fur die Entstehung der Nekrosen haben besonders
MargrEWICZ sowie ScrHoLz und MANUELIDIS hingewiesen.

Es handelt sich hier, wie auch bei den angiomattsen Bildungen
des ZNS, um einen fortschreitenden GefdBprozell, welcher mit zu-
nehmender Wandhyperplasie und Ausbreitung auch auf die kleinen
Veneniste zu einem langsamen Abbau nervisen Gewebes im Ursprungs-
gebiet fiithrt. Klinisch manifestierte sich dies im vorliegenden Falle im
Alter von 54 Jahren. In den darauffolgenden 5 Jahren stellte sich
langsam eine komplette Querschnittslihmung ein. Zur Erkldrung der
schweren Gefafiverdnderungen mul} sicher auch dieser allmé#hliche, sich
iber Jahre hinziehende Abbauprozel3 berticksichtigt werden, insofern,
als er, wie auch bei Varicen anderer Kdrperregionen, zu symptomatisch-
entziindlichen Verinderungen, Endophlebitis und spéter Phiebosklerose
fiihrt, welche ihrerseits wieder die Erndhrungsbedingungen des nervisen
Gewebes verschlechtern.

Die Annahme einer infektitsen Atiologie (Forx und ALAJOUANINE,
GIAMPALMO u. a.) 1aBt die Moglichkeit offen, daBl es auch akute Formen
der Myelitis necroticans gibt, bei welchen es auf Grund des kurzen
Krankheitsverlaufes noch nicht zur Ausbildung stéirkerer GefdBverdnde-
rungen gekommen ist, eine Auffassung, welche unter anderem von Jusa,
MariNesco und DRAGANESCO vertreten worden ist. Sie haben, ebenso
wie GREENFIELD und TurnEr (Fall 1), DANSMANN, JITOMIRSKATA und
OVTSCHARENKO, MiCHEJEW, GAGEL und REINER, Davison und Brock,
ZrrreHorER und Barreasar Fille von ,,Myelitis necroticans® bzw.
nekrotisierender Myelopathie beschrieben, welche innerhalb weniger
Wochen und Monate zum Tode fiihrten. Bei allen diesen Beobachtungen
waren die Gefallverinderungen durchaus geringfiigig, weshalb auch
GAcEL und REINER, DANSMANN, DAvisoN und BROOK sowie BALTHASAR
ihre Beobachtungen von der ,,Myélite nécrotique’” (Foix und ArAjou-
ANINE) abgetrennt wissen wollen. Vergleicht man die bei subchronisch
bis chronischen Entziindungen verschiedenster Atiologie auftretenden
GeféaBprozesse mit den von uns beschriebenen, so finden sich eindeutige
Unterschiede. Die Intimaproliferationen konnen bei ersteren zwar hoch-
gradig sein; durch Einengung des GefiBlumens, eventuell auch Throm.-
bosierung kann es zu Ernahrungsstorungen und Nekrose des Parenchyms
kommen; es fehlt jedoch der ausschlieSliche und vorziigliche Befall der
Venen mit mehr oder weniger starken Hrweiterungen derselben. Das
gleiche gilt fiir die Thrombendangitis obliterans (WINIWARTER-BURGER),
welche unter anderem von LuerMITTE zur Erklirung des GefiBprozesses
vergleichsweise in den Vordergrund gestellt wurde; diese Erkrankung
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zeichnet sich im ZNS besonders durch multiple, meist arterielle Throm-
bosen mit Ausbildung eines lockeren Fillgewebes aus (vgl. Searz,
LixpenBERG und Spatz u. a.)l

Solange die Nekrosen das einzige gemeinsame Merkmal dieser ver-
schiedenen Formen nekrotisierender Myelitis sind, kénnen sie nicht als
.-Myelitis necroticans zusammengefalt werden. BoDECHTEL betont
in diesem Zusammenhang, dall das Auftreten von Nekrosen nichts iiber
die Atiologie und Pathogenese aussagt, sondern lediglich hinsichtlich
Intensitdt und Akuitét des Prozesses, und keine Identifizierung ge-
stattet. Die Forx-AvajouvaNinesche Krankheit mu den vendsen
GefdBmiBbildungen zugerechnet werden. Die oben angefiihrten, meist
akut verlaufenden Félle von ,,Myelitis necroticans* ohne entsprechende
Gefdfversnderungen werden zu einem groflen Teil den verschiedenen
Formen unklarer Myelitiden an die Seite g'estell‘o werden miissen, unter
welchen sie sich lediglich durch eine besondere Ausdehnung und
Nekroseneigung auszeichnen. Diese Bezeichnung dirite daher nur fiir
letztere gerechtfertigt sein, womit allerdings weder etwas iiber Atio-
logie und Pathogenese, noch itber den entziindlichen Charakter aus-
gesagt ist. Einwandfrei sekundire Riickenmarksnekrosen auf dem Boden
von GefaBprozessen oder durch Zirkulationsstérungen im Gefolge von
Tumoren (KrLAUE) sollen abgetrennt werden.

In diesem Zusammenhang sei auch die Neuromyelitis oplica erwdhnt, welche
ofters als besondere Krankheitsform oder Krankheitseinheit aufgefaBt worden ist,
und wobei ebenfalls die besondere Nekroseneigung des Riickenmarksprozesses als
eid Charakteristicum aufgefalit wurde. Bei einer derartigen Beobachtung konnten
wir den sich fiber das gesamte Riickenmark erstreckenden Herd in allen Einzel-
heiten mit den Herden der diffusen Sklerose (ScHILDER) vergleichen ; dafiir sprachen
in diesem Falle auch gleichzeitige GroBhirnherde nach Art der diffusen und mul-
tiplen Sklerose. Einen groBen Teil der Beobachtungen von Neuromyelitis optica
wird man zum Formenkreis der multiplen und diffusen Sklerose rechnen kénnen.
Vergleicht man die Riickenmarksverinderungen .dieser Beobachtungen mit den
erwahnten, meist akut verlaufenden Formen der ,,Myelitis necroticans” ohne be-
sondere Gefaﬁverénd\erungen, so fallt die weitgehende Ubereinstimmung auf; nur
durch die fehlende Opticusbeteiligung konnen die letzteren unterschieden werden.
Es sei hier nur auf die von Gaeer und REINER mitgeteilte Beobachtung von
,-Myelitis necroticans* hingewiesen, welche eine auffallende Ubereinstimmung mit
den der diffusen Sklerose (SCHILDER) gleichzusetzenden Riickenmarksprozessen
zeigt und sich nur durch das Fehlen von GroBhirnherden unterscheidet. Eine Be-
obachtung von TiBor GEREB zeigte auBer einer Totalnekrose des lumbalen und
unteren thorakalen Riickenmarkes im Hirnstamm Entmarkungen nach Art frischer
Skleroseherde.

? Im Riickenmark ist diese Erkrankung in dieser Form unseres Wissens nicht
beschrieben worden. Bei 2 Fillen von StanMMrER fanden sich endangitische Ver-
anderungen einzelner pialer Geféifle ohne Parenchymschiden.
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Zusammenfasswng.

Der geschilderte Fall kann den Riickenmarkserkrankungen, welche
von Forx und ArvajovaNiNe als , Myélite nécrotique subaigue” be-
schrieben wurden, an die Seite gestellt werden. Die pialen Venen sind
in der ganzen Ausdehnung des Riickenmarkes erwejtert und weisen
in den mittleren und unteren Riickenmarksabschnitten eine teilweise
hochgradige Getfiflwandhyperplasie auf. Die Nekrosen sind sekundir
entstanden ; ebenso die im oberen Lumbalmark beobachteten entziind-
lichen Verdnderungen.

Der GefiaBprozel wird mit Scmorz den GefdBanlagestérungen
bzw. -mifibildungen zugeordnet und seine Stellung unter diesen be-
sprochen. Es wird ferner auf die Frage toxisch-infektitser Ursachen
eingegangen und darauf hingewiesen, daf moglicherweise verschieden-
artige Schéden bei dieser Erkrankung als zusétzliche Faktoren eine
Bedeutung haben.

Nach AusschluBl weiterer, einwandfrei sekundérer Riickenmarks-
nekrosen bleibt unter dem Begriff der ,,Myelitis necroticans’ eine Gruppe
oft akut verlaufender Myelitiden, welche sich durch eine besondere
Nekroseneigung auszeichnen. Ohne Kenntnis der Atiologie kann letztere
lediglich als Ausdruck eines besonders intensiven und oft akuten Krank-
heitsprozesses aufgefaBBt werden. Ahnliche Riickenmarksverinderungen
finden sich bei der Neuromyelitis optica.
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