
Virchows Archly, Bd. 322, S. 695--708 (1952). 

Aus dem Max Planck-Ins~itub ffir Hirnforschung, Neuropathologische Abteilung 
in GieBen (Prof. ]:[ALL~:~VO:aDEN). 
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(Eingegangen am 15. Oktober 1951.) 

Eine besondere Form nekrotisierender Ri ickenmarkserkrankung 
wurde 1926 yon  FOlX und  ALAZOUA~LXE MS ,,My61ite n6crotique sub- 
aigue" beschrieben. Die spi~ter als ,,Myelitis necrot icans"  sowie auch 
unter  anderen Namen  (Myelopathia neeroticans, angiohypertrophische 
Gliose des l~iickenmarks) angereihten F~tlle zeigten sehr verschiedene 
Bilder, deren einzige Gemeinsamkeit  ledig]ich die Rfickenmarksnekrose 
ist, denn in der Frage  der Ge~l~ver~nderungen gehen die Meinungen sehr 
auseinander.  

Wit  ha t t en  Gelegenheit, einen Fall  zu untersuchen,  der die klinisehen 
und anatomisehen Kennzeichen dieser Erkr~nkung  zeigt und  der Hin- 
weise auf  die Ar t  der zugrunde liegenden Gef~J3erkrankung gibt. An  
H a n d  dieser Beobachtung  soll auf  den Begriff der , , ~ e l i t i s  necrot icans"  
eingegangen werden. 

Ktinischer Verlau/. 58j~hriger ~Iann. Seit der Sehulentlassung Ms I-Iandse~zer 
im Buchdruck t/~ig. In der Vorgeschichte is~ ledigtich bemerkenswer~, dal3 er sei~ 
seinem 35. Lebensjahr abwechselnd in beiden Beinen Ischiasbeschwerden hatte. 
1938, mit 54 Jahren, Klagen fiber Mfidigkeit und Schlaffheit in beiden Beinen. 
NetzhautablSsung links. Im Mai 1940 plStzlich Schwi~ehe und taubes Geffihl im 
rechten Bein. Hurnretention. - -  Kliniseher Befund: Reflexe des rechten Beines 
schwer auslSsbar; keine Reflexsteigerungen. GeffihlsstSrungen lediglich an der 
AnBenseite des rechten Un~ersehenkels und reehten Ful3r~ickens. I-IarnverhMtuug. 
Geringe Prostat~hypertrophie, Cystitis. Blur: W~.R. negabiv. - -  Im Laufe der 
n~chsten Wochen zun~ehs~ Besserung der Schw~ehe des reehten ]3eines. Darauf 
jedoch t~ngsamzunehmende schl~ffe L~hmung des i~chten Beines. ~R, 150/110. 
Augenspiegelung rechts: ~Papille und Gef~!~e normal, tinks('grau-weit~e Linsen- 
ver~arbnng, Hintergrund nieht zu erkennen. Blutbild o. B., Urin: Eiweit~, Trtibung. 
In der Afterregion st~rkere tt~morrhoid~iknoten. Zunehmende Verschlechtexung; 
schlieBtieh, ira Februar 1942, vStlige scMaffe Lahnmng und Odeme beider Beine. 
Bauchdeckenreflexe in den unteren Etagen nicht auslSsbar. Sensibilit4~ vom :Nabel 
abwarts aufgehoben. Obere Extremitaten o. ]3. Starker Decubitus fiber dem Kreuz. 
bein. D~uerkatheter notwendig. 

12.2. Liquor: ~arblos, Nonne ~, Pandy ~, 4/3 Zellen, GesamteiweiB 22 rag-%. 
Wa.R. negativ, 11 y Blei in 19 em a Liquor. 

13. 2. Blur: Itb 60%. Ery~hroeyten 3340000, ge~tipfelte Erythro, 0,60/00. 
20 y Blei in 100 cm s Blu~. 

Urin: 115 }, Porphyrin in 500 ems. 
Am 21. und 22. 2. 42 aku~e TemperMmrs~eigerungen. Exitus. 
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Pathologisch-anatomischer Be]und 1. K6rpersektion : Ausgedehnte konfluierende 
Herdpneumonien in beiden Unterlappen mit Abscedierungen; fibrinSs-eitrige 
P]euritis fiber dem rechten Unterlappen. Cysto-Pyelonephritis. Disseminierte 
kleine Leberabscesse und interstitielle Hepatitis. Doppelthandgrol~er, jauchiger 
Deeubitus in der Kreuzbeingegend mit ausgedehnter phlegmonSser Durchsetzung 
der angrenzenden Weiehteile. Ausgedehnte Schrumpfnarben sowie feingranul~re 
Atrophie der Nieren (histol.: Arterio- und Arteriol)sklerose). Maltige Hyper~rophie 
des linken Ventrikels (Herzgewicht 340 g). Mittelgradige allgemeine Arteriosklerose, 
etwas starkere der Bauchaorta. Coronarsklerose. Kleine I~erzmuskelschwielen. 
Magenulcus. Produktive Gastritis. Geringe knotig-adenomatSse Prostatahyper- 
trophie. 

Zur Untersuehung des Gehirns und Ri~clcenmarkes standen Stfieke des GroB- 
und Kleinhh'ns sowie das gesamte Riickenmark zur Verfiigung. 

Mal~rosl~opischer Be]und. Dura des Rfiekenmarkes o.B. Meningen, zart 
und durchseheinend. Die Gef~e sind au{]erordentlich stark gesehl~ngelt und 
gefiillt; in den unteren Rfiekenmarksabschnitten sind sie besonders welt und dick- 
wandig (Abb. 1). Die vorderen und hinteren Wurzeln zeigen keine Ver~nderungen. 
Im unteren Brust- und Lendenabschnitt ist das Riickenmark auffallend weich, auf 
Quersehnitten grau und yon porSser Beschaffenheit. Im unteren Lendenmark ist 
der Hinterstrangsbereieh grau gef~rbt und eingesunken. Im Hals- und Brustmark 
sind die GoLLschen Strange hellweil3 gef~rbt bei sonst normaler Zeiehnung. Cauda 
equina o.B. Am Gehirn makroskopiseh niehts Auffallendes. An Sehnitten yon 
Leber, Niere, Milz, Herz und Pro~tata ist darfiber hinaus kein wesentlicher Befund 
zu erheben; ffir eine spezielle Gef~fierkr~nkung ist kein Anhal~. 

Histologische Untersuchung. An den zur Verffigung stehenden kleinen Schnitten 
des Grofi- und Kleinhirnes konnten weder Gef~Bver~nderungen noeh Sehadigungen 
des nervSsen Gewebes gefunden werden. 

Am t~i~clcenmark stehen im Vordergrund die Ver~nderungen der extramedullgren 
Ge]d/3e : 

Bereits im Bereiche des Halsmarkes sieht man entspreehend dem makroskopi- 
schen Befund eine konvolutar~ige Ansamralung sehr weiter und prall mit Blur 
geffillter Gef~l]e zwischen den Austrittsstellen der hinteren Wurzeln sowie ein ein- 
zelnes derartiges Gefi~I~ vor der ventrMen Fissur. Ihre dfinnen Wandungen haben 
den typischen Buu venSser Gefi~Be und lassen stellenweise eine geringftigige zellige 
Intimaverdiekung erkennen. Auch zahlreiehe kleinere extra- und intramedull/~re 
ven6se Gei/~i~e fallen durch Erweiterung und pr~lle l~iillung auf, zeigen jedoch 
keine besonderen Wandver/~nderungen. Im oberen Brustmark besteht im wesent- 
lichen das gleiche Bild bis auf eine zunehmende betr~chtliche Wandverdickung 
einzelner groi~er extramedull~rer Venen. An den grol~en 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 grol]en Gef~l~e welter betr~chtlich zu und erreich~ ihren st/~rksten 
Grad im Bereiche des oberen Lumbalmarkes (Abb. 2), um im unteren Lumbalmark 
wiederum an St/~rke etwas abzunehmen. In diesen tt6hen sind die K~pnvolut- 
bildungen groi~er GefaBe nicht so ausgesproehen. Es handelt sich, wie Abb. 2 zeigt, 
nur um einzelne monstrSse Gef~i]e an der Vorder- und Rfickseite des Riieken- 
markes. Dagegen f/~llt im oberen u n d  unteren Lumbalmark, geringer auch im 
unteren ]~rustm~rk, die teilweise betr/ichtliche Verdickung mittelgroBer und klei- 
nerer extramedull~rer Venen auf. Besonders hochgradig sind die GefM~e der hin- 
teren Wurze] im Lumbalmark betroffen. 

1 Wir verdanken dan anatomischen Befund und das Sektionsmaterial der 
Liebenswfrdigkeit yon Herrn Prosektor Dr. PLE~a]~, Berlin-~eukSlln. 
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Der  histologisehe Aufb~u der verdickten Gef~i~e is~ wechselnd and  erinnert  
im g~nzen an  den der V~rieen: d~s Elldothel ist nieht  wesentlich ver~ndert,  ge- 

Abb. 1~ u. b. ~, H~ls- u~ld Brnstmark ventral, b Hgls und Brustmark dorsM. VaricSse 
Venenver~nderungen, bosonders an tier Dorsalsei~e des Riickenmarkes; naell c~udM 

zunehmende wei~liche Verfgrbung (~Vg~tdverdiekung). ~Tergr. 1 : 1,5. 

wShnlich ein-, gelegentlich auch mehrschichtig.  Die Wandverd ickung  komm~ im 
wesentl ichen dureh  eine zellreic.he In t imaprol i fera t ion  zust~nde. Sie ist meist  kon- 
zentrisch, zum Teil auch mehr  polsterfSrmig und  fiihr~ zu keiner Einengung des 

Virchows Archly. :Bd. 322. 47 
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Abb. 2. Oberes Lumbalmark.  Vordere (a) uucl hintere (b) Spinalvenen hoehgradlg er- 
weitert und verdickt, c Stark ver~nderte Venen im Bereiehe tier hinteren ~Vurzel~. 

l~fickenmarksnekrose im ganzen Querschnitt;  nur sehmale l~andbezlrke erhalten, 
Gef~Bproliferation. + = Arterien. Elastica-van-Gieson-F~rbun~. 

Abb. 3. Unteres LumbMmark, ErweiLerte vordere Spinalvene mi t  starker,  stellenweise 
schiehtf6rmiger Intimaproliferation. l~echts daneben die intakte  vordere Spinalarterie. 

In  der Pia kleine sklerotische GefhBe. Elastica-van-Gieson-F~rbung. 

Lumens ,  sondern  dieses is t  auch  bei  s t~ rks t e r  W a n d v e r d i e k u n g  e rwe i t e r t  u n d  meis t  
pra]l  m i t  Blur  gefii l l t .  Mit  zunehmende r  Dieke  der  I n t i m a w u e h e r u n g  s ieh t  m a n  
in  den  m i t t l e r e n  Gef~Bwandsehich ten  s t~rkere  F a s e r b i l d u n g  u n d  sehlieBlich H y a l i n i -  
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sierung, die im Lumbalmark einen ganz betr~chtiichen Grad erreichen, 0f te~  
ist eine Schiehtung im Aufbau der Gef~i~B~-and deutlieh (Abb, 3.) Steltenweise 
finder man Einlagerungen homogener, mit van Gieson dunkel gef~rbter Massen in 
den Gd~Bwandungen. Bei FettfKrbung lassen sich lediglich stellenweise einzelne 
feintropfig verfettete Intimazellen nachweisen; nirgends Atherombildungen. Die 
&u~eren Wandschiehten der grof~en, hypertrophen Gef~Be sind im allgemeinen 
zellreicher. In den mittleren Wandsehichten finden sich gelegentlieh einzelne 
Muskelfasern unregelm/~t~ig eingel~gert. 

Abb. 4. I~n~uelbitd~mgen kleiner erweiterter l~fickenmarkgefa~e mit oft vStlig hyalini- 
sierter Wandung, teils innerhalb de~: Nekrose, tells im mngebenden Gewebe gelegen. 

Elastie~-va~- Gieson-Fiirbung. 

Niem~ls sind in diesen Gef~Ben elastisehe Membranen zu linden, sondern 
man sieht nur zarte elastisehe Fasern unregelm~Big einget~gert. Die gro~en extr~- 
medullaren Arterien sind in Mten HShen gut zu unterseheiden und im wesentliehen 
unver~ndert; gelegentlich ist ihre Etast:iea etwas aufgesplittert, und die Intim.a 
gering verdiekt. 

Die extramedultgren mittteren und kIeinen Venen, welehe meist gut yon den 
Arterien zu unterseheiden sind, zeigen im wesentliehen eine gleichartige Intima- 
proliferation, die oft auBerordentlieh hoehgradig ist m~d ebenfaJls oft st~rke regre s- 
sive Ver~nderungen erkennen l~gt. Ganz ~ ereinzelte Meinere Venen sind volI- 
st~ndig thrombosiert.. D~neben sind jedoeh aueh kleine ar~erieIIe Gef~Be, deren 
Intim~ teilweis6 hoehgradig proliferiert ist, wodurch es namentlich an m~nchen 
kleineren .~sten zu einer weitgehenden Einengung des Lumens gekommen ist. Die 
Elastica ist dabei 5fters fragmentiert oder aufgesplittert. Es sei hervorgehoben, 
da$ es sieh dabei nur um Arterien Meinen Kalibers im Lumbal- und unteren 
Brustmark ha.ndelt. 

Die degener~t, iven Veriinde,m~ngen des t~i~ckenmarkes sind am schwersten im 
Lu'mbalmark. In den oberen und unteren Segmen~en ist es total nekrotisch bis auf 
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eine schmMe, unregelm~ige und unterbrochene Randzone mit Marksoheidenresten, 
gewucherter Glia und Bindegewebe. Im Fettpraparat sieht man ]ediglich in diesen 
schmalen Randbezirken noch FettkSrnchenzellen, w~hrend die amorphen nekroti- 
schen Massen im Inneren bei Fett- und iV[arkscheidenf~rbung keine Abbauprodukte 
enthMten. ~Nur hie und da sieht man feine Fettst~ubchen und Kerntrilmmer. Die 
kleinen Gefs in den erhMtenen Randpartien sind vermehrt. Gelegentlich sieht 
man glomeruhsartige Schlingenbfidungen. Abb. 4 zeigt Konvolute kleiner Gef~Be 
mit hyalinisierter Wandung am Rande des nekrotischen Bereiches. In einem 
I%andbezirk desselben sind Ansammlungen yon Leukooyten und Kerntriimmern 
zu erkennen. Die Rfickenmarkswurzeln sind im Markscheidenpr~tparat aufgehellt 
mR fleekf6rmiger Betonung; besonders sind die hinteren Wurzeln betroffen. 

In  den unteren lumloMen Segmente n finden sieh wieder deutliche Strukturen, 
das Markscheidenpr~par~t zeigt jedoch eine weitgehende Entmarkung des ttinter- 
stranggebietes samt den Eintrittszonen der hinteren Wurze]n und den Hinter- 
hSrnern, wo sich nut noch sp~rliche Markscheidenreste finden. FleekfSrmig ist 
diese Aufhellung sthrker. Die Vorder- und Seitenstr~nge erscheinen zwar ganz gut 
erhalten, bei starker VergrSl3erung sieht man jedoch degenerative Ver~tnderungen 
der Markscheiden; ferner finder man hier kleine fleckf6rmige unscharfe~ Auf- 
hellungen. Die Wurzeln sind gelichtet, such hier fleckfSrmig starker; besonders 
sind die hinteren Wurzeln betroffen. Im Fettpr~parat fehlen alle Abbauerschei- 
nungen, nur in einem Pyramidenseitenstrang sieht man eipige FettkSrnchenzellen. 
Die Nervenzellen der ttinterhSrner sind weitgehend untergegangen; im Bereich der 
Vorder~ und Hinters~ule zeigen sie teilweise starke Bl~hung des Zelleibes, h~ufig mit 
Verfettung sowie randsthndige Kerne mit degenerativen Ver~nderungen. Es finder 
sicb eine Mlgemeine Gliawucherung; im Bereiche der Hinterstr~nge mit starker 
Gliafaserbildnng. Die intramedull~ren Gef~tBe im LumbMmark zeigen st~rkere 
Ver~nderungen; sie sind zum groBen Tell erweitert, geschl~ngelt und prM1 gefii]lt 
und erscheinen vermehrt. Ihre Wandungen sind oft fibr5s verdickt und hyMinisiert. 
Besonders betroffen erseheinen die einstrahlenden l%iickenmarksgef~Se und hinteren 
Wurzelgefal]e, die oft eine hochgradige Intimapro]i~eration erkennen ]assen. 

OberhMb dieser schwer gesch~digten Rfickenmarksabschnitte sieht man auger 
einer aufsteigenden Degeneration nut noch geringe fleckiSrmige Parenchymausf~lle 
im Brustmark. Im Bereiche des mittleren Brustmarl~e8 sind vereinzelte, kleine, un- 
scharfe Aufhellungen und Entmarkungsherde, im Iqisslpr~parat verstreute, k]eine 
Gliaherdchen zu sehen. Das Fettpr~lourat zeigt in einigen yon ihnen dichte Fett- 
kSrnchenzellansammlungen, w~hrend andere vSllig frei yon Abbauprodukten sind. 
Die hinteren Wurzeln sind aufgehellt. Die intramedu]l~ren Gef~Be zeigen hier, 
auger Erweiterung und prMler Ffil]ung, nut noch vereinzelt eine Verdickung ihrer 
Wandung. Insbesondere sind es die austretenden kleineren, venSsen Gef~l~e, die 
stellenweise starke Int~imaproliferationen aufweisen und in deren unmittelbarer 
Nachbarschaft man gelegentlich kleine Nekroseherde sieht. 

Im oberen Brustmarlc ist lediglich noch eine geringe fleck~5rmige Au~hellung der 
hinteren und vorderen Wurzeln feststellbar; im ]3ereiche des Halsmarlces sind auch 
diese intakt. In diesen H6hen finden sich auch keine wesentlichen Wandver~nde- 
rungen der intramedull~ren Gef~e mehr, sondern ]edig]ich die bereits beschriebenen 
an den grol]en extramedull~ren Venen. 

Die infiltrativ-entzfindlichen Erscheinungen im Riickenmark und den Meningen 
sind gering und fiberschreiten nicht den Rahmen einer symptomatischen Entzfin- 
dung. In den Wandungen der ver~nderten Gef~l]e sind nur einzelne verstreute 
Lymphocyten zu linden. 

I n  unserem Falle s tehen die Ge]i~[3vergnderungen im Vordergrund.  
Auffal lend ist die starke Schl~ngelung u n d  Erwei te rung  der grol~en 
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extramedull~ren Gef~tSe, die teilweise konvolutartig versehlungen 
sind (Abb. 1), sowie die schon makroskopisch erkennbare Wandver- 
dickung. Diese Ver~nderung ist ziemlich gleichm~l~ig fiber das Rficken- 
mark verteilt und nur im unteren Brust- und Lumbalmark etwas starker 
ausgepr~gt. Nicht nur dieser makroskopische Befund zeigt weitgehende 
Ubereinstimmung mit den Beobachtungen yon Mydlite n@rotique (Foix 
und ALASOtTANINE), sondern auch das histologische Bild der Gef~$- 
ver/inderungen. 

Folx und ALAJOTZANI~E beschrieben eine Proliferation der inneren Gef~wand. 
schichten und konnten oft zwei Zonen unterscheiden: ,,eine dunkelfarbige innere, 
in der sieh groi3e, an der Wand aufgereihte, sehr gedr&ngte Kerne linden und eine 
blasse ~uBere Zone, die dutch zusammenh~ngende Fasern gebiidet wird, welche 
mehr oder weniger konzenfriseh ~ngeordnet sind und in der die Kerne viel seltener 
angetroffen werden. Diese Anordnung vermittelt den Eindruck einer Zwiebelsehale 
oder -knolle, weleher sehr eharakteristisch ist." An besonders stark befallenen 
Gef~Ben kSnnen diese Ver/inderungen abge/indert sein: ,,man sieht hier bisweilen, 
dab die Elemente der inneren Schieht sich dissoziieren und die Fasern der mittleren 
Schieht nicht mehr ein so gutes Bild der konzentrisehen Lagerung aufweisen." Bei 
den in~ramedull~ren Gef~$en wird eine Sehl/ingelung, Erweiterung und zum Tell 
aueh Vermehrung sowie eine Fibrose and ttyalinisierung der Wandungen hervor- 
gehoben. Die lJbereinstimmung unserer Gef/~Bbefunde ist offensichtlich. 

Diese Gef/iBver/s sind bei den sp/~ter dieser Erkrankung 
angereihten F/~llen unterschiedlich ; teilweise fehlen sie. In  ausgepr/igter 
Form waren sie nut bei den Beob~ehtungen yon LHERMITTE~ FRIBOURG- 
BLANC und KYI~IACO, GREENFIELD und TURNER (Fall 2 und 3), 
MARKIEWlCZ, STOLZE~ SCIIOLZ u n d  MANUELIDIS, GAGEL und  M]~SZAROS 
und soweit aus den Besehreibungen ersichtlieh, aueh yon GIA~PALMO 
und MIN~A beobachtet, weshalb hier nur diese berficksiehtigt werden 
sollenL Ihnen kann auch in kliniseher Hinsicht unsere Beobachtung 
angereiht werden. 

In der Frage, wie diese Gef/~2- und Rfickenmarksveranderungen auf- 
zufassen sind, gehen die Ansichten sehr auseinander. Fo Ix  und ALAJOU- 
ANINE U. a. dachten in erster Linie an eine infektiSse Ursaehe, andere 
neigten dagegen mehr zu der Annahme eines prim/~ren endangitisehen 
Prozesses (LH~MITTE und Mitarbeiter), w/~hrend SCHOLZ und MANU- 
ELIDIS sowie STOLZE diese Krankheit als GefaftanlagestSrung aufgefai~t 
und mit den H/imangiomen vergliehen haben. Neuerdings hat Z~ITL- 
~OFEa die verschiedenen Falle yon Myelitis necrotieans, auch die ohne 
wesentliehe Gef/i2ver/s als ,,einheit]ieh hinsichtlieh des Ge- 
websschadens und seiner Loka]isation" und ,,zusammengehSrendes 
Krankheitsbild allergischer Art"  aufgefaf~t. 

Die FMle yon v. BOC~ERT, L~Y und BRANDES, sowie V. GEHUGHTEI'{, RISl~,I% 
und Mitarbeiter wiesen nut geringgradige Gefal]veranderungen auf~ und teilweise 
standen auch mehr entzfind]iehe Erseheinungen im Vordergrund, so dab sie zu 
einem Vergleich nicht geeignet erscheinen. 

Virchows Archiv. Bd. 322. 47& 
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Wesentlich fiir die Beurteilung ist zunachst die Frage, welche Gefi~Be 
verandert sind. Bei den zitierten Fallen von My~lite n~crotique sind 
vorzfiglich die Venen betroffen (vgl. STOLZE); in manchen Fallen 
(LHERMITTE, SCHOLZ und MA~rELIDIS) war allerdings, namentlieh an 
den kleineren Gefal~en, nieht immer sicher zwischen Arterien und Venen 
zu unterscheiden. D~B such ira vorliegenden Falle die stark ver- 
anderten GefaBe venSser Natur  sind, zeigt ihr histologischer Aufbau; 
aueh kann man in den verschiedenen untersuchten HShen beobaehten, 
wie die stark verdickten Gefal~e naeh kranial zunehmend diinnwandiger 
werden und schlieBlich in HShe des Halsmarkes einwandfrei venSsen 
Aufbau zeigen. Die grSBeren Arterien sind fiberall vSllig unver- 
andert. Lediglich kleine einstrahlende und intramedullare Arterien 
zeigen im Lumbalmark eine auffallend starke Intimahyperplasie und 
-sklerose. 

D~s makroskopische Bild und der histologische Aufbau der Gefal~e 
zeigen ~bereinstimmungen mit dem der Phlebektasien (B~DA). In 
den erweiterten Venen ist es zu einer zunehmenden Intimaproli- 
feration gekommen. Im vorliegenden Falle ist die Wandverdickung in 
den lumbalen Abschnitten am ausgepragtesten, und zwar besonders im 
Gebiet der hinteren Wurzeln. Dal~ es sich hier wahrscheinlich um einen 
alteren Proze]  handelt, zeigt die Tatsaehe, dab hier die pialen und 
Wurzelgefai~e die verhaltnism~Big starksten Verdiekungen mit fibrSs- 
hyaliner, regressiver Umwandlung zeigen; auch die ausgepragte Glia- 
faserbildung im Bereich der Hinterstrange, welche wenigstens teilweise 
Ms aufsteigende Degeneration gedeutet werden kann, weist darauf hin. 
Dies seheint aucti in klinischer Hinsicht bemerkenswert, als dadurch 
die lange zurfickliegenden Ischialgien erklart werden kSnnten. In den 
mittleren und oberen Rtickenmarksabschnitten werden die Intim~- 
prolfferationen der grol3en R/ickenmarksvenen zunehmend d/inner, 
zellreicher und faser~rmer und die regressiven Veranderungen treten 
zurfick, bis sie schlieBlich im Halsmark in erweiterte, sonst kaum ver- 
anderte, diirmwandige Venen iibergehen. Auch an den kleineren Riieken- 
marksgefaBen ist nach kranial eine deutliche Abnahme der hyperplasti- 
schen GefaBwandveranderungen zu beobachten. Im ganzea treten sie 
gegenfiber denen an  den grol~en Venen zuriick. Ir~ den mittleren und 
oberer~ Brustmarkabschnitten sind sie an den kleinen Venen nur ver- 
einzelt anzutreffen oder fehlen ganz, wahrend man bier an den groBen 
pialen Venen noch eine betr~chtliche Erweiterung und Wandverdickung 
findet. So gewinnt man den Eindruck, da~ der hyperplastische GefaB- 
prozel~ sich in den varicSsen Venen nicht nur yon den lumbalen Ab: 
schnitten nach kranialwi~rts, sondern auch yon den groBen pialen Ge- 
fallen in die kleineren. R/ickenmarksgefai~e ausgebreitet hat. 
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In  engem 5rtlichen Zusammenhang mit diesen starker ver~nderten, 
kleinen einstrahlenden und intramedull~ren GefgBen stehen die Paren- 
chymscl~iden. 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 
FettkSrnehenzellstadium. In  den fibrigen RfickenmarkshShen, we wit 
ausschliel3lich Vergnderungen an den groi3en pialen Yenen fanden, fehlen 
sie. Diese Befunde sprechen eindeutig ffir die Gefii~abhgngigkeit des 
Rfickenmarksprozesses. Es geht aueh daraus die besondere Bedeutung 
der Wandver~nderungen gerade an den kleineren einstrahlenden und 
intramedull~ren RfickenmarksgefgBen ffir das Zustandekommen der 
Parenchymschgden hervor. Letztere zeichnen sich im ~llgemeinen durch 
ihren fleekf6rmigen Chargkter aus, welcher seibst in den grSl~eren Herden 
zum Ausdruek kommt. 

Auff~llend is~ die gleiche topographische Verteilung der Gef~Bver~nderungen 
und der Parenehymsehgden in den Fallen yon Folx und ALAJOUA]~INE, SCHOLZ und 
MANUELIDIS, und soweit aus den Besehreibungen der fibrigen Beobaehtungen yon 
My61ite n6erotique ersieh~lich, scheinen auch hier besonders die unteren R~eken. 
marksabsehnitte bevorzugt zu sein, wobei die dorsalen Partien im allgemeinen mehr 
betroffen sind. Lediglieh STOLZE besehreibt~ einen Venenkn~iuel im Bereiehe der 
Medulla oblongata. 

Zur Beurteilung der anatomischen Be/unde tr~igt ein Vergleich mit den 
angiomatSsen Bildungen bei. Die Mehrzah] der F~lle yon Angioma 
racemosum venosum (VIRcHOW, BEROSTRAND) zeichnen sich durch 
mehr oder weniger umschriebene, kn~uelfSrmige Ge~i{3konvolute, meist 
mit gleichzeitigen angiomatSsen Bildungen im benaehbarten nervSsen 
Parenehym aus. Im vorliegenden Falle, ebenso wie bei der Mehrzahl der 
/ibrigen Beobaehtungen von My@life n@erotique (Folx und ALAJOUANINE) 
handelt es sieh dagegen mehr urn eine fiber grSBere Abschnitte des 
~fickenmarkes ausgedehnte varicSse Erweiterung der groi~en Rfieken- 
marksvenen, stellenweise mit kleineren Konvolutbildungen unter beson- 
derer Bevorzugung der unteren Rfiekenmarksabsehnitte. Das Bild 
n~hert sieh damit einer einfachen Phlebektasie ~, nach der BERGSTRAND- 
sehen Einteflung wfirde dies dem 1. Typ des Angioma raeemosum 
gleichkommen; MANUELIDIS hat diese Gruppe abgetrennb und ~ls 
Haemangioma venosum bezeichnet ~. Ob intramedull~re Konvolut- 
bildungen kleiner erweit.erter Gef~B% welche infolge der starken 

1 Im fibrigen sei auf die zusammenfasseuden Arbeiten yon WrBURN und MAso~ 
sowie VAN BOGAERT verwiesen. 

Zur Frage der besonderen Lokalisation w~ire danaeh zu sagen, da~ nach 
OST]~T.~G alas obere Lumbal- und das untere Cervica]mark die Stellen des Neur~]- 
rohres sind, welche sich am spatesten schlie~en und an welchen es ]eieht zu EnC- 
wicklungsstSrungen kommen kann, weshalb auch unter Umstanden gleichzeitige 
Feh]bild~mgen des Riicke~markes erwartet werden kSnnten. 
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hyalinen Wandver~nderungen n icht immer als Arterien oder Venen 
identifiziert werden kSnnen, als prim~re Teleangiektasien aufzufassen 
sind, wird oft nicht entschieden werden k6nnen. Sicher sind sie zu- 
mindest teilweise reaktiv entstanden. Darauf weist das Vorkommen 
neugebildeter, eapillgrer Schlingen- und Knguelbildungen hin, welche 
sich unter anderem in dem die Rfickenmarksnekrose umgebenden 
Saum proliferierenden Bindegewebes finden und hier alle Uberg~nge 
zu den im Inneren der Nekrose gelegenen kernlosen, hyalinen Gef~- 
kngueln zeigen (Abb. 4). Erklgrungsschwierigkeiten bereiteten auch die 
oft hoehgradigen GefgBwandverdickungen. Auf die Frage infektiSs- 
toxischer Ursachen kommen wit  zuriick; hier sei nut festgestellt, 
daI] entsprechende Angiome des Zentralnervensystems ganz iiberein- 
stimmende Bilder einer Gef~Bwandhyperplasie mit der gleiehen Mannig- 
faltigkeit im Aufbau zeigen kSnnen. 

Die Ursache der Gef~l]ver~tnderungen mSchten wir demnach mit 
SCgOLZ primar auf eine AnlagestSrung der Riiekenmarksvenen zurtiek- 
fiihren. Inwieweit weitere, eventuell begfinstigende Momente dabei eine 
t~olle spielen, ist schwer zu sagen. Ffir meehanisehe AbfluBbehinde- 
rungen war kein Anhalt. Auch primer entzfindliehe oder toxisehe Ur- 
saehen sind sehr wenig wahrschein]ieh. Im vorliegenden Falle k6nnte 
nur die Besch~ftigung als Handsetzer im Buchdruek an eine Blei- 
vergiftung denken lassen. Diese l~6gliehkeit wurde auch klinisch 
erwogen; die angefiihrten klinisehen Untersuchungsergebnisse gaben 
jedoch hierfiir keinen genfigenden Anhalt; das gleJehe gilt aueh ffir die 
anatomisehert Ver~nderungen an KSrperorganen und ZNS. Fiir die 
Annahme einer infektiSsen Xtiologie ergab sich anatomiseh kein Hinweis; 
auch bei den anderen typisehen F/illen fehlten fiber den Rahmen einer 
symptomatischen Entziindung hinausgeher~de Ver~nderungen. Die yon 
uns im oberen Lumbalmark beobaehteten leukoeyt~ren Infiltrate mfissen 
uls komplizierender, vom prim~re~ Gef~BprozeB unabhEngiger Vorgang 
angesehen werden, welcher sehr wahrseheinlich yon dem ausgedehnten 
Deeubitus seinen Ausgang genommen hat. 

Beim Zustandekommen der Ver~nderunger~ an Gef~Ben und Rficken- 
mark spielt die in den varieSsen Venen auftretende Stauung eine wesent- 
liehe Rolle. Es kommt zu einer zunehmenden Proliferation aller Wand- 
schichten, in erster Linie der Intima. Bei einer solchen, dem ver~nderten 
Kaliber entspreehenden Dickenzunahme kann man yon einer kompen- 
satorischen Hyperplasie spreehen; bekanntlich hat die Venenwand die 
F/~higkeit zu allgemeiner Wandhyperplasie bei erhShter funktioneller 
Inanspruehnahme (BENDA). Hierauf hat aueh STOLZ~ hingewiesen und 
dabei besonders die Rolle dysoriseher Vorg~nge in den Vordergrund 
gestellt. Aber auch mit selbst~ndigen Wachstumspotenzen, welehe be- 
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kanntlieh den MiBbildungen eigen sein kSnnen, ist zu reehnen. Auf 
die ]3edeutung plasmatiseher Durehtr~nkung maneher Gef~gwiinde und 
des Parenehyms fiir die Entstehung der Nekrosen haben besonders 
MARKIEWICZ sowie SctIOLZ und MANUELIDIS hingewiesen. 

Es handelt sich hier, wie aueh bei den angiomat6sen Bildungen 
des ZNS, um einen fortschreitenden GefiiBprozeg, welcher mit zu- 
nehmender Wandhyperplasie und Ausbreitung auch auf die kleinen 
Venenaste zu einem langsamen Abbau nervSsen Gewebes im Ursprungs- 
gebiet fiihrt. Kliniseh manifestierte sich dies im vorliegenden Falle im 
Alter yore 54 Jahren. In den darauffo!genden 5 Jahren stellte sich 
langsam eine komplette Quersehnittsl~hmung ein. Zur Erkl/~rung der 
sehweren Gef~gver/inderungen muB sieher aueh dieser allm~hliehe, sieh 
fiber Jahre hinziehende Abbauprozeg berficksiehtig~ werden, insofern, 
als er, wie aueh bei Varieen anderer K6rperregionen, zu symptomatisch- 
entziindliehen Ver~nderungen, Endophlebitis und sparer Phlebosklerose 
fiihrt, welehe ihrerseits wieder die Ern~hrungsbedingungen des nervSsen 
Gewebes versehleehtern. 

Die Annahme einer infektiSsen J~tiologie (Folx  und ALAJOUANINE, 
~IAMPALMO 11. a.) l/il3t die M6glichkeit often, dal3 es auch akute Formen 
der Myelitis neeroticans gibt, bei welchen es auf Grllnd des kurzen 
Krankheitsverlaufes noeh nieht zur Ausbildung st~rkerer Gef~13ver~nde- 
rungen gekommen ist, eine Auffassung, welehe 1inter anderem von J[r]~x, 
~{ARINESCO und DRAGANESCO vertreten worden ist. Sie haben, ebenso 
wie GREENFIELD und TUR~E~ (Fall 1), DA~SMA~, JITOMmSKAJA und 
OVTSCHARENKO, MICHEJEW~ GAGEL 11rid I~EINER, DAVlSON und BROCK, 
ZEITLHOFER und BALTHASAR F~lle yon ,,Myelitis neerotieans" bzw. 
nekrotisierender Myelopathie besehrieben, welehe innerhalb weniger 
Woehen und Monate zum Tode fiihrten. Bei allen diesen Beobaehtungen 
waren die Gefiil3veriinderungen durehaus geringffigig, weshalb auch 
~AGEL und t~EINER, DANSMANN, DAu 11rid BROCK sowie BALTHASAI~ 
ihre Beobaehtungen yon der ,,My6lite n6erotique" (Folx und ALAJOU- 
ANISE) abgetrennt wissen wollen. Vergleicht man die bei subehroniseh 
bis ehronisehen Entziindungen versehiedenster ~tiologie auftretenden 
Gef~gprozesse mit den yon uns besehriebenen, so linden sieh eindeutige 
Unterschiede. Die Intimaproliferationen k6nnen bei ersteren zwar hoeh- 
gradig sein; dutch Einengung des GefgBlumens, eventuell aueh Throm- 
bosierung kann es zu Ern/~hrungsstSruagen und Nekrose des Parenchyms 
kommen; es fehlt jedoch der aussehliel~liche und vorzfigliehe Befall der 
Venen mit mehr oder weniger starken Erweiterungen derselben. Das 
gleiehe gilt ffir die Thrombendangitis obliterans (WlmwARTv, R-B/3RG~R), 
welche unter anderem yon L~IERMITT~ zur Erkliirung des GefgBprozesses 
vergleiehsweise in den Vordergrund gestellt wurde; diese Erkrankung 
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zeiehnet sieh im ZNS besonders dureh multiple, meist arterielle Throm- 
bosen mit  Ausbildung eines lockeren Ffillgewebes aus (vgl. SPATZ, 
LINDENBERG und SPATZ U. 8~.) 1. 

So]ange die Nekrosen das einzige gemeins~me Merkmal dieser ver- 
sehiedenen Formen  nekrotisierender Myelitis sind, kSnnen sic nieht  Ms 
,,Myelitis neerot icans" zusammengefaBt werden. BO])ECH~EL betont  
in diesem Zusammenhang,  dal~ da~ Auft re ten yon  Nekrosen nichts fiber 
die ~-tiologie und  Pathogenese aussagt, sondern lediglieh hinsichtlich 
In tens i ta t  und  Akui ta t  des Prozesses, und  keine Identifizierung ge- 
starter.  Die FOIX-ALAJOUANINEsche Krankhei~ mu[~ den ven6sen 
Gefa~mi2bildungen zugerechnet werden. Die oben angeffihrten, meist 
akut  verlaufenden Falle yon  ,,Myelitis necrot icans" ohne entspreehende 
Gefal~veranderungen werden zu einem grol~en Teil den versebiedenen 
Formen  unklarer  Myelitiden an die Seite gestellt werden mfissen, unter  
welchen sic sich lediglich dureh eine besondere Ausdehnung und  
Nekroseneigung auszeichnen. Diese Bezeiehnung diirfte daher nur  ffir 
letztere gerechtfert igt  sein, womit  allerdings weder etwas fiber Atio- 
logie und  Pathogenese,  noch fiber den entzfindlichen Charakter  aus- 
gesagt ist. Einwandfrei  sekundare Riickenmarksnekrosen auf dem Boden 
yon Gefiil~prozessen oder durch Zirkulat ionsstSrungen im Gefolge yon 
Tumoren  (KLAtT~) sollen abgetrennt  werden. 

In diesem Zusammenhang sei auch die Neuromyeliti8 optica erwahnt, welche 
6fters als besondere Krankheitsform oder Krankheitseinheit aufgefal]t worden ist, 
und wobei ebenfalls die besondere Nekroseneigung des Rfickenmarksprozesses Ms 
eir~ Charakteristicum aufgefaBt wurde. Bei einer der~rtigen Beobaehtung konnten 
wir den sich fiber das gesamte Riickenmark erstreckenden Herd in allen Einzel- 
heiten mit den I-Ierden der diffusen Sklerose (ScHILDE~) vergleichen; dafiir spraehen 
in diesem Falle auch gleichzeitige GroBhirnherde nach Art der diffusen und mul- 
tiplen Sklerose. Einen grol~en Teil der Beobachtungen yon Neuromyelitis optica 
wird man zum Formenkreis der multiplen und diffusen Sklerose rechnen kSnnen. 
Vergleich~ man die Riickenmarksveranderungen. dieser Beobachtungen mit den 
erwahnten, meist ~kut verlaufenden Formen der ,,Myelitis necroticans" ohne be- 
sondere Gefa~veran~erungen, so fallt die weitgehende Ubereinstimmung auf; nur 
dutch die fehlende Optieusbeteiligung k6nnen 'die letzteren unterschieden werden. 
Es sei hier nur auf die yon GAOEL find REIN]~R mitgeteilte Beobachtung yon 
,,Myelitis necrotieans" hingewiesen, welche eine auffallende Obereinstimmung mit 
den der diffusen Sklerose (ScHILI)EI~) gleiehzusebzenden Rfickenmarksprozessen 
zeigt und sich nur durch das Fehlen yon GroBhirnherden unterscheidet. Eine Be- 
obachtung yon T~BoR GE~B zeigte aul]er einer Totalnekrose des lumbalen und 
unteren thorakalen Rfickenmarkes im Hirnstamm Entmarkungen nach Art frischer 
Skleroseherde. 

1 Im Rfickenm~rk isC diese Erkrankung in dieser Form unseres Wissens nicht 
besehrieben worden. Bei 2 F~llen yon STA~r,~R fanden sieh endangitische Ver- 
~nderungen einzelner pialer Gef~l]e ohne Parenchymseh~den. 



Beitrag zur Myelitis necroticans. 707 

Zusammen/assung. 
Der geschilderte Fal l  k a n n  de~ t~i ickenmarkserkrankungen,  welche 

yon  Fo~x u n d  A L n ~ O ~ n  ~ls ,My~li te  ndcrotique subaigue"  be- 
schrieben wurden,  ~n die Seite gestellt werden. Die pialen Venen sind 
in  der g~nzen Ausdehnung  des Rfickenm~rkes erweitert  und  weisen 
in den mi t t le ren  und  u n t e r e n  Rf ickenmarks~bschni t ten  eine tefiweise 
hochgr~dige G e ~ w a n d h y p e r p l ~ s i e  auf. Die Nekrosen sind sekund~r 
en t s t~nden;  ebenso die im oberen Lumb~lm~rk  beobachte ten  entzi ind- 
l ichen Veri~nderungen. 

Der Ge~l~prozel~ wird mi t  Sc~o~z den G e f i ~ n l a g e s t 6 r u n g e n  
bzw. -mil~bildungen zugeordnet, u n d  seine Stellung un te r  dicsen be- 
sprochen. Es wird ~erner au l  die Fr~ge toxiseh-infekti6ser Ursachen 
eingeg~ngen und  d~r~uf hingewiesen, dal~ m6glicherweise verschieden- 
artige Sch~den bei dieser E rk r~nkung  ~ls zusi~tzliche Fak to ren  eine 
Bedeu tung  h~ben. 

Naeh Ausschlu~ weiterer, e~nw~ndfrei sekund~rer  Rfickenmarks-  
nekrosen bleibt  un te r  dem Begriff der , ,Mye]i t is  necrot ic~ns" eine Gruppe 
o~t ~kut  ver laufender  M[yelitiden, welche sich durch eine besondere 
Nekroseneigung auszeichnen. Ohne K e n n t n i s  der ~t iologie k~nn  ]etztere 
lediglich uls Ausdruck  eines besonders in tens iven  ~nd  o~  ~kuten  Krank-  
heitsprozesses ~u~ge~l~t werden. ~hn l iche  Rf iekenm~rksver~nderungen 
f inden sich bei der Neuromyel i t is  optica. 
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