Virchows Archiv, Bd. 327, S. 737—-753 (1955).

Aus dem Pathologisch-Bakteriologischen Institut der Stadtischen Krankenanstalten
Karlsrube (Vorstand: Prof. Dr. med. R. Boawuie).

Die Getilbprozesse bei Myelitis neeroticans.
Von
Paur-Ave. Konie.
Mit 5 Textabbildungen.
(Eingegangen am 15. Juni 1953.)

Aus dem Formenkreis der disseminierten Encephalomyelitiden hoben
Forx und ArasouaNINE die ,,Myélite nécrotique subaigue durch die
Veroffentlichung von 2 Fillen 1926 als eindeutig definiertes Krankheits-
bild hervor. Die Verfasser beschrieben 3 charakteristische Befunde,
die zur Diagnose zu fordern sind, und zwar 1. in der Klinik die An-
zeichen einer Riickenmarksquerschnittslision, 2. bei der Obduktion den
Nachweis von Riickenmarksnekrosen und 3. in der Histopathologie
die Bestdtigung einer Endo-Mesovasculitis.

Eine Fille folgender Veroffentlichungen bediente sich des Begriffes
der ,Myelitis necroticans®“ ohne diese Symptomentrias aufzuweisen,
womit die Bigenart des Krankheitsbildes in Frage gestellt wurde. Von
21 Fallen, die bis 1950 in die Weltliteratur eingingen, wurden von
Storze 14 Beschreibungen nach dem Fehlen der bezeichnenden Gefil-
verdnderungen ausgeschieden. Auch Briow, NETZKY und ZIMMERMANN
konnten 1952 aus mittlerweile 31 Veroffentlichungen nur 9 Fille an-
erkennen. Bis Anfang 1955 tiberblicken wir insgesamt 12 Fille, die
seit der Erstbeschreibung von Forx und ALAJOUANINE der Definition
der ,,Myelitis necroticans® entsprechen.

Nicht unerwihnt darf hier bleiben, daB auch bei der Seltenheit der
Befunde das Krankheitsbild bereits vor 1926 erkannt und eindeutig
beschrieben wurde. Sicher sind viele unter anderer Deutung verdffent-
lichte Fille hinzuzuzidhlen, wie auch der von BexpaA im Handbuch
der speziellen pathologischen Anatomie und Histologie, 12. Aufl., II. Bd.
(Springer 1924), im Kapitel ,,Venen* zitierte und abgebildete eigene
Befund eines Angioma venosum racemosum der Venae spinales posteriores
des Lumbalmarks und des Konus mit Querschnittsdegeneration des
Riickenmarks. Nach unserer Literaturiibersicht scheint eine Ver-
offentlichung von NAUWERK aus dem Jahre 1888 , Zur Entstehung der
Riickenmarkserweichung® die #lteste und erste Beschreibung der
,»Myelitis necroticans darzustellen. Hier werden bereits die Gefdf3-
verdnderungen besonders betont, allerdings zuletzt trotz des jugend-
lichen Alters der Patientin von 24 Jahren als Atherosklerose gedeutet.
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Der Seltenheit des Krankheitsbildes und dem Widerstreit der
Meinungen in den Befunden und ihrer Deutung ist die Berechtigung
zu entnehmen, mit der Beschreibung von 2 beobachteten Fillen aus
unserem Institut einen Beitrag zur Pathomorphologie und Atiologie
der nekrotisierenden Myelitis zu leisten. Da die klinische Symptomatik
und die Neuwropathologie der Riickenmarksquerschnittslision allein
uncharakteristisch und fiir alle entsprechend Ilokalisierten ,,Myelo-
pathien — wie nach BopEcHTEL die nichtentziindlichen Riickenmarks-
verdnderungen besser zu benennen sind — zutretfend sind, haben wir
unsere Untersuchung besonders auf den Gefafibefund ausgerichtet.

Fall 1.
Klinische Vorgeschichte.

56jahriger Mann, von Beruf Versicherungskaufmann. Kinderkrankheiten. 1916
beim Wehrdienst (als KB-Leiden anerkannt) doppelseitige Lungenentziindung
mit Rippenfellvereiterung und 1917 Rippenresektion links. 1918 Pleuraempyem
und erneute Rippenresektion. 1926, 1927 und 1928 rezidivierende Pleuritiden,
weshalb 1928 Thorakoplastik links vorgenommen wurde. 1946 und 1948 Chole-
cystitis. 1948 im Sommer Ischialgie und im Herbst Paraesthesien des ganzen
linken Beines sowie Miktionsbeschwerden mit spontanem Urinabgang. Klinischer
Befund: Einweisung wegen Subileus und Paraplegie der unteren Extremitit.
Zunichst besteht nur eine Hypotonie und Hyporeflexie der Beine mit Anaesthesie
bis L 2. Riickgang des Subileus unter Therapie. Zunehmende Ausbildung einer
schlaffen Lahmung der unteren Extremitit mit Blasen- und Mastdarmlahmung.
Decubitus. Liquor: 57/3 Zellen. Nonne Spur. Gesamteiweifl 22 mg-%. Pandy --.
Mastixkurve: maBig tief, links gelagert, etwas verbreitert. Wa.R. im Liquor und
im Blut negativ. Blutbild: Anaémie, Leukocytose. Urin: Alb. 4. Sediment:
Leuko. Unter fortschreitender Kachexie und Bronchopneumonie Tod bei Rechts-
insuffizienz des Herzens.

Obduktionsbefund.

Auszug aus der Sektionsdiagnose. Markstiickgrofie trophische Nekrosen im Bereich
der FuBballen beiderseits, Schwellung der linken Ferse, tiefe, faustgroBie Dekubital-
geschwiire iiber beiden Sitzbeinstacheln und hinteren Darmbeinstacheln. — Alte
Operationsnarbe nach Thorakoplastik links. — Komplette Pleuraverwachsungen
beiderseits mit Schwartenbildung, schwere chronische Bronchiektasen in beiden
Lungen, besonders rechts, Bronchopneumonie im rechten Unterlappen, Stauungs-
Iunge. — Wenig kréiftiges Herz mit geringer Dilatation des linken, stirkerer
Hypertrophie und Dilatation des rechten Ventrikels, Animie des Myokards,
Quellungssklerosen an der Mitralis. — Milzschwellung. Verfettung und triibe
Schwellung der Leber. Schrumpfsteingallenblase mit VerschluBstein im Ductus
cysticus. — Stauungskatarrh im Magen. — Stauungsnieren mit multiplen Nieren-
beckensteinen von Linsengréfe. — Chronische Cystitis bei Balkenblase.

Gehirn. Feuchte Hirnschwellung mit Gewichtsvermehrung auf 1600 g. Auf
zahlreichen Schnitten durch das GroBhirn mit den zentralen Nervenknoten, das
Kleinhirn und das verlingerte Mark normale Verhaltnisse. Die histologische

1 Die klinischen Angaben zu beiden Fallen verdanken wir dem Entgegenkommen
von Herrn Dozent Dr. E. VoruARD, Chefarzt der I. Med. Klinik, Stadt. Kranken-
anstalten, Karlsruhe.



Die GefiBprozesse bei Myelitis necroticans. 739

Untersuchung bestatigt eine maBige Hirnschwellung ohne weitere Schadigungen
des nervosen Parenchyms. GefaBverdnderungen sind im Gehirn nicht nachzu-
weisen.

Riickenmark. Makroskopischer Befund: Nach Eroffnung des Wirbelkanals
findet sich eine unverianderte harte Riickenmarkshaut, die sich ohne Verklebung
vom Mark 16st. Die GefaBe der weichen Hiute auf der Ventralseite des Marks
sind im unteren Brust- und Lendenbereich stark gestaut, erweitert und miBig
geschlingelt. Die vorderen und hinteren Nervenwurzeln erscheinen unverindert.
Das untere Brustmark zeigt vom 9.—11. Dorsalsegment eine deutliche Verjiingung
des Querschnitts mit konischer Einsenkung im Zentrum des veridnderten Bereichs.
Eine Schnittfliche durch seine Mitte weist eine gelbliche homogene Verfirbung
ohne erkennbare Zeichnung und breiige Konsistenz der Marksubstanz auf. Weitere
Schnitte lassen nach cranial und caudal einen alimahlichen Ubergang der Nekrose
zu weniger verandertem Gewebe erkennen. In den caudalen Segmenten des Lenden-
marks ist die Zeichnung von weiBer und grauver Substanz makroskopisch unver-
dndert. Der Querschnitt von Brust- und Halsmark ergibt eine porzellanweille
Verfarbung im Bereich der Hinterstringe, wihrend die graue Markfigur unver-
andert ist. Die Riickenmarkshéute erscheinen unbeteiligt.

Mikroskopischer Befund. (Die histologische Untersuchung erfolgte an Stufen-
schnitten aus dem Nekrosebezirk und zahlreichen Kontrollen aus allen Riicken-
markssegmenten mit folgenden Fiarbungen: Hamatoxylin-Eosin, Azan, van Gieson,
Elastica, Bielschowsky, Perdrau, Holzer, Nissl, Benda-Spielmeyer, Sudan, PAS-
Reaktion.)

Im 9.—I11. Dorsalsegment zeigen zahlreiche Stufenschnitte eine vollige Nekrose
des nervosen Parenchyms. Die Riickenmarkskontur wird von dem Geriist der
weichen Haute, die hyalin verquollen erscheinen, sowie hochgradig veridnderten
Gefifen angedeutet. Die Marksubstanz stellt sich als homogene Gewebebrdckel
mit ausgedehnten inhomogenen Plaques, die sich als PAS-positive plasmatische
Extravasate erweisen, dar. Letztere umgeben seeartig die GefiBe. Am Ubergang
der volligen Nekrose des Querschnitts im Bereich des 8. Dorsalsegments nach
cranial und des 12. Dorsalsegments nach caudal finden sich die ausgeprigten
Veranderungen in den dorsalen Markbezirken. Die ventralen Abschnitte und
mit der Entfernung von der beschriebenen Nekrose auch das Dorsalmark weisen
abnehmende Stadien der Nekrose auf. Anschliefend an die ,,kolloide** Degeneration
des gesamten Parenchyms mit Einlagerung plasmatischer, PAS-positiver Sub-
stanzen finden sich Markscheidenreste, Myelinkugeln, einzelne Kerntriimmer und
schlieBllich nur noch fleckformige Entmarkung im Hinterstrangbereich sowie
Degeneration der Ganglienzellen der Hinterhérner mit Auftreibung der Zelleiber
und randstdndigen Kernen. Auffallend ist in der Nekrobiose und den anschlieBlen-
den Abschnitten das Fehlen einer Fasergliose. Im mittleren und oberen Brustmark
sowie im Halsmark sind als aufsteigende Degeneration eine totale Entmarkung
mit Fettkérnchenzellen der Hinterstringe (GoLr und BURDACH) sowie eine fleck-
formige in den Kleinhirnseitenstrangbahnen (FLEcHsIG und GowEeR) festzustellen.
Im Lumbalmark finden sich kleine Entmarkungsherde vorwiegend in den dorsalen
Abschnitten. — Einzelne dorsale Nervenwurzeln zeigen ebenfalls diffuse Ent-
markungsherde.

Alle intra- und extramedulliren Gefifie erscheinen erweitert und zeigen zudem
starke Schlingelung, wie mehrere Quer- und Anschnitte des gleichen GefaBes in
einer Schnittebene erkennen lassen. Eigentiimliche Wandverdnderungen der
Arterien und Venen besonders im Gebiet der Riickenmarksnekrose sind ein-
gehend darzustellen.

Die Arteria spinalis ventralis, das Hauptgefal des Riickenmarks, sofern ein
solches bei der anastomosierenden und segmental gegliederten GefiBversorgung
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hervorzuheben ist, zeigt im ganzen Verlaufe Wandveranderungen und Erweiterung
des Kalibers. Im Cervical-, oberen Dorsal- und Lumbalmark erscheint die Intima
durch sertse Verquellung verdickt und auch die Media weist stellenweise eine
exsudative Imbibition mit Andeutung einer Elastica-Aufsplitterung auf. Im
Bereich des unteren Brustmarks finden sich neben diesen 6demattsen auch prolifera-
tive Prozesse mit beetartiger fibroblastischer Hyperplasie der inneren Wandschich-
ten. Den ausgeprigtesten Prozefl3 zeigt die Arterie im mittleren Dorsalmark mit
einer maéchtigen 3 Viertel der Circumiferenz erfassenden Wandproliferation wmit
Schwund der elastischen Anteile bis auf kleine Fragmente, spérlicher Rundzellen-

ADbb. 1. Arteria spinalis ventralis mit Wandproliferation in Hoéhe des 5. Dorsalsegmentes.
Piale Venen mit 6dematodser und hyalinisierter Wand. (van Gieson + Elastica, Vergr. 86mal).

infiltration und einer lamellenartigen Schichtung der Wand, so dafl das Lumen
auf ein Drittel der Norm eingeengt ist. Dieses Bild ist dem von den Erstbeschreibern
Forx-ArasouaNINE charakterisierten ,,Eindruck einer Zwiebelschale oder -kuolle*
vergleichbar (s. Abb. 1).

Die Arteria fissurae medianae ventralis, ein wichtiger Ast der vorderen Spinal-
arterie mit Versorgung der ventralen Markbezirke und der Vorderhorner, weist
ebenfalls ausgeprigte proliferative Wandverdnderungen auf. Neben segmental
verschieden stark ausgeprigtem Wandédem und Intimaproliferation ist im unteren
Dorsalmark, dem Nekrosebereich, eine fibroblastische Hyperplasie mit Einengung
und auch vélligem VerschiuB des Lumens durch ein lockeres Fiillgewebe festzu-
stellen. Die Elastica ist gut erhalten und zeigt keine Aufsplitterung (s. Abb. 2).

Die Arterien der Tractus spinales, der Vasocorona und der Rami spinales
zeigen segmental wechselnde Verinderungen. In den nekrosefernen Segmenten
sind neben unveranderten Arterien exsudative Verquellung und fleckweise Hyalini-
sierung festzustellen. Vacuolige und fibrinoide Degeneration sowie Fibroblasten-
wucherung, die neben der Intima teils auch die Media bei Erhaltung der Elastica
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betreffen, finden sich an den Arterien des unteren Dorsalmarks. Die Adventitia
nimmt an Odem und hyaliner Wanddegeneration nur vereinzelt und nur bei volliger
Umwandlung des GeféBes in eine homogene, strukturlose Masse teil. Nur wenige
Arterien weisen eine spirliche lymphocytir-plasmacellulire Infiltration des peri-
vasalen Bindegewebes der Pia auf (s. Abb. 3).

Die pialen Venen sind in allen Segmenten des Riickenmarks verdndert. Durch
starke Erweiterung und Schlingelung sind sie in jeder Ebene in mehreren Quer-
und Anschnitten anzutreffen. Mit Anniherung an den Nekrosebezirk findet sich
zunichst eine ddematose Verquellung der Adventitia, die allméhlich auf die inneren
Wandschichten iibergreift. Im Bereich des 9.—11. Dorsalsegmentes ist an den

Abb. 2, Arteria fissurae medianae mit endangiitischer Proliferation und Obliteration in
Hohe des 10. Dorsalsegmentes. (van Gieson + Elastica, Vergr. 820mal.)

Venen infolge hyaliner Degeneration mit Schwund der Zellkerne Intima und
Media nicht mehr zu unterscheiden. Elastische Fasern fehlen in den Venen all-
gemein, argentophile Fibrillen sind in den hyalin degenerierten Wandabschnitten
nicht mehr nachweisbar. Die Adventitia ist hier aus méchtig verbreitertem, weit-
gehend hyalinisiertem Bindegewebe mit wenig erhaltenen Kernen aufgebaut.
Einzelne Venen sind so in allen Wandschichten in ein strukturloses, hyalines Band
umgewandelt. Daneben sind proliferative Prozesse mit Obliteration nur an wenigen
pialen Venen des unteren Dorsalmarks festzustellen (s. Abb. 3).

Neben diesen als Arterien und Venen nach ihren Wandungen noch gut zu
differenzierenden Geféillen ist bei einzelnen véllig obliterierten und hyalinisierten
Strangen eine Zuordnung schwierig. Nur aus der topographischen Lage in den
Riickenmarkshduten und der Einordnung in die GefidBversorgung 148t sich der
groBere Teil als Venen ansprechen. Die Konturen lassen eine Erweiterung und
Schlingelung noch erschlieBen. Die verdickten Wandungen zeigen eine inhomo-
gene, wolkige Struktur. Die Bindegewebsfirbung nach van Giesow stellt sie blaB-
rosa, die mit Azan blau dar. In der PAS-Reaktion erweisen sie sich als positiv und
plasmainbibiert. Héufig findet sich eine Obliteration des Lumens durch ein vollig

Virchows Arch., Bd. 327. 50
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Abb. 3. Tractus dorsalis mit endangiitischer Proliferation der Arterie und obliterierter
und hyalinisierter Vene in Héhe des 10. Dorsalsegmentes. (van Gieson -+ Elastica,
Verge. 360mal,)

ADDb. 4. Arterie eines Ramus spinalis mit konzentrischer endangiitischer Wandproliferation
in Hoéhe des Lumbalmarks. (Himatoxylin-Eosin, Vergr. 120mal.)
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hyalinisiertes Gewebe. Perivasal ist auch hier vereinzelt eine sparliche Rundzellen-
infiltration nachweisbar.

Die intramedulliren Gefifle im Bereich der Nekrose sind so weitgehend ver-
éndert, daB eine Unterscheidung in Arteriolen und kleine Venen nur selten méglich
ist. Durch Erweiterung und starke Schlingelung entstehen aus beieinanderliegen-
den Quer- und Anschnitten des gleichen GefiBes ,,Glomerulus® shnliche Bilder,
welchen Vergleich Scmorz und MANUELIDIS in ihrer Beschreibung verwenden.
Der Eindruck einer GefaBvermehrung innerhalb des Markquerschnittes wird durch
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Abb. 5. Sekundédre Teleangiektasie und  plasmatische Wandinsudation intramedullirer
Gefafle in Hohe des 10. Dorsalsegmentes. (PAS-Reaktion, Vergr. 86mal.)

den Ausfall nervésen Parenchyms vorgetiduscht. Objektiv ergibt eine Zihlung
der GefaBanschnitte in unserem Fall im Bereich der Nekrose gegeniiber den wenig
verdnderten Segmenten eine Vermehrung bis etwa 15% und gegeniiber einem
normalen unteren Dorsalmark als Vergleichsfall eine Vermehrung um etwa 40%.
Die GefaBwinde erweisen sich stark 8dematds verquollen und meist in ein inhomo-
genes hyalines Band umgewandelt (s. Abb. 5).

Fall 2.
(Bearbeitung nach Protokollen und histologischen Praparaten.)
Klinische Vorgeschichie.

53jahriger Mann, von Beruf Kraftfahrer. Keine fritheren ernsten Erkrankungen.
1945 durch Minenexplosion Verlust der linken Hand, Spitterverletzung linkes
Bein und Erblindung. Drei Wochen vor Klinikaufnahme Kreuzschmerzen und
Beinschmerzen links.

50%
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Klinischer Befund.

Einweisung wegen Stuhl- und Harnverhaltung seit 3 Tagen sowie Schwiche
in den Beinen. Hypotonie und Hyporeflexie des linken Beines mit Ausfall der
Nn. tibialis et fibularis und schlaffer Lahmung des linken FuBes. Hypo- und
Anaesthesie und Hypothermie im Ausbreitungsgebiet von 8 2 bis § 5 (Reithosen-
anaesthesie). Blasen- und Mastdarmlidhmung. Keine Temperaturen. Wa.R.
negativ. Blutbild und Urin o.B. Tod 3 Wochen nach Klinikaufnahme unter
epileptiformen Krampfen nach einer Myelographie.

Obdulktionsbefund.

Auszug aus der Sektionsdiagnose. Kraftiges Herz mit starker Dilatation und
Hypertrophie beider Ventrikel, Verwachsungen der Aortenkommissuren, ange-
deuteten subendokardialen Blutungen. -— Blahung und diffuse Stauung der Lungen,
hochgradige Stauung von Leber, Milz und Nieren, Stauungskatarrh und Schleim-
hautblutungen im Magen. — Prostatahypertrophie, Balkenblase mit Schleimhaut-
blutungen. — Lipoidreiche Nebennieren, Struma colloides nodosa. — Starke
Hyperamie und Schwellung des Gehirns. — Eigentiimliche Erweichung im Bereich
des Conus terminalis und des unteren Lendenmarks.

Rickenmark: Mikroskopischer Befund. Das nerviose Parenchym zeigt eine
Nekrose in den dorsalen Abschnitten des Sacral- und unteren Lendenmarks.
Zahlreiche Wurzeln der Cauda equina weisen eine Entmarkung auf. In den hoher
gelegenen Segmenten findet sich alg aufsteigende Bahndegeneration Entmarkung
der Hinterstringe und der aufsteigenden Seitenstrangbahnen.

Die pialen GefiBe der caudalen Riickenmarkssegmente sind stark erweitert
und hyperdmisch géfiillt. Die Venen erscheinen zudem mit mehrfachen Quer-
und Anschnitten in einer Ebene stirker geschlangelt. Tm unteren Lendenmark
zeigen einzelne Arterien der Tractus arteriales Hyalinose und Proliferation der
Wand. Hier fallt eine Arterie der Rami spinales durch starke Wandverbreiterung
auf. Intima und Media lassen eine méchtige konzentrische Proliferation mit
lamellenartiger Gliederung der ganzen Circumferenz erkennen. Entziindliche
Infiltrate der GefaBBwand und im perivasalen Bindegewebe sind nicht nachzuweisen.
Das Bild ist auch hier mit den Erstbeschreibern Forx und Ar.AJoUANINE zwangslos
als ,,Eindruck einer Zwiebelschale oder -knolle® zu charakterisieren (s. Abb. 4).

Bei einem Vergleich dieser beiden Fille miteinander und mit Ver-
otfentlichungen von typischer subakuter nekrotisierender Myelitis in
der Literatur sind charakteristische Parallelen in Klinik und Neuro-
pathologie zu erkennen, die die Anforderung der Symptomentrias der
Erstbeschreiber Forx und ArajouvawiNe erfilllen. Unsere Krankheits-
bilder von Ménnern im 6. Jahrzehnt entsprechen nach Alter und Ge-
schlecht einer hdufigen Pradisposition. Auch ist der subakute Krankheits-
verlauf mit sich langsam ausbildender Lihmung der unteren Extremitat,
Blasen- und Mastdarmlihmung und Anaesthesie in der Klinik der
meisten diesbeziiglichen Veroffentlichungen geschildert. Die Lokalisation
der Querschnittslihmung im unteren Riickenmark mit dem pathologi-
schen Befund einer Nekrose des nervisen Parenchyms entspricht ebenso
der Pridilektion der Myelitis necroticans subacuta (M.n.s.). Die Deutung
der GefdBprozesse unter Auswertung unseres Materials von 2 Fillen
1aBt sich jedoch, obschon auch hier zahlreiche Parallelen erkennbar,
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nicht zwanglos den verbreiteten Darstellungen der Liferatur einordnen.
Nach Sichtung diesbeziiglicher Beschreibungen und Abbildungen anderer
Autoren wurden #hnliche Befunde teillweise auch erhoben, aber
unterbewertet.

Die umschriebene Lokalisation der Myelitis weist zundchst auf die
Annahme eines Gefdfiprozesses mit andmischer Parenchymnekrose hin.
Hier ist aber die besondere anastomosierende Gefdaliversorgung des
Riickenmarks zu beachten, die eine Speisung der arteriellen Lingstrakte
aus den Arteriae vertebrales und segmentédr tber die Rami spinales
aus den Rami posteriores der Arteriae cervicales, intercostales, lumbales
und sacrales aufweist. Eine ausgedehnte Nekrose, die sich iiber mehrere
Segmente erstreckt, mufl durch den Ausfall mehrerer Gefille bedingt
sein. Das differential-diagnostisch zu erwigende, von BECk geschilderte
Syndrom des Verschlusses der vorderen Spinalarterie 148t sich nach
Klinik und Pathomorphologie gegenitber der M. n.s. hier abgrenzen.
Der RiickschluB auf eine Systemerkrankung ist aus der GefdStopographie
des Rickenmarks und dem subakuten Krankheitsverlauf naheliegend.
Die Atherosklerose, womit, Alter- und Geschlechtsdisposition gemeinsam
sind, JaBt nach STaEMMLER auch bei hochgradiger allgemeiner Gefal-
wandverdnderung nur eine geringe Beteiligung der Riickenmarksarterien,
wohl auf Grund der besonderen Verhéltnisse mit fehlender mechanischer
Beanspruchung, nachweisen. Sie ist in unseren histologischen Befunden
an den Gefifen, die teils bei weitgehender Obliteration noch eine gut
erhaltene Elastica und niemals Lipoideinlagerung aufweisen, auszu-
schlieBen. Aus dem Formenkreis der Angiitiden scheiden die spezifischen
anamnestisch und klinisch, die nekrotisierenden durch das Fehlen der
histologischen Merkmale nach Zrrr und schlieBlich die histopatho-
logisch sehr @hnliche Panarteriitis nodosa nach dem makroskopischen
Befund mit meist zu erwartender Generalisation aus. Der geschilderte
segmentér begrenzte, exsudative und proliferative fibroblastische Gefaf3-
prozell muf vielmehr zur Endangiitis obliterans gerechnet werden.

Dem Befund einer WiNIWARTER-BUuERGERschen Krankheit des
Zentralnervensystems wird als isolierter Befall des Gehirns seit den
Arbeiten von Grarparmo, LINDENBERG und SPATZ, LLAVERO u. a. ver-
mehrte Beachtung geschenkt und eine unerwartete Verbreitung ein-
gerdumt. So berichtet H. H. MEYER in einem Ubersichtsreferat 1953
itber 100 autoptisch gesicherte Fille von cerebraler Thrombangiitis
obliterans der Literatur. Fiir das Riickenmark sind dhnliche Verhéltnisse
naheliegend, aber bisher nur spirlich erwihnt. STAEMMIER konnte bei
600 Riickenmarksuntersuchungen nur 2mal eine Endangiitis obliterans
in den Riickenmarkshiuten, die in ihrer Entstehung unklar und ohne
Folgeerscheinungen war, nachweisen. Bei der M. n. s. stellten die
Erstbeschreiber Forx und Arajovawize eine Endo-Mesovagculitis

Virchows Arch, Bd. 327. 500
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hypertrophicans als wesentlichen Befund fest, die nach den Abbildungen
an Arterien und Venen, die zudem noch varicds erweitert und geschléngelt
sind, lokalisiert erscheint. BogarrT, LEY und BranDES fanden in ihrem
Fall Hyperplasie, Hypertrophie und Dilatation der Gefifle, wobei
allerdings die Arterienwéinde weniger als die Venenwinde betroffen
waren. Eine Endangiitis obliterans wird dagegen von LHERMITTE,
Frisoura-Braxc und Kyrrako bei dem Befund einer Wandhyperplasie,
Fibrose und stellenweiser Obliteration und Thrombose in den Gefdflen
erstmalig im Schrifttum erwogen. Auch GREENFIELD und TURNER
schildern eine obliterierende Sklerose der kleinen intra- und extra-
medulldren GefdlBe sowie eine Wandverdickung der meningealen Arterien
und besonders der Venen. Arterielle Verdnderungen werden von ZEITL-
HOFER in seinem Fall mit Intimaverbreiterung, -verquellung und Lich-
tungseinengung an den intramedulliren Arteriolen und gleichen Wand-
prozessen sowie Elasticazerfall an den pialen Arterien besonders betont
und einer allergischen Genese unterstellt. Nach Beschreibung und
Abbildungen der GefdBprozesse ist ebenso bei den Versffentlichungen
von Riser, GERAUD und PraNqQuis, MARKIEWICZ, MINEA (zitiert nach
GREENFIELD und TURNER), PAARMANY sowie NHUBUERGER, FREED
und DENST an endarteriitische Prozesse zu denken, wenn auch die
Autoren nicht darauf hinweisen.

Die Venenveréinderungen werden hingegen von vielen Untersuchern
bei der M.n.s. in den Vordergrund der Befunde gehoben. Auch in
unseren beiden Fillen erscheinen die vendsen Prozesse zunéchst aus-
geprigter als die arteriellen. Die Venen der Pia und der Dura unter-
scheiden sich histologisch in der Wandstruktur von denen des iibrigen
Korpers durch ein fast volliges Fehlen der Muskulatur. Diese ,,physio-
logische* Wandschwiche darf wohl fiir den hdufigen Befund wvon
Phlebektasien und Varicen in den caudalen Riickenmarksabschnitten
mit als Erklirung dienen. Aus der Ubersicht von 24 gesammelten
Fillen von spinalen GefiBverinderungen charakterisieren GroBUs und
Dosaay Phlebektasien durch einschichtige Intima, fehlende Elastica
und Media aus oft hyalinisiertem und kollagenem Bindegewebe. Varicése
Venenprozesse hingegen mit Kollagenisierung von Intima und Media
stellen die histologischen Beschreibungen der Fille von spinalem Angioma
racemosum venosum durch. BENDA, HABERLAND u. a. dar. Hier lagsen
sich auch die beschriebenen proliferativen und hyalinisierenden Venen-
wandverdnderungen bei der subakuten nekrotisierenden Myelitis ein-
ordnen. StoLzE (dessen Priparate uns freundlicherweise zur Ansicht
iiberlassen wurden) deutet einen eigenen Fall als Haemangioma race-
mosum venosum und folgert im Vergleich mit dhnlichen Beschreibungen
der Literatur, da das ,,Forx-Atasouaninesche Syndrom‘ eine sekun-
dére Riickenmarksverdnderung bei primérer Anlageanomalie der Venen
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gei. Daneben werden die erhobenen Befunde an den Arterien mit
gewisser Progressivitit des Endothels, Auflockerung des subendo-
thelialen Gewebes und der Media, Delamination und Fragmentation
der Elastica® nur beildufig erwithnt. Auch Scmorz und MANUELIDIS
kommen in ihrer Untersuchung zu dem Schluf}, daf eine angiodys-
genetische MiBbildung die Ursache der Riickenmarksnekrose ist. An
den extrapialen Arterien wurde nur eine gelegentliche Elasticaauf-
splitterung festgestellt. Doch scheinen die beiden Untersucher von
einem ausschlieBlich ventsen Gefillprozef nicht tiberzeugt zu sein,
indem sie ausfiithren: , Inwieweit die besondere Eigenart der pathologi-
schen Vorginge am Riickenmark dadurch bedingt ist, da extramedullar
ausschlieBlich der ventse Apparat beteiligt ist, und ob bei Anteilnahme
des arteriellen Abschnittes nicht ganz andere Vorginge — etwa hyp-
oxydotische Schiden — das spinale Gewebsbild beherrschen, ist eine
Frage, die noch zu beantworten ist.” Der Fall von GaeeL und MEszAROS
bietet ebenfalls arterielle und vendse Gefifiverdnderungen neben einem
Kavernom des Dorsalmarks. BopECHTEL erwdhnt zwar proliferative
end- und mesarteriitische GefdBprozesse bei der ,,Myelopathica necroti-
cans®, zéhlt aber schlieBlich wegen der beschriebenen GefdBgeschwiilste
der Kavernome, Himangioblastome und des Angioma racemosum das
Krankheitsbild zu den GefdBmiBbildungen.

Neben und in dem Widerstreit der Meinungen iiber die Deutung der
arteriellen und vendsen Prozesse bleibt nach unseren Befunden und
auch mnach entsprechenden Beschreibungen und Abbildungen der
Literatur noch eine dritte Gruppe von Gefillen mit ihren Verdinderungen
zu erwihnen, die sich hier nicht einordnen lassen. Forx und Ara-
JOUANINE beschréinken sich meist darauf, von Gefifiverinderungen
ohne Differenzierung von Arterien und Venen zu sprechen, und diagnosti-
zieren schlieBlich indifferent eine ,,Endo-mesovasculitis“, die histologisch
nicht ohne weiteres mit Endangiitis zu vergleichen ist. Auch LEERMITTE,
Frisourae-Brawc und Kvyriaxo betonen, dafl zum Teil infolge starker
Gefdflverinderungen in ihrem Falle eine Einteilung nach Arterien oder
Venen nicht moglich ist. In vorstehend beschriebenem Fall 1 lassen
sich ebenfalls zahlreiche Gefille infolge hochgradigen Wandumbaues
nicht differenzieren. Dieser Befund ist fiir GefiBgeschwiilste, wie sie
VircHow arteriell als Aneurysma anastomeon, vends als Varix cirsoides
und auch als Aneurysma arterio-venosum beschreibt, kennzeichnend.
Diese Begriffe sind in der Monographie der GefiBmiBbildungen und
-geschwiilste des Gehirns von BERGsSTRAND, OLIVECRONA und TONNIS
analog der Einteilung in Angioma racemosum arteriale, Angioma race-
mosum venosum und Aneurysma arteriovenosum, wobei das Vorkommen
echter arterieller Rankenangiome angezweifelt wird. Der Unterschied
zwischen Angioma racemosum venosum und arteriovendsem Aneurysma
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ist nach BERGSTRAND letztlich nur ein physiologischer und kein
anatomischer.

Beziiglich der Verinderungen an den intramedulliren Gefiflen
stimmen die Befunde aller Beschreiber weitgehend mit der Feststellung
der Erstbeschreiber Forx und ALAJoUANINE von Schlangelung, Erweite-
rung und Hyalinisierung tiberein. Vircuow definiert derartige Gebilde,
,»wo Capillaren unzweifelhaft noch existieren, aber meist in einer sehr
erweiterten Gestalt mit bedeutender Verdnderung ihrer Wandung, hiufig
mit Zunahme derselben”, als Teleangiektasien. Bei dhnlichen Gefif3-
verdnderungen im Gehirn erkliren CusmiNng und Bamry, da nur
selten ein Gefdl mit ausgesprochen vendser oder arterieller Struktur
zu unterscheiden sei*; ein Befund, der sich auch in unserer Unter-
suchung vielfach bestétigte.

Bei einer Zusammenfagsung der GefdBverinderungen unserer beiden
Fille und nach Auswertung der diesbeztiglichen Mitteilungen und Ab-
bildungen der Literatur sind folgende Befunde bei der subakuten
nekrotisierenden Myelitis hervorzuheben:

1. An den Arterien: exsudative und proliferative Prozesse im Sinne
einer Endangiitis obliterans.

2. An den Venen: Erweiterung und Schlingelung im Sinne eines
Angioma venosum bzw. Aneurysma arterio-venosum sowie exsudative
und proliferative Prozesse.

3. An den Capillaren: Teleangiektasien.

Die vasale Genese des Krankheitsbildes ist in allen Fillen von im
Sinne von Foix und ArLAJoUANINE charakteristischen Myelitiden
erwiesen und unbestritten; die Deutung der GefaBbefunde durch die
einzelnen Untersucher lifit jedoch noch viele Fragen offen. Sie kann
auch kaum auf Grund der wenigen Fille von M.n.s. allgemein be-
friedigend erwartet werden. Bei diesen Geféiverdnderungen ist sowohl
in unseren beiden Beobachtungen wie nach den Verdffentlichungen des
Schrifttums fiir die Myelopathie schwerlich die Prioritét allein dem
arteriellen, vendsen oder capilliren System zunschst zuzuerkennen.
Hier ergibt jedoch ein Vergleich der pathologischen Prozesse bei der
M. n. s. mit dem reichen Erfahrungsgut der klinischen Angiologie sowie
den gesicherten Erkenntnissen der allgemeinen Pathomorphologie und
-physiologie des Kreislaufs Riickschliisse zur Klirung der formalen
Genese. Ein klinischer Verlauf mit langfristigen Prodromen, die unser
Fall 1 in Ischalgie seit 6 Jahren, unser Fall 2 in Kreuz- und Bein-
schmerzen seit 3 Wochen. bieten und auch die diesbeziigliche Literatur
hiufig nachweist —— so mit der lingsten Anamnese in der Verstfentlichung
von PAARMANN mit Ischiasbeschwerden seit 23 Jahren — findet eine
Parallele in der Klinik der Angiopathien der Extremitidten. Hier werden
Durchblutungsstérung (etwa am Bein Wadenkrimpfe, Claudicatio
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intermittens) und schlieBlich Blutsperre (Ischimie, Mumifizierung) als
progrediente Systemerkrankung der Arterien gedeutet. Der makroskopi-
sche Befund einer umschriebenen Riickenmarkserweichung mufl in der
Sicht der allgemeinen Pathomorphologie des Kreislaufs als andmischer
Infarkt und damit als arteriell entstanden eingeordnet werden. Diese
Vergleiche verweisen auf eine primire Erkrankung der Arterien. Nach
Ausschlufl der Atherosklerose, der spezifischen und der nekrotisierenden
Angiitis sowie der Panarteriitis nodosa steht hier nun die Endarteriitis
obliterans differentialdiagnostisch ganz im Vordergrund. Das Fehlen
von Thromben in unseren beiden Fillen und auch-meist im Schrifttum
iiber die M. n. s. mit Ausnahme der Einzelbeobachtung von LEERMITTE,
Frisovrae-Brane und KyrRiaro kann unsere differentialdiagnostische
Erwigung einer WINITWARTER-BUERGERschen Krankheit nicht beein-
trachtigen. Wihrend Burreer und die amerikanische Literatur die
,,Thrombangiitis*“ betonen, bezeichnet schon v. WINIWARTER den
Gefifiprozel als Endangiitis obliterans und ebenso bestétigen DUERCK,
Gorcre, GRUBER u.a. das Primat der endothelialen Proliferation.
Auch fiir die cerebrale ,,Thrombangiitis obliterans® wird von v. ALBER-
TINI, GUENTHERT, LINDENBERG und SPATZ eine primére Intimaveridnde-
rung angenommen. Die nach BUoENER und SraEMMLER formulierte
Ansicht, dafi die obliterierende Intimaproliferation primér entsteht
und die Thrombose nur als zusitzliches Freignis und fir das Wesen
der Krankheit von sekundérer Bedeutung zu werten ist, erscheint daher
iiberzeugend. Nach diesem Vergleich allgemein-pathologischer und
spezieller Ergebnisee lassen sich alle klinischen und pathomorphologischen
Befunde der M. n.s. beziiglich der arteriellen Prozesse nach unseren
Untersuchungen und der Literatur am besten bei der Endangiitis oblite-
rans einordnen.

Bei einem Vergleich der Venenverdnderungen mit dem Erfahrungs-
gut der allgemeinen Pathologie ist hervorzuheben, dafi ,,Phlebosen® sui
generis unbekannt sind. Phlebitiden pflegen mit Entziindung und
Thrombosen einherzugehen. Die in unserem Fall 1 beschriebenen
geringen perivasalen Rundzelleninfiltrate sind in anderen Organen und
nach SPIELMEYER so auch im Zentralnervensystem als reaktiv und
nicht entzindlich anzusprechen. Hine umschriebene, auf wenige Seg-
mente beschrinkte Varikositét ist an den Rilckenmarksvenen bei Fehlen
der sonst disponierenden kreislaufbedingten und statischen Einfliisse
auf die Venektasie schwerlich anzunehmen. Auch hat eine vendse
MiBbildung, die jahrzehntelang symptomlos besteht und schlieBlich in
fortgeschrittenem Alter zu einer Nekrose des Parenchyms fithrt, im
allgemeinen Erfahrungsgut von Klinik und Pathologie keine Parallele.
Bei venosen Angiomen ist zwar bei Kreislaufstorung Thrombosierung
mdoglich, die aber bei den Myelopathiefillen nicht nachgewiesen wurde.
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Eine ischémische Infarcierung des Parvenchyms auf diesem vendsen
Wege ist nicht vorstellbar. Zudem spricht gegen den protrahierten
Gewebsschaden infolge Hypoxydose bei vendser Kreislaufstdrung und
Stauung in unseren beiden Fillen die fehlende Vernarbungstendenz,
das Fehlen einer reparativen Fasergliose.

Zur Erklirung der Venenveridnderungen lassen sich ebenfalls die
gesicherten Befunde der allgemeinen Kreislaufpathologie heranziehen.
Hier sind bei allen Gewebsnekrosen verschiedener Genese und bei
arteriellen infarktartigen andmischen Nekrosen unter Awusschlufl der
embolisch entstandenen auch vendse GefiaBprozesse zu finden. Uber
arterielle und vendse GefiBverinderungen bei Endarteriitis und Athero-
sklerose mit Dysorie, Odem, fibrinoider Verquellung und Proliferation
infolge Ern&hrungsstérung berichtet Rorrer. Die Venenprozesse bei
der M.n.s. erkliren sich ebenfalls aus reduzierter arterieller Durch-
blutung. Dysorie, Wandodem, Ektasie und reparative Proliferation
sind hier die Folgen von Anédmie und Hypoxydose. Hinzukommt bei
der eigentiimlichen segmentiren Angiotopik mit vielfachen Anastomosen
in den Riickenmarkshiuten, dal durch ansmisch-dysorische Wand-
verdnderungen primir geschidigte Gefalle im Randgebiet der Nekrose
mit fehlendem Gewebsgegendruck bei erneutem Anschlufl an den Kreis-
lauf durch sich erdffnende Anastomosen zu Ektasie und Wandumbau
gezwungen werden konnen. Auch in den vendsen und arteriellen
Anastomosen kann eine entsprechende Wandanpassung bei verinderten
Kreislaufverhiltnissen vorausgesetzt werden. Dieses Phinomen erklért
den Befund weitgehend verdnderter Gefifle, deren Einordnung in
arterielles oder vendses System erschwert oder im fortgeschrittenen
Stadivm unméglich ist. Bei der Endangiitis obliterans, die nach unseren
Ausfithrungen fiir die arteriellen Prozesse angenommen werden muf,
bestehen zudem meist gleichartige exsudative und proliferative fibro-
plastische Veriinderungen an den Venen, worauf schon v. WINIWARTER
hinweist. Auch Brerscrowsky fand bei cerebralen Verdnderungen
in einem Fall von WiNtwArRTER-BUERGERscher Krankheit die Venen
und Capillaren intensiver ergriffen als das arterielle System.

Den Befund an den Capillaren hebt gleichfalls in seinen Unter-
suchungen zur Endangiitis obliterans des Gehirns GramMparLmo als wesent-
lich hervor. Die intramedulliren capilliren Teleangiektasien mit plas-
matischer Wanddurchtrinkung bei der M. n. s. sind als symptomatische
oder sekundire Verdnderungen aufzufassen, dhnlich den Befunden am
Gehirn von Mawvuernipis. Durch verminderte arterielle Durchblutung
und vendse Riickstauung lassen sich die dysorische Wandschidigung
sowie Erweiterung und Schlingelung erkliren.

Als SchluBfolgerung ergibt sich aus vorstehendem Vergleich mit
dem breiten FErfahrungsgut der allgemeinen klinischen und patho-
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morphologischen Angiologie folgende Deduktion der formalen Genese
der Gefilverinderungen bei der M. n.s.: Primér handelt es sich um
eine Endangiitis obliterans der pialen Gefifle, die an den Arterien
nach dem klinischen Verlauf, der segmentalen und infarktdhnlichen
Begrenzung und den histologischen Befunden gesichert erscheint. Die
vendsen Prozesse erkliren sich sowohl ebenfalls als Endangiitiden als
auch durch hypoxydotische Wandschidigung bei arterieller Mangel-
durchblutung (RorTer). Die capilliren Verdnderungen sind als sekun-
dire Teleangiektasie infolge arterieller Hypoxdmie und zusétzlicher
ventser Riickstauung zu deuten. Unter diesen Gefdfiverinderungen
ist also das Primat einer Manifestation der Endangiitis obliterans an
den Arterien hervorzuheben. Die arteriellen Prozesse sind die Ursache
des ischamischen Infarktes und der andmischen Nekrose des nervisen
Parenchyms mit dem pathomorphologischen Bilde der Riickenmarks-
erweichung und dem klinischen Symptom der Querschnittslihmung.

Fiir die formale Genese der M. n. s. bietet die Endangiitis obliterans
eine Erklirung; die kausale Genese ist ebenso in der Deutung dieses
vasalen Prozesses zu suchen. Die Vermutung einer infektidsen Atiologie
der M. n.s. durch die Erstbeschreiber Foix und ArnAJoUANINE, durch
DANSMANN, GIAMPALMO, JUBA U. a. ist bei dieser Gefdlsystemerkrankung
auch heute nicht zu verifizieren, da nur bei weitester Fassung des
Infektionsbegriffes dieser auf eine entziindliche GefdBerkrankung im
engeren Sinne bezogen werden kann. Eine allergische Riickenmarks-
schidigung durch infektids-toxische Prozesse, womit ZEITLHOFER die
Parenchymnekrose und die GefdBveranderungen erkldrt, ist bei der
umschriebenen Lokalisation der M. n. s. im Zentralnervensystem gegen-
iiber den sonst bekannten organotrop generalisierten Allergosen nicht
iiberzeugend. Eine angiodysgenetische MiBbildung, die BoprcuTEL,
Scororz und MANUELIDIS 1. a. annehmen, ist nur im Rahmen einer
Disposition fiir angiomatose und endangiitische Prozesse nicht zu wider-
legen. Eine Einengung dieses Begriffes auf eine primire Anlage-
anomalie der Venen, die Storzs ursdchlich trotz Feststellung arterieller
progressiver Prozesse folgert, entspricht nicht den Befunden der meisten
diesbeziiglichen Untersuchungen. Eine Klirung der Atiologie hat letzt-
lich auch hier durch die allgemeine Angiologie mit der Erweiterung
der Kenntnisse tiber die Endangiitiden zu erfolgen und kann nicht von
den wenigen Untersuchungen seltener, unilokulirer GefdBprozesse am
Riickenmark erwartet werden.

Zu den #tiologisch diskutierten Faktoren der Endangiitis obliterans
weist auch die M. n. 8. Parallelen auf, Alters- und Geschlechtspridilek-
tion sind gemeinsam, wobei hormonale Einfltisse zu erwigen sind.
Eine hereditdre oder konstitutionelle GefidBsystemschwiéiche als Grund-
lage exogener Schiden in der Genese beider Krankheitsbilder bleibt
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zu beweisen. Uber den Nicotinabusus, dessen Nachweis fiir die End-
angiitis obliterans von HassrrBacH und HorTox erbracht wurde, liegen
fir die M. n. s. keine Angaben vor. Kilteschédden, Traumen und lokale
Einwirkungen, die bei der WINIWARTER-BUERGERschen Krankheit an
den Extremitéten eine Rolle spielen, sind als Noxe fiir die Riickenmarks-
gefiBe auszuschliefen. Beim Fehlen dieser exogenen Faktoren ist auch
eine neurovegetativ-vasomotorische Stérung fir die M. n. s. kaum an-
zunehmen. Infektids-toxische Ursachen sind bei derartigen chronischen
und progredienten Leiden bislang nicht zu sichern. Zu der nach der
Verwandtschaft mit der Periarteriitis nodosa und rheumatischen Gefi-
schiiden naheliegenden allergischen Genese, die von Vorrawp auch fiir
die cerebrale Thrombangiitis erértert wird, ist mit RaANDERATH darauf
zu verweisen, dafl der wissenschaftliche Nachweis dieser Annahme
noch aussteht. Letztlich muf so die kausale Genese der Myelitis necroti-
cans subacuta ebenso wie die Atiologie der ursichlichen Endangiitis
obliterans noch offenbleiben.

Zusammentassung,

1. Zur Diagnose der subakuten nekrotisierenden Myelitis wird nach
dem Schrifttum der Befund einer Symptomentrias aus klinisch Quer-
schnittslihmung, pathomorphologisch Riickenmarkserweichung und
histologisch Endo-Mesovasculitis herausgestellt und gefordert-

2. Zwei eigene obduzierte Fille werden mitgeteilt. Thre histologische
Untersuchung und die Auswertung des Schrifttums, in dem #hnliche
GefdBveranderungen anders gedeutet und bewertet werden, ergibt
folgende vasale Prozesse: a) an den Arterien: Endangiitis obliterans;
b) an den Venen: dysorische Wandschidigung mit Ektasie und End-
angiitis; ¢) an den Capillaren: sekundire Teleangiektasie.

3. Bin Vergleich mit dem Erfahrungsgut der klinischen und patho-
morphologischen Angiologie ergibt zur formalen Genese der subakuten
nekrotisierenden Myelitis eine Endangiitis obliterans der Arterien als
Ursache des andmischen Infarkts der Riickenmarkserweichung. Arterielle
Mangeldurchblutung und Endangiitiden erklédren die Venenveréinder-
ungen. Hypoxidmie und vendse Riickstauung verursachen die intra-
medulldre capillire Teleangiektasie.

4. Die kausale Genese der Myelitis necroticans subacuta mull vor-
liufig wie die Atiologie der Endangiitis obliterans offenbleiben.
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