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(Eingegangen am 20. M~irz 1956) 

Wi~hrend zahlreiche pathologisch-anatomische Untersuchungen mil3- 
gebildeter Herzen und die Deutung ihrer Fehlbildung ein fast unfiber- 
sehbares Schrifttum ffillen, sind uns aus der Zeit vor dem Aufb]fihen der 
Herzchirurgie nur zwei ausffihrliche Arbeiten fiber Gehirnbefunde bei 
Morbus caeruleus bekannt (BoDECttTEL 1932, SCHOLZ 1941). 

Obwohl die auffMlendsten Ver~nderungen an den moisten dieser 
Gehirne die hochgradig erweiterten und prall geffillten Blutgef~Be in 
der Leptomeninx und in tier Kirnsubstanz sind, befassen sich sowohl 
die beiden genannten, als auch die meisten Untersucher in neuerer Zeit 
vorwiegend mit den Ver~nderungen der Nervenzellen und der Frage 
der Entstehung der ttirnerweiehungsherde. Vor Mlem amerikanisehe 
und franz6sisehe Untersucher messen der Thrombose und Embolie der 
ttirngef~Be gro~e Bedeutung bei (Literatur bei Bo c~IK ) .  ScEozz 
dagegen hat bereits 1941 Ms erster yon einem Nuturexperiment des 
Sauerstoffmungels gesproehen und die Hirnver~nderungen bei einem 
18j~hrigen Mann mit Morbus eaeruleus als Folgen der Ilylooxie gedeutet. 
Auf diese interessanten Untersuchungsergebnisse soll aber bier nieht 
weiger eingegangen werden, denn ganz gleieh wie die einzelnen Beobaeh- 
ter die Entstehung der Hirnveri~nderungen deuten, ob sie den Sauer- 
stoffmangel, die Thrombose, die Embotie oder die Zirkulationsst6rung 
in den Vordergrund ihrer Theorie stellen, immer ist das  Gefs 
als Zwisehenglied mitbeteiligt. 

BODECItTEL hat schon 1932 darauf hingewiesen, dug die hochgradige 
Erweiterung und Hyper/~mie der Gehirn- und PiagefaBe nicht Ms Folge 
einer kardiMen Stauung aufgefaBt werden dfirfte, denn bei anderen 
Herzerkrankungen mit schwersten Stauungserscheinungen an don typi- 
schen Organen fanden sich derartige Hirngef~tgveranderungen niemals. 
Von DF.wc, G n ~ D  und MASSON wurde 1951 die Meinung vertreten, 
dab es sich bei den angiomatSs wirkenden Piagefi~Bveri~nderungen um 
der HerzmiBbildung parallele Fehlbildungen handele. Sie kamen zu 
diesem SchluB unhand zweier Falle yon FALLOwscher TetrMogie, bei 
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denen sie als weitere MiBbildung eine Occipitalisation des Atlas beobach- 
teten. Die intrakraniellen Gef~ge wurden 1953 yon BOC~INIK als Sub- 
strat und Zwischeng!ied in der Kette des chronischen Sauerstoffmangels 
bei 6 F~]len yon Morbus caeruleus untersucht, und die teleangiektati- 
schen Bilddngen in tier Pia und im Gehirn als Folgen eines ~formativen 
l~eizes der chronisehen Hypoxie gedeutet. Auf dem ChirurgenkongreB 
1954 berichtete MEEss~ fiber die pathologische Anatomie des Morbus 
caeruleus und gab an, er habe in seinem groBen Material keine angio- 
matSs wirkenden Piagefi~ggeflechte beobaehtet, under  kSnne auch nieht 
die pathogenetische Bedeutung des O~-Mangels ffir die Entstehung der 
Gef~gver~nderungen anerkennen. Er h~lt letztere vie]mehr ffir An- 
passungsreaktionen an ver~nderte Kreis]aufverh~ltnisse und an den 
Sauerstoffmange]. 

Es stehen sieh also zwei grunds~tzliehe Auffassungen fiber die 
Entstehung der Blutgef~gver~nderungen in der Leptomeninx und im 
Gehirn bei den kongenitalen Herzfehlern mit Misehungseyanose gegen- 
fiber. Wiihrend DEVIG glaubt, dab bier eine Mi[3bildung im Sinne eines 
diffusen ttgmangioms vorliege, meinen BOOHNIK und MEESSEN dagegen, 
es handele sich um die Folgen einer FunktionsstSrung, wobei ersterer 
die Sehi~digung der GefgBwandungen durch den Sauerstoffmangel in 
den Vordergrund ste]lt, letzterer abet nur eine Anpassung an die ver- 
~nderten Kreislauf- und SauerstoffverhKltnisse annimmt. 

0bwohl Capillar- und Gefggerweiterungen bei Morbus eaeruleus in 
der Lunge (GIAMPAL~O und SCI4OE~MACKERS), in der Leber (GusMA=~o), 
im Herzen (BoEMKE und SC~MIDT) und im Auge (BuicK und NO~T- 
~OF~) beschrieben wurden, haben wir unsere Untersuehungen bewugt 
nur auf die Gef~Be der Leptomeninx beschri~nkt. D a  in den weiehen 
Hirnh~uten Capillaren fehlen (PETERSEN, SCttALTENBRAND), haben wir 
bier ideale MSgliehkeiten, die getrennt verlaufenden Arterien und Venen 
in ihrer flaehenhaften, netzartigen Ausbreitung zu beobaehten. Um zu 
einer weiteren Klarung der grunds~ttzlichen Auffassungen zu kommen, 
schien es uns yon Wichtigkeit, genauere Aussagen fiber die Angio- 
arcbitektur besonders der kleinen Piagef~Be maehen zu kSnnen. Eine 
Abgrenzung der beiden M6glichkeiten - -  GefgBmigbildung oder Gefi~B- 
sehaden infolge ehroniseher Hypoxie anhand des morphologisehen 
Befundes ist ja ~uBerst sehwierig, denn sehon bei umsehriebenen intra- 
kraniellen tt/~mangiomen ist efne Unterseheidung yon prim/ir miB- 
gebildeten und sekund~r kreislaufbedingt ver~nderten Gef~Ben fast 
unmSglieh (BEttGST~AND, OLIVECI~ONA und T6NNIS; MA~UELIDIS). Bei 
Morbus caeruleus ist die Deutung der makroskopisehen Befunde dureh 
die diffuse Anordnung der erweiterten Gef~ge noeh besonders ersehwert. 
So kann die Diagnose Haemangioma racemosum diffusum nur MS sub- 
jektive Bewertung des makroskopisehen Brides und in Abhi~ngigkeit 
yon anderen morphologisehen Befunden gestellt werden. 



Untersuehungen an Blutgefggen der Leptomeninx 75 

Diese Schwierigkeiten versuchten wir dureh die Erfassung der Anzahl 
der Blutgef/il3e in der Leptomeninx zu umgehen; Bei der Annahme einer 
I-Iiimangiombildung wi~re unseres Eraehtens eine Vermehrung sowohl 
der groBen als aueh der kleinen Piagef~13e zu erwarten gewesen. Dagegen 
hiitte das Vorliegen einer, funktionell bedingten Pseudovermehrung der 
mittelgroBen Arterien, die dureh Erweiterung sonst nicht darstellbarer 
kleiner Arterien zustande kommen soll (Sc~oE~MACKERS und VZETEN), 
dutch die Verminderung der kleinen Arterien erkennbar sein m/issen. 
Wit  glaubten, die eine oder die andere Auffassung dutch Ausz~hlung 
der kleineren Gef~ge in sog. H~utehenpr~paraten (SeH~LTZ und I(~IBBE) 
untermauern zu kSnnen. Um das Bild unserer Untersuchungen abzu- 
runden, seien zuerst die wichtigsten makroskopischen Befunde sowie 
einige klinisehe Angaben zusammenfassend dargestellt. 

Uns standen insgesamt 22 Fi~lle mit  angeborenen Herzfehlern zur 
Untersuehung zur Verffigung. I)er jfingste Fall war ein 50 em langes, 
maeeriertes Totgeborenes, der ~ilteste ein 19j~hriger Mann. 

lgakroskopische Befunde 
Um unser Material der Schwere des makroskopisehen Befundes nach 

ordnen zu kSnnen, haben wir die Ober- und Unterflgchen der Gehirne 
photographiert  und je nach Ffillung und Weite der grogen und kleinen 
Piagef~ge eine Unterteilung in 5 Gruppen vorgenommen. 

Gruppe I: 
Gruppe II:  
Gruppe III :  

Gruppe IV: 

Gruppe V: 

Normale Fiillung und Weite aller Piagefii•e. 
Geringe Erweiterung und starkere Blutfiille der grSBeren Piagefi~Be. 
St~irkere Erweiterung und Blutfiille sowohl der grogen als aueh der 
kleineren Piagef/~ge. 
Hoehgradige Erweiterung und Thrombose einiger groBer Piagef~ge 
bei Sinusthrombose und Hirnerweiehungsherden (diese Gruppe wurde 
yon den anderen abgegrenzt, da vielfaeh eine genaue Beurteilung der 
kleinen Gef~tge nieht mSglieh war). 
I-Ioehgradige Btutfiille aller grogen und kleinen Gef~Be und aus- 
gesproehene Pseudovermehrung. 

In den 16 F~llen der Gruppen II V linden wir eine Erweiterung und st~irkere 
Blutfiille der Gef~Be in der Leptomeninx. Hochgradig erweiterte und starker 
geschl~ngelte FiagefgBe mit ausgedehnten Konvolutbildungen (gewundene Gef~B- 
kn~uel) sehen wit nur in den 4 F~llen der Gruppe V (Fall 19--22). Bei 16 der 
22 Herzfehler handelt es sieh um F~LLOTsehe Tetralogien. Diese Kinder sind 
2 Jahre, 8 Monate bis 16 Jahre alt. Unter Beriicksiehtigung des Alters und bei 
Abw~gung der Schwere der HerzmiBbildung im Einzelfalle, z.B. nach St~rke der 
Pulmonalstenose, Grad der I~echtsverlagerung der Aorta, Gr6Be des Ventrikel- 
septumdefektes und anderer Anomalien des Herzens k6nnen wir keine Uberein- 
stimmung mit der Auspr~igung der makroskopischen GefiiBbefunde in der weiehen 
Hirnhaut linden. Bei den iibrigen HerzmiBbildungen ist es vielleicht auffgllig, dab 
die morphologiseh sehwerste iVfiBbildung in unserem Material (Fall 21: Cor uni- 
ventrieulare biatrium) hochgradige Piagefi~gver~nderungen (Grulope V) hat, 
w~hrend die beiden einiaeheren F~lle mit Ventrikelseptumdefekt bzw. Lutembaeher- 
komplex makroskopisch unauff~llige Piagef~Be aufweisen (Gruppe I, Fall 2 und 3). 
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Bei beiden F~llen mit Transposition von Pulmonalis und Aorta war es zu Throm- 
bosen und Hirnerweichungen gekommen (Fall 14 und 17). Aber sowohl in diesen 
beiden als auch in den iibrigen 3 F~llen (15, 16 und 18) waren die Erweiterungen 
und Konvolutbildungen der nicht thrombosierten Piagef~Be nicht so hochgradig 
wie bei denen der Gruppe V. Eine frische Endokardit is  sehen wir in den F/illen 
4, 8, 10, 19 und 20, d. h. gerade bei denen, die makroskopisch keine intrakraniel len 
Thrombosen und t t irnerweiehungen haben .  Es ist ferner auffa]lend, dab in den 
Fgllen mi t  hochgradigsten Gefi~13konvoluten, bei denen die groBen und kleinen 
Gef/~Be stark erweitert  und vermehr t  (?) erscheinen, makroskopisch keine I-Iirn- 
erweiehungen auffindbar sind. t n  5 yon 22 F/~llen finden wit auBerhalb des 
Herzens gelegene Mil~bfldungen (Fall 11: persistierende V. cava cran. s i n . -  
Fall 15: Hypoplasie der linken Ohrmuschel. - -  Fall  18: Mongolismus. - -  Fail  19: 
persistierende V. cava cran. sin. und Blockwirbelbildung der 13rust- und Lenden- 
wirbelsgule. - -  Fall 21: persistierende V. cava caud. sin.). 

Von den klinischen Befunden seien nur  einige Angaben zur Frage der Hypoxie 
angefiihrt (die Xrankenbl~t te r  iiberlieBen uns freundlicherweise t te r r  Prof. Dr. 
E. GOn~BA~D, Herr  Prof. Dr. v. SC~VBE~T und Herr  Prof. Dr. H. BRVGSCg 
yore St/idt. Krankenhaus  Moabit). - -  In  allen F/~llen bestand eine Cyanose. Ans- 

Tabelle 1 

1. 2. 3. 

Grup- Sek- 
pen F ~  tions- 
Nr. " Nr. 

II 

III 

IV 

V 

4, 

Alter und 
Geschlecht 

4J. 6M.c~ 
19J.  c~ 

21/2Mon. 
4J .  
3 J .  " ~  

2J.8~[. c? 
15J. 
16J.  
4J .  7M. 9 

7J. 
6J. 5M. 
8J. 2M. !~ 
4J. 

IJ. 8M. ~ 
3J. ? 
2J.9M. 
2 J. 5M. 2 
4J. 2 
4J .  5 ~ .  

5J .  3M. 3 
5J .  3M. 

Totgeb. 

5. 

Herzmil~- 
bildung 

Fallot. 
Lutemb.  

V.- Sep.-Def. 
Fallot. 
Fallot.  

Fallot. 
Fallot. 
Fallot. 
Fallot. 

Fallot. 
Fallot. 
FMlot. 
Fallot.  

Transp. 
Fallot. 

Fallot.  
Transp. 
Fallot.  

Fallot. 

Fallot. 
C. univen. 
biatr ium. 

V.- Sept.-Def. 
A. I. St. 

6, 

Grad der 
Pulmonal- 
stenose 

hochgradig 

mittelgroB 
mittelgroB 

Atresie 
hoehgradig 
hochgradig 
Atresie 

hochgradig 
hochgradig 

Atresie 
hoehgradig 

mittelgrol] 
hochgradig 

hochgradig 

hochgradig 

mittelgrol~ 
hochgradig 

7. I 8. 
Rechts- i Gr6i~e des 
verlage- Ventrikel- 

rung I septum- 
ter Aorta defekt 

% mm 
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sagen tiber den Grad der Blausucht in den einzelnen Fiillen sind anhand der Kran- 
kengeschichten nicht zu machen. Sog. hypox~mische Anf~lle fanden wit in den 
F~llen, die yon mir mit  ~- + ,  bei sehr h~ufigen Anf~tllen mit  + + ~- bezeichnet sind. 
Sic kamen unabh~ngig yon der Schwere der Iterzmil~bfidung vor. Eine Uberein- 
stimmung mit  der Auspr~gung der Piagefi~l~ver~nderungen ist nicht erkennbar. 
Zwar finden wir h~ufige AnfMle in der Gruppe IV (Fall 16 und 18) und in der 
Gruppe I I I  (Fall 13), dagegen ist nur in einem Falle der Gruppe V (Fall 20) ein 
schwerer AnfM1 in der Vorgeschichte bekannt. Die Angabe der H~moglobinwerte 
(Spalte 16) l~]t  keine Gesetzm~l~igkeiten erkennen und ist auch nach den Beob~ch- 
tungen yon B ~  nicht zu verwerten. 

B e s p r e c h u n g  der  m a k r o s k o p i s e h e n ,  p a t h o l o g i s e h - a n a t o m i s e h e n  Befunde  

Es  fi~llt also in  d e n  16 F~ l l en  de r  G r u p p c n  I I - - V  eine E r w e i t e r u n g  

u n d  s t~ rke re  Bluff f i l le  de r  Gef~l~e in  de r  w e i c h e n  H i r n h a u t  auf.  H o c h -  

g rad ig  e r w e i t e r t e  Piagefi~l~e m i t  a u s g e d e h n t e n  K o n v o ] u t b i l d u n g e n  wie 

sic y o n  B O C ~ I K  u n d  y o n  MwEssv, N als besonde r s  au f fa l l end  besch r i eben  

Tabelle I 

9�9 
-Welt e des 
For,%men 

ovalc 

Schlitz 
10 • 10ram 

Schlitz 
Schlitz 
Schlitz 

10. 
11. 

Ductus Endo-I~ 
BotMli 3arditis]~ 

Pulm., 

3 mmBiS ~ Pulm. 

l m m N  Trie. _ _  

l m m  ~ + 

p~ .m.  • 

Pulm.I 

12mm ;~ 
Schlitz 

18mm 

Schlitz 
Schlitz 

Siebartig welt 
often 

Schlitz 

9 ram 
Schlitz 6ram 

] ~  14. 

"~ ~ MiBbild 
~ au~erhalb �9 

i :~ o desIterzens 

Persis.V. car. 
cran. sin. 

~ I-Iypoplasie li, 
Ohrmusehel 

+ Mongolismus 

Persis.V. car. 
cran. sin. ; 

] Blockwirbcl 

Persis.V. car. 
caud. sin. 

17 18 Gef~l~ver - 

I a,ml" ] ge-.I 25ram ~ 
sc1~e wlcll~ Lepto- 

Anf~lle g meninx 

204 
218 

228 
210 

226 

231 

256 
196 
228 

292 

259 

247 
239 

Nicht 
zalflbar 
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wurden, sahen wir nur bei den Fallen der Gruppe V (Abb. 1). Nur 
diese vier kSnnte man unseres Eraehtens, wie es DEVIC tat,  Ms diffuse 
Hgmangiome ansprechen. Eine besondere H~ufung anderer MiBbildungen 
in dieser Gruppe konnten wir nieht beobaehten. In  5 der 22 F~lle fanden 
wir augerhalb des Herzens gelegene MiBbildungen, Mlerdings handelt 
es sieh dreimal um eine persistierende obere bzw. untere Hohlvene. 
geehne t  man aber selbst nur des Vorkommen yon Blockwirbelbildungen 
und Hypoplasie der Ohrmusehel some yon Mongolismus (je 1 Fall) als 
parallele Mil~bildungen, so erg~tbe des einen Anteil yon etwa 13%. 

Bereits 1898 gibt VIERORDT 
an, dag in 10% aller Fiille 
mit  HerzmiBbildungen Kom- 
binationen mit  Fehlbildungen 
anderer Organe zu finden 
seien. Von GLOO~ wurden 
1953 bei 122 Herzmig- 
bildungen in 34% der Fs 
aul3erhMb des tterzens ge- 
legene Anomalien beobaehtet.  
Es diirfte also die Behaup- 
tung B o c ~ r K s ,  dag bei 
,,Herzfehlern auffgllig selten 

Abb .  1. H o e h g r a d i g e  E r w e i t e r t m g  n n d  Blntfi i l le andere Migbildungen be- 
der  grol~en u n d  k le inen  Gef~ge in der  Lepto-  obaehtet werden", nieht z u -  
m e n i n x  bei  FALLOTSeher Tetra logie .  (Fal l  19, 

4J~mlig, ~) treffend sein. Damit  ist aber 
diese Begr/indung seiner Ab- 

lehnung der yon DEVlC vertretenen MiBbildungstheorie der angiomat5s 
wirkenden Piagef~13gefleehte hinf/~]lig. 

Ein Zusammenhang zwisehen dem Grad der makroskopischen Aus- 
loriigung der Gef/igver~nderungen in der Leptomeninx nnd der Sehwere 
der HerzmiBbildung ist nieht zu erkennen. Daraus kSnnen aber im 
Hinbliek auf die Sauerstoffmangelsituation keinerlei Sehlfisse gezogen 
werden, denn die St~irke der Hypoxie ist nieht allein yon der Sehwere 
des Vitium eordis abh~ngig (GIA1KPALMO und SCttOENMACKERS). GrSgere 
Hirnerweichungsherde fanden wir nur in 4 F~llen, yon denen alle schon 
makroskopiseh ausgedehnte Thrombosen intrakranieller Gef~ge auf- 
wiesen. Dabei fiel auf, dab die Erweiterung und Konvolutbildung der 
nieht thrombosierten Piagef~Be keinesfalls sehr sehwer war. Eine frisehe 
oder akut-rezidivierende Endokardigis der Pulmonal- bzw. Trieuspidal- 
klappe beobaehteten wir in 5 F~llen, yon denen aber keiner grobe 
PiagefiiBthrombosen oder Hirnerweichungen hatte.  So ist die Annahme 
einer aus dem Herzen s tammenden Embolie als Vorl~ufer der Hirn- 
erweichungen in unserem Material nieht gegeben. Natiirlieh bleibt 
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dabei  die M6glichkeit einer Embol ie  aus den Lungenvenen  offen (GLueK, 

HALL u n d  STEVENSON). Die Weite  der Blutgef~ge in  der Lep tomeninx  
seheint  f/Jr die E n t s t e h u n g  der in t rakranie l len  Thrombosen  n ieht  mi t  
ausschlaggebend zu sein, denn  in  4 F~l len (Gruppe V) mi t  hochgradiger 
Erwei te rung  der grogen und  kle inen Piagef~iBe waren makroskopisch 
keine Thrombosen  zu e rkennen .  

Bei einem maeer ier ten  Totgeborenen mit  Ventr ikelseptumdefekt  
und  Aortenis thmusstenose  (Tabelle 1, Fal l  22) beobaehte ten  wit  hoeh- 
gradige piale GefgGkonvolute. ~ b e r  e inen derar t igen Befund isg unseres 
Wissens bisher in  der L i te ra tu r  n icht  ber ichtet  worden. Da er uns  
besonders geeignet erseheint,  zur  Frage der Ursaehe der angiomat6s 
wirkenden Piagef~tGbildungen beizutragen,  soll hierauf etwas ausfiihr- 
lieher e ingegangen werden.  

Klinisch-anamnestlsche Daten: Die Mutter ist eine 25j&hrige Erstgebgrende. 
Von 1950--1951 hatte sic eine sekundgre An/~mie naeh h~ufigen Blutspenden. Sonst 
war sic angeblieh nie ernstlieh krank. Letzte 1Regel am 28. 10. 53. Erste Kinds- 
bewegungen am 24. 3. 54. Im Anfang der Sehwangerschaft starkes Erbrechen, 
im 4. Monat Sehmerzen im reehten Unterbaueh. Bei der Krankenhausaufnahme 
am 2. 8.54 waren die kindliehen Herzt6ne nieht zu h6ren. Naeh einer Geburts- 
dauer yon 20 Std wird aus reiner Steil~lage ein toter, maeerier~er Knabe geborem 
Die Nabelschnur ist locker zweimal um den Hals und den reehten Oberschenkel 
gesehlungen. 

Pathologisch-asatomischer Be]und (S.-N. 401/54): 50 em langes, 2750 g sehweres, 
mgnnliehes, unreifes, maeeriertes Totgeborenes. F~st 0,5 • 1 em groBer subaortaler 
Ventrikelsel0tumdefekt. Dilatation des rechten Herzventrikels. Etwa 6 mm welt 
offener Duetus Botalli. Offenes Foramen ovale. Aortenisthmusstenose yon 2 mm 
lichter Weite, im Bogen proximal vom Duetus Botalli his zum Abgang der linken 
A. subelavia reiehend. Vorgesehrittene Autolyse der inneren Organe. 

Makroskopiseher ]3efund des Gehirns und seiner H/~ute: Gehirngewicht 340 g. 
Die groBen Piagef~ige sind hoehgr~dig erwei~ert und gesehl/~ngelt. Aueh die kleineren 
Gef~Be sind prall gefiillt nnd seheinen vermehrt zu sein. Eine Differenzierung der 
Gefgge etw~ ~nhand ihrer Wandstiirke ist nieht m6glieh. Die ven6sen Blutleiter 
in der Dura sind auff~llend weir. Sic enthalten wenig brgunliehe Leiehengerinnsel 
und brgunlich-fliissiges Blur. Die I-Iirnsubs~anz lggt auBer einer st~rkeren Zerflieg- 
lichkeit, wohl infolge der Autolyse, keine Besonderheiten erkennen. 

Histologiseher Befund der Piagef/iBe: (Es wurden versehicdene Stellen yon 
der I<onvexitgt und der Basis naeh Paraffineinbettung untersueht, F/~rbungen: 
H~matoxylin-Eosin, van Gieson, Elastiea naeh WEmS]aT und van Gieson-Elastica). 
In allen Schnitten linden sieh in der Pia zahlreiehe diinnwandige, hoehgradig 
erweiterte und prM1 mit Blur gefiillte GeNGe. Ihre Wiinde werden yon Binde- 
gewebe gebildet, das teilweise aufgeloekert oder aueh verquollen ist. Muskulatur 
sowie elastisehe Fgsern sind nicht erkennbar. Es handelt sich ihrem Wandaufbau 
naeh um Venen. Der Durchmesser dieser groBen Venen betr~gt his 2,5 ram, ihre 
Wands~/~rke bis 40/~. Ferner linden sich zwisehen diesen groBen Venen vielfach 
Anhgufungen zahtreieher um etwa 150# weiter Venen, deren Wand im Ver- 
hgltnis zum Lumen dicker ist. Abet aueh hier erkennt man nut eine meist lockere 
Bindegewebssehieht. Endo~helien sind nieht zu sehen, eine Adventitia ist selten 
kaum angedeutet vorhanden. Diese grol~en und kleinen Venen bflden an der 
ganzen Oberfl~ehe Konvolute und dringen vereinzelt in die tIh'nsubstanz vor. 
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Die Anzahl der Arterien ist dagegen auffallend klein, tlesonders die groBen Arterien 
(Durchmesser 200--600/~, Wandsthrke 40--80/~) sind erweitert, stark gesch]~n- 
ge]t und praU mit Blat gefiillt. Ihre Adventitia besteht aus Iockerem Bindegewebe. 
Die St~rke der Muskulatur ist im gleichen Gef~Bquerschnitt teflweise sehr uater- 
schiedlich. Mitunter erscheinen die Muskelfasern etwas verquollen, aber nirgends 
finder sich eine Fibrose oder Hyalinose. Die kleineren Arterien weisen keine Beson- 
derheiten auf. Alle Arterien haben eine deutliche, meist breite Elastica interna. 
Eine Elastica externa fehlt. In einzelnen Meinen Arterien erkennt man kleine 
Intimapolster, an denen vor allem die hier aufgesplitterte und verbreiterte Elastiea 
interna beteiligt ist. Es bestehen ausgedehnte Blutaustritte in der Pia und auch 
perivaseular im Gehirn. Die Capillaren im Gehirn sind stark gesehl~ngelt und 
prall gefiillt. 

Bei einem Totgeborenen mit  angeborenem Herzfehler linden wit 
folgende Ver~nderungen an den Piagef~gen: Ektasie und Hyperiimie 
der Venen, Konvolutbildungen, Int imapolster  in den Arterien sowie 
Diapedeseblutungen. Etwa gleiehartige Befunde an den Pia- und Hirn- 
gef~gen sind auger bei der Blausueht bisher nur yon POTTEI~ besehrieben 
worden. Angeborene Herzfehler beobaehtete sie in ihren 3 F~tllen mit  
,,diffusen Angiektasien der Leptomeningealgef~ge bei Neugeborenen" 
nieht. In  einem Falle mfindete nur eine linke obere Itohlvene in den 
linken Herzvorhof ein. Die beiden anderen Neugeborenen hat ten auger 
den Piagef~tgvergnderungen nur eine auff~llige I-Iypertrophie des Herz- 
muskels. Anf die Atiologie der Gef~gbefunde ging die Veffasserin nieht 
ein. Sie warf nur die Frage auf, ob die I-[erzhypertrophie die Folge der 
Angiektasien sei. Wir beriehteten vor einiger Zeit fiber ein 16 Std 
altes Neugeborenes, das kliniseh als Blausueht imponierte, bei dem sieh 
aber am Herzen nut  eine Hypertrophie und Dilatation des reehten 
Herzens sowie eine diffuse h~mangiomat6se Bfldung der Piagefage und 
eine hfihnereigroge Erweiterung der Blutleiter in der hinteren Sch~de]- 
grube fanden (PoLLT~). Wit  deuteten diese Ver~nderungen als Mig- 
bildung der intrakraniellen Gef~Be. 

Bei der in unserem jetzigen Falle vorliegenden Migbildung am 
tIerzen und an den grogen herznahen Gefagen eine ehronisehe Sauer- 
stoffmangelsituation als Ursaehe der Piagef~gver~nderungen anzu- 
nehmen, widersprieht folgender Tatsache: yon a]len Gefal~en des Fetus 
enthalten nur die Nabelvene und ihre Verzweigungen rein arterielles 
Blur, alle Organe des embryonalen K6rpers dagegen erhalten in ver- 
schiedenem Grade gemisehtes Blur. Wieweit der Mischungsgrad des 
Blutes, das in die Piagefage gelangt, etwa dureh den Ventrike]septum- 
defekt und die Aortenisthmusstenose verandert  sein kSnnte, ist nicht zu 
fibersehen. Er  ist aber unseres Erachtens nieht so grog, dab derartig 
hochgradige piale Gef~gkonvolute die Folge sein kSnnten. Soweit uns 
bekannt  ist, ffihrt selbst eine fiber mehrere Jahre andauernde ehronisehe 
Hypoxie bei FALLOTscher TetrMogie nicht zu derartiger Auspragung 
dieser Befunde. Aueh die Nabelsehnurumsehlingung kann nieht die Ur- 
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sache fiir einen chronischen Sauerstoffmangel in diesem FMle sein. Sie 
war sehr locker und hinterlieg keine vitMen I~eaktionen, so dal~ wir 
sic eher Ms postmortM entstanden deuten mSchten. Die M6glichkeit eines 
allgemeinen ehronischen Sauerstoffmangels infolge miitterlicher oder 
placentarer Faktoren ist natiirlich hier nicht auszuschlieBen, iJber ein 
derartiges Vorkommen und seine Auswirkung in den sp~teren Schwanger- 
schaftsmonaten ist uns niehts bekannt. Die Bedeutung dieses FMles 
liegt aber nieht in der Frage nach der Ursache der Piagef~BverKnderungen. 
Bei ihm ist eine postnatale Entstehung auszuschliegen. So ergab er 
die Anregung, auch bei den anderen Fi~llen mit Morbus eaeruleus mSg- 
lichst einen Zeitpunkt fiir die Entstehung der Piagef~l~ver~nderungen 
fesgzustellen. Darauf soll ausfiihrlieher anhand der Untersuchungen 
im tt/~utchenprgparat sp/~ter eingegangen werden. 

Die histologisehen Befunde an den GefKBen der weichen Hirnhaut  
entsprechen in den meisten unserer F~lle vSllig denen schon yon 
B o c ~ I K  ausfiihrlieh dargestellten. Wir k6nnen uns aber seinen 
Schliissen, zu denen e r v o r  allem durch den Vergteich mit den Tier- 
experimenten yon MERCKER und OPITZ sowie HUERKAMP und O~ITZ 
kommt, aus den gleichen Griinden, die schon M~SSEN anfiihrt, nicht 
anschliegen. 

Untersuehtmgen an den kleinen Blutgef~l~en der Leptomeninx 
in sog. H~utchenpr~paraten 

Zu Beginn der Untersuehung unseres M~teriMs schien es uns yon 
Wichtigkeit, die Anzahl der kleinen Gefi~ge in der Leptomeninx irgend- 
wie zu erfassen, um eine Vermehrung oder Verminderung derselben 
im absoluten oder relativen Sinne eindeutig darzustellen und somit eine 
der bestehenden Anschauungen zahlenm~gig zu untermauern. Wir 
glaubten, beim Vorliegen einer hi~mangiomat6sen Bildung (DEvIc) eine 
~bsolute Vermehrung der kleinen Piagef~Be finden zu mfissen, w~hrend 
eine Pseudovermehrung der mittelgroBen Gef~ge (MEEss~) eine Vet- 
minderung der kleinen hi~tte zur Folge haben miissen. Der Versuch einer 
Z~hlung der Gcf~ge oder die Messung ihrer Weite an diesem gr6Beren 
Material erwies sich aber als technisch nicht durchffihrbar. In der 
Leptomeninx handelt es sich ja um netzartig angeordnete Arterien- 
und Venengeflechte, die hier nicht (lurch Capill~ren miteinander ver- 
bunden sind. So ist es unm5glich, eine zur Peripherie hin ~bnehmende 
Weite der EinzelgefiiBe oder die Anzahl gleieh starker Gef~gstrecken 
zwischen den einzelnen Gef~gteilungsstelllen zu bestimmen. 

Aber gerade die netzartige Angio~rchitektur erm6glichte es uns, 
nach zahlreichen Versuchen zu einem zahlenm~Big brauchbaren Ergeb- 
nis zu kommen. Wenn man n~mlich in einer bestimmten Fl~che eines 
Netzes die Knotenpunkte auszi~hlt, erh~lt man einen MaBstab der 

u Arch. Bd. 329 6 
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Dichte der Netzschl ingen in  dieser Fl~cheneinheit .  Diese Zi ihlungen 
ft ihrten wir an  sog. H~Lutchenpr~paraten der Lep tomeninx  durch. Diese 
ha t t en  wir entsprect iend der Beschreibung yon  SCHULTZ und  K~iBBE, 
die sie zur Beobachtung  en tz i ind l icher  und  neoplastischer Bi ldungen  
ve rwand t  ha t ten ,  hergestellt.  

Von den formalinfixierten Gehirnen werden etwa 1--2 cm 2 grol3e tIautehen 
aus der Leptomeninx fiber beiden Gyri oceipito-temporales mediales et praecentrales 
abgezogen und wie Gefriersehnitte mit Hamatoxylin-Eosin gefarbt. Da die Haut- 
ellen verhaltnisma$ig dick sind mid sieh naeh Alkoholbehandlung vielfach starker 
wellen, erweist es sieh als vorteilhaft, sie auf den Objekttriger aufgezogen zu farben. 
Die GefaBgefleehte werden dalm mittels eines Mikroprojektionsapparates bei einer 
VergrS~erung yon 1:150 gezeiehnet und die Verzweigungsstellen der Arterien und 
Venen in einem 25 mm 2 groBen Gebiet jedes Praparates gezihlt. Bei einer Aus- 
zahlung yon 4 Praparaten je Fall werden also jewells die Gefil~verzweigungsstellen 
in 1 em 2 bestimmt. Es werden die Aufzweigungsstellen der Arterien und Venen 
gemeinsam gezahlt, da die Dffferenzierung der pr i-  und posteapillaren GefiBe 
nur bei der Verfolgung derselben zu ihrem Ursprungsgefil3 mSglieh ist. Diese 
kleinsten Arterien und Venen gleiehen in der Leptomeninx in ihrem Aufbau eher 
den Capillaren. So mSehten wir die zwar topographiseh zutreffende Bezeiehnung 
Arteriole bzw. Veno]e hier nieht gebrauchen. Im allgemeinen ist die Unterseheidung 
zwischen Arterien und Venen bei dieser VergrSBerung auch bei starkerer Blut- 
ffille, wie wir sie ja bei der Blausucht haben, gut mSglich. Einmal laufen die 
Arterien meist geradlinig, die Venen dagegen gekrfimmt, zum anderen ist der Wand- 
aufbau und insbesondere die Lagerung der Muskelkerne in den Arterien sehr 
eindrueksvoll. Die Schwankungsbreite der  Zahl der GefaBverzweigungsstellen 
in je 25 mm ~ der vier versel~iedenen Regionen der Leptomeninx betragt in dem 
hier verwendeten Material je Fall nie mehr als 4- 10%, meist liegt sie sogar 
unter 4- 5%. 3 Falle, bei denen aus bisher nicht erklarlichen Griinden diese 
Schwankungsbreite h6her ist, werden nicht mit ausgewertet. Im weiteren Verlauf 
der Arbeit sincl jeweils die Durchschnittswerte aus den 4 Messungen (=  1 cruZ), 
also die Zahl der Verzweigungsstellen in 25 mm ~ je Fall angegeben. 

Zuerst sei anhand yon 11 Fallen, die keine pathologischen Ver~nderungen 
an den GefaBen der Leptomeninx mid keine HerzmiSbfldung hatten, die normale 
Entwieklung der Angioarehitektur vom 5 cm langen Keim bis zum Erwaehsenen- 
alter dargestellt (einen Tefl dieses Materials verdanke ieh Herrn Prosektor Dr. 
KOLB und Herrn Medizinaldirektor Dr. WEI~rA~). Beim 5 cm langen Keim 
lil3t sieh leieht ein Hautchenpriparat yon der Leptomeninx fast einer ganzen Grog- 
hirnhemisphare herstellen. Zu diesem Zeitpunkt der Entwieklung ist die Lepto- 
meninx sehr zellreich. Dadurch ist bei schwacherer Vergr6$ermig eine Differen- 
zierung yon Arterien mid Venen nur an der Art des GefaBverlaufes und der WeRe 
derselben m6glieh. Die feineren BlutgefaBe sind in dem zellreiehen Gewebe; vet 
allem wemi sie fast blutleer sind, kaum noch zu erkennen, so dab man den Eindruck 
hat, als ob sieh die groSen GefaSe hier baumartig verzweigen (Abb. 2a). Beim 
9--33 cm langen Keim dagegen erkennt man bei gleieher VergrS136rung ein sehr 
dichtmaschiges Netz meist stark blutgeffillter Ar~erien und Venen (Abb. 2b). 
Dieses Netzwerk ist beim 55 cm langen Totgeborenen nicht mehr zu linden, es 
ist viel grobmasehiger geworden. Hier sind sehon bei schwacher VergrSBe~ung 
geradlinig verlaufende, diekwandige Arterien und dfinnwandige, etwas gesehlangelte 
Venen deutlieh zu unterseheiden (Abb. 2e). Dieses Blld der Gef/!Bgefleehte sehen 
wit in fast gleieher Weise in nut sehr gering untdrschiedlieher:Dichte bei allen 
yon mis untersuchten Kindergehirnen mid dem einzigen Erwachsenengehirn. Aus 
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Abb. 2a c. Norlnale Verzweigung der Blutgef~iBe i~ dor LepComeninx ira H~utche1~- 
l~r~iparat, a 5 crn langer Fet, b 28 cn] ]anger Fct, c 55 cm langes Totgeborelms 

den Untersuchungen yon KA2USTIn-A wissen wir, dal] die Gefitl~schlingen w~ihrend 

des 8. Schwangersch0`ftsmonats umgebildet werden und ihre endgfiltige Form am 

Virchows Arch, Bd. 329 60, 



8~ JURGEN POLLTER: 

Ende des 2. Lebensjahres erreichen. Sie kann zwar die Riickbildung der einzelnen 
GefaBstrecken innerhalb der GefaBschlingen im Korrosionspr/~parat darstellen, 
glaubt aber, dab die Riickbfldung in den verschiedenen Regionen der Leptomeninx 
unterschiedlich sei. Dutch Ausz/~hlung der Gef/~I3verzweigungsstellen linden wit 
aber, dab die AuflSsung der Gef/~l~netze in verschiedenen Abschnitten der Lepto- 
meninx im Einzelfall nur geringen Schwankungen unterworfen ist. 

Wenn wir in einer graphischen Darste]lung die Anzahl der Gef~l~- 
verzweigungsstellen (Gvst.) in der Leptomeninx auf das Gehirngewicht 
beziehen (Abb. 3), sehen wit, dab die Gvst. w/ihrend der ersten 7 Fetal- 
monate  yon 223 auf 1572 ansteigen. Damit  haben wir ein Maf~ fiir 
die Zunahme der Dichte der Arterien- und Venensehlingen. Zur Er- 
kl~trung dieses Vorganges mSehten wir folgendes anffihren: die Hirn- 
oberfl~che der Feten bis zu einer L/inge yon 25 cm ist fast glatt  und 
weist nur wenige Hirnfurchen auf. W~hrend in den ersten Monaten 
der Fetalentwieklung die Hirnsubstanz in der 3. Potenz zunimmt, 
w/ichst die ttirnoberfl/~che nur im Quadrat. Die I t irnsubstanz wird 
aber zu einem groSen Teil yon den Gef/iSen der Leptomeninx versorgt. 
So mul~ die Anzahl der Gef/s an der Oberfl/iehe, yon der ja die ttirn- 
gefKSe and Capfllaren abgehen, entsprechend der Massenzunahme des 
Gehirns und damit absolut in der F1/~cheneinheit zunehmen. Diese 
Deutung gibt uns aber zugleich die M5gliehkeit, den in der Kurve 
erkennbaren starken Abfa]l der Werte der Gvst. in der darauffolgenden 
Entwieklungszeit zu erkl~ren. W/ihrend wir beim 33 cm langen Feten 
mit einem Hirngewicht yon l l 0 g  1572 Gvst. in 25 mm 2 ausz/~hlen, 
betr/igt die Anzahl der Gvst. beim 55 cm langen Totgeborenen mit  einem 
Hirngewicht yon 420 g nur noch 502. Beim 2j~hrigen Kind mit  einem 
Hirngewicht yon 1075 g i s t  die Anzahl der Gvst. auf 231 abgesunken. 
In  dieser Zeit - -  vom 8. Fetalmonat  his zum 2. Lebensjahr - -  wird 
die Furehung der Hirnoberfl/~che weitgehend abgesehlossen und ist naeh 
KAPUSTINA die Umbfldung der Piagefis beendet. Diese Umbildung 
der Hirnoberfl~ehe bedingt ein Kleinerwerden des VerhKltnisses yon 
Massen- zu Oberfl/s in dessen Folge die absolute Anzahl 
der Gvst. abnimmt. So linden wir in unserem normalen Material nach 
dem 2. Lebensjahr nur noch eine geringere Zunahme der Aufloekerung 
der Gef~Bsehhngen, die ihren Ausdruek in den m~l~ig sinkenden Zahlen- 
werten findet. Die Anzahl der untersuehten ,,Normalf/~lle" ist natfirlieh 
viel zu gering, um eine genaue Waehstumskurve zu bestimmen. Beson- 
ders der Umbau und die Auflockerung der Gef~Bschlingen in der Lepto- 
meninx w~hrend des 8. Fetalmonats  miiBte in einem mSgliehst umfang- 
reichen MateriM naehgeprfift werden. Wir bedauern es, da$ uns kein 
gr5Beres Untersuehungsmaterial , ,normaler" Kinder und Jugendlicher 
zur Verffigung stand. So ist unser Vergleichsmaterial ffir die Blausueht- 
f~lle recht sp~rlich. Trotzdem soll der Versueh unternommen werden, 
die wenigen , ,Normalwerte" mit  unseren Ergebnissen bei Morbus caeru- 
leus zu vergleiehen. 
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Von den 22 t~/~llen mit  angeborenen tterzfehlern wurden bei insgesamt 14~ 
je 4 H~utchenpr/~parate der Leptomeninx untersucht. In  diesen f/~llt wie in den 
histologischen Schnittpr~paraten die starke Blutfiille auf. Eine Differenzierung 
in Arterien und Venen ist aber meist mOglich. Wie such im norma]en Material 
s wit in der weichen Hirnhaut bei Morbus caeruleus keine Capfllaren oder 
gar arterio-venSse Anastomosen. Bei der LupenvergrSgerung ist es manchmal 
schwer, die Gvst. yon Gef/~Biiberlagerungen, besonders bei pra]l gefiillten Blut- 
gei/~Ben, zu unterscheiden. Beim Ausz~hlen 1/~l~t sieh diese Fehlerquelle bei der 
Vergr6gerung yon 1:150 leicht dutch Verstellen an der Mikrometerschraube ver- 
meiden. Da man bei Morbus caeruleus schon makroskopisch hin und wieder ~us- 
gedehnte Blutaustritte in der Leptomeninx erkennt, die die Auswertung bei 
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Abb. 3. Normale Entwicklung der Dichte der ,,Gef/~13schlingen" in tier Leptomeninx. 
X Anzahl der Gvst. in 25 ram 2 Leptomeninx. g Gramm Gehirngewicht. (223 @vst. = 
5 em langer Fet; 1572 Gvst. - 33 cm langer Fet; 502 Gvst. = 55 ant langes Totgeborenes; 

231 Gvst. = 2jhhriges Kind; 173 Gvst. - 36j~hriger Mann) 

st/~rkerer Auspr/~gung bedeutend erschweren k6nnen, haben wir schon bei der 
Iterstellung der H/iutehenpr/~parate diese Stellen mSglichst nieht verwertet. Geringe 
Ansammlungen yon Blur in der Leptomeninx, die nach :BoctTNIK als Zeichen der 
bei der Blausucht bestehenden Transsudationsangiopathie anzusehen sind, stSren 
bei der Untersuchung nicht. Schwierig ist es, in einzelnen Fallen sog. Radialgef/~Be, 
die bei der Herstellung des H/iutchenpr/~parates mit aus der Hirnsubstanz heraus- 
gezogen werden, yon kleinen pr~- oder postcapillaren GefaBen zu unterscheiden. 

D ie  g r a p h i s c h e  D a r s t e l l u n g  de r  y o n  uns  g e w o n n e n e n  A n z a h l  de r  

Gvs t .  in  25 m m  2 L e p t o m e n i n x  be i  d e n  Blausuch~f~ l len  ze ig t  nns  (Abb.  4), 

dab  ge rade  be i  den  j t i nge ren  K i n d e r n  m i t  e i n e m  G e h i r n g e w i c h t  u n t e r  

1050 g die W e r t e  n i ed r ige r  l iegen,  als be i  den  , ,Norma]f /~l len"  (Fal l  14, 

16 u n d  5). D e r  Abfa l l  de r  K u r v e  der  , , N o r m a l w e r t e "  in  d ie sem B e r e i c h  

is t  a b e t  w a h r s c h e i n l i c h  n i c h t  so steil ,  wie  w i r  i hn  be i  u n s e r e m  ge r ingen  

Mater i~]  e r m i t t e l t  haben ,  d e n n  er  l i eg t  in  de r  E n d p h a s e  de r  A u f l o c k e r u n g  

de r  Gef~Bnetze  in  de r  w e i c h e n  t t i r n h ~ u t  (328 Gvs t . ,  l j /~hriges K i n d ,  

H i r n g e w i c h t  1 0 5 0 g ;  231 Gvs t . ,  2j/~hriges K i n d ,  H i r n g w i c h t  l l 0 0 g ) .  

Be i  de r  A n n ~ h m e  eines  f l a c h e r e n  Ver l au fe s  dieses Tei les  de r  , ,Normal -  

k u r v e "  u n d  u n t e r  de r  V o r a u s s e t z u n g ,  dab  die S c h w a n k u n g s b r e i t e  unse r e r  

Virchows Arch. Bd. 329 65 
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Werte sowohl beim Vergleiehs- als aueh beim pa&hologisehen Material 
10 % nicht fibersteigt, kSnnten diese r Werte noch fiber bzw. im Bereiehe 

der Norm liegen: Auch bei den Fgllen 1, 4, 9, 11 und 19 is& unter Be- 
rfieksieh~igung dieser Sehwankungsbreite keine eindeutige Vermehrung 
der Werte feststellbar. Dagegen sind in den 5 Fgllen mit Hirngewichten 
fiber 1300 g eindeutige Vermehrungen der Gvst. und damit eine dichtere 
Lagerung der Gef~tBsehlingen naehweisbar (Fall 2, 7, 10, 12 und 20). 
Die Sehwere des makroskopischen ]}tides (in Abb. 4 dureh die Gruppen- 
nummer dargestellt) ist nicht yon der Diehte der kleinen GefgBsehlingen 
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Abb.  4. Dichte der  ,,GefhBscMingen" in tier L e p t o m e n i n x  bei Morbus caeruleus. X An- 
zahl der  Gvst .  in 25 m m  2 Lep tomeninx .  g G r a m m  Gehirngewieht .  (Normalwer te  
gestrichelt .  Blausuchtf~lle mi~ G r u p p e n n u m m e r ,  (lie die Sehwere des makroskopische n 
Beftmdes ausdrfickr ( I - - V )  und  Fa l lmummer  (1--20).  I n  Tabelle 1 ist Fall  8 / I T = 9 / I I  

und  Fall  3/III=12/III 

abhgngig. Wir fanden vielmehr in den Gruppen I - - V  niedrige und auch 
erhShte Werte der Gvst. Es ist also der makroskopisehe Befund abhgngig 
yon der Weite und der Ffillung der GefgBe, nieht aber yon der Anzahl 
derselben. Diese bereits yon MEESSEN geguBerte Meinung lgBt sich 
dureh die Z~hlung nur best~tigen. 

Mit den bisherigen Untersuchungsmethoden war diese Vergnderung 
in der Angioarchitektur der kleinen Ge~gBe der Leptomeninx bei Morbus 
caeruleus nicht erfaBbar. Man bedenke: bei einer Vermehrung um 
80 Gvst. in 25 mm 2, das sincl 320 Gvst. in 1 cm 2, sieht man bei einer 
VergrSBerung yon 1:150 im ttgutchenprgparat  in einem Blickfeld des 
Mikroskopes (etwa 2 mm 2) im , , N o r m a l f a l l "  etwa 12 Gvst., im Blau- 
suchtfall dagegen 19 Gvst. Auf dem Schnittprgparat f~llt diese Ver- 
~nderung nicht auf und bei makroskopischer Betraehtung sind diese 
meist unter 120 tt dicken Gefgl3e schon gar nieht erkennbar. Wir 
sind uns darfiber im klaren, dab unsere Untersuehungsergebnisse ein 
viel zu kleines Zahlenmaterial umfassen, um eine eindeutige Beweis- 
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kraf t  fiir die yon  uns vermute ten  Zusammenh~nge zu haben. Die 
Gesamtzahl  der yon  uns gez~ihlten Gvst. am Vergleiehs- und am patho- 
logisehen Material betrggt  zusammen etwa 27000 in 21 em ~. Die Hirn- 
oberfl~ehe wurde yon  WAGNE~ mit  1876,72--2195,88 em 2 best immt.  
Demnaeh  umfassen unsere gesamten Zahlungen der Gvst. ann/~hernd 
nur  1/100 der Oberflgehe eines Erwaehsenengehirns.  

Abb. 5a u . b .  BlutgefgBe in der Leptomeninx im Hgutchenpr~parat. ~ Beim 10jhhrigen 
Knaben; 140 Gvst. in 25ram 2, Gehirngewicht 1600g (Sektion Schauhaus Bln.-West, 
Ha./1954). b Beim 8 5ahre mid 2 Monate Mten M~Ldchen mit FALLOTSCher Tetralogie; 

228 Gvst. in 25 Into ~, Gehirngewicht 1610 g (Fall 12, S.-Nr. 267/53) 

Aber  auch ohne Kenntn is  der Zi~hlungsergebnisse kann  ma n  die 
engere Lagerung der Gef~Lgsehlingen in Fi~llen mi t  extremen Wer ten  
sehon bei der Be t rach tung  eines Bliekfeldes im tI i iutehenpri iparat  fest- 
stellen. W~hrend  bei einem 10j/~hrigen K n a b e n  mit  einem Gehirn- 
gewieht yon  1600 g, der dureh Ers t iekung urns Leben kam, 140 Gvst. 
in 25 cm 2 gez~hlt wurden (Abb. 5a), fanden wir bei einem 8 Jahre  und  
2 Monate Mten M~dchen mit  FALLOTscher Tetralogie (Fall ]2) mit  einem 
Gehirngewicht yon  1610 g 228 Gvst. in 25 m m  2 (Abb. 5b). 

Der Vergleichsfall zeigt eine normMe Fiillung und  Verzweigung der Arter ien 
und  Venen. I n  der Mitre der Abb.  5~ sehen wit  eine geradlinig verlanfende und  
sich verzweigende Arterie,  links oben eine sti~rker gefiillte Vene mi t  ihren ~s ten .  
Bei den s tarker  gefiillten dunklen,  geraden, diinnen Gefi~13en handel t  es sich u m  
sog. Radialgef~ige, die mi t  aus der Hi rnsubs tanz  herausgerissen wurden ;  links 
oben eine Radi~lvene, rechts in der Mitre zwei Radialarterien. Bei dem Kind 

Virchows Arch. Bd. 329 6C 
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mit FALLOTscher Tetralogie und weitgehend gleichem Hirngewicht sehen wir 
trotz der durch Piablutungen bedingten Dunkelheit des H~utchenpr~parates 
deutlich eine dichtere Lagerung der Gef~Bnetze (Abb. 5b). Vielleicht irritiert 
etwas die sehr starke Blutfiille und die Weite der GefiiBe, die auch bei dieser Ver- 
grSBerung eine Differenzierung in Arterien und Venen unmSglich macht. Man 
k6nnte annehmen, dab bier Gvst. durch Uberlagerungen vorget~uscht werden. 
Diese Fehlerquelle l&Bt sich aber, wie bereits gesagt, bei der Ausz~hlung recht gut 
durch Verstellen der Mikrometerschraube vermeiden. 

Es w~re hier noch die Frage zu erSrtern, ob die beiden zuletzt be- 
schriebenen F~lle fiberhaupt miteinander zu vergleichen sind. Der 
Untersehied im Lebensalter, ,,Normalfall" 10ji~hrig und Blausuchtfall 
8 Jahre, 2 Monate alt, sowie der Gehirngewichte ]600 : 1610 g ist unbe- 
deutend. Auffallend ist jedoch, das in beiden F~llen zum Alter verh~ltnis- 
m~l~ig grol~e Gehirngewicht. Bei dem erstickten Kind hat  eine Hirn- 
schwe]lung vorgelegen. Die dadurch bedingte Dehnung der oberfl~ch- 
lichen Gef~l~netze dfirfte aber ffir den Vergleich mit  dem Gehirn bei 
Morbus caeruleus kaum von Bedeutung sein, denn hier besteht infolge 
der Transsudationsangiopathie in fast allen F~llen ein HirnSdem. 

Besonders aufschlul~reich war fiir uns die Untersuchung des H~ut- 
chenpr~parates des 50 cm langen macerierten Totgeborenen mit  einem 
0,5 • ] cm grol~en Ventrikeldefekt und Aortenisthmusstenose (Fall 22). 
t i ler erreiehte die Leptomeninx durch hochgradige Gef~tl~erweiterungen 
und Konvolutbildungen eine Dicke bis zu 2,8 ram. Die Gvst. konnten, 
da die Gef~l~geflechte meist dutch prall geffillte, gro~e Venen fiberlagert 
waren, nicht ausgez~hlt werden. Nur an einzelnen Stellen sieht man 
ein sehr diehtes Netz der kleinen pr~- und postcapillaren Gef~13e (Abb. 6 a), 
das aber nicht dem eines 50 cm langen Totgeborenen ohne tterzfehler 
(Abb. 6b), sondern vie]mehr einer Verbreitungsart der kleinen Gef~l~e 
bei einem Entwieklungsstadium yon 35 cm Fruchtl~nge (Abb. 6c) ent- 
spricht. Es w~re anhand dieses Befundes zu vermuten, dal~ die Ver- 
mehrung der Gvst. und damit  die engere Anordnung der Gef~Bschlingen; 
die wir bei 5 yon 14 Kindern mit  Iterzfehlern und Mischungscyanose 
feststellen konnten, bereits vor der Geburt angelegt wurden. 

Auf Grund der Untersuchungen der Piagef~$e in Korrosionspri~pa- 
raten (K~vVSTINA) wissen wir, dab w~hrend des 8. Fetalmonats dureh 
Rfickbfldung rein arterieller bzw. venSser Anastomosen die Gef~tBnetze 
weitmaschiger werden. In  unserem Material erkennen wir diesen Vor- 
gang in der Abnahme der Gvst. in der Fli~cheneinheit (Abb. 3, 1572 Gvst. 
im 7. Fetalmonat,  806 Gvst. bei der Geburt). Den formalen Vorgang 
kann man sich folgendermaBen vorstellen: bei Friichten bis zu einer 
Lange yon 35 cm (7. Fetalmonat)  findet man hauptsi~chlich den Abgang 
der sog. intracerebralen Radialgefi~Be in der Mitre eines Piagef~Bes, das 
an der Bildung der Schlinge beteiligt ist (Abb. 7b). Durch Riickbildung 
der einen H~lfte dieses Piagefal~es kommt  es zur Ausbildung eines galgen- 
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Abb .  6 a - - c .  Blutgeffil3e in  der  L e p t o m e n i ~ x  i m  Hf iu tchenpr~tpara t .  a Beim 50 c m  lange~x 
To tgebore~en  m i t  V e n t r i k e l s e p t u m d e f e k t  u n d  A o r t e n i s t h m u s s t e n o s e  (Fal l  22, S.-Nr.  401/54). 
b Be im 50 c m  l angen  To tgeborene~  ohne  }IerzmiBbi ldung,  c Be im 33 c m  l a n g e n  F e t e n  
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fSrmigen Abganges der gadialgefgBe (Abb. 7 d). Bei einer Keimlgnge yon 
40 em (8. FetMmonat) iiberwiegt bei weitem diese letzte, gMgenfSrmige 
Abgangsart der Radialgef/iBe. Wenn wir annehmen, daB z. B. yon einer 
GefiiBsehlinge bei einer Fruehtl~nge unter 35 era, die yon 5 Piagef/iBen 
gebildet wird, 3 Radialgef~Be abgehen (Abb. 7a), so linden wir bier 
5 Gvst. Dutch die Riiekbildung der einen Gef/igh/ilfte wiirde die Anzahl 
der Gvst. auf 2 vermindert (Abb. 7 c), dabei bleibt die Zahl der RadiM- 

a/~, r \c d) i 

z 

Abb. 7 a - - d .  Sehematisehe Darste l lung einer , ,Gef~gsehlinge" in der  Lep tomen inx  
(a--e An der Seblingenbildung beteiligte Gef~Blhngen; 1 - -5  Gvst . ;  x y ~ = in t raeerebrale  
Radialgef~ge).  a Gesehlossene Gef~f~sehlinge bei einer Frucht l~nge bis zu  35 em (ve t  der 
Fn rchung  der  Gehirnoberflhche);  b Abgang  eines in t raeerebra len  t~adialgef~Bes v e t  der 
Fu reh lmg  der  Gehirnoberfl~che (T-f6rmiger  Abgang) ;  e geSffnete Gef~Bschlinge bei einer 
Frueht l~nge  fiber 40 em (nach der Furehnng  tier Gehirnoberfl~ehe);  d Quersehnit t  zu 

Abb.  7e. (Galgenf6rmiger  Abgang  eines in t r~eerebralen Radialgef~fSes) 

gef~Be die gleiche (Abb. 7a und b: x, y, z). Eine Verminderung der 
Gef~ge der Leptomeninx (Abb. 7 a undc :  a, b, c, d, e) w~tre ohne die Be- 
riicksichtigung der Gef~Blangen nicht erkennbar. Durch diese normale 
l~fickbildung der Gef~tgh~lften kommt es also zu einer Auflockerung 
tier Gef/~Bschlingen, die zahlenm~tl~ig nur dutch Ausz~hlung der Gvst. 
zu erfassen ist. 

DaB dieser normale Rtickbildungsvorgang bei den angeborenen Kerz- 
fehlern bereits intrauterin gest6rt ist, vermuteten wir anhand des Falles 
eines Totgeborenen. Zur Best~tigung wiiren weitere Untersuchungen 
tier Piagefi~Be mSglichst noch friiherer Entwicklungsstadien mi~ konge- 
nitalen Herzfehlern notwendig. Fiir diese Auffassung spricht aber 
unseres Erachtens eine Beobachtung yon M~ss~N.  Er  land Feb1- 
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orientierungen und unvollst~ndige Emigrationen der Nervenzellen in 
die Rindenfelder bei Morbus caeruleus und glaubt, dab diese Mikro- 
mil3bildung, wie er sie nennt, wie auch die I-Ierzmil~bildung selbst durch 
eine fetale Endokarditis bedingt sein kSnnten. I)iese Erkl~rung fiir die 
Entstehung der Fehlorientierungen und Anhi~ufungen yon Nervenzellen 
erscheint uns unwahrscheinlich. Einmal ist ja die Bedeutung der fetalen 
Endokarditis als Ursache der Herzmigbildung sehr umstritten, znm 
anderen ist die Formentwicklung des tIerzens in den ersten Monaten des 
intrauterinen Lebens abgeschlossen und die Emigration der Nerven- 
zellen aus der Matrix in die Peripherie erfolgt erst im 8. Fetalmonat. 
Zu diesem Zeitpunkt gndert sich aber ~ie bereits gezeigt normalerweise 
der netzartige Aufbau der BlutgefgBe in der Leptomeninx weitgehend. 
Wenn wit also vermuten, dag die Rfickbildung der leptomeningealen 
GefaBnetze bei Morbus caeruleus im 8. Fetalmonat gestSrt ist, so w~re 
eher diese Ver~nderung der Gef/~gentwicklung Ms Ursache der sog. 
MikromiBbildung der Nervenzellen in den l~indenfeldern anzunehmen. 

Die Fr~ge nach der Ursache der Entwicklungsst6rung der Angio- 
arehitektur der kleinen GefaBe der weichen Hirnhaut ]iil3t sich nut 
durch Vermutungen beantworten. Sie kSnnte durch den gleichen Faktor, 
der die Herzmil~bildung auslSst, verursacht sein, vielleicht ist sie auch 
nur durch BlutstrSmungs~nderungen infolge des vorher angelegten Herz- 
fehlers bedingt. Eine ursgchliche Bedeutung ist dem Sauerstoffmangel 
bei der Annahme einer intrauterinen Entstehung dieser Bildungen hSchst- 
wahrscheinlich nicht beizumessen. Abet auch die Gefgl?erweiterungen 
diirften dann nicht die Folge der chronischen I-Iypoxie sein, denn wir 
beobachteten sie bereits bei einem Totgeborenen. 

Es wgre zum Schlul~ noch die Frage aufzuwerfen, ob sich bei Morbus 
caeru]eus etwa gleichat~ige Ver/~nderungen in der Angioarchitektur der 
kleinen Blutgefi~l~e auch in anderen Organen und vor allem in der Haut 
nachweisen liegen. Vielleicht kSnnte dadurch ein wichtiger Faktor fiir 
die Erkl/irung der Blausucht, die ja nicht allein durch die Polyglobulie 
und den Sauerstoffmangel zu deuten ist, aufgefunden werden. 

Zusammenfassung 
Es wurden die angiomatSs wirkenden Blutgef~l~e in der weichen 

ttirnhaut bei 22 kongenitalen Herzfehlern mit Mischungscy~nose unter- 
sucht. Die Schwere des makroskopischen Bildes ist nicht abh~ngig vom 
Lebensalter und stimmt auch nicht mit dem morphologischen Grad 
der Herzmii~bildung iiberein. Makroskopisch erkennbare Hirnerwei- 
chungsherde fanden sich unabh/~ngig yon der Auspr/~gung der intra- 
kraniellen Gefi~l~erweiterungenund beim Fehlen frischer endokarditischer 
Ver/~nderungen. In 13% der F/~lle bestanden der Herzmil~bildung 
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parallele AnomMien an anderen Organen, ohne dag eine H/~ufung der- 
selben in bes t immten Gruppen erkennbar  wgre. 

Eine hoehgradige Erwei terung der Blu~gefgBe der Leptomeninx  
land sich bei einem 50 cm langen macerierten Totgeborenen mit  Ventri- 
kelseptumdefekt  und  Aortenisthmusstenose.  Von dieser Beobachtung 
ausgehend lg6t sieh anhand  vergleiehender Untersuehungen der Angio- 
arehi tektur  in sog. H~utchenpr/ iparaten eine RtiekbildungsstSrung der 
leptomeningealen GefiiBnetze wghrend des 8. Fe ta lmonats  als wahr- 
scheinlieh annehmen. Diese Veranderung in der Dichte der GefiiBnetze, 
die dutch eine Vermehrung der Gvst. in der Lep~omeninx zahlenm/~gig 
erfagbar  ist, kann  bei 5 yon  16 untersuchten F~llen mit  Morbus caeruleus 
im Alter yon  5- -19  Jahren  nachgewiesen werden. Es wird vermutet ,  
dag eine vor  der Geburt  wirksame unbekannte  Ursache ,  nicht  aber der 
postnatale Sauerstoffmangel diese Veriinderung und auch die Erwei terung 
und  Konvolutbi ldung der PiagefgBe hervorruft .  Vielleicht kSnnte eine 
gleichartige Ver/~nderung der Angioarchi tektur  der kleinen Gef/~Be in 
anderen Organen und  in der H a u t  zur Erkl/irung tier Blausucht,  deren 
Ursache noch nieht  endgiiltig gekl~rt ist, fiihren. Die Anzahl  der 
Untersuchungsergebnisse,  es wurden insgesamt 27000 Gvst. in 21 cm 2 
Leptomeninx  gez/~hlt, ist zu gering, um sie als eindeutigen Beweis der 
hier angeschnit tenen Fragen zu bewerten. Es w/ire daher wiinschens- 
weft, unsere Schliisse durch weitere Untersuchungen insbesondere der 
Gefis der weichen Hi rnhau t  m6glichst yon  30--50  cm langen 
Fe tcn  mit  verschiedenen kongenit~len Herzfeh]ern zu iiberpriifen. 
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