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Die franzdsischen Neurologen Foix und ArAJoUANINE haben im Jahre 1926
erstmals eine eigenartige Riickenmarksaffektion beschrieben. Klinisch war sie
gekennzeichnet durch eine langsam fortschreitende Querschnittslihmung,
anatomisch fanden sich vorwiegend zentromedullire Nekrosen bei gleichzeitiger
Erweiterung, Schlingelung und Wandverdickung der RiickenmarksgefdBle. Die
beiden Autoren nahmen an, daB ein und dieselbe Noxe — eventuell ein Virus —
gleichzeitig das Gefdfibindegewebe und das Nervenparenchym angreife und damit
einerseits zur ,,IEndomesovasculitis hypertrophicans®, andererseits und unab-
hingig davon zur Riickenmarksnekrose fithre. Deshalb nannten sie die Krank-
heit ,,subakute nekrotisierende Myelitis*“. Da nun spétere Beschreiber erkannten,
daB es sich nicht um eine echte ,,Myelitis* handelt, und vielmehr Gefilprozesse
Ursache fir die Rickenmarksnekrose sind, nannte man die Xrankheit auf Vor-
schlag von ScmHorz und MANUELIDIS auch ,angiodysgenetische Myelomalacie®.

LHBREMITTE (zit. PAARMANY, STAEMMLER) neigte in weitgehender Ubereinstimmung mit
den Erstbeschreibern zur Annahme eines endangitischen Prozesses. STAEMMLER fand bei
seinem Fall eine ,,Ahnlichkeit mit Endarteriitis im Sinne von Winiwarter und Biirger’, in
den Venen hochgradige édematdse Verquellung der #duBeren Wandschichten, jedoch keine
Entziindung. Ko6nie bezeichnete bei seinen beiden Féllen eine Endarteriitis obliterans als
Ursache fiir die Riickenmarksnekrose; die Venenveréinderungen erklirt er als Folge der
arteriellen Mangeldurchblutung und Endangitiden (dysorische Wandschédigung mit Ektasie),
die intramedullire Teleangiektasie durch Hypoxdmie und venose Riickstauung als weiteres
sekundires Geschehen. BODECHTEL, ScHOLZ, MawurLipis, STorzE, HaBERLAND, LINOLI,
WECHSLER, SUTER-LOCEMATIER, DavID-ScHULZE-BuscH fafiten eine vendse GefdBanlage-
storung bzw. Gefifineubildung oder schlechtweg Varikose als Ursache fiir die Riickenmarks-
erweichung auf. Auch GUILLAIN-SCHMITE-BERTEAND, BLACK-FABER, PUUSEPP, RANSOME-
Mexie und WyBUurN-MASON (zit. nach SUTER-LOCHMATTER) sprechen zumeist von einer
Varicosis spinalis, nur in drei Fallen des letztgenannten ist von einem vendsen Angiom und
in einem von einer Endangitis obliterans die Rede. GaGeL und M#iszaros nehmen fiir ihren
Fall von ,,Myelopathia necroticans‘‘ neben einer angiomatdsen Wucherung auch eine dysra-
phische Stérung an; sie fanden gleichzeitig ein erbsgrofes Kavernom im oberen Brustmark
und einige analoge Geschwiilste im Gehirn.

Es soll iibrigens nicht unerwihnt bleiben, dafl dhnliche Krankheitsbilder schon vor 1926
beschrieben wurden und der Foix-Alajouanineschen Krankheit zum Teil zugeordnet werden
kénnen: So zitiert BEnpa im Handbuch der Spez. Patholog. Anatomie und Hist., Bd. It
(1924), einen Befund eines Angioma venosum racemosum der Vv. spinales post. mit Degenera-
tion des Lendenmarkes. Oskar MuvER und KoHLER beschrieben 1917 eine kaverndse Gefd3-
mifbildung des Riickenmarkes als kongenitale GefiBanomalie bei einem 29jihrigen Mann,
der schon mit 7 Jahren die ersten darauf bezogenen Krankheitserscheinungen zeigte. LINDE-
MANN hat 1912 auf einen Fall von ,,Varicenbildung der Gefifle der Pia mater spinalis als
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Ursache einer totalen Querschnittsldsion* aufmerksam gemacht. Romax erlduterte 1913 ein
spindelférmiges Angioma simplex des Riickenmarkes von D 7—D 11 mit ausgesprochen
proliferativemn Charakter, welches das Markgewebe teils substituiert, teils verdringt.
Navwerck fiihrte 1888 eine ischimische Riickenmarkserweichung infolge ,,arterioskleroti-
scher® GefidBverdinderungen bei einer 24jihrigen Frau an. Im gleichen Jahre ist von Gaupe
ein Fall, betitelt ,,Himorrhoiden der Pia mater spinalis im Gebiet des Lendenmarkes®, mit
Kompressionsnekrose des Riickenmarkes berliefert.

Unter Berticksichtigung einzelner der genannten dlteren Félle wurden bisher
erst an die 60 Félle dieses seltenen Krankheitshildes versffentlicht. Davon warde
ungefahr ein Drittel in vivo diagnostiziert. Die Schwierigkeit der klinischen
Diagnose mag wohl daran liegen, daB eine groBe Ahnlichkeit mit Querschnitts-
prozessen aus anderen Ursachen besteht. Die klinischen Diagnosen solcher Fille
lauten z.B. ,Kompressionsnekrose®, ,atypische Myelitis, , Myelomalacie
unklarer Genese®.

Wir hatten nun Gelegenheit, zwei weitere Falle zu untersuchen, die sowohl
nach dem klinischen Verlauf als auch nach dem pathologischen Befund diesem
Krankheitsbild zuzuordnen sind. An Hand dieser Beobachtungen soll auf das
Wesen der Foix-Alajouanineschen Krankheit niher eingegangen werden.

Fall I. Klinischer Verlauf. (Fiir die Krankengeschichte danken wir der Univ.-Nerven-
klinik Graz.) 57jihriger Patient, von Beruf Maschinist, hatte vor 10 Jahren erstmals, in den
folgenden 4 Jahren zunehmend, das Gefiihl der Schwéche und Steifigkeit in beiden Unter-
schenkeln, wobei er aber keinen eigentlichen Schmerz verspiirte. Er begab sich vor 6 Jahren
erstmals in Klinikbehandlung. — An wesentlichen Befunden wurden hier nun folgende er-
hoben: Kraftleistung in den unteren Extremititen bds. bei grober Priifung erhalten, ebenso
der Tonus und die Sensibilitdt. PSR rechts gleich links auslésbar, ASR bds. fehlend. Babinski
links deutlich, rechts nur angedeutet. Kein Laségue, kein Romberg. A. dorsalis pedis bds.
gut pulsierend. Myelographie: Normale Kontrastfiillung des Wireblkanals. Liquor wasser-
klar, ohne Zellvermehrung. Pandy: opal, Nonne-Apelt: Spur opal, Nissl: 0,259/, Mastix-
kurve: Leichte Linkszacke. Klinische Diagnose: ,,Blande Verlaufsform einer multilokuliren
Herderkrankung®*. — 3 Jahre spéter neuerlich mit der Diagnose ,,Multiple Sklerose’ einge-
wiesen, konnte nicht mehr gehen. Untere Extremitiiten cyanotisch, Hypésthesie ab LT,
PSR bds. kaum auslésbar, ASR vollstindig fehlend. Myelographie: o. B., Liquor ohne auf-
fallende Verdinderungen. Neurogene Harnentleerungsstérung. Keine nennenswerten psychi-
schen Symptome! Klinische Diagnose: ,,Chronisch rezidivierende Entmarkungs(encephalo)-
myelitis (atypische Verlaufsform)“. — 2 Jahre vor dem Tode Lahmung beider Beine, seit
2 Monaten Dekubitalgeschwiire.

Auszug aus dem Obduktionsbefund (S.-Pr.-Nr.318/59). Tod an Dekubital-
sepsis. Katarrhalisch-hdmorrhagische Cystitis, abgelaufene Pyelitis. Septische
Milzschwellung. Dura mater spinalis glatt, nicht verdickt, Losung vom Riicken-
mark ohne Verklebung. Weiche Riickenmarkshiute geringfiigig verdickt und
milchig getriibt, mit einigen sog. Osteomen.

Bereits tiber dem Halsmark, mehr auf der linken Seite, in der Leptomeninx
mehrere erweiterte Gefdlle zwischen den Austrittsstellen der hinteren Wurzeln,
entsprechend den Vv. spinales post., welche nach caudal hin dicker und ge-
schlingelter werden, um schlieBlich iiber dem unteren Brust- und Lendenmark
eine konvolutartige Ansammlung zu bilden. Hier die einzelnen Getdfie bis auf
Stricknadeldicke varikds ausgeweitet und wie auch die oben beschriebenen
strotzend mit Blut gefillt (Abb. 1). Im Bereich des Lenden- und Brustmarkes
auch an der ventralen Fissur einige verdickte Gefile. Die Riickenmarkssubstanz
in der Gegend der stirksten GefdBwucherung thorakolumbal zu einem homo-
genen, derben, braunlichgelb verfirbten, verdiinnten Strang umgewandelt,
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welcher an den Querschnitten eine normale Struktur nicht mehr zeigt. An
weiter cranial gefiihrten Querschnitten ein allmahlicher Ubergang iiber weniger
verdndertes Gewebe bis zum normalen Querschnittsbild im oberen Brust- und
Halsmark. Die Hinterstringe hier etwas
abgeblaBt. Die vorderen und hinteren Ner-
venwurzeln im Verlauf des gesamten Markes
makroskopisch nicht auffillig verdndert.
Histologischer Befund der Blutgefdfie. Die
groBen extramedulldren Arterien (A. spinalis
ventralis und Aa. spinalis dors.) im wesent-
lichen unverdndert. Die A. spinalis ven-
tralis iber dem Lendenmark ausgeweitet,
ihre Membrana elastica etwas aufgesplittert,
die Intima geringfiigig verdickt. Ent-
sprechend dem makroskopischen Befund
finden sich in der Leptomeninx zwischen
den Austrittsstellen der hinteren Wurzeln
auf der linken Seite des Halsmarkes mehrere
in einer Gruppe stehende ausgeweitete, zum
Teil mit Blut gefiillte dickwandige Venen
mit Einlagerung einzelner diinner, niché
Abb. 1. Fall I. Varikés ausgeweitete, extra- 2zZUsammenhéngender elastischer Féserchen
medulidre dorsale Venen ither dem Lenden- ynd einzelnen Muskelfasern (Abb. 2). Die
mark. Préparat mit Formalin fixiert . . .

intramedullaren kleinen Gefille und Capil-

laren sind ebenfalls vermehrt, ihre Winde geringgradig verdickt, mit sparlich
elastischen Féserchen und einzelnen Muskelzellen (Abb. 3). Um das obere Brust-
mark sind die GefdBe etwas weiter und ihre Wande durch bindegewebige Faser-
zlige erheblich verdickt
(Abb. 4). Die intramedul-
laren kleinen Gefafle und
Capillaren sind zahlreicher
vorhanden als im Hals-
mark, ihre Wiande im Ver-
héaltniszum Kaliber der be-
schriebenen extramedul-
laren Gefdfle durch mehr
konzentrische, giesonrote
Schichtung  wesentlich
dicker, mit vermehrten

Abb. 2. FallI. Extramedullire, dorsale Venen iiber dem Hals-  Muyskelzellen. AuBen an

mark. Bei g eine A. spinalis dors. VergréBerung etwa 1:85. .. .
Elastica-van Gieson manchen Gefillen eine

diinne elastische Schichte
wie eine Tunica elastica externa. Die Lichtungen stellenweise spaltférmig ein-
geengt (Abb. 5). Auf Hohe des unteren Brustmarkes und iiber dem Lendenmark
erreicht die GefdBwucherung ihr Maximum (Abb. 6): die stark dilatierten extra-
medulldren dorsalen Gefdfle sind betridchtlich vermehrt, konvolutartig gehduft
und auch an der ventralen Seite zahlreicher vorhanden als normal. Die Wande

- - o o




Uber das Wesen der Foix-Alajouanineschen Krankheit 573

sind méchtig verdickt und aufgebaut aus einer muskelzellreichen, giesongelben
Mittelschichte mit vielen nicht zusammenhéngenden elastischen Fasern und einer

dicken kollagenen Fager-
schichte zwischen dem ein-
fachen Endothelbelag und
der Mittelschichte. Die
Lichtungen zum Teil voll-
kommen verschlossen. Die
Adventitia zum Teil sklero-
siert. Auch die intramedul-
ldren kleinen Gefdfie und
Capillaren sind stark ge-
wuchert und knéuelartig
gewunden, so dal} die vor-
dere Halfte des Lenden-
markes fast zur Génze aus
Gefafichen zu bestehen
scheint. GroBteils impo-
nieren sie als hyaline,
praktisch kernlose Rohr-
chen mit meist fehlendem
Endothelbelag. Durch Er-
weiterung und  starke
Schlangelung entstehen auf
Quer- und Anschnitten
des gleichen GefdBes ,,glo-
merulum®-ghnliche Bilder
(ScEOLZ und MANUELIDIS).
Die GefaBilichtungen sind
auch hier oft obliteriert
bzw. thrombosiert. Man
findet aber auch groSere
Gefille mit verdickten,
kernarmen Winden. Bei
der Mehrzahl der intra-
medulldren hyalinisierten
Strange ist allerdings eine
sichere Zuordnungzu Venen
bzw. Arterien schwierig.
Nur aus der topographi-
schen Lage und dem
manchmal erwiesenen
Ubergang in extramedul-

Abb. 3. Fall I. Intramedullire GefdBe im Halsmark.
Vergroflerung etwa 1:570. Elastica-van Gieson

Abb. 4. Fall I. Extramedulldre, ventrale Venen tber dem Brust-
mark. VergréBerung etwa 1:140. Elastica-van Gieson

Abb. 5. Fall I. Intramedullire GefdBe im Brustmark.
Vergroferung etwa 1:570. Elastica-van Gieson

lire vendse Gefalle ist eine Einreihung des groferen Teiles als Venen

moglich.

Histologischer Befund des Rickenmarkes. Die degenerativen Verdnderungen
der Medulla spinalis sind im Bereich der stirksten GefidfBanomalie im Lendenteil
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auch am deutlichsten. Es finden sich nur mehr hochgradig aufgelockerte, nekroti-
sche Massen mit schiitteren glivsen Elementen, welche zum Teil noch gute Kern-

Abb. 6. Fall I. Ausschnitt aus dem Lendenmark mit extra- und
intramedulliren GefiBen. Beachte die ,.glomerulum-artig ge-
wucherten intramedulldren Gefdfischlingen. Vergroflerung

etwa 1:85. Elastica-van Gieson

farbung aufweisen. Verein-
zelt auch an nekrotische
Ganglienzellen erinnernde
Gebilde. Unterscheidung
von Rinde und Mark ist
unméglich. Vornehmlich in
der Nachbarschaft der Ge-
faBchen sind viele mif
Héamosiderin beladene Zel-
len angesammelt, offenbar
nach stattgehabten Blu-
tungen. Einzelne Nerven-
wurzeln zeigen Entmar-
kungsherde. Im Brustmark
ist der Gollsche Strang
durch betrachtlichen Aus-
fall der markhaltigen
Fasern stark rarefiziert,
im oberen Brustmark und

im Halsmark umschriebene Markscheidenausfille als Ausdruck einer aufsteigen-
den Strangdegeneration. Der Gollsche Strang im Halsmark ist fast vollstindig
markfrei. — Auffallend ist das praktisch véllige Fehlen nennenswerter entziind-

Abb. Ta—c. Fall II. Strotzend mit Blut gefiillte, stark geschlingelte und ausgeweitete, extramedullare,
dorsale Venen. a Mittleres, b unteres Brustmark, ¢ Lendenmark
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licher Reaktionen. Auch an den Riickenmarkshauten, die lediglich geringgradig
verdickt sind, fehlen entziindliche Erscheinungen.

Fall 1. Klinischer Verlauf. (Wir danken Herrn Prof. Dr. H. BrijckE fiir die Kranken-
geschichte.) 61jihriger Patient, seit 6 Jahren zunehmende Paraparesen der unteren Extremi-
téten, sowie Blasen- und Mastdarmstérungen. Myelographie: Stop auf Héhe von L V—S 1.
Wegen Verdachtes eines raumfordernden Prozesses unklarer Genese im Wirbelkanal wurde
4 Monate vor dem Tode bei einer chirurgischen Exploration ein erbsgroBes Gefdfkniuel ent-
fernt, welches sich bei der histologischen Untersuchung als gufartige Angiomatose erwies
(Path. Inst. der Universitit Graz, E.-Nr. 2386/61). Operateur hatte urspriinglich an ein még-
liches Hamangiom als Ursache des Stops gedacht, da im Gesicht Teleangiektasien bestanden.

Auszug ous dem Obduktionsbefund (S.-Pr.-Nr.10556/61). Tod an Dekubital-
sepsis. In der Haut beider Wangen sowie der Nase umschriebene, groschenstiick-
groBe Teleangiektasien. Apfelkern- bzw. linsengrofe kaverndse Hamangiome in
der Leber und im Schideldach. — Septische Milzschwellung. Geringgradiges
Hirnédem.

Harte und weiche Rickenmarkshdute nicht verdickt, ohne Verklebungen.
Ahnlich wie bei Fall I iiber dem Halsmark in den weichen Riickenmarkshéiuten
zwischen den Abgingen der hinteren Wurzeln mehrere ausgeweitete Venen,
welche sich nach abwiérts zunehmend schlingeln und gréBerkalibrig werden. Eine
in der Mitte verlaufende, meanderférmig geschlingelte Vene erreicht Stricknadel-
dicke und hort diber dem Lendenmark plétzlich auf; hier wurde die Angiomatose
offenbar teilreseziert. Auch die Vv. spinales ant. in allen Riickenmarksabschnit-
ten ausgeweitet (Abb.7). Unteres Brust- und Lendenmark etwas weicher als
normal, an Querschnitten jedoch mit deutlicher Zeichnung. Hintere Wurzeln
des Sakralmarkes weiligelblich, entziindlich verdickt, Spinalganglien kolbig auf-
getrieben.

Histologischer Befund der Blutgefdfe. Extramedullare Spinalarterien im Hals-
mark ohne auffallige pathologische Verdnderungen. Die makroskopisch beschrie-
benen Venen entsprechen nach ihrem Wandaufbau Varicen. Auch intramedulldre
kleine GefiBe und Capillaren vermehrt. Im unteren Brustmark die extramedulliren
Venen nicht wesentlich vermehrt, Wiande jedoch dicker als im Halsteil, mit
deutlich aufgesplitterten elastischen Fasern. Auffallend ist die Zunahme der
intramedulldren pathologisch verinderten Gefallchen mit oft korkzieherartigem,
radidrem Verlauf. Im Riickenmarksgrau um den Zentralkanal und in der vorde-
ren Fissur scheinen sie sich zu groBeren Réhren zu sammeln. Im Lendenmark ist
die Gefaflverdnderung in bezug auf die Anzahl und den pathologischen Wandauf-
bau am stdrksten: Die hauptsichlich aus Bindegewebe und aus unregelmifBig
angeordneten elastischen Fasern aufgebauten Wande der hyperplastischen Venen
sind méchtig verdickt. Auch die sicheren extramedulldren Arterien sind groBer-
kalibrig und dickwandiger. Die Riickenmarksubstanz ist von zahllosen Gefal-
rohrchen mit manchesmal knduelartiger Anordnung durchwoben. Verdickte
Winde oft hyalinisiert, bisweilen ohne Endothelbelag und mit obliterierten
Lumina. Auch in den Rickenmarkswurzeln dickwandige Venen.

Histologischer Befund des Riickenmarkes. In den Vorderhornern des Lenden-
markes viele Ganglienzellen ballonférmig aufgetrieben, verfettet, ohne Auslaufer.
Weitgehende Rarefizierung der Hinterstringe, vorwiegend des Gollschen Stranges;
auch in den Pyramidenseitenstrangen fleckenformige Ausfille. Nach oben hin
Abnahme der Ausfille, im Halsmark nur mehr der Gollsche Strang markfrei.
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Besprechung

Es ist naheliegend, in beiden untersuchten Fillen die pathologischen Ver-
dnderungen des Riickenmarkes mit den vorhandenen GefdBanomalien, die wohl
primér die Venen betreffen, in unmittelbaren Zusammenhang zu bringen. Denn
wir fanden jeweils eine direkte 6rtliche Beziehung der Nekrose zur Anzahl und
Schwere der histologischen Verdnderungen sowohl der intramedulliren als auch
der extramedulliren QGefife. Wahrend im Bereich des Halsmarkes die Vv.
spinales post. im wesentlichen nur ausgeweitet erscheinen und die kleinen Gefale
in der Marksubstanz nur geringgradig pathologisch verindert bzw. vermehrt
sind, ist nach caudal hin eine kontinuierliche Zunahme der Gefaflabnormitéiten zu
konstatieren, welche tiber dem unteren Brustmark und Lendenmark das Maximum
erreichen. Konform damit laufen die Ausfélle in der Riickenmarksubstanz. Wenn
man nun bei Fall T versucht, die Gefawucherung mit der Riickenmarksubstanz
auf den Querschnittsbildern mengenmifig zu vergleichen, so kommt man im
Lendenmark schitzungsweise auf ein Flidchenverhédltnis von 2:3, im oberen
Brustmark verschiebt es sich zugunsten des Markes auf etwa 1:20, wihrend im
Halsmark wegen der Geringfiigigkeit der Gefafiverinderungen keine Verhéltnis-
zahl angegeben werden kann. Bei Fall IT sind die GefiBwucherungen nicht so
eklatant, daB man sie zum Mark in Verhiltniszahlen ausdriicken kénnte.

Was den histologischen Bau der GefidBe, aber auch das makroskopische Bild
betrifft, so gleichen die pialen Gefdfle im groBen und ganzen Varicen mit zuneh-
mender pathologischer Wandverdnderung und Verdickung entsprechend der
Ausweitung ibrer Lichtungen. Stédrkere pathologische Abweichungen zeigen die
intramedulldren Gefdle: Die GefiBwinde im oberen Brustmark sind im Ver-
héltnis zu den Lichtungen méchtig verdickt und hyalinisiert, die Schichten
kénnen oft nicht mehr differenziert werden. In den unteren Riickenmarks-
abschnitten sind sie so schwer verdndert, daf sie groBiteils nur mehr als kollagene
Roéhrchen ohne Endothelbelag imponieren. Wie schon oben angefiihrt, ist die
Unterscheidung von Arterien und Venen nicht immer moglich. Bexpa (1924)
weist darauf hin, daB der Ubergang der fraglichen GefiBe in sichere Venenstdmme
beweisend fiir die Venennatur sei. Bei unserem ersten Fall konnte in Schnitten
vom Lendenmark dieser Beweis erbracht werden. Die Riickenmarksarterien und
ihre Aste sind in den eigenen Fillen, dhnlich wie in den Literaturféllen, etwas aus-
geweitet, mehr minder stark verdickt, bedingt durch Hypertrophie der Muskula-
tur und Hyalinisierung. Diese Arterienverdnderungen sind sekundér und passen
sich der allgemeinen Ausweitung und Vermehrung der Venen dieser Zonen an,
kénnten aber auch durch Behinderung des vendsen Blutabflusses entstanden sein.
Ganz geringfiigige adventitielle Infiltrate in den Arteriolen dirften im Rahmen
der Riickenmarksnekrose aufgetreten sein (keine Arteriitis). In den schwerst
verdnderten Riickenmarksanteilen sind die Capillaren vermehrt, zum Teil ,,glo-
merulum“-artig gewuchert, ausgeweitet oder durch Wandverdickung eingeengt
bis zur Obliteration.

Was nun das Wesen der miteinander koordinierten Gefaf3- und Riickenmarks-
verdnderungen und die Deutung des Gefdlprozesses betrifft, so entbehrt die alte
Annahme einer entziindlichen Natur des Prozesses (Forx und ALAJOUANINE u.a.)
bei den typischen Fallen auch nach unseren Untersuchungen jeder Grundlage.
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Die Gewebsreaktion tberschreitet nie die Grenzen einer ,symptomatischen Ent-
zindung* bei Kolliquationsnekrose (SPIELMEYER). Die Annahme einer End-
arteriitis bzw. Endophlebitis (KONI¢, STAEMMLER, LHEREMITTE, GREENFIELD-
Brackwoop) als Ursache des Gesamtleidens wird durch die eigenen Fille nicht
unterstiitzt. Unseres Erachtens steht vielmehr bei den eigenen und auch bei den
von KoOx1e und anderen verdffentlichten Féllen die primére Hyperplasie der
extra- und intramedulldren Venen im Vordergrund. Wir fassen die Krankheit als
primdre Angiomatose nach Art eines ,,Angioma racemosum venosum‘’ auf. Kine
unmittelbare Stiitze dieser Ansicht ist dadurch gegeben, dafl bei Fall IT und bei
anderen Beobachtungen auch angiomatose Hyperplasien in der Haut und anderen
Organen bestanden. Im iibrigen ist in Betracht zu ziehen, daf eine zusétzliche
Schwichung der Venenwand durch spitere Erkrankungen anderer Art (allge-
meine Kreislaufschwiche usw.) die zunehmende Ausweitung der Gefifle und die
Progredienz des Prozesses begiinstigt. — Man hat den Eindruck, daf der GefaB-
prozeB bei unseren beiden Fillen und auch in denen der unten angefiithrten Auto-
ren im Lumbalmark seinen Ausgang genommen hat und sich einerseits extra-
medullér nach kranial hin, andererseits auch auf die kleinen Riickenmarksgeféfle
selbst ausgebreitet hat. Die sorgtiltige Musterung aller, auch der makroskopisch
unversehrten Abschnitte, ergab so gut wie nirgends normale Capillaren oder feine
Gefdlle. Dieser Umstand weist darauf hin, daB erstens der BlutgefdBapparat
des ganzen Rickenmarkes betroffen war, zweitens, daf das Leiden progredient
ist. Man konnte also erwarten, dall es bei ldngerer Lebensdauer auch in den
oberen Riickenmarksabschnitten zu &hnlichen eindrucksvollen GefdBverdnde-
rungen gekommen wire. Auch die Tatsache, dall bei Fall II, der einen kiirzeren
Krankheitsverlauf hatte, die Gefdlle der oberen Riickenmarksanteile geringere
pathologische Merkmale erkennen lieflen, weist in diese Richtung. — Dall die
Riickenmarksverdnderungen Folge des fortschreitenden Gefalprozesses sind,
geht auch aus dem viele Jahre sich hinziehenden, progredienten, klinischen Ver-
lauf hervor. Dieser langdauernde Krankheitsverlauf wird in den meisten dies-
beziiglichen Veroffentlichungen geschildert und die Lokalisation der Querschnitts-
lasion im unteren Riickenmark entspricht ebenso der Prédilektion des Prozesses
(Falle von ScHonz, WECHSLER, MARKIEWICZ, HABERLAND, MANUBLIDIS, PAAR-
MANN, DaviDp-ScauLze-BuscH, SUTER-LOCHMATTER, GUILLAIN-SCHMITE-BER-
TRAND, Puuserp, WYBURN-MasoN u.a.) Nach all diesen Uberlegungen ist die
von ScHOLz und MAUNELIDIS gewdhlte Bezeichnung ,,Angiodysgenetische
Myelomalacie* als am meisten zutreffend anzuerkennen. Eine primire Erkran-
kung der Arterien im Sinne einer Endangitis obliterans (KO6NT6) mit der darauf-
folgenden ischdmischen Nekrose des Riickenmarkes ist unwahrscheinlich; fiir
die enorme Wucherung der intra- und extramedulliren venésen GefiBle, die der
Autor als ,,sekundire Manifestation des verminderten arteriellen Kreislaufes
erklirt, wére offenbar keine Zeit. — Moglicherweise darf diesen Fillen auch der
von NAUWERCK beschriebene und anfangs erwihnte Fall zur Seite gestellt werden.
Der Autor spricht allerdings nur von ,,arteriosklerotischen Gefifiverinderungen.
Die von DansmaxN, Fr. RuriNEr und ZETTLHOFER als , Myelitis necroticans®
verdffentlichten Fille kénnen nicht zur Foix-Alajouanineschen Krankheit gerech-
net werden und scheiden eindeutig aus, da bei ihnen die charakteristische GefiB-
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verdnderung vollkommen fehlt. Die von den Autoren beobachteten GefaB-
verdnderungen (von ZEITLHOFER sowie die Riickenmarksnekrose allergisch ge-
deutet) sind sekundér-entziindlich.

Der Verlauf der Krankheit mit der als Folge auftretenden charakteristischen
Myelonekrose wire demnach folgendermalien:

Am Beginn steht die angeborene Venektasie, die langsam zunimmst und zu den
entsprechenden Wandverdnderungen (Verdickung, Hyalinisierung, Ausweitung)
und Funktionsstérungen fithrt. — Der Blutkreislauf und Stoffaustausch wird
trotz der AbfluBbehinderung lange Zeit aufrecht erhalten (Krankheitsverlauf von
10 bzw. 6 Jahren unserer beiden Fille!).

Mit zunehmender Krankheitsdauer kommt es zu einer Stagnation des Blutes
in den erweiterten Venen, welche sich einerseits langsam nach oben hin fort-
pflanzt, andererseits auch die intramedulliren kleinen Gefifle und Capillaren
miteinbezieht. Diese erweitern und schlingeln sich kompensatorisch und gewéhr-
leisten damit eine zeitlang noch den Stoffaustausch.

Fiir die Entstehung der Rickenmarksnekrose kommen drei Moglichkeiten in
Betracht, die offenbar in jhrem Zusammenwirken das Bild der Myelomalacie
ergeben:

1. Die Wandverdickung und schliefliche Hyalinisierung der Capillarwénde
fihren frither oder spater durch die mangelhafte Zufuhr von Nahrungsstoffen zu
einer Krndhrungsstérung; :

2. infolge der Wandverinderung der Capillaren und Venolen kommt es zur
ischémischen Nekrose;

3. die strotzend mit Blut gefiillten GefdBkonvolute fithren zu Drucknekrose
und Atrophie.

Zusammenfassung

Bericht iiber zwei Féalle von Foix-Alajounaninescher Krankheit. Als primére
Ursache des Leidens wird in Ubereinstimmung mit anderen Autoren eine vendse
Angiomatose der meningealen und spinalen Venen nach Art eines Angioma
racemosum venosum angesehen. Die sekunddre Riickenmarksnekrose ist teils
als Ermahrungsstérung und Ischamie, teils als Druckatrophie zu erkliren. Ent-
zlindliche oder allergische Prozesse werden fiir die Entstehung der Krankheit
abgelehnt. Die von Scmorz und MaNUELIDIS vorgeschlagene Bezeichnung
»angiodysgenetische Myelomalacie® charakterisiert das Krankheitsbild morpho-
logisch und genetisch am besten.

On the Nature of the Foix-Alajouanine Disease (Angiodysgenetic Myelomalaeia)

Summary

Two cases of the Foix-Alajouanine disease are reported. In agreement with other authors,
a venous angtomatosis of the meningeal and spinal veins (angioma racemosum venosum) is
regarded as the primary cause of the disease. The secondary spinal necrosis is partially
explained by nutritional disturbances and ischemia, partially by pressure atrophy. Inflam-
matory or allergic processes are rejected as the cause of the disease. The name suggested by
Scrorz and MANUELIDIS “angiodysgenetic myelomalacia” characterizes the disease morpho-
logically and genetically the best.
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