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Mit 7 Textabbildnngen 

(Eingegangen am 5. Oktober 1962) 

Die franzSsischen Neurologen F o I x  u n d  ALAZOUA~INE haben  im Jahre  i926 
erstmals eine eigenartige t~iickenmarksaffektion beschrieben. Klinisch war sie 
gekennzeichnet  dureh eine langsam fortschreitende Querscbnittsli~hmung, 
anatomisch fanden sich vorwiegend zentromedull~re Nekrosen bei gleichzeitiger 
Erweiterung,  Schl~ngelung u n d  Wandvcrd ickung  der R/ickenmarksgef/ige. Die 
beiden Autoren  n a h m e n  an, daft ein und  dieselbe Noxe - -  eventuel l  ein Virus - -  
gleichzeitig das Gef/~Bbindegewebe u n d  das Nervenparenehym angreife und  damit  
einerseits zur , ,Endomesovasculi t is  hyper t rophicans" ,  andererseits a n d  unab-  
h/ingig davon zur I~iickenmarksnekrose ffihre. Deshalb n a n n t e n  sie die Krank -  
heir , ,subakute nekrotisierende Myelitis". Da n u n  sp~tere Bcschreibcr e rkannten ,  
dab es sich nicht  u m  eine echte ,,Myelitis" handel t ,  u n d  vielmehr Gef/~ftprozesse 
Ursache ffir die I~fickenmarksnekrose sind, n a n n t e  m a n  die Krankhe i t  auf Vor- 
schlag yon  SC~OLZ u n d  MANU~LIDIS auch ,,angiodysgenetische MyelomMacie". 

L~II~I~I~ITTE (zit. PAAI~MA~, STA~M~LE~) neigte in weitgehender ]Jbereinstimmung mit 
den Erstbeschreibern zur Annahme eines endangitischen Prozesses. STAEMML~ land hei 
seinem Fall eine ,,~hnlichkeit mit Endarteriitis im Sinne yon Winiwarter und Biirger", in 
den Venen hochgradige 5dematSse Verquellung der iiugeren Wandschichten, jedoch keine 
Entz(indung. KS~m bezeichnete bei seinen beiden Fiillen eine Endarteriitis obliter~ns als 
Ursache fiir die P~iickenm~rksnekrose; die Venenver~nderungen erk]~rt er Ms Folge der 
arteriellen Mangeldurchblutung und Endangitiden (dysorische Wandsehi~digung mit Ektasie), 
die intramedulli~re Teleangiektasie dutch Hypoxgmie und venSse l~iiekst~uung Ms weiteres 
sekundares Geschehen. BODEC~TEL, SCI:IOLZ, IV[ANUELIDIS, STOLZE, HAB:ERLAND, LINOLI, 
WECHSLER,, S]STER-LocI:s DAu faBten eine ven6se GefiiBanlage- 
stSrung bzw. Gefi~gneubildung oder scMechtweg Varikose Ms Ursache fiir die I~tickenmarks- 
erweichung auf. Auch GUILLAIN-Sct{MITE-~BEI~TRAND, BLACK-FABEI~, ~~ P~ANSO~E- 
MnK~ und Wv~g~-M~so~ (zit. n~ch Sv~nmLoc~ATW]~) sprechen zumeist yon einer 
V~ricosis spinalis, nur in drei F~llen des letztgenannten ist yon einem ven6sen Angiom und 
in einem yon einer Endangitis obliterans die Rede. GAGEL und M~sz~os nehmen fiir ihren 
Fall yon ,,Myelopathia necroticans" neben einer angiomatSsen Wacherung auch eine dysru- 
phische StSrung an; sie fanden gleichzeitig ein erbsgroBes Kavernom im oberen Brustmark 
und einige anMoge Geschwfilste im Gehirn. 

Es soll fibrigens nicht unerw~hnt bleiben, dab ~hnliche Krankheitsbilder schon vor 1926 
beschrieben wurden und der Foix-Alajouanineschen Kr~nkheit znm Teil zugeordnet werden 
kSnnen: So zitiert Bn~D~ im Handbuch der Spez. Patholog. Anatomie und Hist., Bd. II  
(1924), einen ]~efund eines Angiom~ venosum racemosum der Vv. spinales post. mit Degenera- 
tion des Lendenmarkes. OSKAR MEY~ und K O~LE~ beschrieben 1917 eine kavernSse Gef~B- 
miBbildung des Riickenmarkes als kongenitale Gef~ganomalie bei einem 29j~hrigen Mann, 
der schon mit 7 Jahren die ersten dar~uf bezogenen Krankheitserscheinungen zeigte. LI~)E- 
~ A ~  hat 1912 auf einen Fall yon ,,Varicenbfldung der Gef~ge der Pia mater spinMis Ms 
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Ursache einer totalen Querschnittslgsion" aufmerksam gemacht. RO~Ar erlguterte 1913 ein 
spindelfSrmiges Angioma simplex des Rtickenmarkes von D 7--D 11 mit ausgesproehen 
proliferativem Charakter, welches das Markgewebe teils substituiert, teils verdrgngt. 
NAuwEncs: ffihrte 1888 eine ischgmische l~fickenmarkserweichung infolge ,,arteriosklero~i- 
scher" Gefgl~vergnderungen bei einer 24jghrigen Frau an. Im gleichen Jahre ist yon GAvPP 
ein Fall, betitelt ,,Hgmorrhoiden der Pia mater spinalis im Gebiet des Lendenmarkes", mit 
Kompressionsnekrose des Rfickemnarkes tiberliefert. 

Un te r  Berf icksicht igung einzelner der  genann ten  gl teren Fgl le  wurden  bisher  
erst an die 60 Fglle dieses seltenen Krankheitsbildes ver6ffentlicht. Davon wnrde 
ungefghr 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 Fglle 
lauten z.B. ,,Kompressionsnekrose", ,,atypische Myelitis", ,,Myelomalacie 
unklarer Genese". 

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

Fall I. Klinischer Verlau/. (Fiir die Krankengeschiehte danken wir der Univ.-l~erven- 
klinik Graz.) 57jghriger Patient, yon Beruf Maschinist, hatte vor 10 Jahren erstmals, in den 
folgenden 4 Jahren zunehmend, das Gefiiht der Sehwgche und Steifigkeit in beiden Unter- 
schenkeln, wobei er aber keinen eigent]ichen Schmerz verspiirte. Er begab sich vor 6 Jahren 
erstmals in K]inikbehandlung. - -  An wesent]iehen Befunden wurden hier nun folgende er- 
hoben: Kraftleistung in den nnteren Extremitgten bds. bei grober Prfilung erhalten, ebenso 
der Tonus und die Sensibilit~it. PSR rechts gleich links aus]Ssbar, ASR bds. fehlend. Babinski 
links deutlich, rechts nut angedeutet. Kein Las~gue, kein l~omberg. A. dorsalis pedis bds. 
gut pulsierend. Myelographie: lXTormale Kontrastfiillung des Wireblkanals. Liquor wasser- 
klar, ohne Zellvermehrung. Pandy: opal, Nonne-Apdt: Spur opal, Nissh 0,250/00. 1Kastix- 
kurve: Leichte Linkszacke. Klinische Diagnose: ,,Blande Ver]aufsform einer multilokulgren 
Herderkrankung". - -  3 Jahre spiiter neuerlieh mit der Diagnose ,,Multiple Sklerose" einge- 
wiesen, konnte nieht mehr gehen. Untere Extremitgten eyanotisch, Hypgsthesie ab L I, 
PSR bds. kaum auslSsbar, ASR vollstandig fehlend. Myelographie: o. B., Liquor ohne auf- 
fallende Veranderungen. Neurogene HarnentleerungsstSrung. Keine nennenswerten psychi- 
sehen Symptome ! Klinische Diagnose: ,,Chronisch rezidivierende Entmarkungs(eneephalo)- 
myelitis (atypische Verlaufsform)". - -  2 Jahre vor dem Tode Lghmung beider Beine, sei~ 
2 Monaten Dekubitalgeschwfire. 

Auszug aus dem Obduktionsbe/und (S.-Pr.-Nr. 318/59). Tod  an  Dekubi ta l -  
sepsis. Ka ta r rha l i s ch -hgmor rhag i sche  Cysti t is ,  abgelaufene Pyel i t is .  Sept ische 
Milzschwellung. Dura  m a t e r  spinalis  g la t t ,  n icht  verd ickt ,  L5sung yore  Rficken- 
m a r k  ohne Verklebung.  Weiche  Rf ickenmarkshgu te  geringftigig ve rd iek t  und  
milchig  getrf ibt ,  m i t  einigen sog, Osteomen.  

Berei ts  fiber dem Ha l smark ,  mehr  auf der  l inken Seite, in der  L e p t o m e n i n x  
mehrere  e rwei te r te  Gefgi3e zwisehen den Aus t r i t t s s t e l l en  der  h in te ren  Wurzeln ,  
en t spreehend  den Vv. spinales post . ,  welehe naeh  caudal  h in  d icker  und  ge- 
schlgngel ter  werden,  um schlieBlich fiber dem un te ren  Brust -  und  L e n d e n m a r k  
eine konvo lu t a r t i ge  Ansammlung  zu bilden. Hie r  die einzelnen Gefgl~e bis auf 
S t r i cknade ld icke  var ikSs ausgewei te t  und  wie auch die oben beschr iebenen 
s t ro tzend  m i t  Blur  geffillt (Abb. 1). I m  Bereich des Lenden-  und  Brus tmarkes  
auch an  der  ven t r a l en  Fissur  einige verd ick te  Gefg~e. Die Rf ickenmarkssubs tanz  
in der  Gegend der  s tg rks ten  GefgBwucherung t h o r a k o l u m b a l  zu einem homo- 
genen, derben,  brgunl ichgelb ver fa rb ten ,  verd i inn ten  S t rang  umgewande l t ,  
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welcher an den Querschnitten eine normale Struktur nicht mehr zeigt. An 
weiter cranial geffihrten Querschnitten ein allmghlicher Obergang fiber weniger 
vergndertes Gewebe bis zum normalen Querschnittsbild im oberen Brust- und 

Halsmark. Die Hinterstrgnge hier etwas 
abgeblagt. Die vorderen und hinteren Ner- 
venwurzeln im Verlauf des gesamten Markes 
makroskopisch nicht auffgllig vergndert. 

Histologischer Be/und der Blutge/iifie. Die 
grogen extramedullgren Arterien (A. spinalis 
ventralis und Aa. spinahs dors.) im wesent- 
lichen unvergndert. Die A. spinalis yen- 
tralis fiber dem Lendenmark ausgeweitet, 
ihre Membrana elastica etwas aufgesplittert, 
die Intima geringffigig verdickt. Ent- 
sprechend dcm makroskopischen Befund 
finden sich in der Leptomeninx zwischen 
den Austrittsstellen der hintercn Wurzeln 
auf der linken Seite des Halsmarkes mehrere 
in einer Gruppe stehende ausgeweitete, zum 
Teil mit Blur geffillte dickwandige Venen 
mit Einlagerung einzelner d/inner, nicht 

Abb. 1. Fall  I.  Var ikfs  ausgeweitete,  extra-  zusammenhgngender elastischer Fgserchen 
medullgre  dorsale Venen fiber dem Lenden-  und einzelnen Muskelfasern (Abb. 2). Die 

mark .  P r g p a r a t  m i t  Formal in  fixiert  
intramedullgren kleinen Gefgge und Capri- 

laren sind ebenfalls vermehrt, ihre Wgnde geringgradig verdickt, mit spgrlich 
elastischen Fgserehen und einzelnen lV[uskelzellen (Abb. 3). Um das obere Brust- 
marlc sind die Gefgge etwas welter und ihre Wgnde durch bindegewebige Faser- 

zfige erheblich verdickt 
(Abb. 4). Die intramedul- 
lgren kleinen GefgBe und 
Capillaren sind zahlreicher 
vorhanden als im Hals- 
mark, ibre Wgnde ira Ver- 
hgltnis zum KMiber der be- 
schriebenen extramedul- 
lgren GefgBe dureh mehr 
konzentrische, giesonrote 
Schichtung wesentlieh 
dicker, mit vermehrten 

Abb. 2. Fall  I.  Ex t ramedul lg re ,  dorsale Venen fiber dem Hals-  Muskelzellen. AuBen an 
mark .  Bei a eine A. spinalls dots. Vergr61aerung e twa  1 : 85. 

Elastica-van Gieson manchen Ge~ggen eine 
dfinne elastische Schichte 

wie eine Tunica elastica externa. Die Lichtungen stellenweise spaltfSrmig ein- 
geengt (Abb. 5). Auf H6he des unteren Brustmarlces nnd fiber dem Lendenmarlc 
erreicht die Gefggwucherung ihr Maximum (Abb. 6) : die stark dilatierten extra- 
medullgren dorsalen GefgBe sind betrgchtlich vermehrt, konvolutartig gehguft 
und aueh an der ventralen Seite zahlreicher vorhanden als normal. Die Wgnde 
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sind m/~chtig verdickt und aufgebaut aus einer muskelzellreichen, giesongelben 
Mittelschichte mit  vielen nicht zusammenh/~ngenden elastischen Fasern und einer 
dieken kollagenen Faser- 
schichte zwischen dem ein- 
faehen Endothelbelag und 
der Mittelsehiehte. Die 
Lichtungen zum Teil vol]- 
kommen verschlossen. Die 
Adventit ia zum Tell sklero- 
siert. Auch die intramedul- 
l~ren kleinen Gef/~6e und 
Capillaren sind stark ge- 
wuehert und kn~uelartig 
gewunden, so dab die vor- 

Abb. 3. Fall  I. In t ramedul l~re  Gef~il~e im Halsmark .  
dere tt/~lfte des Lenden- Yergrbf3erung e twa  1:570. E las t l ca -van  Gieson 

markes fast zur G/~nze aus 
Gef/il3chen zu bestehen 
seheint. GroSteils impo- 
nieren sic als hyaline, 
praktisch kernlose Rbhr- 
chen mit  meist fehlendem 
Endothelbelag. Dureh Er- 
weiterung und starke 
Sehl/~ngelung entstehen auf 
Quer- und Ansehnitten 
des gleichen Gef~tSes ,glo- 
merulum"-/ihnliehe Bilder 
(Sc~oLz und M A I ~ U E L I D I S ) .  Abb. 4. Fall  I.  Extrameciull~re,  ven t ra le  Venen fiber dem Brust-  

mark .  Vergr6f~erung e twa  1:140. E las t i ca -van  Gieson 
Die Gefs sind 
aueh bier oft obliteriert 
bzw. thrombosiert.  Man 
findet aber auch grbitere 
Gefai3e mit  verdiekten, 
kernarmen W/~nden. Bei 
der Mehrzahl der intra- 
medul]/iren hyalinisierten 
Striinge ist allerdings eine 
siehere Zuordnung zu Venen 
bzw. Arterien schwierig. 
Nut  aus der topogTaphi- 

schen Lage und dem Abb. 5. Fall  l .  ln t ramedul l / i re  Gel&Be im Brus tmark .  
manchmal  erwiesenen Vergrbl3erung e twa  1:570. Elas t ica-van  Gieson 

Ubergang in extramedul- 
lis venbse GefiiBe ist eine Einreihung des grbSeren Teiles als Venen 
mbglich. 

Histologischer Be]und des Ri~ckenmarkes. Die degenerativen Verhnderungen 
der Medulla spinalis sind im Bereich der stiirksten Gef/~6anomalie im Lendenteil 
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auch am deutlichsten. Es linden sich nur mehr hochgradig aufgelockerte, nekroti- 
sche Massen mit schiitteren gliSsen Elementen, welche zum Tell noch gute Kern- 

f/~rbung aufweisen. Verein- 
zelt auch an nekrotische 
Gunglienzellen erinnernde 
Gebilde. Unterscheidung 
yon l~inde und Murk ist 
unmSglich. Vornehmlich in 
der Nachbarschaft  der Ge- 
fs sind viele mit  
Hgmosiderin beladene Zel- 
len angesammelt, offenbar 
nach stat tgehabten Blu- 
tungen. Einzelne Nerven- 
wurzeln zeigen Entmar-  
kungsherde. I m  Brustmark 
ist der Gollsche Strung 

A b b .  6. F a l l  I .  A u s s c h n i t t  a u s  d e m  L e n d e n m a r k  m i t  e x t r a -  u n d  durch betr~chtlichen Aus- 
i n t r a m e d u l l ~ r e n  Gef~iBen. B e a e h t e  die  , , g l o m e r u l u m " - a r t i g  ge -  full der markhaltigen 

w u e h e r t e n  i n t r a m e d u l l h r e n  Gef~l~sehl ingen.  Ve rg rS l~e rung  
e t w a  1 :85 .  E l a s t i c a - v a n  Gieson  F&serll stark rarefiziert, 

im oberen Brustmark und 
im Halsmark umschriebene Markscheidenausfiille als Ausdruck einer aufsteigen- 
den Strangdegeneration. Der Gollsche Strang im t ta lsmark ist fast vollst/~ndig 
markfrei. - -  Auffallend ist das praktisch vSllige Fehlen nennenswerter entziind- 

A b b .  7 a - - e .  F a l l  I I .  S t r o t z e n d  m i t  B l u t  gef i i l l t e ,  s t a r k  gesehl~ingel te  u n d  a u s g e w e i t e t e ,  e x t r a m e 4 u l l ~ r e ,  
do r sa l e  Y e n e n .  a M i t t l e r e s ,  b u n t e r e s  B r u s t m a r k ,  e L e n d e n m a r k  
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lieher Reaktionen. Auch an den R/ickenmarksh~iuten, die lediglieh geringgradig 
verdiekt sind, fehlen entzfindliehe Erscheinungen. 

Fall II. Klinischer Verlau/. (Wir danken tterrn Prof. Dr. I-I. B~ifcxE fiir die Kranken- 
gesehichte.) 61jghriger Patient, seit 6 Jahren zunehmende Paraparesen der unteren Extremi- 
tgten, sowie Blasen- und Mastdarmst6rungen. Myelographie: Stop auf HShe yon L V--S I. 
Wegen Verdaehtes eines raumfordernden Prozesses unklarer Genese im Wirbelkanal wurde 
4 Monate vor dem Tode bei einer ehirurgisehen Exploration ein erbsgroges Gef~igkn~iuel ent- 
fernt, welches sieh bei der histologisehen Untersuchung als gutartige Angiomatose erwies 
(Path. Inst. der Universit~t Graz, E.-Nr. 2386/61). Operateur hatte ursprfinglieh an ein mSg- 
liehes H~mangiom Ms Ursaehe des Stops gedaeht, da im Gesieht Teleangiektasien bestanden. 

Auszug aus dem Obdu/ctionsbe/und (S.-Pr.-Nr. 1055/61). Tod an Deknbital- 
sepsis. In  der Hau t  beider Wangen sowie der Nase umsehriebene, grosehensttiek- 
groBe Teleangiektasien. Apfelkern- bzw. linsengroge kavernSse H/~mangiome in 
der Leber und im Seh~deldaeh. - -  Septische Milzsehwellung. Geringgradiges 
ttirn6dem. 

Har te  nnd weiehe Rfiekenmarksh/inte nieht verdiekt, ohne Verklebungen. 
Xhnlieh wie bei Fall I fiber dem Halsmark in den weiehen gtiekenmarksh/~uten 
zwisehen den Abg/ingen der hinteren Wurzeln mehrere ausgeweitete Venen, 
welehe sich naeh abwgrts zunehmend sehlgngeln und gr6gerkalibrig werden. Eine 
in der Mitre verlaufende, meanderfSrmig gesehl/tngelte Vene erreieht Strieknadel- 
dieke und h6rt fiber dem Lendenmark pl6tzlieh auf; hier wurde die Angiomatose 
offenbar teilreseziert. Auch die Vv. spinales ant. in allen Rfiekenmarksabsehnit- 
ten ausgeweitet (Abb. 7). Unteres Brust- und Lendenmark etwas weieher als 
normal, an Quersehnitten jedoeh mit  deutlicher Zeiehnung. t t intere Wurzeln 
des Sakralmarkes weiBgelblieh, entziindlieh verdiekt, Spinalganglien kolbig auf- 
getrieben. 

Histologischer Be/und der Blutgefiifie. Extramedull/ire Spinalarterien im Hals- 
marls ohne auff~llige pathologische Ver/~nderungen. Die makroskopisch beschrie- 
benen Venen entspreehen nach ihrem Wandaufbau Varicen. Auch intramedullgre 
kleine Gefgge und Capillaren vermehrt.  I m  unterer~ Brustmar/c die extramedull/iren 
Venen nicht wesentlich vermehrt,  W/tnde jedoch dicker als im ttalsteil, mit  
deutlich aufgesplitterten elastischen Fasern. Auffallend ist die Zunahme der 
intramedull~ren pathologisch ver/~nderten GefiiBchen mit  oft korkzieherartigem, 
radigrem Verlauf. I m  gfickenmarksgrau um den Zentralkanal und in der vorde- 
ren Fissur scheinen sie sich zu gr6geren g6hren zu sammeln. I m  Lendenmarlc ist 
die Gef/igvergnderung in bezug auf die Anzahl und den pathologischen Wandauf- 
bau am st/~rksten: Die hauptsi~chlich aus Bindegewebe und aus unregelm/~gig 
angeordneten elastisehen Fasern aufgebauten Wgnde der hyperplastischen Venen 
sind m/iehtig verdickt. Auch die sicheren extramedullgren Arterien sind gr6Ser- 
kalibrig und dickwandiger. Die Rfickenmarksubstanz ist yon zahllosen Gef/iB- 
r6hrchen mit manehesmal kni~uelartiger Anordnung durehwoben. Verdickte 
W~nde oft hyalinisiert, bisweilen ohne Endothelbelag und mit  obliterierten 
Lumina. Auch in den Rfickenmarkswurzeln dickwandige Venen. 

Histologischer Be/und des Riickenmarkes. In  den VorderhSrnern des Lenden- 
markes viele Ganglienzellen ballonfSrmig aufgetrieben, verfettet,  ohne Ausl/iufer. 
Weitgehende Rarefizierung der FIinterstr/~nge, vorwiegend des Gollschen Stranges ; 
auch in den Pyramidenseitenstr~ngen fleekenf6rmige Ausf/tlle. Nach oben hin 
Abnahme der Ausfi~lle, im Halsmark nur mehr der Gollsche Strang markfrei. 
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Bespreehung 
Es ist naheliegend, in beiden untersuchten Fallen die pathologisehen Ver- 

~nderungen des Rfiekenmarkes mit  den vorhandenen Gef~tBanomalien, die wohl 
primer die Venen betreffen, in unmittelbaren Zusammenhang zu bringen. Denn 
wir fanden jeweils eine direkte 6rtliche Beziehung der Nekrose zur Anzahl und 
Sehwere der histologischen Ver~nderungen sowoht der intramedull~ren als aueh 
der extramedull~ren Gef~13e. W~hrend im Bereich des Halsmarkes die Vv. 
spinales post. im wesent]ichen nur ausgeweitet erscheinen und die kleinen Gefs 
in der Marksubstanz n u r  geringgradig pathologiseh ver~ndert bzw. vermehrt  
sind, ist naeh caudal hin eine kontinuierliche Zunahme der Gef~[3abnormit/~ten zu 
konstatieren, welche fiber dem unteren Brustmark und Lendenmark das Maximum 
erreiehen. Konform damit  ]aufen die Ausf/~lle in der Rfiekenmarksubstanz. Wenn 
man nun bei Fall I versucht, die Gef~wueherung  mit  der Rfiekenmarksubstanz 
auf den Quersehnittsbildern mengenms zu vergleichen, so kommt  man im 
Lendenmark sch/~tzungsweise auf ein Fl~ehenverh~ltnis yon 2:3, im oberen 
Brustmark verschiebt es sich zugunsten des Markes auf etwa 1 : 20, w~hrend im 
Halsmark wegen der Geringffigigkeit der Gef~ver/~nderungen keine Verh~ltnis- 
zahl angegeben werden kann. Bei Fall I I  sind die Gefs nicht so 
eklatant, dal~ man sie zum Mark in Verh~ltniszahlen ausdriieken k6nnte. 

Was den histologisehen Bau der Gef~[3e, aber auch das makroskopische Bild 
betrifft, so gleichen die pialen Gef~l~e im grofien und ganzen Varicen mit zuneh- 
mender pathologischer Wandver~nderung und Verdickung entspreehend der 
Ausweitung ihrer Lichtungen. St~rkere pathologische Abweichungen zeigen die 
intramedull~ren G e f ~ e :  Die Gef~13ws im oberen Brustmark sind im Ver- 
h~ltnis zu den Lichtungen m~ehtig verdickt und hyalinisiert, die Schichten 
kSnnen oft nieht mehr differenziert werden. In  den unteren Riiekenmarks- 
abschnitten sind sie so schwer ver~ndert, dal3 sie grol3teils nur mehr als ko]lagene 
R6hrehen ohne Endothe]belag imponieren. Wie sehon oben angeffihrt, ist die 
Unterscheidung yon Arterien und Venen nieht immer m6g]ich. BENDA (1924) 
weist darauf hin, dal3 der Ubergang der fragliehen Gef~Be in siehere Venenst~mme 
beweisend ffir die Venennatur sei. Bei unserem ersten Fall konnte in Schnitten 
veto Lendenmark dieser Beweis erbracht werden. Die Ri~clcenmarlcsarterien und 
ihre ~ste  sind in den eigenen Fallen, ~hnlieh wie in den Literaturfs etwas aus- 
geweitet, mehr minder stark verdickt, bedingt durch Hypertrophie der Muskula- 
fur und Hyalinisierung. Diese Arterienver~nderungen sind sekund~r und passen 
sieh der allgemeinen Ausweitung und Vermehrung der Venen dieser Zonen an, 
kSnnten aber auch durch Behinderung des ven6sen Blutabflusses entstanden sein. 
Ganz geringffigige adventitielle Infiltrate in den Arteriolen dfirften im Rahmen 
der Rfickenmarksnekrose aufgetreten sein (keine Arteriitis). In  den sehwerst 
ver~nderten Rfickenmarksanteilen sind die C~pillaren vermehrt,  zum Tell ,glo- 
merulum"-ar~ig gewuehert, ~usgeweitet oder dureh Wandverdickung eingeengt 
bis zur Obliteration. 

Was nun das Wesen der miteinander koordinierten G e f ~ -  und ]%fickenmarks- 
ver~nderungen und die Deutung des Gef~fiprozesses betrifft, so entbehrt  die alte 
Annahme einer entziindlichen •atur  des Prozesses (Folx  und ALAJOCA~I~E U. ~.) 
bei den typischen Fallen auch nach unseren Untersuchungen jeder Grundlage. 



Uber das Wesen der Foix-Alajouanineschen Krankheit 577 

Die Gewebsreaktion fiberschreitet nie die Grenzen einer , ,symptomatischen Ent-  
z/indung" bei Kolliquationsnekrose (S~IEL~u Die Annahme einer End- 
arterfitis bzw. Endophlebitis (KSNIC, STAEMMLE~g, LHEREMITTE, GI~EENFIELD- 
BLAGKWOOD) als Ursache des Gesamtleidens wird dureh die eigenen F/ille nieht 
unterstiitzt. Unseres Eraehtens steht vielmehr bei den eigenen und auch bei den 
von K6Nm und anderen ver6ffentliehten F/illen die prim/ire Hyperplasie der 
extra- und intramedull/iren Venen im Vordergrund. Wir fassen die Krankheit  als 
primiire Angiomatose nach Art eines ,,Angioma racemosum venosum" auf. Eine 
unmittelbare Stfitze dieser Ansieht ist dadureh gegeben, dab bei Fall I I  und bei 
anderen Beobachtungen aueh angiomatSse Hyperplasien in der Hau t  und anderen 
0rganen bestanden. I m  fibrigen ist in Betraeht zu ziehen, dab eine zus/itzliche 
Sehw/ichung der Venenwand dureh sp/itere Erkrankungen anderer Art (Mlge- 
meine Kreislaufsehw/iehe usw.) die zunehmende Ausweitung der Gef/i$e und die 
Progredienz des Prozesses begfinstigt. - -  Man hat den Eindruek, dag der Gef/ig- 
prozeB bei unseren beiden F/illen und aueh in denen der unten angefiihrten Auto- 
ten im Lumbalmark  seinen Ausgang genommen hat und sieh einerseits extra- 
medull/ir naeh kranial hin, andererseits auch auf die kleinen Rtickenmarksgef/ige 
selbst ausgebreitet hat. Die sorgf/iltige Musterung aller, auch der makroskopiseh 
unversehrten Abschnitte, ergab so gut wie nirgends normale Capillaren oder feine 
Gef/il~e. Dieser Umstand weist darauf hin, daf~ erstens der Blutgef/igapparat 
des ganzen Rtickenmarkes betroffen war, zweitens, dag das Leiden progredient 
ist. Man konnte also erwarten, dag es bei 1/ingerer Lebensdauer aueh in den 
oberen Riickenmarksabschnitten zu /ihnhehen eindrucksvollen Gef/iBver/inde- 
rungen gekommen w/ire. Aueh die Tatsaehe, dal3 bei Fall I I ,  der einen ktirzeren 
Krankheitsverlauf hatte, die Gef/iBe der oberen l~tiekenmarksanteile geringere 
patho]ogisehe Merkmale erkennen liegen, weist in diese giehtung. - -  Dag die 
Rtiekenmarksver/inderungen Folge des fortschreitenden Gef/il~prozesses sind, 
geht aueh aus dem viele Jahre  sieh hinziehenden, progredienten, klinisehen Ver- 
lauf hervor. Dieser langdauernde Krankheitsverlauf wird in den meisten dies- 
bezfigliehen Ver6ffentliehungen gesehildert und die Lokalisation der Querschnitts- 
1/ision im unteren Riickenmark entspricht ebenso der Pr/idilektion des Prozesses 
(F/ille yon ScHozz, WECHSLER, MAI~KIEWICZ, HABEI~LAND, MANUELIDIS, PAAR- 
MANN, DAVID-SCI-IULZE-BUSCK, SUTER-LocttMATTER, GUILLAIN-SGtIMITE-BEI~- 
TgA~D, PUUSE~'P, WYBUI~N-MAsoN u.a.) Naeh all diesen [lberlegungen ist die 
yon SCHOLZ und MAUNELIDIS gew/ihlte Bezeiehnung ,,Angiodysgenetische 
Myelomalaeie" als am meisten zutreffend anzuerkennen. Eine prim/ire Erkran- 
kung der Arterien im Sinne einer Endangitis obliterans (K6NIG) mit der darauf- 
folgenden isch/imisehen Nekrose des gi ickenmarkes ist unwahrscheinlich; fiir 
die enorme Wueherung der intra- und extramedull/iren ven6sen Gef/iSe, die der 
Autor als ,,sekund/ire Manifestation des verminderten arteriellen Kreislaufes" 
erkl/irt, w/ire offenbar keine Zeit. - -  MSglicherweise darf diesen F/illen aueh der 
yon NAUWERCK besehriebene und anfangs erw/ihnte Fall zur Seite gestellt werden. 
Der Autor sprieht allerdings nur yon ,,arteriosklerotischen" Gef/iBver/inderungen. 
Die yon DA~CS~ANN, F~. R~I~cE~ und ZEITLHOFER als ,,Myelitis neerotieans" 
verSffentlichten F/ille k6nnen nicht zur Foix-Alajouaninesehen Krankhei t  gereeh- 
net werden und scheiden eindeutig aus, da bei ihnen die eharakteristisehe Gef/il~- 
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veriinderung vollkommen fehlt. Die yon den Autoren beobachteten Gef~B- 
veranderungen (yon ZWlTLHOFm~ sowie die Rfiekenmarksnekrose allergisch ge- 
deutet) sind sekund~r-entzfindlieh. 

Der Verlauf der Krankhei t  mit  der als Folge auftretenden charakteristischen 
Myelonekrose ware demnach folgendermaBen: 

Am Beginn steht die angeborene Venektasie, die langsam zunimmt und zu den 
entspreehenden Wandver~nderungen (Verdickung, Hyalinisierung, Ausweitung) 
und FunktionsstSrungen ffihrt. - -  Der Blutkreislauf und Stoffaustausch wird 
trotz der AbfluBbehinderung lange Zeit aufreeht erhalten (Krankheitsverlauf yon 
l0 bzw. 6 Jahren unserer beiden F~lle!). 

Mit zunehmender Krankheitsdauer kommt  es zu einer Stagnation des Blutes 
in dan erweiterten Venen, welche sich einerseits langsam nach oben hin fort- 
pflanzt, andererseits auch die intramedulli~ren kleinen Gef~Be und Capi]laren 
miteinbezieht. Diese erweitern und seh]iingeln sich kompensatorisch und gewi~hr- 
leisten damit  eine zeitlang noch den Stoffaustausch. 

Ffir die Entstehung der Ri~ckenmarksnekrose kommen drei MSglichkeiten in 
Betracht, die offenbar in ihrem Zusammenwirken das Bild der Myelomalaeie 
ergeben : 

1. Die Wandverdiekung und sehlieBliche Hyalinisierung der Capillarwande 
ffihren frfiher oder sp~ter dureh die mangelhafte Zufuhr yon Nahrungsstoffen zu 
einer ErnhhrungsstSrung; 

2. infolge der Wandveri~nderung der Capil]aren und Venolen kommt  es zur 
isch~mischen Nekrose ; 

3. die strotzend mit  Blur geffillten Gef~Bkonvolute ffihren zu Drucknekrose 
und Atrophie. 

Zusammenfassung 

Bericht fiber zwei F~tl]e yon Foix-Alajounaninescher Krankheit .  Als primi~re 
Ursacbe des Leidens wird in ~bereinst immung mit  anderen Autoren eine ven6se 
Angiomatose der meningealen und spinalen Venen nach Art eines Angioma 
racemosum venosum angesehen. Die sekundare l%iickenmarksnekrose ist tells 
als ErnahrungsstSrung und Ischamie, tells als Druckatrophie zu erkli~ren. Ent-  
zfindliche oder allergische Prozesse werden ffir die Entstehung der Krankhei t  
abgelehnt. Die yon SeHOLZ und MANUV, LIDIS vorgeschlagene Bezeichnung 
,,angiodysgenetische Myelomalacie" charakterisiert das Krankheitsbild morpho- 
logisch und genetiseh 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 angiomatosis 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 
Sc]~oLz and MANUELIDIS "angiodysgenetic myelomalacia" characterizes the disease morpho- 
logically and genetically the best. 



~3ber das Wesen der Foix-Alajouanineschen Krankheit 579 

Literatur 
BE~D~:, C. : Venen. In:  Handbuch der speziellen pathologischen Anatomie und Histologie, 

Bd. II,  S. 787. Berlin: Springer 1924. 
BODECttTEL~ G., u. F. ERBSLO}I: Die Foix-Alajouaninesche Krankheit. In:  I-Iandbuch der 

speziellen pathologischen Anatomie und Histologie, Bd. XIII/1,  Bandteil B, S. 1576. 
Berlin-G6ttingen-Heidelberg: Springer ]957. 

CLEM]~-S, H. J . :  Die Venensysteme der menschlichen Wirbels~iule. Berlin: Walter de 
Gruyter & Co. 1961. 

DA~S~A~N, W. : ~ber  die sog. Myelitis necroticans subacuta. Z. ges. Neurol. Psychiatr. 
168, 644 (1940). 

DAVID, E., H. A. F. SCI~VLZE u. G. BvscI~: Zur Abgrenzung der angiodysgenetischen nekroti- 
sierenden Myelopathie. Wien. Z. Nervenheilk. 19, H. 1, 44 (1962). 

GAGEL, O., U. A. M]~SZAROS : Zur Frage der Myelopathia necrotieans. Arch. Psychiat. Nerven- 
kr. 179, 423 (1948). 

---, u. O. REI2iER: Zur Myelitis necroticans und Pathogenese des Ulc. ventr. Z. ges. Neurol. 
Psychiat. 175 (1943). 

GAu~P, J.  : H~imorrhoiden der Pia mater spinalis. Beitr. path. Anat. 2, 510 (1888). 
HABERLAND, KATH. : ~ber  ein spinales Angioma racemos, venos. Arch. Psychiat. Nervenkr. 

184, 417 (1950). 
JUBA, A .  : Myelitis necroticans subacuta. Dtsch. Z. Nervenheilk. 148, 17 (1939). 
- -  (3ber die Myelitis necroticans subacuta. Mschr. Psychiat. INeurol. 114, 225 (1947). 
K6~IG, P. A. : Die Gef~f3prozesse bei Myelitis necroticans. Virchows Arch. path. Anat. 327, 

337 (1955). 
I~I:NDEMA~I G A. : Varizenbildung der Gefg,13e der Pia mater spinalis und des Riickenmarkes 

als Ursaehc einer totalen Quersehnittslasion. Z. ges. Neurol. Psychiat. 12, 523 (1912). 
LlSOLI, 0. : Das histologische anatomische Bild und die Pathogenese der angiodysgenetischen 

Myelomalacie der Foix-Alajouanineschen Krankheit. Frankfurt. Z. Path. 69, 247 (1959). 
MAI~KIEWICZ, T. : Zur Frage der ,,kolloiden" Degeneration und i~hnlicher Vorgiinge im ZNS. 

Z. Ges. Neurol. Psychiat. 159, 53 (1937). 
MEYEIr O., u. B. KOI~L~I~: iJber eine auf kongenitaler Basis entstandene kavernom~hnliche 

Bildung des Riickenmarkes. Frankfurt. Z. Path. 20, 37 (1917). 
IVIIC~LJEW: Die akute Nekrose des Rfickenmarkes. Zbl. ges. Neurol. Psychiat. 82, 656 

(1936) (Referat). 
NAUWXl~CK, C. : Zur Entstehung der lgiickenmarkserweichung. Beitr. path. Anat. 2, 73 

(1888). 
P~AnMA~:N, H. Fn. : Beitrag zur Myelitis necroticans. Virchows Arch. path. Anat. 322, 695 

(1952). 
R ~ E R ,  E. : Die Myelitis necroticans subacuta. Wien. klin. Wschr. 1944, 336. 
/~oM+:~, B. : Ein Fall yon H~mangiom des Rfickenmarkes. Zbl. allg. Path. path. Anat. 24, 

993 (1913). 
SC~AFF:E~, J. : Lehrbuch der Histologie und Histogenese. Wien-Berlin: Urban & Schwarzen- 

berg 1933. 
SCHSeE, M. : Zur Neuromyelitis optica. Wien. klin. Wschr. 1944, 337. 
Sc~oLz, W., u. E. E. MA~U~LIDIS: Angiodysgenet. nekrotisierende Myelopathie. Dtsch. Z. 

Nervenheilk. 165, 56 (1951). 
- - ,  u. W. WECHSLER: Ein weiterer Beitrag zur genet, nekrotisierend. Myelopathie (Foix- 

Alajouaninesche Krankheit). Arch. Psychiat. ~Nervenkr. 199, 609 (1959). 
S T : ~ E n ,  M.: Myelopathia necroticans. ZbL allg. Path. path. Anat. 94, 225 (1955/56). 
STOLZE, H.: Zur Frage der Foix-Alajouanineschen Krankheit. ZbL ges. Neurol. Psychiat. 

107, 32 (1949). 
- -  Anlageanomalien der Riickenmarksvenen und Foix-Alajouaninesches Syndrom. Arch. 

Psychiat. ~ervenkr.  18~, 370 (1950). 
SUTE~-LOC~A~TER, H. : Die spinale Varikose. Acta neurochir. (Wien) 1, H. 2--3, 154 (1950). 
ZEITL~O~E~, J.  : Zur Frage der Myelitis necroticans. Wien. Z. :Nervenheilk. 3, 344 (1950). 

Dr. H. REINI8(]II, Pathologisches Institut der Universit~it 
Graz (0sterreich), Anenbruggerp]atz 25 


