
Störungen der Makrozirkulation 

Auf die Schwierigkeiten einer Abgrenzung zwischen den Störungen der 
Makro- und Mikrozirkulation wurde schon hingewiesen (s.S. 1). Besonders 
schwierig ist die Trennung auf dem Gebiet der entzündlichen Erkrankungen der 
Hirngefäße, die sich meistens in beiden Gefäßabschnitten manifestieren. Diese 
Schwierigkeit wird noch durch die Tatsache akzentuiert, daß eine befriedigende 
Einteilung der Angiitiden sowohl durch die sehr bunte anatomisch-pathologische 
Symptomatik als auch die vielfach ungeklärte Ätiologie nicht möglich ist (ULE 
u. KOLKMANN, 1972). Wir haben der herkömmlichen Einteilung folgend alle 
diejenigen Krankheitsbilder, die sowohl größere Zuflußgebiete als auch die Ge
fäße der Mikrozirkulation befallen, im Rahmen der Makrozirkulation behandelt. 

Störungen der Makrozirkulation können durch Störungen der Gefäßanlage 
mit oder ohne Veränderung der Gefäßwand hervorgerufen werden. Die Mehr
zahl der Störungen der Makrozirkulation haben als gemeinsamen Nenner eine 
Erkrankung der Gefäßwand oder setzen eine solche voraus. Aufgrund der Syste
matisierung ist es jedoch zweckmäßig, diejenigen Krankheiten, bei denen die 
Läsion der Gefäßwand ihr Leitsymptom ist, von denen, bei welchen ein akuter 
Verschluß des Gefäßlumens im Vordergrund steht, abzugrenzen. 

A. Störungen der Gefäßanlage 

In diesem Abschnitt werden subsummiert : 
1. Anomalien der Hirngefäße, die in der Regel keine eigene pathologische 

Relevanz besitzen, aber einen wichtigen pathogenetischen Faktor bei den Aus
wirkungen verschiedener Gefäßveränderungen auf das Gehirn im Sinne der 
konstitutions pathologisch-determinierten Gefäßerkrankungen (DOERR, 1970) 
darstellen. 

2. Gefäßmißbildungen, deren pathologische Bedeutung in erster Linie darin 
besteht, daß sie Ursache von Blutungen sein können, z.T. aber auch durch 
Störungen der Hämodynamik Veränderungen im Hirnparenchym verursachen. 

J. Gefäßanomalien 

a) A. carotis interna 

Die Ursprungsstelle der A. carotis interna aus der A. carotis communis 
kann mehr proximal oder auch mehr distal liegen. In ganz seltenen Fällen 
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kann die A. carotis interna direkt vom Aortenbogen, von der Anonyma oder 
der Subklavia (BoYD, 1934) entspringen. 

Vereinzelte Fälle sind beschrieben worden, bei denen die Arterie entweder 
einseitig (LOWREY, 1916; TURNBULL, 1962; TANGCHAI u. KHAOBORISUT, 1970) 
oder beidseitig (FISHER, 1914; KEEN, 1946; HILL u. SAMENT, 1968; LIE, 1968) 
nicht ausgebildet war. Dabei kann sie durch Äste der A. maxillaris interna, 
die durch die Foramina rotundum und ovale in die Schädelgrube eintreten, 
ersetzt werden. 

Als weitere Anomalie sind Verbindungen der Karotis mit der A. basilaris 
oder einer A. vertebralis beschrieben worden. Sie kommen an zwei Stellen vor: 
Kurz vor dem Eintritt der Karotis in den Karotiskanal, entlang dem Nervus 
hypoglossus zur gleichseitigen A. vertebra1is und innerhalb des Sinus cavernosus, 
entlang des Nervus trigeminus zum rostralen Drittel der A. basilaris. OERTEL 
(1922) beschrieb ein Persistieren der Hypoglossusarterie, die nach MORRIS und 
MOFFAT (1956) nicht nur aus der primitiven Hypoglossusarterie, sondern auch 
aus der Basilovertebralis lateralis in Verbindung mit den Aa. neurales longi
tudinales (zukünftige A. basilaris) entsteht. Weitere Autoren haben die Arterie 
bei Erwachsenen arteriographisch beschrieben (CONSTANS et al., 1964; LIE, 1968; 
SAMRA et al., 1969). Das Per sistieren der Trigeminusarterie (Abb. 103 b) wurde 
in der früheren Literatur selten beschrieben, aber seit ihrer ersten angiographi
sehen Beschreibung durch SUTTON (1950) sind zahlreiche Fälle veröffentlicht 
worden (RuPPREcHT u. SCHERZER, 1959; SCIDEFER u. WALTER, 1959; PASSERINI 
u. DE DONATo, 1962; EADIE et al., 1964; WOLLSCHLAEGER u. WOLLSCHLAEGER, 
1964; FIELDS et al., 1965; KRAYENBÜHL u. YASARGIL, 1965; FIELDS, 1968; 
MCCORMICK, 1969). Trotz ihres gleichzeitigen Vorkommens mit arteriovenösen 
Aneurysmen (CAMPBELL u. DYKEN, 1961; LAMB u. MORRIS, 1961; GANNON, 
1962) oder Aneurysmen (WIEDEMANN u. HIPP, 1959; BRENNER, 1960; MEYER 
u. BuscH, 1960; WOLPERT, 1966; BULL, 1969) ist ein ursächlicher Zusammen
hang nicht bewiesen. 

Als weitere seltene Anomalie kann man auch das Fehlen einer A. ophthal
mica erwähnen. An ihre Stelle tritt in der Regel ein rostraler Ast der A. meningea 
media, der in der frühen Entwicklung der supraorbitale Ast der A. stapedia 
war (BRASH, 1943). Differenzen im Kaliber beider Karotiden, die für gewöhnlich 
mit Variationen im Circulus Willisi einhergehen, sollten nicht als Anomalien 
bezeichnet werden. 

b) A. chorioidea 

Im allgemeinen stellt die A. chorioidea anterior eine Einzelarterie dar, jedoch 
kann sie auch durch mehrere kleinkalibrige Arterien ersetzt sein, die dicht ne
beneinander von der Karotis entspringen (v. MITTERWALLNER, 1955). Ihr Ur
sprung kann auch weiter distal liegen, so daß sie praktisch einen Ast der A. cere
bri media darstellt (CARPENTER et al., 1954). Gelegentlich kann sie stärker als 
normal ausgebildet sein. Dann ist die A. communicans posterior entweder außer
ordentlich schwach oder fehlt gänzlich. Umgekehrt übernimmt bei ihrer Unter
entwicklung gewöhnlich die A. communicans posterior mit einem starken Seiten
ast ihre Funktion. Ein völliges Fehlen der Arterie scheint sehr selten zu sein. 
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a b 

Abb. 103. aNormaler Circulus Willisi, b Persistierende Trigeminusarterie (Pfeil). Rechts 
stellt die A. carotis interna den Hauptzufluß der A. cerebri posterior. Links fehlt eine 

A. communicans posterior 

c) A. vertebralis 

Die häufigste Variante (Abb. 106a) ist eine größere Differenz im Kaliber 
der Gefäße (HUTCHINSON u. YATES, 1956). Manchmal ist der Abschnitt zwischen 
der Abgangsstelle der A. cerebellaris inferior posterior und der A. basilaris 
nur eine dünne Anastomose, dann ist die Vertebralis besonders stark entwickelt. 
Ganz selten kann selbst diese "Anastomose" wegfallen, so daß sich die Arterie 
mit der Abgabe der A. cerebellaris caudalis erschöpft, während die A. basilaris 
ihr Gesamtblut von der anderen A. vertebralis bezieht. Es ist dabei nicht notwen
dig, daß eine persistierende Hypoglossusarterie vorliegt. 

d) Schlängelungen, Biegungen und Abknickungen 

Die verbreitete Anwendung der Angiographie führte zu der Beschreibung 
einer zunehmenden Zahl von Patienten, bei denen die exzessive Schlängelung 
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der Aa. carotides und vertebrales zur Bildung von Biegungen und Abknickungen 
und damit zum Verschluß des Lumens führt. Die Hauptursache dieser Verände
rungen ist die Arteriosklerose (s.S. 299). GASS (1958) wies aber für einige Patien
ten, bei denen weder Arteriosklerose noch Hochdruck oder Diabetes vorhanden 
waren, auf die Möglichkeit einer Entwicklungsanomalie hin. BAUER et al. (1961) 
führten in mehreren ihrer Fälle die Schlängelung der Karotis ebenfalls auf 
eine Entwicklungsstörung zurück. Nach WEffiEL und FIELDS (1965) sollen sie 
durch das Persistieren der Beugung bei Verschluß des 3. Aortenbogens und 
Aorta (5. embryonale Woche) hervorgerufen werden. Dafür scheint die Tatsache 
zu sprechen, daß CAIRNEY et al. (1924) Schlängelungen bei Feten beschrieb. 

e) Aa. cerebeUares 

Wenn eine der Aa. cerebellares sehr schwach ausgebildet ist oder fehlt, wird 
sie von einem oder mehreren akzessorischen Gefäßen oder von einer stärkeren 
Entwicklung der übrigen Arterien (KRAULAND, 1957) ersetzt. Die A. cerebellaris 
inferior anterior entspringt gelegentlich nicht unmittelbar von der A. basilaris, 
sondern von der A. auditiva interna oder von der A. cerebellaris inferior poste
rior. Die A. cerebellaris superior kann in einem Teil oder in ihrem gesamten 
Verlauf verdoppelt sein. In der Regel ist die Anomalie von einer A. cerebellaris 
meist mit weiteren Anomalien der anderen A. cerebellaris vergesellschaftet. 

t) A. basilaris 

Anomalien sind selten. Die Arterie kann in ihrem ganzen Verlauf ihren 
embryonalen Zustand beibehalten (CAVATORTI, 1907; McMINN, 1953; MCCUL
LOUGH, 1962) oder bei unvollständiger Vereinigung eine oder mehrere inselartige 
Auf teilungen (RIGGS u. GRIFFITHS, 1938) zeigen. Wenn sie nicht die Hauptversor
gerin beider Aa. cerebri posteriores ist, kann sie relativ schwach sein. Starke 
Schwankungen in ihrem Kaliber sind gewöhnlich nur dann zu beobachten, 
wenn sie über eine persistierende Trigeminusarterie Zufluß aus der A. carotis 
interna erhält. Wenn bei der Herausnahme des Gehirns eine solche Anomalie 
übersehen wird, kann man aus dem scharfen Kaliberwechsel der Basilaris auf 
ihr Vorliegen schließen. 

g) Circulus arteriosus Willisi 

Der Normaltyp (Abb. 103a) des Circulus kommt etwa nur in 50% aller 
Fälle vor. Andere Autoren geben noch höhere Prozentzahlen an. RIGGS u. 
Rupp (1963) fanden unter 1447 Hirnsektionen nur bei 25% einen normalen 
Circulus arteriosus. HAGER-PADGET (1944 u. 1948) gaben bei 50% gleiche Verbin
dungsarterien an. DECKER und HIPP (1958) diagnostizierten in 50% der von 
ihnen durchgeführten zerebralen Angiographien symmetrische Anlagen. Daher 
sollte man die meisten Abweichungen von ihm als Variante und nicht als Anoma
lie ansehen. In dem primitiven Typ sind die Verhältnisse, die in frühester Ent
wicklung vorlagen, bestehen geblieben, d.h. die inneren Karotiden sind die 
Hauptzuflußarterien für die Aa. cerebri posteriores. Diesen Typ fanden RIGGS 



Circulus arteriosus Willisi 215 

a b 

Abb. 104. a Die A. vertebralis ist links stark entwickelt und rechts weitgehend hypoplastisch. 
Die A. cerebri posterior bezieht ihren Hauptzufluß aus der A. carotis interna, b Der 

proximale Stamm der A. cerebri anterior ist unterentwickelt 

und GRIFFITHS (1938) in 26,7% und GILLILAN (1964) in 30% der Fälle. Der 
Übergangstyp (Abb. 104a), den DE VRIESE (1905) in 75% von Fetusgehirnen 
fand, stellt eine Mittelform zwischen dem Normal- und dem primitiven Typ 
dar. Eine Kreuzung der vier Grundtypen untereinander und mit der Normalform 
ergibt eine Serie der häufigsten Variationen (Abb. 105). 

Die höchste Zahl von Gefäßvariationen findet man im Bereich der A. com
municans anterior (MILLER-FISHER, 1965). Unter den Variationen derselben ist 
die Verdoppelung am häufigsten (FISHER, 1965). Sie kommt in 57% von Fetus
und Neugeborenengehirnen (DE VRIESE, 1905) und in 32% von Gehirnen Er
wachsener (LINDENBERG, 1957) vor. Seltener ist eine Unterentwicklung des proxi
malen Stammes einer A. cerebri anterior (Abb. 104b) (RIGGS u. Rupp, 1963). 
Manchmal sind die Stämme beider Arterien zu einem Azygos verschmolzen 
(LINDENBERG, 1957; BAPTISTA, 1966). 

Bemerkenswert schwache Aa. communicantes posteriores kommen'bei etwa 
12% von Erwachsenengehirnen vor. Völliges Fehlen einer dieser Arterien wurde 
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Normal Übergangsform 

4 

D Gefäßstrecke mit normalem 
Durchmesser 

Primitiv 

9 

Gefäßstrecke mit erweitertem 
Durchmesser 

_ Gefäßstrecke mit eingeengtem fehlende Gefäßstrecke 
Durchmesser 

Abb. 105. Schematische Darstellung der häufigsten Variationen des Circulus Willisi 
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bei 3% und das beider Arterien ebenfalls bei 3% gefunden (LINDENBERG, 1957). 
Diese Befunde wurden von STEHBENS (1972) angezweifelt und auf eine unzurei
chende Präparationstechnik zurückgeführt. 

h) A. cerebri anterior 

Unter allen Hirnarterien neigen die Aa. cerebri anteriores wegen ihrer engen 
Lagebeziehung in einer gemeinsamen Zisterne am ehesten zu Anomalien. Eine 
Anzahl von Variationen kommen im Bereich der zum Circulus Willisi gehören
den Abschnitte vor. Innerhalb der Cisterna interhemispherica können beide 
Arterien mehrfach miteinander anastomosieren (CRITCHLEY, 1930). Gelegentlich 
kann von einer Arterie ein Ast, z.B. der R. praecuneus fehlen und ihr Versor
gungsgebiet wird durch einen akzessorischen Ast der gegenseitigen Arterie über 
die Mittellinie hinweg übernommen. Die wechselseitigen Beziehungen der Arte
rien zueinander in Verbindung mit der A. communicans anterior sind der wesent
liche Grund dafür, daß Erweichungen des gesamten Versorgungsgebietes einer 
A. cerebri anterior selten sind und daß in manchen Fällen, trotz vollständigen 
Verschlusses des Gefäßes, ein Gewebsausfall fehlen kann. 

i) A. cerebri media 

Eine akzessorische A. cerebri media kann aus der A. cerebri anterior und 
weniger häufig aus der Carotis interna entspringen (lAIN, 1964). Ansonsten 
sind echte Anomalien der A. cerebri media im Gegensatz zu Variationen äußerst 
selten. In ihrem Kaliber weist sie eine beträchtliche Variationsbreite auf 
(v. MITTERWALNER, 1955; SEYDEL, 1964). Die häufigsten Variationen findet man 
bezüglich der Teilungsstelle ihres Hauptstammes. Die kortikalen Zweige zeigen 
ebenfalls eine große Variationsbreite in ihrer Zahl und Größe. 

11. Gefäßmißbildungen 

Angiome sind umschriebene Ansammlungen von in Struktur und Zahl abnor
men Gefäßen. Innerhalb des ZNS sind die Gefäßmißbildungen kongenital und 
stellen das Verbleiben einer primitiven Gefäßanlage mit abnormalen Strukturen 
und Hämodynamik dar. 

a) Einteilung nach Größe und Lokalisation 

Die Angiome des ZNS wurden nach den Gesichtspunkten der Lokalisation, 
Größe und morphologischer Eigenschaft eingeteilt. Die Einteilung nach der 
Lokalisation in supra- und infratentoriell sowie in kortikal, subkortikal, parame
dial und medial wurde vor allem von neurochirurgischer Seite durchgeführt. 
Auch wenn die verschiedenen morphologischen Angiomtypen bestimmte Vor
zugslokalisationen zeigen, können die morphologischen und lokalisatorischen 
Einteilungen nicht in Übereinstimmung gebracht werden. Das gleiche gilt für 
die Einteilung nach der Größe in kleine (weniger als 2 cm), mittlere (2-4 cm) 
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und große (mehr als 4 cm) Angiome, die als unterschiedliche Stadien der Ent
wicklung aufgefaßt werden (VOLLMAR et al., 1964). 

b) Mikroangiome 

Ein schwer zu überschauender Prozentsatz der Angiome bleibt lebenslang 
klein, entgeht dem klinischen Nachweis und stellt als "Mikroangiome" (GER
LACH u. JENSEN, 1961) bzw. "cryptic vascular malformations" (RUSSEL u. Ru
BINSTEIN, 1963) einen Zufallsbefund bei der Obduktion dar. In der Literatur 
gehen die Angaben über die Inzidenz dieser klinisch nicht erkannten Mikroan
giome stark auseinander. Bei dem Vergleich zu den Makroangiomen fanden 
MACKENZIE (1953) 7 "kleine" unter 50 Angiomen, PATERSON und McKISSOCK 
(1956) 39 unter 110. Allerdings wurden von diesen Autoren keine genauen 
Angaben über die Bedeutung von "groß" und "klein" gemacht. PAPATHEODOROU 
et al. (1961) fanden 8 Mikroangiome in einer Reihe von 30 arteriovenösen 
Angiomen. 

Nach den Erfahrungen von MARGOLIS et al. (1951), GERLACH und JENSEN (1958), CRAW
FORD und RUSSELL (1956), KRAYENBÜHL und SIEBERMANN (1965), MCCORMICK und NOFZIN
GER (1966), MCCONNELL und LEONARD (1967), WOLF et al. (1967) sind die Mikroangiome 
nicht selten Blutungsquelle bei Subarachnoidal- und Ventrikelblutungen und bei der zerebra
len Massenblutung bei jungen Menschen sowie Ausgangsherd fokaler Krampfanfälle. Bei 
multipler Manifestation können sie die psychische Gesamtleistung beeinträchtigen als Aus
druck einer komplexen zerebralen Störung, bei subependymärer Lage in der Umgebung 
des Aquäduktes u.U. einen obstruktiven Hydrozephalus zur Folge haben (BAILEY u. Woo
DARD, 1959) oder bei suprachiasmatischer Lokalisation Optikusatrophie und Blindheit 
(BAND, 1952). 

Die Größe der sog. Mikroangiome wird in der Literatur sehr unterschiedlich 
angegeben, von wenigen rnm bis zu 3 cm. Alle morphologischen Formen der 
angiomatösen Fehlbildungen sind unter ihnen vertreten (MCCORMICK, 1969). 
Von den 44 Mikroangiomen von TIDHAR (1968) waren 37 klinisch stumm geblie
ben, im wesentlichen die te1eangiektatischen. Nach JELLINGER (1975) sind die 
arteriovenösen Angiome am häufigsten. Ein Überblick über die Lokalisation 
von 308 "kryptischen" Angiomen der Literatur und 48 eigene Beobachtungen 
wurde von MCCORMICK und NOFZINGER (1966) zusammengestellt. 

c) Morphologische Einteilung 

Für die praktischen Bedürfnisse der klinisch orientierten histopathologischen 
Diagnose hat sich folgende Einteilung der angiomatösen Fehlbildungen bewährt: 

1. Angioma cavernosum, 
2. Angioma capillare ectaticum (Teleangiektasie), 
3. Angioma arteriovenosum aneurysmaticum (sog. arteriovenöse Fistel), 
4. Angioma capillare et venosum ca1cificans (Sturge-Weber-Krankheit). 

1. Angioma cavernosum 

Kavernöse Angiome sind in der Haut und in der Leber eine häufige Er
scheinung, im ZNS jedoch selten, am ehesten kommen sie im Rückenmark 
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vor (s.S. 621). Sie zeigen keine Vorzugslokalisation, sind in allen Hirnlappen 
und im Hirnstamm vorzufinden und sind gelegentlich multipel anzutreffen (Ho
sm, 1930; BERGSTRAND et al., 1936). 

Makroskopisch erscheinen die Kavernorne des ZNS als gut abgegrenzte, 
blaurote Knoten mit großen Hohlräumen, die bereits mit bloßem Auge sichtbar 
sind. Sie können nicht nur Ursache von Hirnblutungen sein, sondern auch 
neurologische Symptome hervorrufen (NORAN, 1945; TEILMANN, 1953). Sie kom
men am häufigsten subkortikal und in den Stammganglien vor (RUSSELL u. 
RUBINSTEIN, 1963). Kavernöse Angiome sind häufig multipel vorhanden. Sie 
haben selten eine Kapsel (SCHNEIDER u. LISS, 1958) und die Gefäße der weichen 
Häute sind über ihnen im allgemeinen unverändert. Gelegentlich läßt sich jedoch 
ihr Bindegewebsgerüst bei sub- bzw. intrakortikaler Lokalisation mit einzelnen 
Ausläufern bis in das leptomeningeale Bindegewebe hin verfolgen (ASTW AZATU
ROFF, 1910). Sie können ausgedehnt verkalken (HUBER u. SORGO, 1942 ; ZÜLCH, 
1956). 

Histologisch entsprechen die zerebralen Kavernorne dem Aufbau der Kaver
norne im Körper, z.B. in der Leber. In der Größe wechselnde, meist weitlumige 
Hohlräume werden von einer spärlichen Endothelschicht ausgekleidet 
(Abb. 106). Sie sind lediglich durch ein unterschiedlich dickes Bindegewebsgerüst 
voneinander getrennt. Die Gefäßlumina grenzen dicht aneinander ohne Zwi
schenschaltung von Hirngewebe und Z.T. kommunizieren sie miteinander. Ein
zelne Gefäßlichtungen können durch frischere oder ältere, bereits organisierte 
Thromben verschlossen sein oder hyalin veröden. Gelegentlich kommen Verkal
kungen vor, die bereits röntgenologisch auffallen können. Wenn es durch das 

Abb. 106. 64jähriger Patient. Kavernöses Angiom im Hirnstamm. Zufallsbefund. Die Gefäße 
sind durch ein dickes Bindegewebsgerüst voneinander getrennt. HE. x 28 



220 Gefäßerkrankungen und Durchblutungsstörungen des Gehirns 

Angiom oder über ein stärkeres perifokales Ödem bzw. kleinherdige Blutaustritte 
zur Schädigung angrenzender Gewebsstrukturen kommt, können sekundäre De
generationen im Fasersystem auftreten. Siderophagen als Folge kleinerer Blutun
gen sind häufig (STEHBENS, 1972). Oft findet man in der Nachbarschaft des 
Angioms dystrophische Kapillarverkalkungen und eine stärkere Gliareaktion, 
nicht selten mit Hervortreten fibrillärer Astrozyten. Wenn die gliogene Prolifera
tion unter Entwicklung "rhythmischer Strukturen" ein bestimmtes Ausmaß er
reicht, so drängt sich aus dem histologischen Befund der Eindruck einer spongio
blastomartigen Neubildung auf, insgesamt also der einer kombinierten vaskulär
gliösen Dysplasie mit blastomatösem Einschlag (ULE u. KOLKMANN, 1972). 

2. Angioma capillare ectaticum 

Morphologisch handelt es sich bei den Teleangiektasien um teils umschrie
bene, teils mehr diffus angeordnete Anhäufungen weitlumiger Gefäße der End
stroms trecke. Das teleangiektatische Angiom wird gewöhnlich erst bei der Ob
duktion als Zufallsbefund erfaßt, in deutlicher Häufung nach dem 50. Lebens
jahr. Selten ist es Quelle einer tödlichen Blutung (BERGSTRAND et al., 1936; 
TEILMANN, 1953; NOETZEL, 1969). Das kapillare Angiom ist die häufigste Gefäß
mißbildung der Brücke (WHITE et al. , 1958; MCCORMICK et al. , 1968), wo 
es meistens in der Nähe der Raphe lokalisiert ist. Es kommt aber auch in 
anderen Hirnabschnitten vor, vorzugsweise subkortikal und im Windungsmark 
des Großhirns (GREUL u. WAHL, zit. n. ULE u. KOLKMANN, 1972). 

Abb. 107. 27jährige Patientin. Mitralvitium. Zwischenfall bei Herzkatheterisierung. Kapillä
res Angiom der Brücke 
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Abb. 108. 73jähriger Patient. Kapilläres Angiom der Brücke. Zufallsbefund. Das Nervenge
webe zwischen den ektatischen Gefäßen ist weitgehend intakt. HE. x 60 

Makroskopisch findet man ein Knäuel von Gefäßräumen, das insgesamt 
von 1 mm bis 2 cm, selten mehr als 3 cm Durchmesser haben mag (Abb. 107). 
Die weichen Häute über den kapillaren Angiomen sind so gut wie immer unver
ändert. 

Histologisch sind es wechselnd große Blutgefäßräume mit isolierten Wänden 
ohne Schichtenbau von gleichmäßiger Dicke ohne Elastin und Muskelfasern, 
die nur aus einer Endothelzellschicht mit Basalmembran und spärlich entwickel
ten, oft hyalinisierten Kollagenfaserlagen bestehen (Abb. 108). Sie entsprechen 
damit - abgesehen vom Gefäßkaliber - im Aufbau den Kapillaren und Veno
len: Zwischen diesen Gefäßlumina ist immer nervöse Substanz eingeschoben. 
Dadurch unterscheiden sich diese Angiome von den Kavernomen, deren Blut
räume unmittelbar aneinandergrenzen und z. T. miteinander kommunizieren. 
Nach BERGSTRAND et al. (1936) ist allerdings die Grenze zwischen Teleangiekta
sien und kavernösen Angiomen fließend. Mit fortschreitender Ektasie der Gefäße 
wird das zwischen den Bluträumen liegende nervöse Parenchym immer mehr 
zurückgedrängt und könne schließlich so weit verschwinden, daß die weitlumigen 
Gefäße dann kavernomartig unmittelbar aneinandergrenzen . Der venöse Schen
kel ist in der Regel in diese Fehlbildung miteinbezogen. Massive Blutungen 
aus solchen Gefäßen sind ohne gleichzeitige venöse Abflußbehinderung schwer 
vorstellbar. Gelegentlich finden sich diskrete perivaskuläre Hämosiderinablage
rungen und Zeichen eines perifokalen rezidivierenden Hirnödems in der Umge
bung. 
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a) Abgrenzung der Teleangiektasien gegenüber anderen Gefäßveränderungen 

Nicht zu verwechseln mit dem kapillaren Angiom sind infantile Wernicke-Enzephalopa
thien (ULE, 1959; KOLKMANN u. VÖLZKE, 1967), bei denen sich im mittleren und unteren 
Hirnstamm meist symmetrische Herde einer z. T. erheblichen Kapillarproliferation mit Akti
vierung der Gefäßwandzelle bilden. Die von TIDHAR (1968) u.a. bei Fällen mit zerebraler 
Kinderlähmung, insbesondere in der Brückenhaube beschriebenen symmetrischen Kapillar
anhäufungen sind sicher nicht im Sinne angeborener teleangiektatischer Angiome zu werten, 
sondern als ausgebrannte pseudoenzephalitische Herde bei infantiler Wernicke-Enzephalo
pathie zu deuten. 

Ebenfalls von den Teleangiektasien zu unterscheiden sind die sekundären Gefäßhyper
plasien, die eine kompensatorische Kollateralentwicklung bei den Verschlüssen größerer 
Arterien darstellen. Sie bilden sich vor allem bei Kindern, bei denen die Fähigkeit einer 
proliferativen Gefäßreaktion am ehesten vorhanden ist. Die Teleangiektasien, die bei der 
Moyamoya-Krankheit (s.S. 402) vor allem in den Stammganglien, über dem Balken und 
in den meningealen Gefäßen (POOR u. GAcs, 1974) vorkommen, sind Folge solcher Adapta
tionsvorgänge. Die Bezeichnung "juxtabasale Teleangiektasie", die von SANO (1965) für 
dieses Syndrom gebraucht wurde, ist in der Mehrzahl - wenn nicht in allen - dieser 
Fälle unangebracht, obgleich wegen des Vorhandenseins von anderen Gefäßanomalien in 
manchen dieser Fälle eine angeborene Teleangiektasie, die sich nach dem Arterienverschluß 
weiterbildet, angenommen wurde (Y ASARGIL u. SMIlH, 1976). 

Die in Zusammenhang mit einer kompensatorischen Kollateralenentwicklung wiederholt 
erwähnte Rete mirabile (MouNT u. TAVERAS, 1957; LEEDS u. ABBOTT, 1965; WEIDNER 
et al., 1965; MINAGI u. NEWTON, 1966) wurde beim Menschen weder anatomisch noch 
histologisch nachgewiesen (DE GUTIERREz-MAHONEY u. SCHECHTER, 1972). Das als Ataxia 
teleangiectatica bezeichnete Louis-Rar-Syndrom hat nichts mit zerebralen bzw. zerebellaren 
Angiomen zu tun, auch wenn Erweiterungen der meningealen Venen im Kleinhirn beschrie
ben wurden (BODER u. SEDGWICK, 1958). Die zerebellaren Symptome sind hier Folge einer 
degenerativen Erkrankung des Kleinhirns und seiner afferenten Systeme im Sinne der spino
zerebellaren Degeneration (AGUILAR et al., 1968; SOLITARE, 1968). Die namensgebenden 
Teleangiektasien finden sich episkleral im Augapfel. 

b) Hereditäre hämorrhagische Teleangiektasie 
(Oslers Krankheit, Osler-Weber-Rendu-Krankheit) 

Die extrakranielle Manifestation dieser Krankheit mit ihren häufigen Blutungen ist 
gut bekannt (ÜSLER, 1907; WEBER, 1907). Intrakranielle Blutungen sind selten (GOLDSTEIN, 
1930; WALTON, 1956) und wenige Fälle wurden neuropathologisch untersucht. QUICKEL 
und WHALEY (1967) fanden bei einem Patienten mit diesem Syndrom ein kleines kapillares 
Angiom im Vorderhorn des Seitenventrikels. RUSSELL und RUBINSTEIN (1963) konnten 
bei einem Patienten keine Veränderungen im Gehirn feststellen. COURVILLE (1957) fand 
bei einer Patientin ohne intrakranielle Blutungen mikroskopisch kleine Knäuel von erweiter
ten und geschlängelten Venen im subarachnoidalen Raum. ARNOULD et al. (1968) zeigten 
vaskuläre Veränderungen nach Art eines arteriovenösen Aneurysmas und meinten, daß 
die Blutungen eher auf diese Veränderungen als auf eine Teleangiektasie zurückzuführen 
wären. 

3. Angioma arteriovenosum aneurysmaticum 

Das arteriovenöse Angiom wurde zuerst von DANDY (1928) sowie CUSHING 

und BAILEY (1928) genauer beschrieben. Es stellt die häufigste Gefäßrnißbildung 
des ZNS dar. Die Mehrzahl der Fälle werden schon vor dem 40. Lebensjahr 
diagnostiziert. PATERSON und McKISSOCK (1956) fanden bei 50 Patienten das 
Auftreten von ersten Symptomen des arteriovenösen Angioms in einem Durch
schnittsalter von 24 Jahren. Das Durchschnittsalter, bei dem es diagnostiziert 
wurde, lag bei 32 Jahren. Die Mehrzahl der Autoren geben ein Überwiegen 
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des männlichen Geschlechtes an (PATERSON u. McKISSOCK, 1956; OLIVECRONA 
u. LADENHEIM, 1957; SVIEN u. McRAY, 1965). Selten wurde das Vorkommen 
multipler arteriovenöser Aneurysmen beschrieben (Ross, 1959). 

Wesentliches Merkmal der arteriovenösen Angiome ist der arteriovenöse 
Kurzschluß. Die Differenzierung des Kapillarbettes zwischen Arterien und Ve
nen aus dem embryonalen Gefäßplexus wird vor dem 5. Stadium der Hirngefäß
entwicklung nach STREETER (1918) blockiert, nämlich vor der morphologischen 
Differenzierung der Arterien- und Venenwand, wobei eine weitere Verbindung 
zwischen dem arteriellen und dem venösen System peristiert. 

Der Kurzschlußkreislauf arteriovenöser Angiome ist durch einen erheblich reduzierten 
Strömungswiderstand gekennzeichnet. Ein Teil der zirkulierenden Blutmenge wird dabei 
in Richtung auf den arteriovenösen Kurzschluß umgelenkt, bis ein maximales Shunt-Volu
men erreicht ist. Die zerebralen arteriovenösen Angiome entziehen infolge des Shunts dem 
Hirnkreislauf einen Teil des Blutangebotes und können sekundäre Funktionsausfälle und 
schließlich eine Hirnatrophie zur Folge haben (TÖNNIS u. SCHIEFER, 1955). 

Lokalisation und makroskopisches Bild 

Die arteriovenösen Angiome liegen am häufigsten im Gebiet der A. cerebri 
media, wo sie auch ihre maximale Größe erreichen (GURDJIAN et a1., 1965; 
PERRET u. NISHIOKA, 1966; KRAYENBÜHL u. YASARGIL, 1972). Es folgen die 
A. cerebri anterior, die A. vertebralis und die A. carotis interna. Die Angiome 
der A. cerebri posterior sind seltener. Ebenfalls selten sind arteriovenöse An
giome der A. chorioidea (ZÜLCH, 1956). Demgegenüber machen die früher für 
selten gehaltenen Angiome der hinteren Schädelgrube nach neuen Untersuchun
gen nahezu 25% aller Fälle aus (MCCORMICK et a1., 1968; JELLINGER, 1975). 
Ihre Größe reicht vom Mikroangiom bis zu ausgedehnten Konvoluten, die 
einen großen Teil des Gehirns durchsetzen. 

Bei oberflächlicher Lage ist das Aussehen der arteriovenösen Angiome sehr 
charakteristisch, und zwar eindrucksvoller bei der Operation als bei der Sektion. 
Die Weichteile und der Knochen über ihnen können gefäßreicher sein als norma1. 
Nach Eröffnung der Dura (Abb. 109) sieht man einen markstück- bis kinder
handtellergroßen Bezirk aus sehr geschlängelten Gefäßen in den weichen Häuten, 
aus dem häufig mehrere bleistift- bis kleinfingerdicke Venen das hellrote, noch 
arterialisierte Blut zu dem umgebenden Sinus ableiten. Der arterielle Zufluß 
zu dem Gefäßschlingennetz kann sichtbar sein oder auch aus der Tiefe kommen 
und verdeckt bleiben. Die weichen Häute sind meist verdickt, trübe und sulzig
opak. Über alten Blutungen können sie rostbraun sein. 

In der Mehrzahl der Fälle beschränkt sich das arteriovenöse Angiom nicht 
auf die Leptomeninx, sondern durchsetzt auch die Rinde und reicht bis in 
das sub kortikale Mark hinein. Das trifft auch für die kleineren arteriovenösen 
Angiome in der Tiefe der Windungsfurchen zu, bei denen bei der äußeren 
Inspektion die sonst so charakteristische Gefäßzeichnung an der Konvexität 
fehlen kann. Das dem Angiom anliegende Hirn ist gelegentlich teilweise erweicht 
oder von großen Zysten durchsetzt. Diese Zysten haben manchmal eine Verbin
dung zum Ventrikel und sind dann enzephalographisch darstellbar (SORGO, 
1938). Recht häufig sind die Angiome auch keilförmig mit der Basis zur Hirn
oberfläche orientiert (HAMBY, 1958), von der Rinde zu den Ventrikeln angeordnet 
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Abb. 109. Kind, 4 Tage nach der Geburt gestorben. Arteriovenöses Angiom von okzipital 
bis parietookzipital reichend 

und rufen dort einen kleinen buckeligen Vorsprung in der Ventrikelwand hervor 
(FINCHER, 1951; GUILLAUME et al., 1959). Selten ist die intraventrikuläre Lokali
sation arteriovenöser Angiome (MCCORMICK, 1969). In bestimmten Fällen kann 
eine zunehmende Raumforderung dadurch zustande kommen, daß sich sekundär 
ein sackförmiges Aneurysma einem arteriovenösen Angiom aufpfropft. 

Histologisches Bild 

Die zu- und abführenden dilatierten und wandverdickten Gefäße lassen ihren 
arteriellen bzw. venösen Wandcharakter einigermaßen erkennen, wenn auch 
mit Unregelmäßigkeiten in der Elastica interna und in der Media (Abb. 110). 
Eine Zuordnung der zwischengeschalteten Gefäßmißbildungen zu bestimmten 
Gefäßen ist meist nicht möglich. SORGO (1938 u. 1949) differenzierte mikrosko
pisch in den Angiomen Gefäße mit einer umgeschichteten, verdickten und teils 
hyalinisierten Wand mit Endothelbelag, solche mit mehr oder weniger deutlicher 
Dreischichtung und schließlich nur von Endothel und einer fibrosierten Basal
membran umgebende Bluträume. Letztere sollen kleinere und differenzierte Ge
fäße darstellen, die infolge Strömungsumkehr zu größeren Gefäßen umgebaut 
werden, wodurch ein gewisses Wachstum arteriovenöser Angiome zu erklären 
wäre. Bei der ersten Gruppe, den Gefäßen mit breiter, einheitlich aufgebauter 
Wand, handelt es sich um persistierende embryonale Gefäßverbindungen, bei 
denen unter den abnormen Zirkulationsverhältnissen die normale Ausdifferen-
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Abb. 110. Operiertes arteriovenöses Angiom bei einem 42jährigen Patienten. Die Merkmale 
der venösen und arteriellen Gefäße sind deutlich zu erkennen. Semidünnschnitt. Giemsa

Färbung. x 150 

zierung der Wandschichten ausgeblieben ist. Manchmal kann man den u1}mittel
baren Übergang der Arterie in eine wandumgebaute Vene erkennen. Thrombo
sierte Gefäße oder murale Thromben werden immer wieder gesehen. Die Gefäße, 
vor allem die den Arterien ähnlichen, zeigen häufig Verdickungen der Intima. 
Auch Verkalkungen sind häufig. PAILLAS et al. (1968) konnten bei 72 operierten 
arteriovenösen Angiomen, die histologisch untersucht wurden, in 5 Fällen 
Histiozyten mit hellem Zytoplasma innerhalb der Intimaplaques finden. Sie 
waren der Meinung, daß es sich allerdings nicht um Lipophagen handelt, daß 
die Zellen kein Fett, sondern nur Cholesterin beinhalten. Auch von anderen 
Autoren wurden regelrechte arteriosklerotische Veränderungen mit Lipophagen 
und Cholesterinkristallen selten festgestellt (STEHBENS, 1972). 

In dem Hirngewebe findet man Ödeme verschiedener Stärke, Gliosen, Ent
markungen und Verkalkungen. Häufig kann man die Zeichen von alten Blutun
gen und Erweichungen erkennen. Hirngebiete, die entfernt von den arteriovenö
sen Angiomen liegen, können auch den Verlust von Nervenzellen und eine 
leichte Gliose zeigen. 

Elektronenmikroskopie 

EBHARDT et al. (1976) untersuchten 9 operierte arteriovenöse Angiome elek
tronenmikroskopisch. Während ein Teil der pathologisch strukturierten angio
matösen Gefäße eine Zuordnung zu einem arteriellen oder venösen Gefäßsektor 
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Abb. 111. 65jähriger Patient. Arteriovenöses Angiom. Operationspräparat. Zwei kleine Ge
fäße, die nicht deutlich dem arteriellen bzw. venösen Schenkel zuzuordnen sind. Das Lumen 
des unteren Gefäßes ist durch einen vornehmlich aus Thrombozyten bestehenden Thrombus 

verlegt. x 4000 
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Abb. 112. Gleicher Fall wie in Abb. 111. Starke Erweiterung des subendothelialen Raumes 
(x) . Trotz der starken Atrophie entspricht die kontinuierliche Schicht von Muskelzellen 

der einer arteriellen Media. x 7500 

zuließ, war ein großer Teil der Gefäßabschnitte schwer oder gar nicht zu 
klassifizieren (Abb. 111). Eine strukturell häufig festgestellte Veränderung war 
die oft exzessive Verbreiterung des subendothelialen und des perivaskulären 
Raumes (Abb. 112). 

Die Abgrenzung der angiomatösen Gefäße gegen das Hirngewebe entspricht 
weitgehend der der regelrecht strukturierten Gefaßprovinzen mit perivaskulärer 
Gliascheide. Im perivaskulärem Raum ist die starke Kollagenfaserbildung auf
fällig. 
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Abb. 113. 3ljähriger Mann. Hämangiom im Parietellappen. Großkalibrige Gefäßverbindun
gen zwischen arteriellem und venösem Schenkel 

4. Angeborene arteriovenöse Fisteln. Varix venae magnae galeni 

In seltenen Fällen findet man statt eines Gefäßkonvolutes eine oder mehrere 
großkalibrige direkte Gefäßverbindungen zwischen Arterie und Vene, die man 
als kongenitale arteriovenöse Fisteln bezeichnen kann (REINHOFF, 1924; DANDY, 
1928; RUSSEL U. NEVIN, 1940; ALPERS U. FORsTER, 1945a; hEGER u. FORBEs, 
1946; ÜSCHERWITZ u. DAVIDOFF, 1947; BOLDREY U. MILLER, 1949; HABERLAND, 
1950; VERBIEST, 1951; WELCH, 1968; BRET U. KUNc, 1969). Sie wurden von 
ÜLIVECRONA (1936) als arteriovenöse Anomalien den arteriovenösen Angiomen 
gegenübergestellt (Abb. 113). 

SZILAGYI et al. (1965) sehen in der Anwesenheit von dysplastischen Zellele
menten in der Arterienwand den Beweis, daß es sich um angeborene Fisteln 
handelt. Die Gefäßwände der erworbenen arteriovenösen Fisteln zeigen keine 
Dysplasie. 

Eine sehr enge Beziehung sowohl zu den intrakraniellen arteriovenösen An
giomen als auch zu den arteriovenösen Fisteln weist das sog. Aneurysma der 
V. magna cerebri auf, ein besonders bei Kindern, selten aber auch in der 3. 
oder 4. Lebensdekade anzutreffender Befund. Mit NOETZEL und ZORGER (1967) 
wird dieses Krankheitsbild auch als "Angiodysplasie der basalen Hirngefaße 
mit Varix der V. magna cerebri" bezeichnet. Die bisher in der Literatur mitgeteil
ten Fälle sind in den Publikationen von NOETZEL und ZORGER (1967) und 
von CH. und H. WERNER (1968) berücksichtigt. Während MCCORMICK (1966) 
in einigen Fällen eine angeborene Varix annahm und WOHAK (1923) noch geburts
traumatischen Einflüssen Bedeutung für die Ektasie der V. cerebri magna bei-
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maß, gilt heute die Abhängigkeit der Varikose von arteriovenösen Kurzschlüssen 
als gesichert. 

Die arteriovenösen Verbindungen sind gewöhnlich am stärksten zur A. cere
bri posterior entwickelt, oft doppelseitig, weniger ausgeprägt zur A. cerebri 
anterior und am geringsten zur A. cerebri media (HOELZER, 1940; NOETzEL 
u. ZORGER, 1967). Oft sind angiomatöse Gefäßkonvolute zwischen den arteriellen 
Zufluß und die große Hirnvene geschaltet (FRENcH u. PEYTON, 1954). Thromben 
können sowohl in den afferenten Arterien (HIRANO u. TERRY, 1958) als auch 
in den drainierten Venen (GOLD et al., 1964; AGEE et al., 1969) oder in der 
V. Galeni selbst (WEIR et al., 1968) vorkommen. Unter der arteriellen Druckbela
stung kann die Ektasie der V. magna cerebri mehr als 10 cm Größe erreichen. 
In dem Fall von VERDURA und SHAFRON (1969) nahm sie die Hälfte des Schädel
innenraumes ein. In der Mehrzahl der Fälle tritt der Tod schon im Neugebore
nen- und Säuglingsalter unter den Zeichen eines Hydrocepha1us internus occ1usus 
durch Kompression des Aquaeductus Silvii ein, gelegentlich auch unter den Sym
ptomen einer Subarachnoidalblutung. Die Ruptur eines angiomatösen Gefäßes 
mit intraventrikulärer Blutung wurde von COHEN et al. (1954) beschrieben. Die 
am Shunt beteiligten arteriellen Gefäße fallen durch ein überdurchschnittliches 
Kaliber auf, so daß U.u. auch ohne arteriographischen oder präparatorischen 
Nachweis allein aus der Gefäßweite (PAMPUS et al., 1960) auf die im Kurzschluß 
beteiligten Gefäßabschnitte geschlossen werden kann. Der insgesamt breite arte
riovenöse Kurzschluß führt in den Fällen von Varix der V. magna cerebri 
regelmäßig zu einer manchmal tödlichen Rechtsherzbelastung (POOL, 1965). 

Der Sinus rectus kann in die ektatische Ausweitung der V. magna cerebri 
einbezogen sein (HIRANO u. TERRY, 1958). Variköse Erweiterungen des Hirnsinus 
sind nur vereinzelt beschrieben worden. MARX (1925) berichtete über eine eiför
mige Erweiterung des Sinus longitudinalis inferior bei einem 3 Tage alten Kind 
und nahm als Ursache eine angeborene Schwäche der Sinuswand an. HOELZER 
(1940) konnte bei einer Varix des Sinus rectus bei einem 10 Monate alten 
Knaben das Einmünden von drei großkalibrigen Arterien in den Sinus nachwei
sen. Als Folge von arteriovenösen Angiomen der Mittellinie oder denjenigen, 
die zu den Venen der Mittellinie hin drainieren, können auch Ektasien anderer 
Venen entstehen (Abb. 114), die diejenigen der V. magna cerebri vortäuschen 
(LITVAK et al., 1960). An der Dura in der Nähe des Längsblutleiters scheint 
eine variköse Form der Phlebektasie (Varix der Dura) nicht so selten vorzukom
men (ZÜLCH, 1956). DANDY (1928) und RÖTTGEN (1938) beschrieben Fälle von 
"venösem Aneurysma" bzw. "venösem Angiom" der Dura, die am ehesten 
als erweiterte Pacchionische Granulationen aufzufassen sind. 

5. Erworbene arteriovenöse Fisteln. Carotis-Cavernosus-Fistel 

Neben den gut bekannten Fistelbildungen zwischen A. carotis interna und 
Sinus cavernosus wurden vor allem mit Hilfe der zerebralen Angiographie 
weitere Fistelbildungen zwischen den Hirnarterien und -venen aufgedeckt. Vor
aussetzung für die Entstehung einer Fistel ist sowohl bei der Arterie als auch 
bei der Vene ein Wanddurchbruch. Infolgedessen trifft man die arteriovenöse 
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Abb. 114. 8jähriger Junge. Blutung eines arteriovenösen Angioms. Von Blutkoagula umge
bene Phlebektasie eines zum Sinus sagittalis einmündenden GeHWes 

Fistel äußerst selten an, in der Regel nach Traumen, aber auch iatrogen (Gefaß
punktionen oder operative Eingriffe). 

Die Entstehung arteriovenöser Fisteln zwischen der A. carotis interna und 
dem Sinus cavernosus bietet Besonderheiten, die sie von allen anderen Fisteln 
an den zerebralen Gefaßen unterscheiden, da eine Öffnung in der Arterienwand 
hier schon zur arteriovenösen Fistelbildung genügt. 

Die A. carotis interna wird vom Sinus cavernosus polsterartig umschlossen und liegt 
somit über eine lange Strecke innerhalb der venösen Räume. Normalerweise ist die Arterie 
vollkommen frei im Sinus aufgehängt und hat keinen Kontakt mit der Dura, ausgenommen 
in ihrem vordersten unteren Abschnitt. Im Sinus gibt die A. carotis drei Hauptäste ab, 
die meningohypophysäre Arterie, die Arterie zum unteren Abschnitt des Sinus und die 
Kapselarterie (SCHNÜRER u. STATTIN, 1963). Alle diese Äste haben einen innigen Kontakt 
mit der Dura innerhalb des Sinus cavernosus und anastomosieren mit den Arterien der 
Gegenseite. Diese Verhältnisse haben grundsätzliche Bedeutung, weil Fisteln nicht nur 
durch Einrisse der Karotis entstehen können, sondern auch durch Abreißen eines der 
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erwähnten Äste der Arterie im Bereich des Sinus cavernosus (PARKINSON, 1964). Dies 
ist vor allem in therapeutischer Hinsicht von Wichtigkeit. 

Als Ursache von Carotis-Cavernosus-Fisteln stehen Traumen an weitaus erster Stelle. 
Bei einigen Patienten allerdings liegt das Trauma Jahre zurück und ist geringfügig gewesen. 
Darüber hinaus müßte angesichts der ständigen Zunahme der Schädeltraumen das Krank
heitsbild der Carotis-Cavernosus-Fistel immer häufiger werden, was jedoch nicht der Fall 
ist. Aus diesem Grunde wurde von einigen Autoren (DANDY u. FOLLIS, 1941; KESSEL 
et al., 1969) bei der Entstehung arteriovenöser Fisteln im Sinus eine kongenitale Gefaßwand
schwäche der A. carotis interna, evtl. mit Aneurysmabildung, als disponierender Faktor 
angenommen. Spontane bzw. kongenitale Carotis-Cavernosus-Fisteln stehen allerdings an 
Häufigkeit weit hinter den traumatisch entstandenen zurück (MEADOWS, 1947; LANGE-CO
SACK" 1966). Iatrogen bedingte arteriovenöse Fisteln im Sinus cavernosus, z.B. bei der 
Elektrokoagulation des Ganglion trigeminale (HAUSER, 1966) sind selten. 

Obwohl durch die veränderten Strömungsverhältnisse mit Wirbelbildungen 
die Voraussetzung für eine spontane Thrombosierung gegeben sein sollte, wurde 
Spontanheilung nur in 10-16% (HoLMAN et al., 1951) bzw. 5,6% (WOLFF U. 

SCHMIDT, 1939) beobachtet. Selten kommt es auch zur ungewöhnlich starken 
Dilatation der Sinusräume und der Venen mit schließlieher Zerreißung der Dura 
mater und intrakraniellen Komplikationen. Eine solche Zerreißung kann ein 
subdurales Hämatom mit fatalem Ausgang herbeiführen (EcHoLs u. JACKSON, 
1959). Die dünne Wand des Sinus sphenoidalis in unmittelbarer Umgebung 
des Sinus cavernosus wird äußerst selten spontan durchbrochen (CAIRNS, 1942). 

Spontane Fisteln zwischen der A. und V. vertebralis wurden angiographisch 
nachgewiesen (GOODY u. SCHECHTER, 1960; MARKHAM, 1969; SUTTON U. PRATT, 
1971; BARTAL U. MORRIS, 1972; ENNIS et al., 1972). Die mögliche Rolle der 
fibromusku1ären Dysplasie (s.S. 340) in ihrer Pathogenese wurde diskutiert (Gil
RAUD et al., 1973). 

6. Angioma capillare et venosum calcificans (Sturge-Weber-Krankheit) 

Die zu den Phakomatosen und zu dem Formenkreis der neurokutanen Syn
drome zählende Sturge-Weber-Krankheit mit Angioma capillare et venosum 
calcificans ist durch eine kombinierte angeborene Angiomatose der Haut, der 
Chorioidea und der weichen Hirnhäute charakterisiert. Die pathogenetische Be
deutung der Hirnhautinnervation und ihre Entwicklung bei dieser Krankheit 
wurde von KAUTZKY (1949) hervorgehoben. 

Ähnlich den Syndromen nach von Recklinghausen sowie Bourneville und 
Lindau handelt es sich bei dem verkalkenden Angiom der Piavenen und Rinden
kapillaren von Sturge-Weber um eine Art von Systemerkrankung, bei der Hirn 
und weiche Häute sowie die dazugehörenden Metameren der Haut im Trigemi
nusgebiet befallen sind (ECKEL, 1950).Die Krankheit wurde auch oft zu den 
systematischen Blastomatosen bzw. "neuroektodermalen Dysplasien" gerechnet 
(KOCH, 1940; VAN BOGAERT, 1933). Weitere Synonyme dieser Krankheit sind: 
Sturge-Kalischer-Krankheit, Sturge-Weber-Dimitri-Syndrom, meningofaziale 
Angiomatose, encephalo-trigeminale Angiomatose. Voll ausgebildete Fälle des 
Syndroms sind eher selten (POSER u. TAVERAS, 1957). Häufiger sind Fälle nur 
mit Hirnbeteiligung oder auch mit isolierten Angiomen an Augen und Gesicht 
(ALEXANDER u. NORMAN, 1960). Der Naevus flammeus liegt meist im Gesicht, 
selten am übrigen Körper und an den Augen. 
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Makroskopisches Bild 

Die Hauptveränderung liegt im allgemeinen in den weichen Häuten. Ein 
Vorzugssitz ist nicht bekannt, wenn auch die Parietal- und Okzipitallappen 
besonders befallen sind. Die angiomatösen Veränderungen der weichen Häute 
sind über der linken Großhirnhälfte häufiger anzutreffen als über der rechten. 
An der Mantelkante scheinen sie nicht vorzukommen, ebenso ist ein Sitz am 
Kleinhirn selten (R0NNE, 1937). Der Plexus chorioideus kann auch beteiligt 
sein (WOHLWILL u. YAKOVLEV, 1957). Die Ausdehnung der Veränderungen ist 
verschieden weit und kann von Markstück- bis Handtellergröße schwanken. 

Im typischen Fall sieht man in den weichen Häuten eine stark vermehrte 
Vaskularisierung. Kleine wurmartig geschlängelte venöse Gefäße von höchstens 
Stecknadelkopfgröße bilden ein Netzwerk in der Leptomeninx bis in die Tiefe 
der Furchen, aus der einige größere gänsekieldicke Gefäße das Blut sammeln. Die 
zuführenden Arterien sind kaum zu sehen. Die Gefäße sind dunkelblau gefärbt, 
sie pulsieren nicht. Die Arachnoidea kann derb und weißlich-grau aussehen 
(PETERMAN et al., 1958). Selten ist die Dura auch beteiligt (GREEN, 1945). Über 
den atrophischen Anschnitten kann das Schädeldach verdickt sein und eine 
vermehrte Diploezeichnung aufweisen. Die Hirnwindungen können "mißgebil
det" aussehen, z.B. wie eine Mikrogyrie, oft liegt in ihrer Mitte eine Delle. 
Das ganze Gebiet kann sich aufgrund der Verkalkungen derb anfühlen. 

Die atrophischen Hirnveränderungen sind Folge der durch die angiomatöse 
Fehlbildung bedingten Ernährungsstörungen der Rinde. Ihr Ausmaß wechselt 
im Einzelfall erheblich, sowohl hinsichtlich der Manifestation als auch der Aus
dehnung. Bei sehr frühzeitig einsetzender Schädigung der Rinde können sich 
umfangreiche konsekutive Degenerationen einstellen und transneural ausbreiten. 
Am bekanntesten ist die gekreuzte Kleinhirnatrophie, bei der sich die sekundäre 
Degeneration nach Ausfall der fronto- und temporopontinen Afferenz über 
das Brückenfußneuron in die kontralaterale Kleinhirnhemisphäre fortsetzt. 

Die Kalkinkrustationen können erhebliche Ausmaße erreichen, sind in der 
Regel schon röntgenologisch nachweisbar und fallen auch bei der Hirnsektion 
als kleinere oder größere Konkrementansammlungen auf. Sie sind nur selten 
in den weichen Häuten anzutreffen, bevorzugen die mittleren Rindenschichten 
und können auch im subkortikalen Mark lokalisiert sein. 

Histologisches Bild 

Die Veränderungen der Gefäße in den weichen Häuten, besonders in den 
Arachnoideavenen stehen im Vordergrund (Abb. 115). Die Gefäße sind an Zahl 
vermehrt und hyperplastisch, teils können sie auch anaplastisch erscheinen. Sie 
sind konvolutartig angeordnet, dünnwandig, geschlängelt. Ihre Wand setzt sich 
aus einer Endothelschicht und einer dünnen Bindegewebslage zusammen; eine 
Muscularis fehlt in der Regel. Umschriebene bindegewebige Wandverdickungen 
kommen vor. Die fehlgebildeten Gefäße erinnern an ektatische und kleine Venen. 
Die abnormen Gefäße penetrieren selten die Hirnrinde und nur gelegentlich 
werden einige erweiterte und geschlängelte Rindengefäße beobachtet (NORMAN, 
1963). An der Aderhaut des Auges kommt ein ähnliches, angiomatöses Gewebe 
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Abb. 115a-c. Angioma capillare et venosum calcificans. a l4jähriges Mädchen. Okzipitallap
pen. Hypertrophie und Hyperplasie der meningealen Gefäße. Niss\. x 6. bund c 2ljährige 

Frau. Okzipitallappen. Verkalkung der Rindengefäße. b HE. x 12 ; c Niss\. x 60 
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vor (BERGSTRAND et al., 1936). Die Rinde darunter weist erhebliche regressive 
Veränderungen auf, in den fortgeschrittenen Fällen bis zur ausgeprägten Atro
phie. In den atrophischen Hirnwindungen können die Ganglienzellen, besonders 
der 3. und 5. Schicht, fehlen (GREEN, 1945). Die Kapillaren, vor allem der 
2. und 3. Schicht, sind völlig verkalkt - manche erscheinen nur noch als 
Kalkperlen (Abb. 115) und -stifte -, sind nicht mehr als solche zu erkennen und 
nur noch an dem restlichen Silberfasernetz zu identifizieren. Um ehemalige 
Gefäße kann sich eine Fasergliose entwickeln. Die Verkalkung der Gefäße wird 
gewöhnlich nach der Tiefe zu geringer, kann aber bis zum Marklager fortschrei
ten. Im Markscheidenbild ist entsprechend dem Untergang der Ganglienzellen 
eine diffuse Lichtung festzustellen. Der Fettabbau weist auf die sekundäre Entste
hung der Hirnveränderungen als Folge der fortschreitenden Durchblutungsstö
rungen hin. Die noch nicht verkalkten Venen und Kapillaren der Hirnrinde 
sind nicht immer normal gebaut, sondern oft erweitert und stark geschlängelt 
und bestehen aus einer einzelligen dünnen Faserschicht. Ob diese Veränderungen 
Folge der geänderten hämodynamischen Verhältnisse oder primäre Fehlbildun
gen sind, ist nicht geklärt. 

Abzugrenzen von den unmittelbaren Auswirkungen der meningealen Angiomatose auf 
die nervöse Substanz sind sekundäre Krampfschäden, die sich bei den häufigen epileptischen 
Anfällen derartiger Patienten einstellen können und als elektive Parenchymnekrosen und 
-verödungsherde mit dem für Krampffolgen typischen Prädilektionsmuster besonders im 
Sommerschen Sektor des Ammonshorns, in der Purkinje-Zellschicht der Kleinhirnrinde 
und im Thalamus nachweisen lassen. 

a) Leptomeningeale Hämangiektasie 

POTTER (1948) beschrieb zwei Kinder, die bei der Geburt bzw. im Alter von einem Tag 
mit schwerer Herzhypertrophie und einer meningealen Hämangiektasie starben. Sie bestand 
aus zahlreichen geschlängelten Gefaßen, die die histologische Struktur von Kapillaren und 
Venolen zeigten und die gesamte Oberfläche des Gehirns durchsetzten. Die Arterien waren 
normal und das darunterliegende Gehirn zeigte keine Veränderungen. Einen ähnlichen 
Fall hatte JAFFE (1929) beschrieben. Diese Fälle sowie diejenigen von familiärer, nicht 
verkalkender leptomeningealer Angiomatose, die DIVRY und VAN BOGAERT (1946) sowie 
BRÜNS et al. (1968) beschrieben haben, sind am ehesten mit dem Sturge-Weber-Syndrom 
verwandt. 

111. Aneurysmen 

Als Aneurysma bezeichnet man eine lokalisierte und dauernde Erweiterung 
der Herz- oder Gefäßwand als Folge eines Nachgebens der Wandbestandteile. 
Aneurysmen werden in der Regel nur in Arterien beobachtet und kommen 
nur äußerst selten in den Venen vor. 

Kleine, nur histologisch nachweisbare Ausbuchtungen der Hirnarterien werden zweck
mäßigerweise Mikroaneurysmen genannt (FoRBus, 1930; RICHARDSON u. HYLAND, 1941). 
Die Bezeichnung "Miliaraneurysmen" sollte ausschließlich in dem ursprünglichen Sinne 
von CHARCOT und BOUCHARD (1869) für die Aneurysmen der intrazerebralen Arteriolen 
und Kapillaren angewandt werden (s.S. 322). Die Bezeichnung arteriovenöses Aneurysma 
wird gelegentlich für eine arteriovenöse Anastomose oder Fistel (s.S. 229) gebraucht und 
ist, auch wenn dabei eine Gefaßerweiterung vorkommt, irreführend. 
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RICHARDSON und HYLAND (1941) unterschieden zwischen den sackjörmigen 
Aneurysmen an den Gabelungen und Astabgängen der Schlagadern am Hirn
grund und den spindeljörmigen Erweiterungen größerer Schlagaderstrecken. Die 
ersteren wurden auch beerenförmige Aneurysmen genannt (COLLIER, 1931) und 
sind weitaus am häufigsten. Das Verhältnis der beiden zueinander geht aus 
der Arbeit von RICHARDSON und HYLAND hervor, die unter 40 Fällen nur 2 
spindeiförmige Aneurysmen zählten. Manche Autoren haben überhaupt nur 
sackförmige Aneurysmen gesammelt. 

Aneurysmen mit einer gesicherten entzündlichen Genese, die fälschlicherweise 
als mykotisch bezeichnet werden, unterscheiden sich vor allem durch ihre Lokali
sation von den übrigen sackulären bzw. spindeiförmigen Aneurysmen. 

Die traumatischen und dissezierenden Aneurysmen, die nur im weitestem Sinne 
als Aneurysmen zu bezeichnen sind, werden aus Gründen der Systematisierung 
in diesem Kapitel behandelt. 

1. Sackförmige Aneurysmen 

Inzidenz, Alter, Geschlecht 

Die Häufigkeit von Aneurysmen der Hirnarterien in großen Sektionsreihen 
war in der früheren Literatur viel geringer als in neueren Arbeiten. Allerdings 
liegen auch hier die angegebenen Frequenzen von 9% (RIGGS u. Rupp, 1943), 
7,6% (STEHBENS, 1963a), 4,9% (CHASON u. HINDMAN, 1958), 3,6% (COHEN, 
1955), 2,1 % (HOUSEPIAN u. POOL, 1958), 1,6% (R.G. BERRY et al., 1966) und 
1,2% (MCCORMICK u. NOFZINGER, 1965) weit auseinander. Für diese Unter
schiede sind einmal das verschiedene Durchschnittsalter des Sektionsgutes und 
die unterschiedliche Sorgfalt, mit der die Hirngefäße untersucht wurden, verant
wortlich zu machen. Auf alle Fälle ist es offensichtlich, daß die Hirngefäße 
der häufigste Sitz von Aneurysmen im ganzen Körper sind. Das Vorkommen 
von multiplen Aneurysmen in einem Patienten ist keine Seltenheit. Die angegebe
nen Daten variieren bei den verschiedenen Autoren. Die angiographischen 
Untersuchungen geben niedrigere Häufigkeit an. DECKER (1960) fand bei 100 
Fällen 8mal mehrere Aneurysmen, bei weiteren vier Patienten ergab erst die 
Sektion zusätzliche multiple Gefäßrnißbildungen. Der Grund hierfür ist vielfach 
die spontane Thrombosierung kleinerer Aneurysmen, die der angiographischen 
Darstellung entgehen. Aber auch die morphologischen Arbeiten differieren in 
ihren Angaben voneinander, wobei vor allem die Sorgfalt, mit der die Gefäße 
untersucht wurden, eine wichtige Rolle spielt. Bei ihren Aneurysma-Patienten 
fanden RICHARDSON und HYLAND (1941), STEHBENS (1963a), McKISSOK et al. 
(1961), MCCORMICK und NOFZINGER (1965), BERRY et al. (1966) und CROMPTON 
(1966a) bei 20% und mehr das Vorkommen multipler Aneurysmen. Dem Vor
kommen von multiplen Aneurysmen sollte keine ätiologische Bedeutung beige
messen werden, weil mehrere Aneurysmen auch bei den arteriosklerotischen 
Aneurysmen der extrakraniellen Arterien beschrieben werden (GIFFORD et al., 
1953; GLIEDMAN et al., 1957; CRAWFORD et al., 1961). 

In den langen Untersuchungsreihen ist die Altersverteilung am häufigsten 
zwischen 30 und 75 Jahren mit einer deutlichen Spitze in der 5. Dekade. Die 
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in der Literatur wiederholt mitgeteilten Fälle von Aneurysmen bei Kindern 
und Jugendlichen (DIAL u. MAURER, 1937; FORSTER u. ALPERS, 1943; NEwcoMB 
u. MUNNS, 1949; JANE, 1961; GARCIA-CHAVEZ u. Moossy, 1965) lassen nach 
SMITH und WINDSOR (1961) sowie STEHBENS (1972) eine entzündliche Natur 
nicht mit Sicherheit ausschließen. 

Bezüglich der Geschlechtsverteilung wurde bis auf wenige Ausnahmen (W AL
TON, 1956; HOUSEPIAN u. POOL, 1958) ein leichtes Überwiegen der Frauen gegen
über den Männern angegeben (DANDY, 1944; HAMBY, 1952; DINNING u. FALCO
NER, 1953; WILSON et al., 1954; DuBoULAY, 1965; MCCORMICK u. NOFZINGER, 
1965; BERRY et al., 1966; CROMPTON, 1966a; HUDSON u. RAAF, 1968; LOCKSLEY, 
1966). Diese Geschlechtsverteilung der Aneurysmen der Hirngefäße kontrastiert 
mit derjenigen der Aneurysmen der Aorta und den übrigen peripheren Gefäßen, 
die bei Männern viel häufiger vorkommen. 

Lokalisation 

STEHBENS (1972) unterteilt die sackförrnigen Aneurysmen nach ihrer Lokalisation inner
oder außerhalb der Gabelungsstellen. Beide Arten weisen jedoch weitgehende Unterschiede 
auf und die sackförmigen Aneurysmen außerhalb der Gabe1ungsstellen entsprechen bezüg
lich ihrer Histologie und Pathogenese den spindeiförmigen Aneurysmen. Sie werden daher 
in einer Gruppe zusammen beschrieben. 

Die Aneurysmen in der Gabelung entstehen nicht aus dem lateralen Winkel, 
sondern in dem Apex sowohl von größeren wie auch von kleineren Abzweigun
gen, obgleich die überwiegende Mehrzahl bei der Gabelung größerer Gefäße 
vorkommt, nämlich entweder im Circulus Willisi oder in seinen Hauptabgängen. 
Selten werden sie in den peripherer gelegenen Arterien des Groß- und Kleinhirns, 
nie in intrazerebralen oder intrazerebellären Gefäßen gefunden. 

Wenn man den Circulus Willisi in einen vorderen und hinteren Anteil durch 
eine Linie teilt, die in der Höhe der Communicans posterior verläuft, findet 
man 85-95% der sackförmigen Aneurysmen in der vorderen und nur 5-15% 
in der hinteren Hälfte (Abb. 116). Diese Korrelation war in den Mitteilungen 
des vorigen Jahrhunderts zugunsten der hinteren Hälfte verschoben, vor allem 
bei denjenigen Zahlenangaben, die die vertebrobasilare Ektasie und die spindeI
förmigen Aneurysmen miteinschlossen (WALTON, 1956). 

Zwischen den verschiedenen Autoren herrscht keine Übereinstimmung über 
die Inzidenz von Aneurysmen in den verschiedenen Hirnarterien. WILLIAMS 
et al. (1955), KRAYENBÜHL u. YASARGIL (1958), CRAWFORD (1959), FREYTAG 
(1966) und SACHS et al. (1968) fanden sie am häufigsten in der A. communicans 
anterior. Zu gleichen Ergebnissen führte eine kollektive arteriographische Studie 
über 2672 Aneurysmen (LOCKSLEY, 1966). In der Regel finden sich die Aneurys
men in einem der beiden Enden der Communicans anterior (Abb. 117), es kann 
aber auch die ganze Länge derselben miteinbezogen sein. Häufig entstehen sie 
in einer Seite als Folge eines großen Shunts von Blut durch die A. communicans 
zu der konterlateralen A. cerebri anterior. Diese Variation des Circulus Willisi 
ist die einzige, die eine deutliche Korrelation mit dem Vorkommen von Aneurys
men der Hirnarterien hat. 

Andere Autoren fanden eine höhere Inzidenz von Aneurysmen in der A. 
cerebri media (McDoNALD u. KORB, 1939; RICHARDSON u. HYLAND, 1941; DIN-
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Abb. 116. Sitzverteilung von 100 sackförmigen Aneurysmen im Circulus Willisi 

NING u. FALCONER, 1953; WALTON, 1956; PAKARINEN, 1967; STEHBENS, 1972). 
Die Aneurysmen entstehen in der Zwei- oder Dreifachverzweigung der A. cerebri 
media, die 2-3 cm nach ihrem Abgang aus dem Circulus Willisi stattfindet 
(Abb. 118). Auch die A. carotis interna wurde als der häufigste Sitz von Aneurys
men angegeben (WILSON et al., 1954; WALKER U. ALLEGRE, 1954; KRAULAND, 
1957; HOUSEPIAN u. POOL, 1958; MCCORMICK U. NOFZINGER, 1965). Die Mehr
zahl der Aneurysmen entstehen bei dem Abgang der A. communicans posterior, 
weniger häufig bei den Abgängen der A. chorioidea anterior und der A. ophthal
mica (DRAKE, 1965a, b). Viele der Aneurysmen, deren Sitz in der A. communi
cans posterior angegeben wird, entstehen in dem Abgangswinke1 dieser Arterie 
noch im Gebiet der Carotis interna. Das vordere Ende der A. communicans 
posterior zeigt bei seinem Abgang aus der A. carotis interna häufig eine infundi
buläre Erweiterung, die von STEHBENS (1963a) sowie POOL und POTS (1965) 
für eine präaneurysmatische Anomalie gehalten wurde. 

HASSLER und SALTZMAN (1963) fanden in zwei von 7 Fällen infundibuläre Erweiterung 
bei einem normalen Gefäßwandbau, in 4 Fällen eine Fragmentierung und in 5 Fällen 
das Fehlen der Elastica interna. Sie schlossen daraus, daß zwischen Aneurysmen und infundi
bulärer Erweiterung ätiopathogenetische Beziehungen bestehen. EDELsON et al. (1972) sahen 
unter 11 Mitgliedern einer Familie 5 mit Aneurysmen im Abgang der A. communicans 
posterior aus der Karotis und bei weiteren 3 eine infundibuläre Erweiterung. STUNTZ et al. 
(1970) berichteten über ein Aneurysma, an dessen Sitz 9 Jahre vorher angiographisch 
eine infundibuläre Erweiterung gefunden worden war. Die histologische Untersuchung zeigte 
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Abb. 117. 72jährige Patientin. 7 x 4 mm messendes Aneurysma der A. communicans anterior 
mit einer 3 mm langen RuptursteIle 

Abb. 118. 50jähriger Patient. 19 Jahre vor dem Tod Ligatur der A. carotis interna links 
wegen Aneurysma der A. cerebri media. Jetzt 5 x 2,5 cm großes verkalktes Aneurysma 
der A. cerebri media und ein glastecknadelkopfgroßes Aneurysma in der A. basilaris (Pfeil) 
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eine Unterbrechung der Elastica interna in der rechten Carotis interna, 2 mm vor dem 
Aneurysmahals in der Abgangsstelle der Communicans posterior. Auf der Gegenseite waren 
auch zwei kleine Breschen der Elastica interna zu erkennen. Darüber hinaus wurden Aneu
rysmen in der Gabelung der rechten Anterior und Communicans anterior sowie bei Kon
fluenz der linken Carotis interna und Communicans posterior gefunden. Demgegenüber 
fanden EpSTEIN et al. (1970) in 7 Fällen infundibulärer Erweiterung keine histologischen 
Veränderungen der Gefäßwand und lehnten daraufhin irgendeine Beziehung zwischen den 
Erweiterungen und dem Aneurysma ab. 

Die Einmündung der A. communicans posterior in die A. cerebri posterior ist selten 
Sitz der Aneurysmen, und wenn sie dort angetroffen werden, muß eingehend untersucht 
werden, ob sie tatsächlich nicht entzündlicher Natur sind. Die Aneurysmen der A. basilaris 
kommen meistens in der Gabelung unter dem Boden des 3. Ventrikels, der gelegentlich 
verschoben wird, vor. Aneurysmen können auch am Abgang der A. cerebellaris anterior 
inferior gefunden werden und in der A. cerebellaris superior. Die Aneurysmen bei der 
Einmündung der Vertebralis in die Basilaris sind in der Regel arteriosklerotischer Natur. 
Die Aa. vertebrales werden meistens von den sackförmigen Aneurysmen, die bei der Ab
gangsstelle der A. cerebellaris posterior inferior entstehen, verschont. 

Bei sackförmigen Aneurysmen, die an atypischen Stellen lokalisiert sind, 
ist zum Ausschluß entzündlicher bzw. traumatischer Aneurysmen (STEHBENS, 
1972) eine sorgfältige histologische Untersuchung erforderlich. 

Makroskopisches Bild 

Die Größe der sackförmigen Aneurysmen schwankt zwischen wenigen Milli
metern und einigen Zentimetern. SUGAI und SHOJI (1968) bezeichnen Aneurys
men unter 4 mm als klein, als mittelgroß bis 7 mm und als groß darüber. Sie 
fanden eine Zunahme der Größe mit dem Alter der Patienten. LOCKSLEY (1966) 
stellte einen solchen Trend unter seinen 244 untersuchten Aneurysmen nur ange
deutet fest und MCCORMICK (1971) konnten keine Zunahme der Größe der 
Aneurysmen bei höherem Lebensalter finden. Etwa die Hälfte stellte einen Zu
fallsbefund bei der Obduktion dar. ADAMS (1963) meinte, daß Riesenaneurysmen 
mit über 2,5 cm Durchmesser eine eigene Gruppe darstellen. Riesenaneurysmen 
bis 8 cm Durchmesser wurden vor allem in der A. cerebri media beschrieben 
(SADIK et al., 1965; MORLEY u. BARR, 1969; SCOTT u. BALLENTINE, 1972; TERAO 
u. MURAOKA, 1972). 

Sackförmige Aneurysmen können breitbasig aufsitzen (Abb. 119), häufig je
doch sind sie an ihrem Ursprung gestielt, stehen oft in fast rechtem Winkel 
zum Stammgefäß und sind selten in die Strombahn eingeschaltet, was für die 
chirurgische Behandlung wichtig ist. Meistens sind sie rundlich oder längsoval 
mit mehr oder weniger buckeliger Oberfläche, gelegentlich haben sie mehrfach 
sekundäre Ausbuchtungen, die als Hinweis für das Aneurysmawachstum durch 
Dehnung umschriebener Wandbezirke angenommen werden (KRAULAND, 1957). 
Dabei werden manchmal, insbesondere an der A. cerebri media, kleine Seiten
zweige des Stammgefäßes ganz in ihre Wand aufgenommen, so daß die kleinen 
Äste aus dem Aneurysmasack zu entspringen scheinen. In dem aneurysmatischen 
Sack entstehen jedoch keine Kollateralen (STEHBENS, 1962a, 1963a; CROMPTON, 
1966a). Wenn eine solche Kollaterale in dem Angiogramm gesehen wird, muß 
dies als Artefakt gedeutet werden (SACKS et al., 1968). Je größer der Aneurysma
sack wird, desto schwieriger ist es seinen Ursprung zu bestimmen. Die Unter-
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Abb. 119. 50jährige Patientin. Zwei hintereinander breitbasig auf der A. cerebri media sit
zende Aneurysmen 

suchung von Serien schnitten einer größeren Zahl von Aneurysmen zeigte jedoch, 
daß abgesehen von den Ursprungsgefäßen und ihren in der Nähe des Aneurys
maeinsatzes ausgehenden und sekundär einbezogenen kleineren Gefäßen keine 
Gefäße aus dem Aneurysmasack abgehen (STEHBENS, 1963a). 

Die kleineren und jüngeren Aneurysmen haben gewöhnlich eine zarte, durch
sichtige, auffallend dünne Wand und neigen zunächst nicht zur Thrombose. 
Bei älteren Aneurysmen ist die Wand in ganzer Ausdehnung oder nur teilweise 
trübe und verdickt und mehr oder weniger starr. Nicht selten ist sie auch verkalkt 
und dadurch röntgenologisch auch ohne Kontrastmittel nachweisbar. In vielen 
Fällen ist die kollagenfibrosierte Wand im Stiel bereich und in den proximalen 
Abschnitten verhältnismäßig dick, zur Kuppe hin dagegen vielfach extrem dünn. 
Gelegentlich erkennt man weiße oder gelbliche arteriosklerotische Plaques und 
bei Durchschneidung der Aneurysmawand werden gelbliche Wandeinlagerungen 
häufiger gefunden. 

SACKS et al. (1968) fanden in 80% ihrer Fälle entweder eine generalisierte 
oder eine in dem aneurysmatischen Sack lokalisierte Arteriosklerose stärkeren 
Grades. Der Sitz der arteriosklerotischen Veränderungen ist nicht konstant, 
sie kommen aber viel häufiger in den Seiten als in der Kuppe vor. 

In der Umgebung der Aneurysmen findet man oft Verwachsungen der wei
chen Hirnhäute untereinander und mit der Dura, besonders zwischen den Stirn
lappen und in der Fossa Silvii. Wenn das Aneurysma in das Hirngewebe einge
bettet ist, kommen auch umschriebene Erweichungen im Hirngewebe um das 
Aneurysma mit reichlicher Bildung von rotbraunem Pigment vor. Auch an 
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den harten Hirnhäuten können anstoßend pachymeningitische Auflagerungen 
vorhanden sein, offensichtlich als eine Folge des in den Subarachnoidalraum 
eingebrochenen Blutes. Größere Aneurysmen können Druckatrophien der Hirn
nerven bzw. Arrosierung der Schädelknochen verursachen (s.S. 252). 

Histologisches Bild 

Das histologische Bild der Aneurysmen wechselt je nach ihrem Alter, das 
sich allerdings nicht genau bestimmen läßt. Der wesentliche Befund, auf den 
immer wieder hingewiesen wird, ist das völlige Fehlen der Media im Aneurysma
sack (EpPINGER, 1887). Sie endet am Aneurysmahals und zeigt vor dieser Stelle 
gewöhnlich keine Veränderungen (Abb. 120) bis auf eine Verminderung ihrer 
Kerne. Auch die Elastica interna ist hier entweder scharf unterbrochen 
(Abb. 121), manchmal eingerollt, oder ihr Gefüge ist schon vorher etwas aufge
lockert und bröckelig; sie läßt sich allenfalls mit einzelnen degenerativen Fasern 
in die Aneurysmawand hinein verfolgen. 

Lichtmikroskopisch stellt sich die Aneurysmawand aus wenigen, der Adventi
tia entstammenden Bindegewebslagen und einer nicht überall verfolgbaren Endo
thelschicht dar. 

In den älteren Aneurysmen trifft man meistens auf herdweise, oft beträchtliche 
Wandverdickungen, die aus spindeligen Zellen und mehr oder weniger reichlicher 
bindegewebiger Grundsubstanz bestehen. Der Aufbau dieser Stellen entspricht 
demjenigen der Intimapolster (s.S. 280). In allen größeren Aneurysmen, die nach 
einer Fettfärbung untersucht wurden, lassen sich lipidbeladene Makrophagen 
nachweisen. Sie kommen vor allem in den Verdickungen vor, die gelegentlich 
regelrechte arteriosklerotische Plaques darstellen. An dünnen Wandstellen nicht 
rupturierter Aneurysmen sieht man als Folge vorangegangener Blutungen recht 
dichte Infiltrate aus gelapptkernigen weißen Blutkörperchen und Rundzellen 
zwischen Histio- und Fibrozyten. Hier sind die Gewebsspalten oft mit einer 
homogenen, im Eosinschnitt leuchtend rot gefärbten Masse erfüllt. Manchmal 
ist die Aneurysmawand auch innen damit bedeckt und ist von massenhaft spinde
ligen Zellen durchwachsen. In der Aneurysmawand werden gelegentlich intramu
rale Blutungen beobachtet (RICHARDSON u. HYLAND, 1941) und bei Aneurysmen, 
die nach der Vorgeschichte mehrfach geborsten waren, findet man zahlreiche 
Siderophagen. 

Entgegen der Mehrzahl histologischer Beschreibungen sackförmiger Aneu
rysmen beobachteten wir in 1 /.1 Schnitten elastische Lamellen und Muskelzellen 
auch im Fundus. Die Lamina elastica ist in zahlreiche, unterschiedlich breite 
Lamellen aufgesplittert, dazwischen liegen langgestreckte schmale Zellen (EB
HARDT et al., 1976). Die Tunica media ist unterschiedlich breit, die spindeligen 
Zellen sind z.T. längs ausgerichtet, überweigend sind sie jedoch unregelmäßig 
verteilt oder konzentrisch angeordnet. Zwischen den Zellen erkennt man eine 
mehr oder weniger strukturlos erscheinende, unterschiedlich breite homogene 
Substanz. Vor allem aber bei großen und daher wahrscheinlich alten Aneurys
men können die wandbildenden Strukturen fast nur aus hyalinisiertem Binde
gewebe bestehen. Manchmal sind die Aneurysmen außen von einer dünnen zell
reichen Haut überzogen, die neben kleinen Gefäßchen große, offenkundig phago-
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Abb. 120. 65jährige Patientin. Aneurysma der A. communicans anterior. Die regelrecht 
gebaute Media sowie die E1astica interna enden am Aneurysmasack. Die Adventitia ist 

mit der verdickten Arachnoidea zusammengewachsen. Elastika Van Gieson. x 20 

Abb. 12 •. Gleiche Patientin wie in Abb. 118. An der Stelle der aneurysmatischen Aussackung 
verliert die A. communicans anterior die Elastica interna. Die Adventitia besteht nur aus 

einer Bindegewebsschicht. Elastika van Gieson. x 12 
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Abb. 122. 63jähriger Patient. Weitgehend obliteriertes Aneurysma der A. communicans 
anterior. Die wandbildende Hyalinsubstanz ist locker, kernarm und enthält keine Kapillaren. 

Elastika van Gieson. x 12 

zytäre Zellen enthält wie in pachymeningiotischen Membranen. Manchmal ent
hält der Aneurysmasack einen Thrombus in fortgeschrittener Organisation 
(s.S. 109). Alte, vollständig obliterierte Aneurysmen zeigen einen lamellären, 
zwiebelschalenartigen Aufbau mit elastischen Fäserchen zwischen den einzelnen 
Lagen; auch Kalk ist häufig eingelagert. Das zentrale Füllgewebe ist meist sehr 
locker, kernarm und enthält mitunter kleine Kapillaren (Abb. 122). 

Elektronenmikroskopie 

Ultrastrukturelle Studien über die Wand der Aneurysmen sind selten, da 
das Material schwer zu gewinnen ist. Einige Arbeiten beziehen sich auf die 
Untersuchungen von post mortem gewonnenen Aneurysmen (NYSTRÖM, 1963; 
HASSLER, 1972). LANG und KmD (1965) sowie ASENJO und ROJAS (1969) berichte
ten darüber hinaus über einzelne intra operativ gewonnene Gewebsstücke und 
EBHARDT et al. (1976) haben den Fundus von 6 operierten Aneurysmen elektro
nenmikroskopisch untersucht. 

Die ultra strukturellen Befunde lassen die Aufsplitterung der Lamina elastica 
interna in unterschiedlich breiten Lamellen erkennen (Abb. 123). Die elastischen 
Lamellen bestehen aus feinen, teilweise zu schmalen Bündeln angeordneten Fi
brillen. Dazwischen ist die Struktur aufgelöst, das Material ist granuliert und 
elektronendichter. Man sieht schmale Zell elemente (Abb. 124), die aufgrund 
ihrer Innenstruktur und insbesondere durch die sie teilweise umgebende Basal
membran als glatte Muskelzellen zu erkennen sind. Als solche werden sie auch 
von anderen Untersuchern identifiziert (LANG u. KmD, 1965; ASENJO U. ROJAS, 
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Abb. 123. 38jährige Patientin. Operiertes Aneurysma der A. cerebri media. Im subendothelia
len Raum tangential angeschnittene Reste von der Elastica interna. x 8000 

1969) und nicht, wie aufgrund der lichtmikroskopischen Befunde angenommen 
wurde, als Fibroblasten. Dabei kommen sowohl hyperplastische als auch atro
phische Zellformen vor. Die hyperplastischen Zellen haben oft eine angedeutete 
sternförmige Gestalt und bei ihnen fällt vor allem das stark entwickelte, rauhe 
endoplasmatische Retikulum auf, das häufig das gesamte Zytoplasma durchsetzt 
(Abb. 125). Andere Zellen lassen dicht gepackte Myofibrillen erkennen. Pinozy
tosebläschen und Haftplatten sind in unterschiedlicher Zahl anzutreffen. Die 
Basalmembran um die Muskelzellen ist nur stellenweise zu erkennen. Häufig 
löst sie sich von der Plasmamembran der Zelle ab und verläuft parallel zu 
derselben. Eine Differnzierung der Zell anschnitte, bei denen eine Basalmembran 
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Abb. 124. 48jähriger Patient. Operiertes Aneurysma der A. communicans anterior. Muskel
zeIlen in der umstrukturierten Wand des Aneurysmasackes. x 11000 

nicht zu erkennen ist, und die darüber hinaus ein reichlich entwickeltes endoplas
matisches Retikulum besitzen, wird gegenüber Fibroblasten schwierig. 

Die degenerativen Formen zeigen oft gelappte Kerne und unregelmäßige 
Profile der Plasmamembran. So bilden sich stark verjüngende Fortsätze ; diese 
beinhalten gelegentlich zahlreiche Lysosomen. Lipidtropfen sind meist auf ein 
umschriebenes Gebiet im Zytoplasma beschränkt, sie kommen überwiegend bei 
den degenerativen Formen, in geringerem Ausmaß auch bei den hyperplasti
schen Zellen vor. Der überwiegend breite interzelluläre Raum ist von feinfädigem 
Material durchsetzt. Dazwischen liegen Erythrozyten, Reste von Basalmembra
nen und Bündel von feinen Fibrillen. Gelegentlich sind Züge von Fibrin mit 
einer entsprechenden Streifung erkennbar. An anderen Stellen ziehen unter
schiedlich breite Bündel kollagener Fasern, die z.T. geschwollen erscheinen, 
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Abb. 125. Gleicher Fall wie in Abb. 125. Hyperplastische Muskelzellen mit stark entwickel
tem endoplasmatischem Retikulum. x 8000 

hindurch. In allen untersuchten Abschnitten erscheinen ferner nicht mehr er
kennbare Strukturen, die von einer Membran umgeben sind und die als Reste 
von untergegangenen Zellen gedeutet werden. 

Zwischen der Media und Adventitia ist eine klare Grenze nicht auszuma
chen. Die Adventitia der Aneurysmawand liegt dicht den durch eine Fibrose 
verdickten Meningen an und beinhaltet Zellen mit länglich dünnen, protoplas
matischen Fortsätzen, die in Kontakt miteinander stehen und dadurch konti
nuierliche Schichten bilden (Abb. 126) . . 

Die elektronenmikroskopischen Veränderungen in der Wand der Aneurys
men, insbesondere die Zunahme des rauhen endoplasmatischen Retikulums in 
den glatten Muskelzellen, sowie die hyperplastischen und degenerativen Formen 
dieser Elemente ähneln den Befunden beim menschlichen und beim experimentell 
erzeugten Hypertonus (s.S. 319). 
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Abb. 126. Gleicher Fall wie in Abb. 125. Die Adventitia geht in parallel laufende Schichten 
meningealer Zellen über. x 8000 

a) Ätiopathogenese 

Die Ursache der (nicht entzündlichen) sackförmigen Aneurysmen liegt für 
eine Reihe von Autoren in einer angeborenen Fehlbildung, während es sich 
für andere um degenerative Veränderungen handelt, die sich nach der Geburt 
bilden. 

Die Fehlbildungstheorie wurde schon von älteren Autoren aufgestellt (GULL, 
1859 ; LEBERT, 1866; EpPINGER, 1887). Die alten Hypothesen, daß die Aneurys-
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men sich aus rudimentären Gefäßen der Gabelungsspitze (DRENNAN, 1921) oder 
aus dem peripheren Kapillarp1exus (BREMER, 1943) bilden, lassen sich heute 
nicht mehr vertreten. Demgegenüber gewann die Fehlbildungstheorie durch FOR
BUS (1930), der die angeborenen Mediadefekte in den Gefäßgabelungen als Loci 
minoris resistantiae für die Aneurysmenbildung hervorhob, allgemeine Anerken
nung (ALPERS, 1946; ROBERTSON, 1949; KRAULAND, 1957). 

FORBus (1928/29) konnte an den Verzweigungsstellen des basalen Gefäßringes Mediade
fekte nachweisen, die er damit erklärte, daß die Media der Stammgefäße sich früher bilde 
als die der Äste und daß die Verschmelzung der beiden ausbleiben könne. Zu ähnlichen 
Ergebnissen kam KRAULAND (1957), der bei Lupenpräparation verschiedener Entwicklungs
stadien solche Aneurysmen erfaßte. Nach SCHMIDT (1938) sieht man derartige Medialücken 
gelegentlich auch im Verlaufe eines Gefäßes, ohne daß eine Teilung oder Astabgabel nachzu
weisen ist. Die Muscularis endet dabei konus- oder keilförmig, die Adventitia zieht zart 
und völlig unverändert in diese Lücken hinein. HASSLER (1967) führte vergleichende Untersu
chungen an Neugeborenen und Erwachsenen durch und stellte dabei fest, daß bei Neugebo
renen die durch Mediadefekte bedingte Wandverdünnung weitgehend durch die vergleichs
weise dicke Adventitia ausgeglichen wird, während beim Erwachsenen die Muskularis die 
Hauptschicht der Gefäßwand darstellt und ein Mediadefekt hier nicht in gleicher Weise 
von der Adventitia kompensiert werden kann. Er sah darin einen wesentlichen Grund 
dafür, daß sich die sackförmigen Aneurysmen ganz überwiegend erst nach dem 30. Lebens
jahr manifestieren. Da die Aussackung der Gefäßwand gewöhnlich erst deutlich wird, 
wenn eine Degeneration der Elastica interna in diesem Bereich nachweisbar ist, zog KRAU
LAND (1957) toxische Schädigungen der Elastica interna als Teilursache in Betracht. Er 
hob in diesem Zusammenhangjedoch nachdrücklich hervor, daß gegenüber den Mediadefek
ten alle übrigen Faktoren nur von untergeordneter Bedeutung sein können. 

Weitere Argumente, die für die Fehlbildungstheorie angeführt wurden, sind: 
a) Das gehäufte Auftreten von Aneurysmen in den Mitgliedern einer Familie. 

Das familiäre Auftreten von Aneurysmen bei erblichen Erkrankungen des Bindegewebes 
wie dem Ehlers-Danlos-Syndrom (RUBlNSTEIN u. COHEN, 1964; GRAF, 1965; McKuSICK, 
1966) oder in Verbindung mit polyzystischen Nieren (SUTER, 1949; BRoWN, 1951; BANNER
MAN et al., 1970) ist wiederholt beschrieben worden. Demgegenüber stellen die in der 
Literatur beschriebenen Fälle mit familiärem Auftreten von Aneurysmen ohne das Vorhan
densein weiterer erblicher Erkrankungen (ü'BRIEN, 1942; CHAMBERS et al., 1954; ECK, 
1957; Ross, 1959; ULLRICH u. SUGAR, 1960; PHILIPS, 1963; CHARKAVORTY u. GLEADHILL, 
1966; ENDTz, 1968; BANNESMAN et al., 1970; EDELSON et al., 1972) keinen endgültigen 
Beweis einer Heredität dar, weil die Möglichkeit besteht, daß z.B. die Neigung zum Hoch
druck als Folge von Eßgewohnheiten zu einem nichterblichem familiärem Auftreten führt. 

b) Die Multiplizität der Aneurysmen und ihr Vorkommen bei Jugendlichen. 

Bei letzteren handelt es sich aber meistens um Mitteilungen aus der Zeit, in der die 
Mehrzahl der Aneurysmen eine bakterielle bzw. mykotische Genese hatten (GULL, 1859; 
PITT, 1890). Andererseits kommen unter den multiplen auch extrakranielle Aneurysmen, 
die mit Sicherheit eine arteriosklerotische Ätiologie ausweisen, vor (COURVILLE u. ÜLSEN, 
1938). 

c) Gehäuftes Vorkommen von Aneurysmen bei Variationen des Circulus 
Willisi, die irrtümlicherweise als Mißbildungen bewertet werden (s.S. 214). 

Schon LEBERT (1866) und HOFMANN (1894) fielen neben Aneurysmen häufig Anomalien 
des Circulus arteriosus auf. SLANY (1938) fand bei 26 Fällen 14mal, HESS (1943) bei 25 
Fällen l7mal und WILSON et al. (1954) bei 143 Fällen 114mal, entsprechend 53,4%, 68% 
und 79,7% aller Aneurysmen der Hirnarterien gröbere Anomalien des Circulus Willisi. 
PEISKER (1962) fand doppelt so viele Aneurysmen bei Patienten mit als bei Patienten ohne 
Anomalien des Circulus Willisi. Vermutlich wurde aber nur durch die Aneurysmen das 
Augenmerk darauf gelenkt, denn die als Norm angegebenen Verlaufsformen des Circulus 
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arteriosus Willisi kommen seltener als die sogenannten Anomalien vor. Entgegen der Aus
sage von PADGET (1944) ist das unterschiedliche Kaliber der proximalen Segmente beider 
vorderen Himarterien (STEHBENS, 1972) die einzige anatomische Variante der Himgefäße, 
die in Beziehung mit dem Vorhandensein von Aneurysmen steht. Diese Beziehung läßt 
sich durch hämodynamische Momente erklären. Hämodynamische Momente erklären eben
falls das gleichzeitige Vorkommen arteriovenöser Fisteln und Aneurysmen. 

Die Annahme, daß die sackförmigen Aneurysmen der Gefäßgabelung die 
Folge degenerativer Veränderungen der Gejäßwand sind (GLYNN, 1940; STEHBENS, 
1963a), stützt sich ebenfalls auf eine Reihe von Argumenten: 

a) Sowohl die ersten aneurysmatischen Veränderungen als auch die klinisch 
erkennbaren Aneurysmen treten in einem Alter auf, in dem die ersten degenerati
ven Veränderungen des Organismus bzw. deren klinisches Korrelat manifest 
werden. 

b) Die Prävalenz von schwerer Arteriosklerose bei Patienten mit Aneurysmen 
der Hirngefäße ist eindeutig. 

SUGAI und SHOJI (1968) sprachen den Rotterschen Verzweigungspolstern eine wichtige 
Bedeutung für die Aneurysmabildung zu. JELLINGER et al. (1959) sahen in der Arteriosklerose 
ein begünstigendes Moment und betonen die Vielfalt der pathogenetischen Faktoren. Auch 
CROMPTON (1966c) trat für eine multifaktorielle Genese ein. Eine ähnliche, obgleich weniger 
deutliche Beziehung, besteht zwischen Vorkommen von Aneurysmen und Hochdruck. 

c) Die Medialücken sind z.T. keine angeborenen Fehlbildungen und kommen 
an Stellen und Gefaßen vor, die nie Aneurysmen aufweisen. 

Die Wertung der Medialücken als dysontogenetische Stigmata und Manifestationsstellen 
der sackförmigen Aneurysmen wurde von Du BOULAY (1967) in Zweifel gestellt. Er wies 
auf die topographische Übereinstimmung der Himarteriosklerose mit den Aneurysmen 
hin und sah in der Arteriosklerose einen wesentlichen pathogenetischen Faktor bei der 
Aneurysmaen tstehung. 

Sackjörmige Aneurysmen entzündlicher Ä'tiologie 

Die entzündlichen Aneurysmen der Hirngefaße sind selten. McDoNALD und 
KORB (1939) haben bei 1125 sackförmigen Aneurysmen der Literatur 12,2% 
von entzündlicher Genese feststellen können. In späteren Serien war die Inzidenz 
geringer: BROWN (1951) fand unter 154 intrakraniellen Aneurysmen 5 entzünd
liche, HAMBY (1952) 3 unter 86 und DRAKE (1965) 5 unter 191. 

Die Bezeichnung "mykotische Aneurysmen" ist, wenn sie für alle entzünd
lichen Aneurysmen gebraucht wird, irreführend, weil eine Infektion durch Pilze 
als Ursache eines Aneurysmas der Hirngefäße äußerst selten ist (DAVIDSON' 
u. ROBERTsoN, 1971). Auch die Bezeichnung "septiko-embolisch" ist inadäquat, 
weil nicht in allen entzündlichen Aneurysmen eine mikroembolisehe Pathogenese 
vorliegt. Einige wenige entstehen durch eine lokale Entzündung der Gefaßwand. 

Das Durchschnittsalter von 125 Patienten mit entzündlichen Aneurysmen 
war 25,9 Jahre (STEHBENS, 1972). Zum Unterschied gegenüber den nichtentzünd
lichen, sackförmigen Aneurysmen war die Mehrzahl der Patienten unter 40 
Jahre. 

Die entzündlichen Aneurysmen können in den großen Hirnarterien vorkom
men, meistens sind sie jedoch in der Peripherie lokalisiert und die A. cerebri 
media ist bei weitem der häufigste Sitz. Sie werden auch in kleinen meningealen 
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Ästen, gelegentlich sogar bei perforierenden Arterien gefunden. Wenn Aneurys
men im Apex der Gabelungsstellen sitzen, ist eine entzündliche Ätiologie zwei
felhaft. 

Makroskopisch ist die Wand des Aneurysmasackes dünn und hat häufig 
eine hämorrhagische Erscheinung oder weist eine weißgräuliche Farbe auf. Sie 
ist zerbrechlich und fällt bei ihrer Manipulation leicht auseinander. Meist handelt 
es sich um kleine Aneurysmen mit einem Durchmesser von weniger als 1 cm, 
nur ausnahmsweise erreichen sie Durchmesser von 2 und sogar 3 cm. In der 
Regel zeigen sie eine runde, seltener eine sackförmige Gestalt. Gelegentlich 
handelt es sich um einen falschen Sack, der aus einer spindeiförmigen Erweite
rung entstanden ist (STEHBENS, 1965). Oft ist ein Teil oder der ganze Aneurysma
sack mit einem eitrigen Thrombus gefüllt. 

Mikroskopisch erkennt man eine akute und schwere Arteriitis, die an einigen 
Stellen die Wandschichten ganz zerstört hat. Neben subendothelialen Exsudaten 
finden sich Reste der Elastica interna und der Media, die von dichten granulozy
tären Infiltraten durchsetzt sind. 

Die entzündliche Ätiologie wurde früher für alle sackförmigen Aneurysmen 
angenommen (PONFICK, 1873; EpPINGER, 1887; HAMBY, 1942; MALLUCHE, 1946). 
Demgegenüber lehnte KRAULAND (1957) eine entzündliche Entstehung für ir
gendein Aneurysma ab. Nach ihm sollten Infiltrate und Thrombosen in der 
Aneurysmawand, die gerade an den dünnsten Wandstellen und vor allem an 
den Rupturstellen vorkommen, lediglich als Ausdruck einer reaktiven Entzün
dung an den übermäßig gedehnten, durch Ruptur gefährdeten Wandstellen des 
Aneurysmas gelten, die auf das Aneurysma beschränkt bleibt. NAKATY et al. 
(1968) zeigten in mit Staphylococcus aureus erzeugten Aortenaneurysmen bei 
Hunden die wesentliche Rolle der Stasis und Sepsis der Vasa vasorum in ihrer 
Entstehung. Diese Pathogenese konnte ebenfalls für die entzündlichen Aneurys
men der Hirnarterien experimentell nachgewiesen werden (MOLINARI et al., 
1973). 

Die Mehrzahl der entzündlichen Aneurysmen entstanden früher (KERNOHAN 
et al., 1939) durch Embolien bei bakteriellen Endokarditiden oder bei septischen 
Prozessen, vor allem der Lungen. Trotz Einführung der Antibiotika konnten 
JONES et al. (1969) in der Inzidenz entzündlicher Aneurysmen bei Endokarditiden 
keine wesentlichen Unterschiede gegenüber früher feststellen. 

Bei Meningitiden können durch lokale Entzündungen der Gefäßwand Aneu
rysmen entstehen. Dieser pathogenetische Mechanismus wurde allerdings selten 
mit Sicherheit nachgewiesen (HANSMAN u. SCHENKEN, 1932; BROWN, 1951; BAR
KER, 1954; ROACH U. DRAKE, 1965; OJEMANN et al., 1966; HElDELBERGER et 
al., 1968; SUWANWELA et al., 1972). Noch seltener sind Aneurysmen der intraka
vernösen Strecke der A. carotis bei Entzündungen des Sinus cavernosus (BARKER, 
1954; DEVADIGA et al., 1969; SUWANWELA et al., 1972). Eine syphilitische Ätiolo
gie von Aneurysmen der Hirnarterien ist - wenn überhaupt vorhanden -
eine Rarität. STEHBENS (1972) vertritt die Auffassung, daß viele der früher als 
syphilitisch bezeichneten Hirnaneurysmen nicht einmal entzündlicher Natur wa
ren. Eine äußerst seltene Ursache von Aneurysmen der Hirnarterien ist die 
embolische Absiedelung von tumoralem Gewebe eines Herzmyxoms in der Ge
fäßwand (NEw, 1970). 
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2. Spindeiförmige Aneurysmen 

Darunter werden wegen der einheitlichen Pathogenese auch diejenigen sack
förmigen Aneurysmen miteinbezogen, die außerhalb der Gabelungsstellen vor
kommen. 

Die A. basilaris sowie die Vertebralis und die Carotis interna können spindelige oder 
eiförmige Auftreibungen verschiedenen Ausmaßes zeigen (Abb. 127). Ihre Erweiterung kann 
eine mehr umschriebene oder auch eine diffuse sein. Im letzteren Falle ist eine Abgrenzung 
gegenüber den Arterioektasien, die in höherem Lebensalter auftreten, nicht möglich 
(s.S. 299). Auch der klinisch-pathologische Begriff der Dolichoektasie (SACKS u. LINDEN
BERG, 1969) bzw. der Megadolicho-Basilaris (ESCHBACH u. ZÜLCH, 1969 ; WABERZINEK et 
al. , 1971; GERHARD u. SCHMITZ-BAUER, 1973) ist von den spindeiförmigen Aneurysmen 
nicht genau abzugrenzen. Bei den umschriebenen Formen kann es zur Bildung von sackför
migen Aneurysmen kommen. 

Abb. 127. 51jährige Patientin. Glomerulonephritische Schrumpfniere. Seit 14 Jahren Hyper
tonie. Spindeiförmiges Aneurysma 
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Die spindeIförmigen Aneurysmen erreichen oft eine ganz beträchtliche Größe 
und verdrängen das verlängerte Mark, die Brücke und das Kleinhirn, auch 
die Hirnnerven können in Mitleidenschaft gezogen werden. Thrombosen bei 
spindeIförmigen Aneurysmen sind häufig (BEADLES, 1907; BAssoE, 1939), demge
genüber kommen Rupturen äußerst selten vor. NIJENSOHN et al. (1974) fanden 
3mal unter 23 Patienten eine Ruptur der spindeIförmigen Aneurysmen, daher 
glaubten sie, daß im Gegensatz zu Angaben der Literatur (LOEB u. MEYER, 
1965; POOL u. POTS, 1965), die Ruptur häufig vorkommen kann. Erweichungen 
in der Brücke sind vermutlich durch Thrombose in Seitenästen der aneurysma
tisch veränderten A. basilaris verursacht (PAULSON et al., 1959; LOEB U. MEYER, 
1965). Die Aneurysmen der Basilaris können den Trigeminus und die der Verte
bralis die unteren seitlichen Hirnnerven beeinträchtigen (ECTORS, 1950; LE 
BEAU u. DAUM, 1960). Histologisch zeigen die spindeIförmigen Aneurysmen 
bei kleiner Vergrößerung länglicher Schnitte (Abb. 128) eine deutliche Unregel
mäßigkeit in der Breite der Media, ohne daß an diesen Stellen arteriosklerotische 
Veränderungen vorliegen müssen. Die Lamina elastica interna zeigt zahlreiche 
Unterbrechungen und ebenfalls große Schwankungen in der Breite. Bei stärkerer 
Vergrößerung erkennt man, daß die Schmälerung der Media durch Atrophie 
der Muskelfasern und Hyalinisierung des Bindegewebes verursacht ist. In Gebie
ten, in denen sie vergrößert ist, sind die Muskelzellen durch hypertrophisches 
und häufig geschwollenes Bindegewebe ersetzt. 

Ältere Autoren haben eine syphilitische Arteriitis als die häufigste Ursache 
der spindeIförmigen Aneurysmen angenommen (BOINET, 1910; FEARNsIDEs, 
1916; FREUND, 1921; JAKOB, 1927 ; BAssoE, 1939). Sie wurden auch bei eitrigen 
(OJEMANN et al., 1966; DAVIS et al., 1970) und tuberkulösen Meningitiden (Su-

Abb. 128. 51jährige Patientin Grundleiden : Leberzirrhose; Ösophagusvarizenblutung ; Herz
stillstand. Längsschnitt der A. basilaris. Starke Reduzierung der Tunica media am Übergang 

der normalen Gefäßwand zum spindeIförmigen Aneurysma. Elastika van Gieson. x 40 
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WANWELA, 1972) gefunden. In der Mehrzahl der Fälle wird die Arteriosklerose 
für die spindelfönnigen Aneurysmen verantwortlich gemacht (RICHARDSON u. 
HYLAND, 1941; DANDY, 1937; STAEMMLER, 1955; STEHBENS, 1963a). NIJENSON 
et al. (1974) fanden immer Arteriosklerose bei den spindelfönnigen Aneurysmen. 
Demgegenüber sahen LEY (1950), GREITZ und LöFSTEDT (1954) sowie SACKS 
und LINDENBERG (1969) keine Beziehung zwischen Arteriosklerose und spindel
fönnigen Aneurysmen und hielten das gelegentlich gleichzeitige Vorkommen 
beider Prozesse für eine Koinzidenz ohne ursächlichen Zusammenhang. Sie 
glaubten vielmehr, daß es sich um eine konstitutionelle Schwäche der Elastica 
interna im Sinne einer Elastorrhexis (PERCIVAL, 1968) handelt. Das segmentale 
Fehlen der Elastica interna in der A. carotis interna beim Ehlers-Danlos-Syn
drom wurde von SCHOOLMAN und KEPEs (1967) beschrieben. GERHARD und 
SCHMITZ-BAUER (1973) haben das Vorkommen spindelfönniger Aneurysmen bei 
dem Marfan-Syndrom und bei der idiopathischen Medianekrose beschrieben. 

3. Dissezierende Aneurysmen 

Wenn sich zirkulierendes Blut in der Gefäßwand und zwischen den Wand
schichten ausbreitet, bildet sich ein dissezierendes Aneurysma. Die Bezeichnung 
"Aneurysma" gibt für die Gefäßwandveränderung weniger den richtigen Sach
verhalt wider als die nicht so geläufige "dissezierendes intramurales Hämatom". 
Aufgrund der Altersverteilung und der morphologischen Merkmale ist eine 
Unterscheidung zwischen den dissezierenden Aneurysmen der extrakraniellen 
und denen der intrakraniellen Abschnitte der Hirnarterien zweckmäßig. Letztere 
kommen meistens bei jüngeren Patienten, selten jenseits des 40. Lebensjahres 
vor. 

Extrakranielle Gefäße: Dissezierende Aneurysmen der A. carotis communis 
stellen oft die Fortsetzung von entsprechenden Hämatomen des Aortenbogens 
bzw. des Truncus brachio-cephalicus dar (AUSTIN u. SCHAEFER, 1957). Ansonsten 
sind die zentrale Angiographie (BOYD-WILSON, 1962) und gelegentlich Traumen 
der Halsgegend ihre häufigste Ursache. In der A. carotis interna kommen sowohl 
"spontan" entstehende dissezierende Aneurysmen vor (ANDERssoN u. SCHECH
TER, 1959; BRICE u. CROMPTON, 1964; BosTRöM u. LILIEQUIST, 1967; THAPEDI 
et al., 1970) als auch Fälle traumatischer Genese (BoYD u. WATSON, 1956; 
LITTLE et al., 1969). In der A. vertebralis sind dissezierende Aneurysmen äußerst 
selten beschrieben worden (OUCHI et al., 1965; BosTRöM u. LILIEQUIST, 1967). 

Intrakranielle Gefäße: 55% der dissezierenden Aneurysmen der intrakraniel
len Hirnarterien wurden in der A. cerebri media festgestellt (NORMAN u. URICH, 
1957; WOLMAN, 1959; RITCHIE, 1961; WISOFF u. ROTHBALLER, 1961; SPUDIS 
et al., 1962; DUMAN u. STEPHENS, 1963; NEDWICH et al., 1963; DouRov et 
al., 1964; SHAW u. FOLTz, 1968; CHANG et al., 1975),40% in den Aa. basilaris 
und vertebrales (WATSON, 1956; WOLMAN, 1959; CROSATO u. TERZAN, 1961; 
PERIER et al., 1964; HAYMAN u. ANDERSON, 1966; WALB et al., 1967) und nur 
äußerst selten betreffen sie den intrakraniellen Abschnitt der A. carotis interna 
und der A. cerebri anterior (WOLMAN, 1959; SCOTT et al., 1960; RITCHIE, 1961; 
WISOFF u. ROTHBALLER, 1961; SPUDIS et al., 1962; ENGESET et al., 1967; NELSON 
u. STYRI, 1968). 
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Makroskopisches Bild 

Die dissezierte Strecke des Gefäßes reicht von 1-5 mm, stellt sich erweitert, 
dunkelrot oder bräunlich dar und wird oft mit einem frischen Thrombus ver
wechselt. Teile der dissezierten Gefäßwand erscheinen hämorrhagisch. In den 
späteren Stadien kann das betroffene Gefäßsegment dünner und undurchsichti
ger sein (SHA W u. FOLTz, 1968) oder keine makroskopische Besonderheit zeigen. 
Gelegentlich, wenn sich ein falsches Lumen bildet, kann das dissezierte Gefäßseg
ment weiterhin eine Erweiterung aufweisen (DE BusscHER, 1952). Bei älteren 
Patienten findet man meistens arteriosklerotische Veränderungen. 

Im Versorgungsgebiet des betroffenen Gefäßes bildet sich häufig ein Hirnin
farkt (WALB et al., 1967), der selten auch hämorrhagisch sein kann. Eine sub
arachnoidale Blutung des Aneurysmas wurde einmal in der Literatur beschrieben 
(RAMSEY u. MOSQUERA, 1948). 

Mikroskopisches Bild 

In den Hirngefäßen befindet sich die Dissektion in der Mehrzahl der Fälle 
zwischen der Elastica interna und der Media zum Unterschied zu den Aneurys
men der Aorta und anderer peripherer Arterien, bei denen sie sich tief in der 
Media oder sogar zwischen Media und Adventitia bildet. Die Elastica kann 
fragmentiert sein. Gelegentlich bleiben einige Muskelzellen auf der Seite der 
Elastica interna haften. Die daraufliegende Intima ist geringgradig verdickt, mei
stens gefaltet und nach der Gegenseite verdrängt, so daß das Lumen zu einer 
Spalte reduziert wird. Das Blut im falschen Lumen ist meistens thrombosiert 
und wegen des Fehlens des Blutflusses ähnelt der Thrombus eher einem postmor
talen Gerinnsel. Bei genauer histologischer Untersuchung erkennt man jedoch 
das geschichtete Fibrin und die Thrombozytenaggregate (STEHBENS, 1972). Um 
die Intimabresche nachzuweisen, müssen in der Regel Serienschnitte untersucht 
werden. Auch wenn keine Ruptur nach außen stattgefunden hat, kann etwas 
Blut die Adventitia erreichen. 

Wenn durch eine zweite Intimabresche das Blut wieder in das Lumen gelangt 
ist und damit ein durchgehender Fluß einsetzte, kann das falsche Lumen bei 
längerem Überleben mit Endothel bekleidet werden (NoRMAN u. URICH, 1957). 
Eine Rekanalisierung des thrombosierten Lumens wurde auch beschrieben 
(SHAW u. FOLTz, 1968). 

Xtiopathogenese 

Im Gegensatz zu den Patienten mit dissezierenden Aneurysmen der Aorta, 
vor allem wenn sie älter als 40 Jahre sind und an Hochdruck leiden, sind 
die Patienten mit dissezierenden Aneurysmen der intrakraniellen Hirnarterien 
normotensiv. Die Ätiopathogenese einer gewissen Zahl der Fälle in der Literatur 
bleibt ungeklärt. Bei einigen Patienten war eine traumatische Ätiologie vorhan
den (BIGELOW, 1955; SHA W u. FOLTz, 1968). In zwei Fällen der älteren Literatur 
konnte eine syphilitische Arteriitis nachgewiesen werden (TuRNBuLL, 1915; 
SZAB6, 1939). Analog kann man annehmen, daß bei allen entzündlichen Erkran
kungen mit Nekrose der Gefäßwand ähnliche Veränderungen vorkommen kön-
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nen. Degenerative Erscheinungen der Media kommen in den dissezierten Aneu
rysmen der Hirnarterien im Gegensatz zu denen der Aorta nicht vor. Es wurden 
kongenitale Wand schwächen mit Ruptur der Lamina elastica interna und De
fekte der Media von HYLAND (1933), WOLMAN (1959) und WALB et al. (1967) 
als Ursache für die Entstehung des Aneurysma dissecans an intrakraniellen 
Arterien diskutiert. GOTTSCHALDT et al. (1971) berichteten über den Sektionsbe
fund eines Aneurysma dissecans bei drei operierten und drei nicht operierten 
Fällen mit tödlich verlaufenden Subarachnoidalblutungen aus sackförmigen 
Aneurysmen, wobei die dissezierenden Aneurysmen von den rupturierten sack
förmigen Aneurysmen ausgingen und sich bis in die Wände der angrenzenden 
Gefaße erstreckten. 

4. Komplikationen der Aneurysmen 

Das Schicksal eines Aneurysmaträgers wird in erster Linie von der Ruptur 
des Aneurysmas mit der darauffolgenden Blutung bestimmt. Unabhängig von 
der Aneurysmaruptur oder als deren fakultative Folge können auch andere 
Komplikationen vorkommen. 

a) Aneurysmaruptur 

Diese Komplikation steht sehr häufig am Ende der Lebensgeschichte der 
an Gabelungsstellen lokalisierten Aneurysmen. Sackförmige Aneurysmen außer
halb der Gabelungsstellen rupturieren äußerst selten. Die Mehrzahl der Ruptu
ren lokalisieren sich an der Spitze (Apex) des aneurysmatischen Sackes (CRA w
FORD, 1959; CROMPTON, 1966 b). 

Du BOULAY (1967) fand die Gruppe der nicht rupturierten Aneurysmen 
viel größer als es in der Literatur angenommen wird. Demgegenüber meinte 
STEHBENS (1972), daß nicht rupturierte Aneurysmen sich in verschiedenen Stadien 
der Entwicklung befinden, deren letzte Phase ihre Ruptur darstellt. In einer 
gemeinsamen Untersuchung von 2627 subarachnoidalen Blutungen aneurysma
ler Herkunft kam LOCKSLEY (1966) zu dem Ergebnis, daß es in der Regel 
keine Lokalisation des Aneurysmas gibt, die eine spezifische Neigung zur Ruptur 
hätte. Die Mehrzahl der rupturierten Aneurysmen hatten zwischen 5 und 10 mm, 
die unrupturierten unter 7 mm Durchmesser (CROMPTOM, 1966b). In der Regel 
nimmt das Rupturrisiko mit der Größe des Aneurysmas zu (LocKSLEY, 1966). 
Wenn Größen von mehr als 3 cm erreicht werden und der aneurysma tische 
Sack mit geschichteten Thromben gefüllt ist, rupturieren Aneurysmen nicht, 
obgleich Ausnahmen zu der Regel immer wieder vorkommen. 

In dem pathogenetischen Mechanismus der Aneurysmaruptur spielen höchst
wahrscheinlich mehrere Faktoren eine Rolle. Die Ruptur von sackförmigen 
Aneurysmen erfolgt nachweislich in vielen Fällen in Zusammenhang mit körper
lichen Belastungen oder seelischer Erregung und eine Hypertonie stärkeren Aus
maßes beeinträchtigt erfahrungsgemäß die Lebenserwartung des Aneurysmaträ
gers. 

In fast ebenso vielen Fällen fehlt der Hinweis in dieser Richtung. Oft tritt die tödliche 
Blutung im Schlaf ein, beim Erwachen oder einer nicht wesentlich anstrengenden Tätigkeit. 
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Man sollte daher in der Regel einen ursächlichen Zusammenhang in versicherungsmedizini
schem Sinne ablehnen. Die meist gestellte Frage, ob die Lebenserwartung des Aneurysmaträ
gers ohne die angeschuldigte Belastung um mindestens ein Jahr verringert sei, wäre im 
Ausnahmefall dann mit einiger Wahrscheinlichkeit positiv zu beantworten, wenn die Ruptur 
bei verhältnismäßig dicker, insgesamt breit fibrosierter Aneurysmawand unter einer extrem 
großen körperlichen Beanspruchung mit zu unterstellendem enormem Blutdruckanstieg ein
getreten ist. 

Sowohl die progressive Dilatation der Aneurysmen als auch ihre Ruptur 
wurden auch auf die Turbulenz, die innerhalb des Sackes entsteht, zurückgeführt. 
Die durch die Turbulenz verursachte Vibration soll zu mechanischer Ermüdung 
der Gefäßwand, insbesondere der Elastika (FERGUSON, 1970) führen. Dafür 
spräche der häufige Befall der A. communicans anterior, bei der Turbulenzen 
durch Aufeinandertreffen der Blutströme von beiden Seiten entstehen. 

Wenn allerdings rein hämodynamische Faktoren die Hauptrolle spielen sollten, so müßte 
man annehmen, daß beim Vorliegen multipler Aneurysmen dasjenige, das dem stärksten 
Druck ausgesetzt ist, zuerst rupturieren würde. In der Regel findet die Ruptur tatsächlich 
in dem größten und proximalsten von multiplen Aneurysmen statt (JAIN, 1963; CROMPTON, 
1966c; SACHS et al., 1968). Dies ist jedoch keinesfalls immer der Fall (EBHARDT et al., 
1976). 

In der Wand von nicht rupturierten Aneurysmen findet man oft leukozytäre 
Infiltration und fibrinoide Durchtränkun·g. CROMPTON (1966b) hält diese Ver
änderungen für eine fibrinoide Nekrose und für die Ursache der Aneurysmarup
tur. Dieser Ansicht wurde von STEHBENS (1972) widersprochen. 

GLOBUS und GLOBUS (1943) maßen den ischämischen Veränderungen des Hirn
gewebes in der Umgebung des Aneurysmas eine mitwirkende Rolle bei der 
Aneurysmaruptur bei. 

b) Subarachnoidale Blutung 

Die Folge der Ruptur ist eine subarachnoidale Blutung, die in der Regel 
die großen Zisternen am Hirngrund und den Subarachnoidalraum entlang der 
Hauptgefäßstämme ausfüllt (Abb. 129) und nur sehr selten einseitig bleibt. Sie 
kann nur überlebt werden, wenn sie schnell zum Stillstand kommt. Die Rezidiv
gefahr einer Aneurysmablutung ist groß. Die Blutung kann auf die Mantelfläche 
des Gehirns übergreifen und rückläufig durch die Öffnungen der 4. Kammer 
in das Ventrikelsystem eindringen. Ebenso dicht wie die Zisternen an der Hirnba
sis kann der Subarachnoidalraum des Rückenmarks, besonders an seinem 
unteren Ende, von Blut erfüllt sein. Ausgedehnte Blutungen in den Subarachnoi
dalraum gehen über eine blutige Tamponade der Zisternen mit Kompression 
der lebenswichtigen Zentren in der Medulla oblongata bald tödlich aus, zumal 
bei ihnen die intrakranielle Drucksteigerung durch ein rasch aufschießendes 
begleitendes Ödem verstärkt wird. 

Die Aneurysmen der A. cerebri media verursachen massive Blutungen in 
der lateralen Furche und die der A. communicans anterior zwischen beiden 
Frontallappen. Die Aneurysmen sind oft unter dem dichten, geronnenen Bluter
guß versteckt und bei der Leichenöffnung schwer zu finden. Am ehesten kommt 
man noch zum Ziel, wenn man an den typischen Stellen die Gerinnsel vorsichtig 
mit der Pinzette und einem feuchten Wattebausch wegtupft. 
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Abb. 129. 64jähriger Mann. Rupturiertes Aneurysma der A. basilaris. Subarachnoidale Blu
tung 

Wenn die Blutung überlebt wird, entwickelt sich eine Fibrose, die eine gering
bis mittelgradige Verdickung der Meningen bewirkt. Nach längerer Zeit zeigen 
die weichen Häute eine gelblich-orange oder rostbräunliche Verfarbung, die 
immer schwächer wird, um im Endstadium auf die Nachbarschaft der Blutungs
quelle beschränkt zu bleiben. 

Im histologischen Bild stellt sich der subarachnoidale Raum mit frischem 
Blut erweitert dar. Das Blut breitet sich in den Furchen, aber praktisch nie 
entlang der perivaskulären Räume der Rindengefäße aus. In den frischen sub
arachnoidalen Blutungen sind die Erythrozyten meistens mit vereinzelten 
Schrumpfungen intakt. Nach 24 Std beginnen sie zu verklumpen; 12-14 Tage 
später ist die Verklumpung vollständig (BAILEY, 1961). 

SPRONG konnte schon 1934 zeigen, daß 5- 6 Tage nach einer Blutung der Liquor wieder 
klar ist, obgleich mikroskopisch Erythrozyten noch vorhanden sind. Die Ausräumung 
der Blutzellen aus dem Liquor findet nur zu einem geringen Teil durch Phagozytose statt. 
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Zum größten Teil gelangen sie durch einen direkten Weg, der nicht endgültig geklärt 
ist, in das Blut (SIMMONDS, 1953; SHABO .u. MAXWELL, 1968). 

Eine granulozytäre Infiltration kann 4-16 Std nach der Blutung vorkommen (HAMMES, 
1944). Meistens ist sie aber geringgradig und beim Vorhandensein einer stärkeren granulozy
tären Infiltration sollte eine weitere Ursache in Erwägung gezogen werden. Nach 1-3 Tagen 
treten Lymphozyten auf, während die Granulozyten ihr Maximum am 3. Tage erreichen. 
Makrophagen treten nach 3 Tagen in Erscheinung und Siderophagen nach 5-6 Tagen 
(ALPERS u. FORSTER, 1945b; STRASSMAN, 1949; CHASON, 1959). Ab dem 3. Tag und zuneh
mend bis zum 10. Tag können intakte, phagozytierte Erythrozyten innerhalb der Makro
phagen gefunden werden. Erst nach 10 Tagen sind Fibroblasten und Fibrose erkennbar. 
In der Nähe der Blutungsquelle findet man Hämosiderin und etwas später Hämatoidin, 
sowohl intrazellulär als auch im Bindegewebe und in der Gefäßadventitia. Bei stärkeren 
Blutungen findet man gelegentlich Eiseninkrustationen der Gefäßelastica. Wenn rezidivie
rende Blutungen das Bild nicht komplizieren, verschwinden die zelligen Elemente bis auf 
wenige und werden von einer Fibrose ersetzt. Wenn die Rinde mitgeschädigt wurde, kann 
sich ebenfalls eine Gliose entwickeln, die mit einer meningealen Fibrose zusammenwächst. 

c) Intrazerebrale Blutung 

Gefäßrnißbildungen stellen die zweithäufigste Ursache spontaner Hirnblutun
gen, wobei geplatzte Schlagaderaneurysmen einen höheren Prozentsatz ausma
chen als Hämangiome. Die größte Häufigkeit intrazerebraler Blutungen zeigen 
Aneurysmen der A. cerebri anterior und A. communicans anterior (HEYN. u. 
NOETZEL, 1956). Lokalisation und Ausbreitung der Hämatome hängen vom 
Sitz des geplatzten Aneurysmas ab. 

Die Aneurysmen der A. communicans anterior können durch den Stirnlappen 
in das Vorderhorn und die Seitenventrikel einbrechen und auch das Knie des 
Balkens beschädigen. Das Blut kann auch durch das Rostrum des Balkens 
in das Cavum septipellucidi bzw. in die Seitenventrikel eindringen. CROMPTON 
(1962) vertrat die Meinung, daß das Rostrum nicht zerrissen werden kann und 
daß das Blut hinter den Fasern in das Kavum hineingelangt und seitlich zum 
Septum, ohne besondere Zerstörung des Hirngewebes, zum Seitenventrikel ge
langen kann. In letzterem Fall kann eine primäre intraventrikuläre Blutung 
fälschlicherweise diagnostiziert werden, wenn das Aneurysma innerhalb der Blut
koagula übersehen wird. Das gleiche kann geschehen, wenn das Blut durch 
die dünne Lamina terminalis unmittelbar in den 3. Ventrikel bricht. Eine Aus
breitung der subarachnoidalen Blutung oberhalb des Balkens mit Abdrängung 
der Gyri cinguli und Durchbruch in die Seitenventrikel kommt bei den Aneurys
men der Kommunikans sehr selten vor, häufiger aber bei denen, die von dem 
distalen Segment der Cerebri anterior ausgehen. Die Aneurysmen der Carotis 
interna am Abgang der Communicans posterior können durch den Schläfenlap
pen (Abb. 130) in die untere Höhle des Seitenventrikels durchbrechen (HIRANO 
etal.,1959). 

Bei den Aneurysmen der Karotisgabelung kommt der Durchbruch meistens 
durch den Stirnlappen in das Vorderhorn des Seitenventrikels zustande (ROBERT
SON, 1949). 

Die Aneurysmen der Cerebri media können in die Insel (Abb. 131) und 
dann durch die Capsula interna und die Stammganglien in das Ventrikelsystem 
einbrechen. Die Aneurysmen der Basilarisgabelung neigen zum Durchbruch 
des Bodens des 3. Ventrikels und zu einer massiven intraventrikulären Blutung. 
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Abb. 130. 66jähriger Patient mit rupturiertem Aneurysma am Abgang der A. communicans 
posterior von der A. carotis. Einbruch der Blutung in das Ventrikel system durch den 

Schläfenlappen 

Abb. 131. 76jährige Patientin mit rupturiertem Aneurysma der A. cerebri media. Einbruch 
der Blutung in die Stammganglien 
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Die massiven intraventrikulären Blutungen können sehr schnell, innerhalb 
der ersten sechs Stunden zum Tode führen, einige wenige werden überlebt und 
zeigen Hirnveränderungen von ganz verschiedener Intensität. Die Ventrikel wer
den durch das Blutkoagel zu einem Vielfachen ihrer normalen Größe erweitert. 
Der akute Hämocephalus internus kann Druck auf die Brücke, Medulla oblon
gata und Kleinhirnstrukturen ausüben (TOMLINSON, 1959). Häufiger noch sind 
Blutungen, Ödem und gelegentlich auch Infarkte im Dach des 4. Ventrikels 
zu finden. In den Seiten ventrikeln, im Aquädukt und im vorderen Hypothalamus 
können subependymäre Blutungen beobachtet werden. In diesem Gebiet, im 
Thalamus, im Nucleus caudatus sowie in dem Hypoglossus und Vagus kernen 
hinter dem 4. Ventrikel können auch akute Zellnekrosen gefunden werden 
(CROMPTON, 1962). Die maximale Dehnung des Ventrikelsystems kann mit Zer
reißungen des mittleren und seitlichen Winkels in den Boden des unteren Horns 
einhergehen. An diesen Stellen findet man diapedetische Blutungen sowie Per
meierung des Gewebes mit zerebro-spinaler Flüssigkeit, die zur Abnahme der 
Markscheidenfärbung führt. 

d) Meningealsiderose 

Bei kleinen wiederholten Aneurysmablutungen kann sich das Bild der Menin
gealsiderose entwickeln. Sie wurde nach subarachnoidalen Blutungen zuerst von 
NOETZEL (1940) beschrieben und häufig mit einer Hämochromatose des Gehirns 
verwechselt (LEWEY u. GOVONS, 1942; CAMMERMEYER, 1947; NEUMANN, 1948). 
Als weitere Bezeichnungen wurden Oberflächensiderose bzw. -hämosiderose 
angewandt (TOMLINSON u. WALTON, 1964; KOTT eta!., 1966; HUGRES U. OPPEN
REIMER, 1969; KÖPPEN U. BARRoN, 1971). 

Als Blutungsquelle wurden neben Aneurysmen und Gefäßmißbildungen auch Kleinhirn
apoplexien und subdurale Hämatome angegeben. Das Syndrom setzt außer protrahierten 
und rezidivierenden Blutungen vielleicht noch eine mangelhafte gewebliche Abbauleistung 
der Hüllen und Oberflächen des ZNS für die Blutfarbstoffe voraus, ehe es zu so massiver, 
bis tief in die Hirnrinde eindringender Diffusion und Speicherung des hämatogenen Eisenpig
ments kommt. 

Das Gehirn zeigt makroskopisch eine rostbraune Pigmentierung der weichen 
Häute, besonders ausgeprägt an der Hirnbasis und Brücke, am verlängertem 
Mark und Kleinhirn. Die braune Verfärbung setzt sich 2-3 cm tief in die Hirn
rinde fort. Das Kleinhirn ist meistens schwer betroffen und gelegentlich atro
phisch. 

Mikroskopisch erkennt man sowohl im Gehirn als auch in den Meningen 
zahlreiche Makrophagen. In der Randzone des Gehirns ordnen sie sich um 
die Gefäße (Abb. 132), bei denen das Endothel und die Media ebenfalls Pigment 
aufweisen können. Die Astrozyten sind hypertrophisch und enthalten Hämosi
deringranula. In den stark pigmentierten Gebieten findet man Degenerationser
scheinungen der Nerven- und Gliazellen. In einigen Windungen des Kleinhirns 
sind die Purkinje- und Körnerzellen vollständig untergegangen. 

e) Subdurale Blutung 

Unter dem Druck der Blutung reißt manchmal die Arachnoidea ein, so 
daß es auch in den Subduralspalt blutet (ERRENBERG, 1936); man darf also eine 
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Abb. 132. 65jähriger Patient. Meningealsiderose als Folge einer subarachnoidalen Blutung 
nach gedeckter Hirnverietzung mehrere Jahre vor dem Tod. Turnbullblau. x 40 

subdurale Blutung bei einem rupturierten Aneurysma nicht ohne weiteres als 
traumatisch ansehen. WAL TON (1956) fand eine subdurale Blutung in 5% der 
sezierten Aneurysmafälle. Bei rupturierten Aneurysmen wurden subdurale Blu
tungen von WILSON et al. (1954) in 16,1% der Fälle, von STEHBENS (1963a) 
in 18,7% und von SCHNECK (1964) in 20% festgestellt. Das subdurale Hämatom 
kann umschrieben, klein oder auch ausgedehnter und doppelseitig sein, aber 
selten erreicht es die Größe, um innerhalb der gesamten Erscheinungen der 
Aneurysmaruptur klinisch relevant zu sein. 

t) Thrombenbildung 

Bei Berstung eines Aneurysmas bilden sich in den Rändern der Rupturstelle 
Thromben, die an der Wand haften. Erythrozyten und Fibrin können längere 
Strecken der benachbarten Wand durchtränken . Um den Thrombus bildet sich 
bald ein falscher Aneurysmasack, von dem aus die Organisation des Thrombus 
beginnt. Die Bekleidung mit Endothel geht von der inneren Fläche des ursprüng
lichen Sackes aus. Die Wand des falschen Sackes wandelt sich in eine zellarme 
kollagene Schicht, ähnlich der Wand eines Aneurysmas in fortgeschrittenen 
Stadien und nur der Reichtum an Siderophagen weist auf die stattgefundene 
Blutung hin. Wenn ein Patient die Ruptur überlebt, kann eine Erweiterung des 
Aneurysmas durch Deposition von weiteren Thrombenschichten stattfinden. Die 
Mehrzahl der Aneurysmen mit mehr als I cm Durchmesser enthalten Thromben 
als Folge früherer Wandeinrisse (STEHBENS, 1963a). 
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BLACK und GERMAN (1960) konnten bei experimentell erzeugten Aneurysmen zeigen, 
daß die Neigung zur Thrombenbildung von der Relation zwischen Breite des Aneurysmaein
ganges und Aneurysmagröße abhängt. Dies erklärt, warum in seltenen Fällen Aneurysmen 
zwar mit mehr als 2 cm Durchmesser, aber mit einem breiteren Hals keine Thromben 
aufweisen. Eine retrograde Fortleitung der Thrombose in das Ursprungsgefäß kommt in 
nicht inflammatorischen Aneurysmen äußerst selten vor. Eine Obliteration durch die Throm
benbildung kann bei kleineren Aneurysmen unter 1 cm Durchmesser zur vollständigen 
Umwandlung führen. Die Thrombenbildung bei größeren Aneurysmen kann ebenfalls zu 
einer günstigen Stabilisierung ihrer Entwicklung, aber selten zu einem vollständigen Still
stand führen. 

g) Hirninfarkt 

Das Vorkommen ischämischer Veränderungen im Gehirn als Folge der Aneu
rysmaruptur wurde zunächst von ROBERTSON (1949) beschrieben und in späteren 
Arbeiten bestätigt (WILSON et al., 1954; TOMLINSON, 1959; BIRsE u. TOM, 1960; 
CROMPTON, 1964a, b; ARSENI U. NASH, 1968). Für BEBIN und CURRIER (1957) 
kann die subarachnoidale Blutung nach Aneurysmaruptur oft nicht ausreichen, 
um den Tod des Patienten herbeizuführen. Die tatsächliche Ursache sollte der 
darauffolgende Hirninfarkt sein. LOCKSLEY (1966) fand in einem großen Kollek
tiv ebenfalls selten eine unkomplizierte subarachnoidale Blutung als Ursache 
des Todes. 

NOETZEL (1968) sah schon makroskopisch erkennbare Hirninfarkte unter 
90 Aneurysmafällen, neunzehnmal. Die Mehrzahl der Infarkte wird erst mikro
skopisch erkannt. Zum Teil handelt es sich um umschriebene elektive Paren
chymnekrosen, die konfluieren können und breite Rindengebiete einnehmen. 
Sie kommen im Versorgungsgebiet des betroffenen Gebietes, aber auch in ande
ren Gebieten und sogar in der anderen Hemisphäre vor. 

Die Pathogenese der ischämischen Veränderungen bei der subarachnoidalen 
Blutung nach Aneurysmaruptur ist noch nicht eindeutig geklärt. 

Einige Autoren haben die Veränderungen als Folge operativer Eingriffe angesehen 
(CROMPTON, 1962; SCHNECK, 1964; SCHNECK u. KRICHEFF, 1964), aber in vielen Fällen 
mit Hirninfarkten wurde keine operative Behandlung vorgenommen. Thromboembolische 
Verschlüsse durch die im aneurysmalen Sack gebildeten Thromben spielen in manchen 
Fällen eine Rolle (COURVILLE u. OLSEN, 1938; RICHARDSON U. HYLAND, 1941; EpSTEIN, 
1953; STERN, 1955; BIRSE U. TOM, 1960), können aber die in anderen arteriellen Versorgungs
gebieten und sogar kontralateral gelegene Infarkte nicht erklären. NOETZEL (1968) konnte 
nur in drei Fällen in Stufenserien einen embolisehen bzw. thrombotischen Verschluß der 
entsprechenden Arterien nachweisen. Infarzierungen des Gebietes der A. cerebri posterior 
sind auf die Kompression der Arterie durch Steigerung des supratentoriellen Druckes bei 
Ruptur von Aneurysmen der vorderen Hälfte des Circulus Willisi zurückzuführen. Ausge
dehnte Hämatome im Gebiet der Sylvischen Furche oder der Fissura interhemisphaerica 
können zur Verlagerung der Gefäße und damit zur Knickung bzw. Einengung der penetrie
renden Arteriolen führen. Histologisch wurden nämlich Wandnekrosen mit subendothelialen 
granulozyt ären Infiltraten in den betroffenen Gebieten beschrieben (TOMLINSON, 1959; 
CROMPTON, 1964b). 

Als weiterer pathogenetischer Mechanismus werden arterielle Spasmen disku
tiert. 

h) Arterielle Spasmen 

Spastische Kontraktionen intrakranieller Arterien wurden nach subarachnoi
dalen Blutungen vor allem bei Aneurysmen beobachtet (POOL, 1958; HERRMANN 
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u. PIA, 1963; ECHLIN, 1965; W ILKINS et al. , 1968; PETERSON et al. , 1973; ALLEN 
et al., 1975). Die Spasmen können sich unmittelbar nach einer Aneurysmaruptur 
oder nach längerer Zeit bis zu 6 Tagen nach der Operation entwickeln (ARUTIu
NOV et al., 1970). BRAWLEY et al. (1968) zeigten, daß es sich dabei um einen 
biphasischen Vorgang mit einem kurzen initialen Spasmus und einer späteren 
prolongierten Phase handelt. Die besondere Vasoaktivität der intrakraniellen 
Gefäße beruht nach FERGUSON und KIRSCH (1975) auf Unterschieden im energe
tischen Stoffwechsel der Muskulatur dieser Gefäße. WILKINS et al. (1967) nah
men aufgrund experimenteller Untersuchungen an, daß im menschlichen Blut 
neben den herkömmlichen Substanzen (Adrenalin, Noradrenalin, Angiotensin 
und Serotonin) weitere Vasokonstriktoren vorhanden sind. 

Die Vasokonstriktion an der dem Aneurysma vorgeschalteten Gefäßstrecke 
kann schnell zum Stillstand des Blutes führen und sich günstig auswirken. Ande
rerseits spielt der sekundäre Arterienspasmus nach Meinung einiger Autoren 
eine wichtige Rolle in der Entstehung von ischämischen Infarkten nach der 
subarachnoidalen Blutung (POOL, 1958; FLETcHER et al., 1959; HERRMANN u. 
PIA, 1963; BucKLE et al., 1964; ALLCOCK u. DRAKE, 1965; WILKINS et al., 1968; 
CLARISSE et al., 1972; DU BOULAY U. GADO, 1974). Demgegenüber wurde von 
anderen Autoren ihre Relevanz für die Entstehung ischämischer Veränderungen 
im Gehirn bestritten (SCHNECK, 1964; SCHNECK U. KRICHEFF, 1964; SYMON, 
1970; MILLIKAN, 1975). 

Arterielle Spasmen wurden auch beim Hirntrauma wiederholt beschrieben (COLUMELLA 
eta!., 1963; HUBER, 1963; FASANO eta!., 1966) und experimentell nachgewiesen (SYMON, 
1967; ÜSTERHOLM U. MEYER, 1969). LEEDS et a!. (1966) fanden sie in 31 % der Hirntraumen, 
andere Autoren nur in 5-10% der Fälle (WILKINS u. ÜDOM, 1970). Lokalisation und Dauer 
entsprechen denen der Spasmen bei subarachnoidalen Blutungen. Pathogenetisch wird neben 
einer mit Hirntrauma einhergehenden subarachnoidalen Blutung die Möglichkeit diskutiert, 
daß das Sero ton in im Liquor aus dem traumatisierten Gehirn stammt. 

Die Spasmen der größeren Meningeal- und Hirnarterien wurden angiogra
phisch und durch direkte Beobachtung (SUZUKI et al., 1967) dargestellt; aber 
im Gegensatz zu den Spasmen der meningealen intrazerebralen Arteriolen 
(s.S. 98) bis jetzt histologisch nicht untersucht. Als Folgen eines früheren Spas
mus wurden Angionekrosen und Intimaproliferationen der betreffenden Arterien 
festgestellt (ALKsNE u. GREENHOT, 1974; FEIN et al., 1974; SCHIANCHI u. HUGHES, 
1978). 

i) Hydrozephalus 

Eine wenig bekannte Spätfolge nach Subarachnoidalblutung infolge Aneurys
maruptur, vor allem bei wiederholten Blutungen, ist der kommunizierende Hy
drocephalus internus (WALLESCH, 1924; FOLTz U. WARD, 1956). Über eine re
sorptive, akute aseptische Meningitis aufgrund der Siderose kann sich eine soge
nannte chronisch-fibroplastische Leptomeningitis mit arachnoidalen Verwach
sungen und Zystenbildung einstellen. Der Hydrocephalus aresorptivus ist dabei 
nicht so sehr als Folge einer Beeinträchtigung der Granulationes arachnoidales 
zu verstehen, die KRAYENBÜHL und LÜTHY (1948) intakt fanden, sondern viel
mehr als eine bindegewebige Einscheidung der pialen Venen. 

Aneurysmen des vertebro-basilaren Systems können als rautnfordernde Pro
zesse der hinteren Schädelgrube eine Stenose des Aquaedukts (DAvID et al., 
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1951) bzw. des 4. Ventrikels (JAMIF50N, 1964) und damit einen Okklusionshydro
zephalus herbeiführen. 

j) Folgen von Druck und Raumforderung 

Durch Zunahme ihrer Größe können sich die Aneurysmen im Laufe der 
Jahre zu einem raumfordernden Prozeß entwickeln. Nach BULL (1969) kommen 
solche großen Aneurysmen vornehmlich bei Frauen vor. 

STEHBENS (1963 a) fand unter 333 Aneurysmen der Hirngefäße 19 mit einem 
Durchmesser von über 2 cm und 4 über 5 cm. In 5 Fällen wurde die Symptomato
logie von Hirntumoren vorgetäuscht. Neben Hypophysentumoren (GIRARD 
et al., 1963; GALLAGHER et al. , 1956; WHITE u. BALLANTINE, 1961 ; GILMAN 
et al., 1962) und anderen Hirngeschwülsten können die Symptome auch einen 
Kleinhirnbrückenwinkeltumor (HARRIS et al., 1968) vortäuschen (Abb.133). 
Größere Aneurysmen der A. basilaris oder Aa. vertebralis können durch Kom
pression der Medulla auch ohne Ruptur einen plötzlichen Tod verursachen 
(STRAUSS et al. , 1932; RICHARDSON u. HYLAND, 1941; YASKIN u. ALPERs, 1944). 

HYLAND und BARNETT (1954) stellten eine Beeinträchtigung der Funktion 
von Hirnnerven durch den mittelbaren Druck des Aneurysmas fest. Die Nerven 
weisen morphologische Zeichen von Blutungen und Fibrose auf. Die Fibrose 
wurde von den Autoren auf die Pulsation des benachbarten Aneurysmas zurück
geführt. Mit Ausnahme der Fälle mit Ruptur des Aneurysmas waren die Nerven 
adhärent zum Aneurysmasack oder eingeschlossen in die Wand eines falschen 

Abb. 133. 45jähriger Mann. Aneurysma der A. cerebelli inferior anterior. Chronische Kom
pression der Medulla oblongata 



Aneurysmen der Hirngefäße bei Tieren 265 

Sackes. Eine Optikusatrophie kommt vor allem bei Aneurysmen der Carotis 
interna (KIFFNEY, 1963; ODOM, 1964; BERsoN et al., 1966; CULLEN et al., 1966; 
BIRD et al., 1970; THoMAs U. REAGAN, 1970), aber auch der Cerebri anterior 
und Communicans anterior vor (JEFFERSON, 1954). Die am häufigsten betroffenen 
Hirnnerven sind der Okulomotorius (DANDY, 1944; JEFFERSON, 1947; WALTON, 
1957), an zweiter Stelle der Abduzens. 

Die Schädelknochen können von Aneurysmen der Hirngefäße arrodiert wer
den (POOL u. POTS, 1965; STEHBENS, 1972). 

5. Aneurysmen der Hirngefäße bei Tieren 

Spontane Aneurysmen der Hirngefäße kommen bei Tieren äußerst selten 
vor, obgleich die Hirnarterien der Säugetiere auch Mediadefekte aufweisen und 
histologisch eine große Ähnlichkeit mit den menschlichen Hirnarterien zeigen. 
Die Seltenheit der zerebralen Aneurysmen im Tierreich wird auf die vergleichs
weise kurze Lebensspanne, die kleinen Kaliber der Hirnarterien und die gering
gradige Inzidenz von Arteriosklerose zurückgeführt. 

KÖPPEN (1927) berichtete über ein Hirnaneurysma parasitärer Ätiologie bei 
einem Fohlen. ASK-UPMARK und INGVAR (1950) haben ein Aneurysma bei 
einem Lama beschrieben, ohne die Ätiologie zu spezifizieren. HASSLER (1961) 
beschrieb bei einer Kuh ein Mikroaneurysma, das aber wegen der ungünstig 
gelegten Schnittrichtung nicht mit Sicherheit zu beweisen war. Die größte Zahl 
spontaner Aneurysmen bei Tieren wurde von STEHBENS (1963 b) beschrieben. 
Bei einem 8 Jahre alten Schimpansenweibchen fand er ein rupturiertes Aneu
rysma und acht weitere Aneurysmen der Hirngefäße, die histologisch identisch 
mit den menschlichen Aneurysmen waren. In der Gabelung der Hirnarterien 
von einem jungen Gorilla konnte er initiale Ausstülpungen der arteriellen Wand, 
aber kein eindeutiges Aneurysma erkennen. In einem Kollektiv von 122 Schafen 
sah er ein Aneurysma der Hirnarterien nur bei einem Fall mit Polyarteriitis 
nodosa. ANDRUS et al. (1968) fanden nicht rupturierte Aneurysmen in der Gabe
lung der A. cerebri media bei zwei Schimpansen, die 12 Monate lang eine 
cholesterin- und fettreiche Diät bekommen hatten. Die Aneurysmen wurden 
aber nicht als Folge der Diät angesehen. 

GERMAN und BLAcK (1954) beobachteten die Entstehung von Aneurysmen 
der A. carotis communis bei Anlage einer venösen Tasche. MCCUNE et al. (1953) 
konnten experimentelle Aneurysmen durch Einspritzung von Stickstoff-Senf in 
die Aortenwand bei Hunden erzeugen. Bei einer ähnlichen Technik hatten WHITE 
et al. (1961) ebenfalls Aneurysmen der intrakraniellen Arterien herbeigeführt, 
allerdings zeigte eine spätere Studie (Roy et al., 1970), daß die Punktion der 
Arterienwand ausreicht, um Aneurysmen zu erzeugen. TROUPp und RINNE (1964) 
fanden bei einer Untersuchung über den Verschluß von arteriellen Wunden 
mit Methyl-2-Cyanoacrylat, daß bei 16 von 50 Kaninchen sich ein Aneurysma 
an der Stelle der Arteriotomie entwickelt hatte. Es handelte sich aber höchst
wahrscheinlich um einen falschen Sack. HASSLER (1963 a) fand eine Zunahme 
der Mediadefekte in den Hirnarterien von Kaninchen nach Ligatur der Carotis 
interna. Deutliche Aneurysmen wurden aber nicht gefunden. Bei der experimen
tell herbeigeführten Aortenstenose bei Schafen konnten MAGAREY et al. (1965) 
Aortenaneurysmen, aber keine bei den Hirnarterien finden. 
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B. Erkrankungen der Gefäßwand 

I. Arteriosklerose 

a) Einleitung 

Die Arteriosklerose der Hirngefäße zeichnet sich im Rahmen der allgemeinen 
Gefäßerkrankung "Arteriosklerose" aus durch: 

1. starke Morbidität und Mortalität, die nur von der Sklerose der Herzkranz
gefäße übertroffen wird; 

2. morphologische Merkmale, die die Provinzspezifität der Arteriosklerose 
in besonderer Weise in Erscheinung treten lassen und sowohl die Veränderungen 
der Gefäßwände als auch die des Nervengewebes betreffen; 

3. funktionelle Folgen im ZNS, die zur Beeinträchtigung des spezifischen 
menschlichen Verhaltens führen, auch in Stadien der Erkrankung, die noch 
keine Bedrohung quo ad vitam darstellen. 

Anatomo-pathologisch wurde ein "reiner zerebraler Typ" der Arteriosklerose 
in neueren Arbeiten nicht so häufig festgestellt wie in den älteren (NEUBÜRGER, 
1930). Trotzdem werden Unterschiede nach Intensität und Ausdehnung der 
Hirnarteriosklerose gegenüber anderen Gefäßprovinzen immer wieder hervorge
hoben (HORN, 1963; REZEK u. MILLARD, 1963; SCOTT et al., 1966; STERNBY, 
1968; HILD, 1969). Die Fälle von hochgradiger Hirnarteriosklerose bei geringer 
Arteriosklerose der Herzkranzgefäße werden mit zunehmendem Alter seltener, 
und YOUNG et al. (1956) fanden bei alten Patienten eine signifikant konstante 
Korrelation der Arteriosklerose in der Aorta mit der in den zerebralen Arterien. 
Die Arteriosklerose der Hirngefäße beginnt später als die der Aorta, der Korona
rien und auch der in der Größe vergleichbaren Brust- und Baucharterien (DUFF 
u. McMILLAN, 1951; ROBERlS et al., 1959a u. b; HOLMAN U. Moossy, 1961; 
MEYER et al., 1964a). Die Lebensgeschichte der Hirnarteriosklerose unterschei
det sich von der Aortenarteriosklerose durch langsamere Zunahme im Alter, 
während die Arteriosklerose der Herzkranzgefäße schneller steigt als die der 
Aorta (GIERlSEN, 1961). HEYDEN (1969) zeigte in einer eingehenden Analyse, 
daß sich die Risikofaktoren bei der Arteriosklerose der Herzkranzarterien anders 
auswirken als bei der der Hirngefäße. 

Die o.g. Unterschiede weisen auf die Wichtigkeit der Lokalfaktoren in der Pathogenese 
der Arteriosklerose hin. Die histologischen und ultrastrukturellen Eigentümlichkeiten der 
Hirngefäße, vor allem die der starken Elastica interna und die Beschaffenheit der Intima 
sind zu berücksichtigen. Weitere Merkmale der Hirngefäße, wie die starke Schlängelung 
der Carotis interna und teilweise der A. vertebralis sowie der freie Verlauf im Liquorraum 
einerseits und die Fixierung im Knochenuntergrund andererseits sind einzigartig im Organis
mus. Sie gelten jedoch nur für Teilstrecken und stellen daher keinen gemeinsamen Nenner 
dar. BÖTTCHER et al. (1960) zeigten wesentliche Unterschiede in der chemischen Analyse 
der Aorta, Herzkranzgefäße und Hirngefäße. MEYER et al. (1966) fanden schon bei Neugebo
renen chemische Unterschiede, die mit dem Alter zunahmen. DIEZEL (1966) fand Hyaluron
säure in der Aorta und in den Herzkranzgefäßen, aber nicht in den Hirnarterien. 

Trotz dieser Eigentümlichkeiten können die allgemeinen Fragen der Hirnarte
riosklerose nur unter Berücksichtigung der arteriosklerotischen Erkrankungen 
an allen Organen und Geweben des Körpers und in Anlehnung an die Ergebnisse 
der Arterioskleroseforschung in der allgemeinen Pathologie erörtert werden. 
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Die Hirnarteriosklerose ist keine selbständige Erkrankung und darüber hinaus 
beziehen sich die Arbeiten, die die Ätiopathogenese der Arteriosklerose zu erklä
ren versuchen, selten auf die Hirngefäße. Bei der Erörterung dieser Fragen 
sowie bei der Begriffsbestimmung und Abgrenzung der Arteriosklerose werden 
wir uns auf die Ergebnisse der allgemeinen Pathologie stützen und, wenn vorhan
den, die Eigentümlichkeiten der Arteriosklerose in den Hirngefäßen berücksichti
gen. 

BegrifJsbes timmung 

Die Definition der arteriosklerotischen Erkrankungen als komplexe Mi
schung degenerativer und regenerativer Umbauvorgänge der Arterienwände, 
die zu Rigiditätszunahme, Elastizitätsverlust und häufig Lichtungseinengung 
führen (HASS, 1955), ist ein Sammelbegriff für die Mehrzahl der Gefäßwander
krankungen in ihrem chronischen Stadium. Möglichkeit und Notwendigkeit 
einer weiteren Kennzeichnung ergeben sich aus der Berücksichtigung der Lokali
sation der arteriosklerotischen Veränderungen. 

1. Die Arteriosklerose befällt ausschließlich den arteriellen Schenkel. 

Eine bindegewebige Verdickung der Intima mit seltener Aufsplitterung der Elastica fin
det man in der Portal- und den Milzvenen in Fällen portaler Hypertension (BENDA, 1924; 
WOHLWILL, 1925; WHITELEY, 1953; MoscHcowITz, 1959). Auch in den Leber- und Lungen
venen kann eine Phlebosklerose als Folge eines erhöhten Venendruckes vorkommen 
(MOSCHCOWITZ, 1932 u. 1962). Die unmittelbare Nachbarschaft von Arterien wird als 
Hauptfaktor in der Entstehung von Endophlebohypertrophie und Phlebosklerose bei den 
Vv. poplitae (LEV u. SAPHIR, 1951), Vv. iliacae (LEV u. SAPHIR, 1952) sowie im unteren 
Segment der Cava inferior (CRAMER, 1921; SCHILLING, 1926; GEIRINGER, 1949) angesehen. 
Sowohl histologisches Bild - Lipidablagerungen sind bei der Phlebosklerose praktisch 
inexistent - als auch pathogenetische Faktoren sind von der Arteriosklerose verschieden. 
Beide Veränderungen kommen voneinander unabhängig vor. 

2. Vordergündig bei der Arteriosklerose sind die Intima- Veränderungen. 

Ein Beginn in der Media wurde wiederholt postuliert (s.S. 290), konnte jedoch durch 
die Elektronenmikroskopie nicht bestätigt werden. Die Assoziation der Media zu den In
timaveränderungen bei der Arteriosklerose ist eine sekundäre oder sogar gleichzeitige, aber 
nie eine primäre und vor allem keine ausschließliche Veränderung. Daher ist sie von der 
Mönckeberg-Sklerose (in den Hirngefäßen nie beschrieben) und im ZNS von den Verkal
kungen bei der Sturge-Weberschen Krankheit sowie der idiopathischen Verkalkung der 
Hirngefäße abzugrenzen. 

3. Innerhalb des arteriellen Schenkels werden nur die Arterien von Arterio
sklerose befallen. 

Bei den Kapillaren fehlt die Möglichkeit der anatomopathologischen Gleichstellung 
mit der Arteriosklerose, weil ein subintimales Gewebe, das von der Adventitia unterschied
lich wäre, nicht vorhanden ist. Bei den Arteriolen haben wir dieses Gewebe im engeren 
Sinne ebenfalls nicht, weil eine kontinuierliche Elastica interna, die die Media von der 
Intima trennt, nicht vorhanden ist. Kapillarfibrosen und Arteriolosklerosen begleiten des 
öfteren die Arteriosklerose, sie können auch unabhängig vorkommen und stellen meistens 
ätiopathogenetisch gut abgegrenzte Erkrankungen dar. 

4. Auch wenn sich sämtliche Arterien des Organismus an der Arteriosklerose 
beteiligen können und die Veränderungen häufig in breiten und längeren Strek
ken eines Gefäßes konfluieren, ist ein multilokuläres bzw. herdförmiges Auftreten 
der Veränderungen immer vorhanden. 
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b) Nomenklatur 

Von den verschiedenen mehr oder weniger gut definierten Bezeichnungen, 
wie "Endarteriopathia chronica nodosa et deformans", "Atheromatose", "hy
perplastic sclerosis" usw., haben sich vor allem "Atherosklerose" und "Arterio
sklerose" eingebürgert. 

Die Bezeichnung "Atherosklerose" (MARCHAND, 1904) kennzeichnet die bei
den grundsätzlichen Merkmale: das Atherom und die Sklerose. Das sind die 
Zeichen, die bei der Sektion makroskopisch an den großen Gefäßen des Körpers 
hervortreten, besonders im Atherom der Aorta. Sie betonen die herdförmige 
Erscheinung der arteriosklerotischen Veränderung, aber auch seinen Lipoidin
halt, obgleich "Form, Farbe, Konsistenz und chemische Zusammensetzung des 
Atheroms nicht einheitlich sind" (DOERR, 1970). LEARY (1935) grenzte die mit 
Bildung von Lipoidzellen einhergehende Atherosklerose von den übrigen Arte
riosklerosen ab, die für ihn entzündlicher Herkunft sind. Weiterhin war die 
Atherosklerose für LEARY eine metabolische Erkrankung. Damit wurde durch 
die Bezeichnung "Atherosklerose" eine bestimmte Auffassung über Ätiopathoge
nese und Wesen der Erkrankung, die als eine allgemein-metabolische angesehen 
wird, betont. Die Bezeichnung "Atherosklerose" läßt sich schwer anwenden 
bei bestimmten arteriosklerotischen Veränderungen beim Menschen, die sehr 
wenig oder gar keine Lipideinlagerungen zeigen. Auch die spontanen arterioskle
rotischen Veränderungen bei einigen Tieren, vor allem beim Pferd und Hund, 
zeigen selten Lipideinlagerungen. PATEK und BERNICK (1960 u. 1961) faßten 
sie als Präatherosklerose auf, obgleich eine spätere Einlagerung von Lipiden 
gar nicht aufzutreten braucht. STEINER und KENDALL (1946) bezeichneten diese 
Veränderungen als "arteriosklerotisch" und diejenigen mit Lipidablagerungen 
als "Atherosklerose". Die Anwendung beider Namen in dem eben genannten 
Sinn hat sich bei einem Teil der Autoren, die sich mit spontaner und experimen
teller Arteriosklerose beschäftigen, eingebürgert (LUGINBÜHL et al. , 1965; GEER 
u. GUIDRY, 1964). 

Das Wort "Arteriosklerose" (LOBSTEIN, 1833) bezeichnete ursprünglich nur 
Verdichtungen und Verhärtung der Arterien. Es weist auf die Tatsache hin, 
daß die Erkrankung die Arterien befällt, was ein wichtiges Abgrenzungsmerkmal 
der Arteriosklerose darstellt. Es läßt sich aber als Sammelbegriff mißbrauchen 
und ist gegenüber der senilen Ektasie der Gefäße schwer abzugrenzen. Letztere 
tritt bei Menschen im höheren Alter als Fibrose der Muskelwand und der 
Intima auf und wird als Physiosklerose bezeichnet. Sie wird nach DARME (1965) 
auch bei älteren Tieren beobachtet. Es handelt sich um kollagene Fibrosen 
der Intima ohne Degeneration oder Lipidablagerung. Ebenfalls Physiosklerose 
ist die Dilatation und Ektasie der arteriellen Wand. Er fügt hinzu, daß es 
in einigen Fällen schwierig ist, sie von pathologischen Veränderungen abzugren
zen. Auf dem Utrechter Kongreß für Geographische Medizin (1934) wurde 
beschlossen, die Bezeichnung solle für eine chronische Erkrankung der größeren 
Arterien gelten, deren morphologische Hauptmerkmale herdförmige bindegewe
bige Plaques der Innenhaut mit mehr oder weniger reichlicher Lipoidanhäufung, 
oft auch mit Verkalkung, sind. Seit den Arbeiten von LEARY hat sich in der 
angelsächsischen Literatur die Bezeichnung Atherosklerose immer mehr durch-
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gesetzt. Daneben haben die experimentelle Arterioskleroseforschung und die 
Fortschritte in der Lipoprotein-(Plasmalipid)-Forschung zunehmende Bedeutung 
gewonnen. 

Nach der Definition der WHO von 1958 besteht die Atherosklerose in einer 
herdförmig auftretenden Lipoidansammlung in der Intima mit nachfolgender 
Zellproliferation, Grundsubstanzvermehrung, Kalzium-Ablagerung und Media
Umbau. 

Die von der Weltgesundheitsorganisation in der internationalen Klassifi
kation der Krankheiten gebrauchte Oberbezeichnung ist Arteriosklerose (440), 
während bei den Gefäßkrankheiten (437) die Bezeichnung Athermatose der 
Hirnarterien und nicht Arteriosklerose gebraucht wird, allerdings zusammen mit 
zerebraler Arteriosklerose und zerebrovaskulärer Sklerose. 

1. Makroskopisches Bild und topographische Verteilung 

Die ersten Veränderungen stellen sich als weiße oder undurchsichtige Areale, 
die durch Verdickung der Gefaßwand verursacht werden, dar. Die gelblich
weißen runden Lipoidbeete sind durch die blasse, durchscheinende Wand der 
Hirngefäße gut zu erkennen. Bei der Tastung lassen sie sich plastisch verformen, 
mit stärkerer Fibrosierung werden sie zunehmend derb-elastisch oder schwielig. 
Sie imponieren je nach Lipoidgehalt als grauweißfarbene oder gelblich noduläre 
und beetförmige Wandverdickungen, die sich zu breiten, derben Plaques weiter
entwickeln und mehr als die doppelte Dicke der Gefäßwand erreichen können. 
Mit Fortschreiten der Erkrankung zeigen die Arterien einen fleckförmigen 
Aspekt (Abb. 134). Er kommt durch den Kontrast von weißlichen oder gelb
lichen arteriosklerotischen Plaques und den wenig befallenen Gebieten der Ge
fäßwand, durch die der Blutinhalt oder die Luft im Lumen erkennbar ist, zu
stande. Zwischen den arteriosklerotischen Herden kommt es zu diffusen Ver
änderungen der Arterienwand und Erweiterung, Wandverdickung, Verlängerung 
und Schlängelung. Die Oberfläche der Intima bei den länglich aufgeschnittenen 
Arterien zeigt gelbliche Flecken und häufig ein unregelmäßiges Profil durch 
sich vorwölbende Buckel. An ihnen können frische Blutthromben haften. Im 
Querschnitt erkennt man das eingeengte Lumen und die meist exzentrische 
Verdickung der Gefäßwand (Abb. 135a). Konzentrische Verdickung 
(Abb. 135 b) kann auch vorkommen (ZÜLCH, 1971 d). 

Die arteriosklerotischen Veränderungen der Hirngefäße zeigen, wie diejeni
gen der übrigen Körperarterien, eine immer wiederkehrende topographische 
Zuordnung zu bestimmten Gefäßabschnitten. Je nachdem, ob nur die intra
oder auch die extraduralen Abschnitte der Hirngefäße untersucht werden, wird 
das erste Auftreten arteriosklerotischer Läsionen an verschiedenen Stellen ange
geben. Bei Berücksichtigung der gesamten Gefäßstrecke läßt sich ein erstes 
Auftreten in der Carotis communis und im Sinus carotis schon im 2. Jahrzehnt, 
gefolgt von der intrakraniellen Strecke der Carotis interna sowie der intra
und extraduralen Abschnitte der Vertebralis im 3. Jahrzehnt feststellen. Erst 
ab dem 4. Jahrzehnt kommen arteriosklerotische Veränderungen regelmäßig 
in den basalen Hirngefäßen (WOLKOFF, 1933; DÖRFLER, 1935; STOCHDORPH 
u. MEESSEN, 1957; Moossy, 1971) vor. Die Stellen, an denen die ersten arterio-
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Abb. 134. 63jähriger Mann. Hochgradige Arteriosklerose. Verlängerung und SchlängeIung 
der A. basilaris. Druckatrophie des N. opticus 

sklerotischen Veränderungen auftreten, bilden bezüglich der Intensität der Ver
änderungen ebenfalls regel hafte Prädilektionsstellen. Eine Analyse der Vertei
lungsmuster arteriosklerotischer Veränderungen der Hirngefäße erfordert die 
getrennte Besprechung der einzelnen Gefäßstrecken. Zum besseren Verständnis 
ist bei den extraduralen Gefäßstrecken eine Beschreibung der kennzeichnenden 
anatomischen Merkmale zweckmäßig. 

a) Extradurales Karotidensystem 

Die präzerebrale Strecke des extraduralen Karotidensystems besteht aus den 
Aa. carotis communis and interna. Die erstere entspringt links direkt aus dem 
Aortenbogen, rechts aus dem Truncus brachiacephalicus und erstreckt sich bis 
zu ihrer Teilung in die A. carotis externa und interna. Im Verlauf der A. caro
tis interna lassen sich zwei Abschnitte unterscheiden: 
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a ~ ________________ ~_ 

b 

Abb. 135. 79jähriger Mann. Hochgradige Arteriosklerose. Exzentrische und konzentrische 
Einengung der Lumina der Hirnarterien 
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Abb. 136. Schematische Darstellung des Verlaufs der A. carotis interna im Canalis caroticus 
des Schläfenbeines und Sinus cavernosus mit den vier Krümmungen (s. Text S.272) 

1. Der Halsabschnitt, d.h. die Strecke zwischen dem Ursprung der Arterie 
am Sinus carotis und ihrem Eintritt in die Schädelbasis. Ihr Verlauf ist vorwie
gend gestreckt, kann aber stark gewunden sein. 2. Der höher davon liegende 
intrakranielle Abschnitt, der vier verschiedene Krümmungsstellen bildet 
(Abb. 136). 

Die erste Krümmung erfolgt während des Verlaufs der Arterie durch das Schläfenbein 
innerhalb des Canalis caroticus. Die zweite Krümmung tritt sofort nach dem Austritt 
des Gefaßes aus dem Foramen caroticum internum ein. Die dritte Krümmung folgt sehr 
rasch auf die vorhergehende beim Eintritt der Karotis in den venösen Sinus cavernosus. 
Bei der vierten Krümmung liegt der Scheitel in einer Knochenfurche des Keilbeinkörpers 
(Su\cus caroticus). Die bei den Schenkel bilden einen spitzen Winkel und unmittelbar danach 
verläßt das Gefäß den Sinus cavernosus. Die Carotis interna im knöchernen Kanal und 
im Sinus cavernosus ist ausgesprochen muskelarm. Sie besitzt Längsmuskeln, meistens 
von elastischen Membranen umscheidet. Sie liegen z.T. in der Intima, häufiger in der 
Media. In den eigentlichen Gehirngefäßen (Hirngrundgefaße) kommen sie nicht mehr vor. 
Die Intima ist äußerst dünn und besteht aus sehr lockerem Bindegewebe und einem zarten 
Endothel. 

Die konstantesten und ausgeprägt esten Prädilektionsstellen im extraduralen 
Abschnitt der A. carotis sind der Sinus caroticus und der Siphon (DEI POLI U. 

ZUCHA, 1940). Im Sinus caroticus haben die arteriosklerotischen Beete oft die 
Form eines invertierten Dreiecks mit der Basis unmittelbar unter dem Abgang 
der Carotis externa und mit der Spitze etwa 20 mm nach unten reichend. BANKL 
(1968) fand im Sinus zwei Drittel der Stenosen und den Rest im Karotis-Siphon. 
FISHER et al. (1965) beschrieben unter 107 Routinesektionen fünfmal einen Karo
tisverschluß und zwar immer im Sinusgebiet. Die Strecke der Carotis interna 
vom Sinus bis zur Schädelbasis wird meistens von arteriosklerotischen Verände
rungen verschont. Die arteriosklerotischen Veränderungen bevorzugen im Si
phon die Innenbogen der 4., 3. und l. Krümmung (DÖRFLER, 1935; PRITCHARD 
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u. MATHEWS, 1952; MEYER u. BEcK, 1955). MEYER und BEcK fanden röntgenolo
gisch bei mehr als 90% über 20jähriger Menschen Verkalkungen in der 3. 
und 4. Krümmung. Diese Autoren stellten allerdings in der histologischen Unter
suchung fest, daß die Kalkimprägnation meistens bei der Lamina elastica interna 
beginnt und später auf die Intima übergreift. FISHER et al. (1965) betonten eben
falls das Vorkommen von Verkalkungen nicht nur in den Plaques, sondern auch 
in der Media und vor allem in der Elastica interna, die häufig den einzigen 
Sitz der Kalkimprägnation darstellt. Diese Autoren sahen außerdem im Siphon 
arteriosklerotische Veränderungen, die ohne Verkalkungen einhergehen. ULE 
und KOLKMANN (1972) weisen darauf hin, daß Verkalkungen nur dann als 
arteriosklerotische Teilphänomene gelten, wenn sie auf dem Boden typischer 
Intimaalterationen entstehen. 

Parallel zu der Intensität der Veränderungen in der Carotis interna findet 
man arteriosklerotische Plaques in der Carotis communis, die aber selten zu 
Stenosen führen. Demgegenüber können sie fettige Usuren oder geschwürige 
Intimaaufbrüche zeigen, die zusammen mit denjenigen, die im Sinusgebiet häufig 
vorkommen, Quelle atheromatösen Embolusmaterials für das Gehirn und die 
Retina sein können (WISHNANT, 1964). 

b) A. vertebralis 

Als erster Ast aus der A. subc1avia kommend, zieht die Vertebralarterie durch die 
Foramina costotransversaria von C6 bis C2 bis zum Sulcus arteriae vertebralis des Atlas. 
Die Arterie liegt hier dem Arcus posterior atlantis eng an. Sie wird überdeckt von Fasern 
des Ligamentum occipitoatlantoideum. Die Arterie durchbohrt die Dura mater in Höhe 
des 1. Zervikalnerves und verläuft intracraniell auf der basalen Fläche der Medulla oblon
gata, um sich auf dem Klivus am kaudalen Rand des Pons mit dem gegenseitigen Gefaß 
zur Arteria basilaris zu vereinigen. Beim jüngeren Menschen steigt die Arteria vertebralis 
senkrecht aufwärts durch die Foramina costotransversaria, ohne irgend eine Schlängelung 
zu bilden. Um den Epistropheus und den Atlas bildet sich ein Doppelsiphon (Abb. 137). 
Bei älteren Menschen mit osteo-arthritischen Veränderungen bilden sich an den Unkoverte
bralgelenken knöcherne Exostosen, die zu einer Schlängelung der Vertebralis in ihrer steigen
den Strecke (HUTCHINSON u. YATES, 1956) führen. 

Die Kaliberunterschiede zwischen beiden Vertebrales, die so häufig im intraduralen 
Abschnitt beobachtet werden, setzten sich in ihrer ganzen Länge fort. Nur in 8% der 
Fälle ist das Kaliber der beiden Vertebrales annähernd gleich, bei 51 % ist die rechte, 
in 41% die linke Vertebralis stärker als die Gegenseite (STOPORD, 1916; HUTCHINSON u. 
Y ATES, 1956). 

Der Ursprungsabschnitt der Vertebralis ist in ihrem extraduralen Abschnitt 
die einzige eindeutige Prädilektionsstelle arteriosklerotischer Veränderungen, die 
meistens die Fortsetzung der Veränderungen in der Subklavia darstellen (HuT
CHINSON U. Y ATES, 1956). An dieser Stelle kommt es zu Geschwürbildungen, 
Verkalkungen und Verschlüssen (MARTIN et al., 1960; STEIN et al., 1961; FISHER 
et al., 1965). In weiterem Abstand zu dieser Prädilektionsstelle folgt der Krüm
mungsabschnitt (CHRAST, 1969). Der Rest des extraduralen Abschnittes zeigt 
selten arteriosklerotische Veränderungen STEHBENS, 1972). Die Seitenunter
schiede im Kaliber der Gefäße haben keinen Einfluß auf den Grad der arterio
sklerotischen Veränderungen (H UTCHINSON u. Y A TES, 1956). Auch eine Beziehung 
zwischen Lokalisation der Arteriosklerose und osteoarthritischer Exostose, wie 
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Abb. 137. Schematische Darstellung des Verlaufs der A. vertebralis (1). 2 A. basilaris, 
3 A. subc\avia, 4 A. carotis communis, 5 Dura 

sie von KUNERT (1957), TATLOW und BAMMER (1957), MEYER et al. (1960b), 
SHEEHAN et al. (1960) und YATES und HUTCHINSON (1961) vermutet worden 
ist, wurde von KORBICKA (1966) und CHRAST (1969) abgelehnt. In Fällen 
mit Arteriosklerose der geraden Vertebralisstrecke treten die Lipoidherde nicht 
selten in rhythmischen Abständen voreinander auf (MEYER u. NAUJOKAT, 1964 ; 
Moossy, 1966b). Die Lokalisation der arteriosklerotischen Herde läßt sich weder 
zu spondylotischen Veränderungen der Halswirbelsäule noch mit dem Vorhan
densein eines Hochdruckes in Beziehung bringen. Die Bezeichnung "ladder ef
fect" (Moossy, 1966b; 1971) sollte nicht für die rhythmische Anordnung der 
Arteriosklerose in der Vertebralis gebraucht werden, um Verwechselungen mit 
der skalariformen Sklerose der Basilaris (s.S. 276) zu vermeiden. 

c) Basale Hirngefäße 

Nach ihrem Eintritt in den intraduralen Raum ändern die A. carotis interna und weniger 
ausgeprägt die A. vertebralis ihre Wand struktur. Die Carotis interna, die in ihrer Halsstrecke 
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Tabelle 2. Prädilektionsstellen arteriosklerotischer Veränderungen in den Hirnarterien nach 
verschiedenen Autoren 

Autor Carotis Verte- Basi- Media Anterior Poste-
bralis laris comm. rior 

I. WOLKOFF (1933) II 

2. DÖRFLER (1935) III II 

3. SPATZ (1939) II III IV V VI 

4. BLUMENTHAL et al. (1954) IV V II VI III 

5. BAKER u. IANNONE (1959) VI II IV V 
173 Fälle 

6. BAKER et al. (1960a) V IV II III 
(Norweder) 579 Fälle 

7. MATHUR et al. (1963) II IV III 

8. RESCH u. BAKER (1964) V III II IV 
3839 Fälle 

9. KLEIHUES (1966) II IV III III 

10. Moossy (1971) IV II III 

11. ULE u. KOLKMANN (1972) II III IV VII 

12. STEHBENS (1972) II I III IV 

dem Typ der elastischen Arterien entspricht, verliert während ihres Verlaufs durch den 
Sinus cavernosus die Elastica externa (RATiNOV, 1964) und wird zum musculo-elastischen 
Gefäß. Alle basalen Hirngefäße unterscheiden sich von den Körperarterien vergleichbarer 
Kaliber durch die schwache Entwicklung der Adventitia, das Fehlen einer Elastica externa 
und eine geringe Zahl von Muskelzel1schichten in der Media. Nach BENNING-HoFF (1930) 
weisen diese Merkmale darauf hin, daß die Hirngefäße nur vom Lumen her belastet werden 
und gegen Verfolgungen der Umgebung geschützt sind. GOERTTLER (1953) nahm hingegen 
an, daß die Wände der Hirnarterien wegen der Anordnung in einer flüssigkeitsgefüllten 
Knochenkapsel weniger als die übrigen Körperarterien auf Dehnung durch Innendruck 
beansprucht werden. 

Es herrscht Konsensus bei allen Autoren über späteren Befall und die gerin
gere Intensität der Arteriosklerose in den basalen Hirngefäßen im Vergleich 
mit der extraduralen Karotis and Vertebralis sowie über ihre stärkere und frühere 
Beteiligung als die der Konvexitätsgefäße. Demgegenüber sind die Angaben 
über die Prädilektionsstellen innerhalb der verschiedenen Hirnbasisgefäße nicht 
übereinstimmend (Tabelle 2). 

Ein Teil der Widersprüche hängt von der Sektionsmethode ab, so z.B. wird von der 
Mehrzahl der Autoren (DöRFLER, 1935; STOCHDORPH u. MEESSEN, 1957; ULE u. KOLKMANN, 
1972) als erste Prädilektionsstelle in den Basisgefäßen die Karotis in ihrem Austritt an 
der Dura angegeben. Dieser. Abschnitt bleibt jedoch in der Schädelgrube und wird nicht 
immer berücksichtigt, wenn die Untersuchung nach Fixierung des Gehirns stattfindet. Unter
schiede können auch vorkommen, je nachdem ob man die Plaques nur bei äußerer Betrach
tung oder nach Aufschnitt der Arterien feststellt und vor allem, ob eine Fett-Makro-Färbung 
angewandt wird (WOLKOFF, 1933; Moossy, 1971). Es bleiben jedoch unterschiedliche Aussa
gen, die nur dadurch zu erklären sind, daß die Zahl der eingehend untersuchten Fälle 
nicht ausreichend war, um die zweifelsohne vorhandene Variationsbreite auszugleichen. 
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Dies erklärt, warum gleiche Autoren (Moossy, 1966b, 1971) bei verschiedenen Arbeiten, 
denen unterschiedliche Zahlen zugrunde lagen, zu unterschiedlichen Ergebnissen gelangen. 

Unterschiede in den Prädilektionsstellen werden durch Variationen in der 
Anlage des Circulus Willisi hervorgerufen (s.S. 214). JÄNICKE und WÜNSCHER 
(1965) und PEISKER (1962) haben auf den stärkeren Befall der Cerebri posterior 
durch die Arteriosklerose in den Fällen, in denen die Arterie ihren Ursprung 
aus der inneren Karotis bzw. aus der Communicans posterior nahm, hingewiesen 
(Abb. 106a). BOTTON (1955) fand bei homonymen Gefäßen eine stärkere Beteili
gung desjenigen, das ein größeres Kaliber aufweist. 

An bestimmten Stellen der großen Hirnarterien kommen arteriosklerotische 
Plaques regelmäßig vor (ZÜLCH, 1970). Die A. cerebri media zeigt meistens 
einen Plaque auf der Höhe der Keilbeinflügel 1-2 cm nach ihrem Ursprung. 
In der A. cerebri anterior befinden sich die Prädilektionsstellen in der bogenarti
gen Strecke um das Balkenknie. Die A. cerebri posterior hat den Schwerpunkt 
ihres Befalls in ihrem ebenfalls bogenartigen Verlauf um den Hirnschenkel. 
Man hat versucht, aus den einzelnen Prädilektionsstellen allgemeine Regeln 
herzuleiten. Nach ZÜLCH (1969) sind alle Krümmungen der Gefäße (besonders 
an der Media and Anterior), alle Punkte einer Strangulation (z.B. wo die Verte
bralis die Dura durchdringt), die Gabelung von Gefäßen bzw. der Abgang 
von Seitenarterien Prädilektionsstellen. YOUNG et al. (1960c) fanden eine hohe 
Korrelation zwischen Grad der Arteriosklerose der basalen Hirngefäße und 
ihrem Radius. Die Arterien mit größerem Radius zeigen eine signifikant stärkere 
Arteriosklerose. Eine negative Korrelation fanden sie zwischen arterioskleroti
schen Veränderungen und dem Abstand von der Ursprungsstelle des Gefäßes. 
Die Gültigkeit dieser Regeln wird jedoch so regelmäßig durchbrochen, daß 
sie höchstens als Faustregel gelten kann. 

Wichtiger als die Betonung der Variations breite der Intensität der Arterio
sklerose in den verschiedenen basalen Gefäßen ist die strenge Korrelation der 
Veränderungen bei den einzelnen Gefäßen untereinander, die viel ausgeprägter 
als bei den Herzkranzgefäßen ist (YOUNG et al., 1960c; MATHUR et al., 1961; 
STERNBY, 1968). 

d) Skalariforme Arteriosklerose der A. basilaris 

Als erster beschrieb WOLKOFF (1933) bei der Arteriosklerose der Basilaris 
das gelegentliche Vorkommen von "kleinen Walzen auf dem Gefäßumfang" 
(Abb. 138). ARAB (1957) hat für diese leitersprossenähnliche Anordnung der 
Lipoidbeete den Ausdruck "skalariforme Sklerose" geprägt. Er fand sie bei 
Patienten mit hohen systolischen Blutdruckwerten, Herzhypertonie und einem 
raschen Verlauf, der 3--4 Jahre kaum überschreitet. Nach ARAB tritt die skalari
forme Sklerose als Folge einer Mediamalazie mit Lipoidgranulom und sekundä
rer Elastikazerstörung zutage. STOCHDORPH und MEESSEN (1957) vergleichen 
die querlaufenden arteriosklerotischen Leisten der skalariformen Sklerose mit 
der Mönkebergschen Mediaverkalkung peripherer Gefäße, die ebenfalls sprossen
artig angedeutet ist. FRITSCH (1966) machte für das Vorkommen des Phänomens 
einerseits die anatomischen Eigentümlichkeiten der Basilaris, vor allem den Man
gel eines Widerlagers und das Fehlen einer Lamina elastica externa und zum 
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Abb. 138. 66jährige Patientin mit langjährigem Hochdruck. Skalariforme Sklerose der A. 
basilaris 

anderen die bei Hypertonie verstärkte Pulswellenentwicklung auf die glatte Ge
fäßmuskulatur und die Lamina elastica externa verantwortlich. Außerdem füh
ren die Intimahyperplasie und Lipoidablagerung an der Intima-Media-Grenze 
bei Arteriosklerose zu einer Beanspruchung der Membrana elastica interna. 
Die Überwindung der rupturierten elastischen Grenzlamelle ermöglicht die Li
poidinfiltration in die vorgeschädigte, örtlich teilweise schon verfettete Media 
und das Vordringen von Schaumzellengranulomen, die makroskopisch als Lei
tersprossen auf der Gefäßzirkumferenz imponieren. Für die Rolle der Elastika
Schädigung in der Pathogenese der skalariformen Sklerose sprechen verschiedene 
Befunde. BLUMENTHAL et al. (1954) fanden Defekte in der Elastica interna der 
Basilaris, die nach ihrer Meinung in keiner anderen Arterie des Körpers vorhan
den sind. Sie können auch ohne arteriosklerotische Veränderungen vorkommen. 
STEHBENS und SILVER (1966) fanden in der Aorta bei einem Teil der experimentel-
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Abb. 139. 65jährige Patientin mit langjährigem Hochdruck. Hochgradige Arteriosklerose 
mit Befall der Arterien der Großhirnkonvexität 

len Veränderungen durch Methylzellulose wandförmige Lipoidbeete quer zur 
Längsachse. Sie ähneln der skalariformen Sklerose der Basilaris und werden 
von den Autoren auf den Verlust der Elastica interna zurückgeführt. 

e) Arterien der Konvexität 

Die Arterien der Großhirnkonvexität zeigen nur selten makroskopisch er
kennbare arteriosklerotische Veränderungen (Abb. 139). Meistens werden sie 
bei Vorhandensein einer schweren Arteriosklerose der basalen Gefäße befallen. 
Nach PFEIFFER (1968) besteht allerdings nur eine lockere Korrelation zwischen 
der Arteriosklerose der Basalarterien und derjenigen der Konvexität. ANDERS 
und EICKE (1940) fanden bei 21 von 36 Fällen mit Hochdruck eine Arteriosklero
se der Konvexitätsgefaße, auch sie betonten, daß ihr Vorkommen nicht immer 
mit der Arteriosklerose der basalen Gefaße parallel geht. Eine ausschließliche 
Arteriosklerose der Konvexitätsgefäße konnten sie nicht beobachten. In 8 Fällen 
mit hochgradiger Arteriosklerose der Basalarterien fanden sie makroskopisch 
keine Arteriosklerose der Konvexitätsgefäße, histologisch aber konnten sie sie 
bei 6 Fällen bestätigen. 

1) Intrazerebrale Arterien 

Arteriosklerotische Veränderungen im engeren Sinne findet man bei den 
intrazerebralen Gefäßen nur bei den Arterien der Stammganglien bzw. der Fort
setzung der Aa. perforantes. Die kleinen basalen Gefäße, die im Bereich der 
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Area olfactoria ins Gehirn eintreten, und die A. strialenticularis werden verhält
nismäßig früh nach den basalen Gefäßen von arteriosklerotischen Verände
rungen befallen (KODAMA, 1926; DÖRFLER, 1935). Bei besonderer Ausprägung 
der Arteriosklerose in diesen Gefäßen sprach KODAMA (1926) von einem Stamm
ganglientyp der Arteriosklerose. BAKER u. IANNoNE (1959) fanden bei intrazere
bralen Gefäßen zwischen 150 und 500 11 Durchmesser keine Arteriosklerose. 
ADAMS (1958) hält einen Durchmesser von 2 mm als die untere Grenze für 
Gefäße mit Arteriosklerose, zumindest mit athermatösen Plaques. Die Angaben 
der Literatur über Arteriosklerose der intrazerebralen Gefäße (SPIELMEYER, 1922; 
EROS, 1951; DAMBSKA, 1963; KODAMA, 1926; ROTHEMUND u. SUDO, 1969) sind 
durch die Einordnung der späteren Stadien der Hyalinose und der Altersfibrose 
in den Formenkreis der Arteriosklerose zu erklären. Die Gründe für eine Abgren
zung der Arteriosklerose gegenüber den hypertensiven Gefäß erkrankungen wer
den auf S. 319 vorgetragen. 

2. Histologie, Histochemie und Ultrastruktur 
der arteriosklerotischen Gefäßwandveränderungen 

SPIELMEYER (1922) betonte die Notwendigkeit, die Arteriosklerose der Hirn
gefäße in Zusammenhang mit derjenigen der übrigen Gefäße im Körper zu 
betrachten. Nach einem halben Jahrhundert intensiver lichtmikroskopischer 
Untersuchungen der Hirnarteriosklerose (JAKOB, 1927; NEUBÜRGER, 1930; WOL
KOFF, 1933; HILLER, 1936; SPATZ, 1939; STOCHDORPH u. MEESSEN, 1957; ULE 
u. KOLKMANN, 1972) bleibt dies gültig und bezüglich der ultrastrukturellen 
Befunde besonders notwendig, weil sie bis jetzt in den Hirngefäßen kaum erho
ben wurden. Die arteriosklerotischen Veränderungen zeigen sich in den Hirngefä
ßen, ähnlich wie in den anderen Kreislaufprovinzen, vornehmlich in der Intima
schicht und zwar subendothelial. Die übrigen Gefäßwandschichten werden je
doch in die Erkrankung miteinbezogen. 

a) Endothel 

Für die frühere Auffassung, daß die Endothelzelle sich in eine Schaumzelle 
verwandelt (HUEPER, 1944; ALTscHuL, 1946), konnte die Elektronenmikrosko
pie keinen Hinweis liefern. 

Eine Veränderung der Gefäßwandpermeabilität bzw. eine irgendwie geartete Endothel
schädigung gilt für eine Reihe von Autoren als der erste lokale Schritt in die Entstehung 
der arteriosklerotischen Veränderungen. Nach SHlMAMOTO (1974) wird die Lipidinfiltration 
durch Kontraktion der Endothelzellen ermöglicht. Erhöhte Cholesterinkonzentrationen, 
Angiotensin II, Adrenalin, Noradrenalin, Serotonin, Postglandine sind einige Substanzen, 
die die Endothelzelle zur Kontraktion veranlassen, wodurch die intrazellulären Räume 
erweitert werden und ein müheloser Transport der Lipoproteinmoleküle in den subendothe
lialen Bereich möglich ist. Diese Hypothese konnte bis jetzt nicht bestätigt werden. Nur 
SAWATARI (1966) sowie HAUST et al. (1967) erwähnten eine gelegentliche Trennung der 
Plasmamembranen benachbarter Endothelzellen bei Frühstadien der Fettflecke. Sie beschrie
ben auch eine Verdünnung der über den arteriosklerotischen Plaques liegenden Endothel
schichten. 

Elektronenmikroskopisch wurden Fetteinschlüsse in den Endothelzellen bei experimen
teller Arteriosklerose in der Aorta von Kaninchen (FRENCH, 1963; PARKER et al. , 1963; 
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SEIFERT, 1963; SAWATARI, 1966), Ratten (HESS u. STÄUBLI, 1963) und Hunden (GEER, 1965a) 
sowie bei spontaner Arteriosklerose in den.Berzkranzgefäßen beim Schwein (FRENCH et al., 
1965) und Mensch (GEER et al., 1961; STIii'u. MARRIOT, 1964) gefunden. Ultrastrukturelle 
Untersuchungen des Aortenendothels des Kaninchens bei Hyperlipämie lassen keine Bezie
hungen zwischen den Fetteinschlüssen in den Endothelzellen und den intimalen arterioskle
rotischen Veränderungen feststellen (STILL u. PROSSER, 1964). Bei den Intimaverdickungen 
und Fettflecken der menschlichen Aorta konnten ebenfalls keine in dem darüberliegenden 
Endothel nachgewiesen werden (MCGILL u. GEER, 1963; SEIFFERT, 1963; GEER, 1965b). 
Die Größe der in den Endothelzellen beobachteten Fetteinschlüsse läßt vermuten, daß 
sie keinen Transportvorgang von Lipiden darstellen, sondern daß es sich in Analogie zu 
anderen Substanzen (Thorotrast, Ferritin, Thorium-Dyoxyd usw.) um eine Speicherung 
von Lipid handelt. 

Auch in menschlichen Hirngefäßen mit arteriosklerotischen Veränderungen 
sind endotheliale Lipideinschlüsse beschrieben worden (MARTINEZ, 1962; 
MCGILL u. GEER, 1963). Allerdings beinhalten die Endothelzellen normaler 
Gefäße einschließlich die der Hirngefäße ebenfalls Lipideinschlüsse (DAHL et al., 
1965; WINCKLER u. FOROGLOU, 1966). Außerdem handelt es sich bei einem 
Teil der als Lipideinschlüsse beschriebenen Gebilde um Lysosomen (GEER, 
1965b). 

b) Subendothelialer Raum 

Morphologisch erfaßte arteriosklerotische Veränderungen befinden sich in 
der Hauptsache in dem Raum zwischen Endothel und Elastica interna. 

Der subendotheliale Raum weist beträchtliche Unterschiede zwischen Aorta 
und anderen Gefäßen und zwischen verschiedenen Spezies, vor allem zwischen 
kleineren Labor- und größeren Säugetieren bzw. Menschen auf (FRENCH, 1966). 
Bei der normalen Aorta der größeren Säugetiere und des Menschen beinhaltet 
von Geburt an der subendotheliale Raum: 

1. Stroma, bei dem zumindest 10 verschiedene Makromoleküle vorhanden sind, die 
meistens als Proteoglykane, Elastin, Kollagen und strukturelle Glykoproteine vorkommen 
(ROBERT, 1970). Morphologisch erkennt man neben den kollagenen und elastischen Fasern 
die basalen Membranen der Endothelzellen sowie Mikrofibrillen (CERvos-NAVARRO u. MA
TAKAS, 1975). 

2. Feingranuläres extrazelluläres Fett (MovAT et al., 1958; GEER U. GUIDRY, 1964; 
GEER, 1965b). 

3. Zellige Elemente. Nach GEER (1965b) handelt es sich bei Kindern um Fibroblasten, 
die sich später in Muskelzellen umwandeln, um Monozyten. 

Lichtmikroskopisch wurde bei den menschlichen Hirnarterien keine Bindege
websschicht zwischen Endothel und Elastica interna erkannt (NEUBÜRGER, 1930). 
Elektronenmikroskopisch demgegenüber wurden zwischen Elastica interna und 
Endothel vereinzelte Muskelzellen (DAHL et al., 1965) sowie eine Grundsubstanz 
(FLORA et al., 1967) nachgewiesen. 

Die Erweiterung des subendothelialen Raumes um ein Vielfaches wurde 
nach Cholesterol-Fütterung bei den Kranzgefäßen von Ratte (STILL u. O'NEAL, 
1962), Kaninchen (PARKER et al., 1963) sowie Kaninchen und Affen (SHIMAMOTO, 

1963; SA W ATARI, 1966) festgestellt. Auch für die Menschen wird die Erweiterung 
der Intima als initiales Phänomen vor der Entwicklung der arteriosklerotischen 
Plaques angesehen. Erschwert wird die Bewertung der pathologischen Relevanz 
ihrer Verdickung dadurch, daß die Intima nicht überall gleich breit ist. Sie 
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Abb. 140a u. b. 57jährige Frau. Juvenile Arteriosklerose. A. cerebri media. Zell reiche Intima
beete. Die Lamina elastica interna ist intakt. Elastika van Gieson. a x 40, b x 100 
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Abb. 141. 43jähriger Mann. A. cerebri media. Subintimale Anhäufung von Muskelzellen 
und aufgelockerte Grundsubstanz. x 8000 

ist an den kleinen Kurvaturen gekrümmter Verlaufsstrecken aus hämodynami
schen und an den Ostien zahlreicher mittel starker Seitenäste aus regulatorischen 
Gründen am stärksten. Sie bildet an diesen Stellen die muskulo-elastischen 
Plaques (s.S. 295). Allerdings konnten in den Plaques intrakranieller Arterien 
elektronenmikroskopisch keine elastischen Fasern erkannt werden (DAHL et al., 
1965; FLORA et al., 1967). 

Von den muskulo-elastischen Plaques gibt es fließende Übergänge zu den 
zell reichen fett freien "Atheromen" der juvenilen Arteriosklerose (DOERR, 1964). 
Letztere unterscheidet sich von der seneszenten Gefaßsklerose durch das Fehlen 
von Fettablagerungen und die intakte Elastica interna (Abb. 140a, b). In der 
Tiefe der zellreichen Intimabeete können Verquellungen mit Histolyse und Ge
websnekrose vorkommen. Die dadurch entstehenden Auflockerungen im Ge-
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webe können bei H.E.-Präparaten mit Fett verwechselt werden (ULE u. KOLK
MANN, 1972). Die Intimaproliferate kommen nie ganz zur Ruhe, heilen nie 
völlig aus. Der Prozeß "mottet weiter". Neue Schübe pfropfen sich auf und 
lassen das Proliferat schichtweise wachsen. Das Ergebnis ist eine etagierte Skle
rose (DOERR, 1970). Elektronenmikroskopisch fanden FLORA et al. (1967) eben
falls Plaques, die lediglich aus einer Zunahme der Grundsubstanz und Muskelzel
len ohne Fett bestehen. Wir haben sie gelegentlich auch neben fettreichen Plaques 
im gleichen Gefäß gefunden (Abb. 141). 

Bei der seneszenten Arteriosklerose ist die Lamina elastica interna an verschie
denen Stellen aufgesplittert (Abb. 142). Das stenosierende Beet besteht lumen
wärts aus zellarmem, kollagenem Fasergewebe. In den inneren Schichten findet 
man in den Anfangsstadien eine feinste Bestäubung der Grundsubstanz mit 
sudanpositiven, z.T. doppelt brechenden Fetten. Bei stärkerer Anreicherung 
fließt die fettige Substanz aus den Gebilden zusammen, die im histologischen 
Präparat nach der Extraktion wetzsteinförmige Lücken hinterlassen und ausge
fällten Cholesterinestern entsprechen (Abb. 143). Elektronenmikroskopisch 
stellen sie sich als adielektronische Gebilde dar (Abb. 147b). Sie lokalisieren 
sich vornehmlich unter der Elastica interna und können gelegentlich eine Fremd
körperreaktion mit Riesenzellen hervorrufen. Die nach DOERR (1970) bei der 
seneszenten Arteriosklerose vorkommende, in der Tiefe der Plaques lokalisierte 
Ödemstraße konnten wir in Übereinstimmung mit SINAPIUS (1968) nicht finden. 

Extrazelluläre Bestandteile der arteriosklerotischen Plaques 

Eine Zunahme der extrazellulären Fette in den Plaques wurde elektronenmi
kroskopisch von Beginn ihrer Bildung an beschrieben (GEER u. GUIDRY, 1964; 
HAUST et al., 1967). In späteren Stadien ist der größte Teil des Fettes intrazellulär 
(SCOTT et al., 1966; 1970). Elektronenmikroskopisch konnten wir in den Hirnar
terien extrazelluläres Fett erst in den späteren Stadien nachweisen. In den An
famgsstadien der Verfettung sind die einzelnen Fettvakuolen intrazellulär gelagert 
(Abb. 144). Bei starker Verfettung kann die Zugehörigkeit der Fettvakuolen 
noch dann erkannt werden, wenn der zytoplasmatische Saum lichtmikroskopisch 
unsichtbar bleibt (Abb. 145). 

Im extrazellulären Raum der arteriosklerotischen Plaques werden Mikrofi
brillen (Abb. 146) und homogene Substanzen gefunden, die als Substrat des 
PAS-positiven Materials gedeutet werden (HAUST et al., 1965). 

Die Beteiligung von Sphingomyelin und Lezithin sowie Glykosidase im Atheromplaque 
variiert in verschiedenen Spezies beträchtlich (LOJDA u. REINIS, 1974). HOFF (1972) zeigte 
in einer enzymhistochemischen Untersuchung arteriosklerotischer Plaques der Hirngefäße 
unsaturierte polare und apolare Lipide, Cholesterin, Gt-Glycerophosphatdehydrogenase, 
saure Phosphatasen und AM Pa se-Aktivität. Die ATPase und Tetrazoliumreduktase-Aktivi
tät nimmt mit der Zunahme der Intimadicke zu. 

Die bio- und histochemischen Untersuchungen über den Bestand von Polysacchariden 
in der arteriosklerotischen Gefäßwand haben keine einheitlichen Befunde ergeben. BERTEL
SEN und JENSEN (1960) berichten über Zunahme sowohl der sauren als auch der neutralen 
Polysaccharide mit dem Alter. BERENSON et al. (1963) fanden demgegenüber in den Plaques 
eine Abnahme der Mukopolysaccharide sowie eine Änderung ihrer Komposition. In den 
Hirnarterien fanden RUKAVINA et al. (1971) ebenfalls eine Abnahme saurer Mukopolysac
charide und eine Erhöhung der PAS-positiven Glykoproteine. 
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Abb. 142. 56jähriger Mann. Arteriosklerotische Plaque mit Zersplitterung der Lamina ela
stica interna. Elastika van Gieson. x 200 

Abb. 143. 74jähriger Mann. Arteriosklerotische Plaque. Zellarmes Fasergewebe unterhalb 
des Lumens und wetzsteinförmige Lücken in den tieferen Schichten. NISSL. x 40 
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Abb. 144. 44jähriger Mann. A. vertebralis. Arteriosklerotische Plaque mit fettbeladenen 
Muskelzellen. x 6000 
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Abb.145. Gleicher Fall wie m Abb. 145. A. basilaris. Die Fetttropfen durchsetzen die 
angeschwollenen Muskelzellen, bleiben aber innerhalb des Zytoplasmas. x 6000 

HAUST et al. (1965) wiesen mit einer kombinierten elektronenmikroskopisch-immunhi
stochemischen Technik nach, daß es sich bei dem feinfibrillären, bandförmigen und granulä
ren Material zwischen den Zellen der Lipidflecken menschlicher Aorten z.T. um Fibrin 
handelt. Mit der Weiterentwicklung der Fettflecken nimmt das Fibrin ab und das extrazellu
läre Fett zu (HAUST et al., 1967). Die intimalen elastischen Fasern innerhalb der Plaques 
in der Aorta weisen einen Auflösungszustand auf und werden mit fibrinreichen Substanzen 
durchsetzt (SAWATARI, 1966; HAUST et al., 1967; HAUST, 1968). In elektronenmikroskopi
schen Untersuchungen von arteriosklerotischen Plaques bei menschlichen Hirnarterien 
konnten wir Fibrin nie nachweisen. 
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Abb.146. Gleicher Fall und gleiches Gefäß wie in Abb. 142. Extrazellulärer Raum einer 
arteriosklerotischen Plaque mit basalmembranähnlichen homogenen Substanzen. Züge von 

Mikrofibrillen und vereinzelten kollagenen Fibrillen. x 8000 

In Übereinstimmung mit anderen Autoren (BLUMENTHAL et al. , 1954 ; STOCH
DORPH u. MEESSEN, 1957) haben wir eine Imprägnation mit Kalksalzen häufiger 
bei größeren hyalinverquollenen Plaques gesehen. Die staubförmigen Verkalkun
gen kommen meistens in den oberflächlichen Schichten der Plaques vor. Ausge
dehnte Kalkschollen haben wir nur in den tieferen Schichten in unmittelbarer 
Höhe der Elastica intera (Abb. 147a, b) gefunden. 



Abb. 147. a 73jähriger Mann. A. basilaris. Ausgedehnte Verkalkungen in einem arteriosklero
tischen Plaque. Nishiyana. x 180. b 72jähriger Mann. A. basilaris. Arterioskerotische Plaque 
mit stark adie1ektronischen Kalkablagerungen und Negativbild der ausgefallten Cholesterin-

kristalle. x 16000 
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Die Kalkimprägnation ist ein nahezu obligater Vorgang im Siphonabschnitt der Karotis 
(DÖRFLER, 1935; MEYER U. BECK, 1955; Moossy 1959; FISHER et al. , 1965), sie ist nicht 
immer als Manifestation einer Arteriosklerose aufzufassen und steht weder mit ihrem Vor
handensein noch mit ihrer Intensität in Beziehung (RATINOW, 1964). Demgegenüber kom
men makroskopisch sichtbare Kalkablagerungen in den basalen Hirngefäßen nur in einzelnen 
Plaques vor und erreichen selten großes Ausmaß (Moossy, 1965). MATHUR et al. (1963) 
sowie ULE und KOLKMANN (1972) haben niemals fortgeschrittene sekundäre Verkalkungen 
in den basalen Hirngefäßen beobachtet. Bei Gefäßen mit arteriosklerotischen Läsionen 
gleicher Intensität ist der Kalziumgehalt in den basalen Hirngefäßen viel geringer als in 
den Herzkranzgefäßen (BUCK et al., 1954; PATERSON u. CORNISH, 1956). 

Zellige Elemente der arteriosklerotischen Plaques 

Die Zellen in den arteriosklerotischen Plaques zeigen vor allem durch den 
unterschiedlichen Grad der Fetteinschlüsse eine hochgradige Polymorphie. Die 
Mehrzahl ist spindeiförmig ohne eine einheitliche Orientierung. Da bei normalen 
Arterien mit Ausnahme der Aorta die Zahl der Zellen im subendothelialen 
Raum sehr klein ist, stellt sich die Frage des Herkunftsortes der zelligen Elemente 
der arteriosklerotischen Läsionen. Eine Reihe von Autoren halten sie für Her
kömmlinge des Endothels (ALTscHuL, 1954; HAUST et al. , 1960; SAWATARI, 
1966). Dies scheint besonders für die Hirngefäße unwahrscheinlich, weil die 
Schaumzellen in den Hirnarterien nicht wie in der Aorta des Kaninchens (PAR
KER u. OOLANO, 1966b) und Affen (TuCKER et al., 1971) subendothe1ial, sondern 
tief in der verdickten Intima gefunden werden (GRUNNET, 1969). 

ANITSCHKOW (1914) und ALTSCHUL (1950) hatten schon die Rolle der Muskelzellen 
in den arteriosklerotischen Plaques angenommen. Elektronenmikroskopisch hat sie PARKER 
(1960) als erster beschrieben. Später haben eine Reihe von Autoren ihr Vorkommen in 
der experimentellen Arteriosklerose verschiedener Tiere bestätigt (FRENCH et al., 1965; 
SEIFERT, 1963; STILL, 1963; THOMAS et al., 1963; DAOUD et al., 1964; GEER, 1965a; 
LUGINBÜHL u. JONES, 1965; JONES et al., 1967) sowie bei den menschlichen Plaques (GEER 
et al., 1961; HAUST U. MORE, 1963; BALlS et al., 1964; GEER U. GUIDRY, 1964). 

Die Entwicklung der Muskelzellen bis zu den Schaumzellen wurde wiederholt 
untersucht (HAUST et al. , 1962; BALlS et al. , 1964; DROPMANN, 1966; PARKER 
u. OOLANO, 1966a, KNIERIM et al., 1967, 1968). Sie kann in menschlichen arte
riosklerotischen Plaques beobachtet werden (Abb. 148). Bei den Schaumzellen 
sind jedoch die Merkmale der Muskelzellen nicht mehr zu erkennen, so daß 
ihre Abstammung nicht mit Sicherheit festgestellt werden kann. Eine Reihe 
von Autoren halten einen Teil der Schaumzellen für Makrophagen bzw. Mono
zyten (MCGILL u. GEER, 1963; BALlS et al., 1964; SUZUKI et al., 1964; GEER, 
1965b; MARSHALL et al., 1965; HOFF, 1972). SCOTT et al. (1964) und CAESAR 
(1969) sind der Meinung, daß Muskelzellen und Makrophagen differente Fett
stoffe beinhalten. Für WURSTER und ZILVERSMIT (1971) ist nur ein geringer 
Teil des Fettes in den Schaumzellen durch Phagozyten entstanden. Nach PARKER 
und OOLANO (1966a) sind die Muskelzellen aus der Media in den subendothelia
len Raum hineingewandert. Die Mehrzahl der Autoren halten jedoch die Muskel
zellen der arteriosklerotischen Läsion als in situ proliferiert (SPARAGAN et al., 
1962; McMILLAN U. STARY, 1968; SCOTT et al., 1970). Die Vaskularisation 
der arteriosklerotischen Plaques ist auch in den Hirngefäßen beschrieben worden 
(Moossy, 1959; ULE U. KOLKMANN, 1972). Wir haben sie in Übereinstimmung 
mit GRUNNET (1969) nur in Läsionen schwersten Grades gefunden. 
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c) Elastica interna 

Die Ansicht, daß die Degeneration der Elastica interna die erste und wichtig
ste arteriosklerotische Veränderung der Hirngefäße ist (EROS, 1951; MEYER u. 
BECK, 1955), läßt sich nicht aufrecht erhalten. Die morphologischen Befunde 
zeigen jedoch, daß sie in die arteriosklerotische Läsion mit einbezogen wird. 
Ihre Rolle und Bedeutung im pathogenetischen Geschehen bleibt ungeklärt. 

Das Verhalten der Elastica interna stellt das wesentliche Unterscheidungs
merkmal zwischen der juvenilen und seneszenten Form der Arteriosklerose dar 
(ULE u. KOLKMANN, 1972). Sie ist bei der seneszenten Sklerose des alternden 
Menschen an mehreren Stellen zerstört und bei der juvenilen Sklerose intakt. 
Unter den Intimapolstern der Hirngefäße verdünnt sich die Elastica interna 
und färbt sich schwach. Demgegenüber kann sich eine zusätzliche Elastica unmit
telbar unter dem Endothel bilden (STEHBENS, 1972). In der Regel haben wir 
eine solche Verdünnung auch unter den Plaques von Fällen juveniler Sklerose 
festgestellt. 

Bei den Lipoidflecken findet man eine feine Bestäubung mit sudanpositiven 
Substanzen nicht nur im endothelialen Raum, sondern auch an der Innenseite 
der Elastica interna (STOCHDORPH u. MEEssEN, 1957; ADAMS u. TUQUAN, 1961; 
SMITH et al., 1967). In späteren Stadien splittert sich die Elastica in mehrere 
Lamellen auf, die den subendothelialen Raum in Schichten unterteilen. Meistens 
zeigen die elastischen Lamellen eine fibrilläre, granuläre oder auch gröbere 
Fragmentierung. Reduplikation, Splitterung, Fragmentation und Granulation 
der Elastica interna in der Basilaris sind weniger ausgeprägt als die der übrigen 
Arterien des Körpers gleichen Kalibers (BLuMENTHAL et al. , 1954). Wenn es 
zu einer Fragmentierung der Elastica interna mit Kontinuitätsunterbrechung 
kommt, kann man immer Lipoidablagerungen in der darunterliegenden Media 
finden. Durch die Aufsplitterung kann eine Elastica-Hyperplasie vorgetäuscht 
werden. Ab der 5. Dekade nimmt das elastische Gewebe in den Plaques ab. 

Elektronenmikroskopisch fand PARKER (1960) in der experimentellen akuten 
Lipämie des Kaninchens Verlust der Dichte und Schwellung der Elastica interna 
in den Herzkranzgefäßen. 

d) Media 

Verschiedene Autoren halten die Veränderungen an der Media für primär 
in der Pathogenese der Arteriosklerose (THOMA, 1886; ADAMI u. NICHOLS, 1909; 
CRAWFORD u. LEvENE, 1953; WRIGHT, 1963). Ausschlaggebend für diese Annah
men war die konstante Feststellung einer Verdünnung der Media in den arterios
klerotischen Plaques. Bei früheren Autoren kam die fehlende Abgrenzung der 
Mediaverkalkung gegenüber der Arteriosklerose hinzu. 

Eine Zerstörung der Elastica interna kann schon in den Anfangsstadien 
der Plaquebildung vorhanden sein und zu einer Vermischung der Intima-Media
Grenze führen. Für IMAI und THOMAS (1968) bestehen die ersten arterioskleroti
schen Veränderungen der Aorta von Schweinen, bei denen eine Fütterungsarte
riosklerose herbeigeführt wurde (Präproliferative Läsion), in einer Nekrose ein
zelner Muskelzellen in der Intima und inneren Media. Diese in der Media 
von normalen Kaninchenaorten schon von ISRAEL (1881) und von späteren 
Autoren (KERsTEN, 1935; ROBINSON, 1954; DUFF et al. , 1957) beschriebenen 
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Degenerationserscheinungen wurden in den Hirngefäßen von Ratten (KOJIMA
RARA et al., 1973) und Schweinen (lMAI u. THOMAS, 1968) elektronenmikrosko
pisch festgestellt. 

Die Media der intrakraniellen Arterien besitzt im Verhältnis zu den gleichka
librigen Gefäßen des übrigen Körpers weniger Schichten von Muskelzellen und 
ist arm an elastischen Fasern (EROS, 1951). Auch elektronenmikroskopisch sind 
wenige elastische Fasern zwischen den Muskelzellen erkennbar (DAHL et al. , 
1965). In den arteriosklerotischen Plaques der Hirngefäße läßt sich eine Media
atrophie ebenfalls feststellen. MEYER und BECK (1955) haben ihr Vorkommen 
an den veränderten Stellen des intrakraniellen Abschnittes der A. carotis interna 
hervorgehoben. Sie bezweifeln, ob es sich um einen rein sekundären Vorgang 
handelt. 

Ebenfalls eine primäre Rolle der Media wird von Autoren postuliert, die 
Veränderungen in den Muskelzellen der Media als das primäre Ereignis in 
der Entstehung der arteriosklerotischen Veränderungen feststellten. FLORA et 
al. (1967) fanden bei den intrakraniellen Arterien eine mit dem Alter zunehmende 
Zahl von Muskelzellen in der Intima. Ähnlich wie PARKER et al. (1963) bei 
der Kaninchenaorta nahmen FLORA et al. (1967) eine Zellemigration von der 
Media in die Intima durch die Elastikalücken an. Eine primäre arterioskleroti
sche Veränderung wurde von den Autoren nicht postuliert. WRIGHT (1963) 
fand bei der serienmäßigen Untersuchung von 12 verschiedenen peripheren Arte
rien (darunter die A. communicans posterior, der Circulus Willisi, die Vertebralis 
bei ihrem Eintritt in den Schädel und die Carotis communis) bei 59 Patienten, 
deren Alter vom Neugeborenen bis 94 Jahre reichte, Anreicherung der Grund
substanz in der Media mit zunehmendem Alter. Die Veränderungen waren 
ganz unabhängig von der Arteriosklerose. 

3. Ätiopathogenese 

a) Ätiologie 

Das auslösende Ereignis, das die Arteriosklerose in Gang setzt, ist unbekannt. 
Bekannt ist nur, daß es keine spezifische Ätiologie bzw. daß es mehrere Ursachen 
für die Arteriosklerose gibt. Die alten Theorien lassen sich in drei Gruppen 
gliedern, denen man die neuen Hypothesen zwanglos zuordnen kann. 

1. Nach den Entzündungstheorien ist die Arteriosklerose das Endresultat einer 
entzündlichen Reaktion der Gefäßwand auf Infektionen (SCHMIDTMANN, 1925; 
BOYD, 1928; JONES u. ROGERS, 1948) oder mechanische bzw. metabolische Reize 
(VIRCHOW, 1856; RINDFLEISCH, 1867; HUECK, 1925 u. 1938; HOLE, 1943; MEYER, 
1952). 

Man muß unterscheiden zwischen der Entzündung als Ursache - allein oder zusammen 
mit anderen Faktoren - der primär degenerativen Arteriosklerose und der entzündlichen 
Veränderung der Gefäße, die in einem Spätstadium zu einer sekundären Arteriosklerose 
führen. Die Anfangsstadien der Gefaßwandveränderungen entzündlicher Ätiologie stellen 
die Bildung eines Granulationsgewebes dar (v. ALBERTINI, 1944) und können dadurch von 
der Arteriosklerose unterschieden werden. Ihre Endzustände (sekundäre Arteriosklerose) 
sind demgegenüber nicht mehr leicht von der primären Arteriosklerose abzugrenzen. Am 
ehesten sind sie wegen der atypischen Lokalisation im Gefäßsystem mit häufigem Fehlen 
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einer polytopen Erscheinung zu unterscheiden. Für das Nervensystem sind die Lokalisation 
der entzündlichen Veränderungen in den kleinen Gefaßen der Konvexität sowie ihre histolo
gischen Merkmale mit konzentrischer Hyperplasie der Intima kennzeichnend. 

Die Entzündungstheorie hat neuen Auftrieb durch die Befunde von BURCH et al. (1971) 
bekommen, die bei mit Coxsackie-B-4 infizierten Mäusen die gleichen Veränderungen wie 
bei der experimentellen Arteriosklerose feststellte. Nach GEERTINGER u. S0RENSEN (1973) 
stellt bei allen Entzündungen die Endothelveränderung durch das Serumkomplement den 
entscheidenden Faktor für die Entstehung der Arteriosklerose dar. Die in der Krebsfor
schung geläufige Theorie von der genetischen Disposition und dem viralen Auslöser wird 
neuerdings auch auf die Entstehung der Arteriosklerose aus entarteten Zellen angewendet. 
BENDITT (1974) schloß aus dem Vorhandensein eines einzigen Typs der Glukose-6-Phosphat
Dehydrogenase bei arteriosklerotischen Plaques von Frauen, die sonst gleichmäßig zwei 
Typen dieses Enzyms in ihren Zellen zeigen, auf die Herkunft der Zellwucherung aus 
einer einzigen mutativ entarteten Zelle. Das proliferative Wachstum wird durch äußere 
Einflüsse eingeleitet, u.a. durch Viren. Einen weiteren Hinweis auf die Rolle der Viren 
bei der Pathogenese der Arteriosklerose sieht man in der Fähigkeit vom Herpes-Virus, 
die Produktion von Cholesterinkristallen in Zellkulturen zu induzieren (F ABRI CANT et al., 
1973). 

2. Nach den lipidmetabolischen Theorien führen primäre Störungen im Stoff
wechsel der Lipide zur Entwicklung der arteriosklerotischen Plaques. 

Ein Haupthinweis zur Unterstützung dieser Theorie ist die Anwesenheit von Cholesterin 
bei den arteriosklerotischen Veränderungen. WINDAUS (1910) zeigte bei der ersten systemati
schen Analyse des Cholesteringehaltes, daß die arteriosklerotischen Gefaße ein Vielfaches 
der Menge an Cholesterin beinhalten als die normalen Gefäße. Der größte Impuls für 
die lipidmetabolische Theorie kam aus der Erzeugung von tierexperimenteller Arteriosklero
se durch Erhöhung des Cholesterins im Plasma (IGNATOWSKI, 1909; SruCKEY, 1912; AN
ITSCHKOW U. CHALATOW, 1913). 

Seit diesen ersten Arbeiten sind eine Vielzahl von methodisch analogen Veröffentlichun
gen, die den größten Teil der experimentellen Arterioskleroseforschung ausmachen, erschie
nen. Eine kritische Analyse der tierexperimentellen Arteriosklerose und ihrer grundlegenden 
Unterschiede gegenüber der menschlichen Arteriosklerose zeigt, daß eine ausschließlich 
lipidmetabolische Ursache für die letztere nicht angenommen werden kann. Gerade die 
intrakraniellen Gefäße bleiben bei der Fütterungsarteriosklerose in der Regel frei (s. S. 317). 
Eine Relation zwischen einer erhöhten Cholesterinämie und Arteriosklerose wurde für die 
Herzkranzgefäße oft betont (LIEBIG, 1941; DAWBER et al. , 1959; KEYS, 1961; SCHÄFER 
U. NECHEMIUS, 1965). Bei der familiären hypercholesterinämischen Xanthomatose ähnelt 
die Verteilung des atheromatösen Plaques derjenigen im Tierexperiment mit Befall der 
Lungenarterien sowie der kleineren Arterien und Venen (ADLERSBERG, 1955). In den Fällen, 
bei denen Hirngefäßte untersucht wurden, fanden sich arteriosklerotische Veränderungen 
der Hirnkonvexität und Arteriosklerose in den intrazerebralen Gefäßen (NOPPE, 1965). Es 
handelte sich aber um Patienten mit Hochdruck, und die Verteilungsmuster sowie die 
Art der Veränderungen entsprachen der hypertonischen Gefäßerkrankung des Gehirns. 
In zahlreichen Untersuchungen wurde gezeigt, daß die Erhöhung der Triglyzeride im Serum 
enger als die des Cholesterins mit der Arteriosklerose der Herzkranzgefaße (ALBRINK u. 
MAN, 1959; HAUSS U. BÖHLE, 1955; ANTONIS U. BERSOHN, 1960; ALBRINK, 1962) korreliert. 
Auch bei der Hirnarteriosklerose ist eine Hypertriglyzeridämie festgestellt worden (SCHRADE 
u. BÖHLE, 1962; FELDMAN U. ALBRINK, 1964). Sie bleibt jedoch unter den Werten derjenigen 
bei Arteriosklerose der Herzkranzgefäße. RANDRUP und PARKENBERG (1967) fanden eine 
Erhöhung der Triglyzeride und des Cholesterins bei Patienten mit einem arteriographisch 
festgestellten Arterienverschluß, nicht bei Patienten mit zerebrovaskulärer Insuffizienz, aber 
ohne Arterienverschluß. Darüber hinaus zeigen die arteriosklerotischen Plaques in den 
Herzkranzgefäßen einen höheren Gehalt an Triglyzeriden als die der Hirngefäße (BÖTTCHER 
et al., 1960; ZUGIBE U. BROWN, 1961). 

3. Nach den mechanischen Theorien ist die Arteriosklerose die Reaktion 
der Gefäßwand auf die Wirkung hämodynamischer (MOSCHCOWITZ, 1942; TE-
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XON, 1957) bzw. hämodynamisch-mechanischer Faktoren (THoMA, 1883; PA
RELLA et a1., 1953; BLUMENTHAL et a1., 1954, STEHBENS, 1960). 

Das auslösende Moment bei der Bildung der Arteriosklerose wären die Abnutzungs
und Zerrungsvorgänge, vor allem der elastischen Faser. Erst als Folge dieser Vorgänge 
käme es zu einer Kalkablagerung und später wegen der degenerativen Vorgänge zu einer 
Lipidablagerung. Auch hämodynamisch-rheologische Faktoren werden in Betracht gezogen 
(RODBARD, 1956; DOERR, 1963; GOERTTLER et al. , 1969). Ein mechanisches Trauma des 
Endothels wird neuerdings nicht als monoätiologische, sondern als einer der pathogeneti
schen Faktoren aufgefaßt, die vor allem für die Lokalisation der arteriosklerotischen Ver
änderungen in bestimmten Prädilektionsstellen verantwortlich sind (BJÖRKERUD, 1969). 

Die feste Fixierung an den knöchernen Untergrund, wie es für die Karotis und Vertebra
lis auf ihrem Weg durch den Schädelknochen gilt, sollte eine Begünstigung dieser Faktoren 
darstellen (STOCHDORPH, 1957). Indessen haben die Prädilektionsstellen der arterioskleroti
schen Veränderungen in den Himgefäßen (s.S. 269) dies nicht bestätigt. 

Das im Laufe eines Jahrhunderts kumulierte Beweismaterial für jede einzelne 
dieser Theorien hat ein solches Ausmaß, daß man zu der Annahme gezwungen 
ist, daß alle drei Ursachen möglich sind. Keine einzige kann aber als alleinige 
Ursache die Fülle der Merkmale arteriosklerotischer Gefäßwandveränderungen 
der Humanpathologie erklären. Wahrscheinlich wirken mehrere Ursachen zu
sammen. Dies sollte vor allem der Fall in der Arteriosklerose sein, bei der 
eine Kumulierung schicksalsmäßiger Teilursachen zum Bild der "vulgär-sene
szenten Arteriosklerose" (DoERR, 1964) führt. Demgegenüber erklären sich die 
Eigentümlichkeiten der juvenilen Arteriosklerose dadurch, daß bei ihr nur ein 
Teil der ätiologischen Faktoren zur Wirkung kommt. Die Tatsache, daß es 
bisher noch nicht gelungen ist, im Tierexperiment eine durch monofaktorielle 
Änderungen oder Angriffe hervorgerufene Gefäßwandveränderung zu erzeugen, 
die identisch mit der Arteriosklerose der Humanpathologie ist (STUDER U. REBER, 
1963; SCHETTLER U. KRAULAND, 1966; DOERR, 1970), spricht für die multi kausale 
Genese derselben. 

b) Pathogenetische Mechanismen 

Je nachdem, welche Ursache für die Entstehung der Arteriosklerose ange
nommen wird, ist die Gewichtung pathogenetischer Mechanismen, die zur Bil
dung und W eiterentwickl ung arteriosklerotischer Gefäßwandveränderungen füh
ren, unterschiedlich. Allerdings bedienen sich Autoren, die verschiedene Ursa
chen annehmen, häufig der gleichen pathogenetischen Mechanismen. Auch hier 
lassen die zahlreichen, z.T. widersprüchlichen Ergebnisse eine multifaktorielle 
Pathogenese vermuten. Eine solche pathogenetische Konstellation unterscheidet 
sich jedoch von einer gemeinsamen Endstrecke für unterschiedliche ätiologische 
Faktoren. Es bedeutet vielmehr, daß bis zum Ende unterschiedlich wirkende 
pathogenetische Mechanismen gleiche oder ähnliche arteriosklerotische Verände
rungen verursachen. 

Es hat nicht an Versuchen gefehlt, eine Synthese der Vielfältigkeit ursächlicher Faktoren 
dadurch zu erreichen, daß man eine gemeinsame pathogenetische Endstrecke für alle ange
nommen hat. Ein Beispiel dafür ist die "Anoxämie-Theorie" von HUEPER (1944), bei der 
postuliert wird, daß unabhängig von der Ursache der Endeffekt immer eine Beeinträchti
gung des oxydativen Stoffwechsels und der Ernährung der Gefäßwand ist. Eine solche 
Vereinfachung geht auf Kosten anderer pathogenetischer Mechanismen und trägt der Tatsa
che keine Rechnung, daß eine einheitliche Pathogenese der Arteriosklerose bis jetzt nicht 
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bewiesen worden ist. Moderne experimentelle Arbeiten über die Wirkung der Hypoxie 
in der Entstehung der Arteriosklerose betonen ihre Rolle nur in einer multifaktoriellen 
Konstellation (ROBERTSON, 1965; KJELDSEN et al., 1968; ASTRuP, 1969; GARBARSCH et 
al., 1969). 

Bei einer Systematisierung der pathogenetischen Faktoren müssen wir zwi
schen allgemeinen und lokalen Faktoren unterscheiden. Ohne eine Priorität 
in ihrer formalgenetischen Auswirkung zu setzen, wird hier im Rahmen einer 
Pathomorphologie der Hirnarteriosklerose besonders auf die lokalen Faktoren 
eingegangen. Die vor allem in den Anfangsstadien ausgesprochen fleckförmigen 
Erscheinungen der arteriosklerotischen Veränderungen mit nahezu konstanten 
Prädilektionsstellen weisen auf das Vorhanden sein lokaler Faktoren hin. 

c) Primäre Läsion 

Es gibt keine eigentliche Meinung darüber, welche Veränderungen der Gefäß
wand als erstes Zeichen der Arteriosklerose aufzufassen sind. 

Subintimales Ödem 

Für eine Reihe von Autoren ist erst der Beginn des Krankheitsprozesses in der Arterio
sklerose das initiale Ödem, das sich in der Intima lokalisiert und zunächst fettfrei ist 
(HOLLE, 1943; MÜLLER, 1949; ROTTER, 1952; BREDT, 1957; DOERR, 1960). Innerhalb des 
subintimalen Ödems bilden sich Ablagerungen, entweder von sauren Mukopolysacchariden, 
die zu Intima-Kollagen-Wucherungen bzw. zu den Lipidplaques in vernarbter Intima führen 
(RINEHART u. GREENBERG, 1951; ROTTER et al., 1955). 

Fibrin wird ebenfalls regelmäßig in den Fettflecken der menschlichen Aorta neben 
den Lipidproteinen gefunden (HAUST et al., 1964 u. 1965; FELDMAN et al., 1966; HAUST, 
1968). Bis jetzt ist nicht geklärt, ob sich Fibrin in der Gefaßwand vor, in oder nach 
den Lipiden anlagert. 

Für die Herzkranzgefaße konnte ein subintimales Ödem als Ausgangspunkt der Arterio
sklerose nicht gefunden werden (SINAPIUS, 1968). In unseren Untersuchungen von Längs
schnitten von in Celloidin eingebetteten Hirngefäßen konnten wir ein solches Ödem eben
falls nicht feststellen. Die Auflockerung der tieferen Schichten der Plaques stellte sich in 
der PAS-Färbung als Mukopolysaccharide bzw. in der Fettfarbung als Lipoide dar. Nach 
ROTTER et al. (1955) ist auch für die Hirngefäße die initiale Phase der Sklerose ein akutes 
Ödem, das sich allerdings wegen seiner Flüchtigkeit meist dem histologischen Nachweis 
entzieht. 

Fibrosklerotische Plaques 

Für andere Autoren sind die Initialläsionen der Arteriosklerose die fibro-elastischen 
Plaques, die sich in der Intima bilden (CEELEN, 1929; MOON u. RINEHART, 1952; GLATZEL, 
1962; STEHBENS u. SILVER, 1966). Schwierig ist dabei eine Abgrenzung gegenüber den Intima
polstern, die von einer Reihe von Autoren als physiologisch angesehen werden, die vor 
allem immer da vorkommen, wo eine Abzweigung des Hauptgefäßes in kleinere Äste stattfin
det (HACKEL, 1928; RÜHL, 1929; BENEKE, 1931; WUCHE, 1944; HAEREM, 1969). Andere 
Autoren erkennen sie als normale Bestandteile der Gefaßwand und betonen zugleich ihre 
nahen Beziehungen zur Arteriosklerose (ROTTER et al., 1955). DAOUD et al. (1964) halten 
sie für präatheromatös, aber eine Entwicklung dieser Strukturen in Atherome konnte nicht 
nachgewiesen werden. STEHBENS und SILVER (1966) schlossen aus der Tatsache, daß es 
sich bei den durch Methylzellulose herbeigeführten Gefaßveränderungen, die sich an den 
Intimapolstern lokalisieren, um keine physiologischen Strukturen handelt. NEUBÜRGER 
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(1930) vertrat die abweichende Meinung, daß die reine Intimahyperplasie ohne Verfettung 
eine Folge der Reaktion gegenüber früheren Lipidablagerungen ist. 

Die Intimapolster treten in den Hirngefäßen besonders hervor (RoTIER et al. , 1955; 
STEHBENS, 1960; LAZORTHES, 1961; HASSLER, 1963b; SHANKLINU. AzzAM, 1963; RosEN, 1967; 
ALEXIANu u. VUIA, 1969; DRAGIEV u. TERZIEV, 1971). KLASSEN et al. (1968), unterscheiden 
zwischen Intimapolstern und intimaler Zellproliferation. Erstere kommen immer an den 
Abzweigungsstellen vor, ihre Zellen ähneln denjenigen der Media und auf ihrer Oberfläche 
bildet sich frühzeitig eine elastische Lamelle. 

MCGILL und GEER (1963) sowie MCGILL et al. (1963) bezeichnen die subendothelialen 
Verdickungen als "muskulo-elastisch". ROBERTsoN et al. (1963) unterscheiden zwischen 
"muskulo-elastischen" und "fibro-elastischen" Plaques, die ersteren beginnen sich an den 
Herzkranzgefäßen kurz nach der Geburt zu entwicklen. Die fibro-elastischen Plaques entste
hen durch eine Zunahme der kollagenen Fasern in den lumennahen Schichten der muskulo
elastischen Plaques. 

Die fibrotischen Plaques werden in den Hirngefäßen viel häufiger gefunden 
als die Lipidflecken, vor allem bei den mikroskopischen Untersuchungen. Auf 
die Spärlichkeit der Lipoideinlagerungen in den Intimaverdickungen der Karotis 
hat DÖRFLER (1935) hingewiesen. Für BLUMENTHAL et al. (1954) führen die 
histologischen Eigentümlichkeiten der zerebralen Arterien zu einer erhöhten 
Prädisposition für die Bildung von fibroplastischen Plaques. Sie können daher 
sogar vor der Geburt gebildet werden (TUTffiLL, 1931). MEYER und BECK (1955) 
finden in den inneren Bögen des intrakraniellen Abschnitts der Karotis schon 
frühzeitig elastische muskuläre Wandverstärkungen. Die fibrösen Intimapolster 
treten auch an den Innenbögen der Krümmungen auf. Ihre Lage stimmt jedoch 
nicht immer mit der früher entstandenen elastisch-muskulären Wandverstärkung 
überein. STEHBENS (1965) fand eine Intimaproliferation in der Gabelung der 
Hirnarterien sowohl bei Schafen wie Rindern. Letztere zeigten äußerst selten 
eine spontane Lipidablagerung. Er nimmt an, daß die Intimaverdickungen Prädi
lektions stellen der Lipidablagerungen sind. 

Lipidablagerungen 

Lipid- und Fettflecke bzw. -einlagerungen wurden von VIRCHOW (1856) als bedingte 
Initialstadien der Arteriosklerose aufgefaßt, die schon in der frühen Jugend vorkommen, 
die sich aber rückbilden können und sich nur, wenn sie mit einer Fibrosierung einhergehen, 
zu arteriosklerotischen Plaques entwickeln. Dieser Auffassung schlossen sich frühere Auto
ren an (KLOTZ u. MANNING, 1911; RIBBERT, 1918; HUECK, 1925; BENDA, 1925; BÄHR, 
1938). Später setzte sich die Meinung durch, daß die Fettflecke die Initialläsion der Arterio
sklerose darstellen (SCHMIDTMANN, 1925; ZINSERLING, 1925; AscHoFF, 1925; ANTISCHKOW, 
1933). Mit der zunehmenden Bewertung der Plasmalipide für die Entstehung der Arterioskle
rose einerseits und die immer häufigere Anwendung von FetWirbungen in der makroskopi
schen Bewertung von Arteriosklerose bei epidemiologischen Studien setzt sich immer mehr 
die Auffassung durch, daß die Fettflecke als ausschließliche Initialläsionen der Arteriosklero
se nicht anzusehen sind (STRONG et al. , 1958; GIERTSEN, 1961; HOLMAN, 1961; IMAI et 
al. 1966). Indessen bestätigten auch die Befunde bei der spontanen und experimentellen 
Arteriosklerose der Tiere die Reversibilität der Fettflecken. BEVANS et al. (1951 a, b) 
fanden bei Hunden, die einer Cholesterin-Thiouracil-Diät während 6 Monaten unterzogen 
wurden, Plaques, die sich aber, wenn die Hunde für weitere 2-4 Monate normale Diät 
bekamen, zurückgebildet hatten. Bei Eichhörnchen und Affen entwickeln sich die Fettflecke 
zu größeren Plaques (CLARKSON et al., 1965). 

Während in den ersten Jahrzehnten des Lebens bei der Carotis communis die Fettflecken 
fast so häufig und deutlich wie in der Aorta auftreten (T. CRAWFORD, 1960) zeigen die 
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Hirngefäße viel mehr fibröse Plaques als Fettflecken (Moossy, 1971). Für Mossy allerdings 
gibt es keine fibrösen Plaques ohne intra- und extrazelluläre Lipide. Letzteres konnten 
wir in unseren Untersuchungen bestätigen. 

Mechanische Abnutzungs- und Zerrungsvorgänge 

Wegen der besonderen Beeinträchtigung elastischer Fasern durch mechanische Bean
spruchung wird von verschiedenen Autoren als Initialläsion entweder die Elastika-Aufsplitte
rung (DÖRFLER 1935; ERos, 1951) oder die Mediadegeneration angesehen (THoMA, 1886; 
ADAM! u. NICHOLS, 1909; BEITZKE, 1928; CRAWFORD u. LEVENE, 1953). Die Diskussion 
um die primäre Rolle der Media (BREDT, 1969) wurde z.T. durch das Zusammenkommen 
von Arteriosklerose und Mesaortitis entfacht. Für die peripheren Arterien und vor allem 
für die Hirnarterien mit ihrer verhältnismäßig dünnen Media ist sie unwichtig. Für den 
intrakraniellen Abschnitt der A. carotis interna stellten MEYER und BECK (1955) als Initiallä
sion Veränderungen in der Elastica interna fest. Sie finden auch eine Mediaatrophie auf 
der Höhe der arteriosklerotischen Plaques. 

In der Feststellung der Beziehungen zwischen dem Grad der arteriosklerotischen Ver
änderungen und ihrer Lokalisation innerhalb der Gefäße des Circuli Willisi haben YOUNG 
et al. (1960a) gezeigt, daß der Durchmesser der Arterien und der Grad der Arteriosklerose 
parallel laufen. Sie haben daher dem Druckabfall eine besondere Bedeutung bei der Ab
nahme der arteriosklerotischen Veränderungen beigemessen. Da es aber andererseits bei 
den Herzkranzgefäßen einige Unstimmigkeiten mit dem allgemeinen Gesetz gab, haben 
sie auch der Turbulenz und ihrer Wirkung auf die Gefäßwand eine zusätzliche Bedeutung 
eingeräumt. 

Die starke Elastica interna der Hirngefäße und gleichzeitig die spärlichen 
elastischen Fasern in ihrer Media stellen differenzierende Merkmale, die für 
die mechanischen Faktoren relevant sind, dar. Da für die Dehnungs- und Zer
rungsmechanismen der Pulswellenschub ausschlaggebend ist, stellen ebenfalls 
die Hirnarterien einen Sonderfall dar, weil sie durch die Karotisbiegungen und 
das Doppelsiphon der Vertebralis über einen Schutzmechanismus verfügen, der 
sonst in keinem Gefäß im übrigen Organismus vorkommt. 

Mechanismen der Lipidablagerung in den arteriosklerotischen Plaques 

Auch dann, wenn den lokalen Ereignissen eine nahezu ausschließliche Priori
tät zugesprochen wird, scheint es wenig wahrscheinlich, daß die mit der Zeit 
akkumulierten Lipidmengen als autonome Produktion bzw. Strukturdegenera
tion entstehen, z.B. an degenerierten elastischen Geweben (ADAMS u. TUQAN, 
1961; HAUST et al., 1967). Für die Entstehung und Weiterentwicklung der lipoid
haitigen Plaques wird eine Penetration von fremden Substanzen in die Gefaß
wand postuliert. Eine große Zahl von z.T. subtil komplizierten Mechanismen 
ist für das Eindringen von Fremdsubstanzen in die Gefäßwand verantwortlich 
gemacht worden. Man kann sie etwas vereinfacht in drei Hauptgruppen eintei
len: 

Für die Überangebotstheorien ist das Primäre eine erhöhte Konzentration unterschied
licher Substanzen im Blutplasma. Für einige Autoren (ASCHOFF, 1939; DUFF u. McMILLAN, 
1951; PFLEIDERER, 1967) führt sie, ohne daß zusätzliche Lokalschäden zu kommen brauchen, 
zu einer Substanzablagerung in der Gefäßintima. Andere Autoren (ALTscHuL, 1946; HART
MANN et al., 1966; DOERR, 1970; SHlMAMMOTO, 1973a u. b) halten an der Veränderung 
der Gefäßpermeabilität als unerläßliches pathogenetisches Glied fest. Sie wird durch die 
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phlogistische Wirkung der im Blut erhöhten Substanzen selbst (Hypercholesterinämien, 
Hyperlipidämie usw.) hervorgerufen. 

Bei den Imbibitionstheorien ist ein Überangebot im Blut nicht notwendig. Die Penetration 
der Plasmalipide in die Intima findet vielmehr durch direkte Druckfiltration statt (VIRCHOW, 
1856; GIGANTE, 1935). Hämodynamische und rheologische Faktoren werden dabei als lokali
sierender Faktor für das herdförmige Auftreten der Arteriosklerose verantwortlich gemacht. 
Anders als bei der Filtration, bei der die eingebrachten Lipoproteide mit der Flüssigkeit 
in die Intima gelangen, beschrieb SINAPIUS (1968) einen Adsorptionsmechanismus. Die 
Lipide werden selektiv an der Oberfläche fixiert und durch Phagozytose inkorporiert. 

Bei der Inkrustationstheorie gelangen die Blutkomponenten in die Intima auf eine primär 
pathologische Weise. ROKITANSKY (1856) nahm für die Entstehung der arteriosklerotischen 
Plaques die Organisation nicht okklusiver, auf dem Endothel liegender Thromben an. 
Diese Theorie wurde 1948 von DUGUID wieder aktualisiert. Für die thrombogenetische 
Hypothese kommt das Fett der arteriosklerotischen Plaques aus der Erweichung eingeschlos
sener Thromben. Gegen diese Theorie spricht die Tatsache, daß Atherome bei den Venen 
so gut wie nie vorhanden sind. Demgegenüber sind Venenthromben viel häufiger als Arte
rienthromben. Die Möglichkeit, daß es sich nicht um Thromben, sondern um wiederholte 
Blutungen der Intimakapillaren handelt, wird auch erwogen (MoRGAN, 1956; PATERSON 
u. CORNISH, 1956; DUGUID u. ROBERTSON, 1957). T. CRAWFORD (1960) sah bei der reichen 
Vaskularisation der sonst gefäßlosen Intima bei der Arteriosklerose eine Bestätigung der 
Thrombusorganisationstheorie. Im Gegensatz zu anderen Autoren (STOCHDORPH u. MEEs
SEN, 1957; ULE u. KOLKMANN, 1972) konnten wir nur selten neugebildete Kapillaren in 
den arteriosklerotischen Beeten der Hirngefäße finden. PETERS und CHANDLER (1971) fanden 
bei 371 untersuchten Gehirnen mit Hirninfarkten nur 7 Fälle (2%), bei denen eine arterio
sklerotische Plaque als Folge einer vorherigen Thrombose angenommen werden konnte. 

Es ist offensichtlich, daß der Lipidgehalt des Blutes nur einer der Faktoren 
ist, der zu dem Fettinhalt in der sich entwickelnden arteriosklerotischen Läsion 
führen kann. Die Qualität und Quantität des Intimatranssudats auf der einen 
Seite und die Fähigkeit der Gefäßwand, damit fertig zu werden, auf der anderen, 
sind die wichtigsten Faktoren, die das Schicksal der Plaques bestimmen. Nach 
WATTS (1963) sind die Lipoproteine aus dem Blut die Hauptquelle des Lipidmate
rials, das sich in der Intima als Folge eines ungenügenden oxydativen Abbaus 
anhäuft. Es bleibt die Frage, ob das Primäre das Versagen der oxydativen 
Mechanismen oder die Folge des Überangebotes an Lipiden ist. 

Solange die Fettflecke aus Muskelzellen allein bestehen, sollen sie reversibel 
sein (HAUST, 1970). 

Die fortlaufende Ansammlung von intrazellulärem Fett führt zur Degenera
tion und Desintegration der Zelle und das Fett gelangt in den extrazellulären 
Raum. Hier wird es von Makrophagen phagozytiert (GEER et al., 1961; HAUST 
u. MOORE, 1963; MCGILL u. GEER, 1963; BALlS et al., 1964). Wenn die Makro
phagen nicht mehr von der Stelle abwandern können, entsteht schließlich durch 
ihren Zusammenbruch der extrazelluläre Pool von Lipiden. 

4. Lokale Folgen der arteriosklerotischen Gefäßwandveränderungen 

Bei den Komplikationen der arteriosklerotischen Gefäßwandveränderungen 
ist davon auszugehen, daß die Entwicklung des Prozesses nicht unbedingt zu 
solchen Komplikationen führt. Auf jeden Fall kann die arteriosklerotische Hirn
erkrankung als Folge der Arteriosklerose der Hirngefäße auch dann auftreten, 
wenn keine lokale Komplikation der arteriosklerotischen Gefäßveränderungen 
vorkommt. 
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a) Stenosierung 

Die Wirkung der Arteriosklerose auf das Kaliber der einzelnen Gefäße ist 
sehr unterschiedlich (T. CRAWFORD, 1960). In der A. carotis, vertebralis und 
Cerebri media führt sie in der Regel zu einer Einengung, während es in der 
A. basilaris zu einer Dilatation kommt. Die extrakraniellen Hirngefäße sind 
in der Regel stärker befallen. Moossy (1965) fand eine Stenose der intrakraniellen 
Hirngefäße nur in zwei Dritteln der Fälle, bei denen eine Einengung des extrakra
niellen Karotissystems und der Vertebralis vorhanden war. KAMEYAMA u. OKI
NAKA (1963) fanden bei Sektionen von unausgesuchten Patienten über 60 Jahren 
in 25% Stenosierungen von mehr als 50% an einer oder mehreren Stellen der 
extraduralen Strecke von Karotis und Vertebralis. Die arteriosklerotische Einen
gung der Hirngefäße kann von selbst zu ischämischen Veränderungen des Hirn
parenchyms führen. Sie kann ebenfalls das Vorkommen eines Gefäßverschlusses 
begünstigen. CASTAIGNE et al. (1973) fanden die thrombotischen Verschlüsse 
des Vertebro-basilaris-Systems in 94,2% auf dem Boden "enger" Stenosen, wäh
rend in den Carotis-interna-Verschlüssen die arteriosklerotische Stenosierung 
nur in 27,9% der Fälle "eng" war (CASTAIGNE et al., 1970). 

b) Verschluß 

Die Arteriosklerose ist die häufigste Ursache von Verschlüssen der Hirnarte
rien (STEHBENS, 1972). Männer leiden um ein Vielfaches mehr an arterioskleroti
schen Verschlüssen der Hirngefäße als Frauen. Die Thrombose als Komplikation 
der Arteriosklerose kommt in der Regel auf dem Boden einer Stenosierung 
von mindestens 50%, meistens 75% und mehr des Lumens vor. Bei 79,5% 
der Patienten von CASTAIGNE et al. (1973) beruhte der Verschluß des Vertebro
basilaris-Systems auf arteriosklerotischen Veränderungen. Demgegenüber 
kommt bei der Carotis interna eine arteriosklerotische Ursache des Arterienver
schlusses nur in 64% der Fälle vor (CASTAIGNE et al., 1970). Dies ist nicht 
auf eine stärkere Beteiligung des Vertebro-basilaris-Systems zurückzuführen, 
sondern auf eine häufigere Embolisation aus dem Herzen in der Karotis (22% 
gegenüber 9,1 % im Vertebro-basilaris-System). 

Der Verschluß in den extraduralen Abschnitten der Karotiden und Vertebra
lis wird in 90% der Fälle durch einen Thrombus, der an der arteriosklerotischen 
Plaque haftet, hervorgerufen. Das in Zusammenhang mit der Thrombenbildung 
in den Herzkranzgefäßen oft gefundene Intimaädem (MEESSEN, 1944; MORGAN, 
1956; SHIMAMOTO, 1960) ist nach J0RGENSEN (1971) Folge und nicht Ursache 
des Thrombus. Die durch exzessive Stenosen herbeigeführte Verlangsamung 
des Blutstromes scheint der wichtigste pathologische Faktor zu sein. Die Mehr
zahl der Thromben bilden sich anterograd zur arteriosklerotischen Läsion. Ver
schlüsse durch arteriosklerotische Emboli kommen in den extraduralen Gefäßen 
viel seltener vor. In ihrem Patientengut von über 60jährigen fanden KAMEY AMA 
und OKINAKA (1963) in 6% der Fälle einen Verschluß der Vertebralis und 
in 2% der Karotis. Ein beiderseitiger arteriosklerotischer Verschluß der Karoti
den wurde gelegentlich mitgeteilt (ALAJOUANINE et al., 1959). 
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c) Ulzeration 

Ulzeration der arteriosklerotischen Plaques in den intrakraniellen Gefäßen 
konnten wir in Übereinstimmung mit der Mehrzahl der Autoren (Moossy, 1965; 
ULE u. KOLKMANN, 1972) nie beobachten. Demgegenüber kommt sie verhältnis
mäßig häufig in den extrakraniellen Hirngefäßen vor (Moossy, 1965). Inwiefern 
eine Ulzeration der Plaque einem an ihr haftendem Thrombus vorangegangen 
ist, kann anhand der morphologischen Untersuchungen nicht leicht erörtert 
werden. CONSTANTINIDES (1967) konnte durch lückenlose Serienschnitte bei allen 
untersuchten Thromben arteriosklerotisch veränderter Hirnarterien Endothel
breschen nachweisen. 

d) Biegungen und Abknickungen 

Der bei der Arteriosklerose vorhandene Verlust von elastischem Gewebe 
führt zu der Schlängelung der Hals- und basalen Hirnarterien und damit zu 
Biegungen und Abknickungen (QUATTLE-BAUM et al., 1959; BAUER et al., 1961). 
Sie stellen zusätzliche Faktoren dar, die vor allem bei Drehbewegungen des 
Kopfes zur ischämischen Störung im Gehirn führen können. 

e) Aneurysmen 

Als unmittelbare Komplikation in den arteriosklerotischen Plaques werden 
in der Regel nur spindeiförmige Aneurysmen beschrieben (DENNY-BROWN u. 
FOLEY, 1952; FANG u. PALMER, 1956; GREENFIELD, 1963). Arterioektasie, mei
stens Schlängelung der Gefäße, kommt bei hochgradiger Arteriosklerose häufig 
vor. Prädilektionsstellen sind die Basilaris und die Carotis interna. Sie kommt 
bei Patienten in höherem Alter auch ohne Arteriosklerose vor. Daher wird 
sie eher als Altersveränderung angesehen. Wenn der Durchmesser eines Gefäß
schnittes, in der Regel der Basilaris, ein Vielfaches des Normalen erreicht, spricht 
man von einem spindeiförmigen Aneurysma (s.S. 251). Genaue Grenzen zwi
schen Arterioektasie und spindeiförmigem Aneurysma gibt es nicht. In beiden 
Fällen sind die Elastica interna und z.T. die Media atrophisch. Die Verdickung 
der Intima ist unregelmäßig bzw. nur streckenweise vorhanden. Patienten mit 
sackförmigen Aneurysmen der Hirnarterien weisen allerdings eine überdurch
schnittlich starke Arteriosklerose (CRAWFORD, 1959; Du BOULAY, 1965) auf. 
In 28% ihrer Fälle fanden SACHS et al. (1968) entweder eine generalisierte oder 
eine im aneurysma tischen Sack lokalisierte Arteriosklerose stärkeren Grades. 
Nach GLATZEL (1962) kann die Elastica interna mit Fortschreiten des Zerfallpro
zesses im atheromatösen Herd einreißen. Er sieht dabei auch eine Gefahr der 
Aneurysmabildung. Die sackförmigen Aneurysmen (s.S. 236), die keine Bezie
hung zur Gabelung der Arterie haben, kommen nur bei starker Arteriosklerose 
vor. Ihre Prädilektionsstellen sind die Basilaris und die Carotis interna in ihren 
intravenösen und intraduralen Strecken. Sie sind häufig multipel vorhanden. 
Nach STEHBENS (1972) entstehen sie entweder aus einer lokalisierten Abschwä
chung der Wand des arteriosklerotischen Gefäßes oder durch Ulzeration der 
arteriosklerotischen Plaques mit Erweiterung der darunterliegenden Media und 
Adventitia. 
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ANDRUS et al. (1968) fanden bei zwei Schimpansen, die 10 Monate lang 
mit Kokosöl und Cholesterin ernährt wurden, Aneurysmen in der Cerebri media. 
Die beiden Tiere wiesen hohe Cholesterin-Serum-Werte und eine starke Sudano
philie der Aortenwand auf. Die Arteriosklerose der Hirngefäße war jedoch 
von der atherogenen Diät nicht beeinflußt worden. 

f) Blutungen 

Blutungen innerhalb der arteriosklerotischen Plaques sind gelegentlich in 
den extrakraniellen und selten in den intrakraniellen Hirngefäßen vorhanden 
(Moossy, 1965; GRUNNET, 1969; ULE u. KOLKMANN, 1972). Sie können eine 
Rolle in der Pathogenese des Hirninfarktes (Moossy, 1966a) bzw. der flüchtigen 
ischämischen Episoden (Y ATES, 1964) spielen. 

Patienten mit Massenb1utung zeigen stärkere arteriosklerotische Verände
rungen als die Kontrollfälle. Die Assoziation beider Erkrankungen ist auf den 
Bluthochdruck als gemeinsames Bindeglied zurückzuführen. Ein kausaler Zu
sammenhang zwischen Arteriosklerose und Blutung ist nicht bewiesen worden. 
Auch bei den vorhandenen Schwierigkeiten, die Stelle des rupturierten Gefäßes 
festzustellen, ist sicher, daß arteriosklerotische Veränderungen dabei äußerst 
selten vorkommen. Nur gelegentlich zeigen die rupturierten Gefäße einige 
Schaumzellen in der Intima, die ebenso wie die Lipidinfiltration in der Hyalinose 
(BAKER u. SELIKOFF, 1952) und in den Miliaraneurysmen (GREEN, 1930) der 
hypertensiven Gefäßerkrankung, aber nicht der Arteriosklerose zuzuordnen sind. 
Die Annahme, daß die intrazerebrale Massenblutung Folge der Ulzeration eines 
arteriosklerotischen Plaques sein kann (BouMANN, 1931), hat nur historischen 
Wert und kann aufgrund der heutigen Kenntnisse abgelehnt werden. 

g) Aseptische Meningitis 

Mit der chirurgischen Behandlung intrakranieller Aneurysmen und Gefäßver
schlüsse kommt die Streuung atheromatösen Materials im subarachnoidalen 
Raum in zunehmender Häufigkeit vor. Dabei sind aseptische Meningitiden beob
achtet und experimentell reproduziert worden (MORGAN et al., 1974). 

5. Folgen der Arteriosklerose der Himgefäße für das Himgewebe 

a) Begriffsbestimmung und klinisch-pathologische Korrelation 

Relativ frühzeitig können Veränderungen an der arteriellen Gefäßwand ein
setzen, ohne daß sich damit ernsthafte funktionelle Störungen im Hirngewebe 
verbinden. Mit dem· Fortschreiten der Veränderungen und dem Auftreten der 
Komplikationen in den arteriosklerotischen Plaques kann es zu einer defizitären 
Hirndurchblutung kommen. Sie stellt dabei einen Faktor unter vielen, der zur 
Hypoxämie des Gehirns führt, bzw. einen potenzierenden Faktor in allen hypo
xämischen Situationen dar. Dabei spielt die Beeinträchtigung der Blutzufuhr 
die Hauptrolle, aber auch die Unfähigkeit der Gefäßwand, wegen der skleroti-
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schen Starre (LECHTAPE-GRÜTER u. ZÜLCH, 1971) und der durch die arterioskle
rotischen Intimaveränderungen herbeigeführten Atrophie der Gefäßnerven der 
Adventitia (HASSLER, 1963 b) ihre Lichtung dem Spiel der Kreislaufregulation 
und der Blutverteilung anzupassen. Die Folgen können sowohl allgemein diffuse 
als auch multifokal oder herdförmig umschriebene Veränderungen des Hirnge
webes sein. Sie alle werden unter dem klinischen Begriff der Hirnarteriosklerose 
subsummiert, die in unmittelbarer Nachbarschaft der sog. Alters- und Auf
brauchkrankheiten des ZNS, etwa der senilen Demenz und der Alzheimer
Krankheit, angesiedelt ist. Das mag im Hinblick auf die klinische Symptomatolo
gie und die mit zunehmendem Alter ansteigende Häufigkeit der Hirnarterioskle
rose verständlich sein, entbehrt aber der morphologischen Grundlagen (ULE 
u. KOLKMANN, 1972). KETY (1957) stellte eine Verminderung der Hirndurchblu
tung bei älteren Menschen fest. SOKOLOFF (1966) fand jedoch keine Korrelation 
zwischen Alter und Abnahme des Sauerstoffverbrauchs des Gehirns bei alten 
Menschen, die klinisch keine Arteriosklerose erkennen lassen. Die Korrelation 
war nur vorhanden, wenn eine Arteriosklerose vorhanden war. Hochdruck ohne 
Arteriosklerose hatte keine Wirkung auf den Sauerstoffverbrauch. Diese Befunde 
entsprechen den Ergebnissen von BERNSHEIMER (1959). 

Innerhalb der multifaktoriellen Konstellation, die zu hypoxämischen Ver
änderungen führen, ist eine Korrelation der arteriosklerotischen Veränderungen 
der Hirngefäße mit dem klinischen Bild einerseits und mit den Veränderungen 
im Hirngewebe andererseits nicht immer eindeutig. Im Verlauf eines krankhaften 
Prozesses, z.B. eines Morbus Parkinson, kann eine zerebrale Arteriosklerose 
auftreten, die sich sowohl klinisch wie morphologisch erkennen läßt. Trotzdem 
steht sie mit dem Grundprozeß in keinem kausalen Zusammenhang. Eine diffe
rentialdiagnostische Abgrenzung, sowohl klinisch als auch morphologisch, kann 
hierbei sehr schwierig sein (QUANDT, 1969). Eine vom morphologischen Substrat 
getragene arteriosklerotische Hirnerkrankung setzt voraus, daß die arteriosklero
tischen Wandveränderungen zu okklusiven oder stenosierenden Syndromen führ
ten, bei denen sie nicht nur einen unter vielen Faktoren, sondern den Hauptfak
tor darstellen. Das Lokalisationsmuster in diesem Falle ist unterschiedlich zu 
dem der hypoxischen Veränderungen. Darüber hinaus ist die Qualität der Ver
änderungen insofern anders, als die totale Nekrose die elektive Parenchymne
krose überwiegt. Aber auch da, wo die Hirnveränderungen eine vordergründige 
arteriosklerotische Pathogenese vermuten lassen, d.h. in den diffusen herdförmi
gen und vor allem in den umschriebenen herdförmigen Veränderungen, kann 
eine Korrelation mit der Intensität der arteriosklerotischen Gefäßveränderungen 
nicht immer festgestellt werden. Auf diese Tatsache wurde immer wieder hinge
wiesen (NEUBÜRGER, 1930; PETERS, 1970). 

Die Pathogenese der Enzephalomalazien ist vielschichtig verflochten und 
durch multiple potentielle Störungen kompliziert, die sich im Individualfall häu
fig gar nicht oder nur unter Schwierigkeiten aufschlüsseln lassen. Indes hat 
die intensive Untersuchung der präzerebralen Gefäßstrecke zu einem besseren 
Verständnis der Zusammenhänge und damit zu einer engeren Korrelation zwi
schen arteriosklerotischen Gefäßwandveränderungen und Veränderungen des 
Hirngewebes geführt. Zu der Frage der klinisch-anatomo-pathologischen Korre
lation ist allerdings nicht nur die extrazerebrale Strecke wichtig, sondern der 
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Zustand der kleineren intrazerebralen Gefäße. Systematische Untersuchungen 
darüber sind kaum vorhanden. 

b) Herdförmige disseminierte Veränderungen 

Der anatomische Befund der arteriosklerotischen Hirnerkrankung ist in der 
Regel herdförmig. Bei großer Zahl und dichter Gruppierung kleiner Herde 
gleicht der Befund einer "einfachen" Atrophie mit gleichmäßiger Reduktion 
der verschiedenen Anteile. Bei größeren alten Infarkten, die seinerzeit mit einem 
Ödem des Marklagers einhergingen, kann ebenfalls eine allgemeine Atrophie 
mit Ventrikelerweiterung vorhanden sein (MASLENIKOV et al., 1970). Darüber 
hinaus trifft bei älteren Personen eine arteriosklerotische Hirnerkrankung häufig 
mit einer Altersinvolution zusammen. Sie stellen die Mehrzahl der diffusen 
Formen des arteriosklerotischen Großhirnparenchymschwundes dar, die mit 
einer mehr oder weniger hochgradigen Reduktion des nervösen Parenchyms 
und Markatrophie einhergehen (SPIELMEYER, 1912 ; NEUBÜRGER, 1930; HILLER, 
1935). WILLANGER et al. (1968) zeigten in ihrer Korrelationsstudie zwischen 
Hirnatrophie und Demenz, daß die Arteriosklerose keine wesentliche Ursache 
der Atrophie bei älteren Personen darstellt. 

Am häufigsten findet man bei einer allgemeinen oder in einer zerebralen 
Gefäßprovinz besonders stark ausgeprägten Arteriosklerose die Bilder der elekti
ven Parenchymnekrose. Meistens handelt es sich um Rindenherde mit annähernd 
kugelförmiger Austreibung, aber auch laminäre Erweichungen sind bei der Arte
riosklerose beschrieben worden (BRINKMANN, 1926; SPIELMEYER, 1928). Speziell 
die 3. und 5. Rindenschicht verlieren ihre Ganglienzellen, daneben finden sich 
periarterielle Parenchymverödungsherde und Narben mit fließenden Übergängen 
zur Granularatrophie der Rinde. 

c) Herdförmig umschriebene Veränderungen 

Die unmittelbaren Auswirkungen arteriosklerotischer Intimaveränderungen 
auf das umgebende Gewebe sind gering. Bei den Hirnbasisgefäßen kann die 
Reaktion um arteriosklerotische Wandveränderungen zu umschriebenen Arach
noidalnekrosen führen und das Gewebe benachbarter Hirnteile und Hirnnerven 
in Mitleidenschaft ziehen; so kann im Chiasma bzw. N.opticus (Abb.136) 
eine mechanische Schädigung durch den Druck des intrakraniellen Abschnitts 
der Karotis vorgetäuscht werden (ALBERSDORF, 1928; PARIN, 1951). Sie wird 
dadurch verstärkt, daß die intraneuralen Blutgefäße fibrotisch verändert sind 
(DoRoN u. BEHAR, 1968; ROUTSONIS, 1970). 

d) Status lacunaris 

Der Terminus stammt von PIERRE MARIE (1901), der multiple lakunenartige 
Kleinstinfarkte zuerst als nahezu regelmäßigen Befund in Stammganglien und 
der Brücke alter Hemiplegiker beschrieben hat. In der Literatur wird er häufig 
mit dem Status cribosus verwechselt (s.S. 327). HILLER (1935) fand den Status 
lacunaris mit großer Regelmäßigkeit bei der Arteriosklerose. Die Stammganglien 
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sind häufiger betroffen als die Brücke, meist liegen die Lakunen in der Putamina. 
Darüber hinaus lassen sich lakunäre Nekrosen gelegentlich auch in der inneren 
Kapsel, im Centrum semiovale, Balken und häufiger auch im Thalamus nachwei
sen. Mikroskopisch handelt es sich um echte Infarkte, deren gewebliche Stadien 
der Einteilung von SPATZ (1939) folgen. Die Lakunen repräsentieren das pseudo
zystische Narbenstadium. Nach YATES (1970) stellen die Lakunen, die bei hyper
tensiven Patienten mit Massenblutungen vorkommen, keine Mikroinfarkte, son
dern resorbierte Mikroblutungen dar. In der Regel handelt es sich dabei nicht 
um Lakunen sondern um "Kriblüren". 

Nach FISHER (1969) entsteht die Mehrzahl der Lakunen durch proximalen 
Verschluß der zuführenden kleinen Arterien, entweder durch Thrombosen oder 
arteriosklerotische bzw. hypertonische Gefäßveränderungen. Nach U LE und 
KOLKMANN (1972) handelt es sich mehr um kleinste Endausbreitungsinfarkte. 
HUGHES et al. (1954) führten die Bevorzugung der von den perforierenden Arte
rien versorgten Gebiete auf eine distale Fortsetzung der Turbulenz des letzten 
Karotisganges beim Hochdruck zurück. Der Status lacunaris gehört zu den 
gefäßbedingten Gewebssyndromen, welche ein chronisches, schleichendes oder 
schubweise progredientes Krankheitsbild verursachen, dessen Symptome von 
BING (1912) herausgestellt wurden. 

e) Hirninfarkt 

Innerhalb der Veränderungen des Hirngewebes als Folge der Arteriosklerose 
ist die vollständige Nekrose breiter umschriebener Areale des Gehirns nicht 
so konstant wie die kleineren Erweichungen, bezüglich der Morbidität und 
Mortalität jedoch rangieren sie an erster Stelle. 

Die Arteriosklerose ist weder die einzige Ursache, noch stellt sie immer 
den Hauptfaktor innerhalb einer multifaktoriellen Konstellation dar. In der 
Mehrzahl der Fälle jedoch spielt sie die Hauptrolle in ihrer Entstehung. Die 
Rolle der arteriosklerotischen Veränderungen bei der Entstehung der Hirnin
farkte beschränkt sich nicht auf diejenigen Fälle, bei denen sie zu unmittelbaren 
Stenosierungen oder Okklusionen des Gefäßes führen. Sie können als Kofaktor 
bei Nichtobturationsinfarkten durch die herbeigeführte Minderdurchblutung 
oder auch bei nicht arteriosklerotischem Verschluß durch die Beeinträchtigung 
der Kollateralkreisläufe wirken (s.S. 384). 

FISHER (1954) fand bei 44,4% der Fälle mit zerebrovaskulärem Insult arterio
sklerotische Veränderungen. J0RGENSEN und TORVIK (1966) stellten Thrombenbil
dung an arteriosklerotischen Plaques in 45-50% aller frischen Hirninfarkte fest. 
BAKER et al. (1963) fanden arteriosklerotische Stenosierungen der entsprechen
den zuführenden Hirnarterien bei 50% der Hirninfarkte, BANKL (1969) in 66% 
der Halsgefäße von 824 morphologisch gesicherten Hirninfarkten. GAUTIER 
(1970) fand arteriosklerotische Veränderungen als Ursache von 48,9% der In
farkte im Gebiet der A. cerebri media und von 58,3% derjenigen im Gebiet 
der A. c.p. 

Für die zahlenmäßige Erfassung der Korrelation zwischen Arteriosklerose und Hirnin
farkt anhand von Literaturangaben muß die Diagnose durch die anatomopathologische 
Untersuchung gesichert sein. Die Bezeichnungen Schlaganfall, Apoplexie, zerebraler Insult 
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und Hirninfarkt werden in der Klinik synonym angewandt und schließen häufig die Massen
blutung ein. 

Für die Erhebung zuverlässiger Statistiken ist eine systematische Untersu
chung der präzerebralen Strecke erforderlich. Obgleich frühere Autoren (GULL, 
1855; CHIARI, 1905; HUNT, 1914; HULTQUIST, 1942) Veränderungen der Halsge
fäße für die Entstehung von Hirninfarkten verantwortlich machten, haben erst 
die Arbeiten von FISHER (1951,1954) sowie HUTCHINSON und YATES (1957,1961) 
die Aufmerksamkeit auf die arteriosklerotischen Veränderungen dieser Gefäß
strecke gelenkt. Sie messen dem Verschluß der extrakraniellen Gefäße eine grö
ßere Bedeutung als dem der intrakraniellen für die Entstehung der Hirninfarkte 
bei. Andere Autoren haben diesem widersprochen (ALAJOUANINE et al., 1959; 
KAMEYANA u. OKINAKA, 1963; BANKL, 1969; Moossy, 1971). Auf jeden Fall 
ist die präzerebrale Gefäßstrecke bei den Korrelationsstudien zwischen Arterio
sklerose und Hirninfarkt zu berücksichtigen. 

Sowohl Lokalisation als auch makro- und mikroskopisches Bild des ischämi
schen Hirninfarktes arteriosklerotischer Ursache entsprechen demjenigen der 
Hirninfarkte anderer Pathogenese (s.S. 388). 

6. Epidemiologie und Risikofaktoren 

Analog zu den infektiösen Epidemien früherer Zeiten leiden zahlreiche Indivi
duen bestimmter Populationen, vor allem in hochindustrialisierten Ländern, 
an Arteriosklerose. Daher wurde schon früher auf die Berechtigung der Anwen
dung des Terminus "Epidemiologie" für Untersuchungen, die sich mit der Inzi
denz und Verteilung der Arteriosklerose in Bevölkerungsgruppen beschäftigen, 
hingewiesen. Der Begriff Epidemiologie im weiteren Sinne als Summe der Fakto
ren, die eine Relation zum Vorkommen oder Nichtvorkommen einer bestimmten 
Erkrankung darstellt, hat sich immer mehr eingebürgert. 

Durch die Erfassung größerer Zahlen von Sektionen an verschiedenen Stellen 
auf der ganzen Welt beginnt man in den letzten Jahren, sich ein vollständigeres 
Bild der Epidemiologie der Arteriosklerose zu machen. Dies scheint berechtigt, 
auch wenn die Anwendung statistischer Methoden bei Sektionsmaterial nur 
mit Schwierigkeiten möglich ist (BEADENKoPF et al., 1965). Die Mehrzahl der 
Daten bezieht sich auf die arteriosklerotischen Veränderungen bei der Aorta 
und den Koronarien, aber auch die Hirngefäße sind in vielen Arbeiten berück
sichtigt worden. Die statistischen Arbeiten beruhen nahezu ausschließlich auf 
makroskopischen Befunden, während Frühveränderungen, die u.U. als Beginn 
der Arteriosklerose in den Hirngefäßen betrachtet werden können, nur mikro
skopisch feststellbar sind (TUTHILL, 1933, BLUMENTHAL et al., 1954). Die Erfas
sung der Intensitätsunterschiede ist - wie in sonstigen morphologischen Quanti
fizierungsversuchen, die nicht auf Morphometrie beruhen - subjektiveren Fak
toren unterzogen. Dies erschwert daher einen synoptischen Vergleich der ver
schiedenen Statistiken. Die Kongruenz der Befunde einer einzelnen Untersu
chungsreihe ist wegen der Konstanz des Beobachters relevanter, als wenn die 
Ergebnisse aus verschiedenen Quellen verglichen werden. Als weitere Objektivie
rungsmaßnahme ist von manchen Autoren (ROBERTS et al., 1959a) eine Doppel
musterungsprozedur eingeführt worden. Auf jeden Fall haben die statistischen 
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Untersuchungen bei Sektionsmaterial wegen der Exaktheit der morphologischen 
Befunderhebung einen größeren Aussagewert als die großen Serien von Sterbefäl
len, bei denen lediglich die im Totenschein angegebene Todesursache bewertet 
wird. Die Diagnosen "Schlaganfall", "Hirnblutung" , "Hirnerweichung" , "Hirn
arteriosklerose" , "senile Sklerose" usw. werden häufig beliebig oder ohne ausrei
chende differentialdiagnostische Begründung angewandt. 

Bei der multifaktoriellen ätiopathogenetischen Konstellation der Arterioskle
rose darf man von der Epidemiologie keinen sicheren Hinweis bezüglich der 
Ursache dieser Erkrankung erwarten. Sie kann uns jedoch helfen, die Risikofak
toren im Sinne einer Anhäufung der Krankheitserscheinungen in bestimmten 
Bedingungen besser zu erfassen. In diesem Abschnitt werden deshalb sämtliche 
Risikofaktoren behandelt, auch wenn sie nicht immer einen epidemiologischen 
Parameter im engeren Sinne darstellen. 

a) Alter 

Häufigkeit und Intensität der Arteriosklerose stehen zum Alter im nahezu 
linearen Verhältnis, vorausgesetzt, daß man genügend große Kollektive unter
sucht hat (BAKER u. RESCH, 1964). Dabei ist kein wesentlicher Unterschied 
zwischen den Hirn- und den übrigen Körpergefäßen vorhanden. Das spätere 
Auftreten der Arteriosklerose in den Hirngefäßen im Vergleich zur Aorta und 
zu den Herzkranzgefäßen wird fast in allen serienmäßigen Untersuchungen be
stätigt (DUFF U. McMILLAN, 1951; ROBERTS et al., 1959a u. b; MEYER et al., 
1964b; BAKER et al., 1961a; HOLMAN u. Moossy, 1961). Nur wenige Autoren 
(DÖRFLER, 1935; BLUMENTHAL et al., 1954) fanden bei lichtmikroskopischen 
Untersuchungen, daß die Arteriosklerose der Hirngefäße schon in der 2. Dekade, 
d.h. so frühzeitig wie die der Aorta und Herzkranzgefäße auftritt. BAKER et al. 
(1961 a) fanden bei einer makroskopischen Untersuchung von 1175 Fällen eben
falls die ersten Veränderungen schon in der 2. Dekade. Desgleichen RESCH und 
BAKER (1964) bei 3839 Fällen. 

Bei Kindern und Jugendlichen findet man in der älteren Literatur kasuistische 
Mitteilungen, bei denen die arteriosklerotischen Veränderungen die Hirngefäße 
bevorzugen, z.T. unter Aussparung aller anderen Gefäßprovinzen. Bei der Mehr
zahl handelt es sich um Nierenkranke (DICKINSON, 1881; FILATOFF U. RACHMANI
NOFF, 1883; EVANs, 1922; HERZOG, 1930). Die übrigen Patienten weisen häufig 
in der Anamnese schwere, wiederholt entzündliche Erkrankungen auf (KEATING 
u. EDWARDs, 1887, MONSCH, 1926; FORD U. SCHAFFER, 1927; BELL, 1957). 

Nur wenige der veröffentlichten Fälle von Kindern und Jugendlichen, bei 
denen arteriosklerotische Veränderungen im Vordergrund des Krankheitsbildes 
standen, lassen ein Nierenleiden oder durchgemachte Entzündungen vermissen 
(KASHIDA, 1925; DIETERLE, 1927; LIPPINCOTT, 1940; BERLIN et al., 1955; MEYER, 
1948 a; Moossy, 1965). Die jüngsten Fälle wurden von FLORA et al. (1968 a) 
mit insgesamt 5 Kindern unter einem Jahr mitgeteilt, darunter einem Kind 
von 2 und einem von 7 Tagen. BRUETMAN et al. (1969) fanden ebenfalls arterio
sklerotische Veränderungen bei einem 28 Tage alten Kind. Bei RESCH und BAKER 
(1964) war der jüngste Patient 14 Jahre alt. 
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Aufschlußreicher sind in diesem Zusammenhang die serienmäßigen Untersu
chungen der Hirngefäße, die in den letzten Jahren bei einem größeren Material 
durchgeführt wurden. Dabei wird, unabhängig von ihrem Krankheitswert, nur 
auf das Vorhandensein arteriosklerotischer Wandveränderungen auch im frühe
sten Stadium geachtet. Die ersten arteriosklerotischen Veränderungen in den 
Hirngefäßen wurden von manchen Autoren in der 2. Dekade (BAKER et al., 1961 a; 
BLUMENTHAL et al., 1954; DÖRFLER, 1935), von anderen in der 3. (WOLKOFF, 
1933; Moossy, 1959 u. 1971) und von einigen erst in der 4. Dekade (HIRST 
et al., 1960; MATHUR et al., 1961) festgestellt. 

Die Unterschiede sind z.T. auf die Sektionstechnik und auf die Beobachtungs
methode zurückzuführen. Bezüglich der Sektionstechnik ist zu berücksichtigen, 
ob die extrakraniellen Strecken der Carotis interna und vertebralis oder aus
schließlich der Circulus Willisi mit den abgehenden und den intrakraniellen 
Strecken der zuführenden Gefäße untersucht werden. Im letzten Fall ist 
wiederum wichtig, ob die erste Strecke der Carotis interna nach ihrem Austritt 
aus dem Sinus erfaßt wird, da hier häufig die ersten Veränderungen auftreten 
(s.S. 270). Die größeren Serien beruhen fast ausschließlich auf den Ergebnissen 
der makroskopischen Beobachtungen. Unterschiede gibt es jedoch dadurch, daß 
ein Teil der Autoren die innere Wand der Arterien mit Sudan III (WOLKOFF, 
1930) oder IV (HOLMAN et al., 1958) färbt, wodurch die Lipidflecken leichter 
erkennbar sind. WOLKOFF fand die ersten arteriosklerotischen Veränderungen 
in der 4. Dekade und erst nach der Sudan-Färbung konnte er Lipidflecken 
schon in der 3. Dekade beobachten. 

Noch früher wurden arteriosklerotische Veränderungen gesehen, wenn serien
mäßige Untersuchungen lichtmikroskopisch (TUTHILL, 1933; DÖRFLER, 1935; 
BLUMENTHAL et al., 1954) bzw. histochemisch durchgeführt wurden. Allerdings 
werden bei diesen Untersuchungen unterschiedliche Veränderungen als arterio
sklerotische Initialläsionen aufgefaßt: Intimafibrosis (BLUMENTHAL et al., 1954), 
Aufsplitterung der Elastica interna (DÖRFLER, 1935) und beide Veränderungen 
(TuTHILL, 1933). 

Bei dieser Serie fällt nicht nur das Vorkommen arteriosklerotischer Verände
rungen in Dekaden auf, die nicht als gerontologisch signifikant gelten könnten, 
sondern auch, daß einige Menschen mit sehr hohem Alter sehr geringe oder 
gar keine Arteriosklerose zeigen können. Fox (1935) beobachtete unter 736 Sek
tionen von Patienten über 75 Jahren 9 ohne Arteriosklerose. BAKER et al. (1961 a) 
sahen bei 1175 konsekutiven Sektionen eines allgemeinen Krankenhauses bei 
5% der Männer und 11 % der Frauen in der 9. Dekade keine oder nur geringe 
Arteriosklerose der Hirngefäße. Gleiche Ergebnisse fanden WINTER et al. (1958) 
bei 3% von Frauen ebenfalls in der 9. Dekade. ANDERS und EICKE (1939) berich
ten von einem 73jährigen Patienten mit Hochdruck und drei Apoplexien ohne 
Arteriosklerose. 

In einem Berliner Kollektiv von 600 Gehirnen konnten wir zeigen, daß 
die Hirngefäße von Frauen, über 90 Jahre alt, weniger Arteriosklerose zeigen 
als diejenigen von Frauen zwischen 80 und 90 Jahren (EBHARDT et al., 1973). 

Zusammenfassend läßt sich sagen, daß die Arteriosklerose keine obligate 
Alterserscheinung ist und daß ein höheres Alter keine Conditio sine qua non 
für das Vorkommen der Arteriosklerose ist. Das Alter stellt lediglich die Zeit-
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spanne, die eine Inzidenzzunahme der anderen Faktoren ermöglicht, dar. Diese 
Zeitspanne ist nicht nur für die Inzidenz der Faktoren in der Entstehung der 
Arteriosklerose von Wichtigkeit, sondern vor allem für die Entwicklung der 
Folgen der Hirnarteriosklerose, die gerade ihren Krankheitswert ausmachen. 

b) Geschlecht 

Die Mortalitätsrate an koronaren Herzerkrankungen bei den Männern ist 
um das 5fache höher als bei Frauen. Der Unterschied ist in den niedrigen 
Altersgruppen am größten. Höchstwahrscheinlich ist der mit zunehmendem Al
ter sich ausgleichende Geschlechtsunterschied durch die Menopause bedingt 
(EDER, 1959). 

ROBERTs et al. (1959a u. b) konnten in einer kleinen Serie von 347 Fällen 
keinen Geschlechtsunterschied in Vorkommen von Stärke und Intensität der 
Arteriosklerose der Hirngefäße zeigen. In einer Serie von 1175 Fällen konnten 
auch BAKER et al. (1961 a) keinen signifikanten Unterschied über das Vorkom
men von Arteriosklerose der Hirngefäße bei Männern und Frauen finden. Bei 
einem größeren Kollektiv von 3839 Fällen haben RESCH und BAKER (1964) 
bewiesen, daß die Arteriosklerose der Hirngefäße bei Frauen zwischen 40 und 
60 Jahren signifikant geringer (11-19% weniger) als bei Männern des gleichen 
Alters ist. Nach dem Alter von 60 Jahren ist der Unterschied zwischen beiden 
Geschlechtern nicht mehr signifikant. Ähnliche Unterschiede wurden in Serien 
von 1547 Sektionen (SOLBERG et al., 1968) und 5000 Sektionen (FLORA et al., 
1968 b) gefunden. Diese Ergebnisse sprechen für ein geringeres Arterioskleroseri
siko während der Östrogen-Aktivität. Dafür spricht auch die nach Ovariekto
mie festgestellte Zunahme der Arteriosklerose (WUESK u. EDW ARDS, 1952; OLI
VER U. BOYD, 1959). 

Sexunterschiede im Vorkommen von arteriosklerotischen Veränderungen sind nur bei 
Vögeln beschrieben worden. Bei Säugetieren demgegenüber konnte kein Unterschied in 
der Intensität und Frequenz der arteriosklerotischen Veränderungen bei den verschiedenen 
Geschlechtern festgestellt werden, die denjenigen ähneln, die vor allem bei den Herzkranzar
terien in hohen Risiko-Bevölkerungsgruppen existieren (MEYER et al., 1964a). 

Bei Ratten mit Hypertonie kommt es zu einer gesteigerten Bildung von Elastin, Kollagen 
und alkali löslichem Protein durch die glatten Muskelzellen, zusammen mit einer Vermeh
rung der sauren Phosphatase-Aktivität in den Gefaßwandlysosomen; alle diese Defekte 
werden durch Östrogen-Gaben verhindert (EoER, 1959). Bei jungen Hähnen verhindern 
die Östrogene das Vorkommen von Arteriosklerose nach Cholesterin-Öl-Fütterung (PICK 
et al., 1968). 

Nach SHIMAMOTO (1972) verhindern die Östrogene die exzessive Kontraktion der Endo
thelzelle und möglicherweise gleichzeitig auch die ödematöse Arterienreaktion mit Auftreten 
saurer Mukopolysaccharide. Östrogenbehandlung bei Männern mit Myokardinfarkt führt 
zu einem Anstieg des Cholesterins in den Lipoproteinen hoher Dichte sowie zu einer 
Abnahme in den Lipoproteinen niedriger Dichte und sehr niedriger Dichte. Androgen
Therapie führt genau zum Gegenteil. Orale Kontrazeptiva führen zu einem signifikanten 
Anstieg der Serumtriglyzerid-Konzentration. 

Im Rahmen der Diskussion um die Rolle oraler Kontrazeptiva in der Entstehung 
von va so okklusiven Läsionen wurde eine Hyperplasie der Gefäßendothe1ien (BLAUSTEIN 
et al., 1968; IREY et al. 1970) beschrieben. Eine mögliche Auswirkung auf Entstehungszeit 
und Schweregrad der Arteriosklerose ist nicht untersucht worden (s.S. 379). 
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c) Hochdruck und Fettsucht. Andere Erkrankungen 

Eine Zunahme der Arteriosklerose, vor allem der Herzkranzgefäße bei allen 
Arten von Hochdruck, ist wiederholt bestätigt worden (SIGLER, 1955; WHITE 
et al., 1950; ACKERMAN et al., 1950; WILKINS et al., 1959). In ihren quantitativen 
Untersuchungen fanden YOUNG et al. (1960b) eine noch höhere Korrelation 
zwischen Hypertension und Arteriosklerose der Hirnarterien als bei den Herz
kranzgefäßen. Anders als LIEBEGOTT (1959), SCHIMKAT und KATHKE (1959) fan
den sie sie zwischen Hirnarteriosklerose und genuiner, nicht aber renaler Hyper
tonie. Diese Korrelation nimmt mit zunehmendem Alter ab. In ebenfalls quanti
tativen Untersuchungen bestätigen SOLBERG und McGARRY (1968) diese hohe 
Korrelation. In einer Serie von 3824 Sektionen sahen BAKER et al. (1969) eine 
hohe Korrelation zwischen zerebraler Arteriosklerose und klinisch erfaßter Hy
pertonie. Die Korrelation ist weniger deutlich, wenn das Herzgewicht als Maß
stab der Hypertonie verwandt wurde. SPATZ (1939) fand keinen Fall mit länger 
dauerndem Hypertonus ohne Arteriosklerose der Hirngefäße. ANDERS und EICKE 
(1940) registrierten bei 36 Fällen von Hypertonie nur einmal das Fehlen einer 
Arteriosklerose. Bei zwei Patienten von 31 und 39 Jahren mit Hochdruck bestand 
eine hochgradige Hirnarteriosklerose. HILLER (1936) fand auffällig schwere Arte
riosklerose der Hirn- und anderer Gefäße bei jungen Hypertonikern von weniger 
als 30 Jahren. 

Der Hochdruck führt neben der Vorverlegung des Manifestationsalters zu 
einer Verschiebung der Arteriosklerose zu peripheren Gefäßabschnitten sowohl 
im Gehirn als auch im Herz (SCHIMKAT u. KATHKE, 1959; PABELICK, 1967; LIEBE
GOTT, 1969; ULE U. KOLKMANN, 1972; ROTHEMUND U. FRISCHE, 1973). Dem
gegenüber fand ZÜLCH (1969) anhand eines großen Beobachtungsgutes, daß die 
Basisarterien von Patienten mit langdauernden Hochdruckwerten äußerst wech
selnd befallen sind. 

Bei der engen Beziehung zwischen Fettsucht und Hochdruck und wiederum 
zwischen Fettsucht und Ernährung ist eine getrennte Erfassung der Relevanz 
der einzelnen Faktoren äußerst schwierig. Zwischen Cholesterinkonzentration 
im Blut bzw. der Verteilung des Cholesterins auf die einzelnen Lipoproteinfrak
tionen und Fettleibigkeit besteht beim Menschen keine Korrelation (GLATZEL, 
1962). Eine Korrelation zwischen Fettsucht und Arteriosklerose ist nicht eindeu
tig (FABER U. LUND, 1949; MASTER et al., 1953; KANNELL, 1966; MONTENEGRO 
u. SOLBERG, 1968). WILKINS et al. (1959) konnten eine positive Korrelation 
nur bei Männern für die Herzkranzgefäße, nicht aber für die Hirngefäße finden. 
BAKER et al. (1961 b) konnten ebenfalls keine Korrelation zwischen Hirnarterio
sklerose und Über- oder Untergewicht feststellen. Bei der Untersuchung von 
3315 Sektionen von Erwachsenen fanden KLASSEN et al. (1973) eine ausgepräg
tere Hirnarteriosklerose in der Gruppe mit Übergewicht. Wenn die Fälle, bei 
denen andere Krankheiten, die eine Arteriosklerose begünstigen, ausgenommen 
wurden, konnte eine Korrelation zwischen Körpergewicht und Hirnarterioskle
rose nicht mehr festgestellt werden. 

Die arteriosklerotischen Veränderungen in den HerzkranzgeJäßen treten in 
der Regel vor denjenigen der Hirngefäße auf. Demgegenüber ist die Zahl der 
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Patienten mit schwerer Hirnarteriosklerose in späteren Dekaden höher als die 
mit schwerer Arteriosklerose der Herzkranzgefäße (BAKER et al., 1961 b). Trotz
dem ist eine signifikante Korrelation zwischen der Arteriosklerose der Herz
kranz- und Hirngefäße vorhanden (MATHUR et al. 1963). 

KLASSEN et al. (1973) gaben aufgrund einer Serie von 3942 Sektionen an, 
daß Patienten, die an einer arteriosklerotischen Herzerkrankung starben bzw. 
sie klinisch oder pathologisch aufwiesen, gegenüber einer Kontrollgruppe eine 
Zunahme der zerebralen Arteriosklerose zeigten. Wenn die Hochdruckpatienten 
in beiden Gruppen ausgeschlossen wurden, war die Korrelation etwas niedriger, 
aber in keiner der Altersgruppen aufgehoben. Diese Befunde deuten auf gemein
same ätiologische Faktoren für die Entstehung der Herz- und zerebralen Arterio
sklerose hin. 

Die ausschlaggebende Rolle des Diabetes mellitus in der Entwicklung der 
Arteriosklerose und ihrer Folgen ist gesichert (BERNs et al. , 1967). Klinische 
Untersuchungen haben weitgehende Unterschiede in der Häufigkeit des Diabetes 
mellitus bei Patienten mit Hirnarteriensklerose ergeben (ALEX et al., 1962; Co
NANT et al. , 1965; NAJENSON et al. , 1970). Sie sind auf Unterschiede in den 
untersuchten Kollektiven und bei den angewandten diagnostischen Kriterien 
zurückzuführen. Die pathologischen Untersuchungen in großen Serien bestätigen 
die höhere Intensität der arteriosklerotischen Veränderungen der Hirngefäße 
bei Patienten mit Diabetes mellitus (KLASSEN et al. , 1973; GRUNNET, 1963; 
SOLBERG u. MCGARRY, 1968). Wegen der häufigen Assoziation von Hochdruck 
und Diabetes mellitus hat man für die Herzarteriosklerose diabetischer Patienten 
ausschließlich den Hochdruck verantwortlich gemacht (BELL u. D' ALONZO, 
1967; ROBERTsoN U. STRONG, 1968). KLASSEN et al. (1973) haben in ihrer Serie 
keine Änderung in der Korrelation zwischen Diabetes und Hirnarteriosklerose 
nach Ausschluß der Hochdruckpatienten feststellen können. HIRSCH et al. (1953) 
zeigen, daß die Hyperglykämie bei den Diabetikern mit einer Hyperlipämie 
einhergeht. Sie machen diese Tatsache dafür verantwortlich, daß Atherosklerose 
bei Diabetikern stärker vorkommt. 

Eine Korrelation zwischen chronischen Nierenerkrankungen verschiedener 
Ätiologien und Schweregrad der Hirnarteriosklerose ist nicht mehr vorhanden, 
wenn die hypertensiven Patienten von den Vergleichskollektiven ausgeschlossen 
werden (WILKINS et al., 1959; KLASSEN et al., 1973). 

Neben den bereits beschriebenen Untersuchungen über die Zusammenhänge 
zwischen Geschlechtshormonen und Arteriosklerose gibt es einzelne Beobach
tungen, die eine mögliche Beeinflussung vom Auftreten und Grad der Arterio
sklerose durch neurohormonale Faktoren wahrscheinlich machen. 

J .E. MEYER (1948 a) hat bei einer 13jährigen Patientin eine starke Arteriosklerose der 
Hirngefäße mit Atheromatose und Hyperplasien der Intima sowie Elastikadelamination 
beschrieben. Es handelte sich um eine hyperplastische Mißbildung des Hypothalamus, die 
vom 2. Lebensjahr zu einer Pubertas praecox mit weitgehender Ausreifung der äußeren 
Geschlechtsmerkmale und Fettsucht erheblichen Grades geführt hatte. Nach Meinung des 
Autors handelt es sich um eine generalisierte Lipoiderkrankung. Nicht so eindeutig ist 
der Fall von DIETERLE (1927). Bei einem 4jährigen Mädchen mit Hypernephrom und Puber
tas praecox bestand eine Arteriosklerose der Hirngefäße. In ihren Untersuchungen über 
"spontane" Arteriosklerose bei Kaninchen fand SOMOTSA (1967) weniger arteriosklerotische 
Veränderungen bei Kaninchen, die in einem klimatisierten Raum gegenüber denjenigen, 



310 Gefäßerkrankungen und Durchblutungsstörungen des Gehirns 

die im Freien gehalten wurden. Die Unterschiede sind nicht mehr vorhanden, wenn eine 
Läsion des hinteren Hypothalamus herbeigeführt wurde. Darüber hinaus zeigen die Kanin
chen mit dieser Läsion insgesamt weniger arteriosklerotische Veränderungen. Demgegenüber 
nimmt die Arteriosklerose zu, wenn eine Läsion in der tuberalen Region des Hypothalamus 
erzeugt wurde. Eine Aktivierung des Hypothalamus-Hypophysen-Nebennierenmechanismus 
wird durch Verletzung der Hirnhemisphären herbeigeführt, während die Verletzung des 
hinteren Hypothalamus zu einer Inhibition führt. 

Nach TOMUS et al. (1970) zeigen Kaninchen, bei denen durch Ligatur beider Aa. verte
brales eine ischämische Hypoxie des Gehirns herbeigeführt wurde, 9 Monate später die 
gleichen arteriosklerotischen Veränderungen wie nach einer lipidcholesterolreichen Diät. 

Diese wenigen Beispiele der Literatur sind bis jetzt nie durch weitreichende 
Serien von Patienten erhärtet worden. Sie können nur als Hinweis gelten. 

Neben den aufgezählten positiven Korrelationen zwischen arterioskleroti
schen und anderen Erkrankungen gibt es auch eine negative zwischen malignen 
Tumoren und Arteriosklerose. Zahlreiche statistische Untersuchungen zeigen, 
daß bei Karzinomkranken die Arteriosklerose seltener oder in geringerer Intensi
tät als bei Karzinomfreien vorkommt (Literaturübersicht bei GROSSE, 1960). 
Das Problem ist jedoch komplizierter, als es im ersten Augenblick bei summari
scher Betrachtung aller Karzinome erscheint: denn eine eindeutige Korrelation 
zwischen Schwere der Arteriosklerose und Karzinom ist nur bei Bronchial
und bei Kollumkarzinom feststellbar, während Magen- und Gallenblasenkarzi
nom eher eine positive, bzw. keine Beziehung zur Arteriosklerose aufweisen 
(ZSCHOCH, 1966). Bei 110 Patienten mit malignen Tumoren im Terminalstadium 
fanden J.F. BERRY et al. (1966) bei dem Cholesterin, Triglyzerid- und Phos
phorlipidspiegel im Serum keinen Unterschied gegenüber Patienten ohne 
Krebs und bei der späteren Untersuchung der Himgefäße keine sichere Korrela
tion zwischen Intensität der Arteriosklerose und Alter der Krebspatienten. Ein 
geringer Grad der Arteriosklerose der Himgefäße bei Patienten mit malignen 
Tumoren ist bei KLASSEN et al. (1973) im Gegensatz zu der Mehrzahl der 
Autoren (ROBERTSON, 1962; EAKINS, 1965; PLATT et al. , 1973) festgestellt worden. 
GEERTINGER und S0RENSON (1973) führten die negative Korrelation zwischen 
Arteriosklerose und malignen Tumoren auf eine Minderung der "vasoaggressi
ven" Serumkomplemente zurück. KATZ und PICK (1963) sehen in der geringeren 
Intensität der Arteriosklerose bei Patienten mit Ca bzw. mit fortgeschrittener 
Kachexie sowie bei Bevölkerungskollektiven nach Hungerperioden einen Beweis 
für die Reversibilität arteriosklerotischer Veränderungen. 

Eine negative Korrelation wurde zwischen Himarteriosklerose und Magenul
kus (KLASSEN et al. 1973) gefunden. Ein Einfluß der Leberzirrhose auf die 
Schwere der Arteriosklerose (CREED et al. , 1955; HIRST et al. , 1965) konnte 
für die Himgefäße nicht bestätigt werden (PLATT et al., 1973). 

d) Erbgenetische Faktoren 

Durch die ätiopathogenetische Mu1tifaktorialität ist der genetischen Untersu
chung eine klare Grenze gesetzt. Die erblichen Faktoren bei der Arteriosklerose 
können praktisch bei allen einzelnen pathogenetischen Faktoren zugrunde liegen. 
Die Arteriosklerose ist wenigstens in höherem Alter eine so weit verbreitete 
Krankheit, und hängt von so vielen Faktoren ab, daß man sie in ihrer gewöhn-
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lichen Form schlecht mit der Disposition in Zusammenhang bringen kann. 
Nur die Schnelligkeit, mit der sie sich bei den einzelnen Menschen entwickelt, 
die Entstehung der sogenannten präsenilen Arteriosklerose, ist von der Konstitu
tion abhängig. Hier wirkt zweifellos ein hereditäres Moment mit (ASCHOFF, 
1939). Darüber hinaus erschweren die Wechselbeziehungen zwischen der einen 
hohen Grad an Erbbedingtheit aufweisenden Hypertonie und Diabetes mellitus 
einerseits und Arteriosklerose andererseits die erbanalytische Beurteilung der 
letzteren (GÄNSSLEN et al., 1940). 

Im Gegensatz zu der großen Zahl der Autoren, die aufgrund ihrer klinischen 
Erfahrung die Wirksamkeit eines erblichen Faktors bei der Arteriosklerose an
nehmen, enthalten nur wenige Arbeiten exakte Familienuntersuchungen. Eine 
Übersicht über familiäre Häufung von Arteriosklerose der Herzkranzgefäße 
ist neulich von FUHRMANN (1972) zusammengestellt worden. 

Durch die Erhebung bei 199 Eltern von 112 Hirnarteriosklerotikern kam 
DONNER (1926) zu der Annahme einer direkten Vererbung der Anlage zur Arte
riosklerose, gleicher Auffassung ist SCHULTZ (1929), der die Geschwister von 
100 Hirnarteriosklerotikern auf das Vorkommen von Arteriosklerose mit der 
Durchschnittsbevölkerung verglich und CURTIUS (1935), der bei drei Generatio
nen einer Familie eine schwere und frühzeitige Hirnarteriosklerose feststellte. 
Alle exogenen Faktoren, die familiär wirksam werden (Essen und Lebensge
wohnheiten) führen zu einer Häufung der durch sie begünstigten Krankheiten 
in Familien. Daher ist die Untersuchung von Zwillingsdaten besonders wichtig. 
In der Zwillingsserie von HARVALD und HAUGE (1958) sind fünf der 21 eineiigen 
Paare hinsichtlich Hirnarteriosklerose konkordant, allerdings auch drei von den 
24 gleichgeschlechtigen zweieiigen Paaren. CONSTANTINIDIS et al. (1962) befür
worten eine Anfälligkeit der Hirngefäße für die Arteriosklerose, die sich domi
nant vererbt und eine Penetranz von 40% aufweist. 

e) Ökologische Faktoren. Geographische Verteilung 

Im Gegensatz zu den zahlreichen Veröffentlichungen, die sich vor allem 
mit der Arteriosklerose der Koronargefäße und auch der Aorta bei verschiedenen 
Rassen und Bevölkerungsgruppen beschäftigen, sind die Untersuchungen hierzu 
bei der Hirnarteriosklerose spärlich. Bei der Übersicht der Literatur fällt auf, 
daß das Verhalten der Gefäßprovinz des ZNS in diesem Punkt z.T. unterschied
lich zu dem der Aorta und der Koronargefäße ist. 

Bei Ostasiaten ist die Arteriosklerose der Koronarien und der Aorta in 
der Regel geringer bis viel geringer als die in den USA (FOSTER, 1927; KIMURA, 
1956; GORE et al. , 1960; HIRST et al. 1962). Frühere Arbeiten über Chinesen 
(OPPENHEIM, 1925) und Okinawa-Bewohner (STEINER, 1946) schienen diese Rela
tion ebenfalls für die Hirnarteriosklerose zu bestätigen. Dabei handelte es sich 
aber um durchweg kleine Kollektive und die Vergleichsmaßstäbe waren rein 
subjektiv. Demgegenüber zeigen RESCH et al., 1967, bei einer Studie von 1033 
Gehirnen aus Japan, verglichen mit 5035 Fällen aus Minnesota, daß die Arterio
sklerose der Hirngefäße bei den Japanern leicht erhöht war. Eine Analyse der 
Verteilungsmuster der Veränderungen bei beiden Gruppen (RESCH et al., 1969) 
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zeigte Unterschiede mit stärkerer Beteiligung der Konvexitätsgefäße bei den 
Japanern. 

MEYER et al. (1964a) verglichen das Vorkommen der Arteriosklerose bei 
346 Bantus und 194 weißen Südafrikanern und fanden, daß die Arteriosklerose 
der Aorta und der Koronarien bei den Bantus viel weniger, die des Gehirns 
dagegen gleich stark vorkommt. Die Ergebnisse korrelieren mit den Beobach
tungen anderer Autoren (LAURIE u. WOODS, 1958; WALKER u. GRUSIN, 1959). 
Bei einem Vergleich der Minnesota-Serie (Weiße) mit 408 Gehirnen aus Nigeria 
sowie 102 Gehirnen von Weißen und von 34 Negern aus Alabama (WILLIAMS 
et al., 1969) zeigte es sich, daß die Hirnarteriosklerose bei den Nigerianern 
weniger stark als die bei den Weißen in Minnesota oder den Negern in Alabama 
war. Letztere zeigen den gleichen Grad der Arteriosklerose wie die anderen 
Amerikaner. Die Tatsache, daß sie rassisch mit den West-Afrikanern verwandt 
sind, zeigt, daß zumindest ein Teil der geographischen Unterschiede auf andere 
Faktoren als ethnologische zurückzuführen sind. Ähnliche Ergebnisse zeigt eine 
spätere Arbeit mit einer höheren Zahl von Fällen: 803 Gehirne aus Nigeria 
und 242 von amerikanischen Negern (RESCH et al., 1970). Bei Senegalesen ist 
ein Verteilungsmuster der arteriosklerotischen Veränderungen gefunden worden, 
das sich von demjenigen der weißen Bevölkerung unterscheidet (LEMERCIER et 
al., 1970). Die naheliegende Frage, ob die unterschiedliche Inzidenz bestimmter 
Erkrankungen bei Afrikanern und Nordamerikanern auf die Unterschiede in 
Vorkommen und Intensität der Arteriosklerose eine Rolle spielt, wurde für 
die Koronararteriosklerose von GOODALE et al. (1964) eingehend geprüft und 
verneint. PEPLER und MEYER (1960) fanden bei den Bantus Unterschiede in 
der anastomotischen Zirkulation bei den Herzkranzgefäßen im Sinne einer besse
ren Effizienz als bei den Weißen. Eine vergleichende Untersuchung der Hirnge
fäße unter diesem Gesichtspunkt steht noch aus. Eine chemische Analyse der 
Aorta, Herzkranz- und Hirnarterien von 156 Weißen und 280 Bantus zeigte 
Unterschiede in den Aorten und bei den Herzkranzgefäßen von Weißen und 
Bantus, nicht aber in den Hirnarterien (MEYER et al., 1964a u. b). 

Y ABLONSKI et al. (1968) haben die Intensität der Hirnarteriosklerose bei 
zwei Gruppen von Israelis verglichen, eine aus europäischer Abstammung (270 
Fälle) und die andere aus afroasiatischer Abstammung (89 Fälle). Obgleich 
die Arteriosklerose der Herzkranzgefäße stärker bei der europäischen Gruppe 
war, konnte bei der Hirnarteriosklerose kein Unterschied zwischen beiden Grup
pen festgestellt werden. Die untersuchten Fälle waren alle über 40 Jahre alt, 
und für diese Jahrgänge sollte gelten, daß die Ernährungs- und Lebensgewohn
heiten aus den Abstammungsländern auch in Israel beibehalten wurden. 

In vielen der Arbeiten über die geographische Verteilung der Arteriosklerose 
wurden die zu vergleichenden Kollektive nicht vom gleichen Untersucher bewer
tet. Um den Unsicherheitsfaktor auszuschalten, haben wir unser Material von 
der Minnesota-Gruppe bearbeiten lassen. Von dieser Gruppe wurde das 1959 
von der World Federation of Neurology ausgearbeitete Bewertungssystem für 
die basalen Hirngefäße revidiert (RESCH u. BAKER, 1964). Statt der 28 Gefäßpro
vinzen wurden nur noch 22 (Abb. 148), bzw. wenn die A. cerebelli posterior 
inferior (Nr.21 und 22) bei der Herausnahme des Gehirns abgeschnitten wor
den war, nur 20 Gefäßstrecken ausgewertet. Die Geflißveränderungen werden 
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Abb. 148.22 Gefäßabschnitte beider Seiten des Circulus arteriosus Willisi. Modifiziert nach 
dem Bewertungssystem der World Federation of Neurology (1959) 

hinsichtlich der Schädigung der gesamten Zirkumferenz sowie der Einengung 
der Gefaßlichtung durch isolierte Plaques eingeteilt. 

Die 700 Gehirne aus Berlin kamen aus dem allgemeinen Sektionsgut von Patienten, 
die keine neurologische Symptomatik boten und bei denen daher keine neuropathologische 
Untersuchung stattgefunden hat. Die Zirkuli wurden in toto entfernt und nach Minneapolis 
geschickt, wo sie von den gleichen Personen, die die Minnesota-Gefäße bearbeitet haben, 
untersucht wurden. Die Arteriosklerose beginnt in der Berliner Gruppe bereits in der dritten 
Lebensdekade deutlich zunehmend wie frühere Untersuchungsreihen gezeigt haben. Da 
die Zahl der in diesen beiden Dekaden Verstorbenen zu gering war, um eine statistisch 
signifikante Aussage zu machen, wurden in dieser Untersuchungsreihe die arterioskleroti
schen Veränderungen erst ab der fünften Lebensdekade ausgewertet. In Minnesota wurden 
10-Jahres-Gruppen gebildet und in beiden Kollektiven von jeder Dekade der Medianwert 
- das ist der 50%-Wert - errechnet. 

Bei der Auswertung fiel auf, daß in der Berliner Serie die Arteriosklerose 
nicht nur früher beginnt, sondern auch bis in das hohe Alter stärker ausgeprägt 
ist als in den Vergleichsgruppen in Minnesota. Abb. 149 zeigt die Frequenz 
der beiden Kollektive unterteilt nach Jahrzehnten. 

Daß es sich dabei um ethnologische Unterschiede handelt, erscheint unwahr
scheinlich, zumal die weiße Population in Minnesota sich vornehmlich aus skan
dinavischen und deutschen Vorfahren rekrutiert. Vergleichende Untersuchungen 
der norwegischen und Minnesota-Bevölkerung (BAKER et al. 1960b) zeigten 
keinen Unterschied in der Häufigkeit und Intensität der Hirnsklerose. 

Einer der wichtigsten exogenen Faktoren, der zu den unterschiedlichen geo
graphischen Verteilungen führt, scheint die Ernährung zu sein . Dafür spricht 
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Abb. 149. Graphische Darstellung mit einem Vergleich des Medianwertes der arterioskleroti
schen Veränderungen der Hirngefäße von Populationen aus Berlin und Minnesota. Eintei

lung in lO-Jahres-Gruppen 

die Tatsache, daß die von SJÖWALL und WIHMAN (1934) festgestellten Unter
schiede beim Vorkommen der Arteriosklerose bei drei verschiedenen schwedi
schen Bevölkerungsgruppen mit verschiedenen Ernährungsgewohnheiten nach 
der Besserung und dem Ausgleich der wirtschaftlichen Verhältnisse in den dama
ligen ärmeren Gebieten von Nordschweden nicht mehr vorhanden sind (HEN
SCHEN, 1966). Die Disharmonie in dem Grad des Befalles der Herzkranzgefäße 
und der Aorta einerseits und der Hirngefäße andererseits durch die Arterioskle
rose läßt sich allerdings schwer durch Ernährungsunterschiede erklären. MEYER 
et al. (1964a u. b) weisen auf die Tatsache hin, daß diese Disharmonie die 
Wichtigkeit der lokalen Faktoren in den verschiedenen Gefäßprovinzen beweist. 

f) Sozio-ökonomische Faktoren 

Untersuchungen über die Auswirkung sozio-kultureller und sozio-ökonomi
scher Faktoren beim Vorkommen von degenerativen Erkrankungen der Herz
kranzgefäße sind zahlreich (ENTERLINE et al., 1960; TYROLER U. CASSEL, 1964). 
Aus ihnen geht hervor, daß die soziale Diskontinuität zwischen Kindheit und 
Erwachsenenmilieu (vom Land in die Stadt, vom Arbeiterkind in akademische 
Berufe, wiederholter Berufswechsel usw.) eine positive Korrelation mit den Herz
kranzgefaßerkrankungen zeigen. Hier sollte vor allem der Streß die Hauptrolle 
spielen. Ähnlich verhält es sich mit der hohen Rate von kardio-vaskulären 
Erkrankungen der Stadt- gegenüber den Landbewohnern (GOVER u. PENNELL, 
1950; KJELSBERG U. STAMLER, 1960). Über Beziehung zwischen Erkrankung 
der Herzkranzgefäße und Einkommen liegen widersprüchliche Ergebnisse vor 
(GORDON et al., 1939; KENT et al., 1958; STAMLER, 1959). Eine unterschiedliche 
Intensität der Arteriosklerose der Herzkranzgefäße bei Geistes- und Handarbei
tern im Sinne einer Bevorzugung der ersten wurde wiederholt hervorgehoben 
(BÄHR, 1938; FAHR, 1936; BRESLOW U. BUELL, 1960; HINCKLE et al., 1978). 
Pathogenetisch wurden von FAHR die stärkeren Blutdruckschwankungen der 
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Geistesarbeiter, von BÄHR vielmehr die fettreiche Ernährung verantwortlich ge
macht. 

Die Zahlen auch bei den größeren bis jetzt durchgeführten Untersuchungsrei
hen der Hirnarteriosklerose auf morphologischer Basis erlauben wegen der zahl
reichen Parameter, die in den sozio-ökonomischen und sozio-kulturellen Fakto
ren auseinandergehalten werden sollten, keine Aussage. Für die Bewertung der 
statistisch erfaßten Sterblichkeitsursachen sind die im Totenschein angegebenen 
Diagnosen wie Schlaganfall, Hirnblutung, Hirnerweichung, Hirnarteriosklerose, 
senile Sklerose, usw., schwer voneinander abzugrenzen (BERKsoN u. STAMLER, 
1965). 

In einer Gruppe von 1134 Männern konnten LOEwENsoN et al. (1971) keine 
Korrelation zwischen dem Grad der Hirnarteriosklerose und der physischen 
Aktivität im Beruf finden. Während bei Männern keine Korrelation zwischen 
Einkommenshöhe und Hirnarteriosklerose festgestellt werden konnte, zeigten 
die Frauen der niederen Einkommensgruppen eine leicht höhere Intensität arte
riosklerotischer Veränderungen in den Hirngefäßen. Ebenfalls leicht erhöht ist 
die Hirnarteriosklerose bei männlichen Stadtbewohnern, während Frauen keine 
Unterschiede zeigen. 

Zusammenfassend läßt sich sagen, daß statistisch signifikante Relationen 
zwischen den eben genannten Faktoren und dem Vorkommen von Arteriosklero
se nicht ohne weiteres zu ätiologischen oder pathogenetischen Schlußfolgerungen 
gebraucht werden können. Es kann nämlich sein, daß über ein drittes Bindeglied 
eine Koinzidenz stattfindet, weil sowohl der betreffende epidemiologische Faktor 
als auch die Arteriosklerose von ihm abhängen. 

g) Nikotin, Streß 

Während das hohe Risiko, das die starken Zigarettenraucher gegenüber 
Nichtrauchern, Exrauchern oder Pfeifen- oder Zigarrenrauchern für das Auf
treten eines Myokardinfarktes zeigen, eindeutig bewiesen ist, konnte eine solche 
Risikoerhöhung für die zerebrovaskulären Erkrankungen bis jetzt nicht mit 
Sicherheit bewiesen werden. HAMMOND (1966) fand eine leichte Zunahme der 
Mortalität von zerebrovaskulären Erkrankungen bei Zigarettenrauchern ver
glichen mit Nichtrauchern (Quotient 1,30). DORN (1964) fand einen Quotienten von 
1,33. STEINMANN (1966) fand keinen signifikanten Einfluß des Zigarettenrauchens 
im Vorkommen von zerebrovaskulären Erkrankungen. KANNEL et al. (1965) be
richten für Männer einen leichten Trend für die Assoziation zwischen Zigaretten
rauchen und Hirninfarkt. Wegen der niedrigen Zahlen konnte keine statistische 
Signifikanz erhoben werden. KATSUKI und HIROTA (1966) fanden keine Signifi
kanz. Demgegenüber stellte HEYDEN (1969) in einer Gruppe von 73 Patienten mit 
chirurgisch festgestellter extrakranieller Thrombose fest, daß 77% der ersten 
Gruppe starke Zigarettenraucher waren. Nur 6 Patienten waren Nichtraucher, 
der Rest war Pfeifen- oder Zigarrenraucher. Bei den Kontrollpatienten waren 
viel weniger Zigarettenraucher und mehr Nichtraucher oder Pfeifen- und Zigar
renraucher (P< 0,025). HEYDEN führt die Diskrepanz zwischen der von ihm ge
fundenen hohen Signifikanz und den Ergebnissen in der Literatur auf das unter
schiedliche Alter der untersuchten Kollektive zurück. 
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Nachneueren Untersuchungen soll Nikotin über einen Katecholamin-Anstieg 
zu einer Vermehrung der freien Fettsäuren und zu einer Steigerung der Thrombo
zytenadhäsivität führen. 

Der Nikotin-StreB mit 26% Steigerung des Noradrenalins und 46% der nicht
veresterten Fettsäuren (NFS) ist das Modell eines "stillen Stresses". Er wird 
von keiner Muskelaktion gefolgt und entspricht dem StreB, der immer häufiger 
unter modernen Zivilisationsbedingungen erlebt wird. Nur der stille StreB korre
liert mit der Schwere der Arteriosklerose (KLENscH, 1966). Mit ihm kontrastiert 
der tätige StreB, z.B. Arbeit, bei der das Noradrenalin um 110% ansteigt, aber 
die NFS unter die Ruhewerte sinken. Die Vermehrung der NFS ist nach ALBRINK 
(1961) diejenige, die von allen Lipiderhöhungen im Blut am engsten mit arterio
sklerotischen Frühveränderungen korreliert. Der StreB wird als Hauptkompo
nente der Wirkungsmechanismen angesehen, die zu Unterschieden im Vorkom
men der Arteriosklerose bei verschiedenen Berufen und sozialen Gruppen 
führen. 

7. Arteriosklerose der Himgefäße bei Tieren 

a) Spontane Veränderungen 

Seit IGNATOWSKI (1909) die Entstehung von Veränderungen in der Aorta 
von Kaninchen, die mit Fleisch, Milch und Eiern gefüttert wurden, zeigte, 
sind viele Arbeiten über die Fütterungsarteriosklerose bei kleinen Labortieren 
veröffentlicht worden. Demgegenüber sind systematische Kenntnisse über die 
spontane Arteriosklerose bei gröBeren Tieren erst 45 Jahre später mit einer 
Studie von GOTTUEB und LAUCH (1954) über 2000 Aorten von im Schlachthof 
geschlachteten Schweinen erhoben worden. Die Arteriosklerose der Hirnarterien 
bei Tieren ist, mit vereinzelten Ausnahmen, erst später und in wenigen Arbeiten 
behandelt worden. Trotz des ausgiebigen Gebrauchs von Affen in der experimen
tellen medizinischen Forschung wurde eine spontane Arteriosklerose der Hirnge
räBe bislang nur bei Schimpansen beschrieben (STEHBENS, 1963; ANDRus et al., 
1968; LUGINBÜHL u. DETWEILER, 1968; STOUT u. LEMMON, 1969). 

FRANKENHAUSER et al. (1965) haben bei 8-12jährigen Schweinen Arterioskle
rose der HirngefäBe beobachtet, die derjenigen der Menschen nahekommt, aller
dings mit wenigen Schaumzellen und extrazellulärem Fett. Bei einer Gruppe 
von 18 Schweinen zwischen 1 und 6 Jahren fanden sie nur gelegentlich fibröse 
Veränderungen der Intima und ein einziges Mal einen fibrösen Plaque bei einem 
4jährigen Tier. LUGINBÜHL et al. (1965) fanden beim Schwein spontane Arterio
sklerose der Hirnarterien, vor allem in den Aa. cerebri media und anterior, 
etwas weniger in der Cerebri posterior und kaum in der Basilaris. Die Verände
rungen sind prinzipiell gleich wie bei den Gefäßen der übrigen Organe, aber 
im Gegensatz zu den letzteren führen sie zur Einengung wegen stärkerer Beteili
gung des Bindegewebes. GETTY (1965) und ZUGmE (1965) fanden ähnliche Be
funde, dazu noch Plaques in der Basilaris. 

Bei Hunden ist die Arteriosklerose im Gegensatz zu der Intimafibrose selten. 
In einigen Fällen jedoch, bei alten Hunden mit hochgradiger Atrophie der 
Schilddrüse und Fettsucht (LUGINBÜHL et al., 1965), kann sie hochgradig auch 
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in den Hirngefäßen vorkommen. Bei Pferden findet man Fibrose der Intima, 
Media und Adventitia, aber keine Arteriosklerose. 

Über die Gehirnarteriosklerose bei Vögeln, bei denen die spontane Arterio
sklerose der Aorta und anderer Gefäße sehr verbreitet ist, liegen nur spärliche 
Befunde vor. MIDDLETON (1965) fand bei über 10 Wochen alten Truthähnen 
arteriosklerotische Plaques in allen Aorten und in einem Teil der Koronargefäße. 
Die zerebralen Gefäße wurden untersucht, aber keine Arteriosklerose festgestellt. 
SILLER (1965) sah beim Huhn, auch bei ganz alten Tieren, keine Veränderungen 
in den Hirngefäßen. SCHEIDEGGER (1945) beschrieb bei einem alten Raubvogel 
eine Arteriosklerose der kleinen Hirngefäße, die aber keine der größeren Arterien 
befallen hatte. 

b) Experimentelle Veränderungen 

In der Mehrzahl der Arbeiten über experimentelle Arteriosklerose wurden 
die Hirngefäße nicht untersucht. Auch dann, wenn sie erwähnt werden, handelt 
es sich oft allein um die extrakranielle Karotisstrecke, die häufiger überprüft 
wurde. Bei der Durchsicht der Literatur gewinnt man den Eindruck, daß die 
intrakraniellen Gefäße weniger anfällig für verschiedene experimentelle Metho
den zur Erzeugung der Arteriosklerose sind. 

Bei der Fütterungsarteriosklerose des Kaninchens bleiben die Hirnarterien 
frei (ANITSCHKOW, 1933; DUFF, 1935; POLLAK, 1945; BWMENTHAL, 1956a, b, 
c, d). Nur die Gefäße des Plexus chorioideus können Veränderungen aufweisen 
(VERSE, 1925; HUEPER, 1944). ALTSCHUL (1946) hat neben dem Plexus chorioi
deus Schaumzellen in den weichen Häuten und um die Kapillaren der paraventri
kulären suprachiasmatischen Areale gefunden. In der bei Affen durch Pyridoxin
Mangel erzeugten Arteriosklerose (RINEHART u. GREENBERG, 1951) konnte keine 
Beteiligung der Karotiden festgestellt werden. 

T AYLOR (1965) fand bei Rhesusaffen, gefüttert mit einer cholesterinreichen 
Diät, in den Spätstadien atheromatöse Veränderungen der Hirngefäße. Demge
genüber zeigten ANDRUS et al. (1968) bei vier Kontrollen und 10 weiteren Schim
pansen, denen eine 12monatige Diät gegeben wurde, daß bei den übrigen Gefä
ßen des Körpers die fett- bzw. cholesterinreiche Diät einen Einfluß auf 
das Vorkommen der Arteriosklerose hatten, dies jedoch für die Hirnarterien 
nicht zutraf. Bei allen Kontrolltieren waren nämlich arteriosklerotische Verände
rungen der Hirngefäße vorhanden und wenn bei den der Diät unterzogenen 
Tieren Veränderungen vorkamen, waren sie so alt, daß sie nicht auf die Diät 
zurückgeführt werden konnten. BULLOCK et al. (1969) fanden ebenfalls bei athe
rogener Diät bei Cebus albifrons Affen die intrakraniellen Gefäße frei. 

Bei Hunden haben STEINER und KENDAL (1946) sowie SUZUKI (1972) eine 
Arteriosklerose der Hirngefäße nach Fütterung mit Cholesterin und Thiourazil 
festgestellt. Sie ist aber nicht mit Sicherheit von der spontanen Arteriosklerose, 
wie sie bei Hunden beschrieben worden ist (FRANKHAUSER et al., 1965; LUGIN
BÜHL et al. , 1965), zu unterscheiden. Hunde, die mit Cholesterin-Thiourazil 
während 6 Monaten gefüttert wurden, zeigten arteriosklerotische Plaques in 
den Karotiden (BEvANs et al. , 1951 a). Wenn sie anschließend eine normale 
Diät erhielten, waren die Plaques nach 3-4 Monaten verschwunden (BEvANs 
et al., 1951 b). Andere Autoren haben bei der gleichen Diät arteriosklerotische 
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Veränderungen der extra- und intrakraniellen Hirnarterien z.T. mit Gefäßver
schlüssen und Erweichungen im Gehirn festgestellt. IMAI und THOMAS (1968) 
berichten über arteriosklerotische Veränderungen der A. cerebri media bei Mi
niaturschweinen nach 160 Tagen Fütterung mit atherogener Kost. 

Eine besondere Art von experimenteller Arteriosklerose wird durch die Endarteriektomie 
bzw. durch die Transplantation synthetischer Gefäß-"Grafts" erzeugt. Zwischen 1 und 
4 Jahren nach der Operation fand man in 40% der Fälle bei der Aorto-Iliaco-Endarteriekto
mie Spätstenosen. In 4 Fällen kam es zu regelrechter Okklusion und die makro- und 
mikroskopischen Untersuchungen zeigten Veränderungen, die dem typischen Bild der arte
riosklerotischen Plaques entsprachen. Sie waren umschriebener und ließen dazwischen freie 
Stellen, was darauf zurückzuführen ist, daß in breiteren Gebieten keine Intima gebildet 
wurde, sondern nur eine Schicht Fibrin, die der Pseudointima bei Kunststoffimplantationen 
ähnelt (UPSON, 1963; SZILAGYI et al., 1964). Ähnliche Veränderungen bei der immer häufiger 
angewandten Karotis-Endarteriektomie wurden bis jetzt nicht beschrieben. 

Für den Vergleich zwischen arteriosklerotischen Gefäßveränderungen bei 
Mensch und Tier muß bedacht werden, daß es sich bei der menschlichen Arte
riosklerose um einen Prozeß mit verschiedenen Stadien handelt, die unterschied
liche morphologische Erscheinungsbilder bieten. Die Frage muß daher lauten, 
ob die experimentelle oder spontane Arteriosklerose bei einem Tier irgendeiner 
der bei der menschlichen Arteriosklerose möglichen morphologischen oder patho
logischen Veränderungen entspricht. Bei der breiten Konstellation ätiopatho
genetischer Faktoren der Arteriosklerose ist anzunehmen, daß nur beim "Gleich
gewicht der Faktoren" ihr geläufiges morphologisches Bild entstehen kann. 
Neben der einseitigen Betonung eines einzelnen Faktors innerhalb der patho
genetischen Konstellation ist die Zeitverkürzung in der Entwicklung der Ver
änderungen wichtig. Die "Inkubationsperiode" kann von mehreren Jahrzehnten 
beim Menschen auf wenige Jahre beim Tier reduziert werden, aber auf keinen 
Fall auf Monate oder gar Wochen. Wenn einer der Faktoren sehr verschoben 
wird - Z.B. das Cholesterin der arteriosklerotischen Kaninchen ist 6-8mal höher 
im Serum als bei dem Durchschnitt der arteriosklerotischen Menschen - spielen 
die anderen Faktoren keine oder eine geringe Rolle. Durch die einseitige Fak
torialität entsteht auch eine Verschiebung in dem Verteilungsmuster und im 
morphologischen Substrat. 

11. Hypertonische Himerkrankung 

Unter der hypertonischen Hirnerkrankung werden sowohl die der Hypertonie 
eigentümlichen Gefäßwandveränderungen als auch ihre Folgen für das Gehirn 
subsumiert. 

Klinisch stellt die hypertonische Hirnerkrankung diejenige Erscheinung von 
seiten des ZNS dar, die innerhalb der mit Bluthochdruck einhergehenden Grund
leiden auftreten. Letzteres kann jedes Krankheitsbild sein, das mit Bluthoch
druck einhergeht. Am häufigsten ist es die essentielle, an zweiter Stelle die 
renale Hypertonie. Beim Cushing-Syndrom und beim Phäochromozytom kommt 
ein durch die Hirnerkrankung bestimmter Verlauf ebenfalls vor. Die hypertoni
sche Hirnerkrankung tritt vorwiegend im mittleren Lebensalter und am Über
gang zum höheren Lebensalter auf. Innerhalb der Erblichkeitsbedingungen der 
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essentiellen Hypertonie, deren Komplex sich einfach-dominant verhält, gibt es 
in manchen Fällen, aber nicht in allen, Anhalt dafür, daß auch die durch 
die Hirnerkrankung bestimmte Verlaufsform erbgebunden ist (QUANDT, 1969). 

1. Hypertonische Himgefäßerkrankung 

Die hypertonische Hirngefäßerkrankung läßt sich trotz der vorhandenen 
Beziehung zur Arteriosklerose als selbständige nosologische Einheit aus verschie
denen Gründen von dieser abgrenzen: 

a) Der Hochdruck ist der pathogene tische Hauptfaktor bei den hypertoni
schen Gefäßerkrankungen, aber nur einer der Risikofaktoren bei der Arterioskle
rose. 

b) Die Gefäßveränderungen bei der Hypertonie lokalisieren sich vordergrün
dig in den Arteriolen, die bei der Arteriosklerose selten erfaßt werden. 

c) Die Art der Gefäßveränderungen bei der Hypertonie unterscheidet sich 
deutlich von den arteriosklerotischen Läsionen, und sie können unabhängig 
von diesen auftreten. 

d) Die Folge der hypertonischen Hirngefäßerkrankung unterscheidet sich 
ebenfalls von derjenigen der Arteriosklerose. 

Wegen der statistisch gezeigten Anhäufung der Fälle von Arteriosklerose 
in den Gehirnen mit hypertonischen Gefäßerkrankungen sind einige Autoren 
der Meinung, daß die vorhandenen histopathologischen Unterschiede nicht aus
reichen, um beide Angiopathien als getrennte Krankheiten anzusehen 
(ARAB, 1959). Dabei wird übersehen, daß beide Erkrankungen deswegen häufig 
zusammenkommen, weil die Hypertonie eine akzelerierende Wirkung auf die 
Entwicklung der Arteriosklerose ausübt, unabhängig davon jedoch zu Verände
rungen führt, die mit denjenigen der Arteriosklerose nicht gleichzusetzen sind. 

Die wesentlichen Veränderungen der Hirngefäße bei der Hypertonie sind: 
Mediahypertrophie, Hyalinose, Miliaraneurysmen und Blutungen. Diese ver
schiedenen Manifestationen der hypertonischen Gefäßwandläsion kommen mei
stens, aber nicht immer gemeinsam vor. 

a) Mediahypertrophie 

Wie in den übrigen Gefäßprovinzen (SCHÜRMANN u. McMAHON, 1933) findet 
man bei der Hypertonie häufig auch eine Mediahyperplasie der großen basalen 
und der kleinen extra- und intrazerebralen Arterien (Abb. 150a). Diese Er
scheinung erlaubt dem erfahrenen Untersucher die Diagnose eines Hochdrucklei
dens u.U. auch dann, wenn weitgehende Gefäßschäden noch fehlen (ULE u. 
KOLKMANN,1972). 

Nach ROTTER et al. (1955) sollen bei der genuinen Hypertonie vornehmlich 
die elastischen Gewebselemente hyperplastischen Umwandlungen unterliegen, 
während bei renalen Formen vorwiegend muskuläre Hyperplasien zu beobachten 
sind. Man findet die Mediahypertrophie vor allem bei jugendlichen Hypertoni
kern sowie bis zum 5. und 6. Lebensjahrzehnt. Ältere Hypertoniker zeigen in 
der Regel keine Verdickung der Wand, sondern eine Erweiterung der Gefäße, 
die auf ein Nachgeben der Elastica interna und einer Zunahme der kollagenen 
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Abb. 150. a 69jähriger Patient, Hypertonie. Tunica media einer kleinen Arterie in der Konve
xität. HE. x 60. b 47jähriger Patient. Hypertonie. Ungleichmäßige Hypertrophie der Muskel
zellen in der Tunica media einer Arteriole der Parietalrinde. Frühphase der Hyalinose 

mit Erweiterung des subendotheiialen Raumes. x 5000 
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Fasern in der Media zurückzuführen sind. Elektronenmikroskopisch erkennt 
man eine Hypertrophie der einzelnen Muskelzellen, gelegentlich mit beginnender 
Hyalinose (Abb. 150b). In der experimentellen Hypertonie der Ratte fanden 
SPIRO et al. (1965) elektronenmikroskopisch eine Einwanderung der hypertrophi
schen Muskelzellen in der Intima zwischen Endothel und Elastica interna. 

Die Mediahyperplasie besitzt keinen eigentlichen Krankheitswert. Sie reprä
sentiert einen noch physiologischen Adaptationsvorgang an die verstärkte, hoch
druck bedingte Gefäßwandbelastung. Es handelt sich um eine Arbeitshyperplasie. 
Biegungen und Abknickungen der Karotiden und der Basilaris kommen bei hyper
tensiven Patienten gehäuft vor. BAUER et al. (1961) fanden einen Rückgang 
dieser Veränderungen durch einfache Reduktion des Hochdruckes. 

b) Hyalinose 

Am konstantesten unter den morphologischen Veränderungen findet man 
die Hyalinose. Sie kann auch in leichteren Hypertoniefällen vorhanden sein. 
Im Gehirn kommt sie in der Regel ohne einen vorangegangenen, meistens länger 
dauernden Hochdruck nicht vor. Allerdings handelt es sich um kein obligates 
Phänomen (ZOLLINGER, 1950; QUANDT, 1962). ROTIIEMUND und SUDO (1969) 
fanden sie nur bei etwa 50% der Hypertoniker, KINCAID-SMITII et al. (1958) 
noch seltener. 

Die Abtrennung der Hyalinose von der Arteriosklerose machten u.a. JORES 
(1924), BEITZKE (1931) und WESTPHAL (1939). Eine Einordnung als Standortva
riante der Arteriosklerose postulierten JAKOB (1927), RÜHL (1929), NEUBÜRGER 
(1930), HILLER (1936), BOHNE (1931) und HÜCK (1938). Die endgültige morpholo
gische Abgrenzung erfolgte vornehmlich durch SCHOLZ und NIETO (1938) sowie 
SPATZ (1939), SCHEINKER (1940) und ANDERS und EICKE (1941). Trotzdem wer
den Arteriosklerose und Hyalinose der Hirngefäße von einigen Autoren 
miteinander verwechselt (FISHER, 1969). 

Die Hyalinose befällt auch im ZNS hauptsächlich die Arteriolen und wurde 
daher im Rahmen der Veränderungen der Mikrozirkulationsgefäße eingehend 
behandelt (s.S. 12). 

An den großen Stämmen und Basisästen haben ANDERS und EICKE (1941) 
die Hya1inose nie beobachtet, in der Konvexität erst nach der Teilung in kleine 
Äste. In den großen Stammganglienzweigen im NucIeus-dentatus-Gebiet haben 
sie gelegentlich Hyalinose und Arteriosklerose benachbart gefunden. 

Angionekrose, Arteriolonekrose bzw. fibrinoide Nekrose werden z. T. als 
Synonym für Hyalinose gebraucht (s.S. 17), aber auch von einigen Autoren 
als zweite Form der hypertonischen Gefäßerkrankung des Gehirns angesehen, 
die sich durch meist sektorförmige Nekrosen der Gefäßwand auszeichnet 
(STAEMMLER, 1927; STOCHDORPH u. MEESSEN, 1957; ARENDT u. BACH
MANN, 1966). In den Hirngefäßen ist die Hyalinose jedoch keine obligate Begleit
erscheinung der Hypertonie. ROTHEMUND und FRISCHE (1973) konnten sie nur 
in 133 von 281 Gehirnen von Hypertonikern feststellen. Man kennt Patienten 
mit jahrelang hohen diastolischen Werten, deren ZNS von Gefäßveränderungen 
verschont bleibt (ZOLLINGER, 1950; QUANDT, 1962; STOCHDORPH, 1973). Ande-
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rerseits wurde Hyalinose bei Patienten festgestellt, bei denen weder eine Hyperto
nie noch eine Herzhypertrophie vorhanden war. 

Allerdings ist eine zuverlässige Aussage über das Fehlen einer Hypertonie 
nicht immer gewährleistet. Einmal, weil oft nur eine erst kurz vor dem Tode 
aufgestellte Anamnese vorhanden ist und zum anderen, weil die unteren Grenzen 
einer Hypertonie bei verschiedenen Autoren nicht einheitlich festgesetzt sind. 
Als morphologisches Zeichen der Hypertonie gelten die arteriosklerotische 
Schrumpfniere sowie eine Herzhypertrophie ohne Vorliegen eines Herzfehlers. 
Letzteres kann jedoch bei älteren Patienten durch eine sekundäre Atrophie 
maskiert werden. Aus allen diesen Gründen ist anzunehmen, daß die Zahl der 
Fälle normotensiver Patienten mit Hyalinose, wenn vorhanden, viel niedriger 
ist, als von einigen Autoren angegeben wird (STEHBENS, 1972). 

Von zehn klinischen Faktoren wie Dauer, Höhe und Art des Hochdruckes, 
Alter, Geschlecht und verschiedene Erkrankungen, die geprüft wurden, zeigte 
nur die Dauer der Hypertonie einen signifikanten Einfluß auf die Entstehung 
der Hyalinose (ROTHEMUND u. FRISCHE, 1973). 

Die von KOJIMAHARA und OONEDA (1970) beschriebenen Veränderungen der 
A. cerebri media bei hypertensiven Ratten entsprechen eher denen, die in größe
ren Arterien bei Mediahypertrophie zu erwarten sind, als einer Hyalinose von 
Arteriolen. 

'Bei einer akuten Erhöhung des Blutdruckes treten Störungen der Bluthirn
schranke auf. HÄGGENDAL und JOHANSSON (1971) führen das nicht auf schon 
vorhandene Verdickungen der Arteriolenwand zurück, da es sich um akute 
Experimente handelt, sondern auf die Unmöglichkeit des Einsetzens der autore
gulatorischen Mechanismen, wenn eine zu kurze Zeit zur Verfügung steht. ECK
STRÖM-JODAL et al. (1975) zeigten, daß die Störungen der Bluthirnschranke zu
mindest 1-2Std nach der Rückkehr zum normalen Blutdruck andauern. CON
STANTINIDES und ROBINSON (1969) führen die Steigerung der Permeabilität bei 
klinischer und experimenteller Hypertonie auf eine Öffnung der interzellulären 
Schlußleisten des Endothels zurück. Eine weitere Möglichkeit, die Änderungen 
der Bluthirnschranke zu erklären, sind die hypertensiv erzeugten Vasospasmen 
(s.S. 125) (FOG, 1939; BYROM, 1954; MEYER et al., 1959; ROSENBLUM U. DONNEN
FELD, 1966). DINSDALE et al. (1975) konnten in ihren Untersuchungen mit Kanin
chen, bei denen ein Hochdruck durch Angiotensin erzeugt wurde, zeigen, daß 
die Veränderungen der Bluthirnschranke in der Grenzzone zwischen den Durch
blutungsgebieten der Hirnarterien besonders ausgeprägt waren. Ob es sich dabei 
um Besonderheiten der anatomischen Beziehungen der Mikrogefäße oder der 
Innervation der Arteriolen in dieser Zone handelt, ist noch nicht geklärt wor
den. 

c) Miliaraneurysmen 

GULL (1859) hat als erster die Miliaraneurysmen beschrieben. Bekannt wur
den sie durch CHARCOT und BOUCHARD (1869), die sie für die intrazerebrale 
Massenblutung verantwortlich gemacht haben. COLE und Y ATES (1967 a) fanden 
sie bei 46% der hypertonischen Patienten, aber nur bei 7% der normotonischen. 
Ihre Zahl nimmt mit dem Alter zu (Y ATES, 1970). 
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Miliaraneurysmen kommen meistens im subkortikalen Marklager, besonders 
im Okzipitalhirn sowie im Putamen, Pallidum und Thalamus und weniger häufig 
im Kaudatus und der inneren Kapsel vor. DINSDALE (1964) findet sie besonders 
häufig in der Brücke und im Kleinhirn, während COLE und Y ATES (1967 b) 
sie selten an diesen Stellen gefunden haben. Sie erreichen einen Durchmesser 
von 300 Il bis zu 2 mm, können zu mehreren in einer einzigen Arteriole vorkom
men und finden sich häufig in der Gabelung der Gefäße (MATSUOKA, 1952; 
RussELL, 1963; DINSDALE, 1964; MARGOLIS, 1966). Bei der Untersuchung von 
Gehirnen hypertensiver Patienten, die mit Tusche perfundiert wurden, haben 
IGLESIAS-RoZAS et al. (1978) Miliaraneurysmen ebenfalls bei Kapillaren feststel
len können (Abb. 151 a). 

Gefäße mit miliaren Aneurysmen zeigen eine starke Hyalinose und eine 
verdünnte Media. Die Wand des Aneurysmas besteht aus hyalinem und kollage
nem Gewebe, die Media und die Elastica interna hören meistens im Eingang 
des aneurysmatischen Sackes auf. GREEN (1930) fand eine Fettablagerung in 
der Gefäßwand und auch in der Wand der Miliaraneurysmen. Eine zweite 
Art arteriolärer Aneurysmen (Abb. 151 b) zeigt eine Verdünnung der Gefäßwand 
ohne nennenswerte fibrotische Reaktion (IGLESIAS-RoZAS et al., 1978). In einigen 
Aneurysmen finden sich große Mengen von Fibrin und Erythrozyten in der 
Wand des Aneurysmasackes. Gelegentlich finden sich auch Granulozyten und 
Makrophagen sowie in der äußeren Hälfte der Aneurysmawand und dem umge
benden Hirngewebe Pigmentkörperchenzellen und eine leichte Gliose. Aus die
sem Grunde wurde von einigen Autoren zumindest ein Teil der Miliaraneurys
men als Folge der Organisation perivaskulärer bzw. dissezierender Blutungen 
angesehen und von den "echten Aneurysmen" abgegrenzt (ELLIS, 1909; PICK, 
1910, SHENNAN, 1915; ZÜLCH, 1970; FISHER, 1972). Von anderen Autoren wird 
die segmentale Lokalisation der Hyalinose als der wichtigste pathogenetische 
Mechanismus angesehen. Die Hyalinose betrifft meist die gesamte Zirkumferenz 
des Gefäßrohres, aber nicht die gesamte Gefäßstrecke, sondern immer nur kurze 
Abschnitte. Die befallenen Abschnitte erleiden durch die hyaline Umwandlung 
eine erhebliche Strukturschwäche, die zu umschriebenen Ektasien mit Bildung 
miliarer Aneurysmen führt. 

Die Miliaraneurysmen sind häufig thrombosiert und nach Organisation des 
Thrombus im Endstadium erscheinen sie häufig als kollagene oder hyaline Kugeln. 

Die pathogenetische Beziehung der miliaren Aneurysmen zur hypertensiven 
Massenblutung ist im Laufe der Jahre von einer Reihe von Autoren postuliert 
worden (GULL, 1859; CHARCOT u. BoucHARD, 1869; ELLIS, 1909; PICK, 1910; 
BEITZKE, 1936; MA TSUOKA, 1952). Andere Autoren verneinen eine solche Bezie
hung(TuRNER, 1882; SHENNAN, 1915; CAPPELL, 1958). Bei hypertensiven Kanin
chen konnte SANTos-BucH (1975) die Bildung von Miliaraneurysmen in Gehirn 
und Iris, die den intrazerebralen Miliaraneurysmen von CHARCOT und Bou
CHARD ähneln, feststellen. Er findet weiterhin eine deutliche Korrelation zwi
schen dem Vorkommen von Miliaraneurysmen und Massenblutungen. 

Ross RussELL (1970) analysierte die Faktoren, die erklären könnten, warum 
Miliaraneurysmen nur im Gehirn vorkommen. Eine sichere ursächliche Bezie
hung besteht zwischen den Miliaraneurysmen und der Entstehung von Kugelblu
tungen. 
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a 

Abb. 151 a u. b. 63jährige Patientin. Hypertonie. Massenblutung im Bereich der Capsula 
externa rechts. Postmortale Tuscheperfusion. Gefrierschnitte. a Kapillaraneurysma (Pfeil) . 

x 200. b Aneurysma in einer Arteriole. x 80 
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d) Kugelblutungen 

HILLER (1935) machte auf das Vorkommen von Kugelblutungen in der Hirn
rinde von Hypertonikern als Miniaturform der Massenblutung aufmerksam. 
Weitere Autoren haben sie als Folge der Hypertonie hervorgehoben und in 
Beziehung mit der Massenblutung gebracht (SPATZ, 1939; ANDERS U. 

EICKE, 1941). Von den hypertonischen Kugelblutungen sind die diapedetischen 
Blutungen (Scheiben blutungen), die gelegentlich als Kugelblutungen bezeichnet 
werden (NORDMANN, 1957), abzugrenzen. Im deutschen Schrifttum werden Blu
tungen von wenigen Millimetern bis maximal einem Zentimeter als Kugelblutung 
bezeichnet und von den mittelgroßen Blutungen bis 3 cm Durchmesser, die 
vorwiegend an der Grenze zwischen Mark und Rinde vorkommen, abgegrenzt. 
Die Angelsachen machen zwischen kleinsten und mittelgroßen Blutungen keinen 
Unterschied. ANDERS und EICKE finden Übergänge von den mittelgroßen Mas
senblutungen zu den Kugelblutungen. Pathogenetische Beziehungen mit der Hy
pertonie bestehen nur bei den echten Kugelblutungen, die mittelgroßen subkorti
kalen Blutungen kommen dagegen viel häufiger bei Leukämie vor. Die Kugelblu
tungen kommen besonders in der Rinde mit Bevorzugung des Okzipitallappens 
(ARAB, 1959) und in den Stammganglien, seltener im Nucieus-dentatus-Gebiet, 
im Kleinhirn und in der Brücke vor. Im Markweiß fehlen sie ganz. Große 
und mittelgroße Blutungen sind dagegen in der weißen Substanz (besonders 
an der Rindenmarkgrenze) nicht selten. Die Mehrzahl der Statistiken über pri
märe intrazerebrale Blutungen berücksichtigen weder die Kugel- noch die mittel
großen Blutungen. 

Die Kugelblutungen zeigen ein meist rundes oder leicht ovales Profil 
(Abb. 152) und grenzen sich von dem umgebenden Gewebe scharf ab, das mei
stens frei von diapedetischen Begleitblutungen ist. Sie können zu mehreren in 
verschiedenen Arealen des Gehirns vorkommen, meistens sind sie aber vereinzelt 
oder werden zu zweien oder dreien in einem Gehirn gefunden, und zwar in 
ganz verschiedenen und voneinander entfernten Arealen. Während kleine Zysten 
als Restzustände mittelgroßer Blutungen häufig an der Grenze zwischen Mark 
und Rinde festgestellt werden können, sind Restzustände von Kugelblutungen 
in der Rinde als noch kleinere rostbraune Herdchen mit bloßem Auge kaum 
festzustellen. 

Abb.152. 56jährige Patientin. Hypertonie. Herzinsuffizienz. Kugelblutung im Temporal
lappen 
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Für ANDERS und EICKE (1941) sind die Kugelblutungen Parallelerscheinungen 
der großen Massenblutungen und nicht Folgeerscheinungen derselben, da in 
der Nähe großer Massenblutungen Diapedeseblutungen, aber nicht oder nur 
selten echte Kugelblutungen gefunden werden. Sie beweisen anhand von zahlrei
chen Kontrollfällen mit den verschiedensten Krankheiten bis 83 Jahre alt, die 
aber keine Hypertonie hatten, daß die Kugelblutungen ausschließlich Folge 
der Hypertonie sind. Nach MEESSEN und STOCHDORPH (1975) stellen die Kugel
blutungen selten den Hauptbefund in den Gehirnen von Hypertonikern dar. 
PETERS (1970) konnte sie in einem großen Untersuchungsmaterial nur selten 
feststellen. ZÜLCH (1971 b) fand Kugelblutungen nur zweimal in 200 Fällen von 
Massenblutungen. 

2. Folgen der Hypertonischen Gefäßerkrankung für das Hirngewebe 

Die ursächlichen Zusammenhänge zwischen hypertonischer Gefäßerkran
kung und Veränderungen im Hirngewebe sind nicht in derselben Eindeutigkeit 
festzustellen wie die zwischen Hochdruck und Hirnblutung. Die Hauptschwierig
keit liegt darin, daß bei der Mehrzahl der untersuchten Gehirne, vor allem 
älterer Patienten, hypertonische zusammen mit arteriosklerotischen Gefäßverän
derungen vorkommen, und daher fonnalgenetisch beide Prozesse an der Entste
hung der Hirnveränderungen beteiligt sind. 

Erweichungen in breiteren Versorgungsgebieten kommen auch bei Patienten 
mit Hypertonie vor (SPATZ, 1939; ANDERS u. EICKE, 1941; ARAB, 1959; PRINEAS 
u. MARSHALL, 1966; BAUER, 1967; BAKER eta!., 1968; ZÜLCH, 1971a), sind 
aber Folge der Arteriosklerose. 

Aufgrund der bevorzugten Erkrankung der Arteriolen durch den Hochdruck 
stehen die umschriebenen herdförmigen Auswirkungen im Hirngewebe im Vor
dergrund. Elektive Parenchymnekrosen sind bei der Hyalinose, vornehmlich in 
der Okzipitalrinde, beschrieben worden (SCHOLZ, 1953 b; GREGORETTI, 1956; 
ARAB, 1959). Eine direkte topographische Beziehung mit den von der Hyalinose 
befallenen Arteriolen ist jedoch nicht festzustellen (SCHOLZ, 1953 a; ARAB, 1959). 

PENTSCHEW (1934) hat die granuläre Atrophie der Großhirnrinde in kausale 
Beziehung mit der Hypertonie gebracht. LINDENBERG (1939) stellte bei eigenen 
Fällen und z.T. bei Fällen von PENTSCHEW eine Thrombendangiitis obliterans 
fest. Eine Überprüfung der Fälle in der Literatur hat bei späteren Autoren 
(QUANDT, 1962; LIEBEGOTT, 1966) Zweifel an der Berechtigung einer Abgrenzung 
der Thrombendangiitis obliterans gegenüber der hypertonischen zerebralen Arte
riosklerose (s.S. 354) hervorgerufen. Unabhängig davon, welche nosologische 
Selbstständigkeit der Thrombendangiitis eingeräumt wird, erklärt ihre gelegent
liche Kombination mit der Hypertonie einen Teil der Fälle mit granulärer Atro
phie bei Hochdruckpatienten (SCHOTTKY, 1943; EICKE, 1957). Auf jeden Fall 
ist auch hier die Auswirkung der mit der Hypertonie in der Mehrzahl der 
Fälle assoziierten Arteriosklerose zu berücksichtigen. 

Steigt der Hochdruck bei schweren Hypertonikern akut an, so superponiert sich auf 
die gerade noch ausgeglichene Situation der Durchblutung eine weitere Steigerung des 
zerebralen Gefäßwiderstandes durch eine Einengung der kleinen Gefäße, die durch Beobach
tungen am Tier sich experimentell bis zum Spasmus steigern kann (FOG, 1939; RODDA 
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u. DENNy-BROWN, 1966a; DINSDALE et al., 1976). Daraus resultiert das Bild der hypertensi
ven Enzephalopathie, die zum ersten Mal von ÜPPENHEIMER und FISHBERG (1928) beschrieben 
und von VOLHARD (1931) als "Pseudouremie" bezeichnet wurde. Dabei handelt es sich 
um Folgen eines Hirnödems (s.S.206) und auf jeden Fall um einen klinisch unpräzisen 
Begriff, dessen morphologisches Substrat unklar ist. Sie kann als akute oder subakute 
Episode in den letzten Wochen oder Monaten vor dem Tode bei einem Teil der hypertoni
schen Patienten vorkommen. Klinisch bestehen schwere Kopfschmerzen, Krämpfe, Amauro
se, Bewußtseinstrübung bis Koma und gelegentlich flüchtige neurologische Ausfälle 
(ADAMS u. VAN DER ECKEN, 1953). Bei einem Teil der beschriebenen Fälle sollte es sich 
um "flüchtige ischämische Anfälle" oder "kleine Blutungen" handeln (STEHBENS, 1972). 

a) Status cribrosus 

Veränderungen im Hirngewebe, die mit dem Hochdruck in kausalem Zusam
menhang stehen, sind die "Kriblüren" oder der Status cribrosus. Sie sind von 
C. und O. VOGT (1919) als Rarefikation und Resorption des Hirngewebes um 
ein größeres Gefäß interpretiert und als "Status desintegrationis" bezeichnet 
worden. Kriblüren finden sich bei Hypertonikern doppelseitig symmetrisch im 
lateralen unteren Putamen (Abb. 153 a). Sie sind flüssigkeits gefüllt und enthalten 
stets ein zentrales Gefäß, wodurch sie sich von den Veränderungen des Status 
lacunaris unterscheiden. Sie bilden sich an der Stelle der Basalganglien, bei 
der die Arterien eine scharfe Biegung machen (Abb. 153b). Sie kommen auch 
bei der senilen Involution und sonstigen atrophisierenden Prozessen vor. 

Der pathogenetische Mechanismus wird auf die ständig an brandende, druck
erhöhte rhythmische Pulswelle zurückgeführt. Sie wird über die Gefäßwand 
auf das anliegende Gewebe weitergeleitet, das rhythmisch "zerhämmert" und 
atrophisch wird (HILLER, 1936; ZÜLCH, 1961). Die Kriblüren mindern den Ge
gendruck des Gewebes gegen das zentrale Gefäß. Eine Bewertung der Angaben 
der Literatur wird dadurch erschwert, daß ein Teil der Autoren keine genaue 
Unterscheidung zwischen Kriblüren und Lakunen macht bzw. beide Bezeichnun
gen miteinander verwechselt (FERRAND, 1902; FISHER, 1965, 1969). Die Befunde 
von FISHER (1965) sowie MARX und PABELICK (1970) bei alten Diabetikern, 
bei denen der Status lacunaris überwiegend mit der Hyalinose vergesellschaftet 
ist, sind in diesem Sinne' zu bewerten. Der Status lacunaris ist jedoch keine 
Hochdruckfolge, sondern begleitet sowohl die Arteriosklerose als auch die Hy
pertonie. Vergleichende Untersuchungen über das Vorkommen von Kriblüren 
und Lakunen bei der Arteriosklerose ohne Hypertonie bzw. umgekehrt, sind 
nie durchgeführt worden. HUGHES et al. (1954) fanden allerdings bei 15 Hoch
druckpatienten mit flüchtigen ischämischen Anfällen multiple Erweichungsherde 
im Striatum und in 11 Fällen im Thalamus. Kriblüren als Folge der Atrophie 
können im pathologischen und normalen Senium vorkommen. 

b) Binswanger-Enzephalopathie 

BINSWANGER (1894) beschrieb als Erster ein Syndrom, das durch raschen 
progredienten Verlust der psychischen Funktionen und fokale Ausfallerscheinun
gen gekennzeichnet ist. Er bezeichnete es als Encephalopathia chronica progres
siva subcorticalis. Als anatomisches Substrat fand er eine herdförmige oder 



328 Gefäßerkrankungen und Durchblutungsstörungen des Gehirns 

a 

b 

Abb. 153a u. b. 66jährige Patientin. Langjährige Hypertonie. Hochgradige Arteriosklerose 
der basalen Gefäße. Status cribrosus der Stammganglien und Infarkt (Stadium III) in 

dem vorderen basalen Anteil der Capsula interna. b Elastika van Gieson. x 80 



Binswanger-Enzephalopathie 329 

Abb. 154. 68jähriger Patient. Hypertonie. Lungenemphysem. Bronchopneumonie. Binswan
ger-Enzephalopathie. Zysten bildung im Marklager des Frontallappens 

diffuse Degeneration des Marklagers bis zur Zystenbildung im Großhirn und 
führte es auf arteriosklerotische Gefäßveränderungen zurück (Abb. 154). ALZ
HEIMER (1895 u. 1902) und NISSL (1920) beschrieben in allen Einzelheiten die 
pathologischen Veränderungen des Marklagers und der zerebralen Gefäße und 
wiesen auf das Vorhandensein minimaler Veränderungen der Hirnrinde hin. 
Seitdem wurden etwa 40 Fälle veröffentlicht (GRÜNTHAL, 1929; FARNELL U. 

GLOBUS, 1932; NEUMANN, 1947; PILLERI U. RISSO, 1959; JELLINGER U. NEUMAYER, 
1964; JELGERSMA, 1964; VAN BOGAERT U. MARTIN, 1971). 

Die Veränderungen lokalisieren sich hauptsächlich in den Okzipital- und 
Temporallappen, kommen aber auch im Frontallappen sowie in der Insel vor. 
Von subkortikal ausgehend bis tief in das Marklager reichend finden sich ausge
dehnte Nekrosen mit Bildung von Fettkörnchenzellen und Astrogliaprolifera
tionen. Die Arteriolen und Kapillaren in diesem Gebiet zeigen eine deutliche 
Hyalinose sowie Fibrose der Media und Adventitia (Abb. 155). Die Verödungs
herde beginnen immer perivaskulär und bilden durch Konfluieren die größeren 
Erweichungen. In der Mehrzahl der Fälle findet man unabhängig von den herd
förmigen Veränderungen eine diffuse Entmarkung des gesamten Marklagers 
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Abb.155. Gleicher Fall wie in Abb. 154. Subkortikales Marklager des Okzipitallappens. 
Verödungsherd neben einer fibrotischen Arteriole. Elastika van Gieson. x 100 

Abb.156. Gleicher Fall wie in Abb. 154. Fokale und diffuse Entmarkungen in Parietal
und Temporallappen. Heidenhain-Woelcke 
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(Abb. 156). Formalgenetisch wird eine anoxische Leukoenzephalopathie als 
Folge von arteriosklerotischen-hypertonen Veränderungen angenommen. Um 
die besondere Lokalisation der Veränderungen im Marklager mit weitgehender 
Verschonung der Hirnrinde zu erklären, wurde von der Mehrzahl der Autoren 
zu der extrazerebralen arteriosklerotischen Veränderung als weiterer pathogene
tischer Faktor angenommen: Gefäßspasmen der penetrierenden Arteriolen (DA
VIDSON, 1942); Arteriosklerose der subkortikalen Gefäße (BRuETScH,1961); 
Hochdruck (OLSZEWSKI, 1962; JELLINGER u. NEUMAYER, 1964), Hirnödeme 
(POPPE u. TENNS TED , 1963; FEIGIN u. POPOFF , 1963) sowie nervöse Durchblu
tungsstörungen (STOCHDORPH u. MEESSEN, 1957; GARCIN et al., 1960). Für IGLE
SIAS et al. (1974) besteht der pathogenetische Mechanismus in einem durch die 
Fibrose der Arteriolen herbeigeführten Verschluß derjenigen Kapillaren, die 
unmittelbar von der Arteriolenwand abgehen. Die extrazerebralen Gefäße zeig
ten in unseren Fällen nur geringe arteriosklerotische Veränderungen. Alle Patien
ten hatten einen klinischen Hochdruck oder eine Herzhypertrophie (IGLESIAS 
et al., 1974). OKEDA (1973) stellte bei der Binswangerschen Enzephalopathie einen 
höheren bzw. länger dauernden Hochdruck als bei den üblichen Hochdruckenze
phalopathien fest. SMITH und WHITTAKER (1963) fanden im Marklager eines 
Patienten mit Arteriosklerose und Porphyrie Degenerationserscheinungen, die 
einer Binswangerschen Enzephalopathie ähnelten. 

3. Hypertonische Massenblutnngen 

Intrakranielle Massenblutungen nicht traumatischer oder tumoraler Genese 
können als Komplikation der Anlagestörungen der Hirngefäße (Angiome und 
Aneurysmen) oder als Folge der Hypertonie vorkommen. Letztere stellt die 
Ursache der weitaus größten Zahl der Massenblutungen dar. 

Inzidenz 

Der Hochdruck gibt zusammen mit der Linksherzhypertrophie die Parame
ter, die in signifikante Beziehung mit der primären Hirnblutung gebracht wurden 
(BAER, 1924; HILLER, 1936). Auch wenn die Haupttodesursache bei den hyperto
nischen Patienten ein Herzleiden ist, rangiert der zerebrale Insult in den verschie
denen Serien mit 13,7% (JANEWAY, 1913), 19,3% (BELL u. CLAWSON, 1928) und 
14,9% (SMITH et al., 1950) an zweiter Stelle der Todesursachen. Allerdings wird 
bei diesen Serien nicht immer innerhalb des Oberbegriffes "zerebraler Insult" 
zwischen Erweichung und Blutung genau unterschieden. Nach BELL (1947) sind 
über 50% der zerebralen Insulte bei hypertonischen Patienten auf eine Massen
blutung zurückzuführen. Unabhängig von der Todesursache fanden COLE und 
Y ATES (1968) eine Massenblutung bei 20 von 100 hypertensiven Patienten und 
nur bei 1 von 100 gleichaltrigen normotensiven Patienten, bei denen eine Gefäß
mißbildung nicht ausgeschlossen werden konnte. Zu der aufgezeigten Problema
tik (s.S. 321) über den Ausschluß eines Hochdruckes dürften nicht erkannte 
kleine Gefäßmißbildungen zu dem Eindruck bei einzelnen Autoren geführt ha
ben, welche die Rolle des Hochdruckleidens bei der Pathogenese der Massenblu
tung relativieren (JOHANSSON u. MELIN, 1960). 
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DINSDALE (1964) fand keine Unterschiede in der Inzidenz von Massenblutun
gen bei verschiedenen Arten, der Dauer und Höhe des Hochdruckleidens. Rus
SELL (1954) fand häufiger Brückenblutungen bei Patienten mit renalem Hoch
druck. DICKINSON und THoMsoN (1960) fanden ein signifikant höheres Herzge
wicht bei Patienten mit Blutungen im Rautenhirn als bei denjenigen mit Blutun
gen im Vorderhirn. 

Im Hinblick auf die Altersverteilung der Massenblutung ist eine Häufung 
zwischen dem 50. und 60. Lebensjahr festzustellen. In der Regel kommen sie 
unter 30 und über 80 Jahren kaum vor. Massenblutungen in der 2. Dekade 
wurden jedoch wiederholt beschrieben (ARING u. MERRITT, 1935; RICHARDSON 
u. HYLAND. 1941; JOHANSSON U. MELIN, 1960; STEHBENS, 1963a; MERRITT, 1967). 
Eine höhere Inzidenz von Massenblutungen bei weiblichen hypertensiven Patien
ten scheint die Regel zu sein (SOKOLOV u. PERLOV, 1961; FREYTAG, 1968), sie 
wird aber von einigen Autoren als nicht signifikant betrachtet (KURZKE, 1969). 
FREYTAG (1968) fand in seinen Serien eine höhere Proportion von Massenblutun
gen bei amerikanischen Negern als bei Weißen. Der Inzidenzgipfel lag bei 
schwarzen Patienten 12 Jahre früher als bei den weißen. 

Lokalisation und makroskopisches Bild 

Massenblutungen bei Hochdruckleiden weisen typische Lokalisationen auf; 
in etwa 75% aller intrakraniellen Blutungen ist der laterale Umfang des Puta
mens ihr Ausgangspunkt (paralentikuläre oder kapsuläre Massenblutung) 
(Abb. 159). Sie entstehen in der Mehrzahl der Fälle aus einer Rißblutung am 
Knie der Aa. lenti.culostriatae und können sich in den hier als Hochdruckfolge 
aufgetretenen perivasalen Kriblüren (s.S. 327) rasch nach dorsal ausbreiten. 
Auch die perforierenden Rindenarterien, die aus der Cerebri media distal von 
der Lenticulostriatae abgehen, werden als mögliche Blutungsquelle angesehen 
(STEHBENS, 1972). Die vom Putamen erfaßten Teile können ziemlich genau dem 
Putamen laterale entsprechen. Bei der Kapselblutung werden gewöhnlich das 
Putamen nach medial und die Inselrinde nach lateral verdrängt; das Klaustrum 
ist oft von der Blutung zerstört. Das Kaudatum ist häufig verschont, während 
es bei den Infarkten meist in die Nekrose einbezogen ist. Die für den Pathologen 
gelegentlich schwierige Differentialdiagnose zwischen alten Blutungshöhlen und 
alten, pseudozystisch umgewandelten Infarktnarben wird durch die lokalisatori
schen Unterschiede erleichtert (ULE u. KOLKMANN, 1972). MUTLU et al. (1963) 
unterteilen die Blutungen in den Stammganglien und im Thalamus in: laterale, 
quadrilaterale, intermediäre und mediale Blutungen. 

Bei der intrazerebralen Massenblutung ist die Dura meistens gespannt und 
beim Durchschneiden der harten Hirnhaut prolabiert das Gehirn durch die 
Inzision. Eine subarachnoidale Blutung ist, wenn überhaupt vorhanden, nicht 
massiv. Die intensive hämorrhagische Verfärbung findet sich in der Regel in 
der hinteren Schädelgrube über den Foramina Luschkae und Magendii. Umfang
reiche Blutungen sind gewöhnlich in einer Abplattung der über ihnen liegenden 
Windungen und an Massenverschiebungen der Hirnsubstanz von außen zu er
kennen. 
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Abb. 157. 49jähriger Patient. Hypertonische Massenblutung mit Ventrikeleinbruch 

Die weiterwühlende Durchsetzung folgt im wesentlichen den Faserbahnen 
und breitet sich in das Mark der Temporalwindungen oder zum Centrum semio
vale hin aus. Nach FASANO und BROGGI (1956) hängt die Richtung, in der 
sich die Blutung ausbreitet, von der ArteriensteIle, an der die Ruptur lokalisiert 
ist, ab. Vom Centrum semiovale aus kann die Blutung entlang der Gefäßscheiden 
gegen den Ventrikel vordringen und schließlich im äußeren Ventrikelwinkel 
in das Hirnkammersystem einbrechen (Abb. 157). PABELICK (1967) fand in 
70 Fällen von Ventrikelruptur 42 im Vorderhorn, weniger häufig in der Cella 
media und im Trigonum dorsale oder im Hinterhorn des Seitenventrikels . Mei
stens führt sie über die Ventrikeltamponade zur Atemlähmung. Kleinere Einbrü
che können überlebt werden und eine Pigmentierung der Plexuszotten hinterlas
sen; massive Einbrüche mit Bespülung der Rautengrube durch Blut, das sich 
der Schwere nach absetzt, verlaufen tödlich. Bei der Organisation eingebroche
nen Blutes können Verbindungsstränge zwischen Ventrikelwänden zustandekom-
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men (Synechien). Eine seltenere Komplikation der Massenblutung ist ihr Durch
bruch nach der Gehirnoberfläche hin. Dem Kliniker kann eine primäre Sub
arachnoidalblutung vorgetäuscht werden. 

Mit abnehmender Häufigkeit schließen sich Massenblutungen im Bereich 
der Brücke und im Thalamus an. Die Hochdruckblutungen im Bereich der 
Brücke (Abb.158) haben eine sehr schlechte Prognose. Die Angaben über die 
Häufigkeit sind wenig zuverlässig, weil ein Teil der in diesem Gebiet oft vorkom
menden sekundären Blutungen von manchen Autoren mitgezählt wird. Ein häu
figes Vorkommen von Brückenblutungen bei Alkoholikern wurde immer wieder 
festgestellt. Massenblutungen im Thalamus (Abb. 159) stehen der Häufigkeit 
nach hinter den Claustrum- und Ponsapoplexien, der Prognose nach aber zwi
schen ihnen (MEESSEN u. STOCHDORPH, 1957). 

Die Kleinhirnblutungen (Abb. 160) sind selten und machen mit 7 von 127 
Fällen bei ZÜLCH (1971 b) nur 5,4% der Massenblutungen typischer Lokalisation 
aus. Sie entstehen aus der A. cerebellaris superior im Gebiet des Zahnkernes 
und breiten sich entweder zur Kleinhirnrinde oder in den IV. Ventrikel aus 
(REY-BELLET, 1960). Der Durchbruch in den subarachnoidalen Raum kommt 
bei Kleinhirnblutungen häufiger als bei intrazerebralen Blutungen vor, während 
ein Ventrikeldurchbruch seltener ist (DINSDALE, 1964; FREYTAG, 1968). 

In der Auswirkung der Blutung auf die Substanz und die Gestalt des Gehirns 
sind Zerstörung und Verdrängung miteinander vermischt. Wegen der weitgehen
den Zerstörung der Hirnsubstanz ist die in der Literatur angegebene Lokalisation 
der Massenblutung häufig widersprüchlich. So wird die Entstehung der lentikulä
ren Blutung von einigen Autoren im Putamen (MEESSEN u. STOCHDORPH, 1957; 
FISHER, 1961), von anderen in der Capsula externa (McKISSOCK et al., 1961; 
MUTLU et al., 1963) oder auch in der Capsula interna (ZIMMERMAN, 1949) lokali
siert. 

Der Inhalt der Blutungshöhle wird nicht nur unmittelbar nach dem Austritt, 
sondern manchmal auch noch nach Stunden oder selbst nach Tagen in weitge
hend flüssigem Zustand angetroffen, insbesondere dann, wenn die Wandung 
der Höhle makroskopisch glatt erscheint. Meist aber hat das Blut zum Zeitpunkt 
der Sektion schon eine steifere Konsistenz angenommen oder ist koaguliert. 
Die Wand der Blutungshöhle ist häufig zottig zerfetzt, woraus auf eine vorher 
schon bestehende Zerklüftung des Gewebes durch einen Status lacunaris oder 
ähnliche Veränderungen geschlossen wurde (HILLER, 1936; WIRTZ, 1936). In 
anderen Fällen zeigt sich nach Ausspülen des Blutes oder nach Herausheben 
des spontan oder durch Fixierung geronnenen Blutklumpens, daß die Wandflä
che mit Ausnahme eines umschriebenen Bezirkes (NORDMANN, 1936) überra
schend glatt ist. 

Mit der fortschreitenden Aufbereitung der Blutfarbstoffe geht der Farbton 
der Blutmasse von Dunkelrot in ein schokoladenfarbenes Braun über, das an 
Stellen stärkerer Hämatoidinbildung ins Gelbliche spielt. Bei Blutungen von 
mehr als etwa Haselnußgröße bleibt schließlich ein mit gelblicher, klarer Flüssig
keit gefüllter Hohlraum bestehen. 

Das Endstadium des Prozesses stellen zurückbleibende Zysten dar. Bei rinden
nahen alten Blutungen können die daraufliegenden Windungen eine rostige Ver
färbung zeigen. Die Form der Zysten richtet sich nach dem Modus, nach dem 
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Abb. 158. 43jähriger Patient. Hypertonie. Terminale Niereninsuffizienz. Massenblutung in 
der Brücke 

sich die Blutung anfangs entwickelte. Überwog bei der Ausdehnung der Blutung 
die Verdrängung der Umgebung, so legen sich die Zystenwände schließlich 
wieder zusammen und es bleibt nur ein schmaler Spalt mit verfärbtem Umriß 
zurück. Wenn mit dem Aufschießen des Blutes eine größere Gewebszerstörung 
verbunden war, so bleibt eine aufgespannte, ziemlich glattwandige Höhlung 
zurück, die von Strängen mit Gefäßen durchzogen sein kann und sich von 
dem Endzustand einer Erweichung oft nur durch die Pigmentierung der Wand 
unterscheidet. Die Differentialdiagnose zwischen alter, stark depigmentierter 
Blutungszyste und hämorrhagischen Erweichungen im Stadium III kann schwie
rig sein. Alte Blutungen bleiben meistens subkortikal, während Erweichungen 
bis zu den Rindenschichten hin reichen und lediglich von einem Gliasaum von 
der Hirnoberfläche getrennt werden. Die Blutungen zeigen im Gegensatz zu 
Erweichungszysten keine Abhängigkeit von den arteriellen oder venösen Versor
gungsgebieten . 
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Abb. 159. 80jährige Patientin. Arteriosklerose. Massenblutung im Thalamus 

Abb. 160. 62jähriger Patient. Herzinfarkt. Marcumarbehandlung. Massenblutung in der 
linken Kleinhirnhemisphäre 

Histologie 

Die histologische Untersuchung der frischen Rhexisblutung weist lediglich 
spärliche Reste zerfetzten ortsständigen Gewebes auf, am häufigsten Gefäßwand
strukturen, die zunächst noch scharf gekennzeichnete Kerne und klar unterschie-
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dene Wandschichten zeigen. Selbst bei makroskopisch scharfer Begrenzung der 
Blutung erweist sich diese Grenze im histologischen Präparat häufig als unregel
mäßig buchtig, da kleine Ausläufer in das umgebende Hirngewebe hineinragen 
oder Gewebsinseln abgesprengt sind. Um die Gefäße der Grenzgebiete findet 
sich ein Ödem, das sich in der Umgebung ausbreitet. 

Im 2. Stadium des Prozesses wird die frische Rhexisblutung durch Resorp
tions- und Reparationsvorgänge umgestaltet. Dazu kommen in der vom Gewebe 
gebildeten Schale der Blutung, die nicht nur verdrängt, sondern teils komprimiert, 
teils zerfetzt ist, Prozesse vom Typ der einfachen oder der hämorrhagischen 
Erweichung in Gang. Nach den Untersuchungen von WOLFF (1937) setzen pro
gressive Veränderungen der Glia schon nach etwa 24 Std mit azidophiler Schwel
lung der Zelleiber ein; nach 48 Std ist schon eine Vermehrung der Gliazellen, 
und zwar vorwiegend der Mikroglia, zu konstatieren. 24-36 Std nach der Blutung 
treten, zunächst noch im Gewebsverband fixiert, Fettkörnchenzellen auf 
(Abb. 161); nach 2 Tagen sind sie in größerer Zahl nachzuweisen und auch 
schon als mobile Gitterzellen längs der kleinen Gefäße zu finden. Nach STRASS
MANN (1949) tritt am 6. Tag nach der Blutung Hämosiderin auf, für andere 
Autoren schon früher (STEHBENS, 1972). Das kanariengelbe Hämatoidinpigment 
kommt sowohl extra- wie intrazellulär nach dem 10.-14. Tag vor. Die mit Hämo
siderin beladenen Makrophagen können Jahre nach der Blutung noch erkannt 
werden. Um die Gefäße der Umgebung erkennt man zunächst leuko- und lym
phozytäre, später rein lymphozytäre Infiltrate als Zeichen einer symptomatischen 
Entzündung. Gleichzeitig kann es zu einer Proliferation des Gefäßbindegewebes 
und der Gefäße kommen, die nach vier Wochen eine deutliche Kapsel gebildet 
haben (Abb. 162). Die Nervenzellen lassen in komprimierten Bezirken ebenso 
wie in der Umgebung von Tumoren nur eine Verformung, aber keine Verände
rung der feineren Zellstrukturen erkennen. In zerfetzten Gebieten verfallen die 
Nervenzellen ziemlich rasch der Nekrose. 

Die Gefäßveränderungen in der unmittelbaren Umgebung der Blutung wur
den von STAEMMLER (1927) und WOLFF (1937) untersucht; sie entsprechen einer 
Angionekrose. Sekundäre Blutaustritte finden sich in unterschiedlicher Form 
und Ausdehnung als reifartiger Besatz, als diffuse und kompakte Extravasate, 
untermischt mit perivasalen Nekrosen und, nach wenigen Tagen und in einigem 
Abstand von der Hauptblutung, auch als Ringblutungen (WOLFF, 1937). 

Pathogenese 

Der Bluthochdruck spielt bei der Pathogenese der Massenblutung eine zwei
fache Rolle: 
1. chronisch bei der Entstehung der Hyalinose, 
2. akut durch die Hochdruckkrise, die in der Regel unmittelbar zur Massenblu
tung führt. 

Der intrazerebralen Gefäßhyalinose wird bei der Entstehung der hypertoni
schen Massenblutung eine wesentliche pathogenetische Rolle zugeschrieben 
(SCHOLZ u. NIETO, 1938; SPATZ, 1939; ANDERS u. EICKE, 1941; PABELICK, 1967; 
OONEDA et al., 1973); sie ist jedoch keine erforderliche Vorbedingung. ROTHE
MUND und FRISCHE (1973) fanden Massenblutungen bei 27% der hypertensiven 
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Abb. 161. 77jähriger Patient. Hypertonie. Pigmentkörnchenzellen in der Umgebung einer 
3 Wochen alten Massenblutung. Kaliumhexazyanoferrat 11. x 200 

Abb. 162. 57jähriger Patient. Grundleiden: Zungen-Karzinom. Kapsel einer mehrere Wo
chen alten Massenblutung. Bindegewebswucherung und Proliferation hämosiderinbeladener 

Makrophagen. Niss!. x 140 
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Patienten mit Hyalinose und nur in 11 % der Fälle mit Hochdruck ohne Hyali
nose. 

Nach ANDERS und EICKE (1941) hängt die Häufigkeit der Massenblutung 
in der A. lenticulostriata nicht von einer besonderen Disposition der Putamenge
fäße zur Hyalinose ab, sondern davon, daß das hyalin-veränderte Rindengefäß 
für eine Massenblutung zu klein ist; es kommt lediglich zu einer Kugelblutung 
(Massenblutung en miniature). Dagegen führt eine Blutung aus einem der groß
kalibrigen Zweige der A. lenticulostriata zu entsprechend größeren Blutungen. 
Nach MEESSEN und S TOCHDORPH (1957) ließe sich die Bevorzugung der Klaustrum -
arterie in der Verteilung der Massenblutung so erklären, daß die hypertoni
schen Gefäßveränderungen hier an einem Gefäß angreifen, das eher als andere 
intrazerebral gelegene, noch Stigmen einer Entwicklungsstörung aus dem Sta
dium des basalen Wundernetzes aufweist. 

Die Klaustrumarterie ist meist der erste größere Zweig der A. cerebralis 
media; sie gehört schon zum Verbreitungs bereich der hypertonischen Gefäßver
änderungen, liegt aber auch dem der kongenitalen Aneurysmen nahe. Diese 
verdanken ihre Entstehung nach der durch sorgfältige Untersuchung gestützten 
Meinung CARMICHAELS (1950) Entwicklungsstörungen und degenerativen Wand
veränderungen, und nicht nur einem dieser beiden Faktoren. Der Defekt der 
Media beruht meist auf einer Aplasie, der Defekt der Elastika aber auf atheroma
tösen Prozessen. Für ULE und KOLKMANN (1972) ergibt sich aus dem Zusammen
spiel von hämodynamischer Belastung, vorbestehender degenerativer Verände
rungen und fehlendem Gefäßgegendruck der lentikulostriaren Arterien ein Locus 
minoris resistentiae, welcher bei Blutdruckkrisen nachgibt und zur Zerreißung 
prädestiniert ist. Ob ähnliche Mechanismen auch die Rupturblutungen im Thala
mus, in der Brücke oder im Kleinhirn begünstigen, muß nach den Autoren 
offenbleiben. Verwirrend waren die Ergebnisse von Versuchen, die den Druckwi
derstand der Hirnarterien bei Leichen feststellten (LAMPERT u. MÜLLER, 1926; 
GLYNN, 1940). Druckhöhen, die ein Mehrfaches der klinisch maximal erreichten 
Hypertensionen ausmachten, führten noch nicht zu einer Gefäßruptur. 

WIRTZ (1936) setzte die Lakunen in pathogenetische Beziehung zur hypertoni
schen Massenblutung. Dieser Auffassung wurde von SPATZ (1939) widerspro
chen, der darauf hingewiesen hatte, daß die ausgedehntesten Erweichungen 
dauernd frei von einer Massenblutung bleiben können, auch bei bestehender 
Hypertonie. Eine Reihe von Autoren sprachen den Spasmen von Arterien 
(s.S. 262) oder Arteriolen (s.S. 98) eine Rolle bei der Entstehung der Massenblu
tung zu (WESTPHAL u. BÄR, 1926; SCHWARTZ, 1930; SCHEINKER, 1944; AVING, 
1945). 

KOJIMAHARA et al. (1972) haben Massenblutungen bei Ratten mit experimen
tellem Hochdruck beschrieben. Ihre Lokalisation in den Gefäßen des subarach
noidalen Raumes bzw. in den penetrierenden Gefäßen lassen keinen gen auen 
Vergleich mit den Massenblutungen der Humanpathologie zu. 

Folgen der Hirnblutung 

Die Massenblutung erreicht in der Regel in Minuten, gelegentlich in wenigen 
Stunden eine beträchtliche Größe und wirkt sich als raumfordernder Prozeß 
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aus. Die akuten Folgen der Massenblutungen werden daher zusammen mit 
den intrakraniellen raumfordernden Prozessen anderer Ätiologien in dem Ab
schnitt über Tumorerkrankungen des Nervensystems behandelt. Wie bei raum
fordernden Prozessen aus anderer Ursache sind Bilder der Zisternentamponade 
zu finden. Steigerung der Zisternentamponade zum Zisternenprolaps 
(ZÜLCH, 1961) mit Durchtritt von Hirnanteilen durch starr begrenzte Verbindun
gen der einzelnen Zisternenräume führt auch hier zur Drucknekrose und lokalem 
Ödem und vollendet das Bild der Zisternenquellung (HASENJÄGER u. 
SPATZ, 1937). 

4. Fibromuskuläre Dysplasie 

Die fibromuskuläre Fehlbildung ist eine seltene, nicht arteriosklerotische 
Erkrankung unbekannter Ätiologie, die an erster Stelle die Arterien mittleren 
Kalibers segmental befällt. Die Veränderungen der Arterienwand führen zu 
einem perlschnurartigen Aspekt der Gefäße im Angiogramm, der nach KINCAID 
et al. (1968) so pathognomonisch für das Leiden ist, daß die Diagnose der 
fibromuskulären Hyperplasie angiographisch mit gleicher Sicherheit wie patholo
gisch-anatomisch gestellt werden kann. In der Regel sind die primären Äste 
der Aorta betroffen, aber es können auch die sekundären und sogar die mehr 
distalen Äste befallen sein. Die makro- und mikroskopischen Befunde der Arte
rien verschiedener Lokalisation sind gleichartig und die Unterschiede sind nur 
quantitativ (MCCORMACK, 1961; HUNT et al., 1962). 

McCoRMACK et al. (1958) führten den Namen "fibromuskuläre Hyperplasie" ein. Da 
jedoch die Erkrankung nicht nur mit der Hyperplasie der fibrösen muskulären Elemente, 
sondern auch mit destruktiven Veränderungen der Media einhergehen kann, ist die Bezeich
nung "fibromuskuläre Dysplasie" adäquater (HUNT et al., 1962; HILL u. ANJONIUs, 1965). 
Die Abgrenzung gegenüber der "idiopathischen Fibro-Elastose" (RIEDE u. ZOLLINGER, 1970) 
wird dadurch gegeben, daß in dieser keine echte Vermehrung der Muskelzellen sowie keine 
Stenosen vorkommen. 

PALUBINSKAS und RIPLEY (1964) haben als erste den Befall der A. carotis 
interna angiographisch dargestellt. 1965 haben CONNETT und LANSCHE den ersten 
Fall einer histologisch gesicherten fibromuskulären Hyperplasie am extrakraniel
len Abschnitt der A. carotis interna und im gleichen Jahr HILL und ANJONIUS 
die Gefäßwandveränderungen in den intrakraniellen Hirnarterien in Verbindung 
mit Aneurysmen beschrieben. Inzwischen wurden mehr als 100 Fälle von fibro
muskulärer Dysplasie der Hirngefäße veröffentlicht. Das Zusammentreffen mit 
arteriovenösen Fisteln der A. vertebralis wurde beschrieben (BONDUELLE et al., 
1973; GERAUD et al., 1973). 

Die Mehrzahl der Fälle wurde angiographisch, nur wenige pathologisch-ana
tomisch diagnostiziert (HILL u. ANJONIUS, 1965; EHRENFELD et al., 1967; RAINER 
et al., 1968; BERGAN U. McDoNALD, 1969; KISHORE et al., 1969; ANDERSON, 
1970; SANDOK et al., 1971; HARTMAN et al., 1971; HOUSER et al., 1971). Bei 
90% der Patienten der Literatur handelte es sich um Frauen, meistens über 
50 Jahre alt. Demgegenüber waren zwei Patienten mit fibromuskulärer Dysplasie 
der A. cerebri media Kinder von 5 und 7 Jahren. Bei etwa einem Drittel der 
Patienten waren zerebrale Ischämie oder Herzinfarkt vorhanden, bei einem wei-
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te ren Drittel fand man intrakranielle Aneurysmen, der Rest war symptomlos 
(losUE et al., 1972; MOMOSE u. NEw, 1973). 

Lokalisation und makroskopisches Bild 

Meistens ist der extrakranielle Abschnitt der A. carotis interna, in 10% der 
Fälle der Literatur der der A. vertebralis befallen. Die Erkrankung der intrakra
niellen Hirnarterien wurde seltener beschrieben (HILL u. ANJONIUs, 1965; HUBER 
u. TUCKS, 1967; BERGAN u. McDoNALD, 1969; ANDERSON, 1970; POLLOCK u. 
JACKSON, 1971; HOUSER et al., 1971; FRENS et al., 1974). In der Regel finden 
sich die Veränderungen in der A. carotis interna in der mittleren zervikalen 
Region und lassen die ersten 2 cm des Gefäßes frei. 

Makroskopisch scheint die Arterie bei der Eröffnung verdickt und fibrotisch, 
man erkennt eine Reihe von querverlaufenden Leisten, alternierend mit Nischen. 
Letztere entsprechen den angiographisch dargestellten Mikroaneurysmen. Die 
Veränderungen können fokal oder multifokal sein und hängen von der Länge 
des betroffenen Segmentes ab. Die fokalen Läsionen sind 1 cm oder weniger 
lang, während die multifokalen Läsionen mehr als einen Zentimeter lang sind. 

Gelegentlich findet man ein größeres dissezierendes oder sackförmiges Aneu
rysma in dem erkrankten Arteriensegment, in der Regel aber eine poststenotische 
Erweiterung. Aneurysmen in einer gewissen Entfernung des erkrankten Segmen
tes sowie in anderen Lokalisationen, einschließlich der intrakraniellen Gefäße, 
wurden beschrieben (PALUBINSKAS u. NEWTON, 1965; PALUBINSKAS et al., 1966). 
CONNETT und LANSCHE (1965) haben den einzigen Fall mit einem vollständigen 
Gefäßverschluß der A. carotis interna beschrieben. 

Histologisches Bild 

Die fibromuskuläre Dysplasie der Arterien ist durch Ringe von hyperplasti
schem, fibrösem und muskulärem Gewebe der Media, alternierend mit Abschnit
ten von Destruktion und Fragmentation mit muralen Mikroaneurysmen charak
terisiert. In den verdickten Arealen findet man eine Zunahme des fibrösen Gewe
bes mit einer geringen Fibroplasie der Intima. Die muskulären Elemente verlieren 
ihre normale Orientierung und man findet umschriebene Areale mit kleinen 
Ansammlungen von Zellen, deren basophiler Inhalt PAS-positiv ist. In den 
Arealen mit exzessiver Mediaverdünnung (Mikroaneurysmen) wird die Gefäß
wand nur durch Endothel, Lamina elastic interna, einem Saum von fibromusku
lärem Gewebe und der Adventitia gebildet. 

Die Lamina elastica interna ist in einigen Arealen verbreitert und zersplittert, 
in anderen verschwunden. Die elastischen Lamellen der Media sind degenerativ 
verändert oder verschwunden. Die Lamina elastica externa kann sowohl in 
den Mikroaneurysmen als auch in den Arealen der Mediaverdickung fehlen. 
Jede der drei Schichten der Arterienwand kann befallen sein, aber die Media 
ist am meisten betroffen. Je nachdem, welche Wandschicht die stärksten Ver
änderungen zeigt, unterscheidet man eine fibromuskuläre Dysplasie der Intima, 
der Media oder der Adventitia. 
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5. Familiäre zerebrale Angiopathie 

VAN BOGAERT (1955) und MAEDA et al. (1976) beschrieben Veränderungen 
nach Art der Binswangerschen Enzephalopathie, die familiär bei nicht hyper
tensiven Patienten auftraten. COLMANT (1978) sowie SPITTLER et al. (1980) be
richteten über umfangreichere Sippen mit der gleichen Erkrankung. Die Krank
heitsbilder decken sich sowohl klinisch als auch anatomopathologisch mit der 
von SOURANDER und WALINDER (1977) beschriebenen "hereditary multiinfarct
dementia". 

COLMANT stellte eine 15 Generationen umfassende Stammtafel aus einem 
ländlichen Isolat dar, in der spätestens nach der IX. Generation eine teils aus 
Apoplexie oder einfach als "Lähmung", in neuerer Zeit auch als multiple 
Sklerose bezeichnete Erkrankung des ZNS sich in einigen Linien forterbte. Sie 
beginnt meist um das 25.-40. Lebensjahr und verläuft schubförmig über etwa 
5-15 Jahre hin. Klinisch-chemische Untersuchungen zeigten Serum-Cholesterin
und Triglyzeride-Werte im Normbereich. Die Lipid-Elektrophorese ergab eine 
Erhöhung der Prä-ß- oder ß-Werte, die als Typ FREDRICKSEN II, einmal auch 
als IV, eingeordnet wurden. In allen Fällen tritt im Glukose-Toleranz-Test ein 
subklinischer, einmal auch ein manifester Diabetes hinzu. 

In zwei Fällen mit typisch klinischem Verlauf, die zur Sektion kamen, fand 
man eine beträchtliche Beteiligung meningealer Gefaße über den Groß- und 
Kleinhirnhemisphären. Die größeren Arterien zeigten dabei unterschiedlich 
starke subintimale Plaques, die kleinen eine Fibrohyalinose bei durchweg intakt 
gebliebenem Cortex. Schwere Gefäßveränderungen verbunden mit unterschied
lich alten Nekrosen und ausgedehnter Marklichtung betrafen das Zentrum 
ovale und den stark verschmälerten Balken. Die Stammganglien und der Hirn
stamm wiesen Pseudozysten bzw. einen ausgeprägten Status lacunaris auf. 

c. Entzündliche Erkrankungen der Himgefäße 

Die Blutgefäße spielen im Rahmen der Mikrozirkulation eine wesentliche 
Rolle bei der entzündlichen Reaktion. In der akuten Entzündung handelt es 
sich vor allem um Störungen der Gefäßintegrität mit Erythro- und Leukodiape
dese (s.S. 33) sowie der Gefäßpermeabilität mit Ödembildung (s.S. 205). Als 
unspezifische sekundäre Veränderungen, insbesondere in den Kapillaren und 
Arteriolen, können bei der Entzündung - aber nicht nur bei ihr - Angionekro
sen (s.S. 17) als akute Veränderung und Endarteriitiden der Rindengefäße als 
chronische Erscheinung (s.S. 30) auftreten. 

Die größeren Hirngefäße beteiligen sich nicht unmittelbar an der entzünd
lichen Reaktion, können aber sekundäre Veränderungen als Folge einer Entzün
dung, vor allem der Hirnhäute, aufweisen. Sie können auch der Sitz einer Entzün
dung sein, die sich primär in den Gefäßen abspielt. 
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I. Sekundäre Angiitiden 

Bei den Meningitiden gleich welcher Ätiologie ist eine sekundäre Beteiligung 
der in den weichen Hirnhäuten lokalisierten Gefäße geläufig. Die herkömmliche 
Unterscheidung zwischen eitrigen bzw. banalen und spezifischen Entzündungen 
ist für die Einordnung der sekundären Angiitiden weniger zweckmäßig. Die 
Art der Gefäßveränderungen hängt in erster Linie von zeitlichen Faktoren ab. 

Die Folgen der sekundären Angiitiden für das Hirngewebe richten sich nach 
dem Ausmaß der Gefäßläsionen und der allgemeinen Kreislaufsituation. 

a) Akute Meningitiden 

Die Gefäßveränderungen bei akuten Meningitiden sind in den basalen Zister
nen und im Mittelhirn besonders ausgeprägt, entsprechend der Stellen mit größe
ren Eiteransammlungen. Die Venen werden in einem Frühstadium stärker betrof
fen, doch finden sich ·an ihnen nach Abklingen der akuten Veränderungen oft 
auffallend geringe Resterscheinungen. 

Durch Übergreifen der Entzündung auf die Venen treten Venenwandnekrosen 
mit fibrinoider Umwandlung aller Schichten mit Leukozyteninfiltration und 
Thrombenbildung auf. Diese beginnen mit Bildung fibrinreicher, zellarmer, 
wandständiger Pfröpfe, an die sich ein Abscheidungsthrombus mit korallenarti
gem Aufbau anschließt und dem ein kurzer roter Stagnationsthrombus im vorge
schaltetem Venenstück folgt. Im Anschluß daran können Sinusthrombosen auf
treten, die allerdings nur beim Säugling im akuten Stadium vorkommen, und 
in der Regel dem subakuten bzw. chronischen Stadium angehören. Die Verände
rungen an den Venen, vor allem, wenn sie mit thrombotischen Verschlüssen 
der Lichtung einhergehen, führen zu Blutstauungen und Stauungsblutungen. 
Die früh auftretenden zelligen Infiltrate der Venenwände sind während des 
akuten Stadiums meist belanglos und verschwinden bald wieder. Als Folge 
entzündlicher Wand veränderungen kann es aber auch zu einem narbigen Umbau 
der Venenwand kommen, dessen Endstadium als Phlebosklerose bezeichnet wird. 

Die Arterien sind am Anfang weniger betroffen als die Venen. Die Verände
rungen treten im Bereich des subendothelialen Gewebes und der Adventitia 
auf, während die Media wenig oder gar nicht betroffen ist. Die erste morpholo
gisch erfaßbare Manifestation ist die Abhebung des Endothels von der inneren 
elastischen Membran durch Ansammlung seröser Flüssigkeit. Hierdurch kann 
es zu weitgehender Einengung bis zum Verschluß der Lichtung kommen. Die 
abgehobenen Endothelien sind dabei kaum oder gar nicht verändert. Betroffen 
sind dabei in erster Linie - aber nicht ausschließlich - mittlere Arterienäste, 
die innerhalb entzündlich veränderten Meningealgewebes liegen. Neben dem 
eiweißarmen Erguß kann es zu Blutungen mit Fibrinansammlungen kommen. 
Wenn Ansammlungen von gelapptkernigen Leukozyten hinzutreten, entwickelt 
sich eine eitrige Endarteriitis (Abb. 163). Die Gefäßlichtung kann dabei hochgra
dig eingeengt werden und zeigt nun Schwellungen einiger Endothelzellen. Häufig 
geht mit der subendothelialen Leukozytenansammlung ein Ödem der Adventitia 
einher. Die eitrige Arteriitis ist bei der Pneumokokkenmeningitis besonders 
häufig und besonders ausgeprägt, fehlt aber auch nicht bei Meningitiden anderer 
Ätiologie. 
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Abb. 163. 37jähriger Patient. Pneumokokkenmeningitis. Eitrige Endarteriitis einer Arterie 
der Hirnkonvexität. Niss\. x 80 

b) Endangiitiden bei chronischen Meningitiden 

Durch die Einführung der Antibiotica traten protrahierte Verläufe mit länge
ren Überlebenszeiten und späteren Stadien der Gefäßveränderungen auf (CAIRNS 
u. RussELL, 1946). Nach Überlebenszeiten zwischen 2 und 3 Wochen finden 
sich die Gefäßveränderungen fast ausschließlich in den Arterien mit eitriger 
Infiltration der gesamten Wanddicke oder nur der Intima, die sicheiförmig ver
dickt ist (Abb. 164a). DOERR (1970) sah in den von eitrigem Exsudat um
spülten Arterien der Hirnbasis ein besonderes Beispiel für die allgemeine 
Regel , daß die Gefäßwände an den Stellen, an denen der Adventitia ein entzünd
licher Erguß - gleich welcher Ätiologie - anliegt, von seiten der Intima eine 
sicheIförmige Proliferation entwickeln. Auch fibrinoide Nekrosen, die ebenfalls 
die gesamte Gefäßwand oder nur die Intima und einen Teil der Media durchset
zen, können in diesem Stadium auftreten. 

In einem Spätstadium von 7- 8 Wochen Überlebenszeit stehen die proliferier
ten Gefäßwandveränderungen im Vordergrund, obgleich die fibrinoiden Nekro
sen in der Intima oder in der gesamten Gefäßwand der Arteriolen auf die 
Progressivität des Prozesses hinweisen. Dieses Stadium entspricht der Endarterii
tis fibrosa, die vor der Antibiotika-Ära gelegentlich bei in der chronischen 
Phase heilenden, fibrinös-eitrigen, vor allem Meningokokkenmeningitiden schon 
beschrieben wurde (KAUFMANN, 1922 ; TURNBULL, 1915). Die Veränderungen 
in diesen Stadien ähneln denjenigen der primären Angiitiden , vor allem der 
Polyarteriitis nodosa, und es bleibt die Frage offen, ob es sich um eine Weiterent-
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Abb. 164. a 53jähriger Patient. Chronische Meningoenzephalitis. Heubnersche Endarteriitis. 
b 73jährige Frau. Zustand nach Operation eines luetischen Rückenmarkprozesses. Ausge
dehnte eitrige Meningoenzephalitis. Meningeale Arterie im Bereich der Brücke. Starke 

Proliferation der Intima mit Einengung des Lumens. x 100 
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wicklung der Frühveränderungen handelt oder ob wiederholte Reinfektionen 
zu einer Sensibilisierung führen. 

Im Zuge subakut bis chronisch verlaufender, spezifischer und unspezifischer 
Meningitiden kommt es zu mehr oder weniger ausgeprägten und zellreichen, 
zirkulären und exzentrisch-stenosierenden Intimahyperplasien (Endangiitis proli
ferativa), während die entzündlichen, rundzelligen Infiltrate der übrigen Wand
schichten mehr in den Hintergrund treten. Auf die Chronizität der Grundkrank
heit als Voraussetzung der Intimaproliferation hat EICKE (1947) besonders hinge
wiesen. HEDBNER (1874) hatte diese Endangiitis ursprünglich als spezifische syphi
litische Gefäßentzündung beschrieben. Heute weiß man, daß es sich um eine 
unspezifische Gefäßreaktion handelt, die auf dem Boden einer Meningitis syphili
tica im Tertiärstadium der Lues auftritt. Die Lichtungsstenose erreicht u. U. 
erhebliche Ausmaße und führt bis zur völligen Verlegung des Gefäßlumens, 
das in späteren Stadien rekanalisiert werden kann. Ganz offenbar treten auch 
in dieser Gefäßerkrankung die von STOCHDORPH (1968) bei der kongenitalen 
Angiopathie beschriebenen Gefäßdoppelrohre mit Bildung einer neuen Media 
zwischen altem und neuem Gefäßrohr auf (Abb. 164 b). Die Endophlebitis syphi
litica tritt vor allem in den Venen des Rückenmarks auf. 

Nach EICKE (1947) sind Thrombosen bei der Heubner-Endangiitis eher selten, 
eine Feststellung, die von MEYER (1951) bestritten wurde. EICKE (1947) betonte, 
daß die Elastica interna zumeist intakt sei, wenngleich elastische Fasern an 
der Bildung der hyperplastischen Intimawucherungen teil hätten. MEYER (1951) 
hingegen wertete gerade die Unversehrtheit der Elastica interna als Indiz für das 
Vorliegen parietaler Thromben, welche die Intimawucherungen induziert hätten. 

Primäre, von einer Erkrankung der Umgebung unabhängige Gefäßgummen 
wurden von BADMGARTEN (1878) in den Arterien der Gehirnbasis beschrieben. 

Grundsätzlich könne jede chronifizierte oder nicht ausreichend chemothera
peutisch behandelte Leptomeningitis stenosierende Angiopathien hervorrufen. 
Dies gilt besonders für die Meningitis tuberculosa, bei der die Heubner-Angiitis 
verhältnismäßig oft vorkommt, aber auch für die bei Zystizerkenmeningitis auf
tretende Endangiitis (TRELLES, 1967). 

BERBLINGER (1954) faßte die Endangiitis productiva bei der tuberkulösen 
Meningitis als allergisch-hyperergische Arteriitis auf, die insofern spezifisch sei, 
als sie auf Reaktionen zwischen Tuberkuloseerregern und zellständigen Tuberku
lose-Antikörpern beruhe. Er beobachtete diese Form der Angiitis nur bei exsuda
tiv-käsigen, nicht bei produktiven tuberkulösen Meningitiden. 

Bemerkenswert bei diesen vornehmlich durch Intimareaktion ausgezeichneten Endangii
tiden ist die Tatsache, daß die Schädlichkeit von außen an das Gefäß und an die Intima 
herangetragen wird und nicht über den Blutstrom. Pathogenetisch betrachtet, liegt der 
Ausgangspunkt der geschilderten Arterienveränderungen im periarteriellen Bindegewebe. 
Hier werden auch die meisten, oft die einzigen Krankheitserreger gefunden. Von hier aus 
erfolgt die Schädigung des Endothels mit anschließender Permeabilitätsstörung, subendothe
lialem Exsudat und später subendothelialer Gewebsproliferation. Im entzündlichen Suben
dothelialgewebe sind Erreger nur in den seltensten Fällen und dann nur in verschwindend 
geringer Menge nachzuweisen. 

Eine angiographisch darstellbare Erweiterung der Konvexitätsarterien wurde 
als Restzustand antibiotisch behandelter eitriger Meningitiden beschrieben (DA
VIS et al., 1970). 
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MEYER (1951) sowie HALLERVORDEN und MEYER (1956) haben auf die Häufig
keit angiitiseher Befunde in den arteriellen Grenzzonen des Gehirns beifrühkind
lichen Hirnschäden hingewiesen. Es handelte sich bei diesen Fällen jedoch um 
stationäre Zustandsbilder, was insbesondere die Differentialdiagnose gegenüber 
der Endangiitis obliterans erleichterte. Nach ULE und KOLKMANN (1972) sollte 
für diese und ähnliche reaktive endarteriitisehe Prozesse, die bei nicht entzünd
lichen Parenchymuntergängen vorkommen, die sonst in der Neuropathologie 
nicht übliche Bezeichnung "Endangiitis obliterans Friedländer" angewandt wer
den. 

11. Primäre Angiitiden 

In dieser Gruppe werden alle diejenigen entzündlichen Erkrankungen der 
Hirnarterien, die keine infektiöse Ursache haben, subsummiert. Eine befriedi
gende Einteilung dieser Angiitiden wird durch ihre sehr bunte pathologisch
anatomische Symptomatik, die in vielen der Krankheitsbilder keine scharfen 
Grenzen erkennen läßt, und wegen der unklaren Ätiologie erschwert. 

KLEMPERER (1941) faßte die Poly arteriitis nodosa im engeren Sinne mit dem Lupus 
erythematodes, der Dermatomyositis, der Sklerodermie und der Serumkrankheit zu den 
sogenannten Kollagenkrankheiten zusammen. ZEEK et al. (1948) hatten sich um eine Sta
dieneinteilung und Abgrenzung der Polyarteriitis nodosa im konventionellen Sinne von 
einer "hypersensitivity angiitis" bemüht (SMITH et al., 1944; SMITH u. ZEEK, 1947; ZEEK 
et al., 1948; ZEEK, 1952; KNOWLES et al., 1953). Demnach wurden unter dem Begriff der 
nekrotisierenden Angiitis alle mit betont fibrinoiden Nekrosen und entzündlichen Infiltratio
nen verbundenen Gefäßprozesse zusammengefaßt. Die Klassifikation von ZEEK wurde aber 
nicht überall akzeptiert, z.T. wegen der vielen Fälle, die unrubrizierbar bleiben (RANDERATH, 
1954; RosE u. SPENCER, 1957; REIDBoRD u. MCCORMACK, 1965; WIGLEY, 1970). 

Als Hauptursachen kommen rheumatische, allergisch-hyperergische und im
munologische Mechanismen in Frage. Die Kapillaren und Arteriolen sind nach 
ALBERTINI (1954) für das Auftreten allergischer Gewebsreaktionen von größter 
Bedeutung. Deshalb zeigen diese Gefäßabschnitte Schädigungen, die bis zur 
Nekrose gehen können. Da es aber nicht immer möglich ist, bei jedem einzelnen 
Krankheitsbild den ätiopathogenetischen Mechanismus sicher nachzuweisen, 
wird von einer weiteren Unterteilung der primären Angiitiden Abstand genom
men. 

1. Thrombangiitis obliterans 

Die Thrombangiitis ob liter ans ist eine Allgemeinerkrankung des gesamten 
Gefäßsystems und kann Gefäße aller Regionen des Körpers und von jeder 
Größe befallen. Besonders oft erkranken die Gefäße der Extremitäten und hier 
wieder häufiger die der unteren. Das männliche Geschlecht ist überwiegend 
betroffen. SPATZ (1935) berichtete als erster über die zerebrale Lokalisation 
der Erkrankung. Sie wurde sowohl als "Thromboendangiitis" als auch "Throm
bendarteriitis" (LINDENBERG u. SPATZ, 1939) oder "End angiitis obliterans" 
(EICKE, 1957) bezeichnet. 

VON HASSELBACH (1939) stellte in einer großen Reihenuntersuchung, die insgesamt 
218 Kranke umfaßte, das Verhältnis zwischen dem Befallensein der Gefäße des ZNS und 
dem der übrigen Organe dar. LINDENBERG und SPATZ (1939) teilten 22 eigene, anatomisch 
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verifizierte Fälle von Thrombangiitis obliterans der Hirngefäße mit. VON ALBERTINI (1946) 
berichtete über 12 und MEYER (1948b) über 19 Fälle. Derselbe Autor (MEYER,1949b) 
wies darauf hin, daß Krankheitsfälle, bei denen die verschiedenen Diagnosen, wie jugend
liche Arteriosklerose, Polysklerose, rezidivierende Insulte und unklare organische Wesens
veränderungen vom Charakter der Stirnhirnläsion gestellt waren, sich bei der Obduktion 
gelegentlich als zerebrale Form der Thrombangiitis obliterans erwiesen. Weitere EinzeIveröf
fentlichungen und zusammenfassende Darstellungen erfolgten von LUERS (1943), SCHOTTKY 
(1943), LLAVERO (1948), SCHEID (1953,1961), EICKE (1957), QUANDT (1961) und QUANDT 
und SOMMER (1969). 

Inzwischen wurde die Zugehörigkeit der Mehrzahl dieser zerebralen Gefäß
veränderungen zur Thrombangiitis obliterans in Frage gestellt. 

Auch wenn eine ätiopathogenetische Eigenständigkeit der zerebralen Thromb
angiitis obliterans von vielen Autoren verneint wird, stellen die neuropathologi
schen Befunde in allen diesen Fällen ein gut umgrenztes morphologisches Bild 
dar. 

Makroskopisches Bild und Lokalisation 

Die Hirnatrophie bei der Thrombangiitis obliterans ist stets deutlich. Regel
mäßig besteht eine milchige Trübung der Meningen über der Konvexität, die 
im Bereich der veränderten Rindenpartien am stärksten ausgeprägt ist, so 
daß der Befund der granulären Atrophie erst nach Abziehen der weichen Häute 
deutlich sichtbar wird. Ziemlich konstant ist nach MEYER (1949) auch die gleich
zeitig vorliegende Stauung in den Gefäßen der weichen Häute über der Konvexi
tät. Die von SPATZ (1935) beschriebenen wurm artigen Veränderungen der Kon
vexitätsarterien ist in den Fällen vorhanden, wo eben gerade die Gefäße dieses 
Kalibers von dem Prozeß ergriffen sind. 

Im Hinblick auf die zerebrale Lokalisation stellten LINDENBERG und SPATZ 
(1939) zwei Typen heraus: 

Bei Typ I verteilen sich die Gefäßveränderungen unregelmäßig auf einzelne 
Gefäßgebiete. In solchen Fällen können die A. carotis und die großen extrazere
bralen Äste regellos beteiligt sein. 

Die diskontinuierlichen kleineren und größeren Erweichungsherde, die in diesem Lokali
sationstyp vorkommen, können auch durch Arteriosklerose hervorgerufen werden (s.S. 302). 
Für zerebrale Thrombangiitis obliterans spricht das Vorhandensein von kleineren und größe
ren Erweichungsherden ausschließlich in der Rinde (einschließlich Inselrinde und Hippocam
pus) bei gleichzeitigem Freibleiben der Stammganglien, dem Lieblingssitz arterioskleroti
scher Erweichungen. 

Die kortikalen Erweichungen können mehr oder weniger tief noch in das 
Mark hineinreichen und in seltenen Fällen kann es durch Miterkrankung der 
Aa. striolenticulares auch zu Herden in den (vor allem rostralen) Stammganglien 
kommen (LINDENBERG, 1939). Ein weiterer Befund, den LINDENBERG und SPATZ 
(1939) nur bei diskontinuierlichen Herden und dort dann einseitig gesehen haben, 
ist der Hydrocephalus internus. 

Bei Typ II ist die Verteilung der Gefäßveränderungen von gesetzmäßiger 
Regelmäßigkeit. Die distalen Abschnitte der großen Hirnarterienäste sind betrof
fen. Die Veränderungen findet man ziemlich gleichmäßig in beiden Hemisphären. 
Auch die mittleren und kleineren Arterien beider Kleinhirnhemisphären können 
erkrankt sein. Eine Mitbeteiligung der distalen Abschnitte der A. lenticulostriata 
ist seIten. 
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Abb. 165. 44jährige Patientin. Zerebrales Anfallsleiden. Chronische Vaskulitis. Granular
atrophie des Großhirns 

Bei der in diesem Typ vorkommenden granulären Atrophie der Großhirn
rinde werden die Veränderungen im Grenzgebiet der Aa. cerebri media und 
posterior ebenso regelmäßig und ausgesprochen gefunden wie in der zweiten 
Frontalwindung (Abb. 165), dem Grenzgebiet der Aa. cerebri anterior und me
dia. Die granuläre Atrophie ist nicht spezifisch für eine bestimmte Gefäßerkran
kung, sondern lediglich Ausdruck, daß die Schädigung die Hirngefäße eines 
bestimmten Kalibers befallen hat (s.S. 116). 

Histologisches Bild 

Bei der histologischen Betrachtung stehen die Veränderungen der Gefäße 
und besonders der Arterien im Vordergrund. Dabei sind sie fast nie in ihrer 
gesamten Länge vom Krankheitsprozeß ergriffen, vielmehr erstrecken sich die 
pathologischen Prozesse immer nur auf Gefäßabschnitte. 

Das histologische Bild ist durch das gleichzeitige Zusammentreffen von 
thrombotischen und endangiitisehen Veränderungen gekennzeichnet. Die throm
botischen Veränderungen mit anschließender Proliferation des Endothels bevor
zugen die Arterien mittlerer Größe. An den kleinen Arterien und Arteriolen 
überwiegen endangiitisehe Proliferationen (Abb. 166 a). Vereinzelt können auch 
Venen betroffen sein. Im allgemeinen sind nur die extrazerebralen Arterien 
erkrankt. Eine Mitbeteiligung der intrazerebralen Arterien, bestehend aus endan
giitisehen Proliferationen, wird nur dicht unter der Hirnoberfläche beobachtet 
(Abb. 166 b). Im Verlauf des Prozesses schreitet die Endothelwucherung weiter 
und kann schließlich bis zum Verschluß des ganzen Lumens führen. Gleichzeitig 
können sich auch Thrombosen bilden. Man findet in den verschlossenen Arterien 
lockeres, kernarmes, netzartig strukturiertes Füllgewebe, dem man nicht mehr 
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Abb.l66a u. b. 54jähriger Patient. Todesursache Herzversagen. Thrombangiitis obliterans 
a der meningealen Arterien und b der intrazerebralen Arteriolen. (Überlassen von Prof. 

Dr. R. LINDENBERG.) Niss!. x 100 
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ansehen kann, ob es der Rest eines Thrombus oder eines rein auf Intimawuche
rung beruhenden Verschlusses ist. 

Die Ansichten über die Entstehung des Füllgewebes sind dabei nicht ganz einheitlich. 
So sahen FRIEDMANN (1932), SCHEINKER, (1945) und STRÄUSSLER (1947/1950) als alleinige 
Ursache endarteriitische Prozesse an. LINDENBERG und SPATZ (1939) werteten dagegen 
die thrombotischen Prozesse mindestens ebensosehr wie die endarteriitischen. Die ersten 
Veränderungen in der Intima, die die Thrombosierung auslösen, sind selten erfaßt worden 
(QUANDT, 1961). Nach ASANG und MITTELMEYER (1957) geht die Endangiitis frühzeitig 
mit Thrombenbildung einher. Es besteht eine erhöhte Permeabilität des Endothels. Mit 
Fibrinogen dringt an den Stellen der beginnenden Abscheidung auch Plasminogen in die 
Gefäßwand. Dieses wird durch die ortsständigen Zytokinasen aktiviert. Letzteres besitzt 
neben fibrinolytischer auch stark proteolytische Wirkung. Dadurch werden saure Mukopoly
saccharide aus ihren Proteinverbindungen freigesetzt und es treten auch freie Aminogruppen 
auf, wie experimentelle Untersuchungen zeigen konnten (BLEYL u. WEGENER, 1966). 

In den Verschlußmassen ist eine Rekanalisierung erkennbar (Abb. 167 a). 
Liegen frische Thromben vor, so kann man von der Intima aus die Organisation 
gut beobachten. Neubildungen elastischer Fasern erfolgen im Bereich der Reka
nalisation. Bei der Organisation der Thrombenmassen treten gelegentlich auch 
Riesenzellen auf. Es kann hier sogar zur Knochenbildung kommen (KRÜCKE, 
1940). Diese Endzustände werden nach LINDENBERG und SPATZ (1939) weit
aus häufiger als die frischen Veränderungen angetroffen. Die adventitiellen 
Infiltrate sind dann zurückgegangen, sie konnten zumindest in den Fällen mit 
älteren Veränderungen kaum noch gefunden werden. Nach MEYER (1948b) soll 
die Diagnose einer zerebralen Endangiitis obliterans nur dann als gesichert 
gelten, wenn nebeneinander frische und alte Thromben bestehen. 

Im Gegensatz zur chronischen Arteriosklerose, die durch eine Aufsplitterung 
der Elastica interna und umschriebene Intimaproliferationen mit Einlagerung 
von Kalksalzen und sudanpositiven Lipoiden charakterisiert ist, sind bei der 
Thrombangiitis obliterans Elastica interna, Media und Adventitia nur geringgra
dig verändert (Abb. 167b). Die Elastica interna ist verdichtet, in der Media sind 
selten einige Infiltrate vorhanden. Dagegen sind in der Adventitia in Fällen mit 
frischen Veränderungen manchmal recht reichlich Infiltrate auffindbar, sie haben 
fast immer lymphozytären Charakter. Selten sieht man einige Leukozyten und 
oft etwas Blutpigment. 

Die Endothelwucherung braucht nicht zum völligen Lumenverschluß zu füh
ren und kann schon vorher durch ein lockeres Bindegewebe ersetzt werden. 
Im Füllgewebe liegen oft Fett- und merkwürdigerweise nur selten Pigmentkörn
chenzellen (LINDENBERG u. SPATZ, 1939). 

Die Gefäßveränderungen verursachen im zugehörigen Hirnparenchym dis
kontinuierliche Erweichungen (Abb. 168 a) mit Ausgang in bindegewebig-gliöse 
Schrumpfung, laminäre Nekrosen oder Status spongiosus (Abb. 168b). Durch 
unterschiedliche narbige Schrumpfungsvorgänge entsteht das makroskopische 
Bild der granulären Atrophie. Nach MEYER (1949) sind bei diesen Nekrosen 
im Gegensatz zur Arteriosklerose hämorrhagische Infarzierungen oder auch 
kleine Erythrodiapedesen, die sich in Form von blutpigmenttragenden Körn
chenzellen sehr lange erhalten können, in der Regel nicht vorhanden. 

In höherem Lebensalter sind Kombinationen von Endangiitis obliterans und 
Arteriosklerose häufiger. QUANDT und SOMMER (1968) beobachteten mehrere 
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Abb. 167. a 69jähriger Patient. Obliterierende Arteriosklerose, axillo-femoraler Bypass rechts. 
Arterie in der Gehirnkonvexität. Abgelaufener endarteriitischer Prozeß. NISSL. x 80. b 
72jährige Patientin. Hochgradige Arteriosklerose und Arteriolosklerose. Rekanalisierung 

einer embolisch verschlossenen meningealen Arterie. Niss!. x 100 
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a 

b 

Abb. 168. a Umschriebene Erweichung, b Status spongiosus in der Hirnrinde. Niss\. a x 60; 
b x 160 
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Fälle, bei denen neben thromb- und endangiitischen Rindennekrosen auch arte
riosklerotisch bedingte Parenchymnekrosen vorkamen. 

A"tiopathogenetische Abgrenzung 

Die Existenz einer zerebralen Form der Thrombangiitis obliterans als no solo
gische Einheit wurde häufig bezweifelt, u.a. weil eine ZNS-Beteiligung bei der 
generalisierten Erkrankung äußerst selten ist. Nach LIPPMANN (1952) boten von 
1700 Fällen des Schrifttums nur 12 zerebrale Gefäßläsionen, von denen nur 
bei 9, davon 4 Frauen, eine Thrombangiitis obliterans morphologisch berechtigt 
war. Für PENTSCHEW (1934), ASANG und MITTELMEIER (1957) sowie QUANDT 
(1961) handelt es sich bei der zerebralen Form der Thrombangiitis obliterans 
um einen Standort der Arteriosklerose. JELLINGER (1971) wies darauf hin, daß, 
auch wenn eine überzeugende Differentialdiagnose zwischen bei den Gefäßer
krankungen kaum möglich ist, das Syndrom der zerebralen Thrombangiitis 
obliterans nicht nur im Rahmen der Arteriosklerose auftritt. Für BRUETSCH 
(1971 c) kommt als mögliche Ursache noch die rheumatische Herzerkrankung 
hinzu. 

Andere Autoren halten die Veränderungen der Thrombangiitis obliterans 
für distale Folgen von Gefäßverschlüssen (FISHER, 1957; ADAMS, 1958; GAN
NUSCHKINA, 1962; QUANDT U. SOMMER, 1968; JÖRGENSEN U. TORVIK, 1969). 

Bei Ver schluß großer proximaler Hirnschlagadern kommt es in den distalen 
Gefäßabschnitten zu typischen proliferierten Veränderungen, die mit unter
schiedlichen Stadien des Verschlusses bis zur blanden Stenose oder Obliteration 
der nichtentzündlichen, dystrophischen Form der Thrombangiitis obliterans ent
sprechen. ROMANUL und ABRAMOWICZ (1964) fanden Veränderungen in den 
pialen Gefäßen, die in allen Fällen bei den Grenzzoneninfarkten vorkommen 
und zwar ausschließlich in diesen Zonen, so daß sie annehmen, daß die Gefäßver
änderungen von den Durchblutungsstörungen abhängen und nicht umgekehrt. 
Demnach wären die als "thrombangiitisch" aufgefaßten Intimaveränderungen 
in den distalen Hirngefäßen nicht Ausdruck einer primären Angiitis, sondern 
reaktive oder adaptive Phänomene, im Sinne der von ZOLLINGER (1967) beschrie
benen adaptativen Intimafibrose. 

2. Rheumatische Erkrankungen der Hirngefäße 

Auch wenn die rheumatische Herzerkrankung als Herkunftsort embolischer 
Verschlüsse der Hirngefäße eine wichtige Rolle spielt (s.S. 383), wurden rheuma
tische Gefäßentzündungen im Gehirn fast ausschließlich an Arteriolen, Venolen 
und Kapillaren festgestellt. 

Die Endangiitis rheumatica, die BRUETSCH (1971 b) bei einem Teil der Fälle von Endan
giitis obliterans annimmt, ist bis jetzt ätiologisch nicht mit Sicherheit nachgewiesen worden. 
Ein Fall von Thrombose der A. cerebri media, den DENST und NEUBÜRGER (1948) in 
Zusammenhang mit der von der Patientin erlittenen rheumatischen Herzerkrankung brach
ten, ist in der Literatur ebenso Ausnahme geblieben, wie die von MAFFEI (1951) bei der 
A. vertebralis beschriebenen Veränderungen. 

Die Veränderungen beim akuten rheumatischen Fieber sind durchaus unspe
zifisch, kommen aber in Fällen von rheumatischen Herzerkrankungen besonders 
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gehäuft vor (DENST u. NEUBÜRGER, 1948). Man kann zwei wesentliche Arten 
von Gefäßveränderungen unterscheiden (BRuETscH, 1971 b), einmal die fibrinoi
de Angionekrose, die den übrigen Angionekrosen entspricht und zum anderen 
die Veränderungen der Hirnkapillaren. 

WINKELMAN und ECKEL (1932) beschrieben die Schwellungen der Endothel
zellen der Kapillaren während akuter Stadien von rheumatischem Fieber und 
COSTERO (1949) fand als Folge davon mit der Silberimprägnation eine Fibrose 
und Sklerose der Kapillaren der Hirnrinde, die nach den heutigen Kenntnissen 
als Venolen angesehen werden sollten (s.S.20). Bei dem chronischen und rheu
matischen Fieber beschrieb BRUETSCH (1936) Veränderungen des Kapillarbettes 
der Hirnrinde mit herdförmigem Vorkommen von leeren Kapillaren. Die Kerne 
der Endothelzellen dieser Kapillaren waren geschrumpft und nekrotisch. 

In den benachbarten Arealen dagegen waren die Kapillaren normal. JACOB 
(1961) fand bei akutem Gelenkrheumatismus hyalinfibröse Gefäßumwand
lungen, begleitet von einer chronischen lymphozytären Meningitis, multiple 
kleine Entmarkungsherde und eine starke Mikrogliaproliferation. V AN DER 
HORST (1947) beobachtete bei längerer Erkrankungsdauer granulomartige peri
vaskuläre Infiltrate. 

In den akuten Stadien des rheumatischen Fiebers wurden auch Mikrothrom
ben der Hirnkapillaren gefunden, daher rechnen ULE und KOLKMANN (1972) 
auch die nekrotisierenden und hämorrhagischen Veränderungen bei der throm
bozytopenisch-arteriolitischen Purpura (Moschcowitz-Syndrom), bei der auch 
das Gehirn beteiligt sein kann (s.S. 144), zu diesem Formenkreis. 

3. Polyarteriitis nodosa (panarteriitis Nodosa) 

Die Polyarteriitis nodosa kennzeichnet sich durch entzündliche, z.T. knöt
chenförmige oder aneurysmatische Veränderungen an den mittelgroßen Arterio
len bis kleinen Arterien (75-500 ~). Während die Polyneuritis und Polymyositis 
neben den Veränderungen an Nieren, Herz, Leber und Haut von Anfang an 
zu den wesentlichen Manifestierungen dieser Erkrankung gezählt wurden, blie
ben die pathologischen Veränderungen des ZNS lange Zeit nahezu unbeachtet. 
Erst in späteren Arbeiten wurde in zunehmendem Maße auch über eine Mitbetei
ligung des ZNS berichtet (MARINESCO u. DRAGENESCO, 1927; RUNGE u. MEZLER, 
1930; KERNoHAN u. WOLTMAN, 1938; FORSTER u. MALAMUD, 1941; ROGER 
et al., 1955; STAMMLER, 1958). Die Angaben über die Häufigkeit der Hirnbeteili
gung schwanken innerhalb weiter Grenzen zwischen 8% (ARKIN, 1930) und 
70% (PARKER u. KERNoHAN, 1949) der Fälle. Nach Durchmusterung zahlreicher 
histologischer Präparate aus verschiedenen Teilen des ZNS konnten MARTIN 
und NOETZEL (1959) sogar in 80% der untersuchten Fälle Veränderungen im 
Gehirn nachweisen. 

Da die exsudativen Vorgänge die Media und Adventitia bevorzugen, und der Prozeß 
mit Bildung von knötchenförmigem Granulationsgewebe einhergeht, bezeichneten Kuss
MAUL und MAlER (1866) die Erkrankung als Periarteriitis nodosa. Im Bereich der "nodösen" 
Veränderungen jedoch weisen alle Wand schichten Veränderungen auf. Daher ist der Aus
druck "Periarteriitis nodosa" nicht in allem zutreffend. WINKELMANN und MOORE (1950) 
gebrauchen anstelle von Peri- oder Polyarteriitis nodosa die Bezeichnung "disseminierte 
Panarteriitis". MARTIN und NOETZEL (1959) sowie WECHSLER (1959) wählten den Ausdruck 
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"Panarteriitis nodosa". DOERR (1970) bezeichnete die Erkrankung wegen ihrer ausgesproche
nen Generalisationstendenz als vielörtliche "Polyarteriitis" mit subakutem bis subchroni
schem Verlauf und erheblicher geweblicher Desintegration. 

Makroskopisches Bild und Lokalisation 

MARTIN und NOETZEL (1959) konnten in ihren Fällen keine makroskopischen 
Veränderungen der Hirngefäße feststellen. Nach WECHSLER (1959) zeigen die 
großen basalen Arterien und ihre Äste eine fast porzellanweiße Verfärbung 
sowie knotige und spindeIförmige Auftreibungen in oft dichter Reihenfolge. 
Auf Querschnitten sind sie wandverdickt und zeigen eine starke Lumeneinen
gung. Auch in der Konvexität imponieren einzelne Arterien als weißliche Stränge 
mit und ohne knötchenartige Verdickungen und lassen auf den Querschnitten 
eine Wandverdickung erkennen. 

Ein bestimmtes prädilektives Verteilungsmuster der Polyarteriitis nodosa gibt 
es am Gehirn nicht. Nach WALTHARD und WALTHARD (1957) sowie STAMMLER 
(1958) werden meistens die mittleren und kleinen Arterien und die Arteriolen 
in den Meningen und Marklager betroffen. Bei WOHLWILL (1923) waren Markla
ger und Thalamus betroffen. MARTIN und NOETZEL (1959) konstatierten ebenfalls 
eine deutliche Bevorzugung der Marksubstanz, in der mehrfach ausgedehnte 
Nekrosen, zumeist in der Nähe geschädigter Arterien, vorlagen. 

Subarachnoidale Blutungen und Massenblutungen in die Hirnsubstanz wer
den häufiger, Thrombosierungen größerer Gefäßstämme, wie der A. carotis 
interna, nur selten beobachtet (FAHRLÄNDER u. KLINGER, 1954). Oft sind zer
streute Punkt blutungen sowie einzelne oder multiple umschriebene Erweichungs
herde zu sehen (HAMPEL, 1933; STAMMLER, 1958; u.a.). 

Histologisches Bild 

Die großen Hirnarterien bieten in der Regel als allgemeine Veränderungen 
das Bild einer einfachen entzündlichen Arteriitis. Auf eine stark und dicht infil
trierte Adventitia folgt eine im wesentlichen intakte Media, eine meist völlig 
erhaltene, leicht aufgesplitterte und verbreiterte Elastika sowie eine mäßig kon
zentrische Intimaproliferation. Das Gefäßlumen ist dabei nur leicht eingeengt. 
Ab und zu ist die Elastika stärker aufgesplittert und an einzelnen Stellen zu
grunde gegangen. Hier liegen dann auch Veränderungen der Media vor, die 
von Bindegewebszügen und -streifen durchzogen ist oder eine mehr sektorenar
tige granulomatöse Umwandlung aufweist, in deren Bereich Muskelelemente 
fehlen und die in die Adventitia hineinreicht. 

An den mittleren Hirnarterien und an den intrazerebralen Arteriolen 
(Abb. 169) kommen alle Übergänge von der einfachen zur proliferenden Arterii
tis bis zur typischen Granulombildung vor. Die Veränderungen sind durch eine 
dichte adventitielle Infiltration und durch eine hochgradig stenosierende, verein
zelt sogar obliterierende Intimaproliferation mit starker Verschmächtigung und 
örtlicher Auflösung der Elastica interna gekennzeichnet. Die Muskelzellen der 
Media können dabei gut erhalten sein. Im Bereich der nodösen Gefäßverände
rungen ist die Media zusammen mit der Elastika meist sektorenförmig unterge
gangen. Hiervon nimmt ein exzentrisches, oft pilzförmig in die Adventitia 



Polyarteriitis nodosa (Panarteriitis N odosa) 357 

Abb. 169. 55jährige Patientin. Polyarteriitis nodosa. Proliferierende Arteriitis mit beginnen
der Granulombildung im Marklager des Fontalpols. Niss\. x 120 

hineinwachsendes Granulom seinen Ausgang, das über die ehemalige Gefäß
wandperipherie hinauswächst. In diesem Stadium der meist sektorförmigen Me
dianekrose werden häufig Aneurysmen registriert, die rupturieren und zu ausge
dehnteren intrazerebralen und subarachnoidalen Blutungen führen können, die 
oft die Todesursache sind (WINKELMAN u. MOORE, 1950 ; FACON et al., 1960). 

Massive Intimaproliferationen und Granulombildungen kommen nicht im
mer zusammen vor und im Bereich der Granulome kann die Intimaproliferation 
oft recht gering sein. WECHSLER (1959) wies darauf hin, daß es im konkreten 
Fall sehr schwierig sein kann, festzulegen , wo die Grenze zwischen dem intimalen 
Proliferationsprozeß und dem adventitiellen Granulom zu ziehen ist. Die menin
gealen Arteriolen besitzen Iymphoplasmazelluläre adventitielle Infiltrate, Gefäß
wandfibrosen und vereinzelte Intimaschwellungen. Die pialen Venen der Konve
xität sind hin und wieder, die der Basis immer stärker infiltriert, jedoch durchweg 
weniger als die Arterien. In den weichen Hirnhäuten können die adventitiellen 
Granulome den Raum zwischen zwei benachbarten Gefäßen konfluierend über
brücken und so eine Meningitis simulieren (WECHSLER, 1959). 

Die zuerst von WOHLWILL (1924) und dann von zahlreichen anderen Autoren (KIMMEL
STIEL, 1927; PETTE, 1928; RICHARDSON, 1928 ; BRENNER, 1938; HORANYI, 1952; MARTIN 
u. NOETZEL, 1959) bei der Polyarteriitis nodosa beschriebenen Pseudoxanthomzellen finden 
sich an zahlreichen Gefäßen zwischen Elastica interna und Intima, niemals dagegen in 
Media und Adventitia . Sie kommen sowohl an intrazerebralen Arterien als auch an denen 
der weichen Häute vor und zwar an Arterien mit oder ohne Zerstörungen der Elastica 
interna und Media. Sie wurden nur an den Arterien des Gehirns und seiner weichen 
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Häute, nicht an den Arterien anderer Organe nachgewiesen. Die Zellen enthalten fettfärb
bare Substanzen, wahrscheinlich Cholesterinester des Blutes. Gegen die Annahme von 
WOHLWILL (1924) und R!:CHARDSON (1928), es handele sich um Abbauprodukte des Gehirns, 
spricht die Tatsache, daß sie auch in meningealen Arterien nachgewiesen wurde (MARTIN 
u. NOETZEL, 1959). 

Die Parenchymschäden bestehen in umschriebenen ischämischen Ganglien
zellnekrosen mit erheblicher Gliaproliferation und ausgedehnten Nekrosen in 
der Marksubstanz, zumeist in der unmittelbaren Nähe schwer geschädigter Arte
rien. Sie lassen sich stets als Folge der Gefäßveränderungen interpretieren. Ent
markungsherde wurden bei der Panarteriitis nodosa häufig beschrieben. Im 
Markscheidenpräparat zeichnet sich oft ein scharf begrenzter Markscheiden
und Achsenzylinderzerfall ab. Außerdem fanden MARTIN und NOETZEL (1959) 
häufig ein perivaskuläres Ödem, zum Teil verbunden mit einer noch unscharf 
begrenzten Erbleichung und noch ohne gliöse Reaktion. MALAMUD (1945) be
schrieb umfangreiche Rinden-Mark-Stammganglien-Nekrosen bei einem 5jähri
gen Knaben mit Polyarteriitis nodosa. Eine Granularatrophie wurde selten beob
achtet (BENARD et al., 1952). HAMPEL (1933) und SCHOLZ (1949) konnten auch 
im Kortex Veränderungen in eindrucksvoller Form nachweisen. Weniger häufig 
werden Veränderungen im Kleinhirn (RICHARDSON, 1928; BRENNER, 1938), im 
Thalamus (LEMKE, 1923; BALO, 1926; HAMPEL, 1933) und im Hirnstamm (RI
CHARDSON, 1928; BRENNER, 1938) beschrieben. 

BALO und NACHTNEBEL (1929) verglichen die Entmarkungsherde mit denjenigen einer 
Encephalitis periaxialis diffusa und führten sie auf die Wirkung einer lezithinolytischen 
Substanz zurück. STAMMLER (1958) diskutierte ebenfalls die Möglichkeit, nicht unmittelbar 
vasozirkulatorisch inszenierter, sondern auf übergeordnete Schädigungsprinzipien zurückzu
führender Parenchymläsionen. 

Die häufig durch die Polyarteriitis nodosa herbeigeführte Nierenschädigung sowie die 
darauffolgende hypertensive Erkrankung stellt einen zusätzlichen Faktor für die Entstehung 
von Parenchymläsionen dar. 

Die Polyatteriitis nodosa kommt auch bei Hunden, Rindern und Schweinen 
vor (WOHLWILL, 1924; BALO, 1926). Die Gefäßschäden bei der Polyarteriitis 
nodosa des Axis-Hirsches wurden auch im Gehirn nachgewiesen (LüPKE, 1906). 
Bei Ratten wurden durch Ovulationshemmer Polyarteriitis nodosa-ähnliche 
Veränderungen hervorgerufen (CUTTS, 1966). 

4. Lupus erythematodes 

Der disseminierte Lupus erythematodes geht häufig mit neurologischen und 
psychiatrischen Symptomen einher. Der Befall des ZNS ist neben der progressi
ven Niereninsuffizienz die häufigste Todesursache für Patienten mit disseminier
tem Lupus erythematodes. Veränderungen der großen Hirnarterien sind eine 
Ausnahme, die veränderten Gefäße weisen weniger als 10011 Durchmesser auf. 
Die Ätiopathogenese ist noch unbekannt. Die Erkrankung wurde häufig unter 
den Kollagenosen klassifiziert und als autoimmuner Prozeß angesehen. 

Makroskopisches Bild 

In der weitaus größten Anzahl der Fälle sind makroskopisch keine oder 
nur unspezifische Veränderungen festzustellen. Die Meningen können fibrosiert 
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Abb.170. 44jährige Patientin. Lupus erythematodes. Kleine Arterien der Meningen mit 
rekanalisiertem Lumen. HE. x 120 

und verdickt sein, sehr selten erkennt man schon makroskopisch thrombosierte 
Gefäße. Ebenfalls ungewöhnlich sind alte oder frische umschriebene Subarach
noidalblutungen (BERRY, 1971). Eine granuläre Atrophie der Hirnrinde wurde 
gelegentlich beschrieben (GLASER, 1952; DE MORSIER, 1962). Frische Blutungen 
sowohl im Marklager wie in der Rinde, z.T. übergreifend auf die weichen Häute, 
wurden ebenfalls mitgeteilt. In mehr als einem Drittel der Literatur wurden 
Erweichungsherde, vor allem in der Hirnrinde und in Marklagerzungen gefunden 
(O'CONNOR u. MUSHER, 1966). ORTHNER und ROSSNER (1965) fanden bei einem 
Patienten mit viszeralem Lupus erythrematodes eine akute Meningoenzephalitis. 

Histologisches Bild 

Betroffen sind vor allem die Arteriolen der Meningen und die penetrierenden 
Arteriolen der Hirnrinde. Sie zeigen in frühen Stadien eine fibrinoide Nekrose 
mit einer entzündlichen Reaktion der Adventitia unterschiedlichen Grades, die 
sich auch in den weichen Häuten ausbreiten kann. Meistens sind die entzünd
lichen Zellen sehr spärlich. 

In der Regel findet man in späteren Stadien der Vaskulitis eine Zersplitterung 
der Elastica und Proliferation des Endothels. Im Endstadium treten Thrombosen 
und Rekanalisierung (Abb. 170) des thrombosierten Lumens auf. Serien schnitte 
zeigen, daß die Veränderungen sich häufig nur auf Strecken von 50- 10011 aus
breiten. In der Nähe der Veränderungen im Hirngewebe findet man oft verbrei-
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terte Venolen, häufig mit einer verdickten Adventitia und einer perivaskulären 
Fibrose; frische diapedetische Blutungen und Ansammlung von Pigmentkörn
chenzellen um die Gefäße kommen häufig vor. 

Die Veränderungen des Hirngewebes lokalisieren sich sehr häufig um die 
Sulci der Hirnrinde. Sie bestehen aus kleinen Nekroseherden mit Wucherung 
der Mikroglia und Bildung von Fettkörnchenzellen, häufig auch in elektiven 
Parenchymnekrosen. Plaques fibromyeliniques wurden beschrieben (DE MORSIER, 
1962). Gliaknötchen und Neuronophagien kommen gelegentlich vor allem im 
Hirnstamm vor. 

Im Marklager finden sich perivaskuläre Entmarkungsherde und kleine Erwei
chungen. In den Fällen mit massiven Blutungen entsprechen die Veränderungen 
denjenigen der hämorrhagischen Enzephalitis, ohne daß die Hirnrinde dabei 
verschont bleibt. 

5. Sklerodermie 

Die Sklerodermie ist eine chronische, generalisierte Erkrankung des Bindege
webes, bei Frauen häufiger als bei Männern. Die bei dieser Erkrankung vorkom
menden Gefäßveränderungen sind von der hypertonischen Gefäßerkrankung 
z.T. schwer abzugrenzen. Dies um so mehr, als die Mehrzahl der Patienten 
mit Sklerodermie an Hochdruck leiden. Wegen dieser Abgrenzungsschwierigkei
ten und wegen der geringen Zahl von Fällen mit Befall des ZNS ist eine Systema
tisierung der neuropathologischen Veränderungen Z.Z. noch nicht möglich. 

Die Veränderungen treten meistens in den kleinen Arterien und Arteriolen 
auf. In einem ersten Stadium findet man vor allem Angionekrosen, in späteren 
Stadien erkennt man eine Einengung des Gefäßlumens. Die großen Arterien 
sind selten befallen. RICHTER (1954) fand eine perivaskuläre Fibrose der extrakra
niellen Gefäße. LEE und HA YNES (1967) beschrieben bei einem Patienten mit 
Sklerodermie eine Endangiitis der A. carotis mit arteriitisehen und periarteriiti
sehen Veränderungen der Vasa vasorum. Im gleichen Fall waren die linken 
Aa. cerebri mediae und anteriores thrombosiert. Das Lumen der A. cerebri 
media war rekanalisiert. In den zerebralen Arteriolen und Kapillaren fanden 
sich Fibrosen und fibrinoide Nekrosen. Ein Hirninfarkt nahm den größten 
Teil der linken Hemisphäre ein und in der rechten Hemisphäre waren kleine 
Erweichungsherde vorhanden. 

6. Riesenzellarteriitis 

Die Riesenzellarteriitis ist eine akute bis chronische Erkrankung, die mit 
prodromalen generalisierten Symptomen beginnt. Im zweiten Stadium überwie
gen die Kopfschmerzen sowie Druckschmerz der A. temporalis. Die bei der 
Biopsie vorgenommene Teilexzision der A. temporalis führt gelegentlich zu einer 
Besserung der Symptome. 

Der erste Fall von Riesenzellarteriitis wurde schon 1890 von HUTCHINSON klinisch 
beschrieben. Aber erst HORTON et al. (1932) gaben eine genaue Beschreibung der Erkran
kung, die auch "Horton-Arteriitis" genannt wurde. Die Bezeichnung "Arteriitis temporalis 
superficialis" ist irreführend, da es sich keineswegs um eine isolierte Erkrankung der Schläfen
arterien handelt. JELLINGER (1977) und KLEIN (1977) legten es nahe, die sog. Riesenzellarte-
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riitis des ZNS zumindest nach klinischen Gesichtspunkten von der Arteriitis cranialis (Arte
riitis temporalis) des höheren Lebensalters abzugrenzen. WAGENVOORT et al. (1963) beschrie
ben bei einem 3jährigen Kinde eine generalisierte Riesenzellarteriitis mit multiplen Aneurys
men, die auch in dem intrakraniellen Anschnitt der A. carotis interna vorhanden waren. 
Sie grenzten die Erkrankung von derjenigen der Erwachsenen ab und nannten sie "Riesen
zellarteriitis des Kindesalters". 

Die Riesenzellarteriitis soll nach BRuETscH (1971 a) häufiger sein, als im 
allgemeinen angenommen wird. Die Krankheit bevorzugt das höhere Lebens
alter, insbesondere die 7. und 8. Lebensdekade mit Häufigkeitsgipfel im 7. 
Jahrzehnt und zeigt keine Geschlechtsprädilektion. Sie ist relativ gutartig, die 
Mortalitätsrate beträgt 10% (DoERR, 1970). 

Lokalisation und makroskopisches Bild 

Generalisation mit unterschiedlichem Befall nahezu aller großen elastisch
muskulären Arterien, aber auch der kleinen Organgefäße (RODENHÄUSER, 1958) 
wurde pathologisch-anatomisch beschrieben (COOKE et al. , 1946; FRANGENHEIM, 
1953; DOERR, 1970). Die großen Arterien können befallen sein und die Riesen
zellarteriitis stellt eine der Ursachen des Aortenbogensyndroms dar. 

Die A. ophthalmica und ihre Zweige, die Ziliararterien und die A. centralis 
retinae erkranken relativ häufig. WHITEFIELD et al. (1963) fanden bei zwei Drittel 
ihrer Patienten eine Sehverschlechterung, die bis zu ein- oder doppelseitiger 
Amaurose reicht. 

Die Beteiligung der intrakraniellen Gefäße wurde als ausgesprochen selten 
bezeichnet. MORRISON und ABITBOL (1955) fanden bei einer Riesenzellarteriitis, 
die verschiedene Gefäße befallen hatte, eine Beteiligung der Hirngrundarterien. 
MCCORMICK und NEUBÜRGER (1958) teilten zwei Fälle mit Befall der kleinen 
meningealen und intrazerebralen Arterien mit. NEWMAN und WOLF (1956) sowie 
CRA VIOTO und FEIGIN (1959) beschrieben granulomatöse Entzündungen mit Rie
senzellen in den Konvexitätsarterien und -venen sowie in den intrazerebralen 
Arteriolen. Bei einem der Fälle von KOLLMANNSBERGER (1969) konnte autoptisch 
ebenfalls ein Befall der Hirngefäße gesichert werden. KLEIN (1977) fand bei 
einem 42jährigen Mann eine sämtliche intrazerebralen Gefäße (vor allem die 
Aa. cerebri mediae und arteriores mit leptomeningealen Ästen) betreffende 
schwerste Angiitis mit Riesenzellen. Der Fall von HINCK et al. (1964) mit aus
schließlichem Befall der meningealen Gefäße ist von einer Polyarteriitis nodosa, 
die mit exzessiver Riesenzellbildung einhergehen kann (HIERONYMI, 1963), schwer 
abzugrenzen. 

Veränderungen der Venen bei der Riesenzellarteriitis wurden von HARRISON 
(1948) und HEPTINSTALL et al. (1954) verneint. Demgegenüber haben andere 
Autoren thrombophlebitische Veränderungen in vereinzelten Venen beschrieben 
(COOKE et al., 1946; CROSBY u. WADSWORTH, 1948; FRANGENHEIM, 1953). Nach 
BRUETSCH (1971 a) handelte es sich um eine Ausweitung der adventitiellen Verän
derungen der Arterien auf die begleitende Vene. 

Die Arterien, vor allem die A. temporalis, erscheinen unter der Haut ge
schlängelt, z.T. knotig geschwollen und später werden sie hart. Das makroskopi
sche Bild unterscheidet sich kaum von dem der Gefäße bei älteren Patienten 
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und ermöglicht allein in keinem Fall die Diagnose einer Riesenzellarteriitis. 
Bei größeren Gefäßen findet man Abscheidungsthromben in der Intima sowie 
Plaques von Fibrin. Aneurysmen wurden gelegentlich beim Befall der Aorta 
und größerer Gefäße, aber nicht in den kleinen Gefäßen wie der A. temporalis 
und A. ophthalmica, gefunden. 

Histologisches Bild 

Die Stadieneinteilung in exsudative Initialphase, produktive Hauptphase und 
regressive Endphase hat ERBSLÖH (1954) gegeben. Diese unterschiedlichen Sta
dien erklären die Variationsbreite der histologischen Veränderungen bei der 
Beschreibung verschiedener Autoren. Die Intima erscheint durch ein Granula
tionsgewebe, begleitet von fibrinös-zelligen Exsudationen verdickt. Das Lumen 
ist spaltförmig eingeengt oder zu einem unregelmäßigen Hohlraum reduziert 
(Abb. 171). Unmittelbar unter dem Endothel ist das proliferierte Gewebe faserig 
mit wenigen Entzündungszellen. Zur Elastica interna hin (Abb. 172) ist die 
entzündliche Reaktion florider und weist Makrophagen, Lymphozyten, Plasma
zellen, Leukozyten, Fibroblasten und neugebildete Gefäße aus. Eosinophile Leu
kozyten sind selten, wurden aber von HEPTINSTALL et al. (1954) in 9 von 14 
Fällen nachgewiesen. Bei Fällen mit ausgeprägter eosinophilen Infiltration und 
Bluteosinophilie wurde von WALTON und ASHBY (1951) die Zugehörigkeit zur 
Riesenzellarteriitis bezweifelt. Die Lamina elastica interna wird an mehreren 

Abb. 171. 62jähriger Patient. Riesenzellarteriitis (A. temporalis). Wucherung des subendo
thelialen Gewebes mit Aufspliuerung und Zerstörung der Lamina elastica interna. Elastika 

van Gieson. x 50 
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Abb. 172. 74jähriger Patient. Riesenzellarteriitis (A. temporalis). Das subendotheliale Ge
webe ist faserig und mit locker angeordneten Lymphozyten und Fibroblasten durchsetzt. 

HE. x 120 

Stellen herdförmig zerstört. Durch die Elastica-Lücken schieben sich die ent
zündlichen Infiltrate pilzförmig in die inneren Gefäßwandschichten vor. Dort, 
wo diese Durchbrüche die Intima erreichen, entstehen großzellige, entzündliche 
Infiltrate. 

Zwischen Lamina elastica interna und Media entwickeln sich zahlreiche typi
sche Riesenzellen, sog. Fremdkörperriesenzellen (Abb. 173), die enge räumliche 
Beziehungen zu den elastischen Elementen der Gefäßwand unterhalten und häu
fig degeneriertes elastisches Material phagozytiert haben (HAMPERL, 1953; 
FRITSCH, 1964). Elektronenmikroskopisch konnte gezeigt werden, daß sowohl 
Makrophagen als auch die Riesenzellen fibrilläres Material beinhalten, das als 
Elastica-Reste und Fibrin identifiziert wurde (SMITH, 1969). ERBsLöH (1954) 
hielt die fibrinoide Degeneration der Media für das erste Stadium der Erkran
kung. Fibrinoides Material wurde wiederholt gefunden (HEPTINSTALL et al., 
1954; MCCORMICK u. NEUBÜRGER, 1958; RussELL, 1962) und durch Untersu
chungen von LENDRUM et al. (1962) mit spezifischen Färbemethoden und von 
SMITH (1969) elektronenmikroskopisch als echtes Fibrin nachgewiesen. 

Für die Genese der Riesenzellen kommen sowohl monozytäre Blutzellen in 
Betracht, deren Fusion durch lymphozytäre Sensibilisierung initiiert wird, als 
auch glatte Muskelzellen der Media, deren Transformationsprozeß häufig amito
tische Kernteilungen vorausgehen. Beide Entstehungsmechanismen können durch 
die verschiedene Ultrastruktur der Riesenzellen bei Arteriitis temporalis belegt 
werden (CERvos-NAVARRO et al., 1980; STOLTENBURG et al., 1980). 
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Abb. 173. 64jährige Patientin. Riesenzellarteriitis (A. temporalis). Fremdkörperriesenzelle. 
HE. x 300 

Xtiopathogenese 

Ätiologie und Pathogenese der Erkrankung sind bisher noch nicht geklärt. 
KIMMELSTIEL et al. (1952) glaubten an ein spezielles Elastica-Gift, das die Ursa
che des Zerfalls der elastischen Elemente und der Arteriitis sei; eine Ansicht, 
die durch die experimentellen Ergebnisse von TSUNEKA W A (1966) eine gewisse 
Unterstützung erfuhr. WOLFMÜLLER (1967) hielt eine Autoimmunreaktion ge
genüber den elastischen Fasern für die Ursache die Arterienentzündung. Diese 
Vorstellung wird unterstützt durch den Nachweis von Immunglobulinen und 
Komplement im Bereich der Elastica interna (LIANG et a1., 1974). RANDERATH 
(1954) schloß die Arteriitis temporalis des alten Menschen aus der Gruppe der 
nekrotisierenden, riesenzellhaltigen angiomatösen Angiitiden aus, die keine aller
gische Vorgeschichte zu haben brauchen. 

DOERR (1963) sprach von einer "Arteriitis elastico-diairetica giganto-cellula
ris". Riesenzellen können jedoch auch ohne entzündliche Veränderungen als 
Ausdruck resorptiver Leistungen in der Gefäßwand auftreten (HAMPERL, 1953; 
FRITSCH, 1964), so daß ihre Existenz allein noch nicht die Diagnose einer Arterii
tis temporalis rechtfertigen. Nach BECKER (1954) sind die Riesenzellen eine 
Folgeerscheinung der Elastica-Zerstörung und nicht deren Ursache. 

7. Wegenersehe Granulomatose 

Die von WEGENER (1936,1939,1966) beschriebene Granulomatose ist charak
terisiert durch: a) nekrotisierend-granulomatöse Entzündungsprozesse der Atem-
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wege, b) eine multifokale Glomerulitis und c) eine generalisiert auftretende, 
herdförmige nekrotisierende Vaskulitis. Die angiitischen Prozesse gleichen in 
ihrer Form den Veränderungen bei der Panarteriitis nodosa (RANDERATH, 1954; 
HIERONYMI, 1959; WEGENER, 1966). KLINGER (1931), der diese Erkrankung als 
Sonderform der Periarteriitis nodosa ansah, beschrieb erstmals einen Fall mit 
Beteiligung des ZNS. 

Die intrakranielle Beteiligung kann durch Fortleitung aus nasalen und para
nasalen Granulomen entstehen und die Meningen sowie die Hirnbasis befallen 
(KLINGER, 1931; MCCART, 1950; ROGERS u. ROBERTO, 1956; STRAATSMA, 1957; 
TUHY et al., 1958; McDoNALD u. EDWARDS, 1960). LINDHOLM und NILSSON 
(1958) berichteten von einer auf die Meningen beschränkten Vaskulitis. Die 
größeren Hirnarterien in den weichen Häuten zeigen lockere adventitielle Infil
trate, die überwiegend aus Lymphozyten (Abb. 174a) sowie Plasmazellen und 
wenigen gelapptkernigen Granulozyten bestehen. Intimafibrose sowie geringe 
Zerstörung der Elastica interna und gelegentlich auch Kalk- und Lipoideinlage
rungen kommen vor. Um die kleineren intrazerebralen Gefäße findet man peri
vaskuläre Infiltrate und gelegentlich hämosiderinhaltige Makrophagen (FEOLA 
et al., 1971). 

Eine weitere Art von Veränderungen stellen die intrazerebralen Granulome 
dar, die aus Mikrogliazellen und Histiozyten bestehen. Sie sind meist um kleinere 
Gefäße gruppiert, breiten sich aber am Rande (Abb. 174 b) diffus in das umge
bende Hirngewebe aus (TUHY et al., 1958; FEoLA et al., 1971). Diskontinuierliche 
Granulome in den Hirnnerven wurden auch beschrieben (COGAN, 1955). 

Gefäßveränderungen im ZNS können innerhalb und auch unabhängig von 
den Granulomen auftreten. Die betroffenen Gefäße zeigen z.T. Zeichen der 
Wandnekrose sowie intramurale lymphozytäre Infiltrate. DRACHMANN (1963) 
führte die fibrinoide Nekrose der Arteriolen auf den bei diesen Patienten wegen 
der Nierenerkrankung vorhandenen Hochdruck zurück. 

Die entzündlichen Prozesse zeigen die Merkmale eines schubweisen Ver
laufes. Frisch erkrankte, reichlich Entzündungszellen und zarte argyrophile Fi
brillen aufweisende Gewebsbezirke können unmittelbar an solche grenzen, in 
denen der Prozeß länger besteht und die bereits eine bindegewebige Umwandlung 
erkennen lassen. 

Intrazerebrale und subarachnoidale Blutungen können im Spät stadium vor
kommen und stellen gelegentlich die Todesursache dar (BUDZILOVICH u. WILENS, 
1960; McFADYEN, 1960). . 

8. Takayasu-Krankheit 

Bei der Takayasu-Arteriitis, die oft als pulslose japanische Krankheit bezeich
net wird, handelt es sich um eine stenosierende Erkrankung des Aortenbogens 
und seiner Hauptabgänge, die zu einer Minderdurchblutung der kraniellen Ge
fäßprovinzen mit zerebrovaskulärer Insuffizienz führen kann. Die Krankheit 
ist in Japan weitaus häufiger, wurde nun aber auch in anderen Teilen der 
Welt beobachtet. Sie kommt bei jungen Frauen zur Erscheinung und betrifft 
meistens, jedoch nicht ausschließlich, den Aortenbogen und seine Abzweigungen 
(RIEHL, 1963). Das pathologische Bild ist dem der tertiären Syphilis nicht unähn-
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Abb. 1748 U. b. 67jährige Patientin. Wegenersche Granulomatose. 8 Meningeale Arterien 
mit lymphozytärem Infiltrat. HE. x 80. b Diffuse Ausbreitung der Entzündungszellen und 

Makrophagen in das Hirngewebe. HE. x 200 
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lieh und darüber hinaus kann ein falsch-positiver serologischer Test vorhanden 
sein. Allerdings bleibt der Nelson-Test unbeeinflußt. Im späteren Verlauf werden 
alle Gefäße, die aus dem Aortenbogen hervorgehen, vollständig obliteriert. Da
her wird häufig die Bezeichnung Takayasu-Krankheit für alle Aortenbogen
Syndrome (s.S. 401) sämtlicher Ätiologien gebraucht. Die Takayasusche Krank
heit zeichnet sich gegenüber dem Aortenbogen-Syndrom anderer Ätiologie durch 
reichhaltigere Symptomatik aus, durch ausgesprochene Bevorzugung des weib
lichen Geschlechts - geschätzt werden Raten zwischen 10: 1 und 20: 1 (RIEHL, 
1963) - und durch ein Prädilektionsalter von 20-40 Jahren (KALMANsoHN 
u. KALMANsoHN, 1957). 

Das Vorkommen von Fieber, einer erhöhten ESR und Veränderungen des Serum
proteins deuten auf ~ine Reaktion gegenüber einem infektiösen Erreger hin, obwohl ein 
solcher bis jetzt nicht bekannt ist. Die Krankheit gehört wahrscheinlich zum Formenkreis 
der rheumatischen Systemerkrankungen ; bei der ausgesprochenen Geschlechtsdisposition 
könnte man auf eine Verwandtschaft zum Lupus erythematosus visceralis schließen. LE
Zellen sind in einzelnen Fällen nachgewiesen worden (lRVINE et al., 1965/1). 

Der Prozeß breitet sich nur einige Zentimeter in die vom Aortenbogen abge
henden großen Arterien aus, darunter auch auf die Karotiden. Die intrakraniel
len Gehirngefaße zeigen keine entzündlichen Veränderungen. Meistens bestehen 
jedoch Anzeichen einer residualen Embolisierung. Die Hirnarterien sind oft 
hypoplastisch und ihr Kaliber entspricht dem bei kleinen Kindern. Das jugend
liche Alter der Patienten macht eine ziemlich schnelle Hyperplasie der kollatera
len Kanäle möglich, die größere, verschlossene zerebrale Arterien umgehen; 
subklavikuläre und ander Blutentzugssyndrome (s.S. 387) sind häufige Erschei
nungen. 

Man unterscheidet morphologisch vorwiegend adventitielle Fibrosen mit er
haltenem elastischem Gewebe ohne Riesenzellen sowie mehr oder weniger durch 
Riesenzellen ausgezeichnete tuberkuloid-granulomatöse Formen mit riesenzell
arteriitisehen und endangiitisehen Manifestationen. Letztere können zu hoch
gradigen Lichtungseinengungen führen (TSUNEKAWA, 1966). 

Alle Arterienwandschichten werden durch die granulomatösen, destruktiven 
Veränderungen und die darauffolgende Fibrose betroffen (NASU, 1963). Zelluläre 
intimale Verdickungen, Thrombose und embolisehe Komplikationen kommen 
ebenfalls vor. 

Die Befunde am Auge, die Anlaß zur Beschreibung des Krankheitsbildes durch den 
Opthalmologen TAKAYASU gewesen sind, bestehen in Blutstase und Segmentierung der 
Blutsäule in Netzhautarteriolen und -venen, peripapillären Mikroaneurysmen (ASKUPMARK, 
1954; BusTAMENTE et al., 1954; LEo, 1955; MÜLLER, 1956) sowie Irisatrophie, Katarakt 
und Sehnervenatrophie. 

D. Verschluß des Gefäßlumens 

I. Verschlösse der Hirnarterien 

Die okklusiven Erkrankungen der Hirngefaße weisen in ihren pathophysiolo
gischen Mechanismen und Abläufen, unabhängig von den verschiedenen Ätiolo
gien, Gemeinsamkeiten auf, die ihre systematische Einordnung in einem Kapitel 
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erfordern. Die Folgen für das Gehirn hängen zum einen von der Lokalisation 
des Verschlusses ab, zum andern, ob es sich ux.n ein Gefäß des arteriellen oder 
venösen Schenkels handelt. Die Art der zum Gefäßverschluß führenden Verände
rungen spielen dabei keine wesentliche Rolle. 

Der Verschluß der Arterienlichtung kann durch eine Thrombose, eine Embo
lie oder auch durch eine mechanische Kompression herbeigeführt werden. Die 
von ihnen verursachte lokale Ischämie und der darauffolgende Hirninfarkt 
(s.S. 105) kann ebenfalls durch eine exzessive Einengung der Arterienlichtung 
ohne eigentlichen Gefäßverschluß stattfinden. Aufgrund des gegebenen Aufbaues 
des Gefäßsystems und der Häufigkeit, mit der bestimmte Gefäßabschnitte durch 
okklusive oder stenosierende Prozesse befallen werden, treten je nach Lokalisa
tion bestimmte Syndrome auf. Daher soll vor den arteriellen Gefäßverschlüssen 
und ihren Folgen für das ZNS ein· Überblick der Zuflußarterien und ihrer 
Versorgungsgebiete dargelegt werden. 

Okklusive Störungen der Hirnsinus und -venen werden in der Regel durch 
Thrombosen, bei den Venen auch durch mechanische Kompression, herbeige
führt. 

1. Zerebrale Zuflußarterien 

Die arterielle Versorgung des Gehirns kommt aus zwei Hauptquellen, der 
beiderseitigen A. carotis interna und der A. basilaris. Eine vom Mantelkanten
rand des Sulcus parieto-occipitalis bis zu den Corpora mamillaria schräg ver
laufende Ebene stellt die Versorgungsgrenze beider Arteriensysteme dar 
(Abb. 175). Das vor der Ebene frontalwärts gelegene Gebiet entspricht dem 
Versorgungsbereich der A. carotis interna. Die hinter und unterhalb der Ebene 
gelegenen Hirnanteile werden vom Vertebralissystem versorgt. Überlappung der 
beiden Gefäßsysteme in den einzelnen menschlichen Gehirnen sind durchaus 
möglich und keine Seltenheit. 

a) Versorgungsgebiete des Karotidensystems 

Das Stromgebiet der A. carotis interna hat großes klinisches Interesse, da 
unter den arteriellen Verschlüssen am häufigsten der Carotisinterna-Verschluß 
auftritt. Die A. carotis interna entsteht mit der Gabelung der A. carotis commu
nis in die A. carotis externa und interna, etwa in Höhe des Kehlkopfes. Die 
Übergangsstrecke vom extra- in den intrakraniellen Abschnitt wurde als Vor
zugs sitz der Arteriosklerose in dem entsprechenden Kapitel beschrieben 
(s.S.270). 

Der erste Hauptast der A. carotis interna ist die A. ophthalmica. Sie geht 
entweder noch im Sinuscavernosus-Abschnitt selbst oder unmittelbar nach dem 
Durchtritt durch die Dura ab. 

Da sie durch reichliche Anastomosen zu Ästen aus der A. carotis externa in der Gegend 
der Keil- und Stirnhöhle verbunden ist, hat sie für die kollaterale Zirkulation eine große 
Bedeutung. Ihr Versorgungsgebiet liegt jedoch außerhalb des Gehirns. 

Die A. chorioidea (Durets "Artere lenticulo-optique") entspringt normaler
weise aus der A. carotis interna. Nur in 4-11 % der Fälle kann das Gefäß 
von der A. cerebri media abgehen und in seltenen Fällen als Ast aus dem 
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b 

Abb. 175a u. b. Versorgungsbereiche ader A. carotis interna und b des vertebralen Systems 
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proximalen Stamm der A. cerebri posterior kommen (CARPENTER et al., 1954; 
OTOMO, 1965). 

Die wichtigsten Versorgungsgebiete der A. chorioidea sind der Tractus opticus, der 
hintere Schenkel der Capsula interna, der Schwanz des Nucleus caudatus sowie weite Teile 
des Pallidum. Sie beteiligt sich an der arteriellen Versorgung der Sehstrahlung, der Substantia 
nigra, des Nucleus ruber, des Hypothalamus und des ventro-lateralen Thalamusanteils. 
Nach neueren Untersuchungen (KAPLAN u. FORD, 1966) sollen auch einige Äste der A. cho
rioidea das Corpus amygdaloide um und rostrale Bezirke des Hippocampus mit Blut versor
gen. Zum Versorgungsgebiet der A. chorioidea gehören auch die in den hinteren zwei 
Dritteln des Crus posterius capsulae internae gelegenen Bahnen sowie der Fornix. 

Die A. cerebri media, die mit der A. cerebri anterior die Endäste der A. carotis 
interna darstellt, entläßt auf ihrem Lauf zum Sulcus lateralis zahlreiche recht
winklig aufsteigende Äste, die zum Corpus striatum führen und deshalb auch 
als Rr. striati bezeichnet werden können. 

Ihre Zahl, ihr Kaliber und ihr jeweiliger Verlauf unterliegen erheblichen Variationen. 
CLARA (1959) gibt 10-20 Äste an, LINDENBERG (1957) 5-9 und KAPLAN und FORD (1966) 
6-20. Die Ästchen dringen durch die Substantia perforata anterior in die Hirnsubstanz 
ein und können entweder vor dem Eindringen oder auch danach mit Ästen der A. cerebri 
anterior Kollateralen bilden. Die zum Corpus striatum ziehenden Äste sind relativ stark
kalibrig und gewöhnlich leicht geschlängelt. 

Die A. cerebri media zieht nach Verlassen des Trigonum olfactorium dorsola
teral zum Uncus, passiert in Höhe des Fasciculus uncinatus und dorsal vom 
Polus temporalis das Limen insulae und tritt in den Sulcus lateralis (Sylvii) 
ein. Hier teilt sie sich nach Abgabe mehrerer Äste zur Inselrinde in ihre oberfläch
lichen Äste für die Facies convexa cerebri. 

Der Cerebri-Media-Hauptstamm kann sich in drei Äste teilen (SCHMIDT, 1969). Meistens 
werden jedoch zwei Hauptäste gebildet. Ein vorderer Ast, der mit einer Reihe von Arterien 
den Kortex des Lobus frontalis und Teile des Lobus parietalis versorgt. Die A. orbito
frontalis erstreckt sich zum Gyrus frontalis und der Pars orbitalis des Frontallappens, 
wobei es Überschneidungen der einzelnen Anastomosen mit dem Versorgungsgebiet der 
A. cerebri anterior gibt. Im Bereich dieses Versorgungsgebietes liegt das motorische Sprach
zentrum von Broca. 

Die Aa. praerolandicae et rolandicae versorgen die Gyri prae- et postcentralis (mit 
Ausnahme eines schmalen Streifens an der Hirnmantelkante, der das Zentrum für die 
pyramidale Steuerung der unteren Extremitäten und der Blase enthält) sowie die Pars 
opercularis mit ihrem Zentrum für die pyramidale Steuerung der Kau- und Sprechmuskula
tur. 

Die Aa. parietales anteriores et posteriores ziehen zum Parietallappen. 
Einen hinteren Ast geben die Aa. temporales profundae ab, der zur oberen und mittleren 

Temporalwindung bzw. zum Gebiet des sensorischen Sprachzentrums von Wernicke ver
läuft. Als weitere Abzweigungen werden die A. angularis, die den Gyrus angularis und 
supramarginalis mit dem Gebiet der optischen Sprachzentren (Schreib- und Lesezentren) 
versorgt, und die Aa. temporales anteriores et medii abgegeben. 

Die A. cerebri anterior verläuft oberhalb des N. opticus durch das Trigonum 
olfactorium, anastomosiert mit der gleichnamigen Arterie der Gegenseite durch 
die A. communicans anterior und bildet dabei den vorderen Abschnitt des Circu
lus arteriosus cerebri (s.S. 214). 

Die Länge des Gefäß abschnittes zwischen A. carotis interna und A. communicans ante
rior beträgt durchschnittlich 10-12 mm. Meist gehen in diesem Gefäßabschnitt eine Reihe 
feinerer Ästchen ab, die in die Hirnsubstanz eindringen. 
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Ein größerer Ast von ihnen zieht seitlich zur Substantia perforata anterior und verläuft 
in Nachbarschaft mit den Rr. striati zur Versorgung des ventro-kaudalen Teiles des Nuc1eus 
septalis, der praeoptischen Region, der medialen Seite des Trigonum olfactorium und des 
rostralen Anschnittes des Nuc1eus supraopticus. Durch dieses Versorgungsgebiet ziehen 
die Striae longitudinales mediales et laterales, Striae medullares thalami, Striae olfactoriae 
und Fasern, die von septalen und/oder orbitalen kortikalen Gegenden kommen und im 
Dienzephalon enden (KAPLAN u. FORD, 1966). 

Ein weiterer ziemlich konstant abgehender Ast von der A. cerebri anterior, der sich 
in die Hirnsubstanz einbohrt, ist die Heubnersche Arterie (recurrent branch) (AHMED u. 
AHMED, 1967). Sie verläßt die A. cerebri anterior entweder in Höhe der A. communicans 
anterior oder geht etwas später von der A. cerebri anterior in ihrem Verlaufsabschnitt 
in den Balken ab (TAVERAS u. WOOD, 1964). 

Die Heubnersche Arterie zieht rückläufig zum medialen Abschnitt der Substantia perfo
rata anterior und teilt sich in die Äste für die Augenregion des Lobus frontalis und in 
perforierende Äste für die medialen Abschnitte des Caput caudati, das angrenzende medio
ventrale Gebiet des Putamen, einen Teil des Nuc1eus septalis und des rostro-lateralen 
Trigonum olfactorium. Faserbahnen, die zum Versorgungsgebiet der Heubnerschen Arterie 
gehören, sind die fronto-pontinen Fasern des Crus anterius capsulae internae und die 
Stria olfactoria intermedia. 

In ihrem weiteren bogenförmigen Verlauf um den Balken bekommt die A. ce
rebri anterior die Bezeichnung: A. pericallosa. Sie liegt in der Ci sterna corporis 
callosi und versorgt den Balken bis auf einen kleinen okzipitalen Bezirk, der 
zum Versorgungsgebiet der A. cerebri posterior gehört. 

Von der A. cerebri anterior werden folgende weitere Äste abgegeben: Die A. frontalis 
medialis inferior, "A. frontobasalis" (R. orbitalis), für die Sulci orbitales und die angrenzen
den Gyri orbitales des basalen Stirnbeins. Es wird von ihr der für die höheren psychischen 
Funktionen bedeutsame frontale Orbitallappen versorgt. 

Die A. frontalis anterior, "A. frontopolaris", ist für die Durchblutung der Stirnpolan
teile der 1. und 2. Frontalwindung verantwortlich. 

Die A. frontalis media, "A. calloso-marginalis", deren Ausdehnung eine große Varia
tionsbreite aufweist (SALOMON u. HUANG, 1976), zieht zu dem Gyrus cinguli an der Median
seite des fronto-parietalen Hirnmantels dicht oberhalb des Balkens einschließlich der oberen 
und medialen Bezirke beider Frontalwindungen, der sogenannten Mante1kante. In diesem 
Bereich liegen die kortikalen Zentren der unteren Extremität und der Blasenfunktion. 

Die A. frontalis posterior versorgt den Praecuneus und den medialen Teil des Parietal
lappens. 

b) Versorgungsgebiete des V ertebro-Basilaris-Systems 

Die A. vertebralis entspringt als erster Gefäßast von der A. subclavia und 
führt die Hauptmasse des Blutes durch verschiedene Gefäßaufteilungen dem 
Gehirn zu, während ein kleinerer Bestandteil über 3-4 dünne Gefäßpaare aus 
dem Halsteil der A. vertebralis für das Rückenmark bestimmt ist. Ihr Verlauf 
im extrakraniellen Abschnitt wurde im Kapitel über Arteriosklerose beschrieben 
(s.S. 273). Nach dem Eintritt ins Schädelinnere verläuft die A. vertebralis auf 
der Vorderfläche der Medulla oblongata aufwärts, um sich mit der gegenüberlie
genden A. vertebralis am unteren hinteren Rand der Brücke zur unpaaren A. ba
silaris zu vereinigen. 

Vor ihrer Vereinigung geben die Aa. vertebrales noch eine Reihe kleinerer Äste für 
die Versorgung des Rückenmarks, der Rückenmarkhüllen und der Dura mater der hinteren 
Schädelgrube ab (SCHECHTER u. ZINGESSER, 1966; DJ1NDJ1AN, 1970). 

Ein größeres paariges Gefäß, die A. cerebelli inferior posterior (von den Klini
kern oft A. cerebellaris caudalis bezeichnet) geht an der lateralen Fläche der 
A. vertebralis ab. 
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Sie zieht zum hinteren Abschnitt der Kleinhirnunterfläche zu und teilt sich bei ihrem 
dorso-lateralen Verlauf um die Medulla in einen lateralen und einen medialen Gefäßast. 
Der laterale Ast versorgt die kaudalen zwei Drittel der basalen und lateralen Kleinhirnhemi
sphärenseiten, der mediale Ast die kaudalen Teile des Wurms und die mediale Fläche 
der Kleinhirnhemisphäre mit den Tonsillen. Einige Teile des medialen Astes beteiligen 
sich an der Gefäßversorgung der Tela chorioidea und des Plexus chorioideus des IV. 
Ventrikels. 

Ihre radiographische Darstellung ist ein wichtiger Hinweis auf die Lage 
des IV. Ventrikels (LEIFER, 1967; MEGRET, 1972). Die aus dem Zusammenfluß 
der beiden Aa. vertebrales entstandene unpaare A. basilaris zieht im Su1cus ba si
laris der Brücke auf dem Clivus aufwärts und spaltet sich am oberen Brücken
rand in ihre beiden Endäste, die Aa. cerebri posteriores. 

Einen wesentlichen Einblick in die Strömungsverhältnise des Blutes in diesem Gefäßab
schnitt geben die interessanten Direktbeobachtungen an der Basilarisarterie lebender Tiere 
von McDoNALD und POTTER (1949). Die Untersucher konnten feststellen, daß das Blut 
jeder Vertebralisarterie zur gleichen Basilarisseite strömt, ohne sich wesentlich zu durchmi
schen. 

Die A. cerebelli inferior anterior (A. cerebelli media der Kliniker), der erste 
oder am weitesten kaudal gelegene Ast der A. basilaris, variiert von allen Basila
risästen am häufigsten. 

Ist nur ein Ast auf jeder Seite vorhanden, läuft er meist zwischen dem VI. und VII. 
Hirnnerv an, die Kleinhirnhemisphärenunterseite, die er zusammen mit der A. cerebelli 
inferior posterior versorgt. Obwohl sich beide Gefäßgebiete mehr oder weniger überlappen 
können, versorgt die A. cerebelli inferior antedor die Kleinhirnunterfläche in der Regel 
stets bis zum Pedunculus cerebellaris medius. Die gemeinsame Versorgung von Hirnteilen 
durch die beiden Kleinhirnarterien wird auch bei der Blutversorgung des Plexus chorioideus 
ventriculi quarti beibehalten, d.h. der Plexus erhält von den Aa. cerebelli inferiores anterior 
et posterior sein Blut. Die von der A. basilaris abgehenden Ästchen zur Brücke dringen 
meist in der Mittellinie in die Substantia pontis ein und verzweigen sich seltener kurz 
vor dem Eintritt in die Brücke. Typisch sind netzartige Aufteilungen und Bildungen von 
Kapillarplexus erst in der Hirnsubstanz der Brücke. Seitlich der Medianlinie in den Pons 
eindringende Brückenäste gehen meist von etwas größeren Gefäßen im oberen Abschnitt 
der A. basilaris ab und dringen direkt in das Hirnparenchym. Die Rr. ad pontem longi 
liegen paramedian der Mittellinie und versorgen das kraniale Kerngebiet der Brücke, die 
Rr. ad pontem breves senken sich in der Mittellinie in die Tiefe und versorgen zusammen 
mit den langen Ästen Brückenhaube, Brückenfuß und die medialen Abschnitte der Formatio 
reticularis medialis. Die mehr seitlich gelegenen Äste verteilen sich zusätzlich im lateralen 
Gebiet der Formatio reticularis und im Bereich des IV. Ventrikelbodens. Nach Injektionsbe
funden von KAPLAN und FORD (1966) scheinen sich diese Gefäße nicht zu kreuzen und 
nur die Kerngebiete der gleichen Hirnseite zu versorgen. 

Die A. cerebelli superior entspringt paarig nur wenige Millimeter kaudal 
der beiden Endäste der A. basilaris und umschließt mit der A. cerebri posterior 
den N. oculomotorius. Sie kann auch aus der A. cerebri posterior abgehen (SALA
MON U. HUANG, 1976). 

Das Gefäß versorgt größere Abschnitte der Kleinhirnhemisphären, innere Kleinhirn
kerne, Mittelhirnteile, die Tela chorioidea und den Plexus chorioideus ventriculi tertii. 
Von der A. cerebelli superior kann gelegentlich ein stärkerer Ast abgehen und in die Hirnsub
stanz eindringen. Normalerweise geht dieses perforierende Gefäß jedoch als direkter Ast 
von der A. basilaris ab. Weitere von der A. cerebelli superior abgehende Äste, dIe von 
ihrer Nomenklatur nicht einheitlich bezeichnet werden, ziehen zur Brückenregion. Die 
A. cerebelli superior gibt beim Erreichen der dorsolateralen Hirnstammseite einen R. latera
lis ab, der die Blutzufuhr für die Seitenfläche der Kleinhirnhemisphären bis zur Fissura 
horizontalis übernimmt. Kleinere unbenannte Ästchen des R. lateralis ziehen jedoch auch 
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zur lateralen und ventralen Kleinhirnseite. Der R. medialis a. cerebelli superioris entsteht 
durch Aufteilung des verbliebenen Endastes. Dieser Ast kann mehrteilig sein und kommt 
überwiegend für die Versorgung der dorsalen Kleinhirnhemisphärenfläche in Frage. Sekun
däräste des R. medialis können zusätzlich die dorsale Wurmseite, das Velum medullare 
anterius, den Colliculus inferior und die inneren Kleinhirnkerne versorgen. 

Die paarigen Aa. cerebri posteriores stellen die Endäste der A. basilaris dar 
und bilden durch die Aufnahme der rechten und linken A. communicans poste
rior aus der jeweiligen A. carotis interna den hinteren Abschnitt des Circulus 
arteriosus cerebri (s.S. 214). 

Die A. cerebri posterior ist für weite Teile des temporobasalen und okzipitalen Hirnman
tels der einzige Zufluß. Sie gibt zahlreiche Äste zur Substantia perforata posterior des 
Mittelhirns (LAZORTHES u. SALAMON, 1971; GEORGE et al., 1975) und zur Vierhügelplatte 
ab, d.h. zu den Kernbahnen des extrapyramidalen Systems (Substantia nigra, Nuc1eus 
rober und hypothalamicus sowie Formatio reticularis und Kern~ebiet des N. oculomoto
rius). Auch die Corpora mamillaria werden von solchen kleinen Asten versorgt. Weiterhin 
werden kleinere Äste zum Splenium corporis callosi und zum Plexus chorioideus ventriculi 
tertii abgegeben. Hierbei schlingt sich die A. um den Hirnschenkel und gibt Äste zum 
hinteren und unteren Anteil des Thalamus ab sowie zu den Corpora geniculata, den Schalt
stellen der Hör- und Sehbahn. 

Der Hauptast der A. cerebri posterior zieht an der Basis des Temporal
und Okzipitallappens entlang und gibt die Aa. temporales profundae und die 
A. occipitalis ab. 

Die A. temporalis profunda anterior führt zu dem vorderen Teil des Gyros occipito
temporalis lateralis und zum Gyros parahippocampalis. Die Unterfläche des Schläfenpoles 
und der Uncus gehören nach Ansicht von LINDENBERG (1957) meist nicht zu ihrem Bereich, 
sondern zu dem der A. cerebri media bzw. A. chorioidea. 

Die A. temporalisprofunda posterior versorgt den basalen Anteil des Tempo
rallappens, soweit dies nicht durch die A. temporalis profunda anterior geschieht, 
und den Gyrus occipito-temporalis lateralis. 

LINDENBERG (1957) trennt von den Aa. temporales noch die Rr. cornus ammonis ab, 
die in der anatomischen Nomenklatur nicht berücksichtigt werden. Es handelt sich dabei 
um 3-5 schwächere Arterien, die wie die übrigen Äste in der Ci sterna ambiens entspringen 
und sich dorso-Iateral zum Ammonshorn begeben, sie können allerdings auch von den 
Aa. temporales direkt abstammen. Einer ihrer Äste, der längste von allen, versorgt das 
Gebiet des Sommerschen Sektors des Ammonshorns. 

Die A. occipitalis (von den Klinikern auch R. ca1carinus genannt) dringt 
in die Tiefe des Su1cus ca1carinus und versorgt den Okzipitalpol sowie den media
len Teil des Okzipitallappens, insbesondere aber den Sulcus ca1carinus (die Seh
rinde) einschließlich des Cuneus. Asymmetrien der bei den Aa. occipitales sind 
häufig (SALAMON u. HUANG, 1976). 

2. Arterielle Thrombose 

Die arterielle Thrombose entsteht in den Hirnarterien wie in den übrigen 
Gefäßen durch eine intravitale intravaskuläre Gerinnung des Blutes. Die arterio
graphischen Bilder lassen eine Unterscheidung zwischen thrombotischem und 
embolischem Verschluß bzw. hochgradiger Stenose nicht zu. MARTIN et al. (1960) 
fanden bei Patienten von über 50 Jahren bei 11 arteriographischen Verschlüssen 
nur 2 Thrombosen, bei den anderen 9 war das Gefäß durch eine arterioskleroti-
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sehe Plaque verlegt. Daher sollten die Bezeichnungen "Thrombose" und "Embo
lie" bei arteriographisch dargestellten Gefaßverschlüssen ohne morphologische 
Bestätigung vermieden werden. 

Häufigkeit und Lokalisation 

Die der klinischen und z.T. auch der morphologischen Nomenklatur anhaf
tende Unschärfe läßt keine sicheren Angaben über die Inzidenz der Thrombosen 
von Hirnarterien zu. Am ehesten ist anhand der Angaben aus der Literatur 
die Feststellung der relativen Häufigkeit innerhalb der zerebrovaskulären Insulte 
möglich. 

Thrombosen bzw. Thrombembolien wurden früher viel häufiger diagnostiziert (FowLER, 
1950; SMITH, 1951) und zwar aufgrund des Vorhandenseins eines Hirninfarktes, ohne daß 
der Verschluß im Gefäß nachgewiesen wurde. Moossy (l966b) fand in 55% von 142 frischen 
Infarkten Thrombose der entsprechenden Arterie. Nach ZÜLCH (1971 b) jedoch ist noch 
nicht eindeutig bewiesen, daß die Thrombosen, die man bei Hirninfarkten findet, Ursache 
und nicht Folge derselben sind. Die klinischen Beobachtungen (ZÜLCH, 1963) scheinen 
dafür zu sprechen, daß der Thrombus häufig erst nach der Durchblutungsstörung gebildet 
wird. Andererseits können sich Thromben auflösen, wie man arteriographisch nachgewiesen 
hat, und daher als Ursache eines Hirninfarktes autoptisch nicht mehr festgestellt werden, 
wenn der Patient einige Tage überlebt hat. 

Die Altersgruppen jenseits von 50~60 Jahren überwiegen, und Männer er
kranken etwa doppelt so häufig wie Frauen. Nur STAEMMLER (1958) fand bei 
Frauen die Hirnarterienthrombose fast doppelt so häufig wie bei Männern. 

Die einzelnen Abschnitte der Hirnarterien unterscheiden sich voneinander 
in der Häufigkeit, mit der es unter den verschiedenen pathogenetischen Bedin
gungen zu einer partiellen oder totalen Thrombosierung kommt. STAEMMLER 
(1958) beobachtete unter 3600 Sektionen von Menschen über 20 Jahren im gan
zen 93 Fälle von Hirnarterienthrombose, d.h. 2,5% aller Sektionen dieser Alters
stufe. Moossy (1961) fand bei 95 arteriellen Thrombosen der Hirnarterien am 
häufigsten die Cerebri media (45 Fälle), die Basilaris (18 Fälle) und die Karotis 
(15 Fälle) befallen. Die Aa. vertebrales waren in 13 Fällen, die A. cerebri anterior 
und die A. cerebri posterior je 2mal thrombosiert. GURDJIAN et al. (1961) fanden 
bei ihrem Patientengut von Schlaganfällen radiographisch 10,5% von thromboti
schen Verschlüssen in der Carotis interna, 5% in der A. cerebri media, 2,5% 
im Vertebro-Basilaris-System und 7,5% in der A. cerebri anterior. 

Die Thrombose der A. carotis communis und interna kommt nach Angaben 
von HULTQUIST (1941) in arteriographisch oder durch Obduktion gewonnenen 
Beobachtungen bei 2~3% der Kranken vor. 

MILLER-FIsHER (1954) fand bei 432 Obduktionen von Patienten mit zerebra
len Gefäßprozessen 28mal vollständige Karotisverschlüsse und 13mal Teilver
schlüsse, PANTER (1957) unter 14955 Aufnahmen und 306 Gefäßprozessen 5 Ka
rotisthrombosen. DECKER und HOLZER (1954) sahen unter 97 angiographisch 
nachgewiesenen Gefäßverschlüssen 42mal solche im Bereich der A. carotis, WOLF 
(1959) nur 23 derartige Fälle bei über 11 00 Gefäßprozessen. 

Unterschiedlich sind die Angaben über die genauere Lokalisation des Prozes
ses. Die meisten Autoren bezeichnen die Abgangsstelle der A. carotis interna 
als den häufigsten Ort des Verschlusses (GURDJIAN u. WEBSTER, 1953; PAILLAS 
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u. BONNAL, 1953; PAILLAS et al., 1953; DECKER u. HOLZER, 1954; ECK, 1954; 
THoMsoN, 1954; TURNER, 1954; LIVINGSTON etal., 1955; SASTRASIN, 1957; 
TÖRMA u. TRouPp, 1957; LINDGREN, 1958). Der Verschluß findet sich aber 
auch oft im Karotissiphon oder im intraossären Karotisabschnitt. Die linke 
Seite ist bevorzugter Sitz der Thrombose. Dies erklärt sich wohl aus den ungün
stigeren Strömungsverhältnissen in der linken A. carotis, die rechtwinklig aus 
der Aorta abzweigt, während die rechte nahezu in der Verlängerung der Aorta 
ascendens und der A. anonyma liegt (TöRMA u. TRouPp, 1957). 

Die Thrombosen der A. cerebri media bilden sich meistens im Hauptstamm, 
können aber auch in den peripheren Ästen vorkommen (LASCELLES u. BUR
ROWS, 1965). Die Thrombosen an der A. basilaris wurden in zahlreichen autop
tisch gesicherten Fällen beschrieben (KUBIK u. ADAMS, 1946; SIEKERT u. MILLI
KAN, 1955). Sie kommen bei Männern häufiger als bei Frauen (2: 1) vor und 
in etwa 2/3 der Fälle handelt es sich um Hochdruckpatienten. Die Thrombose 
kann sich in jeder Höhe der Basilaris bilden und sich auf die A. cerebri posterior 
(Abb. 176) oder auf die A. vertebralis ausbreiten (BIEMOND, 1951). 

Makroskopisches Bild 

Das thrombosierte Gefäß ist erweitert und zeigt von außen eine dunkelrot
schwarze Verfärbung. In diesem Falle ist die prämortale Entstehung des Blutge
rinnsels anzunehmen und die Unterscheidung zwischen Thromben und Blutge
rinnsel1eicht. Wenn der Thrombus organisiert ist, kann die betreffende Arterie 
eingeengt erscheinen. Die prallfüHende Erweiterung des Gefäßes fehlt weiterhin, 
wenn die Gefäßwand stark arteriosklerotisch und daher starr ist, wenn es sich 
um nicht okklusive Wandthromben handelt und bei infizierten Thromben, die 
weich, zerbrechlich und sogar eitrig sein können. In der Regel zeigen sich die 
Thromben bei der Sektion trocken mit einer glanzlosen. Oberfläche, die auch 
in dem darunterliegenden Endothel erscheint, und zwar im Gegensatz zu der 
normalerweise glänzenden Oberfläche des Endotheliums. Die Thromben, mit 
Ausnahme der ganz frischen, haften an der Gefäßwand. Wenn sie organisiert 
sind, zeigt die entsprechende Arterie auf der Schnittfläche eine weißliche, z.T. 
auch leicht bräunliche Verfärbung. 

Histologisches Bild 

Die Thrombose kann sich entweder als parietale Abscheidung von Blutplätt
chen und Fibrin manifestieren oder in Form eines Gerinnungspfropfes das Ge
fäßlumen völlig verlegen. 

Die Abgrenzung zwischen intravital entstandenen Thromben und postmorta
lem Gerinusel kann leichter histologisch als makroskopisch festgestellt werden. 
Bei den postmortalen bzw. außer halb des Körpers gebildeten Blutgerinnseln 
finden sich im Gegensatz zum Thrombus die Thrombozyten aufs Geratewohl 
verteilt und nicht agglutiniert. 

Die Sichtbarmachung der Beziehungen zwischen Thrombus und Endothel 
erfordert Serienschnitte. CONSTANTINIDES (1967) konnte durch lückenlose Serien
schnitte bei allen untersuchten Thromben der Hirnarterien Endothelbreschen 
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Abb. 176. 45jähriger Patient. Thrombus im mittleren Drittel der A. basilaris 

nachweisen. Sie kommen sowohl einzeln als auch multipel vor. Sie verlaufen 
häufiger längs als quer zur Gefaßrichtung und ihre Größe reicht von ca. 
100-700 l! Breite und von 200 l! bis 3 mm Länge. Die Endothelbreschen werden 
von dem Thrombenkopf überdeckt. Allerdings handelte es sich bei den Fällen 
von CONSTANTINIDES ausschließlich um Thrombosen bei arteriosklerotisch verän
derten Gefäßen. 

Nachdem das Thrombenmaterial durch Monozyten und überwachsendes En
dothel gegen das strömende Blut abgedeckt worden ist, wird es von der subendo
thelialen Intimaschicht aus aufgeschlossen (Abb. 177), organisiert und auch reka
nalisiert. In besonderen Krankheitssituationen kommt es stattdessen nur zur 
einfachen Hyalinisierung mit schlechterer Prognose für die dauernde Wiederher
stellung der Durchgängigkeit und für die überdeckten Wandbezirke. In dem 
rekanalisierten Thrombus variieren von Fall zu Fall die Durchmesser der neuge
bildeten Gefaße (Abb. 178) und der Aufbau ihrer Wände. In der Regel jedoch 
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Abb.I77. 60jähriger Patient. Hochgradige Arteriosklerose. Frischere Thrombose der A. 
carotis interna rechts. Elastika van Gieson. x 40 

Abb.178. Gleicher Fall wie in Abb.82. Rekanalisierung eines embolischen Verschlusses 
durch Myxommassen. Das rechte neugebildete Lumen ist wieder verschlossen, das kleine 

linke durchgängig. Elastika van Gieson. x 180 
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Abb. 179. 42jährige Patientin. Meningeale Arterie in der Nähe eines alten Hirnabszesses. 
Das Gefäßlumen ist durch z.T. hochgradig hyalin-umgewandeltes kollagenes Bindegewebe 

rekanalisiert. Die Elastica interna ist gut erhalten. Elastika van Gieson. x 120 

haben sie einen kleinen Durchmesser, sind häufig kollabiert und das durch 
sie fließende Blut sollte quantitativ wenig relevant sein (STEHBENS, 1972). 

In den thrombosierten Gefäßen persistiert die Elastica interna (Abb. 179) 
für Jahre, manchmal auch, wenn keine Media mehr vorhanden ist. STEHBENS 
(1972) fand in zwei Fällen mit rekanalisierten Thromben des Halssegmentes 
der A. carotis interna eine Riesenzellreaktion gegenüber der persistierenden Ela
stica interna. Weitere Zeichen von Riesenzellarteriitis (s.S. 360) waren nicht 
festzustellen. 

Ä'tiopathogenese 

Die autochthone Thrombose der Hirnarterien unterscheidet sich in ihrer 
Ätiopathogenese nicht von den entsprechenden Prozessen im übrigen Körper. 
Auch bei den Thrombosen der Karotiden und den Aa. cerebrales mit ihren 
Ästen und Zweigen ist eine Kombination lokaler und allgemeiner Faktoren 
(BÜCHNER, 1950) mit variablen Anteilen anzunehmen. 

Unter den lokalen Gefäßwandveränderungen (DIETRICH, 1932) spielt die Ar
teriosklerose die größte Rolle (s.S. 298). BLACKWOOD et al. (1969) fanden bei 
105 Patienten mit Arteriosklerose und Hirninfarkt 57 "thrombotischer" Ursa
che, allerdings unter Einbeziehung der Stenosen. 

Nicht näher definierte Arteriitiden der Hirngefäße wurden ebenfalls als Ursa
che von Thrombosen, sowohl der A. carotis als auch der A. cerebri media, 
vor allem bei Kindern, beschrieben (KING u. LANGWORTHY, 1941; CABIESES 
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u. SALDAS, 1956; BANKER, 1961). MARTIN et al. (1954) beschrieben einen Fall 
von Karotisthrombose bei Mukormykose des ZNS und CARPENTER et al. (1968) 
von isolierter Basilaristhrombose bei Phykomykose. 

Bei der Thrombangiitis obliterans wurden Thrombosen größerer Hirnarte
rien, auch der Karotiden, häufig beschrieben (LINDENBERG u. SPATZ, 1939; 
ANDRELL, 1943; KRAYENBÜHL u. WEBER, 1944; SCHEINKER, 1944; MINKOWSKI, 
1950; EICKE, 1957). Allerdings wird sie in neueren Arbeiten eher als eine seltene 
Ursache von Karotidenthrombosen angesehen (DORNDORF u. GÄNSHIRT, 1972). 

Erkrankungen in der Nachbarschaft von Arterien können auch zur Entste
hung von Thrombosen führen. Bei der A. carotis interna sind komprimierende 
oder einwachsende Tumoren der Schilddrüsen, des Glomus caroticus (BRAND
BERG, 1929), Abszesse oder Phlegmonen des Halses (LITCHFIELD, 1938; 
POUYANNE et al., 1957; BICKERSTAFF, 1964) und Osteomyelitiden des Fel
senbeines (SHILLITO, 1964) beschrieben worden. Sekundären Charakter hat eben
falls die Karotisthrombose bei Aortenaneurysmen, bei denen sich die Thrombose 
in die Peripherie fortsetzt. HULTQUIST (1941) nannte diese Form nach ihrem 
ersten Beobachter "v. Hallers Typ". Chronisch-entzündliche Prozesse spielen 
bei der Thrombosenbildung in den Arterien des Circulus Willisi und seinen 
Hauptästen eine vordergründige Rolle. 

Läsionen kontusioneller Art durch stumpfe Gewalt (CALDWELL u. HADDEN, 
1948; KRAULAND, 1948/1950; FRANTZEN et al., 1961), Würgegriff (NORD
MANN, 1936) oder Strangulation, aber auch Stich-, Schuß- und andere Verletzun
gen können Thrombosen der A. carotis auslösen (LÖHR, 1936; PRIETZEL, 1940; 
BOLDREY etal., 1956; HOCKADAY, 1959; ACQUIVIVA etal., 1961). Eingriffe wie 
die Karotisligatur (DE BOOR, 1950) und die Karotispunktur, insbesondere in 
Zusammenhang mit der Arteriographie (NORDMANN, 1936; DIETHELM u. DON
TENWILL, 1953) führen gelegentlich zu Thrombosen. Auch in den Arterien des 
Circulus Willisi (OTTO, 1954), in der A. cerebri anterior (MARMOR u. SA
PIRSTEIN, 1941), in der A. cerebri media (DUMAN u. STEPHENS, 1963) und in 
der A. vettebralis (SCHMITT u. GLADISCH, 1977) wurden posttraumatische 
Thrombosebildungen beschrieben. 

Die im vorigen Jahrhundert lichtmikroskopisch festgestellte Entstehung des 
Thrombus durch Adhäsion von Thrombozyten an der geschädigten Gefäßwand 
(BIZZOZERO, 1882; EBERT u. SCHIMMELBUSCH, 1886) wurde elektronenmikrosko
pisch untersucht. RusSEL (1962) zeigte, daß im ersten Stadium eine dicht gepackte 
Masse von Thrombozyten an der Stelle der Gefäßwandschädigung haftet, ohne 
daß dazwischen Fibrin sichtbar wird. Die elektronenmikroskopische Untersu
chung von experimentell erzeugten Thromben (POOLE et al., 1963) konnten zei
gen, daß der weiße Kopf durch zusammengepackte Thrombozyten mit intakten 
osmiophilen Granula gebildet wird. Die Thrombozytenmasse wird umgeben 
von anderen Thrombozyten, deren osmiophile Granula entleert sind. An diesen 
degranulierten Thrombozyten haften wiederum Granulozyten. Erst dazwischen 
befinden sich Ansammlungen von Fibrin. 

HONOUR und MITCHELL (1964) geben an, daß kleine Verletzungen ohne 
Blutung keinen Thrombus bilden, wenn nicht ein stärkerer Reiz, z.B. durch 
Adenosin-Diphosphate hinzukommt. Letzteres führt auch in vitro zu Thrombo
zytenaggregation. Da die Adenosin-Diphosphate in dem intakten Lumen nicht 
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zur Thrombozytenaggregation führt, bleibt die Frage, durch welche andere Sub
stanz eine solche ausgelöst wird, bis jetzt unbeantwortet. Weitere Untersuchun
gen von HONOUR et al. (1971) zeigten, daß die Schädigung des Endothels mit 
Bloßstellung von kollagenen Fasern nicht für die Bildung eines Thrombus aus
reicht und daß eine Schädigung der Gefäßwand, vor allem der Media, notwendig 
zu sein scheint. 

Die Verlangsamung des Blutstromes (ASCHOFF, 1912) spielt gegenüber den anderen 
determinierenden Faktoren mehr die Rolle eines Realisationsfaktors. HICKS und WARREN 
(1951) hielten es für möglich, daß eine Verlangsamung des Blutflusses durch Herzversagen 
die Thrombosenbildung in den Hirnarterien begünstigt. Die Autoren wiesen jedoch darauf 
hin, daß bei ihren 40 Patienten mit Thrombose der Hirnarterien nur bei 23 ein Herzversagen 
vorausging. 

Für die Bedeutung allgemeiner, nicht lokaler Faktoren im Sinne der Blutbeschaffenheit 
(ApITz, 1944) in der Entstehung der Thrombosen sprechen die Fälle mit ihrem simultanen 
multizentrischen Vorkommen (SAMENI, 1966). Auch für den Zusammenhang zwischen 
Thrombosen der Hirnarterien und der Einnahme von Kontrazeptiva konnte die Beeinflus
sung des Gerinnungsmechanismus durch eine Verminderung des Fibrogenabbaues nachge
wiesen werden. 

Ovulationshemmer und Veränderungen der Hirnarterien 

Über die spezifischen Beziehungen von Thrombosen der Hirnarterien und Ovulations
hemmern wurden widersprüchliche Ansichten geäußert. Ein Zusammenhang wurde z.B. 
von JENNETT und CROSS (1967) aufgrund der Analyse einer Gruppe von jungen Frauen 
mit Insulten abgelehnt. Zu einer analogen Schlußfolgerung gelangte eine statistische Unter
suchung in England "Oral contraception and thrombo-embolic disease. Areport ... J. roy. 
Col!. gen. Practit. 13,267 (1967)", eine sozialmedizinische Studie aus den USA von MARKUSH 
und SEIGEL (1969) und eine Feldstudie der Bevölkerung von Minnesota (SCHOENBERG 
et a!., 1970). MARKUSH und SEIGEL (1969) verglichen die Häufigkeitsstatistiken überzere
brale Thrombosen und Embolien in den Jahren 1962-1966 mit Zahlen aus früheren Jahren. 
Sie konnten keine Zunahme bei Frauen in neuerer Zeit finden. Allerdings räumten sie 
die Möglichkeit ein, daß eine Verminderung anderer pathogener Momente hier eventuell 
im Spiele sein könnte. Diesen Publikationen stehen statistisch sorgfältige Untersuchungen 
gegenüber (ILLIS et a!., 1965; BICKERSTAFF u. HOLMES, 1967; INMAN U. VESSEY, 1968; VESSEY 
u. DOLL, 1968; SARTELL et a!., 1969), die auf ein erhöhtes Risiko zerebraler arterieller 
Insulte unter Ovulationshemmern schließen. In einer kritischen Übersicht über die angel
sächsische Literatur schlossen MASI und DUGDALE (1970) auf ein etwa sechsfach erhöhtes 
Risiko einer zerebralen Thrombose bei Einnahme von Ovulationshemmern. Jedenfalls erließ 
die "Commission of Food and Drugs" in den USA 1968 eine Warnung an die Ärzte 
und wies auf den Zusammenhang von Ovulationshemmern und thrombo-embolischen Ge
schehen hin (GODDARD, 1968), nachdem sie noch 1963 einen solchen als nicht erwiesen 
bezeichnet hatte (WRIGHT, 1963). 

Pathologisch-anatomische Untersuchungen sind selten (ETHIS-AMUDDIN, 
1965; WALSH et al., 1965; SHAFEY u. SCHEINBERG, 1966; ASK-UPMARK et al., 
1969; ATKINSON et al., 1970; BUCHANAN U. BRAZINSKY, 1970; POLTERA, 1972). 
Sie konnten bis jetzt weder die möglichen pathogenetischen Mechanismen klären, 
noch ein morphologisch charakteristisches Bild für die Gefäßveränderungen 
nachweisen. 

IREY et al. (1970) beschrieben die Autopsiebefunde bei 20 Frauen, die nach thromboem
bolischen Komplikationen unter Ovulationshemmern verstorben waren. Sie fanden Endo
thelproliferationen, Intimaverdickung, Thrombosen in strukturell und histochemisch verän
derten Gefäßen, jedoch keine Arteriosklerose. Unter den Kontrollfällen wurden bei einem 
einzigen ähnliche Veränderungen gefunden; eine nachträgliche Erkundigung ergab, daß 
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auch diese Frau während sechs Wochen vor ihrem Tode Ovulationshemmer eingenommen 
hatte. Andere Autoren beschrieben Thrombosen bei fehlender Atheromatose (NEVIN et al., 
1965; WOLF etal., 1967), mit lymphozytären Infiltraten der Gefäßwand (NEVIN etal., 1965), 
progressiven Lungenarterienveränderungen (OACKLEY u. SOMERVILLE, 1968), Nierenarte
rienthrombosen und multiplen, frischen, arteriolären, degenerativen Veränderungen (ALT
SCHULER et al., 1968). 

Bei einer 36jährigen Patientin von WOHLFELL et al. (1973), die 13 Monate 
Kontrazeptiva genommen hatte, wurde bei der Desobliteration der durch 
Thrombose verschlossenen linken A. carotis interna ein Stück Karotisgabel ent
fernt. Die Intima-Media-Grenze war erheblich verkalkt, die Intima zeigte Prolife
rationen, unregelmäßige Aufwerfungen und Verdickungen. 

Im Tierexperiment fanden sich am Kaninchen eine Verdickung der Muskularis mit 
Kaliberreduktion und Verlust an elastischem Gewebe (DAMFORTII et al., 1964). Analoge 
Veränderungen waren bei den Tieren in der Gravidität festgestellt worden. Die experimentell 
erzeugten Wandveränderungen bildeten sich nach Absetzen der Medikation bzw. nach 
Beendigung der Schwangerschaft zurück (MANALO-EsTRELLA et al., 1965). Bei Ratten wur
den durch Ovulationshemmer ebenfalls Veränderungen hervorgerufen (CUTTS, 1966). 

3. Embolie 

Jede Beimengung oder Verschleppung von körpereigenem oder fremdem 
Material in die Blutbahn stellt einen Embolus dar. Nach dem Kaliber des 
Embolus unterscheidet man Makro- oder Mikroembolien. Letztere führen zu 
embolischen Gefäßverschlüssen der terminalen Strombahn und wurden im Rah
men der Mikrozirkulationsstörungen behandelt (s.S. 146). 

Bei den embolischen Gefäßverschlüssen handelt es sich meist um Throm
boembolien. Daher versteht man im gewöhnlichen Sprachgebrauch unter der 
Bezeichnung "Embolie" die Gefäßverstopfung durch einen abgelösten, im Blut 
kreisenden Thrombus. Die bei der Besprechung der Thrombose erläuterten No
menklaturschwierigkeiten (s.S. 374) treffen auch für die exakte Begriffsbestim
mung der Embolie zu. Daher ist eine Feststellung der Inzidenz der Hirnembolien 
anhand der Literatur schwierig. Große Unterschiede gibt es auch, je nachdem, 
ob die Daten klinisch oder anatomisch-pathologisch gewonnen wurden. Am 
ehesten sind Angaben über das Vorkommen von Hirnthrombosen, verglichen 
mit Hirnembolien, zu bewerten. In umfangreichen Untersuchungen von 1000 
Hirninfarkten bei 25415 Sektionen fand BANKL (1968) 71,8% direkt nachweis
bare oder wahrscheinliche Gefäßverschlüsse und ein Verhältnis Thrombose zu 
Embolie von 2: 1. Die lnzidenz von Hirnembolien bei Herzkrankheiten wurde 
häufig festgestellt. Aus Statistiken, die sich auf ein größeres Sektionsgut stützen, 
geht hervor, daß bei kardialen Erkrankungen in etwa 5-10% mit einer Hirnem
bolie zu rechnen ist (MICHEL, 1953). In ihren Serien fanden W ARREN et al. (1954) 
14,6%, OUCHI und WARREN (1968) 25,2% aller Embolien in den Hirnarterien. 

Lokalisation und makroskopisches Bild 

Nach HILLER (1936) gelangt der Embolus nie aus der Karotis der einen 
Seite in den Circulus Willisi oder gar in Arterien der Gegenseite. HULTQUIST 
(1942) sah aber in seinem großen Material zwei Fälle von Kollateralwegembolie. 
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Die frühere Annahme einer Bevorzugung der linken Seite bei Hirnembolien 
wurde wiederholt widerlegt (POPPER, 1949; HALL et al., 1952; SCHEID,1953). 
Je größer das Kaliber des Embolus ist, um so mehr rückt der Ort der Einkeilung 
in die großen Hirnarterien. Die Emboli liegen meist so, daß das Kopfende 
eben einen Abgang passiert hat. In einigen Fällen ist die L()kalisation durch 
Wandauflagerungen oder auch durch Einengung des Gefäßes von außen be
stimmt. Bei ungefähr symmetrischer Teilung des Gefäßes kann sich das Schwanz
ende des Embolus in den zunächst nicht betroffenen und noch durchströmten 
Ast umschlagen, so daß ein reitender Embolus entsteht. 

Aus hämodynamischen Gründen sind die größeren Embolien meist in den 
zerebralen Ästen der A. carotis interna nachweisbar. Die Emboli in der Carotis 
interna können sich distal ausbreiten und die A. cerebri media miteinbeziehen. 
Am häufigsten lokalisieren sich die Hirnembolien in der A. cerebri media. In 
einer Reihe von 5000 fortlaufenden allgemein-pathologischen Sektionen fanden 
sich 80% der Hirnembolien in dieser Arterie. Dabei kann der Embolus auch 
die arteriellen Abzweigungen des Striatums, der Inselrinde oder des zerebralen 
parietalen Marklagers verlegen. Die Hauptbifurkation bzw. -trifurkation der 
A. cerebri media ist eine Prädilektionsstelle von Embolien. Embolien der A. cere
bri anterior sind selten. Die A. basilaris und A. cerebri posterior werden nur 
von kleinen Emboli erreicht, wie sie im Verlauf von thrombotischen Auflagerun
gen bei Herzklappenerkrankungen oder bei umschriebenen Thrombosen wander
krankter Gefäße abgerissen werden. 

Die frische Embolie ist an den Hirngefäßen und ihren Ästen wegen ihrer 
freien Lage im Subarachnoidalraum wesentlich besser an einer blauroten, prallen 
Auftreibung zu erkennen als bei den anderen Körpergefäßen ; allerdings ist 
das Bild dem der Thrombosen ähnlich. Bei der Eröffnung des unfixierten Gefäßes 
wird der Embolus gleichsam aus der Lichtung heraus geboren; meist ist er 
durch an geschichtete Thrombenmassen vergrößert und das Arterienrohr vor 
ihm mit Blut gefüllt. Die Anschichtung kann peripher bis zur Einmündung 
von Kollateralen reichen und dort als neue Embolusquelle wirken. 

Histologisches Bild 

Für die Unterscheidung einer Embolie von einer örtlichen Thrombose wiesen 
schon LUBARSCH (1905) und später HULTQUIST (1942) auf die Bedeutung der 
mikroskopischen Untersuchung hin. Bei der Embolie fehlen die senkrecht zur 
Gefäßwand angeordneten Lamellen der Thrombose; außerdem gibt oft die Be
schaffenheit der Gefäßwand Anhaltspunkte für die thrombotische Genese. In 
fortgeschrittenen Stadien der Organisation kann die Unterscheidung zwischen 
Embolie und Thrombose unmöglich werden, vor allem, wenn es zur Anschich
tung von reichlich thrombotischem Material gekommen ist. Das weitere Schick
sal des eingeschlossenen Embolus unterscheidet sich nicht von den entsprechen
den Prozessen der Organisation von Emboli an anderen Gefäßprovinzen. Die 
Feststellung der Verbindung mit der Gefäßwand und die Entfärbung, die mit 
den in Gang gekommenen Organisationsvorgängen verbunden sind, lassen einen 
ungefähren Schluß auf das Alter zu. Die Rekanalisation kann schli.eßlich so 
vollständig sein, daß selbst bei eindeutigen Folgeerscheinungen am Parenchym 
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der Ort der Embolie nicht mehr aufgefunden wird. Nach MEESSEN und STOCH
DORPH (1957) erleichtert die Eisenreaktion das Auffinden von Embolieresten. 

Die Organisation eines Embolus erfolgt nicht immer am Ort seines ersten 
Haftenbleibens. In vielen Fällen wird der Embolus nach der Lösung der initialen 
Konstriktion von der wiedereinsetzenden Zirkulation weiter zur Peripherie ver
schoben (FISHER u. ADAMS, 1951). Es besteht auch die Möglichkeit, daß der 
Embolus entweder in dem Augenblick, in dem er sich einkeilt und die kinetische 
Energie der mit sich führenden Blutsäule vernichten müßte, unter der ruckartigen 
Verformung zerstiebt oder zerbröckelt oder nach kurzer Zeit durch Thrombolyse 
zerlegt wird. Ein derartiger Ablauf wurde bei Beobachtungen des Augenhinter
grundes (SCHNABEL u. SACHS, 1885) festgestellt. 

Ä'tiopathogenese 

Die häufigste Ursache von Hirnembolien stellen Herzerkrankungen dar. An 
erster Stelle steht die parietale Abscheidungsthrombose beim Herzinfarkt, bei 
dem das Gehirn die häufigste Lokalisation der klinisch festgestellten Embolien 
darstellt. Demgegenüber rangiert bei in Sektionen festgestellten Embolien die 
Niere an erster Stelle (MILLER et al., 1952). Eine weitere Ursache ist die rheumati
sche Endokarditis (DARLING et al., 1967). Meistens entwickeln sich die Hirnem
bolien in der chronischen Phase der rheumatischen Herzerkrankung. Die nicht 
bakterielle thrombotische Endokarditis, die häufig als Begleiterscheinung bei 
Tumorkranken vorkommt (NEUFELD et al., 1960; AGUAYO, 1964), stellt die Ursa
che von 10% aller Hirnembolien (BARRON et al., 1960) dar. 

Herzsarkome und vor allem Herzmyxome können die Quelle von Emboli sein, die 
meistens in kleineren Arterien (Abb. 178 u. 179), gelegentlich aber auch in der A. cerebri 
media zu Embolien führen (JOYNT et al., 1965). Spontane Embolien der Hirnarterien als 
Folge von Lungenkarzinomen (bei bestehenden Foramen ovale) wurden von MADOW und 
ALPERS (1952) beschrieben. Sie kommen jedoch am ehesten bei der chirurgischen Ent
fernung des Tumors vor (DICKENS et al., 1961). Embolien der größeren Hirnarterien durch 
Fremdkörper sind eine Seltenheit, wurden aber bei Metallsplitterverletzungen des Halses 
(DowzENKO, 1946) und bei Verletzungen der Brust durch Schrot (PIAZZA u. GAIST, 1960) 
beschrieben. 

4. Folgen von Verschlüssen der Himarterien 

Die Folgen der nicht kompensierten Verlegung des Arterienlumens ist der 
Hirninfarkt. Dem Verschluß einer der zuführenden Hirnarterien folgen jedoch 
nicht immer erkennbare Störungen nach. In der Statistik von HULTQUIST (1941) 
zeigten 2--4% der Fälle mit Thrombosen der A. carotis interna keine klinische 
Symptomatik. BAKER et al. (1963) fanden in einer Serie von 1120 Hirnsektionen 
267 Fälle, bei denen eine Stenosierung oder ein Verschluß festgestellt wurde, aber 
kein makroskopisch feststellbarer Hirninfarkt beobachtet werden konnte. 

Die Abbindung der A. carotis communis bzw. interna beim Menschen führt nur bei 
30% der Patienten zu defizitären neurologsichen Symptomen (LANDOLT u. MILLIKAN, 1970). 
VITEK et al. (1972) fanden beim Verschluß aller vier zuführenden extrakraniellen Hirngefäße 
nur geringe klinische Symptome. Bei der experimentellen Ligatur des zervikalen Segmentes 
der A. carotis communis bei Rhesusaffen konnten wir weder klinisch noch neuropatholo
gisch Veränderungen feststellen. Bei Pavianen konnten wir mit Abständen von einer Woche 
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sukzessive die beiden Karotiden und eine Vertebralis unterbinden, ebenfalls ohne klinische 
bzw. neuropathologische Konsequenzen. 

Andererseits konnten HICKS und WARREN (1951) in fast 2/3 der Fälle von 
Hirninfarkten an den für die Versorgung des betreffenden Gebietes verantwort
lichen Hirngefäßen kein,en Verschluß nachweisen. Eine Feststellung, die den 
Erfahrungen der meisten Pathologen am Sektionstisch entsprach. Dies führte 
zu der These (ZÜLCH, 1961), daß es sich bei zerebralen Infarkten selten um 
die Folge einer arteriellen Thrombose und viel häufiger um eine Stenose handelt 
(Nicht-Obturationsinfarkte). BAKER et al. (1963) fanden bei 290 Hirninfarkten 
145 mit hochgradiger Stenosierung, aber ohne Verschluß des Gefäßes. Nach 
KAMEYAMA und OKINAKA (1963) korreliert die Inzidenz von Hirninfarkten nicht 
mit dem Grad der extrazerebralen, aber doch mit dem der intrazerebralen arte
riosklerotischen Stenosen. Als zusätzlicher, mit der arteriosklerotischen Stenose 
zusammenwirkender Faktor wurde der Blutdruckabfall vor allem von den Klini
kern besonders betont (SEZE, 1931; ALAJOUANINE et al., 1959). 

Bei dem experimentellen Verschluß der A. cerebri media fanden MEYER und DENNY
BRowN (1957) nur dann einen Infarkt, wenn gleichzeitig ein Blutdruckabfall herbeigeführt 
wurde. Andere Autoren zeigten jedoch, daß eine hypotensive Phase beim experimentellen 
Verschluß der A. cerebri media das Ausmaß des ischämischen Infarktes beeinflussen kann 
(JV ALTZ U. SUNDT, 1967), für seine Entstehung aber nicht notwendig ist (HARVEY U. RASMUS
SEN, 1951; CYRUS et al., 1962; ANlliONY et al. , 1963). 

Die Pathophysiologie der arteriellen Thrombose und hochgradigen Stenose unterschei
det sich von der Embolie vor allem darin, daß die den beiden Bildern gemeinsame Ischämie 
bei der Embolie schlagartig auftritt, während sie sich bei der Thrombose und noch mehr 
bei der Stenose langsamer entwickelt und von den extrazerebralen Bedingungen des Kreis
laufes und der Sauerstoffversorgung (BROBELL, 1950; DÖRING, 1950; SCHOLZ, 1953 a) sehr 
viel stärker beeinflußt wird. So können sowohl .das Absinken der Herzkraft bei akuter 
kardialer Dekompression, bei Myokardinfarkt (CHINI, 1947; FAZIO, 1949) oder bei Infekten 
als auch die Verringerung der Blutmenge bei Blutverlust einschließlich des Aderlasses oder 
die Hypoxie bei Asthmabronchitis und bei Emphysem bei der Entstehung des Hirninfarktes 
mitwirken. 

Ein wichtiger Unterschied in der weiteren Entwicklung des Hirninfarktes 
je nach Art des Gefäßverschlusses zeigt sich durch die Tatsache, daß es in 
30-40% der Embolien zum hämorrhagischen Infarkt kommt (s.S. 119). Ver
glichen mit den Infarkten anderer Pathogenese herrschen die embolisch beding
ten bei der hämorrhagischen Form vor. Die Angaben über ihren Anteil schwan
ken zwischen 55% (POPPER, 1949) und 95% (FISHER u. ADAMS, 1951), so daß 
beim hämorrhagischen Infarkt schon vom makroskopischen Aspekt her eine 
embolisehe Entstehung mit Wahrscheinlichkeit abgeleitet werden kann. 

Ausschlaggebend für die Folgen eines arteriellen Gefäßverschlusses ist der 
Effizienzgrad der kollateralen Zirkulation des betroffenen Versorgungsgebietes. 

a) Kollaterale Kreisläufe der Hirngefäße 

KAPLAN (1961) sowie KAPLAN und FORD (1966) unterteilten die arteriellen 
Kollateralzirkulationen zum Gehirn in 1. normal anatomische, extrakraniell 
arterielle Verbindungen zum Gehirn, 2. Verbindungen, die durch entwicklungs
geschichtlich per sistierende Arterien vom extrakraniellen zum intrakraniellen 
Verlauf zustande kommen und schließlich 3. intrakranielle arterielle Anastomo
sen. 
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Abb. 180. Funktionell wichtige Kollateralkreisläufe der Hirngefäße : 1 Circulus arteriosus 
extracranialis, 2 Circulus arteriosus Willisii, 3 Circulus arteriosus corticalis, 4 Circulus 

arteriosus subcortalis 

Nach KRAYENBÜHL und Y ASARGIL (1965) können neun ineinandergeschobene 
und kommunizierende Ringsysteme unterschieden werden. Viele der Kollateral
kreisläufe sind jedoch wegen ihrer Feinheit für die Blutversorgung eines Hirnab
schnittes distal von einem Verschluß ohne wesentliche Bedeutung. Die wichtig
sten (Abb. 180) sind: 

Circulus arteriosus extracranialis. Die Kollateralkreisläufe zwischen der 
A. carotis externa über die A. ophthalmica zum Karotissiphon und zwischen 
den Muskelästen der A. vertebralis und der A. carotis interna sind die wichtig
sten. 

Weniger häufig entwickelt sich ein kollateraler Kreislauf von der A. subclavia zur A. ca
rotis interna (yOUMANS u. SCARCELLA, 1961; BOSNIAK et al., 1965). Viel wichtiger ist die 
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Umkehr des Vertebralisstroms bei Verschlüssen der A. subc1avia (s.S. 387). Anastomosen 
zwischen extra- und intrakraniellen Gefäßen, die durch die Dura verlaufen, wurden von 
einigen Radiologen beschrieben (LEEDS u. ABBOT, 1965; Kuno, 1968; BUSCH, 1969). Nach 
KAPLAN (1961) sollen diese Anastomosen immer entwicklungsgeschichtliche Anomalien 
dars tellen. 

Circulus arteriosus cerebri (Willisi). Die beiden Aa. cerebri anteriores sind 
durch eine unpaare Arterie, die A. communicans anterior, miteinander verbun
den. Die Aa. posteriores stehen je durch eine A. communicans posterior mit 
der Carotis interna in Verbindung, wodurch die beiden Stromgebiete der Karoti
den und Vertebrales in Verbindung gebracht werden. Dieser an der Basis des 
Gehirns gelegene geschlossene Blutkreislauf gewährleistet bei Verlegung der Ka
rotis, ja selbst beider Karotiden, oder der Vertebralis, wenn die Verlegung nicht 
plötzlich eintritt, eine genügende Sauerstoffversorgung. 

Allerdings kommen bei der Hälfte der untersuchten Fälle Anomalien mit Hypoplasien 
der A. cerebri anterior, der A. communicans anterior oder posterior vor (s.S. 214). 

Die funktionelle Wertigkeit der Anastomosen zwischen den Hirnarterien war lange 
umstritten. Bei einseitigen Arteriogrammen der A. carotis sollen sich die Gefäße der Gegen
seite des Gehirns nur um etwa 20% und nur vorübergehend anfüllen. FETTERMAN und 
MORAN (1941) sowie KAMEYAMA und ÜKINAKA (1963) konnten jedoch nachweisen, daß 
Patienten mit normaler Anlage des Circulus Willisi signifikant weniger Infarkte als die 
mit Variationen desselben haben. 

Circulus arteriosus inter- und intrahemisphericus corticalis et subcorticalis. 
Auf der Konvexität anastomosieren die einzelnen Groß- und Kleinhirn versor
genden Arterien und damit auch die beiden Zuflußgebiete miteinander. Die 
Zahl der Anastomosen nimmt nach der Geburt bis zum 3. Lebensmonat zu, 
um dann später langsam abzunehmen (HARNARINE-SINGH u. HYDE, 1970). Die 
leptomeningealen Kollateralen vermögen bei distalen Verschlüssen von Ästen 
der A. cerebri media einen Hirninfarkt zu verhindern, indem sie Blut aus der 
vorderen und hinteren Hirnarterie dem Versorgungsgebiet der A. cerebri media 
zuführen, sie reichen jedoch nicht aus, um einen proximalen Verschluß der 
A. cerebri media oder einen Basilarisverschluß zu kompensieren. 

Während sich die Venen der weichen Häute vorwiegend bäumchen artig verzweigen 
und wenig miteinander anastomosieren (ÜLKON u. JOANNIDES, 1930; CLARK u. WENTS
LER, 1938), zeigen die kleinen Arterien und Arteriolen nicht nur bei verschiedenen Säugetier
arten, sondern auch beim Menschen eine ausgesprochene Neigung zur Ring- und Netzbil
dung (FLOREY, 1925; SCHMIDT, 1955; MEYER u. DENNY-BROWN, 1957). SCHMIDT (1969), 
der sich mit diesen ringförmigen arterio-arteriellen Anastomosen besonders befaßte, sprach 
von "arteriellen Kreisen". Beim Kaninchen konnte er auf einer Fläche von 1/2 cm2 10-42 
solcher arterieller Kreise zählen; der Durchmesser der hieran beteiligten Arterien variierte 
zwischen 75 und 1111. PENRY und NETSKY (1960) kennten beim Hund zeigen, daß die 
embolische Verlegung einer einzigen meningealen Arterie keine Folgen für das Gehirn 
hat. VAN DER EECKEN und ADAMS (1953) kamen nach Untersuchung von 10 Fällen mit 
Verschluß einer der Hauptarterien des Gehirns zu dem Schluß, daß die individuellen Unter
schiede in der Zahl und Größe der meningealen Anastomosen einen der Faktoren für 
die unterschiedliche Ausdehnung der Hirninfarkte darstellen. 

Die intrazerebralen Anastomosen im Gebiet der Mikrozirkulation wurden 
schon von PFEIFER (1930 u. 1931) und COBB (1931) nachgewiesen, sind aber 
nur für die Grenzzonen der Versorgungsgebiete relevant. 
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b) Blutentzugssyndrome 

Unmittelbar im Anschluß an die Blockade der arteriellen Strombahn sinkt 
der Perfusionsdruck im distalen Gefäßabschnitt. Die Folge davon ist eine Neu
verteilung des Blutes. Je größer das Druckgefälle wird, um so intensiver entzieht 
der Kollateralkreislauf sein Blut benachbarten Regionen mit höherem periphe
rem Gefäßwandwiderstand und zwar so lange, bis das Strombahnhindernis besei
tigt ist. Wenn es dem Hirnkreislauf nicht gelingt, sich dynamisch an diese Situa
tion anzupassen, und die Blutzufuhr in das angezapfte Gefäßsystem, aus welchen 
Gründen auch immer, insuffizient wird, entsteht eine totale Ischämie in einem 
Distrikt, der gar nicht zur verschlossenen Arterie gehört. Intrazerebrale Blutent
zugseffekte kommen auch bei lokal umschriebenen Vasoparalysen im Rahmen 
der Mikrozirkulation vor (s.S. 92). 

Verschlußprozesse der großen vom Aortenbogen abgehenden Arterien
stämme erzwingen Umgehungswege, in die ursprüngliche Hirnarterien miteinbe
zogen und dadurch vom Hirnkreislauf ausgeschlossen werden können, weil sich 
die Strömungsrichtung ihres Blutes umkehrt. Der Arterienverschluß ist gewöhn
lich segmental auf den proximalen Gefäßabschnitt begrenzt und kann die Strom
bahn total blockieren. Vorzugsweise betroffen ist die A. subclavia, und zwar 
die linke, längere etwa dreimal so oft wie die rechte. Der Truncus brachiocephali
cus und die A. carotis communis obliterieren wesentlich seltener. Bei einer Zu
sammenstellung der Literatur fanden DORNDORF und GÄNSHIRT (1972), daß 
von 233 Personen mit zervikaler Strömungsumkehr 202 einen Verschluß der 
proximalen A. subclavia vor dem Abgang der A. vertebralis, 25 eine Obliteration 
des Truncus brachiocephalicus und 6 einen Verschluß der A. carotis communis 
hatten. 

Meistens handelt es sich um arteriosklerotische Verschlußprozesse. Entzünd
liche Arterienerkrankungen sind selten. Ein einziges Mal ist eine vom Herzen 
ausgehende Embolie als Ursache eines Subklavia-An:z:apfsyndroms beschrieben 
worden (GORMANN et al., 1964). Die Umkehr der StrÖinungsrichtung des Blutes 
kann ferner durch folgende Anomalien des Aortenbogens verursacht werden: 
kongenitale Atresien oder Stenosen einzelner bzw. mehrerer Arterien, gelegent
lich in Kombination mit einer Koarktation der Aorta (MASSUMI, 1963; MAR
SHALL u. MARTINI, 1965; VOLLMAR et al., 1965; BRADLEY, 1966; LEVINE et al., 
1966; LOCHAYA et al., 1967). Blutentzugssyndrome des Hirnkreislaufes können 
daher schon in der Kindheit manifest werden. Traumatische Blutentzugssyn
drome entstehen auch nach Arterienverletzungen, z.B. im Anschluß an stumpfe 
Gewalteinwirkungen auf den Thorax bzw. im Zusammenhang mit Frakturen 
der Klavikula und/oder der obersten Rippen (SWEETMAN, 1965; ROJAS et al., 
1966; MANDELBAUM et al., 1967). Traumatische arteriovenöse Fisteln der V. ju
gularis interna können ebenfalls eine Strömungsumkehr in den beteiligten Hirn
arterien verursachen (JAVID et al., 1965). 

5. Topographie der Hirninfarkte 

Die Lokalisation eines Infarktes im Gehirn hängt von den arteriellen Versor
gungsgebieten ab und richtet sich danach, an welcher Stelle das zuführende 
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Abb. 181. Hirninfarkt mit selektivem Markbefall. (Überlassen von Prof. Dr. H. JACOB) 

Gefäß verlegt ist, und wie weit durch einen funktionellen Anastomosenkreislauf 
das eigentliche Gebiet der Sauerstoffunterernährung eingeengt wird. Die Art 
des Gefäßverschlusses hat nur begrenzt Einfluß auf die Topographie des Hirnin
farktes. ROMANUL (1971) fand einen kortikalen und einen Marklagertyp von 
Infarkten. Bei den letzteren handelt es sich immer um arteriosklerotische Ver
schlüsse, während der Rindentyp sowohl bei thromboembolischen als auch bei 
arteriosklerotischen Verschlüssen vorkommen kann. 

Neben der topographischen Anordnung des verschlossenen bzw. stenosierten 
Gefäßes wies ZÜLCH (1971 c) auf die Bedeutung der hämodynamischen Grund
lage und des Blutdruckes für die Ausbreitungsgebiete des Hirninfarktes hin. 
Aufgrund dieser Faktoren erklärte ZÜLCH die von ihm herausgearbeitete Eintei
lung der Infarkte in: 1. Grenzzoneninfarkte, 2. Endausbreitungsinfarkte und 
3. Infarkte innerhalb eines Ausbreitungsgebietes. Letztere können wiederum 
in totale, zentrale und stumpfnahe Infarkte unterteilt werden. 

Die Problematik dieser Einteilung wurde von JACOB (1978) anhand eines 
umfangreichen Materials deutlich gezeigt. Er fand - wenn auch selten - immer 
wieder Hirninfarkte mit selektivem Rinden- bzw. Markbefall (Abb. 181). Dar
über hinaus ist die Dynamik in der Entwicklung von Hirninfarkten mit progressi
vem, intermittierendem Verlauf ("Stroke in evolution") zu berücksichtigen. 

a) Grenzzonen- und Endausbreitungsinfarkte 

Hirnveränderungen in den arteriellen Grenzgebieten können sowohl als loka
lisierte Hirninfarkte als auch bei der globalen Oligämie bzw. Ischämie (s.S. 100) 
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vorkommen. Im ersten Fall liegt in der Regel eine Stenose der beiden korrespon
dierenden Arterien bzw. ihres Hauptstammes vor. 

Arteriosklerotische Narben und Erweichungsherde, die nicht Folge einer 
Massenblutung oder einer Zirkulationsstörung in einer größeren Arterie sind, 
finden sich häufig in den Grenzgebieten zwischen den Versorgungsbereichen 
der drei großen Mantelarterien. Besonders charakteristisch sind die Ausfälle 
in der zweiten Frontalwindung (Anterior-Media-Grenze) und um die zweite 
Temporalwindung (Media-Posterior-Grenze); außerdem an der lateralen Konve
xität des Okzipitallappens im Grenzgebietdreieck am kaudalen Ende des Media
versorgungsgebietes (MEYER, 1958) sowie zwischen den Aa. cerebelli superior 
und inferior anterior in der Fissura horizontalis cerebelli der Kleinhirnhemisphä
ren. 

Eine gleiche Lokalisation kommt bei der zerebralen Kinderlähmung (MEYER, 1949a 
u. 1953), bei der granulären Atrophie der Großhirnrinde (PENTSCHEW, 1934), bei der Throm
bangiitis obliterans (LINDENBERG u. SPATZ, 1939), bei der CO-Vergiftung (RÖDER-KuTSCH 
u. SCHOLZ-WÖLFLING, 1941) und in der Paraamyloidose vor (GÖTZE u. KRÜCKE, 1941; 
KRÜCKE, 1950); dabei handelt es sich allerdings vornehmlich um Störungen der Mikrozirku
lation. 

ZÜLCH (1961) bezeichnete die im Kopf des Schweifkernes und im Centrum 
semiovale lokalisierten Infarkte als Endausbreitungsinfarkte. Sie sind in ihrer 
Pathogenese gegenüber den Grenzzoneninfarkten nicht deutlich abzugrenzen. 

Nach MEYER (1958) stellt das Kaudatum ein arterielles Grenzgebiet dar. 
Auch wenn die Aa. corpores striatae aus der A. cerebri media hervorgehen, 
muß man ein Grenzgebiet zwischen ihnen und dem Hauptanteil der Media 
mit ihren die Inselrinde und das Klaustrum versorgenden Arterien annehmen. 
Demnach liegen das Kaudatum und seine Umgebung in einem Arteriendreieck 
(Anterior, Media, Aa. corpores striatae). 

Für die inmitten des Putamens gelegenen Herde nimmt MEYER (1958) eine 
Versorgungsgrenze zwischen den stärksten und am meisten lateral gelegenen 
"Arterien der Hirnblutung" und den übrigen Aa. corpores striatae an. Die erste
ren verlaufen am ventralen Rand des Putamens kaudalwärts und geben nach 
dorsal feine Äste ab, während sich die anderen Striatumarterien fächerförmig 
zur Wand des Seitenventrikels ausbreiten. Diese unterschiedlichen Gefäßverläufe 
sollen "funktionelle' Grenzgebiete entstehen lassen. 

Periventrikuläre ischämische Infarkte ohne Gefäßverschluß kommen bei be
stimmten Varianten der Gefäßversorgung mit kurzen ventrikulofugalen Ästen 
aus dem Plexus chorioideus und langen Marklagerästen aus der Konvexität 
(Abb. 182). Der Mechanismus der Erweichung entspricht nach DE REUCK (1971) 
dem der Grenzzoneninfarkte (Abb. 183). 

Für die besondere Vulnerabilität der arteriellen Grenzgebiete gab MEYER (1953) zwei 
Gründe an. Einmal die Unterbrechung der anastomotischen Netzwerke der Hirnkapillaren 
an der Nahtstelle während der Entwicklung. Er führte als Unterstützung die Befunde von' 
EICH und WIEMERS (1950) an, daß bei Trypan-Blau-Vitalfärbungen mit nachfolgender 
Kochsalzdurchspülung das Gehirn gelegentlich in den arteriellen Grenzgebieten blau ver
färbt bleibt. Die Annahme einer unzureichenden Kapillarisierung stellt für MEYER die 
einfachste Erklärung dieses Tatbestandes dar. In den Grenzzonen des Rattenhirns fanden 
DINSDALE et al. (1976) bei akutem und chronischem Hochdruck eine Abnahme der Durch
blutung und eine erhöhte Durchlässigkeit der Bluthirnschranke. Zum anderen bezog sich 
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Abb. 182. 76jährige Frau. Arteriosklerose, Herzinsuffizienz und Kreislaufversagen. Periven
trikuläre Infarkte 

Abb. 183. Drei Varianten der periventrikulären arteriellen Versorgung. (Modifiziert nach 
DEREuCK, 1971) 
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MEYER (1953) auf die Beobachtungen von NOEL und ScHNEIDER (1942), daß unter patholo
gischen Bedingungen das Sauerstoffangebot von der Länge des zu versorgenden Gebietes 
abhängt und dieses zunächst in den distalen Gebieten ("letzte Wiese") insuffizient wird. 

Für ROMANUL und ABRAMOWICZ (1964) und STOCHDORPH (1977) sind die ischämischen 
Veränderungen der Grenzzonen ausschließlich aufhämodynamische Faktoren zurückzufüh
ren. Die Tatsache, daß die Grenzzonen zwischen der Anterior und der Media bei bestimmten 
Prozessen häufiger beeinträchtigt sind, wird dadurch bedingt, daß bei einer Stenose oder 
Verschluß der A. carotis interna beide Arterien aus dem verschlossenen Gefäß ihr Blut 
erhalten, während in der Grenze zwischen Posterior und Media nur dann Veränderungen 
auftreten, wenn die A. cerebri posterior nicht aus der Basilaris, sondern aus der A. carotis 
interna abgeht. Wenn es sich um einen systemischen Blutdruckabfall ohne Stenosen einzelner 
Arterien handelt, wird die Verteilung in den Grenzzonen von den Variationen des Circulus 
Willisi einschließlich der Unterschiede im Kaliber der einzelnen Hirngrundarterien abhän
gen. 

b) Infarkte innerhalb der arteriellen Versorgungsgebiete 

Wenn der Verschluß der A. carotis interna zu einem Infarkt führt, breitet 
er sich im Versorgungsgebiet der A. cerebri media aus. In zwei Dritteln der 
Fälle nimmt er auch das Versorgungsgebiet der A. cerebri anterior und in einigen 
Fällen auch das der A. chorioidea anterior ein (CASTAIGNE et aI., 1970). Wenn 
die A. cerebri posterior aus der A. carotis interna entsteht, so können Karotisver
schlüsse zu Erweichungen in ihrem Versorgungsgebiet führen, in seltenen Fällen 
sogar als einziges Symptom des Karotisverschlusses hervortreten. 

Verschlüsse der A. carotis interna können stumm bleiben, wenn eine ausrei
chende Kollateralversorgung durch die kontralaterale Carotis via A. communi
cans anterior, durch das vertebro-basiläre System via A. communicans posterior, 
durch die leptomeningealen Kollateralen oder durch die A. carotis externa via 
Ophthalmikakollaterale vorhanden ist. Nach FISHER et al. (1965) sollen 20-40% 
der einseitigen extrakraniellen Karotisverschlüsse frei von zerebralen Erscheinun
gen bleiben. Sie können aber zu flüchtigen ischämischen Anfällen führen 
(s.S. 123), die in 30-40% extrakranieller Hirnarterienstenosen und -verschlüsse 
zu beobachten sind (RÜSHEDE, 1957; TOOLE U. PATEL, 1967). Nach YATES (1968) 
ist der Verschluß der Carotis interna als Ursache eines größeren Infarktes nur 
dann relevant, wenn es sich dabei tim die 2. oder 3. extrakranielle Arterie han
delt, die von einer starken Arteriosklerose befallen ist. 

Ein Verschluß der A. cerebri anterior kommt selten vor. Darüber hinaus 
anastomosieren beide Arterien innerhalb der Ci sterna interhemisphericahäufig 
mehrfach miteinander. Daher weist ihr Versorgungsgebiet nur selten isolierte 
Infarkte auf. In Fällen mit einem doppelseitigen Verschluß entsteht meistens 
ein Infarkt (Abb. 184). 

Die A. chorioidea anterior kann Dank reicher Anastomosen mit der vorderen, 
mittleren und hinteren Hirnarterie bei gesundem Hirngefäßsystem geklippt wer
den, ohne daß neurologische Ausfalle auftreten, was aus der operativen Behand
lung des Parkinsonismus bekannt ist (COPPER, 1965). Wenn es beim Verschluß 
des Gefäßes zu Ausfällen kommt, sind sie nach Umfang und Intensität inkon
stant. Das voll ausgeprägte klinische Bild besteht aus einer sensomotorischen 
Hemiplegie, einer homonymen Hemianopsie und einem Thalamussyndrom. PER
!UISEJ,s:t al. (1962) arbeiteten drei Formen des Gesichtsfelddefektes heraus, je 
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Abb. 184. 68jähriger Patient. Hochgradige Arteriosklerose der basalen Hirngefäße. Ausge
dehnter Infarkt (Stadium III) im Versorgungsgebiet der Aa. cerebri anteriores 

nachdem, ob der Infarkt vor dem Corpus geniculatum laterale, in ihm selbst 
oder in der vorderen Sehstrahlung lokalisiert war. 

Die A. cerebri media ist häufiger Sitz eines Gefäßverschlusses (WEBSTER 
u. GURDJIAN, 1958) und mehr als die Hälfte der Hirninfarkte lokalisieren sich 
in ihrem Versorgungsgebiet. Die am häufigsten betroffenen Gebiete sind die 
zentrale und präzentrale Region mit dem darunterliegenden Marklager, das 
Putamen und das äußere Glied des Pallidums und der Vorderschenkel der Cap
sula interna (Abb. 185). 

Der stumpfnahe Infarkt ist meist in der weiteren Umgebung des Sulcus 
collateralis lokalisiert und bezieht gleichfalls Teile der Stammganglien und des 
Mittelhirns mit ein (Abb. 186). 

Infarkte im Zentrum des Versorgungsgebietes der A. cerebri media liegen 
häufig in der Tiefe der Fissura cerebri lateralis (Abb. 66) und umfassen Insel
rinde, Klaustrum, evtl. das Putamen und meist auch Teile des frontalen Opercu
lums. Nicht selten ist der Fuß der dritten Frontalwindung isoliert betroffen. 
Bei solchen umschriebenen kleinen Nekrosen spricht man von "Minimalinfark
ten" . Minimalinfarkte, welche exklusiv den Fuß der dritten Frontalwindung 
links, die "Broca-Stelle", das morphologische Sprachzentrum zerstören, bilden 
das Substrat der "ausgestanzten motorischen Aphasie". 

Neben den Verschlüssen der A. cerebri media sind die der A. cerebri posterior 
die häufigsten. Sie kommen in 10- 15% aller Hirninfarkte vor (MURPHY, 1954; 
KLEIHUES u. HIZAWA, 1966). Sie sind in 80% der Fälle mit weiteren Läsionen 
vaskulärer Genese, insbesondere mit Media- und Kleinhirninfarkten, assoziiert. 
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Abb. 185. 52jähriger Patient. Hochgradige Arteriosklerose. Alter anämischer Infarkt im 
Versorgungsgebiet der A. cerebri media 

Abb. 186. 71jähriger Patient. Hochgradige Arteriosklerose. Stumpfnaher Infarkt im Versor
gungsbereich der A. cerebri media 
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Abb. 187. 72jährige Patientin. Alter ischämischer Infarkt im Zentrum des Versorgungsgebie
tes der A. cerebri posterior. Hirninfarkt (Stadium III) im basalen Okzipitallappen 

Die Infarkte im Posterior-Gebiet sind von KLEIHUES (1966) sowie von KLEI
HUES und HIZA W A (1966) analysiert und in Anlehnung an ZÜLCH (1961) pathoge
netisch in totale, zentrale und stumpfnahe Infarkte unterteilt worden. Der Total
infarkt erstreckt sich auf das gesamte Versorgungsgebiet, es sind also auch 
Teile des Mittelhirns, des Thalamus und der mediabasalen Schläfenrinde einbe
zogen. Die Mehrzahl der Infarkte nimmt das Zentrum der Versorgungsgebiete 
ein (Abb. 187), so daß die rostralen (Mittelhirn, Thalamus, Pulvinar) sowie 
die am weitesten distal gelegenen Bezirke häufig von der Infarzierung ausgespart 
bleiben. Der die zentralen Gesichtsfeldanteile repräsentierende Okzipital pol 
wurde in 20% der Fälle vollständig, in weiteren ll % partiell betroffen. 

Der stumpfnahe Infarkt hat eine enge topographische Beziehung zum Su1cus 
ca1carinus (Abb. 188) und bezieht gleichfalls Teile des rostralen Versorgungsge
bietes (Mittelhirn, Hippokampus, Thalamus) mit ein. Er tendiert mehr zu einer 
basalen Ausdehnung und die Unterlippe der Fissura ca1carina ist deshalb viel 
häufiger betroffen als die Oberlippe. Unter- und Oberlippe der Ca1carina waren 
in den Fällen von KLEIHUES und HIZAWA (1966) in 47% infarziert. Völlige 
Aussparung der Area striata zeigten 28% der Fälle. Klinisch sind homonyme 
Hemianopsien sowie partielle obere Gesichtsfelddefekte, teils unter Aussparung 
der Makula, als charakteristisch für die Posteriorinfarkte anzusehen. 

Differentialdiagnostisch müssen Nekrosen im Ca1carina-Gebiet bei oberer 
Abklemmung sowie - bei stark hämorrhagischer Komponente - auch hämor
rhagische Infarzierungen in Erwägung gezogen werden, die sich bei Raumforde
rung ebenfalls in der Sehrinde entwickeln können (s.S. 407). 
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Abb. 188. 71jährige Patientin. Hochgradige Arteriosklerose. Stumpfnaher Infarkt im Bereich 
der A. cerebri posterior 

Die Verschlüsse der A. vertebralis finden sich in der Regel zwischen dem 
Atlasbogen und der Abgangsstelle bei der Aa. vertebrales in die Basilaris. TAT
SUMI und SHENKIN (1965) fanden einen Verschluß in 24% der Fälle in Höhe 
des Foramen magnum. Mehr als zwei Drittel der Patienten zeigten keine Sym
ptome. 

Infarkte im Versorgungsgebiet der Aa. vertebrales wirken sich u.a. auf Klein
hirn und Medulla oblongata aus. Teilnekrosen der Medulla oblongata bedingen 
durch die enge topographische Beziehung zahlreicher funktionell wichtiger Kern
gebiete, Zentren und Bahnen eine sehr bunte und vielfältige Symptomatik, die 
zu einer ebenso vielfältigen und verwirrenden Nomenklatur geführt hat. Eine 
tabellarische klinisch-patho-anatomisch-nomenklatorische Synopsis der diversen 
Syndrome findet sich bei GILLILAN (1964). Er wies darauf hin, daß sich die 
Infarkte des oberen und unteren Hirnstammes mit einer gewissen Regelmäßigkeit 
in den Versorgungsbezirken der kleinen, perforierenden, inneren Arterien lokali
sieren. Diese kleinen Gefäße entspringen entweder direkt aus der A. vertebralis 
und basilaris oder aus deren superfiziellen lateralen und zirkumferenten Ramifi
kationen. Sie übernehmen die eigentlich nutritive Funktion. Man kann ziemlich 
konstant dorsale, laterale, paramediane und mediane Versorgungsbezirke unter-
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Abb. 189. 51jähriger Patient. Laterales Oblongata-Syndrom als Folge einer älteren Throm
bose der A. vertebralis 

scheiden und die verschiedenen klinischen Ausfallssyndrome diesen Arealen 
zuordnen. 

Nach MINDERHOUD (1971) haben von der Fülle der klassischen Syndrome, die Z.T. 
nur anhand eines Falles beschrieben wurden, nur das Wallenberg- und das Millard-Gupler
Syndrom eine klinische Relevanz. Beim letzteren handelt es sich um ein kaudales mediales 
Ponssyndrom. 

Das Wallenberg-Syndrom oder laterale Oblongata-Syndrom wurde von WALLENBERG 
(1901) ursprünglich als Folge einer Embolie der A. cerebelli inferior posterior gedeutet. 
Spätere Untersuchungen ergaben, daß weniger eine Embolie der A. cerebelli inferior poste
rior als vielmehr Thrombosen oder arteriosklerotische Stenosen der gleichseitigen A. verte
bralis das Syndrom auslösen (BAKER, 1961; FISHER et al., 1961; ROLL, 1967; DORNDORF 
u. KAHRWEG, 1969; NOETZEL, 1969). Der entsprechende Infarkt umfaßt (Abb. 189) in sehr 
wechselndem Ausmaß: 

Wurzel und Kerne des Nuc1eus vestibularis Deiters, gleichseitigen Kern der Trigeminus
wurzel und laterale Teile der sekundären Trigeminusbahn, Nuc1eus ambiguus, Teile der 
Wurzel des 9. und 10. Hirnnervs sowie des Seitenstrangkernes und die dorsale Nebenolive, 
außerdem die Formatio reticularis, seitliche und vordere Anteile des Pedunculus cerebelli 
inferior, die spinozerebellaren Bahnen sowie Tractus spinotectalis, spinothalamicus und 
vestibulospinalis, die wj;:chselseitigen Faserverbindungen zwischen Olive und Kleinhirn 
sowie innere und äußere Fibrae arcuatae (ROLL, 1967). 

Die Verlegung der A. basilaris, vor allem durch Thrombosen, können in 
verschiedenen Höhen stattfinden. Daher zeigen die Infarkte in der Brücke eine 
sehr unterschiedliche Ausdehnung und sind manchmal auffallend klein. Da die 
Thrombosen häufig weiterwachsen, zeigt ein Brückeninfarkt gelegentlich Gebiete 
unterschiedlichen Alters (STEHBENS, 1972). Wenn ein Abscheidungsthrombus 
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Abb. 190. 46jähriger Patient. Einseitiger ischämischer Infarkt nach Aneurysmaruptur und 
Thrombose der Äste der A. basilaris 

sich in einer Seite der Basilaris bildet und die entsprechenden Äste verlegt, 
kann ein Infarkt einseitig sein (Abb. 190). Gefaßverlegungen der Gabelung der 
Basilaris können einen Mittelhirninfarkt hervorrufen. Bei kompletter Basilaris
thrombose finden sich ausgedehnte Infarkte der Brücke, die klinisch das Bild 
der Enthirnungsstarre hervorrufen und stets tödlich verlaufen. 

6. Kompression der Hirnarterien 

Der Verschluß eines Gefäßes kann auch bei Kompression der Gefäßwände 
durch erhöhten Außendruck herbeigeführt werden. Der darauffolgende Hirnin
farkt ist in seiner Erscheinung und Verlauf gleich wie bei Gefäßverschlüssen 
anderer Ätiologie. Nur seine Lokalisation ist verschieden und die Verände
rungen, auch bei Thrombose oder Embolie kleinerer kortikaler Äste, beginnen 
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sehr selten in den charakteristischen Stellen der Gefäßkompression, d.h. auf 
der Höhe der Falx und der Tentoriumsränder. 

Die Höhe des intrakraniellen Druckes ist nicht so wichtig, um arterielle Kompressionen 
zu erzeugen, wie die Schnelligkeit, mit der er sich einstellt (MOORE u. STERN, 1938; FJELDS 

U. HALPERT, 1953). Eine Kompression der Arterien findet entweder statt, wenn der intrakra
nielle Druck sehr schnell oder in kurzer Zeit steigt, oder wenn ein schon hoher intrakranieller 
Druck eine akute Steigerung zu einem neuen Maximum erfährt. Diese Tatsache wurde 
dahingehend interpretiert, daß die Arterie nicht mehr imstande ist, an einen akut entwickel
ten abnormen Streß zu adaptieren, mit Spasmus oder Paralyse reagiert und dadurch ein 
Abfall des Druckes entsteht, der die Kompression ermöglicht. LINDENBERG (1955) ist der 
Meinung, daß das Zusammentreffen eines Abfalls im systemischen Blutdruck mit einer 
akuten Steigerung des intrakraniellen Druckes ausschlaggebend ist. 

Verschlüsse bzw. Einengungen der Gefäße durch Kompression kommen vor 
allem bei der A. cerebri posterior vor. Daher können sowohl die kortikalen 
als auch die Stammhirnäste bzw. -zweige betroffen sein. Jeder der kortikalen 
Äste der A. cerebri posterior, der durch den Tentoriumrand kreuzt, kann allein 
oder zusammen mit anderen komprimiert werden. Die Nekrose bleibt in der 
Regel auf die Rinde begrenzt und kann auch hämorrhagisch sein. Wenn die 
Kompression vollständig ist, werden vom Infarkt sowohl die Rinde als auch 
das Marklager eingenommen, wie im Falle eines embolischen Verschlusses. Die 
Fissura calcarina ist durch eine einzelne Arterie oder durch einen einzelnen 
Ast der A. cerebri posterior versorgt und kann daher als einzelnes Gebiet ver
schont oder beschädigt vorkommen (Abb. 191). 

Die Hirnstammgefäße, die durch die Fossa interpeduncularis verlaufen und 
den Thalamus, kaudale Teile des Hypothalamus sowie mittlere Gebiete des 
Mittelhirns und der oberen Brücke versorgen, werden leicht komprimiert, wenn 
die Fossa interpeduncularis geschmälert und die Corpora mamillaria in sie 
hineingepreßt werden. In Fällen, bei denen der Tod auf ein akutes Hirnödem 
zurückgeht, zeigt sich diese Kompression in einer besonders starken Ischämie 
des Thalamus, dessen blasse Färbung sich von der dunkleren grauen Substanz 
des Striatum abgrenzt. Wenn die ischämische Phase längere Zeit überlebt wird, 
kann man eine Erweichung des Thalamus beobachten (Abb. 192). Elektive Pa
renchymnekrosen, die die häufigste Folge einer kurzfristigen Kompression aus
machen, sind nicht leicht zu erkennen. 

Die A. chorioidea anterior kann, wenn sie zwischen dem Gyrus hippocampi 
und dem optischen Bündel verläuft, gegen den vorderen Teil des Tentoriumrandes 
gepreßt werden. Gelegentlich wird das gesamte Versorgungsgebiet nekrotisch, 
nur die Wand des 3. Ventrikels und die Corpora mamillaria werden verschont, 
weil sie aus kleinen Gefäßen aus der A. communicans posterior versorgt werden. 
In der Mehrzahl der Fälle werden nur die Zweige, welche die Chorioidea anterior 
zu dem Pallidum abgibt, komprimiert. Dadurch entsteht eine Nekrose in den 
medialen Teilen des Pallidums, die den bei Kohlenmonoxidvergiftungen und 
bei Hypoxie vorkommenden beiderseitigen Pallidumnekrosen entsprechen 
(Abb. 193). 

Die Zweige der A. cerebri anterior können gegen den Sichelrand, vor allem 
bei einseitig raumfordernden Prozessen, gepreßt werden. Da die kleinen Gefäße, 
die den Gyrus cinguli versorgen, unter dem Rand der Falx verlaufen, bleibt 
er oder zumindest sein unterer Teil, der zu der Ci sterna interhemispherica orien-
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Abb. 191. 21jährige Patientin. Hirnabszeß mit hochgradigem Hirnödem und Kompression 
der A. cerebri posterior 

tiert ist, normalerweise verschont. Die frontoorbitalen Gefaßzweige und auch 
die gesamte A. cerebri anterior können durch die kaudale Hernie des Gyrus 
rectus in der Cisterna perichiasmatica komprimiert werden. 

Die A. cerebri media ist gut gegen die Kompression geschützt und weder 
sie noch ihre Abzweigungen stehen in unmittelbarer Beziehung zu harten und 
kantigen Strukturen. Die zwei Areale, bei denen sie auch komprimiert werden 
kann, sind die rostrale Strecke der Sylviischen Furche, wenn die Arterie um 
das Limen der Insula und das kaudale Gebiet der Furche verläuft, wo die hinteren 
Abzweigungen der Arterie verlaufen, um die Konvexität zu versorgen. 

Die Kompression der seitlichen Äste der A. cerebellaris superior gegen den 
Tentoriumrand kann zu symmetrischen Infarkten in der vorderen Hälfte der 
Kleinhirnhemisphäre führen. Die medialen Äste, die das Culmen versorgen, 
können allein oder zusammen mit den seitlichen Ästen komprimiert werden. 
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Abb.192. 61jähriger Patient. Subarachnoidale Blutung (Aneurysmaruptur) 12 Tage vor 
dem Tod. Ischämischer Infarkt im Thalamus als Folge der Kompression von Hirnstammge

faßen . Heidenhain-WoeJcke. x 3,5 

Abb.193. 54jährige Patientin. Zustand nach CO-Intoxikation 3 Wochen vor dem Tod 
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Der Nucleus dentatus, der von tiefen Ästen der A. cerebellaris superior versorgt 
wird, zeigt bei Kompression der betreffenden Arterien selten eine vollständige, 
meistens eine elektive Parenchymnekrose mit darauffolgender Sklerose. 

Die A. cerebellaris posterior inferior und ihre Xste können gegen den Rand 
des Foramen occipita1e magnum komprimiert werden. Die Folge sind ischämi
sche Infarkte sowohl in den Tonsillen als auch - wenn die peripheren Äste 
komprimiert werden - in der unteren Seite der Kleinhirnhemisphäre. 

Wenn die Arterien der ventralen Oberfläche der Medulla oblongata gegen 
den Rand des Foramen komprimiert werden, kann man eine elektive Parenchym
nekrose in einer oder beiden unteren Oliven erkennen. 

7. Aortenbogensyndrom 

Die Verschlüsse der supraaortalen Äste, die unter mannigfaltigen klinischen 
und antomisch-pathologischen Bildern auftreten, deren gemeinsamer Nenner 
in einer Störung der Hirndurchblutung besteht, sind unter den verschiedensten 
Namen in die Weltliteratur eingegangen: Takayasu's disease, Martorell-Farre
Syndrom, pulseless-disease. Das gleiche Bild wurde von SHIMIZU und SANO 
(1951) Thrombarteriitis obliterans subclavia-carotica, von ASK-UPMARK (1954) 
obI iterative brachio-enzephalitische Arteriitis, von WEIR und KYLE (1956) rever
sed coarctation, und von RATSCHOW (1959) Schultergürtel- bzw. Karotistyp 
genannt. Die von FR0VIG (1946) eingeführte Bezeichnung "Aortenbogensyn
drom" weist auf die gemeinsame okklusive Pathogenese am besten hin. Die 
Bezeichnung "umgekehrtes Aortenisthmusstenosen-Syndrom" drückt das der 
wahren Isthmusstenose entgegengesetzte Blutdruckverhalten zwischen den 
oberen und unteren Extremitäten und die umgekehrte Blutstromentwicklung 
in den Kollateralen aus. 

Dem Syndrom liegt eine Stenose oder ein Verschluß der Ostien sämtlicher 
vom Aortenbogen abgehender Gefäße (Truncus brachiocephalicus, A. carotis 
communis, A. subclavia) zugrunde. Die Folgen sind Pulslosigkeit der Hals
und Armgefäße mit stark herabgesetztem oder nicht meßbarem Blutdruck an 
den Armen, während an den Beinen Hochdruck besteht. Als Ursache des Ver
schlusses sind kongenitale Anomalien (TYLER u. CLARK, 1958), Halsrippe (GUN
NING et al., 1964), Traumen (GREMMEL u. SCHULTE-BRINKMANN, 1963), Riesen
zellarteriitis (STEHBENS, 1972), Mesaortitis luica (Ross u. McKuSICK, 1953) und 
Arteriosklerose (CALDWELL u. SKIPPER, 1961; AusTEN U. SHAW, 1962; CRAW
FORD et al., 1962) aufgedeckt worden. HEIDENBERG und LUPOVITCH (1966) haben 
das Syndrom bei einer Patientin mit Lymphogranulomatose festgestellt und 
führen seine Ursache auf die massive Bestrahlung zurück. 

Bei einem großen Teil der Erkrankten kommt eine ätiologisch ungeklärte 
Gefäßerkrankung vor, die zuerst von TAKAYASU (1908) beschrieben wurde. Aus 
diesem Grunde wird das Aortenbogensyndrom mit der Takayasu-Arteriitis 
(s.S. 365) häufig verwechselt (FR0VIG u. LÖKEN, 1951; SHIMlZU U. SANO, 1951; 
BALKEN U. EDWARDS, 1955). 

JUSIC und WECHSLER (1965) haben das Gehirn einer 19jährigen Patientin 
mit Aortenbogensyndrom neuropathologisch untersucht. Im Gegensatz zu den 
schweren Gefäßwandveränderungen im Bereich des Aortenbogens zeigten die 
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intrakraniellen Hirnarterien lediglich eine starke Hypoplasie. Die Autoren faßten 
diese weniger kongenital als funktionell auf, d.h. als Anpassungshypoplasie an 
den niedrigen Blutdruck. Trotz einer 4jährigen Anamnese von neurologischen 
Symptomen fand man im Gehirn nur geringgradige Veränderungen mit verein
zelten kleinen Mikroinfarkten und elektiven Parenchymnekrosen. Erst im Zu
sammenhang mit postoperativen Komplikationen traten schwere kortikale Schä
den im Bereich beider Großhirnhemisphären auf. 

8. Moyamoya-Krankheit (Nishimota-Takeuchi-Kudo-Krankheit) 

Japanische Neurochirurgen beobachteten eine Reihe von vor allem jugend
lichen Patienten, die verschiedene neurologische Symptome, häufig von flüchti
gem Charakter aufwiesen und angiographisch eine Einengung oder Ver schluß 
beider Aa. carotides interna auf der Höhe des Siphons zusammen mit einer 
angiomatösen Gefäßzeichnung in der Hirnbasis zeigten (TAKEUCHI, 1961; No
MURA u. SUZUKI, 1962; NISHIO, 1964; FUKUYAMA et al., 1965; NISHIMOTO et al., 
1965; SANO, 1965; KUDo, 1968; NISHIMOTO u. TAKEUCHI, 1968; SUZUKI u. 
TAKAKU, 1969). Die ersten Fälle, die außerhalb Japans von LEEDS und ABBOT 
(1965) veröffentlicht wurden, waren auch Kinder japanischer Herkunft. Später 
wurden ähnliche Befunde auch bei nicht-japanischen Kindern beschrieben (SI
MON et al., 1968; BUSCH, 1969; PRENSKY u. DAVIS, 1970; URBANEK et al., 1970; 
HILAL et al., 1971). 

Die heutige Auffassung ist, daß es sich dabei nicht um ein Krankheitsbild 
mit einer spezifischen Ätiologie handelt, sondern um eine Reihe von Prozessen, 
die zum Verschluß des Circulus Willisi und als Folge davon zu einer abnormen 
Entwicklung kollateraler Verbindungen führen (TAVERAS, 1969; HILAL et al., 
1971). Befunde bei den morphologisch untersuchten Fällen sprechen dafür, daß 
es sich meistens nicht um eine Neubildung, sondern vielmehr um eine Erweite
rung von normalerweise vorhandenen Gefäßen handelt (VUIA et al., 1970). Eine 
solche adaptive Erweiterung von Gefäßen kann sich bei Kindern leichter entwik
keIn. Inzwischen sind allerdings weitere Fälle veröffentlicht worden, bei denen 
es sich um ältere Patienten handelte (KRA YENBÜHL u. Y ASARGIL, 1965; WEIDNER 
etal., 1965; TAVERAS, 1969; JONES u. WETZEL, 1970; TERRACIANO etal., 1970; 
POOR u. GAcs, 1974). Voraussetzung für die Entwicklung teleangiektasieähn
licher Erweiterungen der kollateralen Gefäße ist, daß der Ver schluß der Hauptge
fäße besonders langsam vor sich gegangen ist. 

Eine teleangiektasieähnliche Erweiterung von kollateralen Gefäßen kann 
auch bei Verschlüssen der A. cerebri media vorkommen (ZÜLCH et al., 1974; 
YASARGIL u. SMITH, 1976). 

11. Verschlösse der Hirnvenen 

1. Venen- und Sinusthrombosen 

Thrombosen der Hirnvenen und -sinus stellen eine schwere Komplikation 
bei Erkrankungen dar, die in der Regel außerhalb des ZNS entstanden sind. 
Die Häufigkeit dieser Thrombosen ist mit Einführung der Antibiotika und von 
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effizienteren Maßnahmen zur Erhaltung des Wasserhaushaltes viel geringer ge
worden. Andererseits stellt die in zunehmender Häufigkeit angewandte lange 
Kortison-Medikation wahrscheinlich einen begünstigenden Faktor bei der Ent
stehung von Sinusthrombosen dar. 

Über die Häufigkeit des Vorkommens von Hirnvenen- und Sinusthrombosen 
im Sektionsgut finden sich nur wenige Angaben. EKLERS und COURVILLE (1936) 
fanden unter 12500 Autopsien eine Hirnvenen- und Sinusthrombose 98mal 
(0,78%). Im Jahre 1962 beobachteten NOETZEL und JERUSALEM (1965) bei 698 
Sektionsnillen 14mal eine Hirnvenen- und Sinusthrombose, 7mal stellten sie 
die Todesursache dar. 

Die Hirnvenen- und Sinusthrombosen zeigten bei diesen Autoren altersmäßig 
eine Häufung in der Perinatalperiode bis zum 1. Lebensjahr und dann zwischen 
dem 40. und 70. Jahr, in allen Lebensaltern war das männliche Geschlecht 
deutlich häufiger als das weibliche betroffen (6: 4). HROMADKA und HOHENEGGER 
(1967) hatten ein niedrigeres Durchschnittsalter mit zwei Drittel der Patienten, 
die zum Zeitpunkt des Todes jünger als 40 Jahre waren. 

Lokalisation und makroskopisches Bild 

Nach EKLERS und COURVILLE (1936), HUHN (1957, 1972), ESCOLA (1962) 
u.a. ist der Sinus sagittalis superior, nach NOETZEL und JERUSALEM (1965) der 
Sinus transversus am häufigsten thrombosiert. 

Die Häufigkeit hängt von dem ursprünglichen Infektionsherd ab (BAILEY, 
1971). Isolierte Thromben der oberflächlichen Hirnvenen kommen vor allem 
bei den eitrigen Meningitiden vor (BAILEY u. HASS, 1937). NOETZEL und JERUSA
LEM (1965) beobachteten 9 von insgesamt 105 Sinus- und Hirnvenenthrombosen, 
HUHN (1957) 8 von 59 und ESCOLA (1962) 2 von 17 Thrombosen der Venen 
der Großhirnkonvexität. Isolierte Kleinhirnvenenthrombosen fanden NOETZEL 
und JERUSALEM (1965) in 3 von 105 Fällen. Thrombosen des Sinus cavernosus 
sind äußerst selten (HAAS u. LAUBICHLER, 1968). 

Wenn der Sinus sagittalis superior und seine Zuflußvenen (Abb. 194) throm
bosiert sind, findet man fast immer eine subarachnoidale Blutung. Der Sinus 
ist mit Thromben ausgefüllt, die sich in den Vv. cerebri superiores ausbreiten, 
ohne sie ganz zu füllen. Im Längsschnitt erkennt man die Diskontinuität der 
Thrombi besonders gut, während die Querschnitte für die histologische Untersu
chung an den Thrombi vorbeigerichtet sein können. Der Grad der Organisation 
variiert je nach Alter des Prozesses. Bei den chronischen Thrombosen erkennt 
man oft eine fleckförmige Hämosiderose und Fibrose der weichen Häute mit 
der gleichen Lokalisation wie die der subarachnoidalen Blutungen bei den akuten 
Thrombosen. Die Rekanalisation kann zu der Bildung von größeren Gefäßen 
führen, die bei der Sektion mit dem normalen Gefäßlumen verwechselt werden 
können. 

Ä'tiopathogenese 

Thrombosen der Hirnvenen und des Durasinus können als primäre oder 
sekundäre Thrombosen auftreten. Letztere entstehen in der Regel durch Fortlei
tung von entzündlichen Prozessen aus der Nachbarschaft. Die primären Throm-
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a 

b 

Abb.194. a 13jähriger Patient. Rezidivierende Lungenarterienthromboembolien nach Or
chiektomie. Thrombose des Sinus sagittalis superior, die sich in den Vv. cerebri superiores 
fortleitet. b 75jährige Patientin mit generalisierter Thrombophlebitis. Frische Thrombose 

des Sinus sagittalis superior 
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bosen treten als selbständige Erkrankung auf und befallen einen Sinus bzw. 
einen Teil des Sinussystems, seltener die Hirnvenen. In der Regel kann bei 
den primären Thrombosen irgend eine Grundkrankheit nachgewiesen werden, 
die mit der Thrombose in einem mehr oder minder klaren Zusammenhang 
steht (NOETZEL u. JERUSALEM, 1965). Eine Seltenheit stellen die sog. idiopathi
schen Sinus- und Hirnvenenthrombosen dar, bei denen kein eindeutiger Zusam
menhang mit einer Grund- oder Begleiterkrankung zu erkennen ist (KUNGLER 
u. VOELLMY, 1953; SMITH, 1951; HROMADKA U. HOHENEGGER, 1967). 

Prinzipiell muß zwischen lokalen und allgemeinen pathogenetischen Faktoren 
unterschieden werden. Erstere müßten an der Stelle der Thrombose zu suchen 
sein. Hierher gehören Z.B. die in der Literatur beschriebenen entzündlichen 
zerebralen Phlebitiden (SMITH, 1951). Klinisch manifestieren sich die Thrombo
sen der Hirnkonvexität bei Meningitiden häufig in der zweiten oder dritten 
Woche nach vorübergehendem Abklingen der meningitischen Symptome (DoDGE 
u. SWARTZ, 1965). Für 25% der Venen- und Sinusthrombosen stellte HUHN 
(1971) eine Entzündung der Nachbarschaft als Ursache fest. 

Ein allgemeiner Faktor wird vor allem mit einer gesteigerten Gerinnbarkeit 
des Blutes zusammenhängen. Zu dieser Frage ist es wichtig festzustellen, wie 
weit bei den intrakraniellen Thrombosen auch Thrombosen an anderen Körper
stellen zu finden sind. Sinusthrombosen im Verlauf von Infekten sind in der 
Literatur wohlbekannt (bei NOETZEL u. JERUSALEM 10 Fälle von 81 Gesamtfällen 
unter Erwachsenen). Thrombosefördernde Mechanismen sind erhöhte Blutvisko
sität (SWANK, 1959) sowie Kreislaufstörungen. NOETZEL und JERUSALEM (1965) 
fanden bei 81 Fällen von Sinusthrombose Erwachsener 24mal Herz- und Kreis
laufstörungen. 

Große Bedeutung haben nach NOETZEL und JERUSALEM (1965) die Sinus
thrombosen bei intrakraniellen, raumfordernden Prozessen, bei denen die intra
kranielle Drucksteigerung und die sie begleitende Blutstromverlangsamung einen 
begünstigenden Faktor darstellen. 

Bei den Hirnvenen- und Sinusthrombosen als Komplikation entzündlicher 
Prozesse des Gehirns, der Hirnhäute und der Nebenhöhlen handelt es sich 
nur zum Teil um echte phlebitische Thromben, zum anderen Teil spielt auch 
hier eine Blutstromverlangsamung infolge Erhöhung des intrakraniellen Druckes 
eine Rolle. Vielfach handelt es sich dabei lediglich um isolierte, auf einzelne 
Hirnvenen beschränkt bleibende Thrombosen. Die Tonsillitis nimmt eine Zwi
schenstellung ein. Hierbei kann es sich wie auch bei anderen Infektionen, um 
eine aseptische Fernthrombose handeln. Andere in der Literatur mitgeteilte 
Grund- und Begleiterkrankungen der primären Sinus- und Hirnvenenthrombose 
sind Epilepsie, Tetanie, Schlafmittelvergiftung, Tumorkachexie, Coma diabeti
cum (ATA, 1965), CO-Vergiftung (HILLER, 1936), unverträgliche Bluttransfusio
nen (SCHALTENBRAND, 1951), protrahierter Insulinschock (ZEITLKOFER et al., 
1954), Schädeltraumen (SCHEINKER, 1945; VORPAHL, 1913). 

Primäre Sinusthrombosen treten häufig während der Schwangerschaft und 
im Wochenbett auf. In manchen Statistiken sind diese sogar als häufigste 
Form anzutreffen (MARTIN, 1941; HYLAND, 1950; BURT et al., 1951; WOLFF, 
1952; MEESSEN U. STOCHDORPH, 1957). 
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LORENTZ (1962) wies als erster auf den möglichen Zusammenhang zwischen 
Einnahme von oralen Kontrazeptiva und Venen thrombose hin. Ein Teil der 
Fälle wurde bei der Besprechung der arteriellen Gefäßverschlüsse (s.S. 380) be
handelt, weitere Venen- und Sinusthrombosen unter Ovulationshemmern wurden 
von SHAFEY und SCHEINBERG (1966), FILIPPA et al. (1967), REISNER et al. (1969), 
KRANKENHAGEN und KÖHLER (1971), VOlT und DORNDORF (1971) veröffentlicht. 

2. Folgen der venösen Thrombosen 

Die Folgen der Sinus- und Hirnvenenthrombose bestehen in einer venösen 
Abflußbehinderung und nachfolgender hämorrhagischer Infarzierung des Ge
hirns. Wegen der Unterschiede in der Pathogenese, Lokalisation und im histolo
gischen Bild zwischen dem hämorrhagischen Infarkt (s.S. 119) und der Infarzie
rung ist eine begriffliche Abgrenzung beider Läsionen zweckmäßig. 

Bei dem hämorrhagischen Infarkt bleiben die Petechien in der Regel auf die Rinde 
begrenzt. Bei der Infarzierung als Folge der Sinus- und Venenthrombosen breiten sich 
die Blutungen auch auf das Marklager aus, das stärker betroffen sein kann als die Rinde. 
Im Gegensatz zum hämorrhagischen Infarkt finden sich, wenn die Infarzierung länger 
überlebt wird, dazwischen Inseln von Rindengewebe, das weitgehend verschont geblieben 
ist. 

In der Infarzierung findet sich ein in der Regel ausgeprägteres Ödem als beim hämorrha
gischen Infarkt. Mikroskopisch erkennt man, daß die Blutungen sich um die Venolen 
lokalisieren (GARCIA et al., 1975). 

Die hämorrhagischen Infarzierungen treten in direkter Abhängigkeit von 
den thrombosierten Gefäßabschnitten auf. Ihr Sitz wird jedoch weniger durch 
den thrombotisch verschlossenen Sinusabschnitt als vielmehr durch einen throm
botischen Verschluß der vorgeschalteten Hirnvenen bestimmt (NOETZEL u. JERU
SALEM, 1965). Solange ein Thrombus auf einen Sinusabschnitt beschränkt bleibt, 
kann er einen Nebenbefund ohne erkennbare klinische und morphologische 
Folgeerscheinungen darstellen, oder er verursacht nur allgemeine, meist vorüber
gehende Stauungserscheinungen (MEEssEN u. STOCHDORPH, 1957; EscoLA, 1962; 
VORPAHL, 1962). Erst die Thrombosierung der dem Sinus vorgeschalteten Hirn
venen, die gelegentlich auch isoliert, ohne Beteiligung des Sinus durch einen 
Thrombus verschlossen sein können, hat die Ausbildung einer hämorrhagischen 
Infarzierung zur Folge. Dies erklärt ihre unterschiedliche, oft nur eine Hemisphäre 
betreffende Lage in Groß- und Kleinhirn. 

a) Einzugsgebiete der Hirnvenen und Lokalisation 
der hämorrhagischen Infarzierung 

Die Erörterung von Topographie und unterschiedlicher Ausbreitung der hä
morrhagischen Infarzierungen setzt die gen aue Kenntnis der Einzugsgebiete der 
Hirnvenen voraus. 

Das aus dem Gehirn abfließende Venenblut wird über die äußeren und 
inneren Venen den großen Blutleitern zugeführt und fließt über die V. jugularis 
aus der Schädelhöhle ab. Die äußeren Venen sammeln das Venen blut aus der 
Hirnrinde und dem subkortikalen Mark, wogegen das Venenblut aus dem tiefen 
Hemisphärenmark und aus den Stammganglien über die inneren Hirnvenen 



Einzugsgebiete der Hirnvenen und Lokalisation der hämorrhagischen Infarzierung 407 

Abb. 195. 18monatiges Kind. Grundleiden : Sympathoblastom. Ausgedehnte Thrombosen 
der bei den Sinus transversi, des Confluens sinum und des Sinus sagittalis superior. Hämor

rhagische Infarzierungen der Großhirnrinde parasagittal und des Striatums 

in der V. magna Galeni gesammelt wird. Die Grenzzone zwischen diesen bei den 
Einzugsgebieten verläuft dabei im äußeren Drittel des Markes und wurde von 
FERNER (1959) als "venöse" Wasserscheide angesprochen. Manchmal verläuft 
sie unmittelbar unter der Hirnrinde, also im Bereich der U-Fasern, meist aber 
etwas tiefer im Mark (Abb. 195). 

Xußere Venen 

Die Vv. cerebri superiores dorsales verlassen den Subarachnoidalraum schon 
1 cm lateral vom Sinus sagittalis superior und treten in die Dura ein, um den 
Sinus zu erreichen. Sie sammeln das Venen blut aus der Konvexität, ausgenom
men den mantelkantennahen Abschnitten und der Medialseite, also den Windun
gen im interhemisphären Spalt. Dementsprechend sieht man bei Thrombosierung 
dieser Venen Infarzierungen der Konvexität unter mehr oder minder vollkomme
ner Aussparung der Mantelkante (Abb. 196). 

Die Vv. cerebri superiores mediales münden seitlich und unten direkt in 
den Sinus sagittalis superior. Sie nehmen das Venen blut aus den mantelkantenna
hen Windungen auf. Bei ihrer Thrombosierung beobachtet man Infarzierungen 
der Windungen der Mantelkante. 

Die Vv. cerebri iriferiores sammeln das Venenblut aus den Schläfenlappen 
und aus lateralen und basalen Anteilen des Okzipitalhirns. Sie münden in den 
Sinus transversus auf der Strecke zwischen Confluens sinuum und Übergang 
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Abb. 196. 37jährige Patientin. Thrombose der rechten V. cerebri superior dorsal 

des Sinus transversus in den Sinus sigmoideus. Bei ihrer Thrombosierung findet 
man Infarzierungen des Schläfenlappens oder des basolateralen Okzipitalhirns 
(Abb. 197). 

In dem Einzugsgebiet dieser, unabhängig vom Verlauf der Arterien über 
die Konvexität, zu dem Sinus sagittalis und transversus ziehenden Venen fanden 
NOETZEL und JERUSALEM (1965) hämorrhagische Infarzierungen am häufigsten. 
Einen thrombotischen Verschluß der Venen, meist auch der dazugehörigen Sinus
abschnitte, fanden sie so gut wie immer. Am Kleinhirn treten bei Thrombosen 
des Sinus transversus die hämorrhagischen Infarkte an der Unterfläche im Ein
zugsgebiet der Vv . cerebelli inferiores auf. 

Die kleinen Vv. cerebri anteriores haben ein umschriebenes Einzugsgebiet 
von der Stirnhirnunterfläche und Medianseite und dem oralen Anteil des Bal
kens. 

Die Vv. cerebri mediae superjiciales und profundae verlaufen oberflächlich 
und in der Tiefe der Fissura Silvii. Sie sammeln das Blut aus latero-basalen 
Anteilen des Stirnhirns und aus der Inselrinde und stehen über die Vv. anastomo
tica magna (Troland) mit den Vv. cerebri superiores und über die V. anastomo
tica parva (Labbe) mit den Vv. cerebri inferiores in Verbindung. Die Vv. cerebri 
mediae superficiales münden in den Sinus cavernosus. Die Vv. cerebri mediae 
profundae bilden zusammen mit den Vv. cerebri anteriores die V. basalis (Rosen
thai). 
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Abb. 197. 70jährige Patientin. Durch Peritonitis ausgelöstes periphäres Herzkreislaufversa
gen. Thrombose des Sinus transversus links und der V. cerebri inferior 

Die Vv. cerebri posteriores begleiten die gleichnamige Arterie und münden 
nach Kreuzung der Ci sterna ambiens in die V. basilaris. Ihr Einzugsgebiet 
ist der medio-basale Anteil des Okzipitalhirns, wobei im Zentrum die Sehrinde 
gelegen ist (Abb. 198). 

Die V. corporis callosi posterior, die nach oral mit der V. corporis callosi 
anterior anastomosiert, mündet um das hintere Balkenknie verlaufend in die 
V. basalis oder direkt in die V. cerebri magna Galeni. 

In dieser zweiten Gruppe von Venen, die gleichnamige Arterien begleiten, 
fließt das Blut in entgegengesetzter Richtung des Arterienbluts zu den basalen 
Venen. Bei der Infarzierung im Quellgebiet dieser Venen können thrombotische 
Verschlüsse nicht immer nachgewiesen werden und bei ihrer Entstehung haben 
hämodynamische Faktoren eine vorrangige Bedeutung. 

Innere Venen 

Die V. capitis nuclei caudati mündet in die V. cerebri interna, während 
die V. thalamica, die vorwiegend das Blut aus dem mittleren und hinteren 
Drittel des Thalamus aufnimmt, nach ihrer Vereinigung nach rostral in konve
xem Bogen verläuft, um weit hinten in die V. cerebri interna einzumünden. 
Vom rostralen Anteil des Thalamus ziehen kleine Venen basalwärts zu den 
Vv. cerebri mediae profundae. 



410 Gefäßerkrankungen und Durchblutungsstörungen des Gehirns 

Abb. 198. 64jähriger Patient. Okzipitalbetonte eitrige Meningitis. Hämorrhagische Infarzie
rung im Abflußgebiet der linken V. cerebri posterior 

Die Venen aus dem Mark des Stirnhirns vereinigen sich unter weitgehender 
Aussparung des Nucleus caudatus zur V. septi pelludici. Aus frontoparietalen 
und parietalen Markanteilen nehmen die Vv. Jrontoparietales das Blut auf. Sie 
bilden nach Vereinigung mit der V. septi pelludici die V. cerebri interna, die 
über den rostralen Anteil des Thalamus hinwegzieht. Unabhängig davon mündet 
die V. parieto-occipitalis, die das Blut aus dem parieto-okzipitalen Anteil des 
Scheitellappens und des Okzipitallappens aufnimmt, dicht vor der V. basalis 
in die V. cerebri interna oder direkt in die V. magna Galeni. 

In einer Gruppe von Fällen führt die Thrombosierung der inneren Hirnvenen 
zu einer Infarzierung der Stamm ganglien, während das tiefe Hirnhemisphären
mark, das ebenfalls zum Einzugsgebiet der inneren Hirnvenen gehört, völlig 
oder weitgehend verschont bleibt. Entsprechend der Thrombosierung weiterer 
Sinusabschnitte finden sich darüber hinaus in einem Teil dieser Fälle weitere 
Infarzierungen im Einzugsgebiet der äußeren Hirnvenen und des Groß- und 
Kleinhirns. 

Bei Neugeborenen und Kindern findet man im Unterschied zur vorigen 
Gruppe bei weitgehendem oder völligem Verschontbleiben der Stammganglien 
eine hämorrhagische Infarzierung des zentralen Hemisphärenmarkes. Dieser 
Verteilungstyp (Abb. 199) entspricht dem Einzugsgebiet der Vv. frontales (Septi 
pelludici), fronto-parietales und parieto-occipitales internae. Dabei f,illt die 
Grenze der Markdestruktion rindenwärts mit dem Einzugsgebiet der inneren 
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Abb. 199. Sjähriges Kind. Vitium cordis. Ausgedehnte Marklagerblutung bei vorangegange
ner Blutgerinnungsstörung 

Hirnvenen zusammen. In den Arbeiten von SCHWARZ und FINK (1964), HALLER
VORDEN (1937, 1939, 1953, 1956), EHLERS und COURVILLE (1936) wurde hervorge
hoben, daß Thrombosen der V. magna Galeni und der vorgeschalteten Venen 
bei Neugeborenen und Säuglingen häufiger vorkommen als Thrombosen des 
Sinus sagittalis superior und der äußeren Hirnvenen . Im Ausheilungsstadium 
der hämorrhagischen Infarzierung des tiefen Großhirnhemisphärenmarkes als 
Folge einer Thrombosierung der inneren Hirnvenen resultieren charakteristische 
Ausfcille mit dem Bild der Markporenzephalie (FRIEDE, 1972). 

Eine Infarzierung des Plexus chorioideus der Großhirnkammern wird bei 
Thrombosierung der inneren Hirnvenen häufig in Begleitung einer Infarzierung 
sowohl der Stammganglien als auch des tiefen Hemisphärenmarkes im Kindesal
ter wie auch beim Erwachsenen angetroffen. 

3. Kompression der Hirnvenen 

Die Zunahme des extravasalen Volumens wegen zusätzlicher Volumenanteile 
durch einen Tumor, einen Abszeß, ein Hämatom, ein Hirnödem oder auch 
durch eine Zunahme der intrakraniellen Liquormenge zieht regelmäßig eine 
Kompression der Hirnvenen nach sich. Eine umschriebene Volumenzunahme 
bestimmter Hirnanteile kann zur Venenkompression am Ort des raumfordernden 
Prozesses führen. In diesem Falle entwickelt sich eine allgemeine intrakranielle 
Drucksteigerung erst von einem bestimmten Grenzwert an. 

Der gesteigerte intrakranielle Druck wirkt sich nur unwesentlich an Arterien 
und Arteriolen, wesentlich stärker an den Kapillaren und an den Venen aus 
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und der Blutstrom verlangsamt sich. Hierdurch entwickelt sich sowohl eine 
Hypoxydose als auch eine Abnahme der Spülfunktion des Blutes mit darauffol
genden Permeabilitätsstörungen und Ödemvorgängen. Schließlich entstehen aber 
folgenschwere Sperren des venösen Abflusses an den Prädilektionsorten, nämlich 
im Bereich der Hernienbildung in den basalen Zisternen, die zu charakteristi
schen hämorrhagischen Infarzierungen im Quellgebiet der komprimierten Venen 
führen. Besonders betroffen sind die Vv. occipitales sowie die V. basilaris Rosen
thaI. Die typisch lokalisierten hämorrhagischen Hirninfarkte betreffen entweder 
nur die Teile des medialen Okzipitallappens, meist das Gebiet der Callcarina 
oder den ganzen Okzipitallappen, d.h. die medialen, basalen und angrenzenden 
lateralen Abschnitte, niemals die Konvexität (PIA, 1957). 

Auch primäre totale Ischämien können über eine Öderribildung zur Venen
kompression führen. MAYER (1967) beobachtete bei länger überlebenden Patien
ten nach einem schweren Kreislaufkollaps in 3 Fällen und nach einem Herzstill
stand in 5 Fällen ein offensichtlich venös bedingtes Verteilungsmuster der Hirn
schäden. 

Unabhängig von der Genese der venösen Abflußbehinderung entwickelt sich auf
grund der veränderten Suspensionsstabilität eine erhöhte Erythrozytenaggregation, etwa 
durch Einstrom von Thrombokinase. Die dadurch verstärkte Störung teilt sich nun wieder 
der venösen Strom bahn stromabwärts vom geschädigten Gebiet mit. Dies wirkt sich erneut 
verstärkend auf die ursprünglich vorhandene venöse Abflußstörung aus. Ein derartiger 
Circulus vitiosus schließt häufig an einen Gewebsschaden an, der primär nicht durch eine 
venöse Zirkulationsstörung bedingt wurde, der aber dazu führt, daß ein sekundärer, durch 
Stase im abführenden Kreislaufabschnitt hervorgerufener Gewebsschaden sich auf die pri
märe Läsion aufpfropft und mit ihr verschmilzt. 
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