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Vorwort der Werkherausgeber

Der vorliegende neubearbeitete Band zur Neuropatho-
logie und zur Pathologie der Muskulatur, der in letzter 
Auflage 2002 (Herausgeber: J. Peiffer, J. M. Schröder und  
W. Paulus) erschien, ist in die dritte Auflage des Gesamt-
werks „Pathologie“ integriert worden. Werner Paulus 
und J. Michael Schröder haben die Neuauflage wieder 
konzipiert, wobei Herr Paulus die Neubearbeitung der 
Pathologie des zentralen Nervensystems zusammen mit 
einer Reihe anderer gut bekannter Autoren übernom-
men hat und die Pathologie des peripheren Nervensys-
tems und der Muskulatur von Herrn Schröder gestaltet 
wurde. Dabei kam es zu keiner Hinzunahme neuer The-
men, aber zu ihrer Vertiefung und Neugestaltung, wo 
immer es nötig war. Dies betraf vor allem die Integration 
neuer molekulargenetischer Daten, die insbesondere bei 
den neoplastischen und hereditären Erkrankungen in-
zwischen zur Verfügung stehen und zum pathogene-
tischen Verständnis und zur Präzisierung der diagnosti-
schen Aussage wesentlich beitragen. Dadurch hat das 
Buch eine neue Dimension bekommen und seine Posi-
tion als Standardwerk zur Neuropathologie und zur 
 Pathologie der Muskulatur in der deutschsprachigen 
 Literatur gestärkt.

Der vorliegende Band umfasst in seinem ersten und 
zweiten Teil die Pathologie des zentralen und peripheren 
Nervensystems. In seinem dritten Teil kommt die Patho-

logie der Muskulatur zur Sprache. Überall finden sich 
grundlegende Informationen zur Genese der Erkran-
kungen und zu ihrer Diagnostik. Natürlich werden in 
 allen Bereichen Akzente gesetzt, die sich an der Praxis 
orientieren. So wurde zum Beispiel der Pathologie der 
ZNS-Tumoren und der Biopsie-Diagnostik peripherer 
Neuropathien und Myopathien besondere Aufmerksam-
keit gewidmet.

Unser Dank gilt den Autoren des vorliegenden Bandes. 
Sie haben mit viel Mühe, Zeitaufwand und Sorgfalt das 
Zustandekommen des Gesamtwerks ermöglicht. Ein ganz 
besonderer Dank gilt Herrn Werner Paulus, der für die 
ZNS-Neuropathologie die Zusammenstellung der ver-
schiedenen Kapitel und ihre Durchsicht auf sich genom-
men, und Herrn Michael Schröder, der die gesamte Pa-
thologie des peripheren Nervensystems und der Skelett-
muskulatur dargestellt hat. Danken möchten wir außer-
dem für ihre tatkräftige Mithilfe bei der Begleitung und 
Drucklegung des Bandes Frau Martha Berg, Frau Ellen 
Blasig und Frau Gabriele Schröder als Mitarbeiterinnen 
des Springer-Verlags.
 
München  Günter Klöppel 
Hannover  Hans H. Kreipe
Wiesbaden Wolfgang Remmele
im Oktober 2011



Vorwort zur Neuauflage

Die letzte Auflage des vorliegenden Bandes stammt aus 
dem Jahr 2002. Wie in anderen Wissensgebieten, so 
 steigen unsere Kenntnisse auch in der Neuropathologie 
offen bar exponentiell an. Das gilt insbesondere für die 
neuen Erkenntnisse der Molekulargenetik. Viele Diagno-
sen lassen sich heute molekulargenetisch präzisieren, 
 wobei manche klinisch-pathologisch definierten Enti-
täten ihren angestammten Platz in der Klassifikation ein-
büßen und jetzt bestimmte Phänotypen auf unterschied-
liche Genotypen zurückzuführen sind. Andererseits sind 
überraschenderweise wieder bestimmte Genotypen mit 
unterschiedlichen Phänotypen verbunden, so dass die 
alte klinisch-pathologische Klassifikation nicht überflüs-
sig wird, sondern nur auf neue Weise geordnet werden 
muss.

Im vorliegenden Band sind die wichtigsten Erkran-
kungen des Nervensystems und der Muskulatur mehr oder 
weniger ausführlich dargestellt und möglichst in jedem 
Fall mit einzelnen Literaturhinweisen versehen, die den 
Zugang zu weiteren Informationen eröffnen. Dabei wurde 
versucht, den Stoff sinnvoll zu gliedern, so dass eine Klas-
sifikation der Erkrankungen verfügbar ist, mit deren Hilfe 
man sich in der Literaturfülle zurechtfinden kann. Der 
webbasierte Zugang zu den Literaturdatenbanken ist heute 
zwar problemlos möglich, aber die Stofffülle ist auf dem 
Bildschirm nicht übersehbar; es fehlt die synoptische 
Übersicht über die Zusammenhänge, was in einem Buch 
gewährleistet ist. Andererseits erübrigen die verfügbaren 
Datenbanken in einem zusammenfassenden „Handbuch“-
artigen „Lehr- und Nachschlagewerk“ wie dem vorliegen-
den den Zwang zur Vollständigkeit des Zitierens der zu 
einem Thema erschienenen Literatur. In diesem Sinne war 
es eines der Hauptanliegen des vorliegenden Werkes, mög-
lichst umfassend Stichworte und Begriffe zum Thema der 
Pathologie des Nervensystems und der Muskulatur in 
 einer gegliederten Form zu liefern, die den Zugang zur 
Spezialliteratur erleichtert.

Das zweite Hauptanliegen besteht in einer Bilddoku-
mentation dieser Erkrankungen, die in den bisher vorlie-
genden elektronischen Datenbanken nicht in gleicher 
Qualität verfügbar ist.

Eine wichtige Neuerung ist die gleichzeitige Verfügbar-
keit einer elektronischen Textversion, so dass jeder Such-
begriff im Text, wo immer er geschrieben steht, auffind-
bar ist.

Wir freuen uns, dass bei zunehmender Spezialisierung 
auch in der Neuropathologie einige neue, sehr kompetente 
Autoren gewonnen werden konnten.

Allen, die an der Entstehung dieses Werkes Anteil ha-
ben, sei an dieser Stelle gedankt. Das gilt ganz besonders 
für die Autoren, die trotz zahlreicher anderweitiger Ver-
pflichtungen, die auch in der Neuropathologie ebenfalls 
exponentiell anzuwachsen scheinen, die Mühe des Schrei-
bens auf sich genommen und die Deadline eingehalten 
haben. Dankbar sind wir für die technische Hilfe am Insti-
tut für Neuropathologie in Aachen, namentlich Frau Elke 
Beck, Frau Astrid Knischewski, Frau Hannelore Mader 
und Frau Hannelore Wiederholt, aber auch für die Hilfe 
bei der Literaturbeschaffung, Textgestaltung und Schreib-
arbeit, namentlich Frau Ingrid Schmitt, Frau Doris Dah-
men, Frau Heidi Nowack und Frau Marita Krott. Herr Ralf 
Mersmann vom Institut für Neuropathologie in Münster 
war für die Durchsicht der Kapitel unter technischen Ge-
sichtspunkten und bei der Optimierung von Abbildungen 
eine unschätzbare Unterstützung. Den Kollegen, die über 
viele Jahre interessante Biopsie- und Autopsiepräparate 
zur Beurteilung übersandt haben, danken wir ebenfalls. 
Der Zitationsweise in PubMed sind einige Umlaute und 
Sonderzeichen zum Opfer gefallen. Wir bitten die betrof-
fenen Autoren um Nachsicht.

Den Buchserie-Herausgebern, insbesondere Herrn Prof. 
Dr. med. G. Klöppel, danken wir für die Geduld, die sie bis 
zur Einreichung der Manuskripte aufgebracht haben, und 
dem Springer Verlag mit seinem Team, insbesondere den 
Damen Martha Berg, Ellen Blasig und Gabriele Schröder, 
für die gute Betreuung während der vergangenen Jahre 
und während der endgültigen Gestaltung des vorliegenden 
Bandes in den letzten beiden Jahren.

Aachen J. Michael Schröder 
Münster Werner Paulus
Oktober 2011
 



Vorworte zur zweiten Auflage und zu den
Sonderausgaben von 2002 und 1995

Gegenüber der Erstauflage gibt es noch eine weitere 
Neuerung. Der vorliegende Band 6 des Gesamtwerkes 
Pathologie erscheint zusätzlich als Einzelband unter dem 
Titel „Neuropathologie“. Er soll damit einem speziellen 
Leserkreis zugänglich gemacht werden, für den allein die 
Neuropathologie von besonderem Interesse ist (Neuro-
pathologen, verwandte klinische Fächer einschließlich 
Augen und HNO Heilkunde).

Als Herausgeber des Gesamtwerkes Pathologie bin ich 
zunächst den beiden Herausgebern des vorliegenden 
Bandes zu großem Dank verpflichtet, daß sie ihn von An-
fang an betreut und seiner Aufnahme in das Gesamtwerk 
zugestimmt haben. Mein Dank gilt weiterhin allen Auto-
ren für ihre wertvolle Mitarbeit. Herrn Dr. Thiekötter, 
Frau Montenbruck und Herrn Schwind vom Springer-
Verlag danke ich dafür, daß sie die Planung und Gestal-
tung des Bandes in jeder Phase mit Tatkraft und Sachver-
stand begleitet haben. Der Neuauflage der „Neuro-
pathologie“ wünsche ich, daß sie unter der ärztlichen 
Leserschaft – sei es als Band 6 des Gesamtwerkes, sei es 
als eigenständiger Einzelband – den gleichen Anklang 
finden wird, wie die Erstauflage vor 11 Jahren.

Wiesbaden, im Februar 1995 Wolfgang Remmele

Vorwort zur zweiten Auflage
Das Gesamtwerk Pathologie wird gegenüber der ersten 
Auflage zwei Bände mehr umfassen, also in 6 Bänden er-
scheinen. Der hier vorliegende Band 6, der weitgehend 
dem Band 4 der ersten Auflage entspricht, enthält die Pa-
thologie des zentralen und peripheren Nervensystems, der 
Muskulatur und der Sinnesorgane. Herr Professor Peiffer 
(Tübingen), der in der ersten Auflage das umfangreiche 
 Kapitel „Pathologie des Zentralnervensystems“ noch allein 
bearbeitet hatte, entschloß sich, die Bearbeitung dieses 
Themas in der 2. Auflage auf zahlreiche, seiner Schule ent-
stammende Autoren aufzuteilen, um so der Fülle neuer 
Daten gerecht werden zu können. Dieses Vorgehen wird 
sich auch in weiteren Bänden der 2. Auflage wiederfinden. 
Die Pathologie des peripheren Nerven systems wurde we-
sentlich erweitert. Der Autor, Herr  Pro fessor Schröder 
(Aachen) ist Mitherausgeber der Neu auflage. Die Kapitel 
„Pathologie der Skelettmuskulatur“, „Auge“ und „Ohr“ 
wurden ebenfalls auf den neuesten Stand gebracht. Dies 
gilt auch für den neuropathologi schen Teil des Kapitels 
„Angeborene Stoffwechselkrankheiten“; dagegen wurde 
auf die Neubearbeitung des allgemeinpathologischen Ab-
schnittes (Autor in der Erstauf lage H. E. Schaefer/Freiburg 
i. Br.) verzichtet, da sonst die Thematik und der Rahmen 
des Bandes gesprengt worden wären. Der dennoch größe-
re Umfang dieses Bandes zeigt, wie sehr sich unser Wissen 
auf dem Gebiet der Neuro pathologie erweitert hat.

Vorwort zur Sonderausgabe 2002
Die fünf Jahre seit dem letzten Erscheinen unserer Neu-
ropathologie, damals der 2. Auflage des Bandes 4 des von 
W. Remmele herausgegebenen Lehr- und Nachschlage-
werkes Pathologie, brachten in der Hirnforschung wie 
auch in der Forschung auf dem Gebiet der Muskel-, Ner-
ven- und Stoffwechselerkrankungen wesentliche Fort-
schritte, die vor allem den Methoden der Molekularbio-
logie zu verdanken sind. Ob in der Pathologie der Tumo-
ren des Nervengewebes, ob bei den degenerativen und 
metabolischen Hirnerkrankungen oder bei den Epilep-
sien, – überall eröffnete die Molekulargenetik völlig 
neue Einblicke in die pathophysiologischen Grundlagen 

der Krankheiten. Die neuen Methoden erlaubten es, die 
 Diagnostik wesentlich zu verfeinern und der Therapie 
neue Wege zu erschließen, machten es aber auch not-
wendig, althergebrachte Klassifikationen zu revidieren. 
Diese Erkenntnisse mussten in der Neuauflage Berück-
sichtigung finden. Dies forderte unvermeidbar eine Aus-
weitung des rein neuropathologischen Anteiles. Dank 
des Entgegenkommens von Herrn Prof. Remmele und 
des Springer-Verlages gelang dies dadurch, dass die den 
beiden Sinnesorganen Auge und Ohr gewidmeten Ab-
schnitte in andere Bände des Gesamtwerkes verlagert 
wurden.
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Das Ziel des Bandes blieb gleich, nämlich dem in Wei-
terbildung befindlichen Neuropathologen das nötige Rüst-
zeug anzubieten, darüber hinaus aber auch dem Neu ro-
logen, Neuropädiater, Neurochirurgen und Psychiater die 
morphologischen Grundlagen der Krankheiten des Ner-
ven- und Muskelsystems zu vermitteln und eine Brücke 
zur Neurobiologie und Neurochemie zu schlagen. Die 
Praxisbezogenheit sollte erhalten bleiben. Sie wurde so-
gar verstärkt durch Erfahrungen aus der Gutachterpraxis, 
deutlich in den Beiträgen des Rechtsmediziners Prof. Dr. 
M. Oehmichen und dessen Mitarbeiter, Dr. H.G. König.

Stärker als in den beiden vorangegangenen Auflagen 
sind pathophysiologische und neurobiologische Grund-
lagen eingearbeitet worden. Das Eingangskapitel von 
Herrn Prof. Dr. H. Wolburg erfuhr deswegen eine we-
sentliche Ausweitung. Thematische Überschneidungen 
ließen sich nicht immer ausschließen, wurden manchmal 
auch bewusst vorgenommen, wenn es darum ging, zu 
starke Spezialisierung zu vermeiden und den Blick auch 
auf differentialdiagnostisch wichtige andere Kapitel zu 
lenken. Da der Umfang des Buches beschränkt bleiben 
musste, waren die Autoren ohnehin genötigt, nicht allzu 
sehr auf spezielle Problemstellungen einzugehen. Dies 
gilt insbesondere für das umfangreiche Kapitel über die 
Stoffwechselkrankheiten, bei denen die Fortschritte in 
der Neurochemie und Molekulargenetik zu einer starken 
Ausdifferenzierung der Krankheiten führten.

Unter den Autoren fand ein altersbedingter Wechsel 
statt: Mein langjähriger Mitarbeiter, Herr Priv.-Doz. Dr. 

J. W. Boellaard, bat darum, seinen Beitrag über die über-
tragbaren spongiformen Enzephalopathien, unter denen 
er sich intensiv mit der Gerstmann-Sträußler-Krankheit 
befasst hatte, abgeben zu können. Es gelang hier, in 
Herrn Prof. Dr. H. A. Kretzschmar den auf dem Gebiet 
der prionenbedingten Krankheiten kompetentesten deut-
schen Wissenschaftler zu gewinnen, damit aber auch 
den Kreis der bisherigen Mitarbeiter, die mit Ausnahme 
von Herrn Prof. J. M. Schröder dem Tübinger Arbeits-
kreis verbunden waren, auszuweiten. Herr Primarius 
Doz. Dr. C. Bancher, jetzt zuständig für die Alters de -
menzen, hatte in Wien bei Prof. Jellinger zeitweise mit 
Herrn Prof. Dr. W. Paulus zusammengearbeitet, der sei-
nen Müns te raner Mitarbeiter, Herrn Priv.-Doz. Dr. C. H. 
Rickert, einbrachte. Mein Beitrag über die Neuropatholo-
gie der Psychosen wurde von meinem früheren Mitar-
beiter, Herrn Priv.-Doz. Dr. A. Stevens übernommen, das 
Alkohol-Kapitel von Herrn Prof. Dr. M. Oehmichen. Alle 
Autoren tragen wie bisher die Verantwortung für die 
Richtigkeit der Zahlenangaben und Literaturverweise in 
ihren Kapiteln.

Meinen beiden Mitherausgebern und ihren Mitarbei-
tern danke ich für wertvolle Hinweise, dem Springer-Ver-
lag für seine verständnisvolle Mithilfe bei der Gestaltung 
dieses Bandes, wobei mein besonderer Dank den Herren 
R. M. Zolk und K. Schwind gilt.

Tübingen, im Frühjahr 2002  Jürgen Peiffer

Vorworte zur zweiten Auflage und zu den Sonderausgaben

Vorwort zur Sonderausgabe 1995
In den 10 Jahren seit dem Abschluss des Manuskriptes für 
den Band 4 des von W. Remmele herausgegebenen Lehr- 
und Nachschlagebuches „Pathologie“ haben sich die 
 Neu ro wissenschaften und darunter auch die Neuropatho-
logie wie kaum ein anderes medizinisches Fach weiter-
entwickelt. Immunologische, molekularbiologische und 
-geneti sche Methoden sowie die Möglichkeiten compu-
terisierter bildgebender Verfahren haben dabei zu einer 
Fülle neuer Erkenntnisse für die Neuropathologie geführt. 
Diese mach ten es notwendig, alle Kapitel des Abschnittes 
I (Zentralnervensystem) neu zu schreiben. Während die 
Beiträge zur Pathologie des Nervensystems in der 1. Auf-
lage noch von mir allein verfasst worden waren, habe ich 
nun angesichts der raschen Weiterentwicklung des Faches 
eine Reihe von Kapiteln an hierfür jeweils besonders qua-
lifizierte ehemalige Mitarbeiter abgegeben. Ich hoffe, dass 
dadurch die Einheitlichkeit der Darstellung nicht gelitten 
hat, zumal alle Autoren dieses Abschnitts einer gemein-
samen Schule entstammen.

   Als Mitherausgeber des Bandes konnte J. M. Schröder 
gewonnen werden. Die Pathologie des peripheren Nerven-
systems wurde zusätzlich zur Pathologie der Skelettmus-
kulatur von J. M. Schröder übernommen, während für die 

Pathologie des Auges weierhin J. Gärtner, für die des Ohres 
W. Schätzle und A. Koch verantwortlich zeichnen.

   Die klinische, diagnostisch orientierte Neuropatho-
logie steht nach wie vor im Vordergrund, doch wurden – 
soweit der beschränkte Raum dies zuließ – zum Ver-
ständnis der pathogenetischen Abläufe bedeutungsvolle 
Ergebnisse der Grundlagenforschung eingebaut. Hieraus 
ergab sich allerdings die Notwendigkeit, entsprechende 
Literaturhinweise zu geben, um dem Leser die Möglich-
keit zu eröffnen, sich dort eingehender zu informieren als 
die Darstellung es hier erlaubte.

   Bei den Hinweisen auf die Literatur wurde vielfach 
auf die Erstbeschreibungen bestimmter Krankheiten oder 
Methoden verzichtet zugunsten von Arbeiten, die eine 
Übersicht und eine aktuelle Problemdiskussion bieten.

   Die Großzügigkeit von W. Remmele und des Sprin-
ger-Verlages erlaubte es, den Leserkreis des vorliegenden 
Bandes dadurch zu erweitern, dass er nicht nur als nun-
mehr 6. Band des von W. Remmele herausgegebenen 
Werkes „Pathologie“ erscheint, vielmehr auch gesondert 
als eigenes Lehrbuch der diagnostischen Neuropatholo-
gie im weiteren Sinne. Wir waren bemüht, alles, was der 
Neuropathologe, der an den morphologischen Grund-
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lagen interessierte Neurologe, der Neuroradiologe und 
-chirurg, der Pädiater und Neuropädiater, der Psychia-
ter, der Augen- und Ohrenarzt sowie der Pathologe an 
Rüstzeug zur Diagnose und zum Verständnis der Patho-
genese der zentral- und periphernervösen Krankheiten 
einschließlich der Tumoren, der Skelettmuskelerkran-
kungen und der Krankheiten der Sinnesorgane benötigt, 
zusammenzufassen. Die Autoren hoffen, dass der Band 
– griffbereit in der Nähe des Mikroskopes oder des 
 Untersuchungsbettes – eine gern genutzte Hilfe bieten 

wird, geeignet auch, die Verbindung zwischen den ver-
wandten klinischen und morphologischen Fächern zu 
stärken.

   Gedankt sei Frau Albrecht vom Institut für Hirnfor-
schung der Universität Tübingen für ihre stets bereitwil-
lige Hilfe bei der Bearbeitung der Abbildungen des Ab-
schnittes über das Zentralnervensystem. Soweit nicht 
anders angegeben, wurden diese von mir aufgenommen.

Tübingen, im Februar 1995 J. Peiffer

Vorworte zur zweiten Auflage und zu den Sonderausgaben



Vorwort zur ersten Auflage

Der abschließende Band 4 der „Pathologie“ hat seinen 
Schwerpunkt in der Neuropathologie, also in der Patho-
logie des zentralen und peripheren Nervensystems. Die 
engen Beziehungen dieses Themas zur Pathologie der 
Sinnesorgane Auge und Ohr liegen auf der Hand; die ge-
meinsame Abhandlung aller drei Kapitel in einem Band 
entspricht dem üblichen Vorgehen.

Da zahlreiche Muskelerkrankungen in das Grenzge-
biet zur Neuropathologie fallen, erschien es sinnvoll, 
die Muskelpathologie nicht gemeinsam mit den übrigen 
 Erkrankungen des Stütz- und Bewegungsapparates in 
Band 3, sondern vielmehr im gleichen Band wie die 
 Neuropathologie darzustellen.

Das Kapitel „angeborene Stoffwechselkrankheiten“ 
knüpft in seinem ersten Teil unmittelbar an das Neuro-
pathologie-Kapitel an, während der zweite Teil weitere 
Stoffwechselkrankheiten enthält, die ihren Schwerpunkt 
in anderen Organen und Organsystemen als dem Ner-
vensystem besitzen. Dieses Kapitel faßt die zahlreichen 
Einzelbefunde bei angeborenen Stoffwechselkrankheiten 

zusammen, die in anderen Lehrbüchern der Pathologie 
gewöhnlich auf die einzelnen Organkaptiel verstreut sind. 
Die Autorenkonferenz im Oktober 1979 beschloß ein-
mütig, diesen Krankheiten wegen ihrer praktischen Be-
deutung und angesichts der beträchtlichen Fortschritte, 
die sich bei der Aufklärung ihrer biochemischen Grund-
lagen ergeben haben, ein besonderes Kapitel zu widmen. 
Daß sich  dieser Abschnitt vor allem in seinem allgemein-
pathologischen Teil auf eine Auswahl besonders wich-
tiger und interessanter Krankheiten beschränkt, hat rein 
räumliche Gründe.

Herr Professor Dr. D. Götze und die mit der Herstel-
lung des Gesamtwerkes betrauten Mitarbeiter des Sprin-
ger-Verlages, an erster Stelle die Herren Matthies und 
Sydor, haben auch die Arbeiten an diesem Band zu jedem 
Zeitpunkt tatkräftig und mit wertvollen Ratschlägen un-
terstützt. Namens aller Autoren möchte ich ihnen dafür 
unseren aufrichtigen Dank sagen.

Wiesbaden, im Juli 1984 Wolfgang Remmele
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