{Aus dem Pathologisch-anatomischen Institut der Universitat Zirich
{Direktor: Prof. H. ». Meyenburgl.)

Grofzellig-granulomatise Lymphangitis cerebri
(Morbus Boeck) unter dem Bilde einer multiplen
Sklerose verlaufend.

Von
H. U. Zollinger.
Mit 15 Abbildungen im Text.

( Eingegangen am 20). Februar 1941.)

Unter der von Mylius und Schiirmann als sklerosierende. tuber-
kulise groBzellige Hyperplasie™, heute fast allgemein als . Morbus Boeck*
oder ,,Besnier-Boeck™ bezeichneten Krankheit versteht man eine vor-
wiegend produktive, granulomatése Erkrankung, deren erste Beschrei-
bung (Boecksches Sarkoid) von den Dermatologen stammt und als deren
vermutliche Atiologie die Tuberkulose heute fast allgemein anerkannt wird.

Seit Heerford das beim Morbus Boeck beobachtete Krankheitsbild
der Uveoparotitis, welches haufig mit zentralen Storungen kombiniert
ist, beschrieb, haufen sich derartige Mitteilungen in letzter Zeitl. Obwohl
aber z. B. Huantschmann in seiner neuesten Abhandlung , Uber die tor-
pide, sklerosierende Tuberkulose mit eigenartigem, grofzelligem histo-
logischem Befund™ (1939) den nervisen Storungen einen eigenen Ab-
schnitt widmet. stehen uns doch aufler dem Falle Rothfeld keine patho-
logisch-anatomischen Berichte iiber Autopsien derartiger klinischer Fille
zur Vertiigung. Rothfeld beschrieb 1930 einen tédlich verlaufenen Fall
von Morbus Boeck mit Hautsarkoiden, Jiinglingscher Ostitis cystoides
multiplex und ausgepragten zentralen Symptomen (Facialisparese, Amau-
rose usw.) bei cinem 17jihrigen Madchen mit 1Y,jihriger Anamnese.
Bei der Sektion wurden eine ausgedehnte Infiltration der rechten Grof-
hirnhemisphére in Form eines zerfallenen Tumors und linkerseits ein
hartes Infiltrat lings der Seitenkammerwand gefunden. Die histologi-
schen Hirnbefunde deckten sich genau mit denjenigen der Hautsarkoide.

Mbglicherweise handelte es sich bei den von Busse, Riiedi u.a. be-
schriebenen chronischen tumordsen, tuberkultsen Meningitiden eben-
falls um Erkrankungen, welche in den Bereich des Morbus Boeck gehéren;
die Frage kann jedoch nachtraglich nicht mehr mit Sicherheit entschieden
werden.

! In einer neuesten Arbeit weisen A. Franceschetti und G. de Morsier (Rev.
méd. Suisse rom. 1941, H. 3, 129) mit groflem Nachdruck auf die Wichtigkeit der
neurologischen und besonders der cerebralen Symptome beim Heerfordschen
Syndrom hin.
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Kliniseh scheint fast samtlichen in der Literatur festgehaltenen
Yillen (Hantschmann, Mohn, Waldenstrom, Byron, Jackson und Souter,
Garland und Thomson, Lewin, Roger und Bodman, Bery und Bergstrand)
ein eigentiimlich wellenférmiger Verlauf der zentralen Stérungen eigen
zu sein: Diplopie, Acusticus-, Geh- und andere Stérungen treten plgtzlich
auf und verstirken sich bis zu einem Kulminationspunkt, um dann
wieder langsam abzunehmen, eventuell zu verschwinden und spiter
wieder aufzuflackern. Waldenstrom vertrat 1937 die Ansicht, es handle
sich bel diesen sprungweise auftretenden Lahmungen um cine und die-
selbe Krankheit, jedoch mit unterschiedlichen Lokalisationen.

Die relativ zahlreichen klinischen Befunde zeigen also, daf} cerebrale
Schidigungen beim Morbus Boeck doch hiufiger zu erwarten sind, als
man auf Grund der extrem seltenen anatomischen Befunde vermuten
wiirde. Deshalb scheint uns der im folgenden beschriebene, kiirzlich von
uns sezierte Fall, wenigstens klinisch tber den Rahmen einer ausge-
sprochenen Raritdt hinausgehend, eine Verdffentlichung zu rechtfertigen.

Anamnese. 21jahriger, kraftiger Schlosser, dessen Vater vor 17 Jahren an einer
Lungentuberkulose starb. Mit 4 Jahren machte er eine Lungenentziindung, spiter
Keuchhusten, Masern und Tonsillitis durch. Mit 12 Jahren 6 obere Zahne gezogen,
seit Oktober 1933 obere Zahnprothese.

Von April bis August 1939 absolvierte der Mann seine Rekrutenschule be-
schwerdefrei, sei aber dann recht miide gewesen und mulBte eine Woche Ferien
machen. September, Oktober 1md November 1939 stand er wieder im Dienst und
wurde daselhst vom 16.—20. September wegen einer Parulis behandelt. Am 1. 12. 39,
am Tage vor der Entlassung aus dem Militardienst, fiihlte er sich sehr miide und
meldete sich deshalb bei der sanitarischen Austrittsmusterung. Tags darauf stellten
sich Kopfschmerzen und Lirbrechen ohne Nausea ein. Behandlung vom Privatarzt !
unter der Diagnose einer fraglichen Stirnhéhlenreizung; dabei leicht erhohte Tem-
peratur, belegte Zunge und gerdteten Rachen, nebst geschwollenen Mandeln und
Druckempfindlichkeit beider Stirnhéhlen. Daneben bestanden starke Leibschmerzen
und scheinbar auch Doppelsehen (nachtraglich {aft sich nicht mehr ganz sicher
entscheiden, ob das Doppelsehen tatsiachlich schon zu dieser Zeit auftrat, da die
verschiedenen Angaben der Krankengeschichte und die spiteren Angaben des
Patienten sich widersprechen). Der Arzt bhetrachtete schon damals das Krank-
heitsbild als nicht vollig geklart; der Patient konnte jedoch schon bald wieder
arbeiten, litt aber doch zeitweise erneut unter Magenschmerzen und Brechreiz.
Schon von Mitte Januar an bemerkte er zunehmende Schleier vor den Augen und
vermehrtes Doppelsehen. Zu diesen Syvmptomen gesellte sich dann noch eine
ebenfalls zunehmende Gangstérung und bei der Aufnahme im Krankenasyl Pfatfi-
kon am 13. 3. 40 wurde neben einem Nystagmus beider Augen auch eine deutlich
verwaschene Sprache festgestellt. Die Blutkorperchensenkungsreaktion betrug
damals 4/14 mm pro 1 bzw. 2 Stunden, Lumbaldruck 230 mm, Wassermann-, Kahn-
und Citocholreaktion im Blut negativ. Die Durchleuchtung ergab einen etwas
vergriBerten, harten rechten Hilus mit zahlreichen scholligen Schatten. letztere
auch links. Die Lungenzeichnung in der unteren Halfte, besonders rechts, etwas
vermehrt, sonst o. B.

L Herrn Dr. Brunner, Spitalarzt in Pfaffikon, Kt. Ziirich, sind wir fiir die freund-
liche ["herlassung der Krankengeschichte zu Dank verpflichtet.
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Eine erstmalige Untersuchung in der Neurologischen Poliklinik * am 21. 3. 40
bestitigt im ganzen die oben erwdhnten Befunde. Es wurde die Diagnose einer
multiplen Sklerose gestellt: imamerhin dachte man auch an einen Tumor.

Lumbalpunktion Ende Mirz: (esamteiweill 46,2 mg-%, EiweiBquotient 0,9,
Nonne u, Pandy positiv, Albumine 24,2 mg-%, Zellzahl 643, Mastix- und Goldsol-
Reaktion: meningealer Typ. Otologische Untersuchung: normal reagierendes
peripheres Organ, zentral bedingter Nystagmus. In der Folge Leber- und Solganal-
behandlung.

Im April 1940 trat im Spital erneut sehr heftiges Kopfweh auf und es gesellten
cich Schwindelanfille dazu neben plétzlichem Erbrechen und wieder vermehrt in
Erscheinung tretendem Doppelsehen. Babingki links positiv, linksseitige Reflex-
steigernug an Patellar- und Achillessehne. Muskelkraft links deutlich herabgesetzt,
Ataxie beim Knie-Hacken-Versuch und beim Finger-Nasen-Versuch.  Senkung
4/13 mm. Visus am 18. Mai: beiderseits 1,0, Am 7.7.40 wurde in der Nerven-
poliklinik eine allgemeine Zuunahme der Symptome vermerkt: zu den bisherigen
Betunden, welche sehr wechselnd in Ausdehnung und Intensitiit gebliehen waren,
gescllten sich Paresen des linken Facialis (Mund- und Augenast) hinzu. Augen-
fundus und Viscus normal. Schadelradiographic ergab keine Besonderheiten; die
Diagnose ¢iner multiplen Sklerose gewann an Wahrscheinlichkeit.

Anfangs Juli 1940 plétzliche Ertaubung mit Ohrensausen links, bei intaktem
peripherem Organ und temporirer Ertaubung des rechten Ohres von wenigen Tagen
Dauer. Sprache jetzt wieder deutlich verwaschen. Die Temperaturkurve zeigt
hesonders in dieser Zeit. aber auch vor- und nachher, abendliche Zacken auf 37,0
und etwa alle 8--10 Tage cine Zacke auf 37,2—37,3. Puls immer zwischen 70
und 100.

Am 14. 8. 40 Beginn einer 13tagigen Begutachtungsbeobachtung. Dabei wurde
festgestellt. daBl das Doppelsehen etwas abgenommen habe, wihrend die Taubheit
des linken Ohres weiterbestand. Auch ist vermerkt, dall die Schwiche im linken
Arm und Bein, welche zeitweise etwas gebessert habe, in diesem Zeitpunkt wieder
ctwas ausgeprigter war. Schwindel, Kopfschmerzen und Erbrechen waren seit
lingerer Zeit nicht mebr aufgetreten, Der grobschligige Nystagmus und die leichte
Facialisparese links bestanden weiter. Auch die verwaschene Sprache war wieder
deutlich beobachtbar. Die linksseitige Reflexverstirkung bestand unverandert
fort, ebenso die Gangstérung. Wegen einer Caries profunda im Unterkiefer totale
Riaumung; aus den Zahngranulomen wurden durch das Hygieneinstitut der Uni-
versitiit Zirich (Prof. Mooser) ein Staphylokokken- und 6 Streptokokkenstamme
isoliert, von denen einer positive Intracutanreaktion gezeigt hatte. Seine Vaccine
wurde ohne wesentliche Reaktion ertragen. Der Begutachter kam auf Grund der
vorstehenden Befunde zur Diagnose einer abnorm rasch verlanjenden multiplen
Sklerose.

Eine Lungendurchleuchtung am 14.10.40 ergab deutliches Nachschleppen
des rechten Zwerchfelles bei der Atmung und herabgesetzte Exkursionsbreite.
Eine erneute Durchleuchtung vom 31. Oktober zeigte denselben Befund in ver-
mehrtem MaBe.

Nachdem die Temperatur in den letzten 2 Lebenstagen noch etwas gestiegen
war, starb der Mann unter Zeichen einer Atemlahmung am 16. 11. 40.

Sektionsbefund : Die von uns 2 Tage nach dem Tode am 13, 11, 40 vorgenommene
Sektion (Sekt.-Nr. 1280/40) ergab auszugsweise: 2ljahriger, sehr kriftig gebauter
junger Mann in gutem Erndhrungszustand. Bei der dufieren Besichtigung wurden

1 Herrn Prof. Minkowsks, Direktor der Neurologischen Poliklinik der Universitit
Zirich, danken wir an dieser Stelle fiir die sehr entgegenkommende Uberlassung
der polikiinischen Unterlagen sowie des zuhanden der Versicherung ausgearbeiteten
Gutachtens iiber den vorliegenden Fall.
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keine Besonderheiten festgestelit. Schadelkalotte miBig stark, unverandert. Dura
deutlich gespannt, Tnnenflache glanzend. Pia durchwegs zart. sehr blutreich. Die
Venen sind stark dilatiert und enthalten, wie auch im ganzen ibrigen Kérper.
flissiges blaurotes Blut in grofler Menge. Hirnwindungen deutlich abgeplattet und
verbreitert, Furchen verstrichen. Bei Herausnahme des Hirns entleert sich ziemlich
reichlich klarer Liquor aus dem Riickenmarkskanal: Medulla oblongata und Pons
sind pfropfihnlich in das Foramen occipitale magnum gepreBt: beide sind enorm
verbreitert. Pons miBt quer i Maximum 4 ¢m, Medulla 2.7 em (Abb. 1). Auf
Schnitt 148t sich die Faserzeichnung
sowohl in Pons wie auch im Rik-
kenmark noch deutlich erkennen.
Das umliegende Gewebe sieht auf-
fallig glasig verquollen aus und
weist zahlreiche, nicht wegwisch-
bare Blutpunkte auf, welchestellen-
weise deutlich erweiterte Gefille
enthalten.  Kleinhirn auflerlich
nicht  verindert.  Hirngewicht:
1610 4.

Das in toto formalinfixierte
Gehirn wird in  dicke Scheiben
zerlegt. Auch hier wiederum enorm
zahlreiche stecknadelkopfgroBe
Blutpunkte bheobachthar, welche
besunders in den Stammganglien
reichlich sind und gegen die Hirn-
peripherie zu deutlich an Dichte
almebmen {Abb. 2). Die Zeichnung
ist auch hier noch deutlich crhal-
ten. Ventrikelsystem nicht crwei-
_ tert, Plexus zart, chenso die Basts-

\ |1 Ir . ; ] ! | | [ arterien. Die Zysternen sind eher
1 2’ 31 4 6' 7 gi arm an Flassigkeit. Pia zart. Mittel-
ohren beidseits trocken, Nchidel-

Abh. L. Vergleich zwischen normaler Pons und basis unverindert.
Mesdulla oblongata (oben) und den entsprechen- Brust- und Bauchhohle weisen

den Abschnitten unscres Falles (unten)y. Dentlich
z1 erkennen ist die storke Verqueihing und die

im ganzen auBler der erwihnten

dichte Durehsetzing niit Blutpunkten im starken Fillung der Venen mit tlis-
untersuchten Material. sigem Blut keine Besonderheiten

auf. Milz und Leber sind leicht
vergréBert, blutreich, dunkelblaurot: thr Gewicht ist 180 g hzw. 1740 g. Die Lungen
sind mittelgroB, sehr schwer, fithlen sich fleischig an. Schnittflichen dunkelblaurot,
keine erhohte Briichigkeit, Abstrichsaft sehr reichlich, stark blut- und wenig Inft-
haltig. Regionire Lymphknoten aligemein bohnengroB, weich, graurot. Rechts
ein Parabronchiallymphknoten in LinsengroBe verkalkt, ein entsprechender ver-
kalkter Herd in den Lungen 1ifit sich nicht nachweisen. Fin Paratracheallymph-
knoten rechts weist auf Schnitt zahlreiche hirsekorngrofle, dicht gelagerte markig-
weilliche Herde auf. Er ist etwas iiber mandelgrofl.

Histologische Untersuchung. Hirn: Bei UbersichtsvergréBerung (Abb. 3) fallen
in simtlichen, aus ganz verschiedenen Hirngebieten entnommenen Schnitten sehr
zahlreiche erweiterte blutreiche GefaBle auf, welche fast durchwegs von einem
verschieden breiten Mantel von Granulomgewebe umgeben sind. Im ganzen fillt
jedoch auf, daB besonders Pons und Stammganglien von dieser Verinderung
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befallen sind, wihrend die Zahl der so verinderten Gefifie gegen die Rinde zu wesent-
lich abnimwt. lm Riickenmark werden — mit Ausnabhme der Medulla oblongata —
keine Herde gefunden, Allgemein bestehen diese Granulationsgewebsmintel zum
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Abb, 2, Querschnitt durch das formalinfixierte Gehirn, Man beachte die zahlreichen
Blutpunkte besonders in den Stammuganglien.

Abb. 3. Ubersichtsanfnahme aus der Pons. Zahlreiche dilatierte, bhatreiche Gefifle neben
rundlichen bis ovaliiren Geanulomkuidtchen mit teilweise schon in dieser Vergrilerung
sichtbarer per ulitrer Lagermng.  Pfeile: geschliingelte GefiRe.

I, - Kosin-Paraffinschnitt. Vergr. 13 : 1.

Teil nur aus nacktkernigen Lymphoeyvten, zum Teil vorwiegend aus protoplasma-
reichen mittelgroBen spindeligen Zellen mit linglichem, gelegentlich auch schuh-
sohlenférmigem Kern (Abb. 4 u. 5). Die Zellgrenzen sind schlecht erkennbar; die
Kerne zeigen keine typische Anordnung. Im ganzen erinnern diese Zellen in ihrer
Form und im firberischen Verhalten an Epitheloidzellen und sie lassen sich auch

Virchows Archiv. Bid. 307, 34
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histologisch nicht von denselben trennen. Ab und zn enthalten sie feinste Tett-
tropfehen; Eisenpigment ist nirgends nachweisbar. Neben diesen zwei beschriebenen
Zellformen trifft man beim Durchmustern der Schnitte ziemlich zahlreiche Riesen-
zellen (Abb. 4 v. 5), vorwicgend in den fast nur aus Epitheloidzellen bestehenden

avten, Epitheloidzellen und Lenghans Riesenzellen erkennen I1agt., Man beachte ferner
die scharfe Begrenzung des Knotehens gegen die Hirnsubstanz, Hanw-Eos.-Paraffinschnitt.
Vergr, 137 : 1.

Abb. 3. Einzelne Lenghens Riesenzelle mit umgebenden bla8kernigen Epitheloidzellen
und dunkelkernigen Lymphecyten, Him.-FKos-Paratfin., Vergr. 660 ;1.

Granulomen lokalisiert. Diese Riesenzellen sind meist rundlich und haben ein
hlasses Protoplasma. in welchem 20—70 kleine. chromatinreiche ovaliare Kerne
ring- oder hufeisenformig angeordnet sind. Eine verschwindende Minderzahl dieser
Riesenzellen fallt jedoch durch die absolut unregelmiBige Lagerung der Kerne auf.
Eine cinzelne Riesenzelle hebt sich durch die eigentiimliche Lagerung ihrer Kerne
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in drei tangierenden Kreisen hervor (Abb. 6); auch sind in ihrem Zentrum einzelne,
sehr echromatinreiche, dunkle. hantel- oder tropfenférmige |, Finschlizsse™ zu
erkennen, meist gelingt jedoch der Nach-
weis eines feinen Chromatingeriistes in
denselben.  Thre Umgebung ist in einem
ganz schmalen Abschnitt optisch leer.
Tigentliche Einschliisse kugeliger oder
stibehenartiger Korperchen finden sich
nicht. Ebenso fehlen inlagerungen aus
[<isenpigment.

Die itherwiegende Mehrzahl der Ge-
falmantel zeigt insofern einen regelmiaBi-
gen Anfban, als sich die mehr oder minder
reichlichen  lymphoeytiaren  Elemente
durchwegs in thren Aullenbezirken finden.
Nur ganz vereinzelt ist das Zentram eines
dieser  Granulationsknotehen  anffalliy
feinkornig-homogen und stark eosinophil -’m
(Abb. 7). In diecsen Massen lassen sich %3‘
nur noch spiarliche pvknotische und meist “‘”‘" SInE &
tmpfer'lz'i}mlicheu Kcrnt? erkt.‘nm‘n. . Nach zellen, von denen die linke unid die miittlere
ran Gieson g(‘fa.rbt, %lnd die er\\'{ihn.t,(rn einschlubahnliche Bildungen erkennen
Massen gelb. Eigentliche Nekrosen sind lassen (s, Text).  con Gieson-Paraffin.
iu keinem der zahlreichen Schnitte nach- Vergr. 11421,
welshar.

Abb. 6. Drei nebeneinunderliegende Riesen-

Die Virchow- Robinschen perivasculiren Raume sind hiufig auch an Stellen
die vallig infiltratfrei sind, hochgradig erweitert; die umgebenden zarten G lld.fd\clll

Abb. 7. Eines der spiirlichen Kuoitehen. welche zentral geringen scholligen Zerfall auf-
weisen., Die Kerne sind meist noch als Schatten erkennbar., van Gieson-Paraffin,
Vergr, 120 : 1.

sind deutlich vermehrt und verquollen. Von dieser einfachen Erweiterung kunn man
in ein und demselben Schnitt an anderen Knétchen den Ubergang aber sparliche
knotchenformige, rein lymphoeytire Adventitiainfiltrate (Abb. 8) zu ausgedehnten,

39*
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ringformig die Gefale umgebenden, dichten Lymphocyteninfiltraten heobachten
(Abh. 9). wobei die ganz kleinen Infiltrate voch deutliche Lagerung im Virchow-
Robinschen Raum erkennen lassen. Dabel ist div breite Membrana limitans gliae

Abb. 8. Deutlich intraadventiticlle Lagerung des Infilivates In der Gramlumnperipherie
(Endpol.t In der hell erscheinenden Membrana lim. gline, welche verquollen erscheint.
spitrliche Lymphocyren. Hirnsubstapnz dunkel. Miam-Eosin-Gefrierschnitt. Vergr, 137 @ 1.

Abb, 9. Dieser Schnitt Jiegt ctwas michr gegen das Kndtchenzentium zu, er Bt aber wic

Abb. 3 das scharf begrenzte introadyventitiell gelagerte rein lymphoeytire Infiltrat erkennen,

welches in dieser Sehnittlave schon den ganzen perivasculiiven Lymphraum  einnituant,
Firbung u=w. wic Abb. 8,

noch scharf durch einen Ring kollagener Fasern von den Infiltraten getrenne
(Abh. 10); ein Endothel des Virchow- Robinschen Raumes 1d8t sich weder an dieser
Trennungslinie noch sonst erkennen: dagegen deckt die ran Gieson-Firbung ein
feines kollagenes Maschenwerk innerhalb der Knétehen auf. Weiter sicht man an
anderen Stellen diese ringformigen Infiltrate allmiihlich ibergehen in solche mit
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spiarlichen Epitheloidzelleneinlagerungen (Abb. 11), und schlieBlich weist die Mehr-
zahl der Granulommantel fast rein epitheloidzelligen Aufbau auf.

Die Adventitia der GefaBwande ist itn Bereich der beschriebenen rein lympho-
cytiren Infiltrate deutlich aufgelockert, eine Veranderung, die sich meist such

" Gk N s o8 i R o5 W
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Abh. iv. Die beiden Granulome licgen Jdeutlich innerhalb der argentophilen Fasern der
GefaBadventitia, Silberfarbung (Methode Pap)-Paraffin, Vergr. 65 : 1,

Abb. 11, Anscheinend ganz exzentrisch liczendes GefiaBwandgranulom. Durch seine Mitte
laufen aber, wie in Abb, 13 gezeigt wird kleine Seitendste der grolen. hlutgesiditen Vene.
Iim.-Eosin-Paraftin, Vergr. 70 : 1.

innerhalb der mehr epitheloidzelligen Granulome findet. In diesen letzteren sind die
kollagenen Adventitiafasern gitterartig vermehrt, was deutlich in versilberten
Schnitten (Abb. 10) zu sehen ist.

Die epitheloidzelligen Knétehen greifen auch hie und da auf die Media, ja
sogar auf die Intima Gber, wobei sie das Endotbel gegen das Lumen zu verdringen;
dabei sind die clastischen Fasern zum grofiten Teil zugrundegegangen (Abb. 12).
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Abb. 12, Perivasculires Granulom, welches

durch die dunkel getfiirbte Elastica interna ge-

drungen ist und das GetiBhonen stark einengt,

Fndothel intakt. Elastinfirbung, Puaraffin-

schnitt. Xn Endothel, &7 Elastica interna.
Vergr, 70 @ L

— Abb. 11.

- — ——Abhb, 14.

Abb. 13. Tlichenhafte Rekonstruktion eines
kleinen Gefiflobschnittes. e Pfeile am Rand
bezeichnen die Hohenluge der inden Abbilidun-
gen angefithrten Sevienschuitte, el GefaBe.
Dunkel: Gramilome, Punktiert: Lymphocyten-
infiltrate(in entsprechenderDichie), Manbeichte
die GefiiSschlingelungen upd -erwciterungen.
Vergr. etwa 30 @ 1,

Ab und zu ist das Gefallumen bis
auf einen ganz geringen Rest ein-
geengt und enthalt nur noch verein-
zelte, in seltenen Fillen gar keine
Erythrocyten mehr. Dieses Uher-
greifen auf Media und Intima ist
jedoch im ganzen eher selten, dic
Regel ist das Beschrankthleiben auf
den adventitiellen Raum. Gelegent-
lich scheinen ganz kleine Granulom-
knitchen unabhingig von GefiBen
frei im Hirnparenchymn zu licgen.
Eine eigenthehe Intimaproliferation
scheint nirgends vorzuliegen.

Die Markscheidenfarbung  lifit
die beschriebenen Herde und ihre
ndhere Umgebung nur als  helle
Liicken erkennen. weiter finden sich
zahlreiche solche kleine Ausfall-
bezirke obne deutliche Begrenzung
oder typische Lokalisation in der
Pons. Die Achsenzylinder (Biel-
schowsky-Farbung) sind in  diesen
Entmarkungsherden zum Teil eben-
falls nicht mehr nachwewsbar, In
diesen und in den benachbarten
Parenchymbezirken sind die Can-
glienzellen von ganzen Ringen, be-
stehend  aus Mikrogliazellen, um-
geben (Satellitosiz); eigentliche Neu-
ronophagie wird nur selten heol-
achtet.

Nirgends lassen sich vermittelst
der Tuberkelbacillen- und der Gram-
firbung Mikroorganismen nachwei-
sen. Auch die Antiforminanceiche-
rung zeitigt keine positiven Resul-
tate.

Ependym der Ventrikel und des
Zentralkanales zart, fret von Infil-
traten. Die Pia ist nur (ber Medulla
ohlongata und Pons leicht verdickt
und ganz locker Ivmphocytir infil-
triert, sonst ist sie allgemein zart.
Celegentlich findet sich ein einzelnes
Knétehen der oben beschriebenen
Art ohne Ubergreifen auf die Hirn-
substanz: sie sind vorwiegend in den
Sulei gelagert.

Die jlichenhafte Rekonstruktion !

1 Technik der Rekonstruktion:
Die vermittelst eines Projektions-
apparates nachgezeichneteneinzelnen
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(Abb. 13) cines kleinen GefaBabschnittes vermittelst Serienschnitten ergibt mit
aller Sicherheit, dal auch die oben heschriebenen ganz kleinen, iin Einzelschnitt
anscheinend  gefaBunabhingigen Knotchen rein perivasculir gelagert sind.  Sie
haben im  allgemeinen langs-ovale, knotige Form und umgeben die Gefaflc
mantelformig. Die Randpartien der
Knitchen sind sowohl in seitlicher,
wie in der Langsrichtung meist rein
lymphoceytir bheschatfen, In der Re-
konstruktion erkennt man weiter,
daBl diese Knotchen alle ungefihre
die gleiche Zusammeusetzung haben
und nur je nach der Lage der Quer-
schnitte rein lymphoeytare (Abb. 14,
8. 9). gewischte oder vorwiegend
epitheloidzellige Bauart aufweisen,
Ferner gibt die Rekonstruktion eine
starke Schlingelung und  partielle
Erweiterung einzelner Gefiafle wieder,
cine Beobachtung, die auch an den
Binzelschnitten  gemacht  wevden
kann.

Peratrachenllym phknoten (Abb.15):
Zeigt fast kein erhaltenes Lymph-  ADbY. Ii. Proximaler Endpol des in der Rekon-
knotengewebe mehr:  der v('anze ‘\t.-ruktmn‘ dnrg(estelltfen_ knotcy:xs mit den‘)._»s..b-
: & } < gung des kleinen Seitenastes. Hiim,-Kosin-
Lymphknoten ist iihersit mit kieinen Paratfin, Vergr. 70 : 1
runden Granulomen, welche bis auf '
eine ausgedehnte Durchsetzung mit breiten hyalinen Bindern absolut den-
jenigen im Gehirn entsprechen.  In der diberwicgenden Mehrzahl handelt es sich
um kernarme {ipitheloidzellknstehen. von denen die meisten starke Hyalinose

Abb. 15. Cbersichtsaufnahme des einzelnen Paratracheallvmphknotens. Diffuse Durch-
setznng mit stark hyalinisierten Knotehen., Him,-Eosin-Paraffin, Vergr. 6 : 1.

der Randabschnitte, vereinzelte auch der Zentren, aufweisen. Riesenzellen sind
recht selten; in Form und Gréfle stimmen sie mit denjenigen der Hirninfiltrate
vollig iiberein. Einschliisse werden durchwegs vermiBt, ebenso fehlen zentrale
Kunotchennekrosen, Nekrobiosen extrem selten. Das spirliche noch erhaltene

Serienschnitte werden senkrecht anf ein Millimeterpapier gestellt gedacht, wobei
ihre Abstande die im gleichen MaB8stab vergriBerten Schnittdicken darstellen.
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Jvmphatische Gewebe laBit aufler grolem Reichtum an dilatierten. blutreichen Ge-
filen keine Besonderheiten erkennen. Perivasculire Infiltrate kgnnen nicht fest-
gestellt werden. Tuberkelbacillen- und Gramfirbung negativ.

Die iibrigen Organe sind histologisch unverindert. von einer hochgradigen akuten
Stauung abgesehen. Insbesondere zeigen sie keine Anhaltspunkte fiir entziindliche
Veriinderungen.

Pathologisch-anatomische Diagnose.

Todesursache: Zentral bedingte Erstickung.

Befund: Diffuse, perivasculdre epitheloidzellige Lymphangitis von
Hirnstamm, GroBhirn und Kleinhirn (Morbus Boeck). Epitheloidzellige,
sklerosierende Tuberkulose eines rechtsseitigen Paratracheallymph-
knotens.  Verkalkter Bronchiallymphknoten rechts. Flissiges Blut in
den Organen. Hochgradige akute Stauungsorgane. Lungenddem. Status
thymico-lymphaticus mit méchtiger Tousillarhypertrophie. Tonsillitis
chronica. Struma nodosa coll. pt. microfoll.

Unsere Befunde zusammenfassend, handelt es sich also um eine
knétchenférmige, diffus verteilte epitheloidzellig-produktive Granulo-
matose des Hirns mit vorwiegend perivasculirer Lagerung. Vermittelst
flichenhafter Rekonstruktion konnte festgestellt werden, daBl diese ei-
formigen Granulomknoten immer von einer mehr oder weniger breiten
Lymphocytenhiille. umgeben sind. Den iiberwiegenden Bestandteil der
Granulome bilden die typischen Epitheloidzellen; Riesenzellen sind
ebenfalls ziemlich hdufig. Diese Letzteren zeigen meist das gewohnte
Bild der Langkansschen Riesenzellen. Einige hantelartige Proto-
plasmakorperchen erweckten zuerst den Eindruck von echten Zell-
einschliissen, wie sie Berg und Bergstrand u. a. beschrieben baben. Die
beiden genannten Autoren vermuten auf Grund geecigneter Farbungen
dic Identitit der Einschlisse mit zugrunde gegangenen elastischen
Fasern. Zum Unterschied von unserem Fall sind jedoch diese Gebilde
als rundlich oder stibchenférmig beschrieben und abgebildet worden,
auch wurde nie ein Chromatingeriist darin nachgewiesen. Wir glauben
deshalb, dafl die Protoplasmakorperchen unseres Falles nicht identisch
mit denjenigen Bergs und Bergstrands sind, es dirfte sich hier um
zugrunde gegangene Kerne halten. Moglicherweise beruht das Fehlen
echter Einschlisse in unserem Falle auf der Abwesenheit elastischer
Fasern im umgebenden Hirnparenchym. Spezifisch sollen iiberdies diese
Einschlisse auch nach Bery und Bergstrand fiir den Morbus Boeck
nicht sein.

Nickerson fand die Riesenzellen bei Boeckschen Granulomen grofier
und mehrkerniger als bei Tuberkulose. Die Kerne sollen mehr diffus
verteilt und nicht hufeisenférmig angeordnet sein. Obschon auch in
unserem Falle dermafBlen gestaltete Riesenzellen vereinzelt vorgefunden
wurden, konnten wir doch keine iiberzeugende Differenz zwischen ihnen
und denjenigen in sicher tuberkulés bedingten Vergleichsgranulomen
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feststellen. Irgendeine Abhingigkeit der Riesenzellen von hyalinisierten
Capillarwinden (Pseudoriesenzellen Pfeifers) konnte weder im Einzel-
schnitt vermutet, noch in lickenlosen Serien bestitigt werden.

Wesentlich im vorliegenden Material ist das Fehlen von eigentlichen
Nekrosen; dagegen sind einzelne der Granulomzentren im Stadium der
Nekrobiose mit ganz geringem scholligem Zerfall der Epitheloidzellkdrper
und mit Kernpyknose.

Bei der ersten Betrachtung von Gefrierschnitten kurz nach der
Sektion lehnten wir vorerst eine tuberkuldse oder tuberkuloide Affektion
ab, beeinfluBt durch die zentralen Gefifle in den Granulomen. Erst auf
Grund der an Serienschnitten festgestellten, fast gesetzmaBigen Lokali-
sation der Knoten in den perivasculiren Lymphriumen wurde uns das
mantelformige Wachstum der Granulome ersichtlich. Diese von Virchow
und Robin festgestellten Rdume liegen nach der heutigen Auffassung inner-
halb der GefiBadventitiaschichten, wo sie durch endothelartige Binde-
gewebszellen umsdumt werden, ohne aber eigentlich offene Rohre frei
zu lassen. Cobb vergleicht diese Maschenrdume sehr zutreffend mit
einem Gewisser, das stark von Seegras durchsetzt ist. Diesen viel-
karmmerigen Aufbau des perivasculiren Raumes (von kollagenen Fasern
umsiaumt) zeigt auch der vorliegende Fall, welcher gewissermafen eine
,.vitale Injektion’* dieser Riume darstellt. Aulen ist der Virchow-Robin-
sche Raum durchwegs durch Adventitiafasern von der Membrana limi-
tans gliae, welche durch die Ausldufer der umgebenden Makrogliazellen
gebildet wird, getrennt. Schaltenbrand und Bailey nennen diese Mem-
brana limitans gliae ,,Pia-Glia-Membran®, ausgehend von der Vorstellung,
daBl die Pia den in das Gehirn eintretenden Gefiflen folge. Auf jeden
Fall stehen die Virchow-Robinschen Réume mit dem Subarachnoidal-
raum einerseits und vermutlich mit den Perineuralscheiden anderseits in
Verbindung. Doch so wenig man sich diese Réume als frei durchgiingige
Rohre vorstellen darf, so wenig handelt es sich um eine breite Kommuni-
kation derselben mit dem Subarachnoidalraum, sondern es scheint hier
eine filterartige Schranke zu bestehen, welche tatsiachlich von Kubie und
Weed als Bindegewebsmaschenwerk festgestellt wurde. Méglicherweise
hat im vorliegenden Fall eben diese Bindegewebsschranke eine wesentliche
Weiterausbreitung des granulomatdsen Prozesses auf den Subarachnoidal-
raum verhindert; auf jeden Fall {iberrascht die extrem spérliche Ver-
teilung der Knotchen in der weichen Hirnhaut. Hinzuzufiigen bleibt
noch, daB diese Riume allgemein, oder doch wenigstens funktionell, ‘als
Lymphriume aufgetalt werden (Kaufmann, Hassin, Ernst usw.), ob-
schon eigentlich das Gehirn entwicklungsgeschichtlich keine Lymph.-
bahnen enthilt.

Die Virchow-Robinschen perivasculiren Lymphriume sind allgemein
als Ausbreitungs- oder Ableitungsbahnen im Hirn sehr wohl bekannt.
So sind z. B. die frischen Poliomyelitisherde rein auf dieselben beschrankt
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(Hassin). auch fettkornchen- und himosiderinhaltige Phagocyten
sammeln sich mit Vorliebe in diesen Maschenwerken. In unseren Schuitten
konnte nun — besonders in den Eundpolen der Granulomwalzen —
die ausschlieBlich intraadventiticlle Lagerung mit Sicherheit festgestellt
werden. Ziemlich haufig wird allerdings in den Mittelzonen der Granu-
lome ein Einbruch in die Media und sogar in die Intima beobachtet:
seltener ist ein Ubergreifen anf die Membrana limitans gliae. Diese
letzteren Beobachtungen scheinen uns jedoch nicht gegen einen primir
perivascularen Sitz mit sekunddrer Gefdfbeieiligung zu sprechen, denn
eimmal ist es ohne weiteres klar, daB solche rein produktiven Granulome
bei mehrmonatigem Bestehen auf die Umgebung iibergreifen kiénnen,
und anderseits zeigt doch die tiberwiegende Mehrzahl der Knétchen
rein intraadventitiellen Sitz,

Diese primér perivasculire Lagerung in Verbindung mit dem abso-
luten Fehlen von Gefalwandnekrosen lassen eine Periarteritis nodosa
von vornherein ausschlieBen. Auf der anderen Seite muB auch die May-
lichkeit einer Endarteritis obliterans wegen dieses vorwiegend perivascu-
laren Sitzes und der fehlenden Intimamitbeteiligung abgelehnt werden.
Gegen die Annahme eines luischen Hirnprozesses spricht neben dem
negativen Ausfall der Blutreaktionen ( Wassermann, Citochol und Kahn)
und der vollig negativen Anamnese doch auch das Fehlen von Spirochiten-
befunden, welch letzterem Argument wir jedoch nicht allzuviel Gewicht
beimessen diirfen.

Entscheidend fiir die Differentialdiagnose ist unseres Erachtens jedoch
der einzelne Paratracheallymphknoten, denn sein Aufbau stimmt —
mit Ausnahme der ausgedehnten Hyalinose — absolut mit demjenigen
der Granulomknoten iiberein. Hier wie dort sticht der rein produktive
Charakter der Verdnderung in die Augen (keine Regel ohne Ausnahme:
Nekrobiosen!); sowohl im Hirn wie im Lymphknoten sind die Herde
vorwicgend kndtehentormig und fast ausschlieflich epitheloidzellig. Und
schlieBlich sind auch die Riesenzellen unseres Falles in beiden Organen
iibereinstimmend geformt. Dieser letzte Punkt allein hitte kaum eine
meBbare Beweiskraft; in Verbindung mit den anderen Betfunden ist er
jedoch zum mindesten erwihnenswert. Wir kommen also vorliufig zum
Schlufl, daf} die Hirn- sowie die Paratracheallviaphknotenverinderungen
Ausdruck einer und derselben Noxe sind. Das histologische Bild des
Lymphknotens allein wiirde wohl jeder Histologe ohne Bakterienfirbung
oder sonstige weitere Untersuchungen als produktiv-epitheloidzellige
Tuberkulose bezeichnen, um so mehr, als der vereinzelte verkalkte
Bronchiallymphknoten noch weiter in der Richtung einer Tuberkulose
deutet. Was liegt nun ndher, als auch die cerebralen Verinderungen ex
analogia als vermutliche Tuberkulosereaktionsvorginge zu deuten?
Die zur Anwendung gebrachten Tuberkulosefirbungen ergaben jedoch
keine positiven Resultate; es handelt sich also um tuberkuloide, rein
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produktive bakteriennegative Granulome im Hirn bei gleichzeitizem
Bestehen  tuberkuloseverddchtiger Lymphknotenverinderungen, Be-
Junde, die mit der Definition des Morbus Boeck iibereinstimmen

Vergleiche zwischen unseren Granulomen und denjenigen bei sicherem
Morbus Boeck unseres Sektionsgutes einerseits und den uns zuginglichen
Beschreibungen in der Literatur anderseits ergaben nun, daB keine
Unterschicde bestchen!  Ubereinstimmend wmit den iibrigen Fallen
konnte auch in unserem Fall die stark elastinzerstorende Wirkung der
Granulome (Berg und Bergstrand) festgestellt werden. Auch die rein
periphere Lagerung der Lymphocyten in den Knoten (Abb. 15) deckt
sich mit den Angaben in der Literatur ( Hantschmann. Rothfeld, M ylius-
Schirmann usw.), ebenso die Feststellung der linglichen Form der Knoten
wegen der GefaBabhingighkeit (Urban: ,,Anscheinend beginnt der Prozel
in den perivasculidren Riumen. Die GefiBe bleiben meist intakt, kénnen
aber auch Endarteritis bis zur vollkommenen Obliteration aufweisen. ).
Diese letztere Beobachtung ist uns von der gewdhnlichen Tuberkulose-
meningitis genau bekannt, auch hier sind die Knétchen linglich und
sitzen vorwiegend in der Adventitia, von wo sie sich, den pialen Gefal-
scheiden folgend, als Encephalitis ausbreiten konnen (Kaufmanan).
Obschon wir die Leptomeninx als Ausgangspunkt fiir unseren Fall als
unwahrscheinlich ablehnen miissen, scheint uns diese Beobachtung des
erfahrenen Kaufmann doch fiir die vorliegende Betrachtung wesentlich
zu sein, da sie die formalen Ausbreitungsmaglichkeiten im Cerebrum
charakterisiert. Schawmann bezeichnet den Morbus Bocck sogar als
,,Lymphogranuloma benignum™ wegen des vorwiegenden Befallenseins
von Lymphwegen und -knoten, eine Tatsache, die tbrigens auch Hantsch-
mann betont.

Die vercinzelt beobachteten Nekrobiosen in den Knétchenzentren
bestirken noch die formale Gleichartigkeit unseres Falles mit den Gbrigen
Fiallen von Morbus Boeck, denn schon Boeck selbst beschrieb das gelegent-
liche Fehlen der Kernfarbbarkeit im Zentrum der Granulome, und auch
fast alle Nachuntersucher bestitigen diese Befunde.

Lettner betont dic Begrenzung des Morbus Besnier-Boeck (wie die
offizielle Bezeichnung dieser Affektion heute heilen soll) auf das Retikulo-
endotheliale System; rein morphologisch ist dies auch in unserem Falle
zutreffend, da die Granulome in dem retikuliren Gitterwerk der Adven-
titia ihren Sitz haben und hichst wahrscheinlich auch die Adventitiazellen
den Mutterboden der Epitheloidzellen darstellen. Immerhin scheint uns
die dushreitungsweise in den vorgebildeten Lymphriumen das Wesent-
liche zu sein und weniger eine spezifisch cellulire Affinitit zum R.E.S,
wobei wir aber betonen mochten, daB ein abschlieBendes Urteil aut Grund
einer einzelnen Beobachtung natirlich ein Ding der Unméglichkeit ist!

Wenn wir auch aus den oben angefiihrten Griinden an einer volligen
histologischen Ubereinstimmung  unserer Priparate mit den bisher
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versffentlichten Beobachtungen bei Morbus Boeck festhalten, mochten
wir doch im folgenden auf cinige Besonderheiten unseres Falles hinweisen.
Vor allem ist das Fehlen von Haut-, Lungen-, Knochen-, Augen. und
Parotisverinderungen auffallend, denn fast alle bisher veroffentlichten
Autopsiefille von Morbus Boeck wiesen solche auf. Die Augen-Parotis-
Verdnderungen (Uveo-parotitis Heerford) sind bei cerebraler Mitbeteili-
cung des Krankheitsbildes bisher fast durchwegs heobachtet worden;
jedoch scheint dies keine conditio sine qua non zu sein, denn z. B, Royer-
Bodman vermifiten bei ihrer Beobachtung die Uveitis, und Walden-
strims Satz vou der allgemeinen Kraunkheit mit verschiedenen Lokali-
sationen war auf diesen Fall gemiinzt. Uns will hier vor allem scheinen,
dal3 eben nur Fille mit sichtharen Verinderungen der Kérperoberfliche
(Haut, Augen, Parotis) oder der leicht durchleuchtbaren Organe (Lungen,
Zehenphylangen) als Morbus Boeck agnosziert werden konnten, denn
prinzipiell handelt es sich ja um eine benigne Affektion, welche nur aus-
nahmsweise zum Tode oder mit anderen Worten zur Autopsie fiihrt.
Hinzugefiigt sei allerdings noch, dafl wir bei der Autopsie eine eingehende
Untersuchung von Augen, Parotis und Zehenknochen unterlieflen, da
im Momente der Scktion natiitlich das Vorliegen eines Morbus Boeck
nicht erwogen wurde. Ein Grund, die Affektion deshalb nicht in den
Rahmen des Morbus Boeck einzuordnen, besteht unseres Erachtens jeden-
falls nicht, denn schlieBlich kann sich jede himatogene Aussaat, insbe-
sondere die tuberkulése, nur an einem Einzelorgan manifestieren. So
fanden z. B. Uehlinger und Gsell in systematischen Untersuchungen an
autoptisch festgestellten Fallen von Hirntuberkeln bei ihrem Typ 3
{(einmalige leichte Streuungstuberkulose) hiufig auler den Hirnherden
keine anderen Organmetastasen. Irgendeine vorbestehende Hirnerkran-
kung, welche sich im Sinne eines ,locus minoris resistentiae’™ gedulert
hitte, konnte bei der histologischen Untersuchung nicht gefunden
werden.

Ebenfalls vom gewohnten Bild abweichend ist das Fehlen wesentlicher
banaler Tuberkuloseherde im Kdorper. Immerhin spricht der verkalkte
Bronchiallymphknoten eine recht deutliche Sprache: es mufl einmal
ein Tuberkuloseherd in den Lungen bestanden haben; der Primérherd
konnte bei der Sektion allerdings nicht mehr gefunden werden. Der
oben mehrfach erwihnte isolierte Paratracheallymphknoten kommt in
Ermangelung eines anderen Herdes und wegen der iibereinstimmenden
histologischen Struktur allein als Streuquelle in Frage. Mylius und
Schiirmann betonen gerade die fiir unseren Fall vermutlich zutreffende
Méglichkeit der direkten Eutstehung des Organ-Boeck von einem banalen
Primarkomplex aus.

Die klinischen Laboratoriumsbefunde sind ebenso typisch fiir den
Morbus Boeck wie der histologische Befund; vor allem ist die nicht deut-
lich erhohte Blutkérperchensenkungsreaktion in Verbindung mit den
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periodischen subfebrilen Temperaturschiiben zu erwihnen. Eine Tuber-
kulinreaktion wurde nicht vorgenommen; iibrigens wire ihr kein bewei-
sender oder ausschlielender Charakter zugekommen.

Wie eingangs erwihnt, erachten wir den wellenformigen Verlauf der
cerebralen Ausfallserscheinungen als fiir die cerebrale Lokalisation des
Morbus Boeck recht typisch (Rothfeld, Hanbschmann Fall 2), wenn auch
betont werden mul}, dald rein progrediente Félle ohne Remissionen nicht
selten sind und die Autoren iitbereinstimmend zum Vergleich mit der
Encephalitis lethargica veranlassen ( Berg und Bergstrand, Waldenstrom,).
In unserem Falle war der Begutachter unbedingt der Meinung, eine
akut verlaufende maltiple Sklerose mit wellenformigem, jedoeh rasch fort-
schreitendem Verlauf vor sich zu haben. Obschon histologisch eine mul-
tiple Sklerose mit Sicherheit ausgeschlossen werden kann, wird doch auch
retrospektiv kein  sicherer klinischer AusschlieBungsgrund fiir eine
multiple Sklerose gefunden. Die Erklirung fir diese differentialdiagnosti-
sche Schwierigkeit bietet das histologische Bild ganz zwanglos durch die
Auwesenheit zahlreicher Entinarkungs- und Achsenzylinderausfallsherde
in Hirn und Rackenmark und durch die rein produktive, also langsam
verlaufende Form der die Gefille lidierenden Granulome. Interessant
ist nun, daB diese Parallele zwischen Lymphgefifiverinderungen im
allgemeinen (Borst) und cerebraler Tuberkulose im speziellen (Rabino-
witsch, Jakob usw.) einerseits und multipler Sklerose anderseits auch
schon gezogen wurde. Die zahlreichen Gefdllstenosen (Strangulicrung
durch perivasculire Infiltrate), Gefallobliterationen und gelegentliche
Thrombosen mit den entsprechenden Degenerationen im Parenchym
(Satellitose, Neuronophagic, Fettkdrnchenzellen, Entmarkungsherde)
erkliren diese Ahnlichkeit in unserem Falle vollauf. An dieser Stelle sind
auch die systematischen GefiBuntersuchungen Pfeifers an tuberkulosen
Affenhirnen zu erwidhnen, wobei sich die Injektionsbilder seines Falles 1
(Abb. 3% und 18) ungefihr mit unseren, allerdings mit ganz anderen
Methoden gewonnenen Eindriicken decken: extreme Gefallerweiterungen
{Abb. 3) und Gefillsechlingelungen (Abb. 13) wechseln mit teilweise oder
ganz verschlossenen Gefillen ab. Pjeifer kommt iibrigens in dev erwihnten
Untersuchung zum Schlull, daBl das Tuberkulosegift wohl arteriell
zugefithrt werde, jedoch fast nur die Capillaren schidige, dabei zu Vaso-
paralyse fithre und sich vorwiegend in den Venen ausbreite. Wie oben aus-
gefiihrt, konnen wir diese Theorie — wenigstens auf unseren Fall an-
gewendet — nicht aunehmen, da die Lymph- und nicht die Blutbahnen
den cerebralen Ausbreitungsweg darstellen.

Ferner sei noch die ausgesprochene Diskrepanz zwischen den sehr
ausgedehnten Gefillverinderungen und den relativ geringfigigen Paren-
chymreaktionen erwiahnt. Die klinischen Befunde (plitzlich auftretende
zentralnervise Ausfallssymptome, besonders von seiten der Hirnnerven)
wie auch die oben erwihnten histologischen Befunde zeigen allerdings.
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dafl die schweren. vasculdr bedingten Ernahrungsstérungen uicht als
belanglos zu werten sind, andervseits ist jedoch die gute Restitutions.
fahigkeit dicser Defekte iiberraschend. Vielleicht laBt sich daraus die
Erklarung ableiten. dall bei langsamer Insuffizienz eines kleinen Hirn-
gefillabschnittes die benachbarten GefiBle vermittelst ihrer Kollateralen
funktionell einspringen koénnen, d.h. die Hirnarterien sind demnach
wohl als funktionelle Endarterien anzusehen, bleibt ihnen jedoch ge-
niigend Zeit zur Anpassung, so vermdgen ihre Kollateralen den neuen
Anspriichen wenigstens teilweise zu gentigen. Die Existenz eigentlichet
anatomischer Endarterien im Sinne Cohnheims ist iibrigens auch durch
die zahireichen Untersuchungen von Pfeifer an tuscheinjizierten Gehirnen
schr unwahrscheinlich geworden.

Zum Schlusse mull noch betont werden, dall vielleicht unser Fall
mit den sauberen Verhéltnissen (verkalkter Bronchiallymphknoten —
produktive Tuberkulose eines Paratrachcallymphknotens — cerebrale
Aussaat) in Ubereinstimmung mit den zahlreichen in der Literatur
nicdergelegten Beobachtungen fiir die tuberkulése Natur des Morbus
Bocck spricht; jedoch ist eine sichere Entscheidung an Hand dieses
einzelnen Falles unmdoglich.

Zusammenfassung.

Es wird ein Fall von diffus-knétchenférmiger Granulomatose des
Gehirns bei einem 21jahrigen Mann beschrieben, wobei die Einzelgranu-
lome tuberkuloiden Aufbau aufweisen, jedoch keine Neigung zu Ver.
kisung zeigen. An anderen Koérperverinderungen wurden auller den
Zeichen einer zentral bedingten Erstickung nur ein verkalkter Bronchial-
lvinphknoten und ein Paratracheallymphknoten mit produktiv hyaliner
Granulomatose gefunden. Die Granulome im Hirn wie in diesem Lymph-
knoten bestehen vorwiegend aus Epitheloidzellen und typischen Lang-
hansschen Riesenzellen; sie sind von einem schmalen Lymphoeytensaum
umgeben.

Es wird angenommen, dal es sich dabei win den seltenen Fall einer
rein cerebralen Streuung eines Morbus Boeck handelt. Obschon der Nach-
weis von Bacillen nicht gelang, wurde doch wegen des histologischen
Bildes, bestirkt noch durch die Verinderung der erwdhnten Lymph-
knoten, die Vermutung ausgesprochen, dic Verinderung sei — wie dies
heute die GroBzahl der Untersucher annimmt — tuberkuls bedingt.

Ferner wurde der Vermutung Ausdruck gegeben, es kénnten auch die
iibrigen Boeck-Fille der Literatur, welche mit Symptomen von seiten
des Nervensystems vergesellschaftet sind (speziell die Uveo-parotitis
Heerford), auf dhnlichen Verinderungen beruhen, wie sie der vorliegende
Fall aufweist. Der wellenformig progrediente Verlauf der Boeck-Fille mit
cerebraler Mitbeteiligung scheint dabei recht typisch zu sein. Auf die
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Verwechslungsmoglichkeit mit der multiplen Sklerose wird hingewiesen.
Auch der | Affe in der Medizin®™ (Multiple Sklerose) kann demnach einmal
nachgeafft werden!
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