
IAus dem Pathologisch-anatomischen lnstitut der Universit~t Ziirich 
[Direktor: Prof. H. p. Me.,/enburg].) 

Orofizellig-granulomatiise Lymphangitis cerebri 
(Morbus Boeck) unter dem Bilde einer multiplen 

Sklerose vel'laufend. 
Von 

H. U. Zollinger. 
Mit 15 Abhildungen im Text. 

/Ei~ge.qan,je'n am 20. Febrt~ar 1941.) 

Unter der von Myliu.~ und Schiir~nann als ,,sklerosierende. tuber- 
kul6se groBzellige Hyperplasie", heute fast, allgem,',in Ms ,.Morbus Boeck ~ 
oder ,,Besnier-Boeck" bezeichneten Krankheit versteht man" eine vor- 
wiegend produktive, granulomat6se b]rkrankung, deren erste Beschrei- 
bung (Boecksches Sarkoid) von den Dermatologen stammt und Ms deren 
vermutliche~tiologie die Tuberkulose heute fast Mlgemein anerkannt wird. 

Seit Heer/ord das beim Morbus Boeck beobaehtete Krankheitsbild 
der Uveop~rotitis, welches h~tufig mit zentrMen Stiirungen kombinicrt 
ist., beschrieb, h~Lufen sieh derartige Mitteilungen in letzt.er Zcit L Obwohl 
a ber z. B. Ifant,s'chman~t in seiner nm,esten Abhandhmg ,j_'ber die tor- 
pide, skl(,rosierende Tuberkul(~se mit  eigenartigem, grof~zelligem histo- 
logisehem Befund'" (1,q3!)) den nerv6sen St6rungen einen eigenen Ab- 
sehnitt widmet, stehen uns doeh aul3er dem Falle RolhJeld keine pat, ho- 
logiseh-anatomisehen ]3eriehte iiber Autopsien derart.i~er klinischer Fiille 
zur Verf~gung. Roth/eht besehrieb 19:'0 einen t6dlieh verlaufenen Fall 
von Norbns Boeek mit Hautsarkoiden, Jiinglingscher Ostitis eystoides 
multiplex und a.usgeprggten zentrMen Symptomen (Faeialisparese. Amau- 
rose usw.) bei einem 17jghrigen Mgdehen mit D/,,jiihriger Anamnese :  
Bei der Sekt, ion wurden eine ausgedehnte Infiltration der reehten Grog- 
hirnhemisphgre in Form eines zerfMlenen Tumors und linkerseits ein 
hartes Infiltrat, lgngs der Seitenkammerwand gefundcn. Die histologi- 
sehen Hirnbefunde deckten sieh genau mit denjenigen der Hautsarkoide. 

M6gli(-herweise h~mdelte es sieh bei den yon Busse, Riiedi u.a.  be- 
schriebenen ehronisehen tumor6sen, tuberkul/Ssen ~leningitiden eben- 
falls um Erkrankungen, welehe in den Bereieh des Morbus Boeek geh/~ren ; 
die ]~'rage kann jedoeh naehtrgglieh niehl~ mehr mit Sieherheit entsehieden 
werden. 

In einer neuesten Arbeit weisen A. Franceschetti und G. de Moraier (Rev. 
m6d. Suisse rom. 1941, H. 3, 129) mit grof3em Naehdruck auf die Wiehtigkeit der 
neurologisehen und besonders der eerebralen Symptome 1)eim He~r]ordsehen 
Syndrom hin. 
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Kliniseh seheint fast sgmtiichen in der Literatur fe,-:tgehaltenen 
F/i, llen (tlantachman'n, .,lloh~, Wahlen.~tr6m, Byron, Jackson ,rod Souter, 
Garla-~ut und Tham~son, Lewin, Roger und Bodman, Berg und Bergatrand) 
ein eigenti imlich .welle,2/Srmiqer Veda.u~ der zentralen St6rungen eigen 
zu sein: Diplopie, Aeustieus-, Geh- und andere St6rungen t re ten  pl6tzlich 
auf und verst/~rken sieh bis zu einem Kuhnina t ionspunkt ,  um dann 
wieder langsam abzunehmen,  eventuell  zu versehwinden und sp/iter 
wieder  aufzuflaekern. I Val&nstr6m. vet~rat 1937 die Ansieht,  es handle  
sieh bei diesen sprungweise ~uft re tenden L/ ihmungen um eine und die- 
selbv Krm~kheit, jedoeh mit  untersehiedliehen Lokalisat ionen.  

Die velativ zahlreiehen ktinisehen Befunde zeigen aIso, dab eerebrale 
SehSdigmlgen beim i'fforbus Boeck doeh h~tufiger zu erwarten sind, als 
m a n  a u f  Orund der excreta seltenen auatomisehen Befunde ve rmuten  
wiirde. Desha.lb seheint uns der im folgenden besehriebene, kfirzlieh yon 
nns sezierte Fall,  wenigstens kliniseh iiber den Rahmen  einer ausge- 
sproehenen Rarit i i t  hinausgehend, eine Ver6ffent l iehung zu reehtfert igen.  

..tnam*tes,'. 21jghriger, krgftiger Sehlos.~er, dessen Vater vet 17 aahren an einer 
Lungentuberkulose starb. Mit 4 aahren maehte er eine Lungenentziindung, spgter 
Keuehhusten. Masern und Tonsillitis dureh. Nit 12 Jahren 6 ohere Zgihne gezogen, 
seit Oktober 1938 obere Zahnprothese. 

Von April his August 1939 absolvierte der ,Mann seine Rekrutensehule be- 
sehwerdefrei, sei aber dann reeht miide gewesen und mugte eine Woehe Ferien 
maehen. September. Oktoher m~d .November 1939 stand er wieder im Dienst und 
wurde daselbst win1 16.--20. September wegen einer Paru|is behandett_ Am 1. 12.39. 
am Tage vet der l,]ntlassung aus dem ~[ilithrdienst, fiihlte er sieh sehr rniide und 
meldete sieh deshalb bei der samtarisehen Austrittsmusterung. Tags darauf stellten 
sieh Kopfsehmerzen und Erbrechen ohne Nan.sea ein. Behandlung veto Privatarzt 1 
unter der Diagnose einer f,'agliehen StirnhShlenreizung; dabei leieht erhbhte Tem- 
peratur, belegte Zunge und ger6teten Raehen. nebst gesehwollenen Mandeln und 
Druekenlpfindliehkeit beider Stirnh6hlen. Daneben bestanden starke Leibsehmerzen 
und seheinbar such Doppelsehen (naehtrgglieh lgflt sieh nieht mehr ganz sieher 
entseheiden, ob das Doppelsehen tatsgehlieh schon zu dieser Zeit auft,'at, da die 
ve,'sehiedenen Angaben der Krankengesehiehte und die sp/iteren Angaben des 
Patienten sieh widerspreehen). Der Arzt betraehtete sehon damals das Krank- 
heitsbild sis nieht v61lig gek]Svt; der Patient konnte jedoch sehon bald wieder 
arbeiten, litt abet doeh zeitweise erneut unter Magensehmerzen und Breehreiz. 
Sehon wm Mitte Januar an bemerkte er zunehmende Sehleier vor den Augen und 
vermehrtes Doppelsehen. Zu diesea Symptomen gesellte sieh dann noeh eine 
ebenfalls ztmehmende Oangst6rung und bei der Aufnahme im Krankenasyl Pfgffi- 
ken am 13.3.4O wurde neben einem Nystagmus beider Augen aueh eine deutlieh 
verwasehene Spraehe festgestellt. Die Blutk6rperehensenkungsreaktion betrug 
damals 4/14 mm pro 1 bzw. 2 Stunden. Lumbaldruek 230 ram, Wassermann-, Kahn- 
nnd Cit(Jeholreaktion im Blut negativ. Die Durehleuehtung ergab einen etwas 
vergr6flerten, harten reehten Hilus mit zahlreiehen seholligen Sehatten. letztere 
aueh links. Die Lunge,lzeiehmmg in der unteren Hiilfte, besonders reehts, etwas 
vermehrt, sonst o.B. 

1 Herrn Dr. Brunner, Spitalarzt in PfMfikon. Kt. Ziirieh, sind wir fiir die freund- 
liehe I~'berlassung der Krankengesehiehte zu Dank verpfliehtet. 
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l,'Ane erstmalige Untersuehung in der Neurologisehen Poliklinik 1 am 21.3 .40  
best.g~.tigt im ganzen die oben erw/ihnten Befunde. Es wnrde die Diagnose einer 
multiplen Sklerose gt,stellt: immerhin dachte man aueh an einen Tumor. 

Lumbaltmnktion Ench, .\lgtrz: Gesamteiueig 46,2 rag-%, Eiweiflquotient 0,9, 
Nonne u. Pandy positiv, Albumine 21,2 rag-%, Zt, llzahl 64/3, 3Iastix- nnd Goldsol- 
Reaktion: meningt~aler Typ. Otologische Untersuehung: normal reagierendes 
peripheres Organ, zentral bedingter Nystagmus. In der ?'olge Leber- uud Sotganal- 
behandhmg. 

Im April  194,) t rat  im Spiral erneut sehr heftiges Kopfweh auf und es gesellten 
si(~h SchwindelanfS.lle dazu neben pl6tzlichem Erbrechen und ~vieder vermehrt in 
Erseheimmg tretendem Doppelsehen. J3abinski links positiv, linksseitige Reflex- 
steigeruug an Patellar- und Aehillessehne. 3iuskelkrMt links deutlieh herabgesetzt, 
Ataxie helm IQlit,-Hacken-Ve,'sueh und bt~im Finger-Nasen-Versueh. Senkung 
4/13 ram. Visus am 18. ~:[ai: befih~rseits 1,0. Am 7.7.40 wurde in der Xerven- 
polikliuik eine allgemeine Zuuahm~, der Symptome vermerkt;  zu den bisherigen 
Befunden, welche sehr weehselnd in Ausdehnung und [ntensit~it gebliebt,n waren, 
geselltt.n sich Paresen des linken Facialis (:~hmd- und Augenast) hinzu. Augen- 
fundus und Viscus normal. Seh~tdelradiographie ergab keine Besonderheitcn; die 
Diagnose einer mulgiplen Sklerose gewann an Wahrscheinlichkeit. 

Anfangs dull 1941) pl6tzliehe Ertaubung mit Ohrensausen links, t~ei intaktem 
periphercm~ Organ und temporiirer Ertaubung des rechten Ohres yon ~venigen Tagen 
Dauer. Spraehe jetzt wieder deutlieh verwasehen. Die Temperaturkurve zeigt 
besonders in dieser Zeit. aber aueh vor- und naehher, abendliehe Zaeken auf 3';,0 
und etwa alle 8--10 Tage eine Zaeke au[ 37,2--37,3. Puls immer zwisehen 70 
und 100. 

Am 14.8.40 Beginn einer 13tS.gigcn Begutachtungsbeo/~achtung. Dabei warde 
festgestellt, dal3 das I)opl)elsehen etwas ahgenommen habe, wahrend die Taubheit 
d~s linken Ohres weiu~rbestand. Aueh ist vermerkt,  dab die Sehwg.ehe im linken 
Arm und Beiu. welche zeitweise etwas gebessert babe, in diesem Zeitlmnkt wieder 
etwas ausgepr~gter war. Schwindel, Kopfsehmerzen und Erhre(.hen waren seit 
lfmgerer Zeit nieht mehr aufgetrcten. Der grobsehlS.gige Nystagmus und (lie leichte 
Facialisparese links bestanden welter. Auch die verwasehene Sprache war wit~ter 
,teutlieh l',eobachtbar. Die linksseitige ]/eflexverstii.rkung bestand unver/i.ndert 
fort, ebenso die Gangst6rung. Wegen einer Caries profunda im Unterkiefer totale 
R~iumung; aus den Zahngranuhmmn wurden dureh das H vgieneinstitut der Uni- 
versitiit Ziirich (Prof. Mr~ose,') ein Staphylokokken- und 6 Str*~ptokokkenstgtmme 
ist)liert, yon tlellen einer positive Iutracut.anreaktion gezeigt hatte. Seine Vaccine 
wurdt- ohne wesentliehe Reaktion ertragen. Der Begutaehter kam auf Grund der 
vorstehenden Befunde zur Diagnose einer rtbnorm ra,sch cerla,~/e~de~ u~ultil)len. 
Sklerose. 

FAne Lungendurehleuehtung am 14. 10.40 ergab deutliehes Xaehschleppen 
des rechten Zwerchfelles bei der Atnmng und herabgesetzte Exkursionsbreite. 
Eine erneute Durehleuehtung yore 31. Oktober zeigte denselben Befund in ver- 
mehrtem 5Ia[3e. 

Naehdem die Temperatur in den letzteu 2 Lebenstagen noeh etwas gestiegen 
war, starb der Mann unter Zeiehen einer Atemlg.hmung am 16. 11.4(i). 

Sektionsbefurul: Die yon uns 2 Tage nach dem Tode am 18. 11.40 vorgenommene 
Sektion (Sekt.-Nr. 1280.40)ergab auszugsweise: 21j/ihriger, sehr kr/iftig gebauter 
junger Marm in gutem Ern~thrungszustand. Bei der/iul~eren Besiehtigung wur(len 

1 Herrn Prof. 3linkowsa~i, Direktor der Neurologisehen Poliklinik der Universitgtla 
Ziirieh, danken wit an dieser Stelle fiir die sehr entgegenkommende g'berlassung 
der polikiinisehen Unterlagen sowie des zuhanden der Versicherung ausgearbeiteten 
Gutachtens tiber den vorliegenden Fall. 
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keine Besonderheiten festgestellt. 8ch/idelkalotte m/tBig stark,  unverander t .  Dura 
deutlieh gespannt,  Innenfl/iehe glS.nzend. Pia durehwegs zart.  sehr blutreieh. Die 
Venen sind s tark  dih~tiert und enthal ten,  wie aueh im ganzen tihrigen KOrper. 
fliissiges hl 'mrotes Blut in groBer Menge. Hirnwindungen deutlieh abgepla t te t  und 
verbrei ter t ,  I,'urehen verstriehen. Bei t te rausnahme ties Hirns entleert  sieh ziemlich 
reic:hlieh klarer Liquor ~us dem Riiekenmarkskanal :  Medull~ o6tongata und Pons 
sind pfropf/i.hnlieh in das Foramen t),:eipitale magnum gepreflt: be/de siad enorm 
verbrei ter t .  Pons miBt quer' im Maximum 4 era, Medulla 2.7 em (Abb. l). Auf 

Sehnit t  t/igt sieh die Faserzeichmmz 
sowohl in Pons wie aueh im Riik- 
kenmark m~eh deutlieh erkennen.  
Das umiiegende (;ewebe sieht auf- 
f~illig gla.~i,.z verquollen aus und 
weisl; zahlreiche, nieht wegwiseh- 
bare Blutpunkte  auf. welehestellen- 
weise deutlieh erweiterte (lef,tBe 
enthalten.  Kleinhirn /i.uBerlieh 
nieht verS.ndert. Hirngewieht  : 
16L0 g. 

Das in toto formalinfixierte  
( ;ehirn wird in dieke SeheiI)en 
zerlegt. Aueh hier wiederum enorm 
zahlreieim steeknadelkopfgrol3e 
Blu tpunkte  beobaehtbar ,  welehe 
I)es(mder~ in den Stammgan~l ien 
reiehlieh sind und gegen die Hirn- 
i)eripherie zu deutlieh an Diehte  
abuehmen (Ahh. 2). Die Zeichnung 
ist aueh hier noch deutl ieh erhal- 
ten. Ventrikelsystem nieht  erwei- 
tert,  Plexus zart .  el)enso die Basis- 
arterien. Die Zvsternen sind eher 
arm an Fliissigkeit.Pia zart .  5Iit.tel- 
ohren beidseits troeken, Seh/i.del- 

At, l~. l .  Vetgle i ( :h  zwischen  iqf)l'lllil]el" 1)~lll.~ und  b a s i s  u t t v e r f i . n d e r t .  
~hMutlu  ,,l,1,)n&';~ta (~l,en) u n d  den  cntsI~rechcn-  g r u s t -  u n d  Baue}l} l{ ih]e  weisen 
den ;k])se|llli! t en  llIIg(!l'e. "4 t~'illle. ~ [llIII2C'I').). ][)t!lltlJ(:|l 
7..11 eckoll l l l . l i  is! d ie  s ta rkc '  Vt!l 'qlloll l lr lg und  die i m  ganzen auBer der  erwfthnten 

dil.htc fmrchsetz,mu rail II/Utlnlnkten im starken Fii lhmg der Venen mit  fliis- 
umter.~uehten 31ateriaI. sigem Blur keine Besonderhei ten 

auf. Milz und Leber s ind leieht 
vergr6Bert, Mutreieh, dunkelblaurot :  ihr Gewieht ist l,q0 g bzw. 1740 g. iDle Lungen 
sind mittelgrog, .~hr sehwer, fiihlen sieh fleisehig an. Sehnittflitehen dunkelblaurot ,  
keine erh6hte  Briiehigkeit. Abstr iehsaf t  sehr reiehlieh, s ta rk  btut- und wenig hfft- 
hMtig. Regioniire Lymphknoten allgemein bohnengrofl, welch, graurot .  Reehts  
ein Purabronehial lymphknoten in Lin~ngr6Be verkalkt,  ein entspreehender  ver- 
kalkter  Herd in den Lungen laBt sieh nieht  naehweisen. Ein Pa~'atraeheallymph- 
knoten reehts weist auf Sehnit t  zahlreiehe hirsek(wngrofle, dieht  gelagerte markig- 
weiBliehe Herde auf. Er ist etwas iiber mandelgrog. 

Histdogische Un.tersuch~ng. Hi,'n: Bei L?bersiehtsvergrOgerung (Abb. 3) fallen 
in s~mtliehen, aus ganz versehiedenen Hirngebieten en tnommenen  Sehni t ten sebr 
zahh'eiehe erweiterte blutreiehe Gef/ige auf, welehe fast durehwegs yon einem 
versehieden brei ten Mantel yon Granulomgewehe umgeben sind. Im ganzen fiillt 
jedoeh auf, dab besonders Pons und Stammganglien yon dieser Ver inde rung  
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I,efalh'n sind, w/i.h,'e~ld die Zah] der so ver/i.nderten Gef/i.l~e gegen dieRinde zu wesent- 
lieh abn immt ,  itm Riiekenmark w~H.den - -  mi t  Ausnahme der Medulla oblon~at;~ --- 
kein~, Herde gefunder). Allgemein bestehen diese Granulationsgewebsmii.ntel zum 

. k b h .  ~. Q u c r s c h n i t . t .  i!.ttl'ch d~ls f o r n , n l i n f i x i e r t e  (.}eltil 'n. 3,1~11t |)(.alt' |tt te d i e  z a h l l ' ( : i c h e n  
B l l l t l } l l r l k t e  be.- iol ldcrs  i l l  d e l l  ~{~ll*llllt~Zill'l~lildll. 

.~.l~b. ~. { 'be t ' s ic~ht . s0 .ufnn] lme a u s  de t '  Pt~ns.  Z~tlzll .eiche d i l a t i m ' t e ,  bD.ztl 'eiche Oef i l l ) c  n e h e t t  
elt l ldli<qlOll  ])[r; ,+g'~t]i~l't~ll (~-I ' l lnl l l l l l l lkl l{~tchen n t i t  t . e i lwe i se  s e J l o n  i l l  d i , . s e r  ~TeI'b~l';Jglq'llll~ 

s i ch t l>a t 'm '  Iml'i~-ns~:ltliir'el" La~el ' l l Iqg .  1-~feile: gese l l l~ i l Jg t ' l t e  Gef~12c. 
l [ i i m . - I , ; o s i n - P ~ m t f f i n s e h n i t t .  Vm'g'r'. l a  : 1. 

Tell n,u' aus m~ektkernigc.n I ,ymphocyten,  zum Teit vorwiegend ~us protoplasma* 
reit'hen mittelgrol3en spindetigen Zellen mit  I/i, ngliehem, gelegentlieh aueh sehuh- 
sohlenf6rmigem Kern (Abb. 4 u. 5). Die Zellgrenzen sind sehle<ht erkennbar :  die 
Kerne zeigen keine typisehe Anordnung. Im ganzen er innern diese Zellen in ihrer  
F~rm und im fS.rl~eri~<.hen Verhalt~:n an l']pitheloidzellen und sic tassen sich aueh 

Virehow~ Areh ix .  la;,i. :~1)7. ~!1 
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histologisch nieht  yon denselben t r e m w n .  All und zn en tha l t en  sie fe ins te  l:ett.- 
t r6pfehen;  Eiseut , igment  | s t  n i rgends nachweisbar .  Nel~en diesen zwei 1)esehriebenen 
Zel l formen t r i f f t  nmn beim Durchmus te ra  der Sehni t te  ziemlieh zahh'eiche ]{iesen- 
zeller~ (Abb, 4 u. 5), vorwit 'gend in den fast. nur  arts EpitheloJdzellen hes tehendeu  

,~.bb..I,. Pcq'[','it,';ctll&I'e8 IVll{Jtcllell, t|~l.8 d e u t l i c h  de l l  .kl l[bt t l l  a l l s  R;lr  l ,~ ' l l lp l lo-  
, :y ten .  ] :]pithehHdzeHen u n d  I~a.n~.lhat+s Riesenze l l en  e r k e n n e n  li tBt.  3Lm l m a e h / e  [e rm ' r  
d ie  schau'fe B e g r e n z u n g  des  K n 6 t e h e n s  ~e/cen die H i r n s u b s t a n z .  t h ~ m . - E , ~ s . - P n r a f f i n s c b n i t t .  

Vergr .  1 3 7 : 1 .  

.kbb. 5. Einzelne Lanrlt~axts Riesenzelle mit umgebenden btal3kernigcn l~:pitheloidzelhm 
und dunkelkernigen L.r nphocvten l-s Vergr. 6(;0 : I. 

G-ranuh)nwn loka.lisiert. Diese Riesenzel len sind me |s t  rundl ieh  und h~ben ein 
blasses P,.otoplasma.. in welehenl 20---70 kleine, chromat in re iche  owtlg, re Kerne  
r ing- oder  hufeisenfSrmig angeordnet  sind.  Eine  versehwindende  Minderzahl  dieser  
l{ies~mzellen fgllt jedoeh durch  die ~bsolut unregelmSBige Lagerung  der  K e r n e  auf. 
Eine einzelne Riesenzelle hebt  sich du tch  die e igemiimliche Lagerung ihrer  K e r n e  
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in drei tangierenden Kreisen hervor (Abb. 6); aueh sind in ihrem Zentrum einzelne, 
~ehr ehromatAnrelehe, dmflde, hantol- oder tropfenf6rmige .,FinsehliLsse'" zu 
m'kennen, racist gelingt jedoeh der Naeh- 
w,,is eines feinen (!hromatingeriistes in 
d,+nsetl>en. Ihre  Umgebung ist in einem 
ganz sehmalen Absehni t t  optiseh leer. 
Eigentl iehe Einsehlfisse kugeliger oder 
st.iibehe,mrtiger K6rperehen l inden sieh 
nieht, lgbenso fehlen ginlagerungen aus 
Eisen pigment. 

Die iiberwiegende 3Ieh~'zahl der Ge- 
fiiPomi~ntel zeigt insofern einen regelmhl3i- 
gen Aufban. als sieh {lie mehr o(h,r minder 
reichlichen lymphocytiiren .F[emente 
dur(.hwegs in ihren Augenbezirken finden. 
Nur ganz vereinze]t ist das Zentrmn eines 
dieser G ranulat  hmsl~n6tche,l auffiillig 
feink6rnig-homogen und s tark  eosinophil 
(Abb. 7). i n  diesen Massen lassen sich 
nur  noeh sp/irliehe pyknotisehe und racist 
tropfeniihnliehe Kerne erkennen. Naeh Abb.(L l)rr ztcbeneinundcrlieg'e~qdctIiescn- 
ran  Gie,son gef/irbt, silld (lie e r w i i h n t e n  zel len,  yon (Irnen die  l i nke  un , l  d ie  m i t t l e r e  

e inseh l t t t l / thn l iehe  B i h h t n g e n  e r k e n n e n  
Massen gelb. Eig(mtliche Nekrosen sind lasspn (s. Text-). ran. Gies,,n-Paraffin. 
in keinem der zahh'eieben Sehnit te naeh- Ve,..~,.. I I t : 1. 
weisbar. 

Die V i r c h o w - R o b i n s c h e n  perivaseuli~ren ItS.nine sind h/iufig aueh an Stellen. 
,lie vSIlig infil tratfrei  siud, hnehgradig erweitert:  die umgebenden z,~rten GliMasern 

.kbb. 7. Eine~: de r  sq)firliehen lg_ni;tehen, welchc z e n t r a l  geriill2"ell s ( 'ho l l igen  ZerfM1 ;tuf- 
",veisen. Die | ( e r n o  s i l ld  l l le is l  nocl l  als  S c h n t t e n  erk( ' l lD|lilr ,  l'r (Jicsoo.-P~lraffin. 

Vergr .  120 : 1. 

sind deutlieh vermehr t  und verquollen. Von dieser eiMachen Erweiterung kann man 
in ein und demselben Sehnit t  an anderen Kn6tehen den ~ 'bergang fiber sp~rliehe 
kn6tehenf6rmige, rein lymphoeyt'are Advent i t ia inf i l t ra te  (Abb. ,~) zu ausgedehnten,  

39* 
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l . ingfOrmig d i e  Gef/i, Bt, umge t~enden ,  d i c h t e n  L V m l ) h o c y t e n i n f i h r a t o n  hcoba~.h ten  
(Ahh .  9). w o b c i  d i e  g~.nz kh , inen  Inf i l t ,  r a t e  noch  d c u t l i c l m  I , a g e r u n g  im  |'irch,~u'- 
P,~,binsc:hen l ~ a u m  e r k e n n t m  lassen .  D a h e i  is t  dit.  b r e i t e  3 h ' m h r a n a  l i m i t a n s  ffliae 

Abl , .8 .  Dc~ttlit'h Jn t rmldvcnt i t i e l le  Lage rung  th.~ ]nf ihr~t t : s  In der  Granuh:lnTt'ripht.rie 
( l~,ndp. l . I  In  iler hel l  e rseheinenden 31embrm~t lira. gl iae,  welehe verqm,llcn erseh~.inl. 
s[~ilrlit.he LynlpltocyteI1. lH~'nsubst~vz r )lilt'~.-b:osJI~-Gt'fl'Jerschnitt. V~-rgr. 137 : I. 

..'khb. !~. l)ie~er ~(.hnitt ]ieKt. ('|,','.ns lllq..|lr ~l.~eD. da~ ]r(n4'~tt,'llerlz~_qltl'~lrll 7.11. ei" lii[~t, nl;t.l' ',~h. 
A.bb. S d~s ~eh~lvf beg'rellzle in t r~advent i l 'h : l l  fgr162 ~ l'q2ill l.~-ll~.l~hoeyt ~re l l l f i l t l ' a t  (q'kCqllltqi,  
wclehc.s in dieser  Sehnitt lm, 'c st'[lt)ll d(q'l ~lllZt~II peri~,'tlSellllil't'll L,~'Inl'~hr01tln e i nn imml .  

~ill'bllll/~ IISW. wic .kbb. S. 

nc+t'h s<,tmrf du[ ' eh  e i m m  R i n g  ko] lag t ,  n e r  Fa,,~.rn yon  den  I n f i l t r a t e n  c e t r e n n t  
( A h h .  10); c i u  EndoU+el  des  l'irchow.Rc2;inscheu l~.aumes l/i.Bt sic.It w e d e r  a n  d i c s e r  
'~Frcqmun~slinit  + n o e h  son+t  e r k e n n c n :  d a g e ~ e n  de t .k t  ~tie rqn  Gi+,.~o,.F~irhung e in  
f e i n e s  ko l l agen t . s  Mas<.henwerk  [ n n e r h a l b  d e r  K n 6 t e h e n  auf .  \Ve i t e r  ~i~.ht m a n  at1 
a n d e r e n  S t e l l e n  (li~,se r in~fCirmigcn  i n f i l t r a t e  a l h n i i h l i e h  ( ihe rgehen  in s,~lche m i t  
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sp/arlichen El ) i the lo idze l lene in lagerungen (Abb. 11)+ und  sehlieBlieh weist  die Mehr-  
zah] de r  Granu l ommi t n t e [  fas t  rein epi the |o idzel l igen  Aufbau  auf. 

Die A d v e n t i t i a  de r  (aefgBw~inde ist  im Bereich der  l )eschriebenen rein l ympho-  
cyt / i ren In f i l t ra te  deu t l i eh  aufgehwker t ,  eine Verii.nderung, die ~i+.h racist  auch  

Abh. llJ. Dio beidett Grtmuloate liegen dmtt.lieh innerhalb tier axwentol,hilen Je'a:m'n der 
[~-efgiaadventitAtt. Silberft]rbung (Me.t, ht)de P~tpl-Puratffin. Vergr. 65 : 1, 

Abb. 11. +knscheinend R'anz exzeutrisch lie~taldes (;ef+'d~wandgr~mnlom. l_)uroh seine 51itte 
I;tllfell ~tbee, *.vie ill Abb. 13 gezeigt, wird kh'irle Seitenhste der grolgen. }ll/ltgt'lfi.llte]rt Velle. 

ltR,n.-E~,sin-Paraffin. Vergr. 70 : 1. 

innerhal l)  der  m e h r  epi theloidzel l igen (~r~mulome fin(let. In  d iesen  le tz teren .~ind clio 
kol lagenen Adven t i t i a f a se rn  g i t t e r a r t i g  v e r m e h r t ,  was deu t l i eh  in ve r s i tbe r t en  
8 e h n i t t e n  (Abb. 10) zu sehen  ist. 

Die epi theloidzel l igen K n 6 t e h e n  gre i fen  aueh  hie u n d  da  auf  die Media,  j a  
sogt~r au f  die l n t i m a  iiber, wobei sic das  Endot.hel gegen das  L u m e n  zu verdr~.ngen;  
dat)ei s ind  die ela.stisehen Fase rn  zum g r6g t en  Teil  z u g r u n d e g e g a n g e n  (Abb. 12). 
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A b l ) . l ~ ,  t*eriva.sculAres G r a n u l o n t ,  welche~ 
d t l r ch  d ie  dm' lkel  ~ef~rbte,  Eb~s t iea  inteI 'na, ge- 
d r u n k e n  is~ u n d  da.~ Ge/ i i .g lmnen  M a r k  e i n e n g t .  
l '2ndothe l  inLakt ,  E lns t i u f i i rbu .ug ,  P a r a f f i n -  
s e h n i t t .  I'M End,~th , ' l ,  1"7 E l a s t i e a  i n t e r n a .  

Vcrgr .  70 : 1. 

A b b .  13. F l i i c h e n h a f t e  t l e k o n s t r u k t i , m  v ines  
k l e i n e n  Gefii, ga l~sehn i t t t ' s .  Die Pfe i le  a l l l  R a n d  
bezo ichnen  die  I:[6helfla'4"e ,h ' r  ill dcn  A b b i h l u n -  
gvn  :mg 'e f ( ih r t en  Set, i e n s c h n i t t e .  H e l l :  (.leftigtt '. 
D u n k e l :  O r a m l l o m e .  P u n k t i e r t  : L y m l ~ h o c y t e n -  
i n f i l t r o  te  (in e t l t s p r e e h e n d e r I ) i c h t e ) .  Man  b e a e h t e  
d ie  Gefgtfl.-. 'ehlgmgehmgen u n d  -erwei ternntcen.  

Vel 'gr .  c t w a  36 : l .  

Ab und zu i.~t das ()efi~131umen bis 
auf einen ganz gerin~en Rest ein- 
gecngt tlrt,t enthitlt  ran" noel, verePo. 
zelte, in seltenen F/illen gar  keine 
Erythroc.vten mr,hr. Dieses {~ber- 
~reifen auf Media und I n t i m a  ist 
jedoeh im ganzen eher selten, die 
l/egel ist das Besehr/inktbleiben a . f  
den adventi t iel len iRaum. ('ch.~e,~t- 
lieh seheinelt ganz kleine Granulom- 
k,16tehea unabh/tngig yon (;e[iiBen 
frei im Hirnparenehym zu liegen. 
Einc eigcnthehe Intimaprotiferati(m 
st 'heint ni, 'gends vorzuliegen. 

Die M'arkseheidenfii.rbmlg liil~t 
die besehriebenen Herde und ihi'e 
n/ihere ( ;mgebung nur  als helle 
Liieken erkennen, weiter f inden sieh 
zahh'eiehe soh, he kleine Ausfall- 
bezirke ohne deutliche Begrenzung 
oder typisehe Lokalisation in der  
Ports. Die Aehsenzy/inder (Bi*l- 
,~chou,,~ky-Fgtrbung) sind in diesen 
Entmarkungsherden zum Tt:il eben- 
falls nicht mehr nachweisbar.  In 
diesen und in den benachba.rten 
Parem:hymbezirken sind die Gan- 
gtienzellen yon ganzen Ringen, b,,- 
steh, 'nd ~*us Mikrogliazellen, mu- 
geben (8atellitosis); eigentliehe Neu- 
ronophagie wird nur selten heol,- 
achtet.  

Nir~ends lassen sieh vermittelst  
der Tuberkelbaeillen- und der  ( ;ram- 
falq)lltl}~ Mikroorl~anlsmen Ilaoh'.;~,*i- 

sen. Aueh die Antifi~rminanreiehe- 
rung zeitigt keine positiven I/e.sul- 
t~tte. 

Ependym der Ventrikel und des 
Zentralkanales zart,  fro{ yon Infil- 
t raten. Die Pia ist nur fiber 5Iedulla 
obl,_mgata und Pon~ leicht verdickt  
und ganz locker lymphocyt/ir  infil- 
tr}ert, sonsg ist sic allgemoin zart .  
Gelegenttich finder sieh ein einzelnes 
Kn6tehen der  ohelt bes,ehrielmnen 
Art ohne l~rbergreifen auf die Hirn-  
Stll)stallZ: sie sind vorwiegend in den 
Snlei gelagert. 

Die / l i icheahafle Re.ko~strM.'tio~ ~ 

Teehnik der  l l ekons t ruk t ion :  
Die vermit tels t  eines Projektions- 
appa, 'ates naehgezei(-hneten einzelnen 
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(AIA). 13) t.ines klcinen (;ef~fl3abs,:hnittes vt-rmittelst Neriens(.hnitten t,rgil)t mi t  
aller Sichevheit, dal3 aueh die oben lwschriebcncn ganz kleinen, im Einzelschni t t  
anscheincnd gef/il:lunal)hiingigen Kni~tehen rein periwlscul~r gehtgert sin(t. Si.~ 
h;~hen im allgcmt*incn Iitngs-ovale. knotige Form und umgeben die (;ef/tB(: 
mant(*lf6rmig, l)fi~ Raadpar t icn  dvr 
Kn6tchen sin(t sowohl in scitlicher, 
wie in der I~5,ngsrichtung moist rein 
tympho(.ytitr beschaff(.n. In der tle- 
kons t rnkt ion  crkennt  man welter, 
(lab diese I(n6tchen alle ungcf/thr 
(tit' glciclm Zusammensetzm~g haben 
und nu t  je nach dcr Lagt. der Qucr- 
schni t te  t't!ill lymphocytf, ve (Abh. 14, 
S, 9), gemis~:htc od(-r w)rwicgend 
epitlmh~idzellige B~mart aufwcisen. 
lZerncr ~il)t die Rekonstrukt ion cine 
s tarke Schliingehmg und partiellc 
l','rwtdteruug einzehlcr Gef~igc wieder, 
eine Bcohachtung,  die aueh ;m den 
]"iuzelsehnit ten gemacht, werden 
k~nn. 

1)a ra lt'~t c/i e all ~/m p/~ k hole n ( A b I). 15 ) : 
Zeigt. fast kein erhaltencs Lymph- ~xhb. 14. l)roximMcr Endpol des in der ttekon- 

" st ruktion dargestclltcn I(notcns mit dem ~kb- 
k n o t e a g c w e t ) e  mehr;  der ganze g[l.llg des kleixmn Seitenastes. l:[iim.-Eosin~ 
I, ymphkn,~ten ist i i b e r ~ t  mit  kle/m.u 1)araffin. Vergr. 70 : 1. 
r u a d e n  (Iranulmncn,  weiche his auf 
einc ~msgedehnte Durchsetzung mit  hrei tcn hyalinen Biindern absolut den- 
j(:nigt.n im G(,h "n entsprechen. In dcr  iiberwicgcnden Mehrzahl handei t  es sich 
um kernarmc Epitheh)blze[lkn6tchen. von dcnen die meisten starke Hyatinose 

A b b .  15. ( ~ b c v M c h t s a u f n a h m c  t ics  e i n z e l n e n  Par;~, traeheall .~ 'mphkm)T(~ns.  Di f fuseDur(_ 'b . -  
s e t z u n g  m i t  s t a r k  h y a l i u i s i c r t e n  1,2nOtchen. I - [ i i m , - E ~ i n - P a r a f f i n .  V e r g r .  6 : 1. 

der  Raudabschnit te .  vcreinzelte auch der Zcntren, aufwei~n.  P, icsenzellen dnd 
recht  s,-Iten: in Form un(t ('h'6t~e s t immen sie mi.t denjcnigen der Hirninf i l t ra te  
v611ig iib(:rein. Einschliisse werden durchwegs vermigt ,  ebenso fehlcn zentrale 
Knii tchennekrosen,  Nekrobiosen extrcm selten. Das spfi.rli,:he noch erhal tene 

Seriensehn t t :  werden scnkrecht auf (*in 51illimeterpapier gestellt gedacht,  wobt-i 
ihre Abst/ind(: die im gleichen Mallstah vergr(igerten Schni t tdickcn darstetlen. 
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lyrnphat.ische Gewebe ]M3t aul3er gr~em Reiehtum ~m dilatierten, blutreich~n Ce- 
fitgen keine Besonderheiten erkennen. Periw~,seulitre Infiltrate kannen ni,:ht fest- 
gest.ellt werden. Tuberkelbacilh:n- und Gramfgrbung negativ. 

Die iibrlgen Organ.e sind histologisch unveriindert, yon einer hoehgradigen a.kuten 
Stauung abgesehen. [nsl)esondere zeigen sie keine Anhaltspunkte fiir entzfindliehe 
Verimderungen. 

Pathoh)gisch-anatomische Diagnose. 
Todesursache: Zentral bedingte Erstickung. 
Befund: Diffuse, perivaseulitre epitheloidzellige Lymphangitis  yon 

Hirnst~mm, Groghirn trod Kleinhirn ()Iorbus Boeck). EpitheloidzeIlige, 
sklerosierende Tuberkulose eines rechtsseitigen Paratracheal lymph- 
knotens. Verkalkter Bronchiallvmphknoten rechts. Fliissiges Blut in 
den Organen. Hochgradige akute Stauungsorgane. ImngenSdem. Status 
t.hymieo-lymphaticus mit m/ieht.iger Tonsillarhypertrophie. Tonsillitis 
ehroniea. Struma nodosa coll. pt. mierofoll. 

Unsere Befunde zusammezffassend, handelt es sieh also um eine 
kn6tchenf6rmige, diffus verteilte epitheloidzetlig-produktive Grarm]o- 
matose des tIirns ,nit vorwiegend perivaseulitrer Lagerung. Vermittelst 
fl/iehenhafter Rekonstruktion konnte festgestellt werden, dab diese ei- 
f6r,nigen Gramulomknoten immer yon einer mehr oder weniger breiten 
Lymphoeytenhii l le  mngeben sind. I)en iiberwiegenden Bestandteil der 
Granulome bilden die typischen Epithetoidzetten; .Riesenzelien sind 
ebenfalls ziemlieh h/hffig. Diese Letzteren zeigen racist das gewohnte 
Bild der Langhanssehen Riesenzellen. Einige hantelartige l%oto- 
plasmakSrperehen erweckten zuerst den Eindruck yon eehten Zell- 
einschliissen, wie sie Berg und Bergstrand u. a. beschrieben haben. Die 
beiden genannten Autoren vermuten auf Grund geeigneter F/ixbungen 
die Identit/~t der Ei~lsehliisse mit  zugTunde gegangenen elastisehen 
Fasern. Zum Untersehied yon unserem Fall sind jedoeh diese Gebilde 
als nmdlieh oder stitbehenfSrmig besehrieben und abgebildet worden, 
aueh wurde hie ein Chromatingeriist darin naehgewiesen. Wit glauben 
deshalb, dal3 die ProtoplasmakSrperehen unseres Falles nieht identisch 
mit denjenigen Bergs und Bergstrands sind, es diirfte sieh bier um 
zug~runde gegangene Kerne halten. MSglieherweise beruht das Fehlen 
eehter Einschliisse in unserem Falle auf der Abwesenheit elastiseher 
Fasern im umgebenden Hirnparenehym. Spezifisch sollen iiberdies diese 
Einsehliisse aueh naeh Berg und Bergstrand Ifir den 5[orbus Boeek 
nieht sein. 

Nickerson fand die Riesenzellen bei Boecksehen Granulomen gr6ger 
und mehrkerniger als bei Tuberkulose. Die Kerne sollen mehr diffus 
verteilt und nicht hufeisenf6rmig angeordnet sein. Obsehon aueh in 
unserem Falle dermagen gestaltete giesenzellen vereinzelt vorgefunden 
wurden, konnten wir doeh keine iiberzeugende Differenz zwischen ihnen 
und denjenigen in sieher tuberkul6s bedingten Vergleiehsgranulomen 
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feststellen. Irgendeine Abhgngigkeit der giesenzellen von hvalinisierten 
Capillarwgnden (Pseudoriesenzellen PJei/ers) konnte weder im Einzel- 
sehnitt vermutet, noeh in liiekenlosen Serien bestgtig~ werden. 

Wesentlieh im vorliegenden Material ist das Fehlen yon elgentliehen 
Nekrosen; dagegen sind einzelne der Granulomzentren im Stadium der 
Nekrobiose mit ganz geringem seholligem Zerfall der Epitheloidzellkgrper 
und mit Kernpyknose. 

Bei der ersten Betraehtung yon Oefriersehni~ten kurz naeh der 
Sektion lehnten wir vorersr, eine tuberkulSse oder tuberkuloide Affektion 
ab, beeinfluBt dureh die zentralen Gefgt3e in den Granulomen. Erst auf 
Grund der an Seriensehnitten festgestellten, fast gesegzmgBigen Lokali- 
sat ion tier Knoten in den perivaseulgren Lymphrgumen ~'t~rde uns das 
mantel]Srmige Wachstu~n der Grannlome ersiehtlieh. Diese yon Virehow 
nnd Robin fesggestellten Rgume liegen naeh der heutigen Auffassung inner- 
halb der GefgI3adventitiasehiehten, we sie dureh endothelat~ige Binde- 
gewebszellen umsgum~ werden, ohne abet eigentlieh offene Rohre frei 
zu lassen. Cobb vergleieht diese Masehenrgume sehr zugreffend mit 
einem Gewgsser. das stark yon Seegras durehsetzt ist. Diesen viel- 
kammerigen Aufbau des perivaseulgren Raumes (yon kollagenen Fasern 
umss zeigt aueh der vorliegende Fall, weleher ge~issermagen eine 
,,vitale Injektion'" dieser Rgume darstellt. Auften ist tier Virchow-Robin- 
sehe Raum durehwegs dureh Adventitiafasern yon der Membrana Iimi- 
~ans gliae, welche dutch die Auslgufer der umgebenden Makrogliazellen 
gebildet wird, getrennt. Schaltenbrand und Bailey nennen diese Mem- 
brans limitans eliae ..Pia-Olia-Membran", ausgehend yon der Vorstellung, 
(tag die Pia den in das Gehirn eintretenden Gefgg~en fol_~e. Auf ieden 
Fall stehen die Virchow-Robinsehen Rgume mit dem Subaraehnoidal- 
raum einerseits und vermutlieh mit den Perineuralseheiden anderseits in 
Verbindung. Doeh so wenig man sieh diese Rgume als frei durehggnglge 
Rohre vorstellen dar[. so wenig handelt es sieh um eine breite Komnmni- 
kation derselben mig dem Subaraehnoidalraum, sondern es scheint hier 
eine filterargige Sehranke zu bestehen, welehe tats~tehlieh yon Kubie mid 
Weed als Bindegewebsmaschenwerk festgestellt ~alrde. M6glieherweise 
hat im vorliegenden Fall eben diese Bindegewebssehranke eine wesentliehe 
Weiterausbreitung des granulomat6sen Prozesses auf den 8ubaraehnoidal- 
raum verhindert: auf jeden FMI iiberrasehg die ex~rem spgrliehe Ver- 
teilung der KnStehen in der weiehen Hirnhaut. Hinzuzuftigen bleibt 
noeh, dab diese ggume allgemem, oder doeh wenigstens funktionell, als 
Lymphriiume aufgefagt werden (Kau/mann, Has,in, Ernst nsw.}, ob- 
sehon eigentlich das Gehirn entwieklungsgesehichtlich keine Lymph- 
bahnen enthhlt, 

Die Virchow.Robinsehen perivaseulgren Lymphrs sind aligemem 
Ms Ausbreitungs- oder Ableitungsbahnen im Him sehr wohl bekann~. 
So sind z. B. die frischen Poliomyelitisherde rein auf dieselben besehr~nkt 
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(Ha.s,s'in), aueh fettkgrnehen- und hitmosiderinhalti~e Phagoeyten 
sammeln sieh mit Vorliebe in diesen Ma.~ehenwerken. In unseren Sehnitten 
konnte nun - -  besonders in den Endpolen der Granulomwalzen - -  
die aussehliel3lieh intraadvengigielle Lagerung mig Sieherheil: festgestellt 
werden. Ziemlieh h'Xufig wird allerdings in den )[ittelzonen (let- Granu- 
lome ein Einbrueh in die Media und sogar in die Intinla beobaehtet: 
seltener ist ein l~'bergreffen auf die Membrana limitans gliae. Diese 
letzteren Beobaehgungen seheinen uns jedoeh nieht gegen einen prim'at' 
perivaseulgren 8itz mit sekund,i:rer Ge/iiflbeteiligung zu spreehen, denn 
eimnal ist es ohne weiteres klar, dab solehe reiu produktiven (Iranulome 
bei meh,'monatigem Bestehen auf die Umgebung {ibergreit'en k6m~en, 
und anderseits zeigr~ doeh dig iiberwiegende Mehrzahl der KnOtehen 
rein intraadventit.iellen Sitz. 

Diese primgr perivaseulgre Lagerung in Verbindung mit dem abso- 
luten Fehlen yon Oef/il3wandnekrosen lassen eine Periarteritis m~dosa 
yon vornherein ausschliel3en. Auf der anderen Seite mul3 aueh die M6g- 
liehkeil~ einer End~u'geritis obliterans wegen dieses vorwiegend perivaseu- 
litren Sil, zes und der fehlenden Ingimamitbet, eiligung abgelehnt werden. 
Gegen die Amlahme eines luisehen Hirnprozesses sprieht neben dem 
negativen Ausfall der Blutreakgionen (Wassermann, Citochol und Kahn) 
und der v611ig negativen Anamnese doeh aueh das Fehlen yon Spiroeb/igen- 
befunden, welch legzterem Argumenl; wir jedoeh ni('hg allzuviel Gewieht 
beimessen diirfen. 

Engseheidend f[ir die Differentialdiagnose isl~ unseres Eraehtens jedoeh 
der einzelne Paratraeheallymphknoten, denn sein Aufbau stimmt - -  
mit Ausnahme der ausgedehnten Hyalinose - -  absolut mit demjenigen 
der Grannlomknoten iiberein. Hier wie dort stieht der rein produktive 
Charakter der Ver~inderung in die Augen (keine Regel ohne Ausnahme: 
Nekrobiosen!): smvohl im Him wie im Lymphknoten sind die Herde 
vorwiegend kn6tehenf6rmig und fast aussehliel31ieh epitheloidzellig. Und 
sehlieBlieh sind aueh die Riesenzellen unseres Falles in beiden Organen 
fibereinstimmend geformt. Dieser letzte Punkt allein h/ttte kaum eine 
mel3bare Beweiskraft; in Verbindung mit den anderen Befunden ist er 
jedoeh zum mindesten erw/thnenswert. Wir kommen also vorl5ufig zum 
8ehlu/3, da[3 die Him- sowie die Paratraeheallymphknotenvergnderungen 
Ausdruek einer und derselben Noxe sind. Das histologisehe Bild des 
Lymphknotens dlein wiirde wohl jeder Histologe ohne Bakterienfgrbung 
oder sonstige weitere Untersuehungen als produktiv-epitheloidzellige 
Tuberkulose bezeiehnen, um so mehr, als der vereinzelte verkalkte 
t~ronehiallymphknoten noeh welter in der Riehtung einer Tuberkulose 
deuteg. Was liegt mm ngher, als aueh die eerebralen Vergnderungen ex 
am~logia als vermutliehe Tuberkulosereaktionsvorcfiinee zu deuten~ 
.Die zur Anwendung gebrachten Tuberkulosefgrbungen ergaben jedoeh 
keine posit, iven gesultate; es handelt sieh also um tuberkuloide, rein 
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produktive b~kterienncgative (;ramflome im Him bei gleiehzeitigen~ 
Bestehen tuberkuloseverd/iehtiger L3nnphknotenvertinderungen, B(- 
/.ande, die mit der De/inition des Moi'b'izs Bopck iiberein.~limmen '. 

Vergleiehe zwisehen unseren Orarmlomen und denjenigen b~'i sieherem 
5[orbus Boeek unseres Sektionsgutes einerseits und den uns zug~ngliehen 
Besehreibungen in der Literat.ur anderseits ergaben ram, dab keine 
Untersehiede bestehen! L'bereinstimmend mit den iibrigen Fgllen 
konnte aueh in unserem Fall die stark elastinze,'st6rende Wirkung der 
Granulome (Berg und Ber.q.strand) festgestellt werden. Aueh die rein 
periphere Lagerung der Lymphoeylmn in den Knoten (Abb. 15) deckt 
sich mit den Anti, ben in der Lit-eratur (Hantschmann. Roth/eld, MSi,t,~- 
~ch.iirmann usw.), ebenso die Feststelhmg der lii.nglieh,n Form der Knoten 
wegen der Oef/iBabh/ingigkeit (Urban.." ,,Anseheinend beginnl~ der ProzeB 
in den periva.seul/tren P, aunlen. Die Gefiige bleiben meist intakL k6nnen 
aber aueh Endarlaeritis his zur vollkommenen Obliteration aufweisen. ) .  
Diese letztere Beobaehtung ist uns v o n d e r  gewgshnliehen Tuberkulose- 
meningitis genau bekatmt, attch hier sind die Kn6tehen lgnglieh mM 
sitzen vorwiegend in der Adventitia, yon we sie slob, den pialen (]efiig- 
scheiden folgend, als Encephalitis attsbreiten k6nnen (K(t'u./ma.n.n). 
Obsehon wir die Leptomeninx als Ausgangspunk~ ftir unseren Fall als 
tmwahrseheinlieh ablehnen miissen, seheint uns diese Beobaehtung des 
erfahrenen Ka.u/'m.~nn doeh fiir die vorliegende Betraehtung wesentlieh 
zu sein, da sie die formMen Ausbreitungsm6gliehkeiten im Cerebrum 
eharakterisierl~. Schawl,uu~,n bezeiehnet den 3lorbus Boeek sogar als 
, ,Lymphogranuloma benignum" wegen des vorwiegenden B~fMlenseins 
yon Lymphwegen und -knoten, eine Tatsaehe, die iibrigens aueh Ha.nt.~eh- 
"re.ann betont. 

Die vereinzelt beobaehteten Nekrobiosen in den Kn6tehenzmltren 
best.~rken noeh die formale Gleichartigkeit unseres FMies mit den tibrigeu 
F/i.llen yon ~Iorbus Boeck, detm sehon Boeck selbst besehrieb das gelegent- 
lithe ~'ehh'n der Kernf/irbbarkeit im Zentrum der Granule,he, und auch 
fast alle Naehuntersueher best/tt.igen diese Befunde. 

Leitner betont die Begrenzung des Morbus Besnier-Boeek (wie die 
offizielle Bezeiehnung dieser Affektion heute heigen soil) auf das Retikulo- 
endogheliale Systenl; rein morphologiseh ist dies aueh in unserem FMIe 
zutreffend, da die Granulome in dem retikul/iren Gitterwerk der Adven- 
titia ihren Sitz haben und h6ehsl~ wahrseheinlieh aueh die Advenl~itiazellen 
den Mutgerhoden din' Epitheloidzellen darstellen. Immerhin seheint uns 
die A'~tsbreitungswei.se in den vorgebildeten Lymphrgumen das Wesent- 
liehe zu sein und weniger eine spezifiseh eellul~ire .M/finit/tt zum g.E.S.  
wobei wir abet  betonen m6ehten, dall ein absehliel3endes Urreil auf Orund 
einer einzelnen Beobachrung nat/irlieh ein Ding der Unmiigliehkeit ist'. 

Welm wir aueh aus den oben angefiihrten Griinden an einer v611igen 
histologischen [}bereinstimmung unserer Prgparate mit den bisher 
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ver6ffentliehten Beobaehtungen bei Morbus Boeek festhMten, mSehten 
wit doeh im folgenden auf einige Besonderheiten unseres FMles hinweisen. 
Vor altem ist das J~'ehlen yon Haut- ,  Lungen-, Knoehma-, Augen- und 
Parotisveritnderungen auffallend, denn fast alle bisher ver6ffentliehten 
Autopsief/tlle yon 3Iorbus Boeek wiesen solehe auf. Die Angen-Parotis- 
Ver/indemmgen (Uveo-parotitis Heer/ord) sind bei eerebraler Mitbeteili- 
gung des Krankheitsbildes bisher fast durehwegs beobaehtet worden; 
jedoeh sehein~; dies keine eonditio sine quq, non zu sein, denn z. B. Roger- 
Bodman vermil3ten bei ihrer Beobaeht.ung die Uveitis, und Walden- 
,~tr?hns Satz yon der allgemeinen Krankheig mit versehiedenen Lokah- 
~ t ionen  war auf diesen Fall gemiinzt. Uns will hier vor allem seheinen, 
dab eben nut  F/ille nlit sichtb(~ren Verii, ndemmgen der KSrperob~'ffl/tehe 
(Haut, Augen, Parotis) oder der leieht durehleuehtbaren Organe (Lungen, 
Zehenphylangen) als Morbus Boeek agnosziert; werden komlten, denn 
prinzipiell handelt es sieh ja um eine be r~igne Affektion, welehe rmr aus- 
nahmsweise zum Tode oder mit anderen x3.'orten zur Autopsie fiihrt. 
Hinzugeffigt sei allerdings noeh, dab wit bei der Autopsie eine eingehende 
Untersuehung yon Augen, Parogis und Zehenknoehen unterlietlen, da. 
im Momente der Sektion natLirlieh das Vorliegen eines ,~,Iorbus Boeek 
nieht erwogen wurde. Ein Grund, die Affekgion deshalb nieht~ in den 
P~ahmen des ~[orbus Boeek einzuordnen, besteht unseres Eraehtens jeden- 
falls nieht;, denn sehlielJlieh kann sieh jede h/i, matogene Aussaat, insbe- 
sondere die tuberkulSse, nut an einem Einzelorgan manifestieren. So 
fanden z .B.  UehliTujer und G.sell in systematisehen Ungersuehungen an 
autoptiseh festgestellten F/tllen yon Hirntuberkeln bei ihrem Typ 3 
(einmalige teiehte Streuungst, uberkulose) h/hffig attl3er den Hirnherden 
keine anderen Organmetastasen. Irgendeine vorbestehende Hirnerkran- 
kung, welehe sieh im Sinne eines ,,locus minoris resistentiae" ge'XulJert 
h/ttge, konnte bei der histologisehen Untersuehung nieht, gefunden 
werden. 

Ebenfalls veto gewohnten Bild abweiehend ist das Fehlen wesent.lieher 
banaler Tuberkuloseherde im K6rper. Immerhin sprieht der verkalkte 
BronehiMlymphknoten eine reeht deutliehe Spraehe: es mul3 einmal 
ein Tuberkuloseherd in den Lungen bestanden haben; der Prim/frherd 
konnte bei der Sektion allerdings nieht mehr gefunden werden. Der 
oben mehrfach erw/ihnte isolierte Paratraeheal lymphknoten kommt  in 
Ermangelung eines anderen Herdes und wegen der fiberemst, immenden 
histologisehen Struktur allein als Streuquelle in Frage. ~}Iylhes und 
Nchiir~nanr~ betonen gerade die f/Jr unseren Fall vermutlieh zutreffende 
M6gliehkeit der direkgen Entst, ehung des Organ-Boeek yon einem banalen 
Prim/irkomplex aus. 

Die klinisehen Laboratoriumsbefunde sind ebenso typiseh fiir den 
Morbus Boeek wie der histologisehe Befund; vor allem ist die nieht deut- 
lieh erh6hte Blutk6rperehensenkungsreaktion in Verbindung nlil; den 
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periodisehen subfebrilen Temperatursehfiben zu erwiihnen. Eine Tuber- 
kulinreaktion wurde nicht vorgenommen; fibrigens w/ire ihr kein bewei- 
sender oder aussehlieI3ender Charakt, er zugekommen. 

Wie e.ingangs erwii, hnt, era.chten wir den welhmfSrmigen Verlauf der 
eerebrMen Ausfallserscheinungen ats fiir die eerebrale Lokalisation des 
Morbus Boeek recht 15ypiseh (Both~el& lIantac.h.mann Fall 2), wenn emeh 
betont werden muff, dab rein progrediente Fglle ohne I{emissionen nieht 
selt.en sind und die Autoren iibereinstimmend zum Vergleieh mit der 
Eneephalitis lethargica veranlassen (Berg und Berg.strand, Waldenstr6m). 
In unserem l?alle war der Begutaehter unbedingt, der 3[einung. eine 
akut  verlaufende m~dtiple Nkleros,, mit, wellenf5rmi~,em jedoch rasch fort- 
schreitendem Vevlauf vor sich zu haben. Obschon histologiseh eine mul- 
tiple Sklerose mit Sieherheit. ausgeschlossen werden kann, wird doch auch 
retrospektiv kein sicherer kliniseher Ausschliegungsgrund fiir eine 
multiple Sklerose geflmden. Die Erkl/irung f/dr diese dffferentialdiagnost.i- 
sche Sehwierigkeit bietet das histologisehe Bild ganz zwanglos dutch die 
Auwesenheit zahlreieher Entmarkungs- und Achsenzylinderausfallsherde 
in H i m  und Rfickenmark und dureh die rein produktive, also langsam 
verlaufende Form der die Gef/i.ge l/tdierenden Granulome. ]nteressant 
ist nun, dab diese ParalMe z~visehen LymphgefiiBver/inderungen im 
a.llgemeinen (Borst) und eerebraler Tuberkulose im speziellen (Rabino- 
witsch, Jakob usw.) einerseits und multipler Slderose anderseits auch 
schon gezogen wurde. Die zahh'eichen (~efgSstenosen (Strangulierung 
dutch perivaseul/tre Infilm~te), GefitBobliterationen und gelegentliehe 
Thrombosen mit den entsprechenden Degenerationen im Parenchym 
(Satellitose, Neuronophagie, Fettk6rnehenzellen, Entmarkungsherde) 
erklgren die.~e --~hnliehkeit in unserem >'alle vollauf. An dieser Stelle sind 
aueh die systematischen GefS.i~untersucht, ngen P/ei/ers an tuberkul6sen 
Affenhirnen zu erw/ihnen, wobei sic'h die [njektionsbilder seines Falles 1 
(Abb. 38 und 18) ungefii, hr mit unseren, allerdings mit ganz anderen 
Methoden gewonnenen Eindriieken deeken: extreme Gef/tl]erweiterun~en 
(Abb. 3) und Gef'gl3seh]/i, ngehmgen (Abb. 1.",) weehseln mit teilweise oder 
ganz versehlossenen Gef/i.13en ab. P/ei/er kommt fibrigens in der erw/ihnten 
Untersuehung zum Sehlul3, dat3 das Tuberkulosegift wohl arteriell 
zugefiihrt, werde, jedoeh fast nut die Capillaren sehgdige, dabei zu Vaso- 
paralyse fiihre und si(:h vorwiegend in den Venen ausbreite. Wie oben aus- 
gefiihrL k6nnen wit diese Theorie - -  wenigsten.s auf unseren Fall an- 
gewendet - -  nieht ammhmen, cla die Lymph-  und nicht die Blutbahneu 
den eerebralen Ausbreitungsweg darstellen. 

Fenler sei noch die ausgesproehene l)iskrepanz zwisehen den sehr 
ausgedehnt, en Gefgl]veriinderungen und den relativ gerin~figigen Parer> 
ehymreaktionen erwghnt. Die klinisehen Befunde (pl6tzlieh auftretende 
zentralnerv6se Ausfi~llssymptome, besonders yon seiten der ttirnnerven) 
wie aueh die oben erwShnten hisl~ologisehen Beftmde zeigen allerdings. 
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dab die sehweren, vaseulKr bedingten Ernithrungsst.Srungen nieht als 
belanglos zu werten sind, anderseits ist jedoeh die gut.e Restitutions- 
f.ahigkeit dieser Defekte iiberrasehend. Vielleieht I/il3t sieh daraus (tie 
Erkl/irung ableiten, dab bei lawaam.er Insuffizienz eines kleinen Hiru- 
~ef/tlJabsehnittes die benaehbarten Oefitl3e vermiLtelst ihrer Kollateralet7 
funktionell einspringen k6nnen, d .h .  (tie Hirnarterim~ sind demnaeh 
woh[ als funktionelle Endarterien anzusehen, bleibt ihnen jedoeh ge- 
niigend Zeit zur Anpassung, so verm6gen ihre Kollateralen den neural 
Anspr/iehen wenigsgens teilweise zu gen/igen. Die Existenz eigentliehel' 
anat, omiseher Endarterien im Sinne Cohnheim,e ist iibrigens aueh dureh 
,tie zahlreiehen Unt, ersuehungen yon P/d/er an guseheinjizierten Gehirnen 
sehr unwahrseheinlieh gewor(len. 

Zum Sehlusse mug noeh betont werden, (tag vi,.!lleicht unser Fall 
mit den sauberen Verhitlt.nissen (verkalkter Bronehiallymphknoten - -  
produktive Tuberkulose eines Paratraeheallymphknotens - -  eerebrale 
Aussaat,) in l~bereinstimmung mit den zahlreiehen in der Literatur  
niedergelegten Beobaehtungen fiir die tuberkul6se Natur  des 3Iorbus 
Boeek sprieht; jedoeh ist eine siehere Entseheidung an Hand dieses 
einzelnen Falles unm6glieh. 

Zusammen/assung. 

Es wird ein Fall yon diffus-kn6teh,'nf/3rnliger Granulomatose (los 
Gehirns bei einem 21jghrigen Mann beschrieben, wobei die Einzelgraml- 
lome tuberkuloiden Aufbau aufweisen, jedoeh keine Neigung zu Ver- 
kS.sung zeigen. An anderen K/~rperveriinderungen wurden aul3er den 
Zeiehen einer zent.ral beding'cen Erstiekung nur ein verkalkter Bronchial- 
lymphknoten un(l ein Paratraeheallymphknoten mi~ produktiv hyaliner 
Granulomatose gefunden. Die O,'anulome im Hirn wie in diesem Lymph-  
knoten bestehen vorwiegend aus Epitheloidzellen und t.,vpisehen La~!t- 
llanasehen Riesenzellen; sie sitid yon einem sehmalen Lymphoeyt.ensaum 
umgeben. 

Es wird angenommen, da~ es sieh dabei um den selt, enen 1~all einer 
rein eerebralen Streuung eines Morbus Boeek handelt. Obsehon der Naeh- 
weis yon Baeillen nieht gelang, wurde doeh wegen des hi~tologisehen 
Bildes, best,/trkt noeh dureh die Ver/i, nderung der erwhhnten Lymph-  
knoten, (lie Vermutung ausgesproehen, die Vergnderung sei - -  wie dies 
heute die Gro~3zahl der Untersueher amlimmt - -  tuberkul6s bedingt. 

Ferner wurde der Vermugung Ausdruek gegeben, es kSmlten aueh die 
{ibrigen Boeck-Fglle der Lit.eratur, welehe mit Symptomen yon seiten 
des Nervensvsgems vergesellsehaftet sind (speziell die Uveo-parotitis 
Heer/ord), auf ghnliehen Ver~inderungen beruhen, wie sic der vorliegende 
Fall ~ufweisg. Der wellenfSrmig progrediente Verlauf der Boeck-Fglle mit 
eerebraler Nitbeteiligung seheing dabei reeht typiseh zu sein. Auf (tie 
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V e r w e c h . , _ ' h m g s m i i g l i e h k e i t  m i t d e r  m u l t i p l e n  Sldero,,_'e w i r d  h i n g e w i ( : s e n .  

A,,ch d e r  , ,A f f e  in ( le t  M e d i z i n ' "  ( M u l t i p l e  S k l e r o s e )  k a n n  d e m n a e h  e i n m a l  

na.eh~e/ i , f f t  w e r d e n  ! 
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