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Kaum eine Stelle des menschlichen KSrpers blieb je yon der Lympho- 
granulomatose ganz verschont. So wundert  man sich nieht, dal~ es auch 
am Zentralnervensystem zu entsprechenden Ver~nderungen kommen 
kann. Sieht man daraufhin das Schrift tum durch, so ist man aber 
iiberrascht, wie selten sichere und typische Beobachtungen dieser Loka- 
lisation beschrieben worden sind. Bei den weitaus meisten F/illen, die 
als Lymphogranulomatose des Zentralnervensystems bezeichnet wurden, 
handelt es sich um sekunds ~bergreifen des Prozesses yon Knochen 
und Dura aus (STERNBERG). E~YG~IS hat  1929 insgesamt 55 F/~lle 
gesammelt, bei denen fast durchweg dieser Weg nachzuweisen war. 
Solche F~tlle ste]len bei Berticksiehtigung der bekannten h/iufig rfick- 
sichts]osen Ausbreitung der Lymphogranulomatose kein Problem dar. 
Bemerkenswert ist dabei nur die Ausbreitung, die in der Substanz des 
Zentralnervensystems immer entlang den Gef/il~en erfolgt, um dann 
a]lerdings h~Lufiger zu nui~grol3en und grS~eren (CoL~AT) Knoten zu 
fiihren, meist mit  energischer Reaktion am Rande. 

Die im Schrifttum auffindbaren F/ille sicherer selbst/indiger Lympho- 
granulomatose des Gehirns kann man beinahe an den Fingern einer Hand  
aufz~hlen. NECKER und FISCI~ER, SEREBRJANIK, ASKANAZu WINKEL- 
HAI~ und MOORE (2. Fall) haben solehe Beobachtungen beschrieben bzw. 
erw~ihnt. Bei diesen F~llen handelt es sich regelm~il~ig um intraeerebrale 
Herde, die stets auffallende Beziehung zu den Gefiil3scheJden hatten, 
mehr in der grauen als in der weiI3en Substanz lagen und abgesehen 
yon ser6ser Leptomeningitis (HECKER und FISCHER) nur in einem Falle 
(SEREBR;I&~IK) ,,granulomatSse Wucherungen" in der den Hirnherden 
benachbarten Pia aufwiesen. Die ,,muffenartig" die Gef~iI~e umgebenden 
Infiltrate werden als ,,sarkomartig", meist aber als jenes ,,bunte" Gra- 
nulationsgewebe besehrieben, bei dem neben Lymphocyten und P]asma- 
zellen STERNBERGsche l~iesenzellen eine hervorragende Ro]le spielen. 
Eosinophile sind dabei allerdings nie gesehen worden (ausdriicklich ver- 
merkt  yon tt]~CK]~R und FIsc]~]~R, nicht erw/ihnt y o n  SEI%EBRJANIK). 

* Auszugsweise vorgetragen auf der 3. Tagung der Deutschen Gesellschaft fiir 
Neuropathologie in Freiburg am 3.6.52. 
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Neben diesen Fi~llen yon Fortleitung der Lymphogranulomatose aus 
der Umgebung in das Zentralnervensystem und den sp/~rlichen sicheren 
Beobachtungen selbst~ndiger Lymphogranulomatose des Gehirns bei 
generahsierten Erkrankungen sind noeh einzelne F~lle besehrieben, bei 
denen die Sektion des iibrigen KSrpers entweder nicht durehgefiihrt 
oder negativ war, bei denen aber der Befund am Gehirn t in Bild zeigte, 
das zum mindesten den dringenden Verdaeht auf eine Lymphogranuloma- 
tose erweckte. GI~SB~RG spricht angesichts eines solchen FM]es sogar 
von prim~rem Sitz der Lymphogranulomatose im Gehirn. Besonders 
interessant sind in diesem Zusammenhang die beiden yon Sc~6Pn unter 
Leitung yon HALLERVORDEN eingehend untersuchten F/~lle. Eine all- 
gemeine Lymphogranulomatose hatte weder klinisch noch (nur in 
1 Falle KSrpersektion) pathologisch-anatomisch bestanden. Die histo- 
logischen Ver~nderungen des Gehirns deuteten an einer Stelle mehr auf 
einen vor allem perivaseul~r ausgebreiteten Tumor, an einer anderen 
mehr auf Entztindung hin, so wie es vom Lymphogranulom bekannt ist. 
Das klassisehe Bild dieser Krankheit  war stellenweise vollst~ndig, 
Mlerdings bis auf g~nzliehes Fehlen der Eosinophilen. Ohne sieh auf die 
Frage der prim/~ren Lokalisation einzulassen, denkt SCHSrE an die 
M6gliehkeit, dag bei Lokalisation des Lymphogranuloms im Gehirn dig 
Ver~nderungen in den fibrigen K6rperorganen gering und nur bei ein- 
gehender histologiseher Untersuehung, die er selbst nieht durehffihren 
konnte, naehweisbar sein kSnnten. Als Hinweis in dieser Riehtung kann 
die Beobachtung gelten, dab bei Lymphogranulomatose des Gehirns die 
Milz oft nieht vergrSl3ert ist (GINsBURG, SEREBEJANIK). 

Die eigene Beobachtung, fiber die ich beriehten mSehte, ist hinsicht- 
lich ihrer ZugehSrigkeit zur Lymphogranulomatose problemlos. Die 
Diagnose war bereits kliniseh 1 Jahr  vor dem Tode gestel]t worden und 
best~tigte sieh durch die Sektion. Neben generalisierter histologiseh 
absolut typischer Erkrankung der Lymphknoten land sigh eine Por- 
phyrmilz (255 g), Beteiligung der Leber, der Wirbels~ule, der Sehleim- 
haut des ?r und des Ureters. Der Befund am Gehirn 
aber ist einzigartig und geeignet, sowohl einen Beitrag zur Frage der 
Genese der Lymphogranu]omatose wie auch zum Problem der Bezie- 
hungen zwischen Liquorr~umen und Gef~Badventitia zu leisten. 

Das GrundMden hatte bei dem 33 Jahre alten Patienten seit 
11/2 Jahren bestanden, als neben der Zunahme typiseher anderer Sym- 
ptome geh~uft Anf~lle vom Jaekson-Typ (im rechten Arm beginnend) 
auftraten 1. Dazu kamen nach einiger Zeit Brechreiz, Abdueensparese 
reehts, lebhafte, abet nicht pathologisehe Reflexe, Hirndruckzeiehen. 
Naekensteifigkeit wurde nieht beobaehtet. Diese Symptome liel3en an 

1 Die klinischen Daten verdanke ich Herrn Prof. Dr. R. SOlOEd, Direktor der 
lV[edizinischen Klinik der Universit~t G6ttingen. 
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e inen h i rnbasa len  ProzeIl  denken ,  den  m a n  sich durch  ~bergref fen  yon  
der  Sch~delbasis  ents~anden vors~ellte, Sechs V~7ochen nach  Auf~reten 
des e rs ten  Jackson-Anfa l les  s t a rb  de r  Pa t i en t ,  

Das Ergebnis  der  Mlgemeinen Sekt ion  wurde  oben berei ts  kurz  
e rwahnt .  

Scldz'delsektion. Der knSeherne Sch~tdel and die Dura sind bis auf vermehrte 
Spannung derselben nnver~ndert. Das Groi3hirn ist geschwollen, dnrch front~)- 

Abb, I. LylnphogranulomatSse Basalmeningitis. Undurchsichtige su|zige ~Iassen in dan 
Leptomeningea auf der Unterfl~che der Brficke (1) ; klare FEissigkeit ir~ der Zist. basalis (2). 

parietale Zuna.hme rechts aueh etwas asymm~trisch. Die Leptomeningen an der 
Konvexitgt sind trocken und dnrehscheinend, das Windungsrelief abgeflacht. An 
der Basis ist die Zist. eerebello-medullaris welt, za,rtwandig tmd mit klarem Liquor 
gefifllt, Im Gegensatz dazu enthalten Zist. pontis und ambiens, nieht jedoch die 
Zist. basa, lis eine sulzig-glasige, zum Teil leieht gelbliehe undurchsichtige geronnene 
Masse, die als dicke Schicht der Oberflgche des Hirnstamms aufliegt und entlang 
den Gef~13en etwas diehter erscheint (Abb. 1). 

Hat der Befund ~uch grol~e Xhntichkeit mit der Meningitis tubereulosa, so 
{Mtt als Untersehied doeh die Nichtbeteiligung der Zist. b~s~lis und das fast v611ig 
klar erkermbare Chiasma opticum ~uf, das erfahrungsgems bei der Meningitis 
tubereulosa aueh dann in den l~rozel~ einbezogen und verwasehen gezeiehnet ist, 
wenn eine sog. diskrete Meningitis tuberculosa voriiegt. Auch die SvLvlsehert 

4* 
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Furehen sind unbeteiligt. Differentialdiagnostisch war noch an eine Blastomykose- 
Meningitis zu denken, die ja so auffMlend h/~ufig in Kombination mit Lympho- 
granulomatose beobachtet worden ist (FITCHETT und WETDNA~, HEINE und Mit- 
arbeiter, LAAS und GEIGEI~), doeh wurden wir durch einen Schnellschnitt rasch 
eines anderen belehrt. 

Das naeh FormMinfixierung in Frontalseheiben zerlegte Gehirn zeig~ einen 
leiehSen Hydrocephalus int. Die Sehwellung der rechten ~emisph~re ist Folge tints 
vor der vorderen ZentrMwindung gelegenen, tier in das Marklager reichenden, 

Abb .  2. L y m p h o g r a n u l o m a t 6 s e  13asMmeningitis.  MeningeMe Ar t e r i e  m i t  adven t i t i e l l em 
In~i l t ra t  (1). P ib r in re iehes  E x s u d a t  i m  S u b a r a e h n o i d a l r a u m  (2). ]Rand e iner  

K i r n n e r v e n w u r z e l  (3). 

angedeutet keilfSrmigen tterdes yon gut MandelgrSBe. Derselbe beriihrt in einem 
Windungstal in breiter Front die Leptomeninx. Die Rinde ist in seinem Bereich 
verwasehen, die Randpartien sind glasig-gelblich, das Zentrum in BohnengrSge 
brgunlieh, yon Blutpunkten umrandet und his in die l~inde reiehend. Die Lepto- 
meningen tier Nachbarschaf~ sind verdiekt und enthalten einige brgunliche bis 
hirsekorngroge KnStehen. Perifokal besteht starkes, leieht gelbliches 0dem. Ein 
gleicher, aber kleinerer Herd liegt im linken 0eeipitMhirn medial veto Hinterhorn. 

tIistologisch ergibt sieh an der basalen Leptomeninx bereits auf den ersten Blick 
eine typische Lymphogranulomatose. Das Iniiltrat besteht an allen untersuchten 
Stellen aus einer wechselnden, im Mlgemeinen aber sehr grol~en Menge STERNS~I~G- 
seher l~iesenzellen, aus Fibroblasten, spttrlichen Lymphocyten und Plasmazellen 
sowie massenhaften Eosinophilen. Capillarsprossen treten nicht deutlich in Er- 
seheinung. Dieses Infiltrat ist ~usschlieglieh auf die Adventitia der meningealen 
Gefgl~e und einzelne Bezirke tier Pia beschrgnkt. Hit scharfer Grenze setzt es sich 
gegen den subarachnoidalen Liquorraum ab, der entspreehend der makroskopisch 
gesehenen sulzig-glasigen Einlagerung yon einem fast zellfreien fibrinreiehen 
Exsudat mit netzig-wolkigem Niederschlag angefiillt ist (Abb. 2). Um die Gefgge 
herum ist derselbe dutch Zusammensinterung des sonst lockeren Fibrinnetzes 
diehter, enthglt aueh gelegentlieh einen unvollstgndigen Wall polymorphkerniger, 
zum Teil zerfallender Leukoeyten. Die breiten Infiltratmgntel reichen bei den 
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Ar~erien immer  nur  bis an die Adventit ia-Mediagrenze heran  (Abb. 3a). Die 
Muskelsehieht kann  - -  besonders bei Meinen und  kleinsten Arterien - -  aufgelockert 
sein und  vereinzelt  Lymphocyten  oder Plasmazellen enthal ten.  Sehr h/~ufig is t  die 
In t ima  dutch Abhebung des gesehwollenen Endothels  verbrei ter t ,  6dematSs 
gelockert und  yon histioeytiiren Elementen,  besonders aber yon Eosinophilen in oft 
brei ter  Schieht erfiillt (Abb. 3a). Ein  direkter Einbruch des adventi t ie l len Pro- 
zesses his zur In t ima  kommt  - -  an  den Arter ien jedenfa]ls - -  n icht  vor. Die In- 
t imaver~nderung ist  also nieht  als direkte Fort le i tung sondern als selbst~ndige 

Abb. 3 a u.b.  Lymphogranulomati3se Leptomeningitis. a Meningealarterie. 
Adventitielle Infiltration mit zahlreiehen Riesenzenen. Kr~ftige subendotheliale Reaktlon. 

b Meningealvene. Diffuse riesenzellhaltige Infiltration sAmtlieher Wandsehiehten. 

I~eaktion auf die Vergnderungen der  AuBensehieht aufzufassen. Dafiir sprieht  
auch das vSllige Fehlen der  sonst so z~hlreiehen Riesenzellen. Die endarterii t isehe 
Reakt ion ist  demnach ghnlich wie bei der  Meningitis tuberculosa unspezifischer 
Natur .  Ganz faders  verhal ten  sich die Venen aller Kaliber. Auch bei ihnen is t  die 
Advent i t ia  in gleicher Form wie an  den Arter ien infi l tr iert  (Abb. 3b). Ohne Be- 
grenzung geht  das Inf i l t ra t  aber auf die inneren Wandschiehten  fiber. Durch dichte, 
aueh riesenzellige Durchsetzung ist  dami t  die Schich~ung vSllig aufgehoben. Da 
das Endothel  stellenweise fehlt, ber i ihr t  die zellreiehe Wueherung mi t  unscharfer  
Grenze und  in die Lichtung hineinragend den Bluts t rom (Abb. 3b). Kleinere Venen 
kSnnen ganz verschlossen sein. Echte  Thromben kommen nu t  sehr selten vor. 

Entsprechend unserer Vorste]lung fiber die Lymphraumna tu r  der  Advent i t ia  
meningealer Gef~13e und  deren Verbindung mi t  den VI~cHow-RoBI~schen Rgumen 
des Gehirns sowie den peri- und  endoneuralen R~umen der Him- an d  Rfieken- 
marksnerven dringt  das lymphogranulomatSse Inf i l t ra t  von den Meningen aus 
sowohl in  die Wurzeln der  Hirnnerven  wie in die oberfl/~chennahen Teile des Ge- 
hirns ein. An den Hirnnerven ist  die Ausbrei tung so massiv, dab die Faserbttnde], 
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weir auseinandergedrgngt,  aus ihrer  Verlaufsrichtung verschoben und zum Teil 
nekrotisch oder v511ig zerstSrt sind. Es ist  sehr auffgllig, da$ an  dem Ursprung der 
Nervenwurzeln das Inf i l t ra t  peri- und endoneural  im Niveau der  ttirnoberfl/iche 
hal tmacht ,  also in die l-Iirnsubstanz nicht  eindringt,  obwohl keine morphologisch 
greifbare Grenze an dieser Stelle zu sehen ist (Abb. 4). 

Ent lang den Vmcgow-t~o~INschen R/~umen dringt  das Lymphogranulom am 
I-Iirnstamm nur  in die oberflachennahen Schichten der Hirnsubstanz ein (Abb. 4). 

Abb. 4. Lympho~rauulomatOse Leptomeningitis. Aus dern ttirnstamm austretende 
Nervenwurzel mit schwerer Peri- und Endoneuritis (1). Die gestrichelte Linie zeigt die 
Oberfl~che des ttirnstammes an. Infiltration der VIROHOW-ROBINSehen R~ume (2). Fast 

zellfreies Exsudat im Subarachnoidalraurn (3). 

Die Gliagrenzmembran wird dabei respektiert,  wenn auch die R/~ume selbst durch 
die brei ten Inf i l t ra tmante l  s tark  ausgeweitet und die Lichtung tier Gefal~e oft 
erheblich eingeengt ist, was besonders vort den Venen gilt, bei denen sich das In- 
f i l trat  im Hinblick auf die Wand  ebenso verhal t  wie an  den meningealen Venen. 

In  tier N~he kommen Nekrosen kleinster GefaBe und Ringblutungen sowie 
5dematSse Lockerung des Hirngewebes vor. GliSse ~eak t ion  ist durch Proliferation 
der  Makroglia manchmal  in KnStchenform ohne Gef~$bezeichnung gekennzeichnet.  
Die Pia-Gliamembran ist  oft auf gr6$erer Strecke, besonders in der N/~he der  Pia- 
t r iehter  verwaschen gezeichnet, aufgequollen, stellenweise auch nekrotisch, fliissig- 
keits- und  f ibr indurchtr~nkt  und yon einzelnen Leukocyten infiltriert.  Schwere 
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Ver/~nderungen zeigt nur die Kleinhirnrinde in der N/~he des lateralen Recessus des 
IV. Ventrikcls. Bei 5dematSser Lockerung der Gliagrenzschicht und vSllig undeut- 
lieher Grenze gegen die Pia fehlen die Purkinje-Zellen vollst~ndig, die K6rner- 
sehieht ist aufgelSst, yon Blutungen durchsetzt, abcr frei yon Lymphogranulom. 

In der Chiasmagegend, die makroskopisch fast unvergndert schicn, ist peri- 
vascul/~res Infiltrat an Arterien und Venen in geringerer Ausdehnung nachzuweisen. 
Das subaraehnoidale Exsudat fehlt aber fast vollst~ndig. Die V~cgow-RoBtzq- 
schen l%/~ume sind in dem hier benachbarten Gehirn nur durch ()dem erweitcrt, aber 
frei yon Infiltraten. 

Wghrend die Leptomeningen an der Konvexit/~t bis auf etwas vermehrte 
lymphoide Zellen an vielen Stellen ganz unver/~ndert sind, ergibt sich in einem 
Windungstal an der Grenze des Stirn-Scheitelgebietes ganz umschrieben der gleiche 
Befund wie an der Basis. Das gilt besonders ftir das perivascul/~re Infiltrat, w/~hrend 
die Exsudation im Subar~ehnoidalraum entsprechend seiner Enge gering ist. Hier 
kommen 5dcmatSs gequollene und vSllig nekrotische Gef/~Be mittlercn Xalibers 
vor. Von einer Seite her stSfit an dieser Stelle ein umfangreicher, yon der anderen 
sin kIeincrer, ziemlich scharf begrenzter intracerebraler Herd an die Meningen an. 
Die Struktur der Grofihirnrindc sowohl wie die des angrenzenden Marklagers ist 
vSllig zerstSrt. Es handelt sich um sine Erweichung mit umfangreichen frischen 
Nekrosen, g~nzliehcr AuflSsung des Gewebsverbandcs, Schwund der Ganglien- 
zellen und der 1V[arkseheiden, massenhaft FettkSrnchenzellen, Schwellung und 
Untergang der Glia und meist m/~Siger gli5ser Reaktion am Randc. Der Er- 
weichungsbezirk ist in seinem Zentrum und auch in der N/~he der Meningen fleck- 
fSrmig, dann abet guch diffus yon Infiltra~en des Lymphogranuloms durchsetzt. 
Sie zeigen die gleiche Zusammcnsetzung wie an den beschriebenen StelIen, sind 
insbesondcre reich an Riesenzellen und Eosinophilen. Wohl ist auch hier Beziehung 
zur Gefi~fiadventitia zu erkennen, doch verteilt sich das Infiltrat au~crdem locker - -  
oft nur aus einze]nen Zellen bestehend - -  in der Umgebung. Nur in der Tiers des 
Herdes, offenbar einem frischeren Stadium entsprechend, sind die Infiltrate aus- 
schliefilich gef~figebunden. Hier ist die Grenze der Erwcicllung unscharf, w/~hrend 
sie in der N~he der Pia v511ig seharf ist (Abb. 5), was wohl einem glteren Stadium 
entspricht, da man bereits stellenwcise Ubergang in zell/~rmere, yon Kollagenfasern 
durchsetzte Folder feststellen kann. 

Die Pathogenese dieses encephal i t ischen Herdes ]/~fit sich aus dem 
Befund nicht  ohne weiteres ablei ten.  Ich neige zu der Ann~hme,  d~fi 
zungchst sine Meningitis bestand,  die entlang den Ge/iifien au/ die Hirn- 
substanz i~bergri]/. Die umfangreiche Erweichung ist dabei weniger eine 
unmit te]b~re  Folge der Ausbre i tung  des Lymphogr~nuloms als vie]mehr 
durch 5rtliche Zirkul~t ionsstSrung bedingt .  Als Beweis hierfiir haben  
zu gel ten:  die topogr~phische Beziehung zu den e rkrankten  Meningen, 
der Sitz in  einem Windungs t a l  (Bevorzugung al]er lok~ler Meningit iden),  
die Betei l igung beider die Meningen beri ihrender Gro~hirnwindungen,  
die Ausbre i tung  entsprechend dem Versorgungsgebiet eines cerebralen 
G e f i ~ s t e s .  

Dcr Plexus chorioideus s~mtlicher Vcntrikel weist im Bereich der Zotten- 
gef~e und im Zottcnstroma lymphogranulomatSse Infiltrate auf, die besonders 
reich an Eosinophilen,/~rmer an Riesenzcllen sind. Das Zottcnepithel ist an diesen 
Stellcn ganz oder fast ganz verlorengegangen. Obcfflgche und intervillSse Buchten 
werden yon lockeren Fibrinnetzen fiberzogen, in die nebcn Eosinophilen, Lympho- 
cyten, Plasmgzellen und auch ST]~R~B]SRGsche Riesenzellen ausgeschwemmt wurden. 
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In einzelnen Nischen des Ventrikelsystems hat sich auBerdem geronnener, fibrin- 
haltiger Liquor angesammelt, der neben anderen Zellen ebenfalls Eosinophile, ja 
auch einzelae Riesenzellen vom Sternberg-Typ enth~lt,. 

])as Ependym ist an den meisten Si~llen gauz unver~nder~. Nur vereinzelt sind 
am Aqu~dukt und am Boden des IV. Ventrikels subepend~ma, re Gefas lympho- 
granuiomatSs ummantelt. Dabei fallen wiederum - -  auch etwas abseits liegende - -  
RiesenzeHen und Eosinophile auL Die gliSse Reaktion der Nachb~rschaft ist hier 
recht lebhaft (Abb. 6). 

Abb. 5. Lymphogra,nulomat6so ~eningoencephalitis. ~Vin4ungstal 4es Gro2hirns mit 
periv~scul/~rer Infiltration der Piagefhfle (1). Oberflfi~hen~aher, seharf begre~zter (/~lterer) 

intra~erebraler ]ymphogr~nulomat6ser Herd (2). 

Der  his tologische Befund  b ie te t  im Hinb] ick  auf  die Zusammen-  
setzung des lymphogranu lomatSsen  In f i l t r a tes  n iehts  Besonderes .  Be- 
merlcenswert s ind nur  die a m  Zen t r a lne rvensys t em zum erstenmal in 
solcher Fi~lle vorhandenen Eosinophilen. 

Makroskopisch  is t  auf  die  ebenfal ls  erstmalig beobachtete tuberkulose- 
5hnliche Baaalmenlngitis hinzuweisen,  die  a.ber einige kennze ichnende  
Abweiehungen  zeigt,  d ie  oben bere i t s  e rw~hnt  wurden .  

Der Gesamtbe]und verh~l t  s ich so, wie wir  ihn  nach  genauer  Ana lyse  
bei  a l len p r imgr  chronischen Meningi t iden  bak te r ie l l e r  und  p a r a s i t i r e r  
~ t io logie  kennen.  Auch  be im L y m p h o g r a n u l o m  si tzen die e rs ten  Ver- 
~nderungen in den  adven t i t i e l l en  Gewebsspa l ten  der  menhlgealen  Ge- 
f~6e. Die Ausbre i tung  erfolgt  dann  - -  wenigstens bei  d iesem Fa l l  - -  
aussehliei~lich , , lymphogen" .  U n t e r  Schonung des L iquor raumes  d r ing t  
de r  Prozel~ dabe i  sowohl in  die  m i t  de r  A d v e n t i t i a  meningealer  Gef~l~e 
frei kommuniz ie renden  VI~CHOW-ROBINsehen R~ume sowie in  die per i-  
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und endoneuralen , ,Lymph"-Bahnen der Nervenwurzeln. Der ,,liquor- 
gene" Weg spielt - -  wie wit gesehen haben - -  gar keine Rolle, obwohl 
er dureh die Mitbeteiligung des Plexus ehorioideus und dessen Epithel- 
verlust frei passierbar war. 

Im Gegensatz zur Lues etwa und zur Tuberkulose, deren ehronisehen 
Verlauf wit in letzter Zeit naeh Strepgomyeintherapie kennengelernt 
haben, blieb bei der Lymphogranulomatose der Liquorraum insofern 
unbeteiligt, als weder zelliges Exsudat noeh Granulationsgewebe darin 

Abb. 6. Lymphogranulomat6se Meningoencephalitis. L3~mphogranulomat6ser Herd unter 
dem Ependym des IV. Ventrikels. 

auftrat. Das mag damit zusammenh/tngen, dag die Nekrose ausblieb 
und damit die Sehranke zwisehen Gef~Badventitia und Liquorraum nicht 
wie bei der Tuberkulose zerstSrt wurde. 

Die Existenz dieser Schranke ist an sieh 1/~ngst bekannt ( N o ~ E  1902) 
und kiirzlich von ERBSLSI{ und WOLFERT im Zusammenhang mit dem 
,,lymphogenen" Einbrueh extrameningealer Tumoren bzw. ehroniseher 
Entziindungen in die Leptomeningen zusammenfassend bearbeitet 
worden. Ihre Bedeutung seheint naeh diesen neuesten Erfahrungen 
wesentlieh gr6Ber zu sein, als noch im allgemeinen angenommen wird 
(s. aueh SCI{L~USSlNG). Ob es sich dabei aber wirklieh um einen 
geschlossenen Endothelmantel handelt, der augerhalb der Adventitia 
die meningealen GefiiBe umgibt und den Liquorraum absehliegt, erseheint 
mir nach eigener Erfahrung an zahlreiehen Sehnitt- und H~utchen- 
pri~p~raten sehr zweifelhaft. Eine morphologisehe Grenze ist unter  
normalen Bedingungen jedenfalls nicht zu sehen (s. aueh GIESE), unter  
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pathologischen t r i t t  sie dann oft genug in Erscheinung und wohl selten 
hat  sie sich eindrucksvoller zeigen lassen als bei der vorliegenden Lympho- 
granulomatose. Die Erfahrung spricht dafiir, dab auch diese ,Liquor- 
Lymphsehranke" weniger eine anatomische als vielmehr eine funk- 
tionelle Barriere ist, die unter bestimmten Bedingungen durchbrochen 
wird, wie z. B. bei den akuten Meningitiden, bei manchen chronischen 
Meningitiden (z. B. Tuberkulose) und bei einzelnen primer ]ymphogen 
ausgebreiteten Tumoren (E~BsLSH und WOLFERT). 

Im Zusammenhang mit der immer wieder auflebenden Diskussion 
fiber die Natur  der Lymphogranulomatose halte ich das fibrinreiche 
und zellarme Exsudat im Subarachnoidalraum fiir bedeutungsvoll. 
Zwar trifft man auch bei Tumoren, die sich in der Adventitia menin- 
gealer Gef~l~e ausbreiten, eiweil]reiehen Liquor, auch mit m~l~iger Zell- 
vermehrung, hie abet kommt es dabei zu soleh finbrinreieher Exsudation, 
die einer Meningitis tubereulosa vergleichbar ist. Ganz abgesehen 
davon ist stellenweise wie z. B. im Plexus ehorioideus kein tumorartiger 
Gewebsverband ,,gewachsen", sondern es liegt vie]mehr ein Infiltrat vor, 
das oft genug aussehliel~]ieh eosinophiler Art ist. In gleiehem Sinne 
spricht aueh die endotheliale und subendotheliale Reaktion der menin- 
gealen Arterien und das durehaus einer Entzfindung entspreehende 
Infiltrat der Venenwand fiir die entziindliche Natur der Lymphogranu- 
lomatose. Gewil~ ist es bisher unm5glich, den Entzfindungsbegriff seharf 
zu begrenzen, aber ich stimme ganz mit der Diskussionsbemerkung yon 
LINZBACH fiberein, da~ wir fiberhaupt aufhSren mfiBten, yon Tumor 
oder Entziindung zu spreehen, wenn wir die bei typiseher Lympho- 
granulomatose auftretende Gewebsreaktion nicht mehr als Granulom 
bezeiehnen wollen. 

Erfolgt die Ausbreitung der Lymphogranulomatose in den Meningen 
aueh , lymphogen",  so besteht doeh kein Grund, ihre Entstehung eben- 
~alls lymphogen zu deuten, wie es naeh den Befunden yon ERBSL6H und 
WOLFERT bei anderen Krankheiten denkbar ws So wie wir allgemein 
entgegen amerikaniseher Auffassung (1%IC~ und MCCORDOCK) der An- 
sieht sind, dal~ die Meningitis tubereulosa h~matogen entsteht, diirfen 
wir wohl aueh beim Lymphogranulom den gleichen Meehanismus 
annehmen. Wie schon oben kurz angedeutet, bin ich der Ansieht, dab 
die Meningitis primer und die Encephalitis sowohl im Hirnstamm wie 
aber aueh in den umfangreiehen IIerden im GroBhirn sekund~rer Natur 
ist. l~ei letzteren seheint auBer dem perivaseuliiren Einbruch des Lym- 
phogranuloms in die Hirnsubstanz noch eine damit sieher in urs~chlicher 
Beziehung stehende Zirkulationsst5rung im Spiele zu sein. Daffir spricht 
auger Lokalisation und Ausbreitung der l~aehweis nekrotiseher GefiiBe 
im zugehSrigen meningealen Herd. Ein Gef~verschluI~ wurde allerdings 
nieht gefunden. 
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Zusammen/assung. 
1. Bericht  fiber eine lymphogranulomatSse  Meningoencephuli t is  bei 

einem 33j~hrigen Mann  mi t  gener~lisierter Lymphogranulomatose .  
2. Der meningi t i sche  Proze8 war ausschliei3]ich an  der Basis des Ge- 

hirns und  in  einem Windungs tu l  der Grol3hirnkonvexit~t  lokalisiert. Er  
sah makroskopisch einer Meningit is  tuberculosa  t~tuschend ~hnlich. 

3. Histologisch ergab sich dus Vo]lbild lymphogranulomatSser  Infil- 
t ra t ion,  bei dem neben  STEI~BEI~Gschen Riesenzellen Eosinophile vor- 
herrschten.  

4. Die Ausbre i tung  des Prozesses erfolgte ausschliei31ich , , lymphogen" 
en t lang  dell meningea len  Gef~i~en mi t  E inb ruch  in die VIl~C~IOW- 
ROBi~schen R~ume und  in das Peri- und  E n d o n e u r i u m  der Nerven- 
wurze]n. 

5. Der Liquorr~um war ledig]ich in Fo rm fibrinreicher Exsuda t ion  
mi t  sp~r]ichen unspezifischen Exsudatze l len  beteiligt.  An H a n d  dieses 
Befundes wird die Frage der ,,Liquor-Lymphschranke" besprochen. 

6. Der vorliegende Befund  unters t re icht  e rneut  den Entz i indungs-  
charakter  des Lymphogranuloms.  Der Prozel~ en t s t and  wohl sicher 
h~matogen,  und  zwar zuerst in den Meningen und  sekunds im Gehirn. 
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