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Aus der st~idtisehen Irrenanstalt  Frankfurt  a. M. (Prof. Siol i) .  

Ein Fall  yon diffuser Sarkomatose der Pia mater. 
Voa 

Dr. Otto Markus. 

(Hierzu TMel X--XI.) 

Trotz der erheblichen Anzahl der bis heute bekannt gewordenen 
Fiille yon sarkomatSser Erkrankung de'r Hirn- und Riiekenmarkshi~ute 
macht uns die Diagnose dieser Krankheit die grSssten Sehwierigkeiten 
infolge des ausserordentlieh verschiedenartigen klinischen Bildes~ das sie 
je nach Sitz und Ausdehnung des krankhaften Prozesses darbieten kann. 

Die mikt'oskopisehe Un~ersuchung erm6glicht erst die Erkennung 
der ZusammengehSrigkeit der klinisch so verschiedenartig aussehenden 
Krankheitsbilder. 

Ein genaueres Eingehen auf die in dieser Frage in Betraeht kom- 
mende Literatur eriibrigt I wohl im Hinblick auf die voraufgegangenen 
Arbeiten. Kurz erwlihnt sei nur, dass bereits im Jahre 1894 Wes tpha l  
an der Hand eines Verg]eiehsmateria]s yon 8 Fallen in eine Besprechung 
des yon ihm ver5ffentliehten Falles eintreten konnte. Von ihm stammt 
aueh die erste Einteiiung dieser Erkrankung in zwei Gruppen: 

1. Fitlle yon Sarkomknoten in der Nervensubstanz selbst; 
2. F~ille yon Sarkomknoten~ die auf die Hiillen beschrlinkt sind: 

a )  multiple Knoten~ 
b) diffuse sarkomatSse Infiltration der H~ute. 

Eine etwas andere Gruppierung findet sich in der Arbeit yon Rind-  
f l e i s ch  im Jahre 1904. 

Danach kann die Sarkomatose der Riiekenmarksh~tute auftreten als: 
1. grosse solitaire Knoten; 
2. in der Form mehrerer grSsserer oder kleinerer~ jedoch scharf 

yon einander getrennter Knoten; 
3. in Form einer diffusen Infiltration event, mit Bildung kleinster 

KnStchen und Pl~tttchen yon Geschwulstgewebe. 
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-Diese letzte Form der diffusen Meninx-Sarkomatose kann wieder 
unterschieden werden (Rindf le i sch) :  

a) ausgehend yon einem primi~ren Tumor des Gehirns oder 
Riiekenmarks; 

b) als Metastase eines primaren Tumors der Brust- oder Bauch- 
hShle; 

c) kSnnen die Meningen Sitz und Ausgangspunkt der Geschwulst- 
infiltration sein. 

Zu dieser letztea iiusserst seltenen Unterabteilung m5chte ich del~ 
gleich zu beschreibenden Fall, der an der hiesigen Anstalt zur Beobachtung 
kam, rechuen, mit dem u dass event, ein primarer Tumor des 
Rfickenmarks, das ]eider aus ausseren Griinden nicht besichtigt werden 
konnt% der Ausgangspunkt der Geschwalstbildung gewesen sein kSnnte, 
was aber den klinischen Symptomen nach nieht wahrscheinlich ist. 

Den ersten derartigen Fall hat R. Schulz  1885 beschrieben. Es 
handelte sieh um eine diffuse, fast das ganze Rtiekenmark ringfOrmig 
umgebende Infiltration, makroskopiseh als ziemlich dicke, graurStlich% 
gelappte Masse imponierend, d ie  sich bet mikroskopischer Betrachtung 
als alveolares Sarkom erwies. 

Diesem ~thulich ist der Fall yon SchrSder  1899, bet dem sich 
eine ebenfalls schon makroskopisch sichtbare Veranderung der Meningen 
fund, ohne dass im Gehirn oder sonst einem Organ ein primarer Tumor 
als Ausgangspunkt der Infiltration zu finden gewesen ware. 

Ebenso geh6rt der yon Nonne im Jahre 1902 beschriebene Fall 
hierher, bet dem sich die Geschwulstbildung in einer nie zuvor beob- 
achteten Zartheit auf die Meningen beschrankte; ihr Ausgangsort warea 
hier die Perithelien der die Gefi~sse umgebenden Lymphscheiden. Es 
handelte sich also um ein Peritheliom. 

Der yon S tu r sbe rg  1907 beschriebene Fall~ der in bezug auf die 
Zartheit der Infiltration mit dem eben erv~ahnton yon ~Nonnc die grSsste 
Aehnlichkeit hat, gehSrt insofern nicht in diese Gruppe~ a]s hier ein in 
der BauchhShle sich entwicketndes Lymphosarkom den Ausgangspunkt 
dei" Geschwulstzelleninfiltration der Meningen bildet. Er gehSrte somil; 
in die unter 2 erwi~hnte Gruppe der Rin~dfleischschen Einteilung. 

Der an der hiesigen Anstalt beobachtete Fall betrifft die 
47j~ihrige ]?rau oinks Monteurs, mit dem sie seit zehn Jahren verheiratet~ 

war. In den orsten Jahren der Ehe hatte sie zwei Fehlgeburton; lebendeKinder 
waren keine vorhanden. Ueber dig Familienvorgeschichte ist nns bekannt, dass 
der Yater der Pat. an Cholera gestorben ist. Die Mutter lobt undist 8"2 Jahr~ 
alt. Mehrere Geschwister sind in friihem Alter gestorben; eine Schwes~er lebt r 
ist gesund. Pat. hatte als Kind einmal eine Aagonerkrankung, sp~ter einma}; 

21" 
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Blasenkarrh and war etwa 6 J ah~e lang gallensteinleidend. Lues wird yon ihr 
und dem Ehemann in Abrede gestellt. Die jetzige Erkrankung begana im 
Januar 1911 mifi Riieken- und t(reuzsehmerzen, die so stark waren, dass Hasten 
nnd Niesen nieht mSglich war. Die Schmerzen zogen dean yon der Mitre des 
Riickens in die linke Seite and in beide Sehulterblil,tter. Sie bekam ein steifes 
Genick und bald traten die heftigsten Kopfschmerzen daz% die sich allmiihlieh 
noch steigerten. Die Kranke war erst in Behandhng eines praktisehen Arztes, 
der alie mSgtiehen Behandlungsarten ohne Erfolg anwandte. Im April 191[ 
ging sie ins Krankenhaus. 

Die dortige I~rankengesehichte erwghnt: Druckempfindliehkeit der Trige- 
minusaustrittspunkt% starke Druekempfindliehkeit der beiden Halsgegenden 
ausserhalb des Schiidels. 

Oberer rechter Mandfazialis vielleieht etwas paretisch. 
Patellarreflexexe rechts = @ -[-, links = -l- @ @- 
gyperS~sthesie der Fusssohlen. 
Bauchdeekenrefle fehlen. Babinski beiderseits negativ. 
Bei verschiedenen Bahandlungsarten blieben die Kopf-und Rfieken- 

schmerzen ziemlich unvergmdert, goriibergehend wurde Pat. somnolent. 
Der Augenhintergrund war normal, die Wassermannsehe l~eal~tion im 

Blur negativ. 
Es traten dann SehwindelanNlle auf und im After steiltert sieh ziehende 

Schmerzen ein. Im Mai 1911 besserte sichjedoch der Zustand soweit~ dass die 
tiraake als gebessert entlassen warde. Itiernach maehte sie eine Operation 
wegen Prolapsus uteri dureh. 

Am 10. 6. 11 wurde sio in die hiesige Anstalt aufgenommen, weil sie 
wieder sehr heftige Kopfschmerzen hatte and die Sprache anfing, undeutlieh 
zu werden: Auoh meinte sie, des Gedgehtnis sei sehleehter geworden. 

S ta tus  p raesens :  Mittel~-osse, krgftig gebaute Frau mit reichlichem 
Fettansatz. Innere Organe ohne besonderen Befund. Beim Beklopfen des 
Sohgdels verzieht Pat. schmerzlioh des Gesieht~ besonders beim Beklopfen der 
Processus mastoidei. Die Augenlider werden moist geschlossen, lassen sieh 
abet leicht 5ffnen. Pupillen : rechte spurweise waiter als link% prompte Lieht- 
reaktion. Augenbewegungen frei. Rein Nystagmus. Fazialisdifferenz besteht 
nieht. Mimisehe Maskulatur wird riohtig bewegt. Die Znnge kommt gerade 
heraus. In den Extremitiiten geringer Tonus. Sie sind passiv frei beweglieh. 
Hier und da leieht kataleptisches FesthMten yon Stellungen. Die Sehnenreflexe 
am ganzen KSrper miissig lebhaf~. Rein Unterschied zwischen links and reehts. 
Bauchdecken sehr schlaff; Baachdeckenreflexe nieht zu erhalten. Kein Babinski, 
l(ein Oppenheim~ kein. Mendel. huf Nadetstiche erfolgen Schmerzreaktionen~ 
Abwehrbewegungen. Es besteht leiohter Dekubitus. 

P s y e h i s o h :  Die Kranke liegt apathisch de, seheint ihre Umgebung 
~venig zu beaehten, stShnt 5fter~ ist etwas benommen. Der Befund am Augen- 
hintergrund and Trommelfell normal. Bei der Lumbalpunktion entleert sich 
die Fliissigkeit in leichtem Strabl; sie ist wasserklar, enthiilt reichtieh Eiweiss, 
6V2 Teilstriche. 
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Die Nonnesohe Reaktion ist positiv. ES besteht eine miissige Pleozytos~ 
60 : 3. Die Wassermannsche Reaktion war negativ. 

Die Spraehe ]st sehwer verst~ndlioh, klingt verwasehem 
Schluoken kann die Kranke gut. 
Im Laufe mehrerer Tage nahm die Benommenheit zu. Pat. stShnte dabei 

Mufig laut, greift sieh naeh dem Kopf. 
A m  20. and 21. 6. bestand deutliehe Naekensteifigkeit. Bewegungen des 

Kopfes naeh vorne waren unmSglieh. Drehen naeh der Seite war frei. 
D)r somatisehe Befund blieb im wesentliehen der glei~he, insbesondere 

-alas Verhalten der Papillen and geflexe. Paresen der Extremit~iten bestan- 
den nie. 

Unter zunehmenderApathie und Benommenheit trat am 28.6. der Tod ein. 
Die klinisehe Diagnose sehwankte zwisehen progressiver Paralys% Tumor 

eerebri und Meningitis eerebrospinalis. Die meiste Wahrseheinlichkeit hatto 
die Diagnose ParMyse. 

Kurz zusammengefasst ergibt die Krankengesehiehte also: Eine 
bisher gesunde Frau erkrankt im Alter yon ~t7 Jahren mit Rfieken-~ 
Kreuz- und Kopfsehmerzen. Naeh anfS.nglieher Zunahme der Besehwer- 
den and Dazutreten yon Sehwindelanf~llen und Benommenheit tritt 
naeh 41/2 Monaten eine vorfibergehend+ Besserung ein. Sehen naeh drei 
Woehen setzen dieselben Besehwerden yon neuem ein und f~hren 
unter zunehmender Apathie nnd Benommenheit und vorfibergehendem 
Auftreten yon Naekensteifi~keit zum Tode. Wahrend der ganzen Dauer 
der Erkrankung keine Lahmungen der Extremit~iten, keine Erseheinungen 
yon seiten der Gehinmerven. Pupillen and Patellarreflexe stets intakt. 
Niemals bestand Temperatursteigerung. 

Die Sehwierigkeit der klinisehen Diagnose leuehtet naeh diesem 
wenig eharakteristisehen Symptomenkomplex ein. Die zerebralen Sym- 
ptome Kopfsehmerz~ Sehwindelgeffihl, Sonmolenz liessen an eine Ge- 
sehwulstbitdung im Gehirn denken, ohne genauer lokalisierte Symptome. 

Die Kopf-, Riieken- und t(reuzsehmerzen bei gleiehzeitigem Be- 
stehen yon Naekensteifigkeit wiesen auf eine Reizung tier Hirn- und 
R/iekenmarksh~tute bin und maehten die Annahme einer Meningitis wahr- 
seheinlieh. 

Das psyehisehe Verhalten jedoeh, die Apathie~ die sp~tere Benommen- 
heir, die, wenn aueh nieht ganz eharakteristisehe SpraehstOrung drfmgte 
zu der Wahrseheinliehkeitsdiagnose Paralyse, bei der ja aueh nieht gerade 
so selten Kopf- und tlfiekensehmerzen und Naekensteifigkeit vorzakommea 
pflegen. 

Die anamnestisehe Angabe, dass die Frau im Beginn der Ehe zwei 
Fehlgeburten durehgemaeht hatte, bess au eine Iuetisehe Aetiologie 
denken. 
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Oas Verhalten des Liquor war in diesem Falle auch nicht geeignet~ 
,die Entseheidung nach der einen oder anderen Seite bin zu lenken. Es 
bestand eine m~issige Pleozytose 60:3. Die Globulinreaktion war po- 
sitiv. Die Wassermannsche  Reaktion war jedoch bei zweimaliger 
Untersuchung in Blut und Liquor negativ. Die 4 Stunden post mortem 
vorgenommene Sektion schien die Diagnose Paralyse zu bestatigen. 

Von Brust- lind BauehhShle seien nur kurz die anatomischen Dia- 
gnosen erwlihnt: Endocarditis valvularum. Sclerosis coronarium. Pleu- 
ritis adhaesiva chronica dextra. Die Organe tier BauchhShle ohne krank- 
haften Befund. 

Die Autopsie der KopfhShle ergab Folgendes: Das Hirn lasst sich 
~aur im Zusammenhang mit dem Sehlideldach herausnehmen.' Dabei ent- 
leert sieh eine ziemliche Menge klarer Flfissigkeit. Das Gesamtgewicht 
des Hirns betragt 1260 g. Innenfl~iche der Dura spiegelnd glatt. Pin 
stellenweise feueht uud fiber dem Verlauf der Hirnfurchen getrfibt. Hirn- 
windungen leicht verstrichen. Seitenventrikel nicht erweitert: das Epen- 
dym zeigt sehr feine Granulierung~ ebenso das Ependym des 4. Ven- 
*rikels. Auf Sehnitten durch die Hemispharen sinkt das Mark zurfiek. 
ttirnsubstanz stark durchfeuchtet, zeigt zahlreiche Blutpunkte. Auf 
Sehnitten durch das Kleinhirn dieselben Verlinderungen. Hirnstamm ohne 
besonderen Befund. Todesursache: Hirnllihmung. 

Anatomische Diagnose (der Kopfh~ihle): Paehymeningitis chronica. 
Hydrocephalus externus levis. Leptomeningitis diffusa chronica levis. 
Ependymitis granularis. Atrophia cerebri. 

Die Autopsie des Rfickenmarkes konnte: wie eiugangs erw~hnt, aus 
~msseren Grfinden nicht vorgenommen werden. Jedoch geht aus den 
klinischen Symptomen soviel hervor~ dass es sich nieht urn einen grSsseren 
Tumor im Yerlaufe des Riickenmarkes gehandelt haben kann, da sich 
an den Extremit~ten weder Reiz-~ noch Li~hmungserseheinungen gezeigt 
haben. Wohl aber spricht das Vorhandensein der Kreuz- und Rfieken- 
schmerzen daffir, dass die Pin mater des Riickenmarks in mehr oder 
weniger hohem Grade roll dem Erkrankungsprozess in Mitleidenschaft 
gezogen war. 

Zur mikroskopischen Untersuchung wurden yon verschiedenen Stellen 
des Hirns Stiieke in Alkoho], Formol, Miillersehe Flfissigkeit und Glia- 
beize eingelegt. An eiuigen Stellen wurde die getriibte Pin abgelSst 
und sparer in Paraffin eingebettet. Die Schnitte wurden nach den fib- 
lichen~ ffir die einzelnen Gewebsbestandteile elektiven Fiirbemethoden 

verarbeitet. 
Auf die im mikroskopischen Bilde sich darbietenden u 

an Gang]ienzelien und Gila gehe ieh sp~iter kurz ein. Das Wesentlieh% 
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das im mikroskopischen Bilde vor allem in die Augen fiel, waren die 
u an den Gefiissen in der Pia und an den yon der Pin in 
die Hirnsubstanz hineinzisheuden Geflissen. Hier fand sich an vielen 
Stellen - -  nicht iibera]l - - ,  dass die perivaskulgzen Lymphrliume zum 
grossen Tail mit zrossen endotheloiden Zellen ausgek]eidet waren 7 
manchmal in einschichtiger Lage; stellenweise war aber die Zellwuche- 
rung so stark, dass das ganze Lumen des Gefi~sses zusammengedrfickt 
war m so dass scheinbar der gauze Gefi~ssqu~ersehnitt vollgestopft war mit 
dieser Zellart. 

Fig. 1 auf Taf. X zeigt dieses Verhalten an einem Sehnitt, bei dem 
die Pia noah im Zusammenhang mit dem Hirngewebe ist. Die Geflisse 
in der Pia zeigen die Austapezierung der Gefi~sslymphscheiden mit 
Zellen bai nach erhaltenem Gsfasslumen. Dagegen ist das im Quer- 
sehnitt getroffene Gafiiss im Hirngewebe anscheinend vollgestopft mit 
Zellen. u einem Lumen ist nichts mehr zu sehen. 

Dass genatische Baziehungen zwischen Geflissen und Gesahwulst- 
zellen hier bestehan~ derart, dass dis Perithelien die Mutterzellsn der 
Zellneubildung sind~ zeigt sehr deutlich Fig. 2 auf Taf. X. Hier ist die 
Pin yon dem Hirngewebe abgelSst. Ein in das Hirngswebe eintretendes 
Gef~tss ist mit herausgerissen. An seiner ausseren Wandung im peri- 
vaskulltrsn Raum ist es dicht besetzt mit einer einschiehtigen Lage 
dieser grossen endsthsloiden Zellen, dis - -  wie man hier deutliah sieht 
- -  sich in palisadenartiger Anordnung fortsetzen, eine Begrenznng bil= 
dend zwischen innerem Rand de r  Pia und Hirngewebe. Diese einschich- 
tige palissadenartige ZsIllags findet sich fast auf allen Sehnitten. 

Eine entsprechende Stells des Hirngewebes, yon dem die Pin ab- 
gelSst ist~ zeigt Fig. 3 auf Taf. X. Man sieht, wie die Infiltration um 
dis Gefitsse harum srientiert ist und mit diesen bis zu einer geringeu 
Tiefe in dis Rinde eindringt; auch hier sind die Geflissquerschnitte teil- 
weiss vsllgestopft mit der Zellneubildung. 

Aueh auf Fig. 4, Taf. X ist die Orientierung der Geschwulstzsllan um 
die Geflisse deutlich erkennbar. Das Bild zeigt eine Stelle aus der Hirn- 
substanz, w o e s  anscheinend auch zu einer Gsf~sswucherung gekommen 
ist. A n  manchen der Gefltssquer- und-L'~ngsschnitte ist das Lumen 
noch erhalten, stellenweise ist es abet aueh yon der Zellneubildung aus- 
gefiillt. 

Diese Ersaheinung~ die Infiltration der Gafi~sslymphscheiden~ er- 
innerte nun ungemein an die bei der Paralyse auftretende Infiltration 
der Gefiisslymphsaheiden mit Plasmazsllen und Lymphzellen. Es zeigte 
sich aber nun, (lass dis in vorliegendem Falle vorhandenen grossen 
endotheloidan Zellen sowohl morphologisch, sis auch histochemisch ein 
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yon den Plasmazellen vorschiedenes Verhalten zeigen. "~Yie aus Fig. 1~ 
Taf. XI, einer Stelle aus dem ttirngewebe bei starker Vergr6sserung, er- 
sichtlich ist~ zeigt der Kern ~Jieser Zellen nicht jene Granulierung~ wie 
bei den Plasmazellen~ dass die Granula wie die Speichen eines Rades 
angeordnet sind; die Granulierung ist hier eine unregelm~ssige, diffus 
verteilte. Besonders an dem Gef~ssqaerschnitt im reehten oberen Qua- 
dranten der Abbildung l~sst sich das morphologische Verhalten der 
Zellen gut erkennen. Der Zellleib ist fibera]l deutlieh zu erkennen~ 
ziemlieh gross~ vielfach oval~ scheint sich aber dem vorhandenen Raum 
anzupassen und auch unregelmassige Gestalt anzunehmen. Dass solche 
Formen auch bei den Plasmazellen beobachtet werden, ist bekannt, abet 
die Ausschliesslichkeit~ mit der diese Zellform bier auftritt, spricht 
schon daffir~ dass es sich um eine andere Zellart handeln muss. 

Noch deutlicher als das morpho!ogisehe Verhaiten l~sst sieh das 
histoehemisehe Verhalten, die Unterscheidung yon Plasmazellen erkennen. 
Bei der F~rbung mit Methylgrfin-Pyronin naeh U n n a - P a p p e n h e i m  
nimmt der Zellleib eine grauviolette F~rbung an. Nirgends zeigte sieh 
das leuchtende Rot~ das der Plasmazellleib bei dieser Farbung anzu- 
nehmen pflegt. Auch an den Gef~ssen in den tieferen R[ndenschichten 
und im Mark waren in den naeh U n n a - P a p p e n h e i m  gefarbten Pr~- 
paraten nirgends Ptasmazellen aufzufinden. 

Wir dfirfen also wohl mit Sicherheit annehmen~ class die vor]iegende 
Zellart anderer Herkunft ist als die Plasmazellen und class die Perithelien 
der Gefasse die Mutterzellen darstellen. 

Einen weiteren pathologischen Bef,.md veranschaulicht Figur 2~ 
Tafel XI. Das Pr~parat zeigt ein abgel0stes Stfick der Pin mater. An 
der "~usseren~ nach der Dura ge]egenen Zelllage ist es zu einer Infiltration 
gekommen~ die an einer Stelle zu kleinster Kn0tehenbildung geffihrt hat. 
Dieser Prozess hat nichts za tun mit der bisher besehriebenen Geschwulst- 
ze]leninfiltratien. Yiolmehr sind diese Ze]len jene kleinen runden lympho- 
zyten~hnlichen Zellformen~ wie wir sie so h~ufig in dor Leptomeninx bei 
chronischen Prozessen, bei alten Epileptikern~ Katatonikern~ Senilen etc. 
als Grundlage der Leptomeningitis chronica nodosa finden. 

Ueber die weiteren Befunde an tier Hirnsubstanz sei nur einiges 
kurz erw~hnt: 

Die Tektonik war fiberall gut erhalten; die einzetnen Sehichten 
der Rinde deutlich zu unterscheiden. Ein Uebersichtsbild fiber die 
Tektonik gibt Figur 3~ Tafel X[. Die Anordnung der Ganglienzellen 
zeigt keine. StSrung~ die Achsenzy]inderfortsatze sind meist auf ]ange 
Streeken zu verfolgen. ~ur an einzelnen Stel]en~ we es zu einer 
Wueherung der Gefitsse gekommen war, wie auf Figur 4, Tafel X, ist die' 
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Anordnung der Gangiienzellen gest0rt. Gleiehzeitig tritt an diesen 
Stellen eine starke Vermehrung der Gila auf. Eine geringgi'adige Glia- 
vermehrungo ist aber auch an vielen anderen Stellen erkennbar. Die 
Gangtienzellen waren grSsstenteils gu t  erhalten. Ver~tnderungen re- 
gressiver Natur fanden sich an ihnen besonders in der Umgebung solcher 
Partien, woes zu einer Infiltration der Gef'~sslymphriiume mit Gesehwulst- 
zellen gekommen war. Figur 4 auf Tafel XI zeigt eine solehe Zelle aus 
der motorischen Region. An de." Basis fiuden sieh dicke Anh~tufungea 
yon Pigmentklumpen; ferner sieht man die Zeichnung der Nissel-  
schollen welt in den Aehsenzylinder hinaufragen. 

Der mikroskopisehe Befund war also kurz zusammengefasst der: 
Eine Infiltration der perivaskulfiren Raume mit endotheloiden Ze]len~ 

die morphologisch sowohl wie histochemiseh ein anderes Verhalten 
zeigen als die Plasmazellen. Die Infiltration ist am stSzksten an den 
Gef~issen in der Pia und den oberen Rindenschichten. Sie geht aus 
you den Perithe]ien der Gefiisse. 

Als weiterer Befund an der Pia dann eine Infiltration mit lympho- 
zyteniihnlichen Zellen an dem iiusseren dural gelegenen Blurt der Pia als 
Grundlage einer Meningitis chronica nodosa. 

Am Hirngewebe se]bst Ganglienzellenverfindemngen regressiver Natur 
und stellenweise Vermehrung der Glia. 

Es ist nun bemerkenswer% dass dem klinisehen Bilde dieses Falles, 
das uns wegen des psychisehen Verhaltens der Kranken die Wahr- 
scheinlichkeitsdiagnose Paralyse aufdriingte trotz negativer W asser -  
mannseher Reaktion, trotz des Fehlens you Pupillen- und Sehnen- 
reflexst6rungen, ein pathologiseh-anatomiseh~'r Befund zugrunde lieg~ 
der dem bei der progressiven Paralyse tfiusehend "~hnlieh ist. 

Die Frage nun~ die bei der Paralyse. heute noeh nieht gel6st ist, 
ob n~mlieh die VerSmderangen an den Gef~tssen das Primfire und die 
Seh~digung der Hirnsubstanz die Folge davon ist oder umgekeh,'t, liisst 
sich in diesem Falle wohl mit grosser Wahrscheinlichkeit damn be- 
antworten, dass die Zellwucherung in den perivaskul~tren Lymphriiumen 
den primi~ren Prozess darstellt. 

Viel schwieriger ist es, die schweren sehliesslich zum Tode ftihrenden 
klinischen Erscheinungen aus dem verhi~ltnism~tssig geringen patho- 
logischen Befund am eigentliehen Hirngewebe zu erklSxen. Auch No nne 
ventiliert bei Bespreehung seines im Jahre 1902 ver0fl'entliehten Palles, 
bei dem er die Zellen des Grosshirns~ des Kleinhi,'ns und der Medulla 
oblongata ganz normal land, diese Frage. Er kommt sehliesslich zur 
Annahme, dass ein yon den Sarkomzellen gebildetes Toxin das sehadigende 
Agens der Hirnsubstanz darstelle. 
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Besonders anffallend ist in unserem Falle die Zartheit der Infiltration, 
win sie nut selten zur Beobachtung kommt. Makroskopisch macht sic 
sich nur bemerkbar in einer leichten Tr~ibung der Pin mater. An keiner 
Stelle kam es zu KnStchen- odar Bl~ttehenbilduug, wie das ht~ufiger bei 
d[eser Erkrankung beobachtet wurde. Auch im mikroskopischen Bilde 
finden wit an kaiser Stelle Geschwulstzellenanh~ufungen yon erheblicher 
GrSsse. Die Infiltration halt sich iiberalI an die perivaskulgrenLymph- 
r~ume. Ein Uebergreifen auf die Hirnsubstanz selbst war in keinem 
Schnitte zu beobaahten. 

W o e s  seheinbar dan Eindruck macht, als ob Anhgufungan yon Ge- 
schwulstzellen im Hirngewebe selbst stattgefundenhi~tten, wiebeispialsweise 
auf Fig. 1, Taf.XI, lgsst sich doah immar, wenn auch nicht immer sehr deut- 
lich: eina Orie~ntierung der Zellen um Gefasse herum erkennen. In patho- 
logisch-anatomischem Sinne ist die Neubildung als gutartig zu bezeichnen. 

Die Ansichten dariiber, ob wirklich ein Uebergreifen diesel- Art 
yon Geschwulstzellen auf das •ervengewebe stattfindet~ also ein malignes, 
infiitrierendes Wachstum, gehen bei den einzelnen Autoren auseinander. 
Der Fall yon L i l i e n f e t d - B e n d a  (Berl. klin. Woehenschr. 1901) gehiirt 
jedenfalls nicht hierher, da as sich dabai um eine metastatisahe 
karzinomatSse Wucheruog handelt und deshalb schon ein matigneres 
Verhalten der Geschwulstzellen zu erwarten war. In dem Fall van 
N onne war eine Beteiligung der xNervensabstanz des Riiakenmarks derart 
vorhanden, dass die Zellprolifaration sich an das pr~formierte Gawebe 
der Pia hielt. Er sagt: ,,Man kann somit in meinem Falla keineswegs 
van einem Freibleiben des Riickenmarks sprechen~ andererseits aber 
doeh yon einer Beschrgnkung der diffusen Neubildung auf die Pig des 
Zentralnervensystems. Dementgegen sprieht sich jedoeh S c h l e s i n g e r  
dahin aus, dass er ein direktes Uebergreifen des sarkomatSsen Prozesses 
auf die ~ervensubstanz fiir hiiufig halt. 

Die Ansicht, ob man den vorliegenden sarkomatSsen Prozess auch 
unter den Begriff Meningitis fassan" soll, ist schon einmal yon Rind-  
f l a i s c h  erSrtert worden. Er meint, man solle, ebenso wie man yon 
einer karzinamattisen Peritonitis und Pleuritis spricht, den vorliegenden 
Prozess als sarkomatSse Meningitis bezeiahnen. Ffir ihn sind es vor 
altem die Veri~ndarungen der Zerebrospinalfiiissigkeit, die die Erkrankung 
den entzfindlichen Prozessen dar Meningen nahe stellen: der erhShte 
Eiweissgehalt, die Pleozytase und die van ihm in 3 Fiillan gefundene 
Gerinnungsf'~higkeit des Liquor. Der erhShte Eiweissgehalt war auch 
in unserem Falle sehr deutlich 61/2 Tailstrieh% ebenso eine geringe 
Vermehrung der Zellen. Auf eine etwaige Gerinnuug wurde nicht ge- 
achtet. Vielleiaht gibt in sotchen F~.llen eine genaue Beobaehtung der 
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Zerebrospinalfliissigkeit in Zukunft einen Fingerzeig fiir die Diagnose. - -  
Die Unsicherheit der Diagnose bei dieser Erkrankung liegt nun nicht 
so sehr in der mangelnden Kenntnis einer genfigenden Anzahl derartiger 
Fiille als vielmehr in dem wenig scharf umschriebenen klinischen Bilde 
und wird deshalb wohl immer bestehen bleiben. In wechselnder 
Intensiti~t und verschiedener Haufigkei$ treten Symptome auf einmal 
yon seiten des Gehirns, dann yon seiten des Riickenmarks und drittens 
yon seiten der Gehirnnerven. 

Bald ist es das klinische Bild eines Hirntumors mit mehr oder weniger 
deutlicher Lokalisation, bald sind es Li~hmungen der Extremiti~ten und 
Sensibiliti~tsstSrungen, die das Bild ausschliesslich beherrschen. Ge- 
wissermassen als Begleiterscheinungen treten mitunter Gehirnnerven- 
symptome hinzu: Fazialisparesen, Abduzensparesen~ Ptosis~ Stauungs- 
papille, vorfibergehende und dauernde Amaurose usw. Bei nur ganz 
wenig Symptomen ist schon friihzeitig eine relative Konstanz im Auf- 
treten beobachtet worden. So weist schon 1885 Rich. Schulz  auf 
die Wichtigkeit des Symptoms tier Klopfempfindlichkeit der Wirbelsaule 
him Dasselbe best~tigt sparer Westphal .  Auch Nonne und Rind- 
f le isch heben dieses Symptom als besonders typiseh hervor. 

Der Beginn der Erkrankung in unserem Falle mit Kopfschmerzen, 
diffusen Schmerzen in Armen und Schultern, spater Ged~chtnisabnahme 
and Apathie deekt sich mit den t~eobaehtungen yon O r m e r o d - H a d d e n ,  
Nonne  und zahlreichen anderen FMlen dieser Erkrankung. 

Wax in unserem Falle besonders bemerkenswert erscheint, ist das 
Fehlen motorischer oder sensib]er Ausfallserscheinungen an den Extre- 
mit~ten. Ebenso waren keine Erschei~mngen yon seiten der Gehirn- 
nerven vorhanden. Bei fast alien bis jetzt beschriebenen F~llen zeigten 
sich mehr oder weniger grobe St6rungen der Motiliti~t und Sensibilitiit. 

Bei dem yon Schulz  beschriebenen Falle kam es zu einer voll- 
st~ndigen Tetrap]egie bei aufgehobener Schmerzempfindung an den Armen 
und Hypltsthesie der Beine, wi~hrend das Sensorium und die Gehirnnerven 
vollkommen freiblieben und erst kurz ante finem sich Somnolenz ein- 
stellte. A l s  anatomisches Substrat fanden sich das ganze Riickenmark 
bedeekende knolliggelappte, grauriitliche Massen. An einer Stelle im 
Halsmark war es zu einer Erweichung gekommen. 

Ein ganz anderes Aussehen zeigt der 1897 yon Nonne beschriebene 
Fall~ in dem das Krankheitbild von den schwersten zerebralen Sym- 
ptomen beherrscht wird: Kopfschmerz, Schwindel~ Erbrechen, zerebellare 
Ataxie, beiderseits Stauungspapille, Apathie. Die Sektion ergab hier 
ein Sarkom im Kleinhirn, yon dem aus sich die Tumorzellen fiber die 
Pia ausgebreitet hatten. 
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Erscheinungen yon seiten der Gehirnnerven weisen ante,' anderen 
die Fglle yon 8 e h r h d e r  1899 auf~ bei dem as zu einer linksseitigeu 
Fazialisparese kam; aueh bestanden Sehluekbeschwerden und Deviation 
der Zunge beim Ilerausstreeken. Ebenso fund sich in dem 1894 be- 
schriebenen Wes tpha l schen  Fall linksseitige Abdazensparese und 
reehtsseitige Ptosis, 

Yon verschiedenen Autoren ist auf das Verhalten der Patellarreflexe 
hingewiesen worden; sic sollen h~tufig abgesehwaeht sein ode," fehlen. 
Bei einem Ueberbiick fiber die bis heute bekannt gewordenen Fglle 
zeigt sieh jedoeh ein so weehselndes Verhalten, dass diesen Symptomea 
eine gr6ssere Bedeutung nieht beigemessen we,'den kann. 

Aus alledem geht zur Genfige die Vielgestaltigkeit des klinisehen 
Bl-ldes der diffusen Sarkomatose der Meningen hervor. Unser Fall zeigt 
uns die Erkrankung in einer neuen Gruppierung der Symptome unter 
dem klinisehen Bilde der progressiven Paralyse. Wenn sieh die Beob- 
aehmng Rind  f le is  e h s, dass der Liquor bei dieser Erkrankung spontane 
6erinnungsNhigkeit zeigt, als allgemeingiiltig erwies% hh.tten wit darin 
ein wertvolles diagnostisehes ttilfsmittel. 

Leider sind weitere Beobaehtungen dariiber zur Zeit noeh nicht. 
gemacht. 
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Erkl~irung der  Abbi ldnngen  (Tafe l  X und  XI).  

Ta fe l  X. 

Fig. 1. GrSsse: Zeiss. Okular 4. ObjektivAA. Tubus 140. F~rbung: 
Toluidinblau; zeigt Infiltration mitGeschwulstzellen der perivaskul~iren Lymph- 
r~iume der Gef~isse der Pia mater. Im tIirngewebe Geffissquerschnitt mit 
Geschwulstzellen. 

Fig. 2. GrSsse: Okular 8. ObjektivAA. Tubus 170. Fiirbung: H~ima- 
toxylin-Eosin. AbgelSstes Stiiek der Pia mater mit ~us dem Hirngewebe heraus- 
gerissenen Gefiiss~ dessen Lymphraum mit einschichtiger Geschwulstzellenlage 
ausgekleidet. 

Fig. 3. GrSsse: Okular 2. Objoktiv AA. Tubns 160. Fiirbung: Hiima- 
toxylin-Eosin. Oberer Rand des Hirngewebes bei abgelSster Pia mater. Ge- 
schwulstzellenumkloidung der in die Hirnsubstanz eintretenden GefSsse. 

Fig. 4. GrSsso: Oku]ar 4. Objektiv AA. Tubus 160. Ffirbung: Tohidin- 
blau. Gef~issvermehrung. Gef~sslymphscheidenauskleidung mit Gesehwulst- 
zellen. 

Ta fe l  XI. 

Fig. 1. GrSsse: Okular2. Objektiv Homogen-Immersion. Tubus 160. 
F~rbung: Toluidinblau. Gef~sslymphr~ume mit 6eschwulstzellen infiltriert, 
ze!gt deutlich den Peritheliomcharakter der Wucherung. 

Fi E. 2. GrSsse: Okular 2. Objektiv AA. Tubus 160. Ffirbung: H~ma- 
r AbgelSstes Stfick der Pin mater. Nach der Dura zu gelegener 
Rand mit Lymphozyten infiltriert~ Meningitis chroniea nodosa. 

Fig. 3. GrSsse: Okular 2. Objektiv AA. Tubus 140. F~rbung naeh 
Bielschowsky. Uebersichtsbild fiber die Schichtung derGanglienzellen~ normales 
Verhalten. 

Fig. 4. GrSsse: Okular 4. Objektiv Homogen-Immersion. Tubus 160. 
F~rbung: Toluidinblan. Ganglienzelle mit Pigmentanh~ufungen an der Basis~ 
Zeichnung der NisseIsehollen reicht welt in den Achsenzylinder hinauf. 
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