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Besondere Reaktionen des Gef~]~bindegewebes auf  besondere Sehi~d- 
liehkeiten im Hirnparenchym sind seit langem bekannt.  In  neuester Zeit 
hat  WILK]~ eine Darstellnng fiber die granu]omatSse Encephalitis mi t  
Bezug auf bekannte oder unbekannte •tiologie gegeben und betont, dal~ 
sowohl vom Hirnparenchym als auch yon den Meningen her infolge 
einer chronisehen ~[nfektionskrankheit, sei es durch bekannte oder 
nnbekannte Erreger, produktive Grannlationen polytypischen Charak- 
ters sich entwickeln kSnnen, die das klinische Bild fiber l~ngere Zeit bin 
vcrschleiern. Die Diagnose einer grannlomatSsen Meningoenccphalitis 
wird daher vorwiegend durch den Pathologen gestellt. 

Ans England berichteten C~AWrO~D u. ROBInSOn, dag auch akute 
Erkrankungsformen der nekrotisierenden Encephalitis mit  granulom- 
artigen Veriinderungen nnd Riesenzellbildnngen einhergehen. Die Autoren 
nehmen an, dab derartige Erkrankungen gar nicht so selten sind, wie 
man bisher vermutete.  

Gegenstand dieser Mitteilung sind 2 Erkrankungen, die zungchst als 
atypische Meningitis nnd zwar als lgiesenzellmeningitis bezeichnet 
wurden. In  einem Fall mi t  akutem Verlauf endete die Erkrankung 
tSdlich, im anderen hielt die chronische Entzfindung fiber 2 Jahre an, 
ffihrLe zu einem betrgehtliehen Hydrocephalus und zur Erblindung. In  
beiden Fs sind eingehende Liqnoruntersuchungen und in dem einen 
anch ns Untersnchnngen des Gehirns und Rfickenmarkes dutch 
Seriensehnitte 1 durchgeffihrt worden. Wegen der Ahnliehkeit der Liquor- 
befnnde beider Fglle zu anderen Erkrankungen des Nervensystems und 

�9 Nach einem Vortrag w~hrend der Sitzung der Berliner Gesellschaft ffir Psy- 
ehiatrie und Neurologie in der Nervenldinik der Freien Universit~t Berlin am 
22.4. 1959. 

1 Dem Direktor des Pathologischen Instituts, tterrn Prof. Dr. BOLOK, danken 
wir fiir die ~berlassung des Materials und die Unterstiitzung bei den Untersuchungen. 
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seiner Hti l len erfolgt eine diff.-diagnostische Gegenfiberstellung, vor  

~]lem der l iqnordiagnost ischen-  und his~ologischen Untersuohungs-  

ergebnisse.  

Kasuistik 
Fall 1. Eine 23j~hrige o (KG 38 975) erkrankte 1954 mit ,,Sehw~cheanf~llen", 

die in unregelm~l~igen ZeRabstanden auftraten. 1956 trat eine Verschlech&erung der 
Anfiille nnd zwar dureh einen pl5tzlich auftretenden Tonusverlust mit Hinsttirzen, 
Einn~ssen und kurzer BewuBtlosigkeit e/n, ohne Kr~mpfe, ohne Aura. Seit dieser 
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Abb. 1. Fall i 
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Liquorbefunde im Verlauf einer atypischen, aseptischen 1VleningRis (Riesenzellmeningitis). 
o neutrophile Granulocyten; | eosinophile Granolcyten; �9 lymphocy~iire Zellen; @ plasmocytiire 

Zellen; D monocyt~re Zellen; [] Makrophagen; * Riesenzellen 

Zeit lift die Pat. an einer Polydipsie, Polyphagie, zunehmenden Tragheit und 
Gewichtszunahme. Anfang 1957 traten Kopfschmerzen, Schwindelgefiihl, Nacken- 
schmerzen und eine Sehversehlechterung hinzu. Seit dem Auftreten dieser Beschwer- 
den sistierten die epileptiformen Anfalle. 

16.5. 1957 station/ire Aufnahme in der Klinik. 
N e u r o l o g i s c h  geringfiigige Nackensteife, druekschmerzhafte Trigeminusaustrit~s- 

punkte, geringer Exophthalmus bds., mittelweite Pupillen mit maBiger Licht- und 
Konvergenzreaktion. Am Augenhintergrund beginnende Optieusatrophie bds., 
Gesichtsfelder mit einer Einschrankung der AnBengrenzen ftir WeiB nnd Blau und 
e/nero absoluten Zentralskotom ftir Rot. Geringe Ptosis bds., angedeutete linksseitige 
Mundfaeia]isparese und deutliches Abweichen der Zunge nach li. Arm- und Bein- 
sehnenreflexe mit spurweisen Seitendifferenzen. Bauehdeckenreflex bds. abge- 
sehw/~cht, keine Pyramidenzeiehen. Oberflachen- und Tiefensensibilitat intakt. 
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Btindg~ng mit geringem Abweichen nach re. Die iibrigen 1jntersuchungen zeigten 
kef~ue nennenswerten Abweichungen. 

Psychisch verl~ngsamt, umstandlich, macht einea nahezu benonunenen ~[Gn- 
druok. Vermehrtes Schl~fbediirfnis, Im EEG m/~l]ige Allgemeinstsrungen der 
Hirnrhythmik. Die 1. Lumbalpunlctlor~ ergab einen trfiben Liquor (Abb. 1) mit 
1273/3 Zellen, 780/~ neutvophilen Leukocyten, 9~/~ monocyt~ren, ~/~ plasmocytgren 
and 6% lymphocytgren Zellen. Das GesamteiweiG w~r auf 96 mg-~ (nach KAS~A) 
and der Eiweil~quotient auf 3,0 erhSht, der Liquorzucker auf 39 mg-~/~ emieda'igt. 

Abb.2. Fall 1 
IAquorriesenzenen, ~bersich~. 1028]3, Sedimentkammerpr~parak ~ay-GrttnwMd-Giemsa-]~grbung 

Die Kolloidreaktionen zeigten erhebliche J~ltmlgskurvem Dutch mehrfache anti- 
biotisohe Behandlang konnte die Zellproliferation im Liquorr~um nut wenig 
beeinfluBt werden. 

Bei der 3. Punktion (14. Beh~ndlungst~g) fielen im Sedimentkammerzellbild 
,,Riesenzeliea" auf, die ursprtinglich als endotheliale Proliferationsformen ~ngesehen 
wurden (Abb.2). Auch bet der 5., 7. und 8. Pm~ktion traten diese Zellen in Erschei. 
hung. lhnen ~rde jedoch zun~ohst kehm Bedeutung beigemessen. 

Dg kehue bakteriellen Erreger festzustellen w~ren m~d auch die Komplement- 
abl_enkungsreaktionen auf die Grippeviren der Gruppe A, B and C neg~tiv aus- 
fiden, wurde tier Verdadht einer Viruserkrankung aul~erhalb der Grippe~ihe 
a~genommen und die besondere Verlaufsform dieser ~eningitis zungchst mit der 
,,Endothelleukocytenmer~ingitis" ~IOLL~ETs verglichen. 

Diff.-diagnostisch wurde an einen basal gdegenert Hirntumor and eine granulo- 
ma~Sse Meningoenceph~litis gedacht. 

Eine Luftenceph~lographie (PE) bot ein hych'ocephaa erweitertes Ventrikd- 
system. Auoh der 3. Vent~ikel zeigte sich stark erweitert. Die ]?~t, hatte den Eir~griff 
gut vertrugen. D~s Allgemeinbefinden besserte sich und auch die Kops 
und d~s SchwindelgefiiM liel]ea nach. Psychisch wurde sie etwas lebhafter. Xurze 
Zeit sparer, vor der Durchfiihrung ein:er Hg-Schmierkur (58. Beh~ndlungst'ag), war 
die Pat. vSllig erblindet. In  der 4. Vr der Hg-Schmierkur nahm die Zellreaktion 
in quantitativer :F~insicht ~b. Das Zellbild blieb jedoch mlbeeJnfiul]t, wo hingegen 
die EiweiB- ~ud Kolloidveraa~derungen betr~ohtlich zunahmen. BemerkensweIT. ist, 
dab mit dem E~oheinen yon Ependymzelten im Liquorzellbild sich tier Liquor- 
zuokergehalt erhbht hatte. N~ch h~lbjghriger klinischer Behandlung wurde die 
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P~t. amaurotisch, aber sonst leidlieh beschwerdefrei nach Hause entlassen. 2 Jahre 
Sl0gter hafte sie noeh fiber anf~llsweise auftrefende Kopfschmerzen zu klagen. 

])us gesamte Liqaorbild kennzeichnet sehlieBlich den besonders 
gearteten, vermatlieh doch ehroniseh-entziindlichen ProzeB im Liquor- 
raum mit vorzugsweiser Ausbreitung im Bereieh der Hirnbasis. Eigen- 
tfimlich erscheint das weehselhafte Verha]ten der EiweiB- and Kolloid- 
befunde bei der ziemlieh konstant bleibenden Zellreaktion. 

Abb. 3. Fall :[ 
Liquorriesenzellen und ~Mitose, 774]3, Sedimentkammerprgparat. ~fay-Grt|nwald-Giemsa-F~irbung 

Als besondcres Kennzeichen dieser Erkrankung And die Riesenzellen 
anzusehen, die eine GrSBe bis zu 100/t erreichten und die bereits in der 
Fuchs-Rosenthal-Zellkammer als groBe Zellgebilde auffielen. Einige dieser 
Zellcn erinnerten mif dcr Polymorphie, Polychromasie, Kernchromatin- 
auflockerung ~nd der Vacuolenbildung als Zeichen erh6hter Stoffwechsel- 
tgtigkeit, vor allem bei den jfingeren Zellelementen dieser Art, an 
tumorverdgchtige Zellen. 

Im grol3en and ganzen gesehen war die Beschaffenheit aller Riesen- 
zellen untereinander, sowohl der jiingeren als auch der glteren bereits 
degenerativ vergnderten Zellformen, der Mitosen and Zellteilungs- 
figuren (Abb. 3) verhgltnismg~ig einheitlich im Vergleich zu der Buntheit  
des Zellbildes eines liquormefastasierenden multiformen Glioblasfoms 
(Abb. 4). Der grSl~te Prozentsafz der Mitosen befand sich, soweit man das 
in den Prgparaten feststcllen konnte, in der Anaphase, im Gegensatz zum 
multiformen Glioblastom, wo hgufig alle Mitosephascn, insbesondere 
MitosestSrungen festznstellen waren. 

Retrospekfiv kann man aus den klinischen Untersuchungsbefunden 
und aus den Liqnorabweichungen vermuten, da~ es dutch die besonders 
geartete Bindegewebsproliferafion an der tIirnbasis vorzugsweise wohl 
im Bereich des Chiasma zu einer Erdrosselung der Sehnerven gekommen 
war. Wahrscheinlich war der ProliferationsprozeB inl Verlauf der 
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Behandlung  zum Abkl ingen gekommen,  denn die Pa t i en t in  ist  zur Zeit, 

abgesehen yon  der unvergnderr  for tbes tehenden Amaurose  und  Kopf-  

schmerzen re la t iv  beschwerdefrei .  

Fall 2. Ein 48j&hriger ~ (KG 55 828) erkrankte Mitre September 1958 mit 
Kopfschmerzen und zunehmender Miidigkeit. hTach ein p~ar Tagen kamen Nacken- 
schmerzen hinzu, so dai~ der behandelnde Arzt eine Einweisung wegen Meningitis- 
verdacht veranlal~te. 

Abb. 4. Buntes Liquorriesenzellbild eines multiformen Glioblastoms. 462/3, Sedimentkammerpr~tparat 
5{ay-Griinwald-Giemsa-Fgrbung. Unten: Paraffinschnitt aus der Wand des 3. Ventrikels des gleichen 

FaMes. Kresyl-u 

Aus der Vorgeschichte ist eine geschlossene Lungentuberkulose im Jahre 1947 
ohne Heilst~ttenbehandlung und eine li~nger dauernde Grippeerkrankung 1957 
mit einer anhaltende~ KieferhShleneiterung zu erwghnen. 

29. 9. 1958 Aufnahme in der Klinik. 
NeuroIogisch ausgepri~gte 57ackensteife, diffuser Sch~delklopfsehmerz und sehr 

starke Druekempfindlichkeit der Trigeminus- und Oceipitalisdruekpunkte. An den 
iibrigen Hirnnerven und bei der l~eflexuntersuehung mit Ausnahme abgeschwi~chter 
Bauehdeekenreflexe keine nennenswerten Abweichungen. Bei der Sensibilit~ts- 
priifung fiel eine ttyperpathie an den unteren Extremiti~ten ~uf. Der Gang und 
Blindgang waren steif, behutsam, Zeige-, Halte- und Imitationsversuch ohne 
Abweiehungen. Beim l~ombergschen Versueh kein Schwanken. 

Psychisch deut]ich verlangsamt, umst~ndlich und benommen. 
In der hiesigen H•O-Klinik wurde eine Versehattung der KieferhShlen und bei 

deren Punktion feinfloekiger Eiter festgestellt. Trotz sofort eingeleiteter Penicillin- 
und Supronalbehandlung und ansch]iel~end verabfo]gten breitspektralen Anti- 
biotiea nahm die ~Taekensteife und die Benommenheit zu. Es bildeten sich sehliel~- 
]ich ein Opisthotonusund zunehmend ataktische Zeichen aus. 

Die 1. Lumbalpun#tion (Abb. 5) ergab triiben Liquor mit 18 700/3 Zellen, 72 rag-O/0 
GesamteiweiB, noeh normalem Eiweii~quotienten, einer Linksf&llung in der 
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Normo-~,stix-I~eakbion und einer doppetten Sehtff~zzone in der SMzs/~ure-Ootlargof 
Ileakt.ion. Im Sedimen~kammerzetlbild 75% neu~rophile Granuloes~en , 10% 
lymphoeytgre, 6~ monocytgre Zellen und 9~ I~iesenzellen (Abb.6). I t ier  waren 
die J~iesenzellen grSflten~efls mehrkernig, vor Mlem fanden sick einige ?0bergangs- 
ibrmen und versehiedene grebe Zellen, die sieh sowohl veto Kern als auch veto 
Plasma her yon den sehr g~)gen Zellen nichg unterscheiden tieBen, daneben wieder 
zahh~eiehe Mi~osen und Zellteilungsfiguren, so dab der Zellbefund insgesamt als 
,,~umorverd~eh~ig" angesehen wurde. 

2~l~.#'fl~ OI-2eghL - - ~ _  - _ l " ~  ~ ....... . -  . . . . .  
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Abb.5. trall 2 

Liquorbefundr im Verlauf einer akuten atypischen, asepttschen Meningitis (tliesenzellenmenit~gitis). 
- -  o-- neutrolihile Granulocyten; �9 lymphooy~re ZeIlen; r~ monocy~re ZeIlen; o t~tesenzellon 

Auch hier erfolgte auf die Sutfonamid~ nnd Antibiotie~behandlung eine Abnahme 
der Pleoc:~ose. Der Chea'akfer der Zellprolfferation blieb ~ber unver~ndert,. Der 
Gehal~ an tliesenzelten nahm wNlre~ld der Fortse~zung der an~fbio~isehen Behand- 
hmg zu. Gleiehzeitig ~-a,r kliniseh sine Zunahme der Nackensteife und ]?,eno,nmen- 
hei~ des 32a$. fest, zuste.ltem Am 23. BehandlungsSag s~arb der Pat. 

Bei der Au~opsie i~ndeit sick sowoht im G.ehirn wie im l~iiekenmaa.k die Zeiehen 
einer fibrmreichen Meningitis. Die leptomeningealen InfiiSr~te, die elner eitrigen 
~eningi~is ~hnelten, wareu an den Gef~Den im Bereieh d@ IIirnbasis, der VierhiigeI~ 
10Iatte und des Kleinhirndaehes sehr ausgepr~gt (Abb. 7). Abet aueh im Bereieh der 
Hirnfnrehen, der Konvexit~t und am Ependym der Ventrikel fanden sick eitrig 
aussehende Bdgge. Die K6rpersektion ergab Zeiehen des zen~ralen Todes. 

Die histologische Serlenschnittuntersuchung f6rderte den besonderen Charakter der 
entztindlichen Infiltrate zutage. An der Basis, im Bereich der Briieke, der Vier~ 
hiigelplat~e und der Kleinhirnoberfl~ehe f~nden sick st~llenweise zwisehen den 
lyml)horetikuliiren, grofizelligen G r a n u t a t i ~  Lymphoeyten und Leukocytem 
ansammtungen und bier und da ne~otiechs Bezi@e (Abb.8~). In  der Uragebung der 
Geffd~e des Granulationsgewebes waren sin. und mehrkernige Riesenzelten (Abb.8 b), 

Arch. ~2sychia~, Nervenkr., Bd. 200 13 
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Zellen mit  verhgltnism/~l~ig groBen, ehroma~indichten und hellen, aufgeloekerten 
Kernen und sehmalem Protoplasmasaum zu erkennen. Vereinzelt und wiederum in 
der Umgebung yon GefgBen liel~en sieh aueh protoplasmareiche Riesenzellen mit 

Abb. 6. Tall 2. Liquorriesenzelle (110/~), mehrkernig, mit  degenerativen Yergnderungen im Zellplasma. 
18700/3. Sedimentkammerpr~parat. ~ay-Grfinwald-Giemsa-Fgrbung 

.~176176 oO oo~176176176 ..... ......~, 

Abb. 7. Tall 2. Ausbreitung der leptomeningealen Granulationen (Fall 2) �9 kleinzellige Granulationen, 
�9 gro~zellige Granulationen und Riesenzetlen 

Mitosen und auch Kernteilungsfiguren nachweisen, g i e r  und da erweckten die 
grol~en Zellen den Eindruck yon W~nderzellen und Makrophagen. Zelleinschliisse 
konnten nieht beobachtet werden. Die zelligen Intimawucherungen der Lepto- 
meninx ragten hier und da zapfenartig in das Hirnparenchym hinein. In  den Seiten- 
ventrikeln zeigte sieh das Bild einer Ependymitis granularis. 

In  den Furchen der Hirnkonvexit/~t und am l%iickenmark sehienen die In]iltrate 
kompakter. Es waren aber nirgends ausgedehnte Zel]ansammlungen, Infiltrate oder 
Granulombildungen im Hirnparenchym zu finden. Selbst dort, wo die zelligen 
Granulationen an den Gef/~l~en durch die Glia-Grenzmembran hindurehzuwuchern 
schienen, blieben die Wueherungen auf den perivaseul~ren Raum beschr~nkt. 
Stellenweise lagen die Wucherungen mittelgrof3er, protoplasmareieher Zellen mit  
dunklen und hellen Kernen in Gruppen, Nestern mit  papillen~hnlieher Anordnung 
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u m  versch lossene  Gef~iBlumina, t~eihen oder  S t rude ln  a n g e o r d n e t  im  lockeren,  
g e w u c h e r t e n  Bindegewebe  m i t  s t a rke r  oder  s chwache r  Bindegewebspro l i fe ra t ion  u n d  
F a s e r b i l d u n g  (Abb. 9), so dab  der  E i n d r u e k  eines T u m o r s ,  e twa  der  V e r d a e h t  e ines  

Abb.8. Fall2. a Granulationen der Leptomeninx. kus dem Bereieh der Hirnbasis mit einer zentralen 
l%krose. Paraff.-Sehn.-Kresyl-Violett-F~rbung. b Mehrkernige Riesenzelle in der Umgebung eines 

Gef~Bes aus dem Bereich der Fossa Sylvii. Paraff.-Sclm.-Kresyl-Yiolett-Fiirbung 

Abb. 9. Papillen~hnliche Nester grol~er, lymphore~ikml~irer Zellen im gewueherten, loekeren Binde- 
gewebe mit ~'aserbildung. Paraff.-Schn.-Kresyl-Violett-F~rbung 

E p e n d y m g l i o m s  oder  eines  m e t a s t a s i e r e n d e n  P i n e a l o m s  e n t s t e h e n  konn te .  GrSBten- 
tei ls  m ~ e h t e n  die Inf i l t ra te  j edoch  den  E i n d r u c k  re tothel ia ler ,  locker  angeo rdne t e r  
Ze l lwuche rungen  u n d  e r i n n e r t e n  d a d u r e h  a n  e ln  R e t o t h e l s a r k o m  (Abb. 10). IrL den  

13 ~ 
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Windungen der Konvexitat mit offenbar ffischer Riesenzellprolifer~tion waren 
Leulcocytenansammlungen vorhanden, w~hrend in den busalen, faserhaltigen Binde- 
gewebswucherunge~ Lymphocyten vorherrschten. Hier ]leben sich dutch die Elastica- 
van Gieson-F~rbung breite lcollagene _~aserzi~ge darstellen, (Abb. 10b). Bindegewebs- 
ringe wie bei den Epitheloidzellgranulomen fehlten. 

Das Liquorzellbild bot somit einen wertvollen Einblick in die Inten- 
sitar der Zel!wucherungen. Durch die fortlaufend durchgeffihrten Unter- 
suchungen gelang es, einen ausreiehenden Gesamtiiberblick hinsichtlieh 

Abb.10a. Granulationen yon lockerer, reto~helialer Beschaffenheit aus dem Bereich des Kleinhirn- 
daches. Paraff.-Sehn.-Kresyl-u b Dichtes lymphoretikulKres Granulationsgewebe mit 

starker Faserbildung aus dem Bereich der Hirnbasis. Paraff.-Schn.-van-Gieson F~irbung 

der besonderen Art  des akuten granulierenden Prozesses in der Lep- 
tomeninx zu erbalten. Neben dem Naehweis der Riesenzellbildungen 
war auch die Fes~stellung eines entzfindlichen Geschehens dureh den 
konstanten Granuloeytenbefund yon Wiehtigkeit. 

Es w~re reeht einfach, die starken Zellproliferationen als Ausdruck 
eines Retothelsarkom oder sogenannten adventitiellen Sarkom anzusehen. 
Schlie$1ich hiingt aueh sehr viel yon der subjektiven Einstellung gegen. 
fiber den Zellwucherungen ab. Ob man sie schon als echte retotheliale 
Neubildung, eine Retothelsarkomatose, ansehen kann, oder yon einer 
systembezogenen Umwandlung im retothelialen System ( B o L c K ) ,  in dem 
Fall bezogen auf die Lepbomeninx, sprechen soll, bleibt dahingestellt. 
Daneben bedarf  es insbesondere wegen der nuaneierten Vielfalt oder des 
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potenzierten Charakters der Zellwueherungen mit dem Symptom der 
doch wohl primar vorhandenen Entziindung einer eingehenden diff.- 
diagnostisehen Gegenfiberstellnng und Abgrenzung zu anderen Erkran- 
kungen, soweit das im Rahmen dieser Mitteilung mSglieh ist. 

Besprechung 
Vergleichende Darstelhmg. Ebenso wie das klinische meningeale Reiz- 

symptom, die Nackensteife bei verschiedenen Erkrank~ngen des Gehirns 
nnd seiner H~ute a~f~reten kann, ist auch der Riesenzellbefund im 
Liquor ein polytypisches und mehr oder weniger uncharakteristisches 
Zeiehen. 

Riesenzellen, besser gesagt, groBe ein- und mehrkernige, histiocyt~re 
Liquorzellen werden bei den verschiedensten Erkrankungen gefunden. 
Zum Beispiel groBe ]ymphoide Elemente bei der tuberkulSsen Meningitis 
oder die groBen monocytaren ein- und mehrkernigen monoeytaren Reiz- 
formen bei Verletzungen des Schgdels. Erinnert sei bier an eine jahrelang 
zurfiekge]egene penetrierende ttolzsplitterverletzung dnreh die Schadel- 
basis, die zur AbsceBbildung im Temporalhirn gefiihrt bathe. Im Liquor 
wurden mehrkernige Riesenzellen yore Sternberg-Typ festgestellt. Bei 
Blutungen mit Einbrueh in die Liquorraume werden gleichfalls groBe 
histiocytare Zellen gefunden, die den gem~steten Bindegewebs- oder den 
Gliazellen SPI~LM~Y~s ahnlieh sehen. SehlieBlieh sind noch die vereinzelt 
vorkommenden Riesenzelleu bei ~tiologisch bisher nicht n~her zu kl~ren- 
den entziindlichen Erkrankungen zu erw~hnen. Daneben aueh die groBen 
,,Endothelzellen" der Endothel-Leukocyten-Meningitis MOLL~ETS. 

ZusammengefaBt ware, nnd zwar aus den Ergebnissen unserer Mitose- 
untersuehnngen zu folgern, dab die l~iesenzellen sich yon den groBen 
histiocytaren Elementen insofern unCerseheiden, als die letzteren ihre 
Entstehnng, d.h. also die ZellvergrSBernng fnnktionellen Momenten ver- 
danken, z.B. der Phagocytose, Stoffweellselandernngen und ahnlichem. 

Die Riesenzellen der bier in Frage stehenden Meningitis sehienen 
dagegen dureh Einwirkung eines abnormen Reizes auf den mitotisehen 
Teilungsvorgang in den Zellen des primitiven GefaBmesenehyms 
entstanden. In Abb. l l  ist die mehrkernige Zelle des 128/3 Zellen 
enthaltenden Liquor einer Querschnittsmyelitis dargestellt, die im An- 
sehluB an einen grippalen Infekt aaftrat. Die sehlaffe L~hmung beider 
Beine, die Inkontinenz, die Anaesthesie und die Analgesie ab D 10/12 
klangen nach 3w6ehiger Behandlung vo]Istandig ab. Derartig abgewan- 
delte Zellen besitzen eine gleichmal3ige Zeiehnung des Kernehromatins. 
]:)as Cy~oplasma war grSBtenteils verwasehen, yon ~iefblaner Farbe und 
erinnerte an die plasmocytgren Reizformen. Es ware anzunehmen, dab 
diese Zellen auch bier aus den mit multipotenten Fahigkeiten ausgestatte- 
ten Zellen des primitiven Gef~Bmesenchym, also im erweiterten Sinne 
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aus dem Retothelsystem, en~stehen. Sie kommen aber in derartigen 
F~llen nur sehr vereinzelt vor. Sind sie in grSl3erer Zahl vorhanden, so 
haben sie wie ira Fall 2 eine besondere Bedeutung. 

Bei einem spinalen Kompressionssyndrom (D 1--D 3) mit erheblicher 
Eiweil3vermehrung im Liquor (158,4mg-~ enthiel~ das Sediment- 
kammerzellbild (19/3) eigentiimliche, gelapptkernige, lymphoide Elemente 
(Abb. 11). Das Plasma dieser Zellen war nnregelmgl3ig bl/inlich (plas- 
mocytgr) gefgrbt und die Kernstrnktur aufgelockert. Den Zellen wurde 

Abb.ll .  ~[ehrkernige grol3e, lymphoretikuli~re Liquorzelle bei Qnerschnittsmyelitis. 128/3. 13nten: 
Lymphoretikul~ire gelapptkernige Liquorzelle bei Retothelsarkom. 1:1913. Sedirnentkamrnerpriiparat. 

May- Grtinwald- Giemsa-Fiirbung 

jedoch keine Beachtung geschenkt, obwohl sie in ein gewShnliches 
Reizzellbild, wie sie bei verschiedenen entziindliehen Begleitreiznngen 
zn beobachten sind, nicht recht einznordnen waren. Die histologische 
Untersuehnng einer in dem oben erwghnten Segmentbereieh operati.v 
entfernten Cyste (Oberarzt Dr. ~-~At~T~CIA~, Chirurgische Universit~ts- 
Klinik Jena) im hiesigen Pathologisehen Institnt ergab den Verdaeht 
eines Retothelsarkom. 2 Monate naeh der Operation wnrde schliel31ich 
auch eine Verscha~tnng im oberen Mediastinum bei dem Patienten 
gefnnden. Diese war, wie die Kobaltbestrahlnngsserien zeigten, strahlen- 
empfindlich, sie hellte anf und verkleinerte sich. Das histologische Bild 
mit loekeren retiknl~tren Zellstruktnren zeigte eine ghnlichkeit zu dem 
histologischen Befund des zweiten Falles. 

Ein grSBerer Unterschied in den histologisehen Bildern biete~ sich 
zwischen den grannlomatSsen Infiltraten des 2. Falles nnd dem 
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Sehnittpr/iparat eines multiformen Glioblastom mit Einbmeh und 
Metastasiemng in die inneren und /~uBeren Liquorr/~ume. Zu dem an- 
n/thernd gleiehmggigen Zellbild der retothelialen Riesenzellmeningitis, 
den untereinander/ihnliehen grol3en Zellen bietet das Zellbild des multi- 
formen Glioblastem (462/3, Abb. 4) eine betr/~ehtliehe Ungleiehheit unter 
den Zellen. Neben sehr kleinen, stark angefgrbten, nahezu pyknotiseh 
scheinenden Zellen kommen sehr groBe ein- und mehrkernige Zellen vor, 
die aueh noeh untereinander versehieden angef/~rbt sind. 

Zur Problematik der als retothelialen Riesenzellmeningitis anzusehen- 
den Erkrankung. Im erst beschriebenen Fall ist es nicht mSglich, 
/itiologische Gesichtspunkte zu er0rtern. Die besonderen klinischen 
Abweichnngen nnd vor allem der Liquorbefund dienten lediglich als 
Ausgangspnnkt ffir die vollst/~ndig vorliegenden Untersuchungsergebnisse 
des 2. Falles. Einc auffallendc J~hnlichkeit ist aber aus den Liquorze]l- 
bildern zn ersehen. (Jber den ganzen Verlauf der im 1. Fall ziemlich 
langwierigen Erkranknng bliebcn die Zellbilder verh/~ltnism/iBig gleich- 
f6rmig. Sic weisen in Verbindnng mit den neutrophilen Granulocyten 
auf eine besondere Gewebsreaktion, die sieh im Rahmen einer entzfind- 
lichen (gew6hnliehen ?) Erkrankung der Leptomeninx abgespielt haben 
kann. Trotzdem steht der hohe Zellbildgehalt an Granuloeyten in einem 
Widerspr~eh zn den ehroniseh proliferativen Wneherungen im lockeren 
Bindegewebe der Pia nnd Araehnoidea. 

Die EiweiB- und Kolloidbefunde beider Erkrankungen sind ob des 
gleiehen Zellbefundes grundversehieden. Eine Erklgrung hierfiir lgSt sieh 
nieht geben. Neben den sicherlieh ~tiologisch verschiedenen Gesiehts- 
punkten k6nnte man den individuellen Unterschied in der Besehaffenheit 
des kollagenen Faserwerkes nnd deren Quellfi~higkeit in Betraeht ziehen. 
Die fl-y-Glob~linvermehrung im Liquorpherogramm des 2. Falles ware 
sehlieglieh als Ansdruek f/Jr eine besonders geartete Entzfindnng 
anzusehen. DaB bei der Ausl6s~ng des Reizes zu den Umwandlnngen in 
den retothelialen Grnndstruktnren Arzneimittel, allergische Momente, 
sei es als Sulfonamide oder Antibiotica eingewirkt haben kSnnten, ist 
unwahrscheinlieh, da die Liquorriesenzellen bereits vor Einsetzen der 
Behandlungsmagnahmen in Erseheinung traten. Sehlieglieh wurden die 
Liqnorbefunde durch die BehandlungsmaBnahmen, abgesehen yon einer 
geringen Zellreduzierung, so gut wie gar nieht beeinflugt. Wghrend man 
im erst geschilderten Fall yon einem subaknten Auftreten and einem 
chronisehen Verla~f spreehen kann, mug man die Verlanfsform im 
2. Fall als akut bezeichnen. Im 2. Fall kann man sieh jedoeh vorstellen, 
dab die rasche Zellproliferation, die Bindegewebswucher~ngen nnd die 
Bildung abnorm groBer Zellen za einer betrgchtliehen Volumenzunahme 
der Leptomeninx geffihrt batten, so dab der Opisthotonns der 
Naeken-und Rfiekenm~skulatur dnrch die I)ruckwirknng der starken 
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Granulationen auf die Vierhfigelgegend und die ataktischen Zeichen durch 
die betr~chtlichen Wucherungen im Kleinhirndaeh hervorgerufen wurden. 

Erreger konnten in beiden Fallen nicht naehgewiesen werden. Aneh 
die dnrehgeffihrten Gram-Farbungen in den Liquor- und Gewebs- 
pr/~paraten blieben ergebnislos. Die vergrfinenden Streptokokken in 
Fall 2 entstammten einer Sekund~rinfektion des Liqnormaterials. Trotz- 
dem daft man nicht fibersehen, daft der Patient unter einer ehronisehen 
KieferhShleneiterung litt und daft yon hier aus fiber die Infraorbital- 
venen Eiterkeime in die StrSmungswinkel der basalen Venensinus ver- 
sehleppt werden konnten, so da6 vielleicht sehon lange vor der akut 
einsetzenden Symptomatik dureh eine sehr langsame Vermehrung der 
Erreger eine ehronisehe l~eizwirkung bestanden haben kSnnt~. Dabei 
ware an die Sondergruppe der Meningitiden SC~ALT~NBRA~DS ZU denken, 
die im Gefolge einer alten Infektion en~stehen und in einer ,,plastisehen 
Organisation des meningealen Raumes" enden. 

Die Abgrenzung dieser aussehliefthch meningealen Erkrankung zur 
granulomatSsen MeDJngoeneephalitis vom Bo~cx-Charakter (ZoLLI~GE~, 
WInX~, LINTCH~NXO u.a.) bereitet insofern Sehwierigkeiten, als der 
Patient an einer Lungentuberkulose erkrankt war. Im Sektionsbefund 
fehlten jedoeh siehere Hinweise anf eine fiberstandene Lungentuber- 
kulose. Ferner fehlten in den eingehend untersuehten Pr/~paraten die 
typisehen EpitheloidzellknStehen, Ver/~nderungen an der Haut und 
anderen Organen. Als eharakteristisch ffir die granulomatSse Meningo- 
encephalitis gilt schlieftlich das Ubergreifen der meningealen Ver/~nde- 
rungen auf das Parenehym, oder umgekehrt, w/thrend in dem dargestell- 
ten Fall die Erkrankung fiber die Pia-Grenzmembran nicht hinausging. 
Die Abgrenzung zu granulomatSsen Ver/~nderungen dutch andere Erreger, 
z.B. der Blastomykose (DrM~, MuMM~ u.a.), der Aktinomykose 
(AsDERS U.a.), der Coecidiodiose (MeLL~ u. SCgALT~NBRA~D), der Toxo- 
plasmose (KocH, SO,OXeN, ULE, W~IS~ u. K~CK~ u.a.), tier Listeriose 
(SIMON u. R~ISS), der Leptospirose und anderer in Mitteleuropa abet 
wohl seltener Erkrankungen ist hier nieht mit Sicherheit zu treffen, da 
die serologischen Untersuehungsergebnisse als unspezifisch beurteilt 
wurden. 

Von den Gewebsreaktionen allein auf einen bestimmten Erreger zu 
schliel~ne, ist naeh den bisherigen kritisehen Stimmen der Literatur nut 
in sehr beschr/tnktem Mafte mSglieh. 

WILK~ ~ufter*, daft in den meisten F/~llen granulomatSser Erkrankun- 
gen des Nervensystems und seiner Haute aus den Gewebsver/~nderungen 
keine sicheren Schlfisse auf die Erregernatur gezogen werden kSnnen, da 
aueh die sogenannten spezifischen Ver/~nderungen polytypisehen Charak- 
ter tragen kSnnen. Auch die in bestimmten Fallen n~her beschriebenen 
Riesenzellen sind als unspezifisch anzusehen. Sie erlangen erst dann 
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grol3e Bedeutung, wenn sie bestimmte Erreger, wie z.B. Itefezellen bei 
der Blastomykose (Mv~M~ u. DEMMn und KLARF~LD) phagoeytiert haben. 

•ach der yon BOLCK vorgenommenen Klassifizierung der refothelialen 
Erkranknngen ware die erSrterte Riesenzellmeningitis in die Gruppe der 
,,Vorgange im retothelialen System bei ungewShnliehen Lebensbedin- 
gnngen" einzuordnen, und zwar unter die generalisierten, systembezo- 
genen Veranderungen, in dem Fall anf die gesamte Leptomeninx, da 
schlie~lich sowohl im Itirn als auch im Rfiekenmarkbereieh die Ver- 
anderungen naehzuweisen waren, deren Ursachen zur Zeit noeh unbekannt 
sind. Auch die Besnier-Boeek-Sehanmannsche Granulomatose wird yon 
L ~ I T ~ ,  WILK~, F ~ s ~  n.a. zn den Reticulopathien gezahlt. Wie 
PSTTE hervorhebt, kann das retieuloendotheliale System in seiner 
Gesamtheit betroffen sein, oder der ProzeB besehrankt sich auf ein 
bestimmtes Organ, wie in unserem 2. Fall anf die Leptomeninx, so dal3 
der Eindrnck eines adventitiellen Sarkom entstehen kann. 

Als Leitsymptome der retothelialen Riesenzellmeningitis -- wenn man 
fiberhanpt yon solchen sprechen daft -- waren sowohl ehronische als aueh 
akute meningeale Zeichen mit geringerer oder starkerer Progredienz 
trotz antibiotiseher BehandlungsmaBnahmen zu nennen. Im Gefolge der 
meningealen Symptome geben auch die herdfSrmigen oder disseminierten 
Hirnbasissymptome und die Veranderungen am Opticus einschliel]lich 
der Gesiehtsfeldeinsehrankungen einen ttinweis und zwar zusammen mit 
den Riesenzellen lymphoretiknlaren Charakters, der Eiweii~vermehrung, 
den erheblichen Kolloidveranderungen und schlieBlieh einem sogenannten 
Mischbild im Pherogramm. Man kSnnte beinahe annehmen, dab zu jeder 
Meningitis nnter besonderen Bedingungen eine retotheliale Umwandlnng 
im lockeren entziindliehen Gewebe der Leptomeninx hinzutreten kann. 
Damit soll jedoch lediglich zum Ausdruek gebraeht werden, dal3 dem 
Erreger eine geringere Bedeutnng beiznmessen ware, als z.B. dem 
Zusammentreffen bisher noch nicht naher bekannter Faktoren unter 
einer besonderen individuellen Reaktionsbereitschaft im Gefal3binde- 
gewebe der Leptomeninx. 

Es seheint daher angebraeht, dab man in den beiden dargestellten 
F/illen yon einer gr~nnlierenden Erkranknng der Leptomeninx auf 
entzfindlicher Grnndlage sprechen kann, deren besonderes Geprage aus 
der retothelialen Proliferation, der Bildnng lockerer, retothelialer 
Fascikel mit Riesenzellen und argentophilen Fasern zu ersehen ist. 

Zusammenfassung 

Es wird fiber 2 Erkrankungen yon atypischer, sogenannter Riesen- 
zellmeningitis berichtet. Wahrend im 1. Fall eine chronische Form mit 
subakutem Beginn, leukocytarer Pleocytose, Riesenzeilen, 0pticusatro- 
phie, Amaurose und tIydrocephalus bestanden hat, verlief die Erkrankung 
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im 2. Fal l  a k n t  n n d  ffihrte trotz in tensiver  Behandlung  innerha lb  
3 Wochen  zum Tode. Bei der Autopsie imponier te  der Befnnd  makro- 
skopisch als eitrige fibrinreiehe Meningit is  mi t  s ta rken Belagen im Bereich 
der Hirnbasis .  Mikroskopiseh fielen jedoch eigentfimliehe Wuehernngen  
lymphoretikuli~rer Zellen in  Fo rm yon  papi l lenahnl ichen Nestern  aber  
aueh in  loekerer, ret ikul~rer A n o r d n u n g  un te r  starker Bindegewebs- 

en twicklung auf. 
Der besonders interessierende Riesenzel lbefnnd des Liquor  wurde mi t  

den grol]en Reizformen anderer  entziind]icher E rk ranknngen ,  denen 
eines l~etothelsarkom u n d  mul t i fo rmen  Glioblastom vergliehen nnd  

gegeneinander  abgegrenzt.  
Es wnrde versueht ,  die retotheliale Riesenze]lmeningit is  als eine 

Sonderform der grannl ie renden  E r k r a n k u n g  der Lep tomeninx  auf  
entzi indl icher  Grundlage in  einer ehronisehen u n d  aku ten  Verlaufsform 

darzustel len.  
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