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Uber besondere Verlaufsformen der Meningitis.
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JOHANNES SAYK und VALENTIN WIECZOREK

Mit 11 Textabbildungen
(Eingegangen am 1. September 1959)

Besondere Reaktionen des GefdBbindegewebes auf besondere Schid-
lichkeiten im Hirnparenchym sind seit langem bekannt. In neuester Zeit
hat WiLkE eine Darstellung iiber die granulomatose Encephalitis mit
Bezug auf bekannte oder unbekannte Atiologie gegeben und betont, daB
sowohl vom Hirnparenchym als auch von den Meningen her infolge
einer chronischen Infektionskrankheit, sei es durch bekannte oder
unbekannte Erreger, produktive Granulationen polytypischen Charak-
ters sich entwickeln konnen, die das klinische Bild iiber lingere Zeit hin
verschleiern. Die Diagnose einer granulomatdsen Meningoencephalitis
wird daher vorwiegend durch den Pathologen gestellt.

Aus England berichteten CRaAwFORD u. RoBiNsox, daf auch akute
Erkrankungsformen der nekrotisierenden Encephalitis mit granulom-
artigen Veranderungen und Riesenzellbildungen einhergehen. Die Autoren
nehmen an, daff derartige Erkrankungen gar nicht so selten sind, wie
man bisher vermutete.

Gegenstand dieser Mitteilung sind 2 Erkrankungen, die zundchst als
atypische Meningitis und zwar als Riesenzellmeningitis bezeichnet
wurden. In einem Fall mit akutem Verlauf endete die Erkrankung
todlich, im anderen hielt die chronische Entziindung tber 2 Jahre an,
filhrte zu einem betrichtlichen Hydrocephalus und zur Erblindung. In
beiden Fillen sind eingehende Liquoruntersuchungen und in dem einen
auch nihere Untersuchungen des Gehirns und Riickenmarkes durch
Serienschnitte! durchgefiihrt worden. Wegen der Ahnlichkeit der Liquor-
befunde beider Fille zu anderen Erkrankungen des Nervensystems und

* Nach einem Vortrag wihrend der Sitzung der Berliner Gesellschaft fiir Psy-
chiatrie und Neurologie in der Nervenklinik der Freien Universitdt Berlin am
22. 4. 1959.

1 Dem Direktor des Pathologischen Instituts, Herrn Prof. Dr. BoLok, danken
wir fiir die Uberlassung des Materials und die Unterstiitzung bei den Untersuchungen,
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seiner Hiillen erfolgt eine diff.-diagnostische Gegeniiberstellung, vor
allem der liquordiagnostischen- und histologischen Untersuchungs-
ergebnisse.

Kasuistik

Fall 1. Eine 23jihrige @ (KG 38 975) erkrankte 1954 mit ,,Schwécheanfillen®,
die in unregelméifBigen Zeitabstinden auftraten. 1956 trat eine Verschlechterung der
Anfille und zwar durch einen plotzlich auftretenden Tonusverlust mit Hinstiirzen,
Einnéssen und kurzer BewuBtlosigkeit ein, ohne Krampfe, ohne Aura. Seit dieser
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Abb. 1. Fall 1
Liquorbefunde im Verlauf einer atypischen, aseptischen Meningitis (Riesenzellmeningitis).
o neutrophile Granulocyten; @ eosinophile Granoleyten; e lymphocytire Zellen; g plasmocytire
Zellen; o monocytére Zellen; [-] Makrophagen; * Riesenzellen

Zeit litt die Pat. an einer Polydipsie, Polyphagie, zunehmenden Trigheit und
Gewichtszunahme. Anfang 1957 traten Kopfschmerzen, Schwindelgefiihl, Nacken-
schmerzen und eine Sehverschlechterung hinzu. Seit dem Auftreten dieser Beschwer-
den sistierten die epileptiformen Anfille.

16. 5. 1957 stationdre Aufnahme in der Klinik.

Neurologisch geringfiigige Nackensteife, druckschmerzhafte Trigeminusaustritts~
punkte, geringer Exophthalmus bds., mittelweite Pupillen mit maBiger Licht- und
Konvergenzreaktion. Am Augenhintergrund beginnende Opticusatrophie bds.,
Gesichtsfelder mit einer Einschrankung der Aullengrenzen fiir Wei und Blau und
einem absoluten Zentralskotom fiir Rot. Geringe Ptosis bds., angedeutete linksseitige
Mundfacialisparese und deutliches Abweichen der Zunge nach li. Arm- und Bein-
sehnenreflexe mit spurweisen Seitendifferenzen. Bauchdeckenreflex bds. abge-
schwicht, keine Pyramidenzeichen. Oberflichen- und Tiefensensibilitat intakt.
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Blindgang mit geringem Abweichen nach re. Die ibrigen Untersuchungen zeigten
keine nennenswerten Abweichungen.

Psychisch verlangsamdb, umstindlich, macht einen nahezu benommenen Ein-
druck. Vermehrtes Schiafbedirfnis. ITm EEG mafige Allgemeinstdrungen der
Hirnrhythmik. Die 1. Lumbalpunktion ergab einen triilben Liguor (Abb.1) mit
1273/3 Zellen, 78%/; neutrophilen Leunkoeyten, 9%/, monocytéren, 7%, plasmocytiren
und 6%, lymphocytiren Zellen. Das Gesamteiweifl war auf 96 mg-%/, (nach Karga)
und der BiweiBquotient auf 3,0 erhths, der Liquorzucker auf 39 mg-%/; erniedrigt.
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Abb.2, Falll

Yiquorriesenzellen, Ubersicht, 1028/3, Sedimentkammerpriparat, May-Griinwald-Giemsa-Farbung

Die Kolloidreaktionen zeigten erhebliche Fallungskurven. Durch mehrfache anti-
biotische Behandlung konnte die Zellproliferation im Liquorraum nur wenig
beeinfluflt werden.

Bei der 3. Punktion (14. Behandlungstag) fielen im Sedimentkammerzellbild
. Riesenzollen auf, die urspriinglich als endotheliale Proliferationsformen angesehen
wurden {Abb.2). Auch bei der 5., 7. und 8. Panktion traten diese Zellen in Erschei-
nung. Thnen wurde jedoch zunéchst keine Bedeutung beigemessen.

Da keine bakteriellen Brreger festzustellen waren und auch die Komplement-
ablenkungsreaktionen auf die Grippeviren der Gruppe A, B und C negativ aus-
fielen, wurde der Verdacht einer Virnserkrankung auBerhalb der Grippereihe
angenommen und die besondere Verlaufsform dieser Meningitis zundchst mit der
,.Endothelleukocytenmeningitis”® MorLarErs verglichen.

Diff.-diagnostisch wurde an einen basal gelegenen Hirntumor und eine granulo-
matdse Meningoencephalitis gedachb.

Fine Luftencephalographie (PE) bot ein hydrocephal erweitertes Ventrikel-
system. Auch der 8. Ventrikel zeigte sich stark erweitert. Die Pat. hatte den Eingriff
gut vertragen. Das Allgenieinbefinden besserte sich und auch die Kopfschmerzen
und das Schwindelgefiihl lieBen nach. Psychisch wurde sie etwas lebhafter. Kurze
Zeit spater, vor der Durchfithrung einer Hg-Schmierkur (58. Behandlungstag), war
die Pat. vollig erblindet. Tn der 4. Woche der Hg-Schmijerkur nahm die Zellreaktion
in quantitativer Hinsicht ab. Das Zellbild blieb jedoch unbeeinflulit, wo hingegen
die BiweiB- und Kolloidverinderungen betrichtlich zunahmen. Bemerkenswert ist,
daB mit dem Erscheinen von Ependymzellen im Liquorzellbild sich der Liguor-
zuckergehalt erhdht hatte. Nach halbjahriger klinischer Behandiung wurde die
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Pat. amaurotisch, aber sonst leidlich beschwerdefrei nach Hause entlassen. 2 Jahre
spater hatte sie noch iiber anfallsweise auftretende Kopfschmerzen zu klagen.

Das gesamte Liquorbild kennzeichnet schlieBlich den besonders
gearteten, vermutlich doch chronisch-entziindlichen ProzeB im Liquor-
raum mit vorzugsweiser Ausbreitung im Bereich der Hirnbasis. Eigen-
tiimlich erscheint das wechselhafte Verhalten der EiweiB- und Kolloid-
befunde bei der ziemlich konstant bleibenden Zellreaktion.

Abb.3. Fall 1
Liquorriesenzellen und Mitose. 774/3, Sedimentkammerpriparat. May-Griinwald-Giemsa-Firbung

Als besonderes Kennzeichen dieser Erkrankung sind die Riesenzellen
anzusehen, die eine GrofBe bis zu 100 g erreichten und die bereits in der
Fuchs-Rosenthal-Zellkammer als grofe Zellgebilde auffielen. Einige dieser
Zellen erinnerten mit der Polymorphie, Polychromasie, Kernchromatin-
auflockerung und der Vacuolenbildung als Zeichen erhdhter Stoffwechsel-
titigkeit, vor allem bei den jiingeren Zellelementen dieser Art, an
tumorverddchtige Zellen.

Im groBen und ganzen gesehen war die Beschaffenheit aller Riesen-
zellen untereinander, sowohl der jimgeren als auch der &lteren bereits
degenerativ verdnderten Zellformen, der Mitosen und Zellteilungs-
figuren (Abb.3) verhéltnisméBig einheitlich im Vergleich zu der Buntheit
des Zellbildes eines liquormetastasierenden multiformen Glioblastoms
(Abb.4). Der grofite Prozentsatz der Mitosen befand sich, soweit man das
in den Praparaten feststellen konnte, in der Anaphase, im Gegensatz zam
multiformen Glioblastom, wo hiufig alle Mitosephasen, insbesondere
Mitosestorungen festzustellen waren.

Retrospektiv kann man aus den klinischen Untersuchungsbefunden
und aus den Liguorabweichungen vermuten, dafl es durch die besonders
geartete Bindegewebsproliferation an der Hirnbasis vorzugsweise wohl
im Bereich des Chiasma zu einer Erdrosselung der Sehnerven gekommen
war. Wahrscheinlich war der Proliferationsprozef im Verlauf der
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Behandlung zum Abklingen gekommen, denn die Patientin ist zur Zeit,
abgesehen von der unverdndert fortbestehenden Amaurose und Kopf-
schmerzen relativ beschwerdefrei.

Fall 2. Ein 48jahriger & (KG 55 828) erkrankte Mitte September 1958 mit
Kopfschmerzen und zunehmender Miidigkeit. Nach ein paar Tagen kamen Nacken-
schmerzen hinzu, so daf der behandelnde Arzt eine Einweisung wegen Meningitis-
verdacht veranlafite.

Abb.4. Buntes Liquorriesenzellbild eines multiformen Glioblastoms. 462/3, Sedimentkammerpriparat
May-Griinwald-Giemsa-Firbung. Unten: Paraffinschnitt aus der Wand des 3. Ventrikels des gleichen
Falles. Kresyl-Violett-Farbung

Aus der Vorgeschichte ist eine geschlossene Lungentuberkulose im Jahre 1947
ohne Heilstattenbehandlung und eine linger dauernde Grippeerkrankung 1957
mit einer anhaltenden, Kieferhohleneiterung zu erwéahnen.

29. 9. 1958 Aufnahme in der Klinik.

Neurologisch ausgeprigte Nackensteife, diffuser Schadelklopfschmerz und sehr
starke Druckempfindlichkeit der Trigeminus- und Occipitalisdruckpunkte. An den
iibrigen Hirnnerven und bei der Reflexuntersuchung mit Ausnahme abgeschwichter
Bauchdeckenreflexe keine nennenswerten Abweichungen. Bei der Sensibilitats-
priifung fiel eine Hyperpathie an den unteren Extremititen auf. Der Gang und
Blindgang waren steif, behutsam, Zeige-, Halte- und Imitationsversuch ohne
Abweichungen. Beim Rombergschen Versuch kein Schwanken.

Psychisch deutlich verlangsamt, umsténdlich und benommen.

Tn der hiesigen HNO-Klinik wurde eine Verschattung der Kieferhohlen und bei
deren Punktion feinflockiger Eiter festgestellt. Trotz sofort eingeleiteter Penicillin-
und Supronalbehandlung und anschlieBend verabfolgten breitspektralen Anti-
biotica nahm die Nackensteife und die Benommenheit zu. Es bildeten sich schlief-
lich. ein Opisthotonus und zunehmend ataktische Zeichen aus.

Die 1. Lumbalpunktion (Abb.5) ergab tritben Liquor mit 18700/3 Zellen, 72 mg-%/,
Gesamteiweil, noch pormalem EiweiBquotienten, einer Linksfallung in der
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Normo-Mastix-Reaktion und einer doppelten Schutzzone in der Salzsiure-Collargol-
Reaktion. Tm Sedimentkammerzellbild 75%, neutrophile Granulocyten, 10%,
lymphocytiire, 6%, monocytire Zellen und 9%/, Riesenzellen (Abb.6). Hier waren
die Riesenzellen groftenteils mehrkernig, vor allem fanden sich einige Ubergangs-
formen und verschiedene grofe Zellen, die sich sowohl vom Kern als auch vor
Plasma her von den sehr groBen Zellen nicht uuterscheiden lieflen, daneben wieder
zahlveiche Mitosen und Zellteilungsfiguren, so dafl der Zellbefund insgesamt als
»bumorverdachtig® angesehen wurde.
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Abb. 5. Fall

Liquorbefunde ira Verlauf einer akuten atypischen, aseptischen Meningitis (Riesenzellenmeningitis),
--0-- neutrophile Granulocyten; e lymphoeytire Zellen: mounoeytire Zellen; o Riesenzellon

Auch hier exfolgte auf die Sulfonamid- und Antibioticabehandlung eine Abnahme
der Pleocytose. Der Charakter der Zellproliferation blieh aber unverindert. Der
Gehalt an Riesenzellen nahm wihrend der Fortseteung der ansibiotischen Behand-
humg zn. Gleichzeibiy war klinisch eine Zunshme der Nackensteife und Benommen-
heit des Pat. festzustellen. Am 23. Behandlungstag starb der Pat.

Bei der Aulopsie fanden sich sowohl im Gehirn wis im Ritckenmark die Zeichen
einer fibrinreichen Meningitis. Die leptomeningealen Infiltrate, die einer eitrigen
Meningitis &hnelten, waren an den GefaBen im Bereich dér Hirnbasis, der Vierhiigel-
platte und des Kleinhirndaches sehr ausgepragh {Abb. 7). Aber auch im Bersich der
Hirnfurchen, der Konvexitidt und am Ependym der Ventrikel fanden sich sitrig
aussehende Beltge. Die Korpersektion ergab Zeichen des zentralen Todes.

Die histologische Serienschnittuntersuchung forderte den besonderen Charakter der
entziindlichen Infiltrate zutage. An der Basis, im Bereich der Briicke, der Vier-
hiigelplatte und der Kleinhirnoberfliche fanden sich stellenweise zwischen den
lymphoretikuldren, grofeelligen Gramulationen Lymphocyten und Leukocyten.
ansammlungen und hier und da nekrotische Bezérke (Abb.8a). In der Umgebung der
GefiBe des Granulationsgewebes waren ein- und mehrkernige Riesenzellen {Abb.8b),

Arch, Psychiab, Nervenkr., Bd. 200 i3
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Zellen mit verhiltnisméBig groBen, chromatindichten und hellen, aufgelockerten
Kernen und schmalem Protoplasmasaum zu erkennen. Vereinzelt und wiederum in
der Umgebung von Gefiifien lieBen sich auch protoplasmareiche Riesenzellen mit

Sade, g

Abb. 6. Fall 2, Liquorriesenzelle (110 ), mehrkernig, mit degenerativen Verinderungen im Zellplasma.
18700/8. Sedimentkammerpriparat. May-Griinwald-Giemsa-Firbung

Abb.7. Fall 2. Ausbreitung der leptomeningealen Granulationen (Fall 2) - kleinzellige Granulationen,
e groBzellige Granulationen und Riesenzellen

Mitosen und auch Kernteilungsfiguren nachweisen. Hier und da erweckten die
grofien Zellen den Eindruck von Wanderzellen und Makrophagen. Zelleinschliisse
konnten nicht beobachtet werden. Die zelligen Intimawucherungen der Lepto-
meninx ragten hier und da zapfenartig in das Hirnparenchym hinein. In den Seiten-
ventrikeln zeigte sich das Bild einer Bpendymitis granularis.

In den Furchen der Hirnkonvexitidt und am Riickenmark schienen die Infiltrate
kompakter. Es waren aber nirgends ausgedehnte Zellansammlungen, Infiltrate oder
Granulombildungen im Hirnparenchym zu finden. Selbst dort, wo die zelligen
Granulationen an den Gefifen durch die Glia-Grenzmembran hindurchzuwuchern
schienen, blieben die Wucherungen auf den perivasculiren Raum beschrinkt.
Stellenweise lagen die Wucherungen mittelgrofer, protoplasmareicher Zellen mit
dunklen und. hellen Kernen in Gruppen, Nestern mit papillensdhnlicher Anordnung
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um verschlossene Gefilllumina, Reihen oder Strudeln angeordnet im lockeren,
gewucherten Bindegewebe mit starker oder schwacher Bindegewebsproliferation und
Faserbildung (Abb.9), so dal der Eindruck eines Tumors, etwa der Verdacht eines

Abb. 8. Fall2. a Granulationen der Leptomeninx. Aus dem Bereich der Hirnbasis mit einer zentralen
Nekrose. Paraff.-Schn.-Kresyl-Violett-Farbung. b Mehrkernige Riesenzelle in der Umgebung eines
Gefifies aus dem Bereich der Fossa Sylvii. Paraff.-8chn.-Kresyl-Violett-Farbung

Abb. 9. Papillendhnliche Nester groBler, lymphoretikulirer Zellen im gewucherten, lockeren Binde-
gewebe mit Faserbildung, Paraff.-Schn.-Kresyl-Violett-Firbung

Ependymglioms oder eines metastasierenden Pinealoms entstehen konnte. GréBten-
teils machten die Infiltrate jedoch den Eindruck retothelialer, locker angeordneter
Zellwucherungen und erinnerten dadurch an ein Retothelsarkom (Abb.10). In den

13*
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Windungen der Konvexitit mit offenbar frischer Riesenzellproliferation waren
Leukocytenansammlungen vorhanden, wihrend in den basalen, faserhaltigen Binde-
gewebswucherungen Lymphocyten vorherrschten. Hier lieBen sich durch die Elastica-
van Gieson-Farbung breite kollagene Faserziige darstellen, (Abb.10b). Bindegewebs-
ringe wie bei den Epitheloidzellgranulomen fehlten.

Das Liquorzellbild bot somit einen wertvollen Einblick in die Inten-
sitit der Zellwucherungen. Durch die fortlaufend durchgefithrten Unter-
suchungen gelang es, einen ausreichenden Gesamtiiberblick hinsichtlich

Abb.10a. Granulationen von lockerer, retothelialer Beschaffenheit aus dem Bereich des Kleinhirn-
daches. Paraff.-8chn.-Kresyl-Violett-Firbung. b Dichtes lymphoretikulires Granulationsgewebe mit
starker Faserbildung aus dem Bereich der Hirnbasis. Paraff.-Schn.-van- Gieson Farbung

'
der besonderen Art des akuten granulierenden Prozesses in der Lep-
tomeninx zu erhalten. Neben dem Nachweis der Riesenzellbildungen
war auch die Feststellung eines entziindlichen Geschehens durch den
konstanten Granulocytenbefund von Wichtigkeit.

Bs wire recht einfach, die starken Zellproliferationen als Ausdruck
eines Retothelsarkom oder sogenannten adventitiellen Sarkom anzusehen.
SchlieBlich hingt auch sehr viel von der subjektiven Einstellung gegen-
iiber den Zellwucherungen ab. Ob man sie schon als echte retotheliale
Neubildung, eine Retothelsarkomatose, ansehen kann, oder von einer
systembezogenen Umwandlung im retothelialen System (Borck), in dem
Fall bezogen auf die Leptomeninx, sprechen soll, bleibt dahingestellt.
Daneben bedarf es insbesondere wegen der nuancierten Vielfalt oder des
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potenzierten Charakters der Zellwucherungen mit dem Symptom der
doch wohl primér vorhandenen Entziindung einer eingehenden diff.-
diagnostischen Gegeniiberstellung und Abgrenzung zu anderen Erkran-
kungen, soweit das im Rahmen dieser Mitteilung méglich ist.

Besprechung

Vergleichende Darstellung. Ebenso wie das klinische meningeale Reiz-
symptom, die Nackensteife bei verschiedenen Erkrankungen des Gehirns
und seiner Hiute auftreten kann, ist auch der Riesenzellbefund im
Liquor ein polytypisches und mehr oder weniger uncharakteristisches
Zeichen.

Riesenzellen, besser gesagt, grofe ein- und mehrkernige, histiocytére
Liquorzellen werden bei den verschiedensten Erkrankungen gefunden.
Zum Beispiel groBe lymphoide Elemente bei der tuberkulésen Meningitis
oder die groBen monocytiren ein- und mehrkernigen monocytéiren Reiz-
formen bei Verletzungen des Schédels. Erinnert sei hier an eine jahrelang
zuriickgelegene penetrierende Holzsplitterverletzung durch die Schédel-
basis, die zur AbsceBbildung im Temporalhirn gefiithrt hatte. Im Liquor
wurden mehrkernige Riesenzellen vom Sternberg-Typ festgestellt. Bei
Blutungen mit Einbruch in die Liquorrdume werden gleichfalls groBe
histiocytdre Zellen gefunden, die den gemisteten Bindegewebs- oder den
Gliazellen SprELMEYERS dhnlich sehen. SchlieBlich sind noch die vereinzelt
vorkommenden Riesenzellen bei dtiologisch bisher nicht nédher zu kliren-
den entziindlichen Erkrankungen zu erwihnen. Daneben auch die grofen
,.Endothelzellen der Endothel-Leukocyten-Meningitis MOLLARETS.

Zusammengefalit wire, und zwar aus den Ergebnissen unserer Mitose-
untersuchungen zu folgern, dafl die Riesenzellen sich von den groflen
histiocytdren Elementen insofern unterscheiden, als die letzteren ihre
Entstebung, d.h. also die ZellvergréBerung funktionellen Momenten ver-
danken, z.B. der Phagocytose, Stoffwechseldnderungen und dhnlichem.

Die Riesenzellen der hier in Frage stehenden Meningitis schienen
dagegen durch Einwirkung eines abnormen Reizes auf den mitotischen
Teilungsvorgang in den Zellen des primitiven GefdBmesenchyms
entstanden. In Abb.11 ist die mehrkernige Zelle des 128/3 Zellen
enthaltenden Liquor einer Querschnittsmyelitis dargestellt, die im An-
schluf} an einen grippalen Infekt auftrat. Die schlaffe Lahmung beider
Beine, die Inkontinenz, die Anaesthesie und die Analgesic ab D 10/12
klangen nach 3wochiger Behandlung vollstindig ab. Derartig abgewan-
delte Zellen besitzen eine gleichméfBige Zeichnung des Kernchromatins.
Das Cytoplasma war groBtenteils verwaschen, von tiefblauer Farbe und
erinnerte an die plasmocytiren Reizformen. Es wire anzunehmen, daf3
diese Zellen auch hier aus den mit multipotenten Fihigkeiten ausgestatte-
ten Zellen des primitiven GefdBmesenchym, also im erweiterten Sinne
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aus dem Retothelsystem, entstehen. Sie kommen aber in derartigen
Féallen nur sehr vereinzelt vor. Sind sie in gréBerer Zahl vorhanden, so
haben sie wie im Fall 2 eine besondere Bedeutung.

Bei einem spinalen Kompressionssyndrom (D 1—D 3) mit erheblicher
EiweiBvermehrung im Liquor (158,4 mg-%/;) enthielt das Sediment-
kammerzellbild (19/3) eigentiimliche, gelapptkernige, lymphoide Elemente
(Abb.11). Das Plasma dieser Zellen war unregelmaBig blaulich (plas-
mocytir) gefirbt und die Kernstruktur aufgelockert. Den Zellen wurde

o
w

-

Abb.11, Mehrkernige grofe, lymphoretikulére Liquorzelle bei Querschniftsmyelitis. 128/3. Unten:
Lymphoretikulire gelapptkernige Liquorzelle bei Retothelsarkom. 119/8. Sedimentkammerpriparat.
May-Griinwald-Giemsa-Firbung

jedoch keine Beachtung geschenkt, obwohl sie in ein gewdhnliches
Reizzellbild, wie sie bei verschiedenen entziindlichen Begleitreizungen
zu beobachten sind, nicht recht einzuordnen waren. Die histologische
Untersuchung einer in dem oben erwidhnten Segmentbereich operativ
entfernten Cyste (Oberarzt Dr. Hartmaxw, Chirurgische Universitats-
Klinik Jena) im hiesigen Pathologischen Institut ergab den Verdacht
eines Retothelsarkom. 2 Monate nach der Operation wurde schlieBlich
auch eine Verschattung im oberen Mediastinum bei dem Patienten
gefunden. Diese war, wie die Kobaltbestrahlungsserien zeigten, strahlen-
empfindlich, sie hellte auf und verkleinerte sich. Das histologische Bild
mit lockeren retikuliren Zellstrukturen zeigte eine Ahnlichkeit zu dem
histologischen Befund des zweiten Falles.

Ein groBerer Unterschied in den histologischen Bildern bietet sich
zwischen den granulomatésen Infiltraten des 2. Falles und dem
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Schnittpraparat eines multiformen Glioblastom mit Einbruch und
Metastasierung in die inneren und duBeren Liquorrdume. Zu dem an-
nédhernd gleichméBigen Zellbild der retothelialen Riesenzellmeningitis,
den untereinander dhnlichen groBen Zellen bietet das Zellbild des multi-
formen Glioblastom (462/3, Abb.4) eine betrichtliche Ungleichheit unter
den Zellen. Neben sehr kleinen, stark angeféirbten, nahezu pyknotisch
scheinenden Zellen kommen sehr grole ein- und mehrkernige Zellen vor,
die auch noch untereinander verschieden angefirbt sind.

Zur Problematik der als retothelialen Riesenzellmeningitis anzusehen-
den Erkrankung. Im erst beschriebenen Fall ist es nicht moglich,
atiologische Gesichtspunkte zu erdértern. Die besonderen klinischen
Abweichungen und vor allem der Liquorbefund dienten lediglich als
Ausgangspunkt fiir die vollstdndig vorliegenden Untersuchungsergebnisse
des 2. Falles. Eine auffallende Ahnlichkeit ist aber aus den Liquorzell-
bildern zu ersehen. Uber den ganzen Verlauf der im 1.Fall ziemlich
langwierigen Erkrankung blieben die Zellbilder verhdltnisméBig gleich-
formig. Sie weisen in Verbindung mit den neutrophilen Granulocyten
auf eine besondere Gewebsreaktion, die sich im Rahmen einer entziind-
lichen (gewohnlichen?) Erkrankung der Leptomeninx abgespielt haben
kann. Trotzdem steht der hohe Zellbildgehalt an Granulocyten in einem
Widerspruch zu den chronisch proliferativen Wucherungen im lockeren
Bindegewebe der Pia und Arachnoidea.

Die Eiweifi- und Kolloidbefunde beider Erkrankungen sind ob des
gleichen Zellbefundes grundverschieden. Eine Erklirung hierfiir 146t sich
nicht geben. Neben den sicherlich étiologisch verschiedenen Gesichts-
punkten kénnte man den individuellen Unterschied in der Beschaffenheit
des kollagenen Faserwerkes und deren Quellfibhigkeit in Betracht ziehen.
Die f-y-Globulinvermehrung im Liquorpherogramm des 2. Falles wére
schlieBlich als Ausdruck fiir eine besonders geartete Entzimmdung
anzuschen. DaB bei der Auslésung des Reizes zu den Umwandlungen in
den retothelialen Grundstrukturen Arzneimittel, allergische Momente,
sei es als Sulfonamide oder Antibiotica eingewirkt haben konnten, ist
unwahrscheinlich, da die Liquorriesenzellen bereits vor Einsetzen der
Behandlungsmafnahmen in Erscheinung traten. SchlieBlich wurden die
Liquorbefunde durch die Behandlungsmafinahmen, abgesehen von einer
geringen Zellreduzierung, so gut wie gar nicht beeinflut. Wihrend man
im erst geschilderten Fall von einem subakuten Auftreten und einem
chronischen Verlauf sprechen kann, muff man die Verlaufsform im
2. Fall als akut bezeichnen. Im 2. Fall kann man sich jedoch vorstellen,
daB die rasche Zellproliferation, die Bindegewebswucherungen und die
Bildung abnorm grofier Zellen zu einer betrichtlichen Volumenzunahme
der Leptomeninx gefiihrt hatten, so daB der Opisthotonus der
Nacken- und Riickenmuskulatur durch die Druckwirkung der starken
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Granulationen auf die Vierhiigelgegend und die ataktischen Zeichen durch
die betrichtlichen Wucherungen im Kleinhirndach hervorgerufen wurden.

Erreger konnten in beiden Fillen nicht nachgewiesen werden. Auch
die durchgefithrten Gram-Fiarbungen in den Liquor- und Gewebs-
praparaten blieben ergebnislos. Die vergrinenden Streptokokken in
Fall 2 entstammten einer Sekundéirinfektion des Liquormaterials. Trotz-
dem darf man nicht iibersehen, dafl der Patient unter einer chronischen
Kieferhohleneiterung litt und daf von hier aus iiber die Infraorbital-
venen Eiterkeime in die Strémungswinkel der basalen Venensinus ver-
schleppt werden konnten, so dafl vielleicht schon lange vor der akut
einsetzenden Symptomatik durch eine sehr langsame Vermehrung der
Erreger eine chronische Reizwirkung bestanden haben konnte. Dabei
wiire an die Sondergruppe der Meningitiden SCHALTENBRANDs zu denken,
die im Gefolge einer alten Infektion entstehen und in einer ,,plastischen
Organisation des meningealen Raumes* enden.

Die Abgrenzung dieser ausschlieSlich meningealen Erkrankung zur
granulomatdsen Meningoencephalitis vom Borck-Charakter (ZoLLINGER,
WILEE, LINTOHENKO u.a.) bereitet insofern Schwierigkeiten, als der
Patient an einer Lungentuberkulose erkrankt war. Im Sektionsbefund
fehlten jedoch sichere Hinweise auf eine iberstandene Lungentuber-
kulose. Ferner fehlten in den eingehend untersuchten Priparaten die
typischen Epitheloidzellknétchen, Verinderungen an der Haut und
anderen Organen. Als charakteristisch fiir die granulomatdse Meningo-
encephalitis gilt schlieBlich das Ubergreifen der meningealen Veréinde-
rungen auf das Parenchym, oder umgekehrt, wihrend in dem dargestell-
ten Fall die Erkrankung iiber die Pia-Grenzmembran nicht hinausging.
Die Abgrenzung zu granulomatésen Verdnderungen durch andere Erreger,
z.B. der Blastomykose (DEmmMrE, MuMME u.a.), der Aktinomykose
(ANDERS u.a.), der Coccidiodiose (MULLER u. SCHALTENBRAND), der Toxo-
plasmose (KocH, ScHORN, ULE, WEISE u. KRUOKE u.a.), der Listeriose
(Smon u. RErss), der Leptospirose und anderer in Mitteleuropa aber
wohl seltener Erkrankungen ist hier nicht mit Sicherheit zu treffen, da
die serologischen Untersuchungsergebnisse als unspezifisch beurteilt
wurden.

Von den Gewebsreaktionen allein auf einen bestimmten Erreger zu
schlieBne, ist nach den bisherigen kritischen Stimmen der Literatur nur
in sehr beschrinktem Malle moglich.

WiLkE duBert, daf in den meisten Fallen granulomatoser Erkrankun-
gen des Nervensystems und seiner Haute aus den Gewebsverdnderungen
keine sicheren Schliisse auf die Erregernatur gezogen werden kénnen, da
auch die sogenannten spezifischen Verdnderungen polytypischen Charak-
ter tragen kénnen. Auch die in bestimmten Fillen naher beschriebenen
Riesenzellen sind als unspezifisch anzusehen. Sie erlangen erst dann
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groBe Bedeutung, wenn sie bestimmte Erreger, wie z.B. Hefezellen bei
der Blastomykose (MuMME u. DEMME und KLARFELD) phagoceytiort haben.

Nach der von BoLok vorgenommenen Klassifizierung der retothelialen
Erkrankungen wire die erdrterte Riesenzellmeningitis in die Gruppe der
., Vorginge im retothelialen System bei ungewohnlichen Lebensbedin-
gungen‘‘ einzuordnen, und zwar unter die generalisierten, systembezo-
genen Verdnderungen, in dem Fall auf die gesamte Leptomeninx, da
schliellich sowohl im Hirn als auch im Riickenmarkbereich die Ver-
anderungen nachzuweisen waren, deren Ursachen zur Zeitnoch unbekannt
sind. Auch die Besnier-Boeck-Schaumannsche Granulomatose wird von
Lerr~er, WiLkE, FRESEN u.a. zu den Reticulopathien gezihlt. Wie
PErTE hervorhebt, kann das reticuloendotheliale System in seiner
Gesamtheit betroffen sein, oder der ProzeB beschrinkt sich auf ein
bestimmtes Organ, wie in unserem 2. Fall auf die Leptomeninx, so dafl
der Eindruck eines adventitiellen Sarkom entstehen kann.

Als Leitsymptome der retothelialen Riesenzellmeningitis — wenn man
iiberhaupt von solchen sprechen darf — wiren sowohl chronische als auch
akute meningeale Zeichen mit geringerer oder stdrkerer Progredienz
trotz antibiotischer BehandlungsmafBnahmen zu nennen. Im Gefolge der
meningealen Symptome geben auch die herdférmigen oder disseminierten
Hirnbasissymptome und die Verdnderungen am Opticus einschlieB8lich
der Gesichtsfeldeinschrénkungen einen Hinweis und zwar zusammen mit
den Riesenzellen lymphoretikuldren Charakters, der Eiweilvermehrung,
den erheblichen Kolloidverdnderungen und schlieBlich einem sogenannten
Mischbild im Pherogramm. Man konnte beinahe annehmen, dal zu jeder
Meningitis unter besonderen Bedingungen eine retotheliale Umwandlung
im lockeren entziindlichen Gewebe der Leptomeninx hinzutreten kann.
Damit soll jedoch lediglich zum Ausdruck gebracht werden, dafi dem
Erreger eine geringere Bedeutung beizumessen wire, als z.B. dem
Zusammentreffen bisher noch nicht nidher bekannter Faktoren unter
einer besonderen individuellen Reaktionsbereitschaft im GefidBbinde-
gewebe der Leptomeninx.

Es scheint daher angebracht, daB man in den beiden dargestellten
Fillen von einer granulierenden Erkrankung der Leptomeninx auf
entziindlicher Grundlage sprechen kann, deren besonderes Geprige aus
der retothelialen Proliferation, der Bildung lockerer, retothelialer
Fascikel mit Riesenzellen und argentophilen Fasern zu ersehen ist.

Zusammenfassung
Ts wird tiber 2 Erkrankungen von atypischer, sogenannter Riesen-
zellmeningitis berichtet. Wahrend im 1. Fall eine chronische Form mit
subakutem Beginn, leukocytérer Pleocytose, Riesenzellen, Opticusatro-
phie, Amaurose und Hydrocephalus bestanden hat, verlief die Erkrankung
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im 2. Fall akut und fihrte trotz intensiver Behandlung innerhalb
3 Wochen zum Tode. Bei der Autopsie imponierte der Befund makro-
skopisch als eitrige fibrinreiche Meningitis mit starken Belédgen im Bereich
der Hirnbasis. Mikroskopisch fielen jedoch eigentiimliche Wucherungen
lymphoretikulirer Zellen in Form von papillendhnlichen Nestern aber
anch in lockerer, retikulirer Anordnung unter starker Bindegewebs-
entwicklung auf.

Der besonders interessierende Riesenzellbefund des Liquor wurde mit
den groBen Reizformen anderer entziindlicher Erkrankungen, denen
eines Retothelsarkom und multiformen Glioblastom verglichen und
gegeneinander abgegrenzt.

Es wurde versucht, die retotheliale Riesenzellmeningitis als eine
Sonderform der granulierenden Erkrankung der Leptomeninx auf
entziindlicher Grundlage in einer chronischen und akuten Verlaufsform
darzustellen.
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