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I 

U n t e r  Meningoeneephal i t i s  Besn ie r -Boeek-Sehaumann  ve r s t eh t  m a n  
einen entzf indl ichen Prozel~ an  Gehi rn  u n d  Hi rnhgu ten ,  der  klinisch 
durch  mannigfa l t ige  neurologische S y m p t o m e  und  chronischen Verlauf,  
pathologisch-anatomisch durch  epi theloidzel l ige Granulome,  vereinze]te  
Riesenzel len (zum Teil m i t  EinsehluBkSrperehen) ,  das  fas t  ggnzliche 
Feh len  yon  Nekrosen  und  eine spi i tere Sklerosierung der  Herde  gekenn-  
zeichnet  ist.  E r rege r  wurden  mi t  den  bisher igen Methoden  n ich t  nach-  
gewiesen. Die E r k r a n k u n g  k a n n  m a n c h m a l  fas t  aussehliel31ich das  Zen- 
t r a lne rvensys t em befallen,  pa tho log i sch-ana tomisch  sincl meis t  jedoch 
auch noeh in  anderen  Organen typ i sche  entzt indl iche Veri~nderungen 
nachweisbar .  

Nach der jeweiligen Lokalisation wurde yon den Autoren zun~ehst yon einem 
Lupus pernio (BESNIER), Sarkoid (BoEcK), Ostitis eystoides (JONGLING), Mikuliez- 
sehem Syndrom, Iieerfordtseher Febris uveoparotidica, atypiseher Lungentuberku- 
lose und ,,geheilter *uberkul6ser Meningitis" (UHTaOFF) gesproehen, bis dana ScI~U- 
~AI~ nach den his~ologisehea Befunden die Bezeiehnung Lymphogranulomatosis 
benigna pr~gte. Im angels~ehsisehen Schrifttum wird hingegen der Ausdruek Sarkoi- 
dosis verwandt, LEIT~Im~ spricht yon tier ,,epitheloidzelligen Granulomatose", 
MrLIUS und SCI~t)Ic~A~ verwenden die Bezeiehnung ,,universelle sklerosierende, 
tuberkulSse, grogzellige Hyperplasie". Im folgenden gebrauehe ieh, wie die meisten 
deutschsprachigen Autoren, den Namen Boecksehe Krankheit bzw. Morbus Boeck. 

Von wem die ~r Besnier-Boeek-Sehaumarm (nachfolgend als 
ME.B. abgekfirzt), also zentralnervSse Form des Morbus Boeck als ers~e besehrieben 
wurde, ]hBt sich nicht sicher entseheiden. TILLal~EN beriehtete bereits 1907 fiber ein 
Syndrom der hinteren Sch~delgrube dureh granulomat6se Entzfindung mit Riesen- 
zellen im Bereich des IV. Ventrikels bei einem 25 j~hrigen Mann, H]~ERFORDT (1909) 

* Herrn Prof. Dr. G. E. STSI~RING, Kiel, in Dankbarkeit yon seinem ehemaligen 
Assistenten zum 60. Geburtstag gewidmet. 

Auszugsweise vorgetragen auf der 166. Sitzung der Kieler Medizinischen Gesell- 
schaft am 24. 5. 1962. 
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fiber Diabetes insipidus mit Paroti~is, Iridoeycligis und Faeialisparese bei einem 
seiner drei Kranken und L~S_~ARTOWZCZ U. ROT~ELD (1930) fiber tin I-Iirntumor- 
syndrom durch Boeeksches Sarkoid mit Beteiligung yon Haut, Lungen und anderen 
0rganen bei einem 17j~hrigen M~dchen. 

Spi~ter ersehienen noeh zahlreiehe Ver6ffentliehungen*. SALTZ~A~r besch~ftigte 
sieh mit den neuroradiologisehen Symptomen. Vorwiegend im angels~ehsisehen und 
skandinavischen Sehrifttum sind weitere kasuistisehe Einzeldarstellungen zu finden. 
Insgesamt dfirften etwa 160 Beobaehtungen im Wel~schrifttum mitgeteilt worden 
sein, davon rund 60 mit Sektionsbefunden s3. Auch in den gr6geren Ubersiehten fiber 
die Boeeksehe Xrankheit** wird die Beteiligung des Nervensystems berficksichtigt. 

Trotz  der  b isher  vor l iegenden Mit te i lungen fiber die ME.B.  sind, ganz 
abgesehen yon  der  J~tiologie, noeh zahlreiehe wicht ige F r a g e n  often. 
Selbs t  die Angaben  fiber die Hguf igkei t  dieses Syndroms  sehwanken  
s ta rk  : Einige  Au to ren  ha l t en  es f f i r , , t r es  r a re"  is oder  zumindes t  ffir , ,not 
ve ry  widely  k n o w n "  2s. 1 - - 2  ~ der  K r a n k e n  26, 3 ~ 53, 5 ~ s3 bzw. i - -  5 ~ 
der  P a t i e n t e n  m i t  Boeekseher  K r a n k h e i t  a~ sollen an  einer ME.B.  leiden. 
L6F~'LV~ U. BV.H~V~NS fanden dagegen naeh Durchs ieh t  des Wel tschrff t -  
turns be i  100 Autops ien  yon  P a t i e n t e n  mi t  M. Boeek a c h t m a l  eine Hirn-  
und  I I i rnhau tbe te i l i gung  erws andere  Au to ren l ,  54 s te l l ten  dureh  die 
Sekt ion  yon  20 bzw. 22 Vers torbenen  mi t  Boeekseher  K r a n k h e i t  je drei- 
ma l  eine ME.B.  fest. Aueh die S y m p t o m a t i k  der  ME.B.  wird  ganz unter -  
sehiedlieh dargeste l l t .  

I I  
Zm" Kl~rung der H~ufigkeit der ME.B. beim Morbus Boeek sah ieh die Kranken- 

blotter der Medizinischen Xlinik aus den Jahren 1950--1961 durch. In diesem Zeit- 
raum wurden 42 707 Kranke beobaehtet. Bei 100 Patienten war kliniseh die Diagnose 
einer Boeckschen Krankheit gestellt worden (0,2450/0). 

Eine histologische Sieherung dieser Diagnose erfolgte knapp in der H/~lfte der 
F~lle. Bei den anderen Beobaehtungen batten beidseitige I-Iiluslymphknoten- 
sehwellungen mig oder ohne typische Lungenver~nderungen bei negativer Mendel- 
Mantouxseher Reaktion (MM), sonstige Lymphknoten-,Leber- und MilzvergrSgerung, 
Haut-, Augen- oder Knoehenver~nderungen zu dieser Diagnose geffihr~. 

Bei 8 (yon i00) Patienten fanden sieh ehldeutige Zeiehen seitens des Zentral- 
nervensystems. Bei 6 X_ranken konn~en genaue histologisehe Untersuehungen dutch 
Probeexeision, an Operationspr~paraten oder nach der Sektion durchgeffihrt werden. 

I I I  

I I ins ieht l ieh  der  klinisehen,  insbesondere  der  neurologisehen Sym- 
p tome  glieh eigentl ieh ke in  K r a n k e r  dem anderen.  

Fall  1. Der Student Gfi. Lo., geb. 1931, dessert Vater angeblieh mit 35 Jahren 
eine Gehirnbhtung durchmaehte, erlcrank~e als Kind an Masern und Seharlaeh. Im 
Mai 1952 wegen Nagenbesehwerden in haus~rztlieher Behandlung. Oktober 1952: 
,,Erk~ltung" mi~ hohem Fieber, Abgesehlagenheit, Appetitlosigkeit. Ab 20. Oktober 
bettl~gerig. Mitte November ,,unseharfes, verseMeiertes" Sehen, starke Troekenheit 

* 9,12,13,28 ~28--30938,52~53,57,58,81--83" 

**  22,24,35,41,54,75. 
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in Mund und Rachen. ~,Taeh Uberweisung an die Univ. Augenklinik Kiel (dam. Direk- 
r Prof. Dr. Mn~sMA~) wurde eine beidseitige Iridoeyclitis mit dicken BescMagen 
an der Hornhautrfickwand, Iriskuoten, Gef~Bneubildung im Irisstroma, Eintrfibung 
der GlaskSrper, Verklebung der Pupillen und Hornhautaustrocknung re. festgestellt. 
Deshalb ~berweisung an die ivied. Klinik mit der Verdachtsdiagnose: Epitheloid- 
zellgranu]omatose (Heerfordtsehes Fieber). 

1. stat. Behandlung: (27.11. 1952--29. 5. 1953) 175 cm groB, 61,0 kg schwer. 
Blutdruck 130/85, P. um 88, Temperatur um 38 ~ rectal. Harnkonzentration bis 1021, 
sonst o.B., BSG (nach W~ST~O~E~) 7/19. Sehwerkranker Zustand, Schwellung und 
Druckempfindiichkeit beider Gland. parer. Zunge und Rachen trocken and gerStet. 
GebiB lfickenhaft. Am Hals mehrere kleine Lymphknoten tastbar. ~ber  dem re. 
mittleren Lungenbereich zahlreiche feuchte, mittelbasige Rasselger~usche, leises 

Tabelle 1 
Liquorbe]unde im Verlau/ einer Meningoencephalitis Besnier-Boeclc-Schauman~ 

(Fall Gfi.Lo.) 
In den Normomastixkurven anfangs tiefe Mittelzacken (III, III, V, VIII, IX, VI, 
IV, II, I, I), die sparer flaeher werden und verschwinden. Zuckerwerte und Koch- 

salzwerte im l~ormbereich 

Datum 128"11'521 8.12.53 4.1.53 22.1.53 12.2.53 18.3.53 28.4.53 

Zellzahl 
GesamteiweiI3 

(naeh KArFKA) 
Globuline 

80/3 108/3 
4,5E. 2,8 

2,3 

30/3 
2,4 

0,8 

40/3 
2,2 

1,0 

12/3 
2,4 

O5 

0 
1,6 

0,6 

12/3 
1,8E 

0,8E 

systolisches Geri~usch fiber der Herzbasis. •eurol.: Hirnnerven vermehrt druck- 
empfindiich, Hyposmie (rhinogen?) bds., periph, l~aeialisparese bds., Hyperpathie 
am ganzen KSrper. Lebhafte Sehnenreflexe mit verbreiterter reflexogener Zone. 
Grebe Kraft herabgesetzt, bds. sind s~mtliche Pyramidenzeichen (der Babinski- und 
Rossolimo-Gruppe) auslSsbar. Vermehrter Dermographismus, Rombergscher Ver- 
such: Schwanken, Unsicherheit. Blutbild: 12,8g-~ Hgb., 3,9Mii1. Erythroc., 
4600 Leukoc., diff. : 2 Eosinoph., 58 Segmk., 30 Lymphoe., 10 1Vionoc. Thymolpr. +++, 
Takata Ara-R. ~ ,  Bilirubin i. Serum : 0,96 mg-~ (day. 0,17 mg-~ dir.). Rest-Stick- 
stoff: 24 rag-~ Blutcalcinm 8,2 mg-~ Elektrophorese: 5,68 g-~ Ges.-Eiw., day. 
40,40/o Album., 7,1~ ~l-Globuline, 13,2~ fl-Globuline, 25,80/0 7-Globuline,13,5~ 
~2-Globuline. 

Sternalpunktion: Norm. Erythro- und Granulopoese, 3,2 ~ Reticulumz. Magen- 
salt (auch nach Histamin) anacid. Liquorbefunde: siehe Ubersicht. MM-Reaktion: 
ab 10 -3 ~-, Lues-Reaktioner~ neg. RSntgen-Aufaahme des Thorax: Sehr dichte Hili 
bds. mit angedeutet polycyelischer Begrenzung. Stark vermehrte, diffus streifige 
Zeichnung mit einzelnen eingelagerten Herdschatten, besonders im Bereich beider 
Mittelfelder, aber auch in den Oberfeldern. Steilgestelltes kleines Herz mit vor- 
springendem Pulmonalbogen. 

Verlau/. Nach Gabe yon 1544 g Pasalon, 134 g Streptomycin und 73 g Neoteben 
in 81/2 Monaten vollst~ndige Riickbildung der entzfindliehen Liquorver~nderungen. 
Besserung der Augenbefunde, die lokal auch mit Cortisonsalbe behandelt wurden. 
Bei der Entlassung: 52,3 kg sehwer, BSG 50/88, Temperatur um 36,8 ~ Rfickgang 
der Parotissehwellung, Zunahme tier Veriindertmgen an I-Iilus und Lungen im 
RSntgen-Bild. Neurol.: Unver~ndert. Psychisch: etwas vergrSbert, im Antrieb ver- 
armt. Pneumencephalographie kurz vor der Entlassung (16.6. 1953): Auffallend 
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weiter 3. Ventrikel reichlieh Konvexit~tsluft, so dal~ eine Rindenatrophie angenom- 
men wurde. --  Regelm~13ige poliklinische Kontrollen. --  2. stat. Au[enthalt: (3.2. bis 
2.3. 1954) : 51,3 kg schwer, Temperatur um 36,8 ~ P. um 100, Harnstatus o.B., BSG 
29/66. ~ber  der Mitralis deutliches systolisches Ger/~usch. Art der Haut von Armen 
und Beinen (Streckseite) pfennig- bis markstiiekgrol]e, leicht erhabene, gerStete 
Ilerde. Neur. : Je tz t  keine sicheren Pyramidenzeichen, aber reflektorische Pupillen- 
starre bei guter Konvergenzreaktion (Argyll-Robertsonsehes Zeichen). Sonst gegen- 
fiber dem letzten Entlassungsbefund praktiseh unver~ndert. Harnkonzentration 
aber nur bis 1006, naeh 5 E Pitressin bis 1012. MM mit 1 : 100 ~ .  Histol. Befund der 
Univ. I-Iautklinik (Prof. Dr. P R o r ~ )  
vom 8. 3. 1954 bei Probeexeision ~us 
der Haut :  ,,Mehr oder weniger diffus,- 
epitheloidzellige Granulationen, die 
vorwiegend dem Gef~l~verlauf dutch 
das Corium auch bis in die tieferen 
Gewebsschichten folgen. Stellenweisc 
deutliehe KnStchenformationen, in 
denen sich zum Teil Riesenzellen 
naehweisen liel~en, die jedoeh nicht 
ohne weiteres einem bestimmten Typ 
zugeordnet werden konnten. Die Gef~l~e 
sind weitgestellt und lassen Neigung 
zu adventitiellen Granulationen er- 
kennen. Rundzellige Begleitinfiltrate. 
Der Befund entsprieht dem klinisehen 
Erscheinungsbild eines Morbus Boeck." 
3. star. Au]enthalt (12.7.--28.7. 1955) 
wegen Temper~turen bis 38,8 ~ 
Schmerzen in Brust und Riicken. --  
56,4 kg schwer, R R  um 105/75, Harn- 
konzentration bis 1006, IIarnstatus 
o.B., BSG64/97. Blutbild: 4,11 Mill. 
Eryth.,  ttgb. 800/0, 6800 Leukoc., Abb.1. Hautver~nderungen am Gesicht bei 

Boeckscher Krankheit. Zugleich bestehen (histo- 
diff. 10 Stabk., 52 Segmk., 5 Eos., logisch best~ttigte) Herde an Unterarmen und 
33 Lymphoc. --  Die frfiheren pathol. Unterschenkeln, eine Iridocyclitis, Lungen- 
Befunde sind fast unver~ndert nach- Lymphknoten-Leber- und ?gilzver~nderungen und 
weisbar. Dazu besteht ein PleuraerguB eine Meningoencephalitis (Fall 1, Gti. ]50) 
re., der sieh nach einigen Tagen 
zurfiekbildet, gleichzeitig Entfieberung. 4. stat. Au/enthalt  (12.6.--23.8.  1957) 
wegen einer einmaligen H~moptoe. Neu ist lediglich eine Leberschwellung (2 Quf. 
unter dem Rippenbogen), die Milz ist 1 Handbreit unter dem Rippcnbogen tastbar. 
Im  EEG:  allgemeine Dysrhythmie ohne herdverd~chtige Zeichen (51,9 kg, Harnkon- 
zentration bis 1010, Harnstatus o.B., BSG 25/46). --  Naeh Gabe yon 368 g Pasalon, 
18,8 g Neotebenund 380 g Deltacortril Gewichtszunahme um 3 kg, subjektiv besser. 
Sonstige Befunde unver~ndert. Am 31.5.  1958 im polikliniseh angefertigten EKG 
ventrieul/ire, unitrope Extrasystolen im Bigeminusrhythmus. 5. stat. Au/enthalt  
(10. 5.--24. 5. 1960) wegen Erbrechen und heftigen Leibschmerzen. Je tz t  auch 
Hautver~nderungen an Stirn und Schl/~fen. Erhebliche Druckempfindlichkeit im 
Oberbauch, Leber und Milz sind nicht mehr tastbar. Anfangs Temperaturen bis 37,8 ~ 
rectal, die naeh wenigen Tagen abklingen. Im Harn anfangs 256 E Diastase (naeh 
WOHLGEMVTH), wenige Tage sp/~ter Normalwerte. Alle iibrigen Befunde sind prak- 
tisch unvergndert, s~mtliche Pyramidenzeiehen sind an beiden Beinen und H/~nden 
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nachweisbar (53 kg sehwer, Harnkonzentration bis 1029, im Harnstatus hyaline und 
granulierte Cylinder, 10--15 Leukoe. im Gesiehtsfeld. BSG 18/37, Blutbild o.B.). 
Die RSntgen-Untersuchungen yon Magen und Galle, das Urogramm und die Auf- 
nahmen der H/~nde ergeben normale Verh/~ltnisse. -- Nach Abfiihren, Teefasten, 
Infusionen yon Ringer-LSsung und Verabreichung yon 2,4 g Neoteben sowie 80 mg 
Deltaeortril schnelle Besserung. 6. star. Au]enthalt (26.4.--27.5. 1961) wegen all- 
gemeiner Mattigkeit, Verspannungsgefiihl in Armen und Beinen. 55,2 kg schwer, 
Teml0eratur um 36,8 ~ Puls um 80, tIarnkonzentration bis 1012, ttarnstatus o.B., 
BSG 87/117, Blutbild o.B. Befunde unver~ndert, neurol, m/~l]ige bds. Spastik mit 

Abb.2. Vermehrt streifige Zeichnung im Bereich der nirnkonvexitit beidseits und weiter 3. Ven- 
~rikel als Ausdruck einer beginnenden Itirnatrophie bei Meningoencephalitis Besnier-Boeck- 

Schaumann mit Diabetes insipidus (Pneumencelohalogr~ph~e bei Fall 1) 

Pyramidenzeichen bds., Argyll-Robertsonsehes Phanomen. Psyehiseh vergr6bert, im 
Affekt abgestumpft, im Antrieb vermindert. Im EEG ausgesproehen unruhiges Bild 
mig zahlreiehen Zwisehenwellen, vereinzelt I)eltawellen, keine herdf6rmigen Ver- 
~nderungen. --  Behandlung mit 66,0 g Pasalon und 152 mg Urbason. Objektiv un- 
ver~ndert, subjektiv etwas gebessert naeh Hause entlassen. 

Epikrise. Bei  einem 21 j/~hrigen Mann,  d e r m i t  den typ i sehen  Zeiehen 
eines Heer ford t sehen  Drtisenfiebers (Parot i t is ,  I r idoeyel i t i s ,  F i ebe r  und  
per ipherer  Faeia l i sparese)  e rk rank te ,  t r a t e n  in den folgenden 10 J a h r e n  
Hilus-  und  Lungenvers  Lymphkno tensehwel lungen ,  t I a u t -  
ve rande rnngen  an  Gesieht ,  A r m e n  nnd  Beinen,  eine passagere  H e p a t o -  
splenomegal ie ,  Herz -Pankreas -  und  N i e r e n s y m p t o m e  auf, so dag  die 
]~oeeksehe K r a n k h e i t  loraktiseh alle inneren Organe befal len ha t te .  Der  
his tologisehe Befund  bei  einer Probeexeis ion  aus der  H a u t  sieherte die 
Diagnose.  

Ganz im R a h m e n  der  Al lgemeine rk rankung  s teh t  die M E . B ,  die sieh 
anfangs als ehronisehe l y m p h o e y t i r e  Meningit is ,  aueh du tch  beidsei t ige 
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Pyramidenzeichen,  ein positives Argyll-Robertsonsches Ph~tnomen, die 

psyehisehen und  pneumeneephalographisehen Zeichen einer t t i rna t rophie  

bemerkbar  machte.  

An sieh br ing t  dieser zehnj~hrige Kr~nkhei t sver lauf  grunds~tzl ich 
niehts  Neues. Ich l and  jedoeh in  der Wel t l i te ra tur  keine Mit tei lung iiber 
e inen so eingehend u n d  lange Zeit  h indurch  beobaehte ten  Kranken ,  bei 
dem sich die Organsymptome der Boeckschen Kr~nkhe i t  in dieser 
Vielfalt entwiekelten.  

Deutliche Pleocy~osen wurden mehrfach mitgeteilt: (26, Fall 1 (189/3 Zellen; 
53, Fall 2: 6000/3; ~6: 170/3; :5, Fall 2: 127/3; 12: 414/3; sl, Fall A: 324/3, Fall B: 
165/3 ; 9, Fall 3 : 162/3.) Geringe Pleocytosen werden im Schrifttum hiiufig erwi~hnt. 
?2ber ein Argyll-Robertsonsches Zeiehen bei der ME.B. berichten vereinzelt Autoren 
(e6, Fall 5; 44, Fall 1 ; 5s, Fall 2). -- Aueh eine Erweiterung des Ventrikelsystems wird 
mehrfach erwi~hnt is,9: Fall 3; lo,12,1s,29: Fall 5 und 6,36,55,70,75,s1: Fall 2). Zum Tell 
ist diese allerdings dutch eine Behinderung der Liquorzirkulation beding~. 

Fall 2. H. Schl., Elektriker, geb. 1912, aus dessen Familie zwei Sehwestern in 
einer Nervenklinik verstarben (nghere Angaben waren dariiber nicht zu erhalten), 
hatte als Kind Masern und Scharlach. Bis zum 7. Lebensjahr Be~tni~sser. 1934 wegen 
Gelbsucht 12 Wochen krank. 1943 BauchschuB mit Darmverletznng. 1945 (in 
Arizona) Malariaverdaeht. Seit dem 25.4. 1948 hef~ige Kopfschmerzen, allgemeines 
Krankheitsgefiihl, starker Durst, Appetitlosigksit, Stechen zwisehen den Schulter- 
bl~ttern. 

1. stat. Behandlung (13.5.--24. 6. 1948): 168 cm groB, 67,4kg schwer, Blut- 
druck 100/55 Rl%, Temperatur um 36,8 ~ Puls um 70, Karnkonzen~ration bis 1025, 
Harnstatus: Ehrlichsehe Probe vermehr~ ,-4-, sonst o.B., BSG 22/44. -- Drfisen- 
schwellung in beiden Axillae, verschgrftes Ateragergusch in der Hilusgegend bds., 
Leber 4 Quf., Milz 2 Quf. unter dem Rippenbogen tastbar. 19 em lange reizlose Narbe 
am li. Unterbauch. Neurol. o.B. -- Blutbild: 13,1 g-O/0 ttgb., 4,3 Mill. Ery., 6000 
Leukoc., day. 3 Stabk., 64 Segmk., 2 Eos., 27 Lymphoc., 2 Monoc. -- Bilirubin im 
Blur : 0,90 (dir. ~ ) mg-0/o, Takata Ara d-, Ery. Res. zwischen 0,46 und 0,28. Sternal- 
punktion: o.B., fraktion. Magenausheberung o.B. RSntgen-Thorax: Herdf6rmige, 
teilweise konfluierende Infiltrationen fiber den oberen zwei Dritteln beider Lungen. 
Hilusverbreiterung bds, li. betontes Herz. Magen: Kompression der antralen Partie 
durch extragastralen Prozef]. Leberpunktat: ,,Chron. Hepatitis". Lymphknoten- 
probeexeision: ,,Unspezifisehe chron. Lymphadenitis" (Prof. BffSGELER, Pathol. 
Institut der Univ. Kiel). MM-Reakt. 1:10000 neg. -- 2. stat. Beobachtung. (5.7. bis 
7.7. 1950): Sgmtliche Untersuehungsbefunde entspreehen denen der ersten Unter- 
suchung. 3. sift. Behandlung (30.4.--2. 11. 1951) wegen st~ndiger Kopfschmerzen, 
Abgesehlagenheit. Gewieht 65,4 kg (2 kg abgenommen) Rt~ 120/80, Puls 80, 1%1% 
120/80, Temperatur um 36,8 ~ Harnkonzentration bis 1030, Harnstatus o.B. BSG 
22/42. -- An den inneren Organen Befund unver~ndert. Neurol. zun~chst o.B. Thymol 
neg., Takata Ara -~, ttgb. 14,0 g-~ 4,86 Mill. Erythr., 4000 Leukoc. Liquor: 14/3 
Zellen, Ges.-Eiw. 0,7, davon 0,1 Glob., Kolloidkurven unauff~llig. 1%6ntgen: Sch~del: 
Hyperostose im Stirnbereich, plumpes Dorsum sellae, Verkalkung ira Tentorium. -- 
Im Juni zunehmend Klagen fiber taubes Geffihl und Zuckungen, sowie Kraftlosig- 
keit im re. Bein. Jetzt 1Veurol. : Armsehnenreflexe re. lebhafter Ms li., TrSrmler re. 
positiv, li. negaf~iv, Bauchdeckenreflex re. erloschen. Patellarsehnenrefiexe re. mehr 
als li. auslSsbar. FuBklonus re., Babinskisehes Zeichen re. (~), Hypaesthesie der 
ganzen re. K6rperhi~lfte, die nur das Gesicht frei l~l~t. Hirnnerven usw. o.B. 
Psychisch : Zunehmende VergeBliehkeit, Eupborie, Verlangsamung, Kritikschwi~che. 
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Carotisarteriographie links: Kein sicherer pathologischer Befund. Pneumencephalo- 
graphie: Starke Oberflgchenzeiehnung der re. Hemisphgre, li. kaum Konvexitgtsluft. 
Ventrikel kaum dargestellt. EEG: Auffallend flaehes I-Iirnstrombild mit niedrigen 
Amplituden, keine Iterdzeiehen. Probeexcision aus dem re. Unterarm: ,,EN 
4305/51. Es stehen mir zwei Sehnittprgparate zur Verftigtmg. Die histologisehe 
Kontrolle zeigt quergestreifte Musknla~ur und etwas loekeres Bindegewebe. 
Es finden sich zahlreiehe konglomerierte epitheloidzellige, zu starker Vernarbung 
neigende KnStehen. Nekrosen fehlen, t~iesenzellen vereinzelt. An mehreren 
Stellen Sehaumannsehe KSrperchen. In der Umgebung der Granulome eine sehr 
betrgchtliehe Hyalinose. Beurteilung: Sklerosierende epitheloidzellige Entziindung. 
Der Befund ist durehaus geeignet als morphologisehes Xquivalent eines Morbus 
Besnier-Boeek-Sehaumann angesproehen zu werden." (Prof. Dr. DO~RR.) -- 
Wghrend der Beobaehtungszeit treten dreimal rechtsseitige Jackson-Anfglle auf. 
Behandlungsversueh mit Stilbamidin und Pyrifer. Die neurologisehen Symptome 
~indern sieh praktisch nieht. Offenbar sehreitet der Prozeg nieht mehr weiter fort. 
Der Pat. wird in einem I-Ieim untergebracht. Eine Naehfrage einige Jahre spgter 
ergibt, dab der Zustand praktiseh unver/~ndert ist. 

Epilcrise. Ein  36jghriger M a n n  wurde 1948 wegen Lymphkno ten -  
sehwellungen, einer Leber- n n d  ~i lzvergrSBerung u n d  beidseit igen Lun-  
gen- u n d  I I i lusver~nderungen  aufgenommen.  Bei der ersten Probe- 
excision konn te  m a n  nu r  eine unspezifisehe Lymphaden i t i s  finden. Ers t  
einige Jahre  sp/~ter waren am U n t e r a r m  Ver/~nderungen wie bei einer 
Boeeksehen Krankhe i t  nachweisbar.  Die neurologisehen Symptome ent- 
wiekeln sich ganz allmahlieh. Ers t  3 Jahre  naeh der ersten Beobaeh tung  
kam es zu rechtsseit igen motorischen und  sensiblen Ausfiillen. I-Iirn- 
organisehe Anfglle vom Jaekson-Typ  an  der gleichen Seite und  eine zu- 
nehmende  Demenz t r a t en  auf, so dab sehlieBlieh die Ersehe inungen  einer 
ME.B. ganz im Vordergrund s tanden.  

Uber Jaekson-Anfalle bei der ME.B. wurde mehrfaeh beriehtet. (Linksseitige 
J.A. : 15,29 : Fall 4 nnd 7; ~,6s. rechtsseitige J.A. : 36). Aueh andere hirnorganisehe An- 
f~lle wurden beschrieben, vielfaeh aber unzureiehend eharakterisiert (14,16,30 : Fall 2 
und 3 33,51,6o,55,s7,ss,G1,7o,s2). 

I-Ialbseitensymptome in Form motoriseher wie aueh sensibler Ausfi~lle wurden 
6frets angegeben. (Reehtsseitig: vs: Fall 1 angedeutet, auch Fall 2; 14. Linksseitig: 
15,26 : Fall 2, Fall 9; s,se: Fall 2; 1,44,61,77,sl,st.) Meist sind die Ausfglle nut unvollstgn- 
dig bzw. angedeutet, eehte Paralysen hingegen selten. Linksseitige Ausfglle scheinen 
zu tiberwiegen. Gelegentlich sieht man im Verlauf der Erkrankung ein ~bergreifen 
auf die andere Seite bei Riiekbildung der StSrungen an tier primer kranken Seite~, s~. 

Fall II. W. K., Kellner, geb. 1902. Familie o.B., als Kind Masern, Scharlaeh, 
Diphtherie. 1922 Blinddarmoperation. Seit 1930 ])tuck im Oberbaueh und Magen- 
sehmerzen unmittelbar naeh Nahrungsaufnahme. 1937 H~morrhoidaloperation. -- 
1. stat. Behandlung (21.5.--16.6. 1948) wegen eines Uleus ventrieuli an der kleinen 
Kurvatur (60,5 kg sehwer, 178 cm grog, RR um 120/75, Temperatur um 37,0 ~ Puls 
um 80, Harnstatus o.B. BSG 7/17. ttgb. 65~ 4400 Leukoe.). 2. stat. Behandlung 
(20.1.--27. 4. 1955) wegen woehenlangen Temperaturen zwisehen 38 und 39 ~ 
,,rheumatisehen Beschwerden in allen KSrperteilen", Gewiehtsabnahme. -- 51,2 kg 
sehwer, Puls um 80, Temperaturen his 38,5 ~ RI~ 140/80, tIarnkonzentration bis 1029, 
Harnstatus o.B., BSG 28/55. -- Stark reduziert. Allgemeinzustand, B1/~sse der Haut, 
TrommelseMegelfmger. Zahlreiehe bis botmengrol3e Lymphkaoten im gesam~en Hals- 
bereieh, in der li. Leistenbeuge und in der Bieepsfurehe. Emphysemthorax, VK 
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2100 em a. Leises systolisches Ger~usch fiber der Herzspitze. RSntgen-Thorax: 
Zarte grobstreifig-fleckige Trfibung im re. Mittelfeld, vermehrte grobstreifige Zeieh- 
nung re. paruhil~r und Verdichtung des re. Hilus. Links purahil~r ebenfalls ver- 
mehrte Zeiehnung. RSntgen-Sehg~de]: Kalkarmes Dorsum sellae, l~6ntgen: H~nde: 

Abb. 3. Weites, nur unvollsti~ndig geftilltes Ventrikelsystem und vermehr t Kcnvexitiitsh:ft bei Itirn- 
atrophie und LiquorzirkulationsstSrungen im sp~tterea Stadium der ~Ieningoencephalitis Besnier- 

Boeck-Sehaumann (Pneumencephalographie, Fall 3) 

Abb.4. Fall3, Pneumencephalographie. Fiillungsdefekte in beiden Seitenventrikeln durch die ver- 
grSBerien, offenbar entziindlich infil~rierten Plexus chorioidei 

o.B. --  Blutbild: 10,6 g-~ Hgb., 3,84 Mill. Ery., 13400 Leukoc., davon 5 Stabk., 
73 Segmk., 22 Lymphoc. ; Elektrophorese: 47,1 ~ Albumine, 4,9 ~ c~ 1-Globuline, 
9,80/0 cr 7,1~ fl-Globuline und 31,2~ y-Globuline. Takata-Ara Reak- 
tion: - - ,  Thymoltest : - - ,  Beckenkammpunktion: Zellurmes Murk, verminderte 
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Erythropoese. Liquor: 21/3 Zellen, 2,1 E Gesamteiwei]3, davon 0,4 Globulin, geringe 
Linkszacke in der Normomastixkurve. Probeexcision einer Achseldrfise: ,,EN 677/55 : 
Es liegen zwei Schnittpr~parate eines kleinen Lymphknotens vor. Mikroskopiseh 
finden sich zahlreiche EpitheloidzellknStchen im Zustande diskreter Sklerosierung. 
Riesenzellen nur ~usnahmsweise vorhanden. Keine Nekrose, insbesondere keine 
Verk~sung. Geringffigige perifokale entzfindliche Re~ktion. Keine Progression 
erkennbar. Stabiler, ~quilibrierter, granulomatSser ProzelL Beurteilung: Der Befund 
ist als epitheloidzellige sklerosierende Lymphknotenhyperplasie zu interpretieren. 
Er p~l~t zur Annahme eines Morbus Besnier-Boeek-Schaumaml (DoERI~)." 

MM erst bei 1 : 1000 positiv. Neurol.: Anf~ngs seitengleiehe, normale Verh~ltnisse; 
im M~rz sind die Sehnenreflexe an Armen und Beinen auffallend lebh~ft, das 
Babinskisehe Zeichen ist jetzt bds. positiv, auch das Gordonsche und Rossolimosehe 
Zeiehen bei Linksbetonung. Die Temperaturen bleiben wochenlang bei 38 ~ -- 
Behandlung mit insgesamt 1032 g Pasalon, 17,0 g Neoteben und 8 Mill. E Penicillin. 
Danach Abklingen der Temperaturen, subjektive Besserung. 5,9 kg Gewichts- 
zun~hme. Bei Entl~ssung: BSG 21/30, Hgb. 11,2 g-~ 3,68 Mill. Ery., 7600 Leukoc., 
Diff.-Bild unverandert. 3. star. Behandlung (25.5.--28.6. 1956) wegen zunehmender 
Schw~che in beiden Beinen, Geffihllosigkeit in beiden H~nden, Verspannungen und 
Zucken in der li. Hand. -- 58,2 kg schwer, I~R 140/95, Temperatur um 36,9 ~ Puls um 
80, Harnkonzentration bis 1030, Harnstatus: Ehrlichsche Probe verm. + ,  Schlesin- 
ger + ,  sonst o.B. An den inneren 0rganen unver~nderter Befund. Neurol. : Her~b- 
setzung der Kraft ~n gesamter li. K6rperseite. Links betonte, sehr lebhafte t~eflexe. 
Hypaesthesie der ganzen li. Hand. Zeichen der Babinski- und Rossolimogruppe bds. -~ 
I-Iirnnerven usw. o.B. -- Liquor: 5/3 Zellen, Pandy op., Nonne negativ. EEG: Lang- 
samer Alpha-Rhy~hmus yon 8- Hz., Auftreten yon steilen Wellen besonders fiber 
der re. Frontal- und Prazentr~lregion. Frontal re. Deltawellen und immer wieder 
Zwischenwellen. Zahlreiehe Artefakte durch Schwitzen und Unruhe des Pat. Carotis- 
arteriographie rechts: Etwas geschl~ngelter Verl~uf, keine Seitenver]agerung oder 
Verdr~ngung. Pneumoencephalographie: Ungleichm~Bige Ffillung, ]i. besser. Er- 
weiterte Ventrikel. Fiillungsdefekt, der den vergrSl]erten Plexus chorioidei ent- 
sprechen kSnnte. R6ntgen-Aufnahmen der Hande: Verdacht auf beginnende Cysten- 
bildung in den Phalangen, vor allem li. Nach Behandlung mit RSntgen-Strahlen 
(je 1500 r temp. bds.) Entlassung, subjektiv und objektiv unver~ndert. 4. star. 
Aufenthalt (15.4.--24. 4. 1958) 59 kg schwer, Temper~tur um 37 ~ Puls um 80, 
Harnkonzentration bis 1027, Harnstatus o.B., BSG 40/63. Befunde, vor allem 
auch neurologisch unver~ndert. 5. star. Au/enthalt (1.2.--15.2. 1960): viele Klagen 
fiber Kopfschmerzen, zunehmende Verge]lichkeit, l~eizbarkeit, ttatte vorfiber- 
gehend auch eine deutliche Schw~che an der ganzen re. K6rperseite. -- 57,5 kg 
schwer, 1~1~ 120/70, Puls um 80, Temperatur um 36,8 ~ Harnstatus o.B. BSG 17/41. 
Sehr lebh~fte Sehnenreflexe bds., Babinskisehe Zeichen li. (+), verlangsamt, dys- 
phorisch, Merk- und Konzentrationsschw~che, muestisehe Lficken, Kritikfahigkeit 
eingeengt, affektiv stumpf. Der iibrige Befund ist praktisch unver~ndert. 

Epikr i se .  Genau wie beim zweiten K r a n k e n  t r a t en  auch hier die 
Symptome  einer ME.B. erst nach  1 J a h r  Krankhe i t sve r l au f  mi t  zuns 
geringen Paraesthesien,  d a n n  mi t  sensiblen u n d  motor ischen Ausfii]len, 
einer ausgedeute ten  Pleocytose u n d  spastischen Zeichen beidseits auf. 
Nach etwa 3 J ah ren  - -  das Ulcus vent r icul i  1948 scheing unabhang ig  yon 
dcm Morbus Boeck aufgetreten zu sein - -  s tand  das Bild einer chronischen 
al lgemeinen Hirnsch~digung mi t  Pers6nlichkeitsdedifferenzierung u n d  
mnest i schen StSrungen ganz im Vordergrund,  
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Im Schrifttum finden sich Angaben fiber Tetraparesen und Tetraspastik, ge- 
legentlich aus einseitiger Symptomatik, hgufiger yon Anfang an beidseitig in Er- 
scheinung tretend mehrfach (19,2s: Fall 4; ~7,s3,sl,s2: Fall 1; 60,70). Mehrfaeh glich das 
Krankheitsbild einem Quersehnittssyndrom s~ Wie bei den einseitigen StSrungen 
sind vollstgndige Ausfglle fast nie zu beobaehten. 

Die psychischen Vergnderungen sind bei der MEB. besonders h~ufig. Wenn in 
den Gesamtfibersichten die H~ufigkeit yon hirnorganischer Wesensgndecung bei der 
cerebralen Manifestation der Boeckschen Krankheit nicht so deutlieh zum Ausdruek 
kommt, so hgngt das damit zusammen, dub nur ein Tell der im Schrif~tum nieder- 
gelegten Beobachtungen psychiatrisch untersucht wurde. Nach unseren bisherigen 
Eindrficken scheinen angedeutete Psychosyndrome mit Merkschw~che, Entdifferen- 
zierung und inte]lektuellem Abbau selten zu fehlen. Aueh Zustgnde yon Desorien- 
tiertheit und akute Psychosyndrome mit angstvoll-paranoider Fgrbung wurden 
gelegentlich mitgeteilt (1: Fall 1 und 2 ; 3,6,s,s : ]%ll 3; 17,~s,26 : Fall 2 und 6; ~9: Fail 5 ; 
s6,~3: Fall 2; 47,57,59,6&,68,77,81,82). 

Fall 4. H. D., Angestellter, geb. 1926. Familie: o.B. - -  Bis 1960 eigentlich keine 
Erkrankung. Damals traten an St~rke zunehmende Kopfschmerzen auf und zu- 
gleich kurze Zust~nde yon eigenar~iger subjektiver Geruchswahrnehmung, die sehr 
intensiv waren und[ allenf~lls 1 rain dauerten. Wegen zunehmender Wesensanderung, 
Merkschwgche und Antriebsverarmung Einweisung in die Neurol. Abt. des Landes- 
krankenhauses Sehleswig (Leitender Arzt: Dr. habil, t~OSE~gAGEN), WO auf Grund 
eines typisehen arteriographischen Befundes (siehe Abbildung) die Diagnose eines 
temporal re. gelegenen Hirntumors gestellt wurde. In  der Neurochir. Abt. der 
Chirurg. Klinik der Univ. Kiel (Prof. Dr. WASK~) daraufhin Trepanation und weit- 
gehende Entfernung der temporal an der vermuteten Stelle gelegenen Geschwulst 
(Operat. Prof. B ~ s ) .  Pathologisch-anatomischer Befund (Prof. D o ~ ) :  ,,EN 
5323/61: Wir erhielten einige derbe Gewebsstficke aus dem Gro6hirn, Gegend der 
rechtsseitigen Sylvischen Furche. Die mikroskopische Untersuehung zeigt einen 
chronisch entziindlichen granulomatSsen ProzeB. Offenbar in Verbindung mit soge- 
nannten pialen Septen breite, epitheloidzellige, auf das Gehirngewebe iibergreifende 
Infiltrate. Diese haben durch GefgBverlegung zu erhebliehen ZirkulationsstSrun- 
gen - -  0dem, Erweichung, Blutung --  gefiihrt. Die Granulome selbst bestehen iiber- 
wiegend aus Epitheloidzellen. Viele offenbaren eine Neigung zur ttyalinose. Einige 
wenige Riesenzellen des Langhans~Types sind vorhanden. Vereinzelt asteroid bodies. 
An einigen wenigen Stellen ist eine breitere lymphocy~hre peripherisehe Reaktion 
deutlich. Beurteilung: Gro{3zellige epitheloidzellige sklerosierende Tuberkulose. 
Tuberculosis meningialis. Es handelt sich also nicht um eine ,Meningitis tubercu- 
losa' ! --  Insofern das klinische Bild entsprechend sein sollte, h~ttc ich keine Be- 
denken, die beschriebenen Vergnderungen als Ausdruck einer Boeckschen Granulo- 
matose zu verstehen." Naeh der Operation Verlegung in die Meet. Klinik (18.7. bis 
3.8.1961) : GrSfie 173 cm, Gewicht 61,3 kg, RR 100/65, Temperaturen anfangs bis 38 ~ 
dann normal. Puls nm 72, Harnkonzentration bis 1027, Itarnstatus o.B., BSG 42/63 
reizlose, gut verheilte Narbe nach Schgdeltrepanation re. Protrusio bulbi re. Rechte 
Zwerehfell-Lungengrenze hochstehend, wenig versehieblich. Rechts hinten basal 
feuehte, nicht ldingende l~asselgergusche und vereinzelt Giemen fiber beiden 
Spitzen. --  Linker Lidspalt weiter, li. Nasolabialfalte verstrichen, grobe Kraft in der 
li. Hand herabgesetzt, auch FuBhebung li. schwgcher. Gordonsches Zeichen li. 
positiv. -- Neurol. sonst kein krankhafter Befund. --  In  tier Auff~ssung deutlich 
verlangsamt, KritikvermSgen reduziert, aspontan, zeitlich unzureichend orientiert. 
Matte Affektivitgt. Keine sogenannten ttirnwerkzeugstSrungen. --  C~lcium im 
Serum 4,8 royal/l, Blutbild: Hgb. 11,8 g-~ 3,31 Mill. Ery., 7200 Leukoc., Diff.- 
Blutbfld unauffgllig. --  RSntgen: Thorax: Fleckig-streifige indurative Zeiehnung in 
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beiden Lungen, Raffung beider Hil l  R6ntgenaufnahmen der H&nde: o.B., Uro- 
gramm o.B., Sputum auf Tbc. negativ. -- Mehrfach werden Jackson-Anf~lle beob- 
aehet, wobei es zu zuekenden Bewegungen der li. K6rperseite kommt. -- Der Pat. 
wird auf Apydan (dreimal 1 Tablette) eingestellb und in haus~rztliehe Behandlung 
entlassen. 

Epilcrise. Abgesehen yon  den keineswegs e indeut igen R6ntgen-  
befunden  lagen bei einem 35ji~hrigen Mann,  der mi t  Kopfsehmerzen,  

Abb.5.  Fa i l4 ,  Tumorartige Entwicklung einer Meningoencephalitis Besnier-]~oeck-Schaumann 
(Carotisarteriographie rechts).  Verschiebung des Carotissiphons, }Iochdrgngung der ~edia-Gruppe  
und geringe Verlagerung der A. pericallosa durch  auffallend gef~Barmen ProzeB im Temporalhirn 

Erbreehen,  zunehmender  Wesensgnderung  u n d  Uncina tuskr i sen  erkrankte  
u n d  bei dem sieh der raumfordernde  ProzeB reehts tempora l  du tch  
die histologisehe Unte r suchung  naeh En t f e rnung  der Gesehwulst als 
epitheloidzellige, sklerosierende Granulomatose  erwies, keine sonstigen 
auf  eine Boecksehe Krankhe i t  hinweisende Symptome vet.  

Fall 5. O.F., kaufmgnnischer Angestellter, geb. 1923. t~amilie: o.B. -- Im 
Kriege Splitterverletzung der li. Knieseheibe. 1944 Sehul?brueh des li. Oberarms mit 
t~adialislahmung und 0steomyelitis, die bis 1946 fistelte. Seit dem 5.10. 1956 ver- 
einzelt hirnorganisehe Anf~lle mit Bewugtlosigkeit, Zungenbig, Einngssen und vor- 
fibergehender kurzer Spraehst6rung sowie toniseh-klonisehen Zuekungen ohne 
Seitenbetonung. Wiederholte station~re Beobaehtung ira St~dt. Krankenhaus Kiel, 
in der Psyehiatrisehen und Nervenklinik, der Chirurgisehen und Medizinischen 
Klinik, ohne daB eine befriedigende Diagnose gestellt werden komlte. An den inneren 
Organen war kein krankhafter Befund zu erheben. Neurologiseh war eine ver- 
striehene Nasolabialfalte re., Steigerung der rechtsseitigen Sehnenreflexe, Ab- 
schwgehnng des Mayersehen Zeiehens re. naehweisbar, lgs bestanden Wortfmdungs- 
stSrungen, litter~le und verbale Paraphasien and eine Par~gr~phie. Im Hirnstrom- 
bild waren fiber der li. Hemisphere vermehrt Zwisehenwellen, zum TeiI aueh steilere 
Abl~ufe nachweisbar. Bei der linksseitigen Carotisarteriographie, die in der Neuro- 
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chirurgischen Abteilung der Chirurg. Klinik durchgef/ihr~ wurde, land sich kein din- 
deutiger Befund. Der Patient wurde auf Zentropil eingestellt und entlassen (Kran- 
kenblatt der Psychiatr. nnd Nervenklinik der Univ. Kiel, Direktor: Prof. Dr. 
G. E. STS~azIqo yon 1956). Der Liquorbefund: 2/3 Zellen, Gesamteiweil] 31,2 rag-o/0, 
Globulin 4,8 rag-~ und minimale Linkszackea in den Golctsol- urtd Normomastix- 
kurven. 

Stat. Beobachtung in der Med. Klinik (20. 6.--4. 7. 1957) : Trotz der Behandlung 
mit Hydantoinpr/ipara~en immer wieder vereinzelt Krampfanfglle. -- Gr5Be: 
173 cm, Gewicht 71,7 kg, Temperaturen bis 36,8 ~ Puls um 80, Harukonzentratiort 
bis 1029, Harnstatus o.B., BSG: 7/16.-- Reizlose Narbe am li. Oberarm. 1V[inima]e 
Innervationssehwgche der re. Gesichtsseite. EKG unct RSntgen-Thorax: o.B. -- Im 
Juli 1958 erneute Aufnahme in der Psyehiatrischen und l~ervenldinik Kiel, weft 
immer wieder vereinzelte hinrorganische Anfglle aufgetreten waren. -- Abdueeus- 
parese li., grobschl/igiger 2qystagmus beim Bliek naeh beiden Seiten und nach oben, 
die li. Pupille ist eine Spur enger, der li. Cornealreflex abgesehwgeht, die li. Gesiehts- 
h~lf~e zeigt jetzt eine Minderinnervation. Die Armsehnenreflexe waren re., die Beirt- 
sehnenrefiexe li. eine Spur lebhafter. Im Liquor 41/3 Zellen, 38 rag-~ Gesamteiweil], 
mitteltiefe Linkszaeken in Goldsol- und Normomastixkurve. Versehlechterung dos 
Zustandes, heftiges Erbreehen, BewuBtseinstrfibung, Cyanose urtd ziemlich pl5tz- 
lieher Exitus am 3.8. 1958 (X_rankenblatt der Psych. u. Nervenklinik Kiel). -- 
Neuropathologischer Befund: ,, S. Nr. 491/58. Granulomencephalitis mi~Ausbild_ung 
zahlreieher, bevorzugt im unteren Hirnstamm lokalisierter, toils lymphoeyt/~r- 
histioeyt/~r aufgebau~er, tells faserreicher, stellenweise mehr epitheloidzelliger urtd 
rait Riesenzellbildung (mehrkernige vom Langhans-Typ /~hnliehe, gelegentlich 
asteroid bodies enthaltende Riesenzellen) einhergehende KnStchert nach Art des 
Morbus Besnier-Boeck-Schaumann; vereinzelte gef/~l~abh/~ngige br/~unlich pigmen- 
tierte bandartige cortieale und subeortieale Pseudocystert" (Priv.-Doz. UrgE). An 
den fibrigeu Organen ergab die Autopsie keinen nennenswerten krankhaften Befund. 

Epikrise. Auch dieser 33j~hr~ge Mann  erkrankte  mi t  groBen hirn- 
organischen Anfs u n d  anfgnglich geringen neurologischen u n d  
elektroencephalographischen Symptomen  der l inken Hirnh/~lfte. 1Xach 
H i n z u k o m m e n  yon  Hirnnervenausf/~llen, die auch an  einen ProzeB der 
h in te ren  Sch/~delgrnbe denken  liel~en, vers tarb der K r a n k e  ziemlich tiber- 
raschend. Ers t  die Autopsie ergibt, dal] es sich u m  eine, vor allem im 
Hh 'n s t amm ~usgedehnte Granulomencephali~is handelte .  

Nach der Hgufigkeit spielen Tumorsyndrome, wie in Fall 4 bei der Diagnose der 
ME.B, wie die ~bersicht 2 zeig~, eine gewisse Rolle. Anseheinend wurde aber zeit- 
weise der Bericht "con L~A~TowIoz u. I:~OTKFELD fiber dine sehr ausgeprggte Stau- 
ungspapflle fiberwertet. 

Viele Xranke mit ME.B. liefen zun~ehst unter der Diagnose eines Hirntumors 
(~,9: Fall 3; 10,1~,a~,es: Fall 2 und 4; 36,45,55,59--61,64,67,70,73,79,82), SO daf~ es zu operati- 
yen Eingriffen kam*. H55K sowie G~cI~U. ~itarb. besehriebea Kxanke mit aus- 
gesprochenen Plexustumoren. 

Aueh Syndrome der hinteren Sch~delgrube finden sieh im Sehrifttum der I~E.B. 
mehrfach erw/~hnt (s,10,~s,e~,~,,s: Fall 3 und 6; ~,~o: Fall 3; ss,s,,so: Fall 3; ss). 

* Anmerlcung bei der Korrektur. Die nosologisehe Einordnung der F/~lle yon 
WZLK~ ist allerdings umstritten, lqeuerdings setzen sich W. Wi)~scg~,  tt. B ~ -  
~gOLD U. G. MS~r~rs [Psyehiat. Neurol. reed. Psychol. (Lpz.) 14, 277--285 (1962)] 
wieder ffir die Eigenst~ndigkeit dieser Beobaehtungen ein. 

Arch. Psychia~. Ncrvenkr. ,  Bd. 204 2 5  
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Tabelle 2. Symptome bei 100 Patienten (92 au8 dem Welt~chrifltum, 8 eigene 
Beobachtungen) mit Meningoencephalitis Besnier-Boeck-Schaumann 

Ob]elctive Symptome 
Hemiparese, Pyramidenzeiehen reehts 9 
Hemiparese, Pyramidenzeichen links 16 
Spastische Tetraparese 13 
l-Iemihypaesthesie rechts 3 
Hemihypaesthesie links 5 
sogenannte HirnwerkzeugstSrungen (Aphasie, Apraxie und andere) 4 
Anosmie 2 
Stauungspapflle 11 
PapillenSdem 12 
Sehnervatrophie 2 
Bitempora]e Hemianopsie 4 
Homonyme Hemianopsie 3 
Ptose 3 
Oculomotoriusparese 1 
Trigeminussymptome 6 
Abducensparese 3 
Facialisparese 29 
Statoacusticusausf~lle (SchwerhSrigkeit) 12 
Accessoriusparese 2 
Vagusausf~lle (aueh Gaumensegelparese) 7 
Hypoglossusparese 5 
Diencephale Symptome (Diabetes insipidus, Fettsucht, Hypo- 

physensymptom, Eunuchoidismus und andere) 21 
Argyll-Robertsonsehes Zeiehen 4 
Absolute Pupillenstarre 4 
Blickl/~hmung oder Blickparese 3 
Ataxie 14 
Rucknys~agmus i 6 
Jackson-Anfalle 9 
Generalisierte hirnorganische AnfMle 7 
D~mmerattaeken 1 
Uncinatuskrisen 2 
Cerebellar fits 1 
Zum Tell ungenfigend charakterisierte Anf/~lle 7 
Halluzinationen 5 
Akute exogene Psychosyndrome 8 
Chronische exogene Psychosyndrome (Demenz) 17 
Schlaf-Wachst6rungen 7 
Querschnittsbilder 5 
Polyneuritische Bflder 8 
~r 7 
Erhebliehe Pleocytosen (fiber 100/3) 9 
Mi~ige Pleocytosen (8/3--99/3) 35 
Deutliche EiweiBvermehrung (fiber 50 mg-~ 31 
M~Bige Eiwei[3vermehrung (30 mg-~ 10 
Sub]ektive Symptome 
Kopfschmerzen 40 
Erbrechen 17 
Sehst6rungen 15 
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IV 

Nach genauer Herausarbeitung der neurologischen Symptome bei 
unseren Kranken und Durehsicht der im Weltschrifttum niedergelegten 
Beobachtungen gewannen wir den Eindruck, dab bei der ME.B. genau 
so wenig wie beim Lungen-Boeek eine sehematisehe Darstellung mSglich 
ist. Um uns einen l~lberblick zu verschaffen, versuehte ich aus 92 ein- 
schli~gigen Beriehten der Weltliteratur und den 8 eigenen Beobachtungen 
die Einzelsymptome auszuz~hlen. Die Tab.2 lehrt, dal~ bei der ME.B. 
praktisch jedes neurologisches Einzelsymptom vorliegen kann. 

Tabelle 3. Mitbeteiligung anderer Organe bei der Meningoencephalitis Besnier-Boeclc. 
Schaumann 

(Ausgezi~hlt sind 100 F~lle, 92 aus der Weltliteratur, 8 eigene Beobachtungen) 

Lunge 
Lymphkn o ten 
Augen 
Haut 

49 Leber 
44 Parotis 
28 Milz 
17 Knochen 

16 
l i  
11 
7 

Muskel 
Herz 
~iere  
Pankreas 

Gewisse Syndrome sind allerdings besonders h~ufig: So das Bild der 
chronischen lymphoeyt~ren Meningitis (wie beim Kranken 1), eine gering- 
ffigige, wechselnde Hemispastik oder Tetraspastik mit Krampfanfi~llen 
(Kranker 2), das Syndrom eines hirnatrophischen Prozesses mit Pyra- 
midenzeichen und deutlieher Wesensiinderung (Kranker3),  Tumor- 
syndrome (Kranker 4) und Syndrome der hinteren Seh~delgrube (Kran- 
ker 5). Differentialdiagnostiseh muB bei Quersehnittsbildern s~ Psycho- 
sen s, dieneephal-hypophys~ren Erkrankungen17,~~ 48 u.a., gelegentlieh 
aueh beim Bild der myatrophen Lateralsklerose 49 und der multiplen 
Sklerose s4 eine ME.B. in Betraeht gezogen werden. 

Besonders wichtig fiir die Diagnose der ME.B. ist die Untersuehung 
der Augen, der t t au t  und der inneren Organe. t i ier finden sic]i, wie Tab. 3 
zeigt, reeht oft Ver~nderungen die wegweisend werden kSnnen. 

Dal~ sieh im Lauf  der Erkrankung die immunologischen Reaktionen 
~ndern, ergibt sich aus dem Ausfall der Mendel-Mantouxsehen Reaktion. 
Nach Mitteflungen im Schrifttum wurden auf etw~ 6 F~lle mit negativer 
MM-Reaktion auch 1 mit positiver Reaktion gesehen. Manche Autoren 
meinen, daI~ der NiekersomKveim-Test in der Diagnose der Boeeksehen 
Krankheit  eine Rolle spiele. Eigene Erfahrungen haben wir nieht. Der 
Test kann aueh in der Praxis kaum angewandt werden, da die Pr~parie- 
rung einer entsprechenden LSsung aus Sarkoidgewebe kompliziert ist und 
die Reaktion aul3erdem erst naeh einigen Monaten beurteilt werden k~nn. 
Nur bei 4 yon den 100 yon mit durchgesehenen Beriehten fiber die ME.B. 
scheint die Reaktion angewandt worden zu sein. Bei 2 Kranken~3, 64 
(Fall 1) fiel sie negativ aus, bei 2 anderen Kranken6, s~ positiv. 

25* 
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Auf 67 M~nner kommen 33 Frauen (Verhaltnis 2 : 1). Eine Disposition 
best immter  Berufsgruppen war nicht zu ermitteln. Die ME.B. kommt  
keineswegs nur bei Skandinaviern und Bewohnern ~hnlicher Breiten vor, 
sondern t r i t t  z.B. aueh haufig bei Negern auf. Sie trifft, wie andere dureh 
die Boeeksehe Krankhei t  verursachte Organver~nderungen, vorzugsweise 
Mensehen mitt leren Lebensalters, ist also bei Greisen und Kindern sehr 
selten. 

Prognostisch ist die ME.B. etwas ungiinstiger zu beurteilen als die 
Boecksche Krankhei t  anderer Organe. Nicht wenige Patienten sterben 
nnter  Hirndruekzeiehen oder nach hirn-organischen Anfallen (siehe 
aueh ss). Doeh gibt as auch hier, wie beim Morbus Boeek iiberhaupt jahr- 
zehntelange Verlaufe und fiberraschende - -  offenbar spontane - -  Remis- 
.sionen. 

D~ die Xtiologie unklar ist und im Krankhei tsver lauf  spontane 
Besserungen vorkommen,  l~Bt sich fiber die Therapie wenig sagen. Jeder  
nnserer Fglle wurde in anderer Weise behandelt.  In  keinem Fall war 
tier Erfolg iiberzeugend. Auch die zur Zeit beliebte Behandlung mit  
Tuberculostat iea und Corticosteroiden, die beim ersten Xranken 
angewandt  wurde, ergab - -  auf  ]ange Sicht gesehen - -  abgesehen yon einer 
problematischen Besserung der Liquorwerte--keinen eindeutigen Erfolg*. 

Zusammenfassung 
1. Ausgehend yon 8 eigenen Beobachtungen an Kranken mit  einer 

Meningoencephalitis Besnier-Boeck-Sehaumann - -  bei 6 yon ihnen 
wurde die Diagnose auch histologisch verifiziert - -  und naeh Durchsicht 
yon 92 einsehlagigen Beriehten der Weltli teratur wurden die Symptome 
and  tier Krankhei tsverlauf  eingehend durehgesehen. 

2. Die neurologiseh-topisehen Symptome sind ebenso vielf~ltig wie 
.die des Lungen-Boeek. Vor allem findet man folgende Syndrome: Chro- 
nische lymphoeytare l~eningitiden, spastisehe Hemiparesen mit  Jackson- 
Anfallen, Tetraparesen mit  t t i rnatrophie nnd Demenz, Tumorbilder und 
Syndrome der hinteren Sehgdelgrube. Aueh akute  Psyehosen, Quer- 
sehnittsbilder, polyneuritische Bilder, Syndrome wie bei der myatrophen 
Lateralsklerose oder bei der multiplen Sklerose kSnnen die Masken sein, 
hinter denen sich eine ME.B. verbirgt. 

3. Oft entwickeln sieh die neurologischen Veranderungen schleiehend 
und unauffalhg. Vollstandige Paralysen und andersartige komplet te  Aus- 
f~lle sind hingegen selten. 

* Anmerkung bei der Korrektur. ~ber den Weft der Corticoidbehandlung bei 
tier Boeckschen Krankheit liegen unterschiedliche 1YIeinungen vor (siehe auch 7,65). 
Zumindest in den akut entzfindlichen Stadien dfirfte aber ein Versuch damit 
immer berechtigt sein. K. W~I~ [t~gl. Pra, xis ~, i95--206 (1961)] bezeichnet sie 
als Methode der Wahl. Er gib~ fiber mehrere Woehen bin 40 mg Prednison tEglich, 
dann Dauerbehandlung mit niedrigeren Dosen. 
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4. Die Diagnose ist verh~ltnismaBig leicht in  zwei Dri t te l  der Falle,  

wenn  die ME.B. im R a h m e n  einer al lgemeinen Boeekschen K r a nkhe i t  

mi t  Lungen-Lymphknoten-Augen-Haut -Leber -Baro t i s -  oder Knoehen-  
v e r i n d e r u n g e n  auftr i t t .  Sie ist klinisch fast unmSglich, wenn  sich die 
VerKnderungen auf  das I~ervensystem beschr inken .  

5. ~ b e r  die Wi rkung  der jeweiligen Behandlung  k a n n  keine Aussage 
gemaeht  werden. 

6. Die Meningoencephali t is  Besnier-Boeek-Schaumann war un te r  
unseren K r a n k e n  mi t  Boeekseher Krankhe i t  haufiger (80/0) als bisher 
bekannt .  

Besonderen Dank schulde ich Herrn Prof. Dr. STS~RI~G, Direktor der Psychiatr. 
u. Nerveifldinik der Univ. Kiel ffir die Uberlassung der Krankenblitter yon 0. F., 
Herrn Dr. habfl. I=~OSENt~AGEN, Schleswig, ffir die ~Jberlassung der Arteriographien 
yon I-I. D. und vor allem Herrn Prof. Dr. DoE~,  Direktor des Patho]. Institutes der 
Univ. Kie], fiir vergleichende Durehsicht und Beurteilung aller vorliegenden histo- 
logischen Priparate. Herrn Priv.-Doz. Dr. ULE verdanke ieh den Befun4 der histo- 
logischen Untersuchung yon O.F. 
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