Archiv fiir Psychiatrie und Zeitschrift f. d. ges. Neurologie 204, 370388 (1963)

Aus der Medizinischen Klinik und Poliklinik
der Christian Albrechts-Universitit, Kiel
(Direktor: Prof. Dr. H. REINWEIN)

Zur Klinik der Meningoencephalitis
Besnier-Boeck-Schaumann*

Von
RICHARD SUCHENWIRTH

Mit 5 Textabbildungen
(Eingegangen am 19. Mdrz 1963)

I

Unter Meningoencephalitis Besnier-Boeck-Schaumann versteht man
einen entziindlichen ProzeB an Gehirn und Hirnhéduten, der klinisch
durch mannigfaltige neurologische Symptome und chronischen Verlauf,
pathologisch-anatomisch durch epitheloidzellige Granulome, vereinzelte
Riesenzellen (zum Teil mit EinschluBkérperchen), das fast ginzliche
Fehlen von Nekrosen und eine spétere Sklerosierung der Herde gekenn-
zeichnet ist. Erreger wurden mit den bisherigen Methoden nicht nach-
gewiesen. Die Erkrankung kann manchmal fast ausschlieBlich das Zen-
tralnervensystem befallen, pathologisch-anatomisch sind meist jedoch
auch noch in anderen Organen typische entziindliche Verdnderungen
nachweisbar.

Nach der jeweiligen Lokalisation wurde von den Autoren zunichst von einem
Lupus pernio (BesNIER), Sarkoid (Borck), Ostitis cystoides (JUNering), Mikulicz-
schem Syndrom, Heerfordtscher Febris uveoparotidica, atypischer Lungentuberku-
lose und ,,geheilter tuberkuloser Meningitis® (URTHOFF) gesprochen, bis dann ScHAU-
MANN nach den histologischen Befunden die Bezeichnung Lymphogranulomatosis
benigna prigte. Im angelsichsischen Schrifttum wird hingegen der Ausdruck Sarkoi-
dosis verwandt, LEITNER spricht von der ,epitheloidzelligen Granulomatose®,
MyrLius und ScHURMANN verwenden die Bezeichnung ,,universelle sklerosierende,
tuberkuldse, groBzellige Hyperplasie®. Im folgenden gebrauche ich, wie die meisten
deutschsprachigen Autoren, den Namen Boecksche Krankheit bzw. Morbus Boeck.

Von wem die Meningoencephalitis Besnier-Boeck-Schaumann (nachfolgend als
ME.B. abgekiirzt), also zentralnervése Form des Morbus Boeck als erste beschrieben
wurde, 148t sich nicht sicher entscheiden. TILLGREN berichtete bereits 1907 iiber ein
.Syndrom der hinteren Schidelgrube durch granulomatése Entziindung mit Riesen-
zellen im Bereich des IV. Ventrikels bei einem 25jahrigen Mann, HEERFORDT (1909)

* Herrn Prof. Dr. G. E. StérrING, Kiel, in Dankbarkeit von 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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iiber Diabetes insipidus mit Parotitis, Iridocyclitis und Facialisparese bei einem
seiner drei Kranken und LexarRTOWICZ u. ROTHFELD (1930) iiber ein Hirntumor-
syndrom durch Boecksches Sarkoid mit Beteiligung von Haut, Lungen und anderen
Organen bei einem 17 jahrigen Méadchen.

Spéter erschienen noch zahlreiche Verdffentlichungen®. Sazrzmaw beschaftigte
sich mit den neuroradiologischen Symptomen. Vorwiegend im angelséchsischen und
skandinavischen Schrifttum sind weitere kasuistische Einzeldarstellungen zu finden.
Insgesamt diirften etwa 160 Beobachtungen im Weltschrifttum mitgeteilt worden
sein, davon rund 60 mit Sektionsbefunden®. Auch in den groBeren Ubersichten iiber
die Boecksche Krankheit** wird die Beteiligung des Nervensystems beriicksichtigt.

Trotz der bisher vorliegenden Mitteilungen tiber die ME.B. sind, ganz
abgesehen von der Atiologie, noch zahlreiche wichtige Fragen offen.
Selbst die Angaben iber die Hiufigkeit dieses Syndroms schwanken
stark : Einige Autoren halten es fiir ,,tres rare*!8 oder zumindest fiir ,,not
very widely known‘“28. 1—29/; der Kranken?$, 3°/,%3, 59/,8% bzw. 1—5°/,
der Patienten mit Boeckscher Krankheit®® sollen an einer ME.B. leiden.
LorrFLER u. BEHRENS fanden dagegen nach Durchsicht des Weltschrift-
tums bei 100 Autopsien von Patienten mit M. Boeck achtmal eine Hirn-
und Hirnhautbeteiligung erwéhnt, andere Autoren®:* stellten durch die
Sektion von 20 bzw. 22 Verstorbenen mit Boeckscher Krankheit je drei-
mal eine ME.B. fest. Auch die Symptomatik der ME.B. wird ganz unter-
schiedlich dargestellt.

n

Zur Klarung der Haufigkeit der ME.B. beim Morbus Boeck sah ich die Kranken-
blatter der Medizinischen Klinik aus den Jahren 1950 —1961 durch. In diesem Zeit-
raurn wurden 42707 Kranke beobachtet. Bei 100 Patienten war klinisch die Diagnose
einer Boeckschen Krankheit gestellt worden (0,245%/,).

Eine histologische Sicherung dieser Diagnose erfolgte knapp in der Halfte der
Falle. Bei den anderen Beobachtungen hatten beidseitige Hiluslymphknoten-
schwellungen mit oder ohne typische Lungenverinderungen bei negativer Mendel-
Mantouxscher Reaktion (MM), sonstige Lymphknoten-,Leber- und MilzvergroSerung,
Haut-, Augen- oder Knochenverinderungen zu dieser Diagnose gefiihrt.

Bei 8 (von 100) Patienten fanden sich eindeutige Zeichen seitens des Zentral-
nervensystems. Bei 6 Kranken konnten genaue histologische Untersuchungen durch
Probeexcision, an Operationspraparaten oder nach der Sektion durchgefiihrt werden.

I

Hinsichtlich der klinischen, inshesondere der neurologischen Sym-
ptome glich eigentlich kein Kranker dem anderen.

Fall 1. Der Student Gii. Lo., geb. 1931, dessen Vater angeblich mit 35 Jahren
eine Gehirnblutung durchmachte, erkrankste als Kind an Masern und Scharlach. Im
Mai 1952 wegen Magenbeschwerden in hausérztlicher Behandlung. Oktober 1952:
»»Erkdltung® mit hohem Fieber, Abgeschlagenheit, Appetitlosigkeit. Ab 20. Oktober
bettlagerig. Mitte November ,,unscharfes, verschleiertes* Sehen, starke Trockenheit

* 9,12,13,25,28—30,38,52,53,57,58,81—83,
*% 22,24,35,41,54,75
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in Mund und Rachen. Nach Uberweisung an die Univ. Augenklinik Kiel (dam. Direk-
tor: Prof. Dr. MEESMANN) wurde eine beidseitige Iridocyclitis mit dicken Beschlagen
an der Hornhautriickwand, Irisknoten, GefaBneubildung im Irisstroma, Eintriibung
der Glaskorper, Verklebung der Pupillen und Hornhautaustrocknung re. festgestellt.
Deshalb Uberweisung an die Med. Klinik mit der Verdachtsdiagnose: Epitheloid-
zellgranulomatose (Heerfordtsches 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 0.B., BSG (nach WesTERGREN) 7/19. Schwerkranker Zustand, Schwellung und
Druckempfindlichkeit beider Gland. parot. Zunge und Rachen trocken und gerstet.
(ebiB lickenhaft. Am Hals mehrere kleine Lymphknoten tastbar. Uber dem re.
mittleren Lungenbereich zahlreiche feuchte, mittelbasige Rasselgerdusche, leises

Tabelle 1
Liguorbefunde tm Verlauf einer Meningoencephalitis Besnier-Boeck-Schaumann
(Fall G Lo.)
In den Normomastixkurven anfangs tiefe Mittelzacken (III, JII, V, VIII, IX, VI,
1V, 11, 1, I), die spiter flacher werden und verschwinden. Zuckerwerte und Koch-
salzwerte im Normbereich

Datum 28.11. 52i 8.12.53 [ 4.1.53 1 22.1.53 ‘ 12.2. 53 ’ 18.3.53 | 28.4.53
Zellzahl 80/3 | 108/3 | 30/3 | 40/3 | 12/3 0 12/3
GesamteiweiB 4,5E.| 2,8 2,4 2,2 2,4 1,6 1,8E

(nach KAFFEA)
Globuline 2,3 0,8 1,0 0,5 0,6 0,8E

systolisches Geriusch iiber der Herzbasis. Newrol.: Hirnnerven vermehrt druck-
empfindlich, Hyposmie (rhinogen?) bds., periph. Facialisparese bds., Hyperpathie
am ganzen Korper. Lebhafte Sehnenreflexe mit verbreiterter reflexogener Zone.
Grobe Kraft herabgesetzt, bds. sind samtliche Pyramidenzeichen (der Babinski- und
Rossolimo-Gruppe) auslosbar. Vermehrter Dermographismus, Rombergscher Ver-
such: Schwanken, Unsicherheit. Blutbild: 12,8 g-%/; Hgb., 3,9 Mill. Erythroc.,
4600 Leukoc., diff.: 2 Eosinoph., 58 Segmk., 30 Lymphoec., 10 Monoc. Thymolpr.*++,
Takata Ara-R. @, Bilirubin i. Serum: 0,96 mg-%/, (dav. 0,17 mg-%/, dir.). Rest-Stick-
stoff: 24 mg-9/,, Blutcalcium 8,2 mg-0/,. Elektrophorese: 5,68 g-°/, Ges.-Eiw., dav.
40,49/, Album., 7,1%/, a1-Globuline, 13,2°/, f-Globuline, 25,8%/, y-Globuline,13,5%/,
«2-Globuline.

Sternalpunktion: Norm. Erythro- und Granulopoese, 3,2%/, Reticulumz. Magen-
saft (auch nach Histamin) anacid. Liquorbefunde: siehe Ubersicht. MM-Reaktion:
ab 1073 4, Lues-Reaktionen neg. Réntgen-Aufnahme des Thorax: Sehr dichte Hili
bds. mit angedeutet polycyclischer 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.

Verlauf. Nach Gabe von 1544 g Pasalon, 134 g Streptomycin und 73 g Neoteben
in 8%/, Monaten vollstindige Riickbildung der entziindlichen Liquorverinderungen.
Besserung der Augenbefunde, die lokal auch mit Cortisonsalbe behandelt wurden.
Bei der Entlassung: 52,3 kg schwer, BSG 50/88, Temperatur um 36,8°. Riickgang
der Parotisschwellung, Zunahme der Verdnderungen an Hilus und Lungen im
Rontgen-Bild. Neurol.: Unverindert. Psychisch: etwas vergrobert, im Antrieb ver-
armt. Pneumencephalographie kurz vor der Entlassung (16. 6. 1953): Auffallend
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weiter 3. Ventrikel reichlich Konvexitatsluft, so dal eine Rindenatrophie angenom-
men wurde. — RegelmaBige poliklinische Kontrollen. — 2. stat. Aufenthalt: (3. 2. bis
2. 3. 1954): 51,3 kg schwer, Temperatur um 36,8°, P. um 100, Harnstatus 0.B., BSG
29/66. Uber der Mitralis deutliches systolisches Gerdusch. An der Haut von Armen
und Beinen (Streckseite) pfennig- bis markstiickgroBe, leicht erhabene, gerdtete
Herde. Newr.: Jetzt keine sicheren Pyramidenzeichen, aber reflektorische Pupillen-
starre bei guter Konvergenzreaktion (Argyll-Robertsonsches Zeichen). Sonst gegen-
itber dem letzten Entlassungsbefund praktisch unverdndert. Harnkonzentration
aber nur bis 1006, nach 5 E Pitressin bis 1012. MM mit 1:100 & . Histol. Befund der
Univ. Hautklinik (Prof. Dr. PROPPE)
vom 8. 3. 1954 bei Probeexcision aus
der Haut: ,,Mehr oder weniger diffuss
epitheloidzellige Granulationen, die
vorwiegend dem GefaBverlauf durch
das Corium auch bis in die tieferen
Gewebsschichten folgen. Stellenweise
deutliche XKnétchenformationen, in
denen sich zum Teil Riesenzellen
nachweisen lieflen, die jedoch nicht
ohne weiteres einem bestimmten Typ
zugeordnet werden konnten. Die Gefalle
sind weitgestellt und lassen Neigung
zu adventitiellen Granulationen er-
kennen. Rundzellige Begleitinfiltrate.
Der Befund entspricht dem klinischen
Erscheinungsbild eines Morbus Boeck.
3. stat. Aufenthalt (12.7.—28.7.1955)
wegen Temperaturen bis 38,87,
Schmerzen in Brust und Riicken. —
56,4 kg schwer, RR um 105/75, Harn- ;
konzentration bis 1006, Harnstatus {1
0.B., BSG 64/97, Blutbild: 4,11 Mill. titmiie —— '

El‘yth., Hgb. 80° /0’ 6800 Leukoc., Abb. 1. Hautverind.erungen‘ am Gesicht . bei
Gifl. 10 Stabke, 52 Segmk., 5 Eon,  Lortiehc Kl gl bestonn (e
33 Lymphoc. — Die fritheren pathol.  Unterschenkeln, eine Iridoeyclitis, Lungen-
Befunde sind fast unverdndert nach- Lymphknoten-Leber- und Milzverinderungen und
weisbar. Dazu besteht ein Pleuraerguf eine Meningoencephalitis (Fall 1, Gii. Lo)
re., der sich nach einigen Tagen

zuriickbildet, gleichzeitig Entfieberung. 4. stat. Aufenthali (12. 6.—23. 8. 1957)
wegen einer einmaligen Hamoptoe. Neu ist lediglich eine Leberschwellung (2 Quf.
unter dem Rippenbogen), die Milz ist 1 Handbreit unter dem Rippenbogen tastbar.
Im EEG: allgemeine Dysrhythmie ohne herdverdachtige Zeichen (51,9 kg, Harnkon-
zentration bis 1010, Harnstatus 0.B., BSG 25/46). — Nach Gabe von 368 g Pasalon,
18,8 g Neoteben und 380 g Deltacortril Gewichtszunahme um 3 kg, subjektiv besser.
Sonstige Befunde unveréndert. Am 31. 5. 1958 im poliklinisch angefertigten EKG
ventriculdre, unitrope Extrasystolen im Bigeminusrhythmus. 5. sfat. Aufenthalt
(10. 5.—24. 5. 1960) wegen Erbrechen und heftigen Leibschmerzen. Jetzt auch
Hautverdnderungen an Stirn und Schlifen. Erhebliche Druckempfindlichkeit im
Oberbauch, Leber und Milz sind nicht mehr tastbar. Anfangs Temperaturen bis 37,8°
rectal, die nach wenigen Tagen abklingen. Im Harn anfangs 256 E Diastase (nach
WoHLGEMUTH), wenige Tage spater Normalwerte. Alle iibrigen Befunde sind prak-
tisch unverdndert, simtliche Pyramidenzeichen sind an beiden Beinen und Héinden
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nachweisbar (53 kg schwer, Harnkonzentration bis 1029, im Harnstatus hyaline und
granulierte Cylinder, 10—15 Leukoc. im Gesichtsfeld. BSG 18/37, Bluthild 0.B.).
Die Rontgen-Untersuchungen von Magen und Galle, das Urogramm und die Auf-
nahmen der Hinde ergeben normale Verhiltnisse. — Nach Abfithren, Teefasten,
Infusionen von Ringer-Losung und Verabreichung von 2,4 g Neoteben sowie 80 mg
Deltacortril schnelle Besserung. 6. stat. Aufenthalt (26. 4.—27. 5. 1961) wegen all-
gemeiner Mattigkeit, Verspannungsgefithl in Armen und Beinen. 55,2 kg schwer,
Temperatur um 36,8°, Puls um 80, Harnkonzentration bis 1012, Harnstatus 0.B.,
BSG 87/117, Blutbild 0.B. Befunde unveréndert, neurol. miaBige bds. Spastik mit

Abb.2. Vermehrt streifige Zeichnung im Bereich der Hirnkonvexitit beidseits und weiter 3. Ven-
trikel als Ausdruck einer beginnenden Hirnatrophie bei Meningoencephalitis Besnier-Boeck-
Schaumann mit Diabetes insipidus (Pneumencephalographie bei Fall 1)

Pyramidenzeichen bds., Argyll-Robertsonsches Phinomen. Psychisch vergrébert, im
Affekt abgestumpft, im Antrieb vermindert. Im EEG ausgesprochen unruhiges Bild
mit zahlreichen Zwischenwellen, vereinzelt Deltawellen, keine herdférmigen Ver-
anderungen. — Behandlung mit 66,0 g Pasalon und 152 mg Urbason. Objektiv un-
verindert, subjektiv etwas gebessert nach Hause entlassen.

Epikrise. Bei einem 21 jihrigen Mann, der mit den typischen Zeichen
eines Heerfordtschen Driisenfiebers (Parotitis, Iridocyelitis, Fieber und
peripherer Facialisparese) erkrankte, traten in den folgenden 10 Jahren
Hilus- und Lungenverinderungen, Lymphknotenschwellungen, Haut-
verinderungen an Gesicht, Armen und Beinen, eine passagere Hepato-
splenomegalie, Herz-Pankreas- und Nierensymptome auf, so daB die
Boecksche Krankheit praktisch alle inneren Organe befallen hatte. Der
histologische Befund bei einer Probeexcision aus der Haunt sicherte die
Diagnose.

Ganz im Rahmen der Allgemeinerkrankung steht die ME.B., die sich
anfangs als chronische lymphocytire Meningitis, auch durch beidseitige
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Pyramidenzeichen, ein positives Argyll-Robertsonsches Phénomen, die
psychischen und pneumencephalographischen Zeichen einer Hirnatrophie
bemerkbar machte.

An sich bringt dieser zehnjahrige Krankheitsverlauf grundsétzlich
nichts Neues. Tch fand jedoch in der Weltliteratur keine Mitteilung iiber
einen so eingehend und lange Zeit hindurch beobachteten Kranken, bei
dem sich die Organsymptome der Boeckschen Krankheit in dieser
Vielfalt entwickelten.

Deutliche Pleocytosen wurden mehrfach mitgeteilt: (%, Fall1 (189/3 Zellen;
53, Fall 2: 6000/3; %: 170/3; 75, Fall 2: 127/3; 12; 414/3; 81, Fall A: 324/3, Fall B:
165/3; °, Fall 3: 162/3.) Geringe Pleocytosen werden im Schrifttum hiufig erwéhnt.
Uber ein Argyll-Robertsonsches Zeichen bei der ME.B. berichten vereinzelt Autoren
(%, Fall 5; %4, Fall 1; 5%, Fall 2). — Auch eine Erweiterung des Ventrikelsystems wird
mehrfach erwihnt (5.2: Fall 3; 10.12,16,29. Fa]] 5 und 6,%6,55,70,75,81; Fa]] 2). Zum Teil
ist diese allerdings durch eine Behinderung der Liquorzirkulation bedingt.

Fall 2, H. Schl., Elektriker, geb. 1912, aus dessen Familie zwei Schwestern in
einer Nervenklinik verstarben (ndhere Angaben waren dariber nicht zu erhalten),
hatte als Kind Masern und Scharlach. Bis zum 7. Lebensjahr Bettnésser. 1934 wegen
Gelbsucht 12 Wochen krank. 1943 Bauchschufl mit Darmverletzung. 1945 (in
Arizona) Malariaverdacht. Seit dem 25. 4. 1948 heftige Kopfschmerzen, allgemeines
Krankheitsgefiihl, starker Durst, Appetitlosigkeit, Stechen zwischen den Schulter-
blattern.

1. stat. Behandlung (13. 5.—24. 6. 1948): 168 cm groB, 67,4 kg schwer, Blut-
druck 100/55 RR, Temperatur um 36,8°, Puls um 70, Harnkonzentration bis 1025,
Harnstatus: Ehrlichsche Probe vermehrt -, sonst 0.B., BSG 22/44. — Driisen-
schwellung in beiden Axillae, verschirftes Atemgerdusch in der Hilusgegend bds.,
Leber 4 Quf., Milz 2 Quf. unter dem Rippenbogen tastbar. 19 cm lange reizlose Narbe
am li. Unterbauch. Neurol. 0.B. — Blutbild: 13,1 g-%, Hgb., 4,3 Mill. Ery., 6000
Leukoc., dav. 3 Stabk., 64 Segmk., 2 Eos., 27 Lymphoc., 2 Monoc. — Bilirubin im
Blut: 0,90 (dir. 2 ) mg-%/,, Takata Ara -+, Ery. Res. zwischen 0,46 und 0,28. Sternal-
punktion: 0.B., fraktion. Magenausheberung o.B. Rontgen-Thorax: Herdférmige,
teilweise konfluierende Infiltrationen iiber den oberen zwei Dritteln beider Lungen.
Hilusverbreiterung bds., 1i. betontes Herz. Magen: Kompression der antralen Partie
durch extragastralen Prozefl. Leberpunktat: ,,Chron. Hepatitis“. Lymphknoten-
probeexcision: ,,Unspezifische chron. Lymphadenitis* (Prof. BUNGELER, Pathol.
Institut der Univ. Kiel). MM-Reakt. 1:10000 neg. — 2. stat. Beobachtung. (5. 7. bis
7.7.1950): Simtliche Untersuchungsbefunde entsprechen denen der ersten Unter-
suchung. 3. stat. Behandlung (30. 4.—2. 11. 1951) wegen stéindiger Kopfschmerzen,
Abgeschlagenheit. Gewicht 65,4 kg (2 kg abgenommen) RR 120/80, Puls 80, RR
120/80, Temperatur um 36,8°, Harnkonzentration bis 1030, Harnstatus 0.B. BSG
22/42. — An den inneren Organen Befund unveréndert. Neurol. zunichst 0.B. Thymol
neg., Takata Ara 4, Hgb. 14,0 g-°/, 4,86 Mill. Erythr., 4000 Leukoc. Liquor: 14/3
Zellen, Ges.-Eiw. 0,7, davon 0,1 Glob., Kolloidkurven unauffillig. Réntgen: Schidel:
Hyperostose im Stirnbereich, plumpes Dorsum sellae, Verkalkung im Tentorium. —
Im Juni zunehmend Klagen iiber taubes Gefiihl und Zuckungen, sowie Kraftlosig-
keit im re. Bein. Jetzt Newurol.: Armsehnenreflexe re. lebhafter als li., Trémner re.
positiv, l. negativ, Bauchdeckenreflex re. erloschen. Patellarsechnenreflexe re. mehr
als li. auslosbar. FuBklonus re., Babinskisches Zeichen re. (4 ), Hypaesthesie der
ganzen re. Korperhilfte, die nur das Gesicht frei 148t. Hirnnerven usw. o.B.
Psychisch; Zunehmende VergeBlichkeit, Euphorie, Verlangsamung, Kritikschwache.
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Carotisarteriographie links: Kein sicherer pathologischer Befund. Pneumencephalo-
graphie: Starke Oberflichenzeichnung der re. Hemisphire, li. kaum Konvexitétsluft.
Ventrikel kaum dargestellt. EEG: Auffallend flaches Hirnstrombild mit niedrigen
Amplituden, keine Herdzeichen. Probeexcision aus dem re. Unterarm: ,,EN
4305/51. Es stehen mir zwei Schnittpriparate zur Verfiigung. Die histologische
Kontrolle zeigt quergestreifte Muskulatur und etwas lockeres Bindegewebe.
Es finden sich zahlreiche konglomerierte epitheloidzellige, zu starker Vernarbung
neigende XKnotchen. Nekrosen fehlen. Riesenzellen vereinzelt. An mehreren
Stellen Schaumannsche Korperchen. In der Umgebung der Granulome eine sehr
betrichtliche Hyalinose. Beurteilung: Sklerosierende epitheloidzellige Entziindung.
Der Befund ist durchaus geeignet als morphologisches Aquivalent eines Morbus
Besnier-Boeck-Schaumann angesprochen zu werden.” (Prof. Dr. Dokrr.) —
Wahrend der Beobachtungszeit treten dreimal rechtsseitige Jackson-Anfille auf.
Behandlungsversuch mit Stilbamidin und Pyrifer. Die neurologischen Symptome
andern sich praktisch nicht. Offenbar schreitet der Prozefi nicht mehr weiter fort.
Der Pat. wird in einem Heim untergebracht. Eine Nachfrage einige Jahre spiter
ergibt, dal der Zustand praktisch unverdndert ist.

Epikrise. Ein 36jihriger Mann wurde 1948 wegen Lymphknoten-
schwellungen, einer Leber- und MilzvergroBerung und beidseitigen Lun-
gen- und Hilusverdnderungen aufgenommen. Bei der ersten Probe-
excision konnte man nur eine unspezifische Lymphadenitis finden. Erst
einige Jahre spéter waren am Unterarm Verdnderungen wie bei einer
Boeckschen Krankheit nachweisbar. Die neurologischen Symptome ent-
wickeln sich ganz allmahlich. Erst 3 Jahre nach der ersten Beobachtung
kam es zu rechtsseitigen motorischen und sensiblen Ausfillen. Hirn-
organische Anfille vom Jackson-Typ an der gleichen Seite und eine zu-
nehmende Demenz traten auf, so dafl schlieflich die Erscheinungen einer
ME.B. ganz im Vordergrund standen.

Uber Jackson-Anfille bei der ME.B. wurde mehrfach berichtet. (Linksseitige
J.A.: 15.29; Fall 4und 7; %53 rechtsseitige J.A.:%). Auch andere hirnorganische An-
falle wurden beschrieben, vielfach aber unzureichend charakterisiert (14.16,30: Fall 2
und 3 33,51,60,55,57,59,61,70,82)

Halbseitensymptome in Form motorischer wie auch sensibler Ausfille wurden
ofters angegeben. (Rechtsseitig: 7°: Fall 1 angedeutet, auch Fall 2; 14, Linksseitig:
15,26 Fall 2, Fall 9; 8:82; Fall 2; 1,44,81,77,81,84 ) Mejst sind die Ausfille nur unvollstin-
dig bzw. angedeutet, echte Paralysen hingegen selten. Linksseitige Ausfélle scheinen
zu iiberwiegen. Gelegentlich sieht man im Verlauf der Erkrankung ein Ubergreifen
auf die andere Seite bei Riickbildung der Storungen an der primér kranken Seite’4.®2,

Fall 8. W. K., Kellner, geb. 1902. Familie 0.B., als Kind Masern, Scharlach,
Diphtherie. 1922 Blinddarmoperation. Seit 1930 Druck im Oberbauch und Magen-
schmerzen unmittelbar nach Nahrungsaufnahme. 1937 Haémorrhoidaloperation. —
1. stat. Behandlung (21. 5.—16. 6. 1948) wegen eines Ulcus ventriculi an der kleinen
Kurvatur (60,5 kg schwer, 178 em grofl, RR um 120/75, Temperatur um 37,0°, Puls
um 80, Harnstatus o.B. BSG 7/17. Hgb. 65°/,, 4400 Leukoc.). 2. stat. Behandlung
(20.1.—27. 4. 1955) wegen wochenlangen Temperaturen zwischen 38 und 39°,
,,rTheumatischen Beschwerden in allen Korperteilen®, Gewichtsabnahme. — 51,2 kg
schwer, Puls um 80, Temperaturen bis 38,5°, RR 140/80, Harnkonzentration bis 1029,
Harnstatus 0.B., BSG 28/55. — Stark reduziert. Allgemeinzustand, Blisse der Haut,
Trommelschlegelfinger. Zahlreiche bis bohnengrofie Lymphknoten im gesamten Hals-
bereich, in der li. Leistenbeuge und in der Bicepsfurche. Emphysemthorax, VK
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2100 em3. Leises systolisches Gerdusch iiber der Herzspitze. Rontgen-Thorax:
Zarte grobstreifig-fleckige Triibung im re. Mittelfeld, vermehrte grobstreifige Zeich-
nung re. parahilir und Verdichtung des re. Hilus. Links parahildr ebenfalls ver-
mehrte Zeichnung. Rontgen-Schidel: Kalkarmes Dorsum sellae, Rontgen: Hénde:

Abb. 3. Weites, nur unvollstdndig gefiilltes Ventrikelsystem und vermehrt Konvexititsluft bei Hirn-
atrophie und Liquorzirkulationsstorungen im spéiteren Stadium der Meningoencephalitis Besnier-
Boeck-Schaumann (Pneumencephalographie, Fall 3)

Abb. 4. Fall 3, Pneumencephalographie. Fiillungsdefekte in beiden Seitenventrikeln durch die ver-
groBerten, offenbar entziindlich infiltrierten Plexus chorioidei

0.B. — Blutbild: 10,6 g-°/,. Heb., 3,84 Mill. Ery., 13400 Leukoc., davon 5 Stabk.,
73 Segmk., 22 Lymphoec.; Elektrophorese: 47,1°/; Albumine, 4,9°%/, «1-Globuline,
9,89/, «2-Globuline, 7,1°/, $-Globuline und 31,29/, y-Globuline. Takata-Ara Reak-
tion: —, Thymoltest: —, Beckenkammpunktion: Zellarmes Mark, verminderte
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Erythropoese. Liquor: 21/3 Zellen, 2,1 E Gesamteiwei}, davon 0,4 Globulin, geringe
Linkszacke in der Normomastixkurve. Probeexcision einer Achseldriise: ,,EN 677/55:
Es liegen zwei Schuittpréparate eines kleinen Lymphknotens vor. Mikroskopisch
finden sich zahlreiche Epitheloidzellknitchen im Zustande diskreter Sklerosierung.
Riesenzellen nur ausnahmsweise vorhanden. Keine Nekrose, insbesondere keine
Verkidsung. Geringfiigige perifokale entziindliche Reaktion. Keine Progression
erkennbar. Stabiler, dquilibrierter, granulomatoser ProzeB. Beurteilung: Der Befund
ist als epitheloidzellige sklerosierende Lymphknotenhyperplasie zu interpretieren.
Er palit zur Annahme eines Morbus Besnier-Boeck-Schaumann (DoErr).*

MM erst bei 1:1000 positiv. Neurol. : Anfangs seitengleiche, normale Verhaltnisse;
im Mérz sind die Sehnenreflexe an Armen und Beinen auffallend lebhaft, das
Babinskische Zeichen ist jetzt bds. positiv, auch das Gordonsche und Rossolimosche
Zeichen 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-
zunahme. Bei Entlassung: BSG 21/30, Hgb. 11,2 g-%/,, 3,68 Mill. Ery., 7600 Leukoc.,
Diff.-Bild unverdndert. 3. stat. Behandlung (25. 5.—28. 6. 1956) wegen zunehmender
Schwiiche in beiden Beinen, Gefiihllosigkeit in beiden Handen, Verspannungen und
Zucken in der li. Hand. — 58,2 kg schwer, RR 140/95, Temperatur um 36,9°, Puls um
80, Harnkonzentration bis 1030, Harnstatus: Ehrlichsche Probe verm. +, Schlesin-
ger -, sonst 0.B. An den inneren Organen unverinderter Befund. Neurol.: Herab-
setzung der Kraft an gesamter li. Korperseite. Links betonte, sehr lebhafte Reflexe.
Hypaesthesie der ganzen li. Hand. Zeichen der Babinski- und Rossolimogruppe bds. +
Hirnnerven usw. 0.B. — Liquor: 5/3 Zellen, Pandy op., Nonne negativ. EEG: Lang-
samer Alpha-Rhythmus von 8- Hz., Auftreten von steilen Wellen besonders iiber
der re. Frontal- und Préizentralregion. Frontal re. Deltawellen und immer wieder
Zwischenwellen. Zahlreiche Artefakte durch Schwitzen und Unruhe des Pat. Carotis-
arteriographie rechts: Etwas geschlangelter Verlauf, keine Seitenverlagerung oder
Verdringung. Pneumoencephalographie: UngleichmiBige Fillung, li. besser. Hr-
weiterte Ventrikel. Fiillungsdefekt, der den vergroferten Plexus chorioidei ent-
sprechen konnte. Rontgen-Aufnahmen der Hiande: Verdacht auf beginnende Cysten-
bildung in den Phalangen, vor allem li. Nach Behandlung mit Rontgen-Strahlen
(je 1500 r temp. bds.) Entlassung, subjektiv und objektiv unveréndert. 4. staf.
Aufenthalt (15.4.—24. 4.1958) 59 kg schwer, Temperatur um 37°, Puls um 80,
Harnkonzentration bis 1027, Harnstatus 0.B., BSG 40/63. Befunde, vor allem
auch neurologisch unveréindert. 5. stat. Aufenthalt (1.2.—15. 2. 1960): viele Klagen
iber Kopfschmerzen, zunehmende VergeBlichkeit, Reizbarkeit. Hatte voriiber-
gehend auch eine deutliche Schwiche an der ganzen re. Korperseite. — 57,5 kg
schwer, RR 120/70, Puls um 80, Temperatur um 36,8°, Harnstatus 0.B. BSG 17/41.
Sehr lebhafte Sehnenreflexe bds., Babinskische Zeichen li. (), verlangsamt, dys-
phorisch, Merk- und Konzentrationsschwéche, mnestische Liicken, Kritikfahigkeit
eingeengt, affektiv stumpf. Der iibrige Befund ist praktisch unveréindert.

Epikrise. Genau wie beim zweiten Kranken traten auch hier die
Symptome einer ME.B. erst nach 1 Jahr Krankheitsverlauf mit zunichst
geringen Paraesthesien, dann mit sensiblen und motorischen Ausfillen,
einer ausgedeuteten Pleocytose und spastischen Zeichen beidseits auf.
Nach etwa 3 Jahren — das Ulcus ventriculi 1948 scheint unabhéngig von
dem Morbus Boeck aufgetreten zu sein — stand das Bild einer chronischen
allgemeinen Hirnschidigung mit Personlichkeitsdedifferenzierung und
mnestischen Stérungen ganz im Vordergrund.,
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Im Schrifttum finden sich Angaben iiber Tetraparesen und Tetraspastik, ge-
legentlich aus einseitiger Symptomatik, hiufiger von Anfang an beidseitig in Er-
scheinung tretend mehrfach (19.28; Fall 4; 27.33,81,82; Fall 1; 60,70), Mehrfach glich das
Krankheitsbild einem Querschnittssyndrom®. Wie bei den einseitigen Stérungen
sind vollstandige Ausfélle fast nie zu beobachten.

Die psychischen Verdnderungen sind bei der MEB. besonders haufig. Wenn in
den Gesamtiibersichten die Hiaufigkeit von hirnorganischer Wesensanderung bei der
cerebralen Manifestation der Boeckschen Krankheit nicht so deutlich zum Ausdruck
kommt, so hingt das damit zusammen, dafl nur ein Teil der im Schriftbum nieder-
gelegten Beobachtungen psychiatrisch untersucht wurde. Nach unseren bisherigen
Eindriicken scheinen angedeutete Psychosyndrome mit Merkschwéche, Entdifferen-
zierung und intellektuellem Abbau selten zu fehlen. Auch Zusténde von Desorien-
tiertheit und akute Psychosyndrome mit angstvoll-paranoider Férbung wurden
gelegentlich mitgeteilt (*: Fall 1 und 2;3.8.8,9; Fall 3;17.20,26; Fall 2 und 6; *: Fall 5;

36,43; Fall 2; 47,57,59,64,68,77,81,82)

Fall 4. H. D., Angestellter, geb. 1926. Familie: 0.B. — Bis 1960 eigentlich keine
Erkrankung. Damals traten an Stérke zunehmende Kopfschmerzen auf und zu-
gleich kurze Zustande von eigenartiger subjektiver Geruchswahrnehmung, die sehr
intensiv waren und allenfalls 1 min dauerten. Wegen zunehmender Wesenséanderung,
Merkschwache und Antriebsverarmung Einweisung in die Neurol. Abt. des Landes-
krankenhauses Schleswig (Leitender Arzt: Dr. habil. RosENHAGEN), wo auf Grund
eines typischen arteriographischen Befundes (sieche Abbildung) die Diagnose eines
temporal re. gelegenen Hirntumors gestellt wurde. In der Neurochir. Abt. der
Chirurg. Klinik der Univ. Kiel (Prof. Dr. Waxkz) daraufhin Trepanation und weit-
gehende Entfernung der temporal an der vermuteten Stelle gelegenen Geschwulst
(Operat. Prof. Bums). Pathologisch-anatomischer Befund (Prof. Dogrr): ,,EN
5323/61: Wir erhielten einige derbe Gewebsstiicke aus dem GroBhirn, Gegend der
rechtsseitigen Sylvischen Furche. Die mikroskopische Untersuchung zeigt einen
chronisch entziindlichen granulomatésen ProzeB. Offenbar in Verbindung mit soge-
nannten pialen Septen breite, epitheloidzellige, auf das Gehirngewebe iibergreifende
Infiltrate. Diese haben durch Gefafverlegung zu erheblichen Zirkulationsstorun-
gen — Odem, Erweichung, Blutung — gefiithrt. Die Granulome selbst bestehen iiber-
wiegend aus Epitheloidzellen. Viele offenbaren eine Neigung zur Hyalinose. Einige
wenige Riesenzellen des Langhans-Types sind vorhanden. Vereinzelt asteroid bodies.
An einigen wenigen Stellen ist eine breitere lymphocytare peripherische Reaktion
deutlich. Beurteilung: GroBzellige epitheloidzellige sklerosierende Tuberkulose.
Tuberculosis meningialis. Es handelt sich also nicht um eine ,Meningitis tubercu-
losa‘! — Insofern das klinische Bild entsprechend sein sollte, hitte ich keine Be-
denken, die beschriebenen Veréinderungen als Ausdruck einer Boeckschen Granulo-
matose zu verstehen.” Nach der Operation Verlegung in die Med. Klinik (18.7. bis
3.8.1961): GroBe 173 cm, Gewicht 61,3 kg, RR 100/65, Temperaturen anfangs bis 38°,
dann normal. Puls um 72, Harnkonzentration bis 1027, Harnstatus 0.B., BSG 42/63
reizlose, gut verheilte Narbe nach Schideltrepanation re. Protrusio bulbi re. Rechte
Zwerchfell-Lungengrenze hochstehend, wenig verschieblich. Rechts hinten basal
feuchte, nicht klingende Rasselgersiusche und vereinzelt Giemen iiber beiden
Spitzen. — Linker Lidspalt weiter, 1i. Nasolabialfalte verstrichen, grobe Kraft in der
li. Hand herabgesetzt, auch FuBhebung li. schwicher. Gordonsches Zeichen li.
positiv. — Neurol. sonst kein krankhafter Befund. — In der Auffassung deutlich
verlangsamt, Kritikvermogen reduziert, aspontan, zeitlich unzureichend orientiert.
Matte Affektivitit. Keine sogenannten Hirnwerkzeugstorungen. — Calcium im
Serum 4,8 mval/l, Blutbild: Hgb. 11,8 g-%/,, 3,31 Mill. Ery., 7200 Leukoc., Diff.-
Blutbild unauffallig. — Réntgen: Thorax: Fleckig-streifige indurative Zeichnung in
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beiden Lungen, Raffung beider Hili. Rontgenaufnahmen der Hénde: 0.B., Uro-
gramm o.B., Sputum auf The. negativ. — Mehrfach werden Jackson-Anfille beob-
achet, wobei es zu zuckenden Bewegungen der li. Korperseite kommt$, — Der Pat.
wird auf Apydan {dreimal 1 Tablette) eingestellt und in hausérztliche Behandlung
entlassen.

Epikrise. Abgesehen von den keineswegs eindeutigen Roéntgen-
befunden lagen bei einem 35jdhrigen Mann, der mit Kopfschmerzen,

Abb.5. Fall4, Tumorartige Entwicklung einer Meningoencephalitis Besnier-Boeck-Schaumann
(Carotisarteriographie rechts). Verschiebung des Carotissiphons, Hochdringung der Media-Gruppe
und geringe Verlagerung der A. pericallosa durch auffallend geféfiarmen ProzeB im Temporalhirn

Erbrechen, zunehmender Wesensinderung und Uncinatuskrisen erkrankte
und bei dem sich der raumfordernde Proze8 rechts temporal durch
die histologische Untersuchung nach Entfernung der Geschwulst als
epitheloidzellige, skierosierende Granulomatose erwies, keine sonstigen
auf eine Boecksche Krankheit hinweisende Symptome vor.

Fall 5. O.F., kaufminnischer Angestellter, geb. 1923. Familie: 0.B. — Im
Kriege Splitterverletzung der li. Kniescheibe. 1944 SchuBbruch des li. Oberarms mit
Radialisidhmung und Osteomyelitis, die bis 1946 fistelte. Seit dem 5. 10. 1956 ver-
einzelt hirnorganische Anfille mit BewuBtlosigkeit, Zungenbil, Einnissen und vor-
iibergehender kurzer Sprachstérung sowie tonisch-klonischen Zuckungen ohne
Seitenbetonung. Wiederholte stationire Beobachtung im Stédt. Krankenhaus Kiel,
in der Psychiatrischen und Nervenklinik, der Chirurgischen und Medizinischen
Klinik, ohne daf eine befriedigende Diagnose gestellt werden konnte. An den inneren
Organen war kein krankhafter Befund zu erheben. Neurologisch war eine ver-
strichene Nasgolabialfalte re., Steigerung der rechtsseitigen Sehnenreflexe, Ab-
schwachung des Mayerschen Zeichens re. nachweisbar. Es bestanden Wortfindungs-
storungen, litterale und verbale Paraphasien und eine Paragraphie. Im Hirnstrom-
bild waren iiber der li. Hemisphire vermehrt Zwischenwellen, zum Teil auch steilere
Ablidufe nachweisbar. Bei der linksseitigen Carotisarteriographie, die in der Neuro-
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chirurgischen Abteilung der Chirurg. Klinik durchgefiihrt wurde, fand sich kein ein-
deutiger Befund. Der Patient wurde auf Zentropil eingestellt und entlassen (Kran-
kenblatt der Psychiatr. und Nervenklinik der Univ. Kiel, Direktor: Prof. Dr.
G. E. SrorRING von 1956). Der Liquorbefund: 2/3 Zellen, Gesamteiweifl 31,2 mg-%/,,
Globulin 4,8 mg-%/, und minimale Linkszacken in den Goldsol- und Normomastix-
kurven.

Stat. Beobachtung in der Med. Klinik (20. 6.—4. 7. 1957): Trotz der Behandlung
mit Hydantoinpraparaten immer wieder vereinzelt Krampfanfille. — Grofle:
173 cm, Gewicht 71,7 kg, Temperaturen bis 36,8°, Puls um 80, Harnkonzentration
bis 1029, Harnstatus 0.B., BSG: 7/16.— Reizlose Narbe am li. Oberarm. Minimale
Innervationsschwiche der re. Gesichtsseite. EKG und Rontgen-Thorax: 0.B. — Im
Juli 1958 erneute Aufnahme in der Psychiatrischen und Nervenklinik Kiel, weil
immer wieder vereinzelte hinrorganische Anfille aufgetreten waren. — Abducens-
parese li., grobschliagiger Nystagmus beim Blick nach beiden Seiten und nach oben,
die 1i. Pupille ist eine Spur enger, der li. Cornealreflex abgeschwicht, die li. Gesichts-
hilfte zeigt jetzt eine Minderinnervation. Die Armsehnenreflexe waren re., die Bein-
sehnenreflexe li. eine Spur lebhafter. Im Liquor 41/3 Zellen, 38 mg-?/, Gesamteiweil3,
mitteltiefe Linkszacken in Goldsol- und Normomastixkurve. Verschlechterung des
Zustandes, heftiges Erbrechen, BewuBtseinstriibung, Cyanose und ziemlich plotz-
licher Exitus am 3. 8. 1958 (Krankenblatt der Psych. u. Nervenklinik Kiel). —
Neuropathologischer Befund: ,, S. Nr. 491/58. Granulomencephalitis mit Ausbildung
zahlreicher, bevorzugt im unteren Hirnstamm lokalisierter, teils lymphocytér-
histiocytar aufgebauter, teils faserreicher, stellenweise mehr epitheloidzelliger und
mit Riesenzellbildung (mehrkernige vom Langhans-Typ ahnliche, gelegentlich
asteroid bodies enthaltende Riesenzellen) einhergehende Knétchen nach Art des
Morbus Beésnier-Boeck-Schaumann; vereinzelte gefaBlabhéngige bréunlich pigmen-
tierte bandartige corticale und subcorticale Pseudocysten (Priv.-Doz. ULE). An
den tibrigen Organen ergab die Autopsie keinen nennenswerten krankhaften Befund.

Epikrise. Auch dieser 33jihrige Mann erkrankte mit groBen hirn-
organischen Anfillen und anfinglich geringen neurologischen und
elektroencephalographischen Symptomen der linken Hirnhélfte. Nach
Hinzukommen von Hirnnervenausfillen, die auch an einen Prozef der
hinteren Schidelgrube denken lieflen, verstarb der Kranke ziemlich iiber-
ragchend. Erst die Autopsie ergibt, daB es sich um eine, vor allem im
Hirnstamm ausgedehnte Granulomencephalitis handelte.

Nach der Héufigkeit spielen Tumorsyndrome, wie in Fall 4 bei der Diagnose der
ME.B., wie die Ubersicht 2 zeigt, eine gewisse Rolle. Anscheinend wurde aber zeit-
weise der Bericht von LENarRTOWICZ U. ROTHFELD {iber eine sehr ausgeprégte Stau-
ungspaypille tiberwertet.

Viele Kranke mit ME.B. liefen zunachst unter der Diagnose eines Hirntumors
(6,9: Fall 3; 10,14,15,26: Fall 2 und 4; 36,45,55,59—61,64,67,70,73,79,82)’ S0 daB es zu Operati_
ven Hingriffen kam*. H60k sowie GarciNu. Mitarb. beschrieben Kranke mit aus-
gesprochenen Plexustumoren.

Auch Syndrome der hinteren Schadelgrube finden sich im Schrifttum der ME.B.
mehrfach erwdhnt (5:10,18,24,27,2%; Fall 3 und 6; 9:70; Fall 3; 55,53,60; Hall 3; 63),

* Anmerkung bei der Korrekiur. Die nosologische Einordnung der Fille von
WILKE ist allerdings umstritten. Neuerdings setzen sich W. Wiirnscrmer, H. BEr-
THOLD u. G. MOBIUS [Psychiat. Neurol. med. Psychol. (Lipz.) 14, 277 —285 (1962)]
wieder fiir die Eigensténdigkeit dieser Beobachtungen ein.

Arch. Psychiat. Nervenkr., Bd. 204 25
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Tabelle 2. Symptome bes 100 Patienten (92 aus dem Weltschrifttum, 8 eigene
Beobachtungen) mit Meningoencephalitis Besnier-Boeck-Schaumann

Objektive Sympiome

Hemiparese, Pyramidenzeichen rechts

Hemiparese, Pyramidenzeichen links

Spastische Tetraparese

Hemihypaesthesie rechts

Hemihypaesthesie links

sogenannte Hirnwerkzeugstorungen (Aphasie, Apraxie und andere)

Anosmie

Stauungspapille

Papillencdem

Sehnervatrophie

Bitemporale Hemianopsie

Homonyme Hemianopsie

Ptose

Oculomotoriusparese

Trigeminussymptome

Abducensparese

Facialisparese

Statoacusticusausfille (Schwerhérigkeit)

Accessoriusparese

Vagusausfille (auch Gaumensegelparese)

Hypoglossusparese

Diencephale Symptome (Diabetes insipidus, Fettsucht, Hypo-
physensymptom, Eunuchoidismus und andere)

Argyll-Robertsonsches Zeichen

Absolute Pupillenstarre

Blicklahmung oder Blickparese

Ataxie

Rucknystagmus

Jackson-Anfalle

Generalisierte hirnorganische Anfalle

Dammerattacken

Uncinatuskrisen

Cerebellar fits

Zum Teil ungentigend charakterisierte Anfalle

Halluzinationen

Akute exogene Psychosyndrome

Chronische exogene Psychosyndrome (Demenz)

Schlaf-Wachstérungen

Querschnittsbilder

Polyneuritische Bilder

Meningismus

Erhebliche Pleocytosen (iiber 100/3)

MaBige Pleocytosen (8/3—99/3)

Deutliche Eiweilvermehrung (iiber 50 mg-%/,)

MiBige Eiweilvermehrung (30 mg-%/,—49)

Subjektive Symptome

Kopfschmerzen

Erbrechen

Sehstérungen
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v

Nach genauer Herausarbeitung der neurologischen Symptome bei
unseren Kranken und Durchsicht der im Weltschrifttum niedergelegten
Beobachtungen gewannen wir den Eindruck, daB bei der ME.B. genau
so wenig wie beim Lungen-Boeck eine schematische Darstellung moglich
ist. Um uns einen Uberblick zu verschaffen, versuchte ich aus 92 ein-
schligigen Berichten der Weltliteratur und den 8 eigenen Beobachtungen
die Einzelsymptome auszuzéhlen. Die Tab.2 lehrt, dafl bei der ME.B.
praktisch jedes neurologisches Einzelsymptom vorliegen kann.

Tabelle 3. Mitbeteiligung anderer Organe bei der Meningoencephalitis Besnier-Boeck-
Schaumann
(Ausgezahlt sind 100 Fille, 92 aus der Weltliteratur, 8 eigene Beobachtungen)

Lunge 49 Leber 16 Muskel 3
Lymphknoten 44 Parotis 11 Herz 2
Augen 28 Milz 11 Niere 2
Haut 17 Knochen | 7 Pankreas | 2

Gewisse Syndrome sind allerdings besonders hiufig: So das Bild der
chronischen lymphoeytéren Meningitis (wie beim Kranken 1), eine gering-
fiigige, wechselnde Hemispastik oder Tetraspastik mit Krampfanfillen
(Kranker 2), das Syndrom eines hirnatrophischen Prozesses mit Pyra-
midenzeichen und deutlicher Wesensinderung (Kranker 3), Tumor-
syndrome (Kranker 4) und Syndrome der hinteren Schidelgrube (Kran-
ker 5). Differentialdiagnostisch mufl bei Querschnittsbilderns®, Psycho-
sen®, diencephal-hypophysiren Erkrankungen'?.?%4 u.a., gelegentlich
auch beim Bild der myatrophen Lateralsklerose® und der multiplen
Sklerose® eine ME.B. in Betracht gezogen werden.

Besonders wichtig fir die Diagnose der ME.B. ist die Untersuchung
der Augen, der Haut und der inneren Organe. Hier finden sich, wie Tab.3
zeigt, recht oft Verdnderungen die wegweisend werden kénnen.

DaB sich im Lauf der Erkrankung die immunologischen Reaktionen
dndern, ergibt sich aus dem Ausfall der Mendel-Mantouxschen Reaktion.
Nach Mitteilungen im Schrifttum wurden auf etwa 6 Fille mit negativer
MM-Reaktion auch 1 mit positiver Reaktion gesehen. Manche Autoren
meinen, daf der Nickerson-Kveim-Test in der Diagnose der Boeckschen
Krankheit eine Rolle spiele. Eigene Erfahrungen haben wir nicht. Der
Test kann auch in der Praxis kaum angewandt werden, da die Priparie-
rung einer entsprechenden Losung aus Sarkoidgewebe kompliziert ist und
die Reaktion auBerdem erst nach einigen Monaten beurteilt werden kann.
Nur bei 4 von den 100 von mit durchgesehenen Berichten iiber die ME.B.
scheint die Reaktion angewandt worden zu sein. Bei 2 Kranken?53.64
(Fall 1) fiel sie negativ aus, bei 2 anderen Kranken 8 positiv.

25*
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Auf 67 Manner kommen 33 Frauen (Verhiltnis 2:1). Eine Disposition
bestimmter Berufsgruppen war nicht zu ermitteln. Die ME.B. kommt
keineswegs nur bei Skandinaviern und Bewohnern dhnlicher Breiten vor,
sondern tritt z.B. auch hiufig bei Negern auf. Sie trifft, wie andere durch
die Boecksche Krankheit verursachte Organverinderungen, vorzugsweise
Menschen mittleren Lebensalters, ist also bei Greisen und Kindern sehr
selten.

Prognostisch ist die ME.B. etwas ungiinstiger zu beurteilen als die
Boecksche Krankheit anderer Organe. Nicht wenige Patienten sterben
unter Hirndruckzeichen oder nach hirn-organischen Anféllen (siehe
auch %), Doch gibt es auch hier, wie beim Morbus Boeck iiberhaupt jahr-
zehntelange Verldufe und iberraschende — offenbar spontane — Remis-
sionen.

Da die Atiologie unklar ist und im Krankheitsverlauf spontane
Besserungen vorkommen, 148t sich iiber die Therapie wenig sagen. Jeder
unserer Fille wurde in anderer Weise behandelt. In keinem Fall war
der Hrfolg iiberzeugend. Auch die zur Zeit beliebte Behandlung mit
Tuberculostatica und Corticosteroiden, die beim ersten Kranken
angewandt wurde, ergab — auf lange Sicht gesehen — abgesehen von einer
problematischen Besserung der Liquorwerte —keinen eindeutigen Erfolg*.

Zusammenfassung
1. Ausgehend von 8 eigenen Beobachtungen an Kranken mit einer
Meningoencephalitis Besnier-Boeck-Schaumann — bei 6 von ihnen

wurde die Diagnose auch histologisch verifiziert — und nach Durchsicht
von 92 einschligigen Berichten der Weltliteratur wurden die Symptome
und der Krankheitsverlauf eingehend durchgesehen.

2. Die neurologisch-topischen Symptome sind ebenso vielfiltig wie
die des Lungen-Boeck. Vor allem findet man folgende Syndrome: Chro-
nische lymphoeytire Meningitiden, spastische Hemiparesen mit Jackson-
Anfillen, Tetraparesen mit Hirnatrophie und Demenz, Tumorbilder und
Syndrome der hinteren Schéidelgrube. Auch akute Psychosen, Quer-
schnittsbilder, polyneuritische Bilder, Syndrome wie bei der myatrophen
Lateralsklerose oder bei der multiplen Sklerose kénnen die Masken sein,
hinter denen sich eine ME.B. verbirgt.

3. Oft entwickeln sich die neurologischen Verdnderungen schleichend
und unauffallig. Vollstindige Paralysen und andersartige komplette Aus-
fille sind hingegen selten.

* Anmerkung bei der Korrektur. Uber den Wert der Corticoidbehandlung bei
der Boeckschen Krankheit liegen unterschiedliche Meinungen vor (siehe auch 7).
Zumindest in den akut entziindlichen Stadien diirfte aber ein Versuch damit
immer berechtigt sein. K. WormM [tdgl. Praxis 2, 195—206 (1961)] bezeichnet sie
als Methode der Wahl. Er gibt iiber mehrere Wochen hin 40 mg Prednison téglich,
dann Dauerbehandlung mit niedrigeren Dosen.
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4. Die Diagnose ist verhdltnisméBig leicht in zwei Drittel der Fille,
wenn die ME.B. im Rahmen einer allgemeinen Boeckschen Krankheit
mit Lungen-Lymphknoten-Augen-Haut-Leber-Parotis- oder Knochen-
verdnderungen auftritt. Sie ist klinisch fast unmdglich, wenn sich die
Veranderungen auf das Nervensystem beschrinken.

5. Uber die Wirkung der jeweiligen Behandlung kann keine Aussage
gemacht werden.

6. Die Meningoencephalitis Besnier-Boeck-Schaumann war unter
unseren Kranken mit Boeckscher Krankheit haufiger (8°/;) als bisher
bekannt.

Besonderen Dank schulde ich Herrn Prof. Dr. St6rRING, Direktor der Psychiatr.
u. Nervenklinik der Univ. Kiel fiir die Uberlassung der Krankenblitter von O. F.,
Herrn Dr. habil. RosexaAGEN, Schleswig, fiir die Uberlassung der Arteriographien
von H. D. und vor allem Herrn Prof. Dr. Dorgrr, Direktor des Pathol. Institutes der
Univ. Kiel, fiir vergleichende Durchsicht und Beurteilung aller vorliegenden histo-
logischen Praparate. Herrn Priv.-Doz. Dr. ULk verdanke ich den Befund der histo-
logischen Untersuchung von O.F.
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