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Eine isolierte, sich auf  das Gehirn beschrankende Manifestation des 
MorbusBesnier-Boeek-Schaumann (BBS)ist  sehr selten (ZoLLINGER, 1941; 
ASKANAZY, 1952; BLEISH et al., 1952; K~AEME~ et al., 1956; PLUMEI~ER 
et al., 1957; DEROT et al., 1959). Wir  ha t ten  Gelegenheit, einen solehen 
Fall, der kliniseh ein korsakowahnliches Bild geboten hatte,  zu unter- 
suehen. Bemerkenswerterweise waren die morphologisehen Veranderun- 
gen vorwiegend im Bereich des limbischen Systems lokalisiert. Durch 
Beobachtungen  yon  Gt~t~NTHAL (1947), CONRAD et al. (1951), GLEES et al. 
(1952), HECCLZN (1953), MEYER et al. (1955), TE~ZZAN et al. (1955), 
WALKER (1957), ~DENFIELD et al. (1958) u. a. seheint das limbische System 
ffir die Funk t ion  des Gedachtnisses und der Merkfahigkeit integrat iv 
eine wichtige l~olle zu spielen. Aul~erdem sJnd Kerne dieses Systems f/ir 
die Steuerung des emotionalen Verhaltens yon Bedeutung PAr]~Z (1937), 
KLi~VER et a]. (1939), NATHAN et al. (1950), CHAMPMAN et al. (1954), 
SCOVILLE (1954), MAcLEAN (1955), AK]~T et ah (1961), VICTOR et al. 
(1961). 

Der von uns beobachtete  Fall erscheint wegen der Lokalisat ion der 
pathomorphologischen Veranderungen als ein weiterer Beitrag zur Be- 
deutung des Hippoeampus  und  des Mandelkernes ffir das Gedichtnis  und  
die Merkf~higkeit. 

Kasuistik 
Bei einer 50j~hrigen bis dahin gesunden Frau machte sich etwa gleichzeitig mit 

Beginn der Menopause ein Naehlassen des GedEchtnisses bemerkbar: vorhandenes 
Wissen stellte sich erschwert, erst nach langem ~berlegen ein. Gleichzeitig war eine 
past6se Gewichtszunahme zu verzeichnen. Erst ll/2 Jahre spEter, etwa 6 Monate vor 
dem Tode wurde die Patientin durch eine nun rasch zunehmende Ged/ichtnis- 
st6rung und Desorientiertheit besonders auff~illig. ,,Sie kannte sich nicht mehr aus", 
konnte nicht einkaufen, wuBte das Datum nicht, verwechselte Bekannte mitein- 
ander und erkannte gelegentlich nahestehende Personen, z.B. die Tochter nicht. Bei 
der neurologischen und psychiatrischen Uatersuchung 3 Monate vor dem Tod 
konnten erhebliche MerkschwEche, Ged~chtnisausf/ille und vSllige Desorientiertheit 
festgestellt werden. Das Altged~ehtnis war relativ besser erhalten: sie konnte ihren 
Lehrer mit Namen nennen, kannte ihr Gebnrtsdatum und wul~te, wann der letzte 
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Weltkrieg zu Ende war. Zeitlich und 5rtlich und zum Tell zur Person war die Patien- 
tin desorientiert, das Kurzged~ch~nis war stark vermindert. Bemerkenswert war 
eine relativ gut erhaltene Kritikf~higkeit: 3 Monate vor dem Tod berichtete sie, wie 
sie plStzlich in ihrem kleinen Wohnort nicht mehr wugte, wo das t~athaus stand; ale 
jemand ihr den Weg zu erkl~ren begonnen habe, sei ihr ~lles w ide r  eingefallen. In 
ihrer Sparkasse mugte sie feststellen, d ~  sie nicht mehr wugte, wie m~n eine tdber- 
weisung vornimmt; sie habe sich hingesetzt und zugeschaut, wie andere es taten, 
dann wugte sic wieder gut Bescheid. Bei dem dreimonatigen K]inikaufenthalt blieb 
die Patientin bis zu ihrem lol5tzlichen Tode vSllig desorientiert, zeigte ein l~ppisches 
VerhMten und eulohorisehe Stimmung. Der Zustand verschlechterte sich zunehmend. 
Die Patientin lflagte iiber Kopfschmerzen, die ~uch frtiher aufgetreten waren. Es 
kam zu einem allm~hlichen SprachzerfM1. Es gesellten sich Antriebsarmut und 
Schlafsucht der iibrigen Symlotomatik zu, daneben Erregungszust~nde und Wut- 
anf~lle. 

Neuro]ogisch verwertbare Ver~nderungen land man nicht. Im EEG bestanden 
mittelschwere bis schwere Allgemeinver~nderungen, die auf erhebliche organische 
cerebrMe Ver~inderungen hinwiesen. Liquor 52/3 Zellen, Gesamteiweig 3,8, Globuline 
1,6 Albumine 2,2, Eiweigquotient 0,70, Meinicke negativ. 

Die klinisehe Diagnose lautete: Morbus Pick. 
Die Pagientin starb plStzlich unger den Zeichen des aku~en tIerzversagens. Die 

KSrpersektion und die Untersuchung der verschiedenen 0rgane erwiesen als To&s- 
ursache eine yon einer Venenthrombose ausgehende massive Lungenembolie, sonst keine 
spezifischen Befunde. 

I I i rnbefund  

Makroskopisch  e rkann te  m a n  eine grauglasige Verf~rbung des Gewe- 
bes in der  Hippocampusreg ion .  Hie r  war  das  Gewebe yon fe ins tgranul~rer  
Beschaffenheit ,  We l t e r  schienen sich die Veri~nderungen auf  beide Nuclei  
A m y g d a l a e  und  ent lang  des Ufers des 3. Ventr ikels  zu ers t reeken.  
Makroskopisch  imponie r t en  die Gewebsver~nderungen  als tumorver -  
d~chtig.  

Mikroskopischer Befund 
Das histologische Bi ld  wurde  beher rseh t  yon  zahlreichen,  meis t  

perivasculi~r gelegenen Epi the lo idze l lg ranulomen,  welche yon e inem mehr  
oder  weniger  ausgeprggten  Saum yon  Rundze l len  umgeben  waren.  Rela-  
t iv  hi~ufig t r a f  m a n  am l~ande mehrkern ige  groge Zellcn vom T y p  der 
Langhansschen  Riesenzellen.  Mehrfach t rugen  diese Zellen typ i sche  
doppe lbrechende  Einschlfisse, die sogenannten  Schaumann-KTrperchen .  
Aneh  As t ro id -Bodys  waren  zu beobachten .  Neben  den lymphocyt /~ren 
und  p lasmaeel lu l~ren  In f i l t r a t en  w~r es in den betroffenen Regionen zu 
einer s t a rken  l~eakt ion seitens der  Makro- und  Mikrog]i~ gekommen.  
Nich t  sel ten t r a f  m a n  auf  Zellen mi t  l/~nglichen oder ovalen Kernen ,  deren  
Cy top la sma  yon  mehreren  groBen Vaeuolen v611ig ausgefi i l l t  war.  Diese 
en t spraehen  den  Russelschen KSrpe rchen  als Var i an t en  der  P lasma-  
zellen. Verk/~sung und  zentra le  Nekrosen  wurden  n icht  gefunden,  ebenso- 
wenig TBC-Bak te r i en  in  Spezialf/~rbungen. Trotz  s t a rker  perivascul/~rer 
Zel lprol i fera t ionen waren  Ver~nderungen  im Sinne einer Heubnerschen  
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Arteriitis nicht vorhanden. Die Beteiligung der Meningen war gering und 
nur in der Basalregion gelegentlich zu beobachten. Die Granulationen 
waren haupts~chlich in der grauen Substanz ]okalisiert. Gemessen an der 
St~rke der pathologischen Vers waren die Nervenzellen geringer 
betroffen, dennoch war es im Bereich der st~rksten ProzeBausbreitung zu 
erheblichen Nervenzellunterg~ngen und regressiven Vergnderungen an 
den Ganglienzellen gekommen. Schwere Markver~nderungen l~gen nicht 
vor. Ansgepragte t~eticulofaserbildnng innerhalb der Granulome. 

Das histologische Bild entsprach also ganz dem cerebralen BBSschen 
Granulom vom encephalitischen Typ (Abb. 1). 

Abb. 1. Mehrere Epitheloidzellgr~nulome mit Rundzellensaum. Diffuse Proliferation 
der Makro- und ~r h~ufige Rundzellinfi]trate, einzelne ]~iesenze]len. Niss]- 

F~rbung, c~. 60fach vergrSl~ert 

Lokalisation 
Das Besondere an dem Befund, unter Beriicksichtigung des klinischen 

Brides, war die Lokalisation der Vers Sie w~ren doppel- 
seitig, symmetrisch (Abb.2), sich haupts~chlich an der grauen Substanz 
orientierend und anf medio-basale Strukturen beschr~nkt. Die st~rksten 
Vergnderungen fanden sich im Infundibulum, im Mandelkern (s~mtliche 
Kerngruppen ergreifend) und in vorderen Teilen des Ammonshorns und 
des Gyrus parahippocampalis (Abb. 3 a und b). Die erste, zweite und dritte 
Temporalwindung blieben verschont. 
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Abb. 2. Symmegrischer Befall der vorderen Anteile der Hippocampusregion. Dis- 
seminierte kleine Herde am Boden des 3. Ventrike]s. Nissl-F~rbung 2 fach vergr613ert 

Abb. 3. a Nucleus Amygdalae. Massive Durchsetzung des Kernes yon kleinen, meist 
perivasculi~ren Granulomen und starker Gliareak~ion. b Ausgepr/igte granulomatSse 

Ver/inderungen im Hilopocampus. Nissl-Fiirbung 3fach vergrSBert 

Die Ver/~nderungen e rs t reck ten  sieh yon  dem leieht  befal lenen Sep tum 
pe l luc idum mi t  E inbez iehung  der  medio-basa len  Orb i ta lwindungen  fiber 
die Corpora  mamil la r ia ,  welehe nur  mi t t e lg rad ig  befal len waren,  zum 
Boden  des 3. Ventr ikels  und  dessen la te robasa les  Ufer,  hier  das  Terri-  
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torium ventriculare des Thalamus am Rande mitergreifend bis zur Hippo- 
eampusregion beiderseits. Die Nuclei AmygdMae waren besonders stark 
befallen (Abb. 3 a). Zwar fanden sieh vereinzelt kleine Granulome hier und 
da, aueh in den fibrigen Regionen des Gehirns, doch waren sie angesiehts 
des massiven Befalls der beschriebenen Strukturen unbedeutend. Es 
waren somit im wesentliehen groBe Tefle des limbisehen Systems befallen. 

Diskussion 
W~hrend eine Beteiligung des Nervensystems im I~ahmen eines genera- 

lisierten Morbus Boeck nicht allzuselten ist, sind bis heute nur wenige 
F/tlle yon isoliertem eerebralen Befall mitgeteilt worden. Bei unserem 
Fall waren w~hrend des klinischen Aufenthaltes keine Symptome seitens 
anderer Organe aufgetaucht. Auch bei der allgemeinen K6rpersektion 
und der l~outine-Histologie der 0rgane fanden sich keine granulomatSsen 
Vergnderungen. Ebenso ergab die naehtrggliche Durehsieht der Pr/~parate 
keinen Hinweis fiir einen anderweitigen 0rganbefall; somit kann mit 
einiger Wahrseheinliehkeit ein isolierter cerebraler ProzeB angenommen 
werden. Das histologisehe Bfld entspraeh der encephalitisehen Form der 
BBS-Erkrankung und stimmte mit den typischen in der Literatur an- 
gegebenen Merkmalen (ZoLLrSGS~, 194i ; ESS~LIER et al., 1951; ZSMAS, 
1952, 1958; WrcK~, 1953; ROBERT, 1962; HAZEG~II, 1964) iiberein. 

Krankheitsdauer, chronischer Verlauf und Alter der Patientin f/igen 
sieh in den Rahmen der fiir BBS ermittelten Verlaufsform (EssELLIS~, 
1951 ; ItazEcI~i, 1964). Die IIypophyse stellt eine der h~ufigsten Pr/tdilek- 
tionsstellen der Erkrankung dar. In unserem Falle war eine st/trkere 
Betefligung des Infundibulums zu beobachten. Die Hypophyse selbst war 
mikroskopiseh nieht untersucht worden. Die Bevorzugung basaler Struk- 
turen gerade bei der eneephalitischen Form des BBS ist wiederholt 
beobaehtet worden (EssELLI~ et al., 1951; ZOLLINC~, 1941; ZEMA~, 
1952 ; WrLKS, 1953, 1956). Das Besondere an unserem Fall ist die strenge 
Symmetric und der Befall wiehtiger Tefle des limbisehen Systems. Bei 
der H~ufigkeit der Lokalisation in den basalen Regionen ist ein lokaler 
Faktor  nicht auszusehlieBen. ])as klinisehe Bild kann bei dem cerebralen 
Befall des Morbus Besnier-Boeek-Schaumann je naeh St~rke, Ausdehnung 
und Lokalisation des Prozesses erheblich varfieren. Vielfach imponierte 
das Bild als Tumor oder diffuse Encephalomeningitis (PATRY, 1943; 
Z~gN et al., 1947 ; COLOV~, 1948 ; ESSELLISR etal., 1951 ; ASKANAZY, 1952; 
BLmSI~, 1952 ;Ross, 1955;KRA~ME~et al., 1956 ;CA~sS et al., 1957 ; J~FS~-  
soN, 1957 ; D~RoTetal., 1959 ; COM~ et al., 1962 ; ROBSRT, 1962 ; HAzscm, 
1964). DaB bei unserem Falle eine ungew6hnliehe klinisehe Symptoma- 
tik mit relativ scharf begrenzten, sich auf Strukturen des limbisehen 
Systems beschr/~nkenden morphologischen Ver/tnderungen zusammen- 
trifft, mul3 als ein Hinweis fiir die Bedeutung dieser Hirnteile f~r die Funk- 
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tionsf~higkeit des Ged/ichtnisses und der Orientierung gedeutet werden. 
Bei der Patientin stand fiber mehrere Monate das Syndrom einer erheb- 
lichen Merkschw~che, Desorientiertheit und einer Ged/ichtnisst6rung im 
Vordergrund klinischer Symptomatik. Die schwersten Ver~nderungen 
fanden sich im Mandelkern and im ttJppocampus beiderseits. Somit ist 
dieser Fall ein weiterer Beitrag zur Bedeutung des Hippocampus und des 
Nucleus Amygdalae ffir das Ged/s und die Merkfi~higkeit. PE~- 
gInLD u. M~L~E~ (1958) berichteten fiber Geds bei beid- 
seitigen Hippocampusl~sionen. Ebenfalls konnten schwerste Gedi~chtnis- 
st6rungen naeh beidseitiger Abtragung des Hippoeampus yon TnnzIA~ u. 
Mitarb. beobaehtet werden. Andererseits seheint eine partielle L~sion des 
limbisehen Systems, vor allem der Corpora mamillari~, wie sie bei der 
Wernickeschen Pseudoeneephalitis vorliegt, in einem hohen Prozentsatz 
zu Verwirrtheitszusti~nden und Desorientiertheit zu ffihren. Diese Tat- 
sache konnten wir an eigenem Material naehprfifen. Ebenfalls scheint 
bei Alzheimerscher Erkrankung und senfler Demenz eine gewisse Akzen- 
tuierung der morphologisehen Ver~nderungen im Nucleus Amygda]ae und 
in der Ammonshornregion vorzuliegen, wie wir bei einem gr6~eren Mate- 
rial an Alterserkrankungen des Gebirns beobaehtet haben. Dieser letzt- 
erwiihnten Tatsache kann ullerdings nur geringere Bedeutung beigemes- 
sen werden, da bei dieser Alterserkrankung groBe Teile der Rinde 
ebenfalls die pathologischen Veri~nderungen aufweisen. 

Diese Indizien veranlassen uns, einen Zusammenhang zwischen den 
geschilderten Veri~nderungen in unserem Falle und dem klinisehen Bild 
eines Korsakowsyndroms anzunehmen. 

In den letzten 2 Monaten vor dem Tod zeigte die Patientin h~ufig 
heftige Wutanf~lle (bei einer solchen Situation bii~ sie einer Pflegerin in 
die It~nd). Affektive Obererregbarkeit ist bei Reizungen and Alterationen 
des limbischen Systems beobaehtet worden (SPIEGEl, 1940; C~Ae~A~ et 
al., 1954; l~osvoLn et al., 1954; MAcL~A~, 1955 u. a.). 

Zusammenfassung 
Bei einer 52j/ihrig verstorbenen Frau wurde ein isolierter eerebraler 

Befall yon M. BBS autoptisch festgestellt. Das histologische Bild ent- 
sprach den bekannten Ver/~nderungen bei dieser Erkrankung, welehe sich 
differentialdiagnostisch gut abgrenzen lieS. Klinisch waren seit 2 Jahren 
vor dem Tode Ged/~chtnisst6rungen aufgefallen. Etwa 6 Monate vor dem 
Tod bestand eine ausgepr~gte Desorientiertheit und Merkschw/~che neben 
Geds Die klinische Diagnose war Morbus Pick. Morpbo- 
]ogisch war das Bild durch eine symmetrische, sich haupts~chlich aufbeide 
Nuclei Amygdalae und Hippocampusregion, die Corpora mamillaria 
sowie das Infundibulum besehr~nkende Prozel~ausbreitung charakteri- 
siert. Es lag nahe, das klinische Bild mit dem anatomischen Substrat in 
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Verbindung zu setzen. Die Bedeutung  der befal lenen Teile des l imbisehen 
Systems fiir die Ged~ehtnisfunkt ion und  fiir die Orient ierung wurden  
diskutiert .  

Fiir die [Tberlassung der klinischen Unterlagen danken wir Herrn Prof. L. BAU- 
~ER, Direktor der Nervenklinik Bamberg. 
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