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Amnestisches Syndrom bei einem Fall mit isolierter
cerebraler Besnier-Boeck-Schaumannscher Erkrankung
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Eine isolierte, sich auf das Gehirn beschrinkende Manifestation des
Morbus Besnier-Boeck-Schaumann (BBS)ist sehr selten (ZoLLINGER, 1941 ;
Asranazy, 1952; BLEISH et al., 1952; KRAEMER et al., 1956 ; PLUMENER
et al., 1957; DEROT et al., 1959). Wir hatten (Gelegenheit, einen solchen
Fall, der klinisch ein korsakowdhnliches Bild geboten hatte, zu unter-
suchen. Bemerkenswerterweise waren die morphologischen Verdnderun-
gen vorwiegend im Bereich des limbischen Systems lokalisiert. Durch
Beobachtungen von GRUNTHAL (1947), ConraD et al. (1951), GLEES et al.
(1952), Hecerin (1953), MEYER et al. (1955), TERzIAN et al. (1955),
WaALKER (1957), PENFIELD et al. (1958) u. a. scheint das limbische System
fir die Funktion des Gedachtnisses und der Merkfahigkeit integrativ
eine wichtige Rolle zu spielen. Aulerdem sind Kerne dieses Systems fiir
die Steuerung des emotionalen Verhaltens von Bedeutung Parrz (1937),
KLtvER et al. (1939), NatHAN et al. (1950), CHAMPMAN et al. (1954),
ScoviLLe (1954), MacLEax (1955), ARERT et al. (1961), VicTor et al.
(1961).

Der von uns beobachtete Fall erscheint wegen der Lokalisation der
pathomorphologischen Verdnderungen als ein weiterer Beitrag zur Be-
deutung des Hippocampus und des Mandelkernes fiir das Gedéchtnis und
die Merkfahigkeit.

Kasuistik

Bei einer 50jahrigen bis dahin gesunden Frau machte sich etwa gleichzeitig mit
Beginn der Menopause ein Nachlassen des Gedéchtnisses bemerkbar: vorhandenes
Wissen stellte sich erschwert, erst nach langem Uberlegen ein. Gleichzeitig war eine
pastose Gewichtszunahme zu verzeichnen. Erst 11/, Jahre spéter, etwa 6 Monate vor
dem Tode wurde die Patientin durch eine nun rasch zunehmende Gedidchtnis-
stérung und Desorientiertheit besonders auffillig. ,,Sie kannte sich nicht mehr aus®,
konnte nicht einkaufen, wufite das Datum nicht, verwechselte Bekannte mitein-
ander und erkannte gelegentlich nahestehende Personen, z. B. die Tochter nicht. Bei
der neurologischen und psychiatrischen Untersuchung 3 Monate vor dem Tod
konnten erhebliche Merkschwiche, Gedéchtnisausfélle und vollige Desorientiertheit
festgestellt werden. Das Altgeddchtnis war relativ besser erhalten: sie konnte ihren
Lehrer mit Namen nennen, kannte ihr Geburtsdatum und wufte, wann der letzte
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Weltkrieg zu Ende war. Zeitlich und értlich und zum Teil zur Person war die Patien-
tin desorientiert, das Kurzgedéchtnis war stark vermindert. Bemerkenswert war
eine relativ gut erhaltene Kritikfahigkeit: 3 Monate vor dem Tod berichtete sie, wie
sie plotzlich in ihrem kleinen Wohnort nicht mehr wullte, wo das Rathaus stand ; als
jemand ihr den Weg zu erkliren begonnen habe, sei ihr alles wieder eingefallen. In
ihrer Sparkasse muBte sie feststellen, daB sie nicht mehr wuBite, wie man eine Uber-
weisung vornimmt; sie habe sich hingesetzt und zugeschaut, wie andere es taten,
dann wuBte sie wieder gut Bescheid. Bei dem dreimonatigen Klinikaufenthalt blieb
die Patientin bis zu ihrem plotzlichen Tode vollig desorientiert, zeigte ein lippisches
Verhalten und euphorische Stimmung. Der Zustand verschlechterte sich zunehmend.
Die Patientin klagte tiber Kopfschmerzen, die auch frither aufgetreten waren. Es
kam zu einem allméhlichen Sprachzerfall. Es gesellten sich Antriebsarmut und
Schlafsucht der tibrigen Symptomatik zu, daneben Erregungszustinde und Wut-
anfille.

Neurologisch verwertbare Verinderungen fand man nicht. Im EEG bestanden
mittelschwere bis schwere Allgemeinverinderungen, die auf erhebliche organische
cerebrale Verdinderungen hinwiesen. Liquor 52/3 Zellen, Gesamteiweif 3,8, Globuline
1,6 Albumine 2,2, Eiweilquotient 0,70, Meinicke negativ.

Die klinische Diagnose lautete: Morbus Pick.

Die Patientin starb plotzlich unter den Zeichen des akuten Herzversagens. Die
Korpersektion und die Untersuchung der verschiedenen Organe erwiesen als Todes-
ursache eine von einer Venenthrombose ausgehende massive Lungenembolie, sonst keine
spezifischen Befunde.

Hirnbefund
Makroskopisch erkannte man eine grauglasige Verfarbung des Gewe-
bes in der Hippocampusregion. Hier war das Gewebe von feinstgranulérer
Beschaffenheit, Weiter schienen sich die Verdnderungen auf beide Nuclei
Amygdalae und entlang des Ufers des 3. Ventrikels zu erstrecken.
Makroskopisch imponierten die Gewebsverdnderungen als tumorver-
déchtig.

Mikroskopiseher Befund

Das histologische Bild wurde beherrscht von zahlreichen, meist
perivasculdr gelegenen Epitheloidzellgranulomen, welche von einem mehr
oder weniger ausgepriagten Saum von Rundzellen umgeben waren. Rela-
tiv héufig traf man am Rande mehrkernige groBe Zellen vom Typ der
Langhansschen Riesenzellen. Mehrfach trugen diese Zellen typische
doppelbrechende Einschliisse, die sogenannten Schaumann-Kérperchen.
Auch Astroid-Bodys waren zu beobachten. Neben den lymphocytiren
und plasmacelluldren Infiltraten war es in den betroffenen Regionen zu
einer starken Reaktion seitens der Makro- und Mikroglia gekommen.
Nicht selten traf man auf Zellen mit langlichen oder ovalen Kernen, deren
Cytoplasma von mehreren groBen Vacuolen vollig ausgefiillt war. Diese
entsprachen den Russelschen Koérperchen als Varianten der Plasma-
zellen. Verkésung und zentrale Nekrosen wurden nicht gefunden, ebenso-
wenig TBC-Bakterien in Spezialfirbungen. Trotz starker perivasculérer
Zellproliferationen waren Veréinderungen 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 hauptsichlich in der grauen Substanz lokalisiert. Gemessen an der
Stirke der pathologischen Veranderungen waren die Nervenzellen geringer
betroffen, dennoch war es im Bereich der stirksten ProzeBausbreitung zu
erheblichen Nervenzelluntergingen und regressiven Verdnderungen an
den Ganglienzellen gekommen. Schwere Markverianderungen lagen nicht
vor. Ausgeprigte Reticulofaserbildung innerhalb der Granulome.

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

Abb. 1. Mehrere Epitheloidzellgranulome mit Rundzellensaum. Diffuse Proliferation
der Makro- und Mikroglia, hiunfige Rundzellinfiltrate, einzelne Riesenzellen, Nissl-
Férbung, ca. 60fach vergroBert

Lokalisation

Das Besondere an dem Befund, unter Beriicksichtigung des kiinischen
Bildes, war die Lokalisation der Verdnderungen. Sie waren doppel-
seitig, symmetrisch (Abb.2), sich hauptséchlich an der grauen Substanz
orientierend und auf medio-basale Strukturen beschrinkt. Die stérksten
Verdnderungen fanden sich im Infundibulum, im Mandelkern (sémtliche
Kerngruppen ergreifend) und in vorderen Teilen des Ammonshorns und
des Gyrus parahippocampalis (Abb.3aund b). Die erste, zweite und dritte
Temporalwindung blieben verschont.



92 P. MEERAEIN und M. JAMADA:

Abb.2. Symmetrischer Befall der vorderen Anteile der Hippocampusregion. Dis-
seminierte kleine Herde am Boden des 3. Ventrikels. Nissl-Farbung 2 fach vergroBert

Abb.3. a Nucleus Amygdalae. Massive Durchsetzung des Kernes von kleinen, meist
perivasculdren Granulomen und starker Gliareaktion. b Ausgeprigte granulomatose
Verinderungen im Hippocampus. Nissl-Farbung 3fach vergrofiert

Die Verénderungen erstreckten sich von dem leicht befallenen Septum
pellucidum mit Einbeziehung der medio-basalen Orbitalwindungen tiber
die Corpora mamillaria, welche nur mittelgradig befallen waren, zum
Boden des 3. Ventrikels und dessen laterobasales Ufer, hier das Terri-
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torium ventriculare des Thalamus am Rande mitergreifend bis zur Hippo-
campusregion beiderseits. Die Nuclei Amygdalae waren besonders stark
befallen (Abb.3a). Zwar fanden sich vereinzelt kleine Granulome hier und
da, auch in den iibrigen Regionen des Gehirns, doch waren sie angesichts
des massiven Befalls der beschriebenen Strukturen unbedeutend. Es
waren somit im wesentlichen grofe Teile des limbischen Systems befallen.

Diskussion

Wihrend eine Beteiligung des Nervensystems im Rahmen eines genera-
lisierten Morbus Boeck nicht allzuselten ist, sind bis heute nur wenige
Fille von isoliertem cerebralen Befall mitgeteilt worden. Bei unserem
Fall waren wihrend des klinischen Aufenthaltes keine Symptome seitens
anderer Organe aufgetaucht. Auch bei der allgemeinen Korpersektion
und der Routine-Histologie der Organe fanden sich keine granulomatosen
Verdnderungen. Ebenso ergab die nachtréigliche Durchsicht der Priaparate
keinen Hinweis fiir einen anderweitigen Organbefall; somit kann mit
einiger Wahrscheinlichkeit ein isolierter cerebraler Prozell angenommen
werden. Das histologische Bild entsprach der encephalitischen Form der
BBS-Erkrankung und stimmte mit den typischen in der Literatur an-
gegebenen Merkmalen (ZoLLINGER, 1941; Essmrrizretal., 1951; ZEMAN,
1952, 1958; WILkE, 1953 ; RoBERT, 1962; HAZEGHT, 1964) iiberein.

Krankheitsdauer, chronischer Verlauf und Alter der Patientin fiigen
sich in den Rahmen der fiir BBS ermittelten Verlaufsform (Essrrrrer,
1951; Hazrcnr, 1964). Die Hypophyse stellt eine der hiufigsten Pradilek-
tionsstellen der Erkrankung dar. In unserem Falle war eine stirkere
Beteiligung des Infundibulums zu beobachten. Die Hypophyse selbst war
mikroskopisch nicht untersucht worden. Die Bevorzugung basaler Struk-
turen gerade bei der encephalitischen Form des BBS ist wiederholt
beobachtet worden (Esserrisretal., 1951; Zorrincar, 1941; ZEMAN,
1952 ; WILKE, 1953, 1956). Das Besondere an unserem Fall ist die strenge
Symmetrie und der Befall wichtiger Teile des limbischen Systems. Bei
der Héufigkeit der Lokalisation in den basalen Regionen ist ein lokaler
Faktor nicht auszuschlieBen. Das klinische Bild kann bei dem cerebralen
Befall des Morbus Besnier-Boeck-Schaumann je nach Starke, Ausdehnung
und Lokalisation des Prozesses erheblich variieren. Vielfach imponierte
das Bild als Tumor oder diffuse Encephalomeningitis (PATrRY, 1943;
Zanavnetal., 1947 ; CoLOVER, 1948 ; ESSELLIER etal., 1951 ; ASKANAZY, 1952;
Brrisy, 1952;Ross, 1955; KrarmERetal., 1956 ; CArEs et al., 1957 ; JEFFER-
SoN, 1957 ; Deroretal., 1959; Comretal., 1962; RoBERT, 1962; HazrcwHT,
1964). Dali bei unserem Falle eine ungewdhnliche klinische Symptoma-
tik mit relativ scharf begrenzten, sich auf Strukturen des limbischen
Systems beschrdnkenden morphologischen Verdnderungen zusammen-
trifft, mub als ein Hinweis fiir die Bedeutung dieser Hirnteile fiir die Funk-
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tionsfahigkeit des Gedéchtnisses und der Orientierung gedeutet werden.
Bei der Patientin stand iiber mehrere Monate das Syndrom einer erheb-
lichen Merkschwiéiche, Desorientiertheit und einer Gedichtnisstérung im
Vordergrund klinischer Symptomatik. Die schwersten Verdnderungen
fanden sich im Mandelkern und im Hippocampus beiderseits. Somit ist
dieser Fall ein weiterer Beitrag zur Bedeutung des Hippocampus und des
Nucleus Amygdalae fiir das Gedédchtnis und die Merkfihigkeit. PEx-
FIELD 0. MILLNER (1958) berichteten tiber Gedéchtnisausfille bei beid-
seitigen Hippocampuslisionen. Ebenfalls konnten schwerste Gedachtnis-
storungen nach beidseitiger Abtragung des Hippocampus von TERZIAN u.
Mitarb. beobachtet werden. Andererseits scheint eine partielle Lésion des
limbischen Systems, vor allem der Corpora mamillaria, wie sie bei der
Wernickeschen Pseudoencephalitis vorliegt, in einem hohen Prozentsatz
zu Verwirrtheitszustdnden und Desorientiertheit zu fithren. Diese Tat-
sache konnten wir an eigenem Material nachpriifen. Ebenfalls scheint
bei Alzheimerscher Erkrankung und seniler Demenz eine gewisse Akzen-
tuierung der morphologischen Verdnderungen im Nucleus Amygdalae und
in der Ammonshornregion vorzuliegen, wie wir bei einem groBeren Mate-
rial an Alterserkrankungen des Gehirns beobachtet haben. Dieser letzt-
erwihnten Tatsache kann allerdings nur geringere Bedeutung beigemes-
sen werden, da bei dieser Alterserkrankung groBe Teile der Rinde
ebenfalls die pathologischen Verdnderungen aufweisen.

Diese Indizien veranlassen uns, einen Zusammenhang zwischen den
geschilderten Verénderungen in unserem Falle und dem klinischen Bild
eines Korsakowsyndroms anzunehmen.

In den letzten 2 Monaten vor dem Tod zeigte die Patientin haufig
heftige Wutanfélle (bei einer solchen Situation biB sie einer Pflegerin in
die Hand). Affektive Ubererregbarkeit ist bei Reizungen und Alterationen
des limbischen Systems beobachtet worden (Sp1EGEL, 1940; CHAPMAN et
al., 1954; RosvoLDp et al., 1854; MacLEaN, 1955 u. a.).

Zusammenfassung

Bei einer 52jdhrig verstorbenen Frau wurde ein isolierter cerebraler
Befall von M. BBS autoptisch festgestellt. Das histologische Bild ent-
sprach den bekannten Verdnderungen bei dieser Erkrankung, welche sich
differentialdiagnostisch gut abgrenzen lieB. Klinisch waren seit 2 Jahren
vor dem Tode Gedachtnisstérungen aufgefallen. Etwa 6 Monate vor dem
Tod bestand eine ausgeprigte Desorientiertheit und Merkschwache neben
Gedéachtnisstérungen. Die klinische Diagnose war Morbus Pick. Morpho-
logisch war das Bild durch eine symmetrische, sich hauptséchlich auf beide
Nuclei Amygdalae und Hippocampusregion, die Corpora mamillaria
sowie das Infundibulum beschrinkende ProzeBausbreitung charakteri-
siert. Eg lag nahe, das klinische Bild mit dem anatomischen Substrat in
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Verbindung zu setzen. Die Bedeutung der befallenen Teile des limbischen
Systems fiir die Gedéchtnisfunktion und fiir die Orientierung wurden
diskutiert.

Fiir die Uberlassung der klinischen Unterlagen danken wir Herrn Prof. L. Bau-
MER, Direktor der Nervenklinik Bamberg.
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