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Basale Meningitis mit Hirnstamminsult

bei Morbus Boeck

Der Befall des zentralen Nervensystems
ist eine seltene Manifestation der Sar-
koidose und aufgrund des uncharakte-
ristischen klinischen Erscheinungsbildes
schwierig zu diagnostizieren. Zusdtzlich
bestehen keine spezifischen nichtinvasi-
ven Tests, so dass die Diagnose in der
Annahme, dass es sich um eine System-
erkrankung mit Beteiligung des zentra-
len Nervensystems (ZNS) handelt,
letztendlich durch das Erfiillen verschie-
dener Kriterien gestellt wird. Dazu ge-
horen neben der neurologischen Symp-
tomatik unter anderem der Kveim-Test,
die Untersuchung des Liquors und der
histologische Nachweis nichtverkdsen-
der, epitheloidzelliger Granulome, der
tiberlicherweise aus transbronchial ge-
wonnenem Gewebematerial gelingt
(Radziwill et al., Nervenarzt 1995; 66:
915). Einen besonders wichtigen Platz im
diagnostischen Ablauf nimmt aufgrund
ihrer hohen Sensitivitit die kontrast-
mittelverstirkte Magnetresonanztomo-
graphie (MRT) ein (Pickuth et al,
Radiologe 1999, 39: 889).

Wir berichten tiber eine junge Patientin,
deren MRT die typischen Veranderungen
beim Befall der basalen Meningen durch
die Sarkoidose und als seltene Komplika-
tion einen Hirnstamminsult dokumen-
tierte.

Fallbeschreibung

Die 29-jdhrige Patientin litt seit bereits
einem Jahr an rezidivierenden Kopf-
schmerzen, die sie als dauerhaften Druck
empfand. Zusdtzlich traten im letzten
halben Jahr vor Hospitalisation 1 -2-mal
wochentlich kurzdauernde Stérungen
der Sensibilitit mit Pardsthesien im
linken Arm, Bein und in der linken
Gesichtshilfte auf. Frithzeitig wurde eine
neurologische Abklirung vorgenom-
men, wobei der klinische Status keine
Ausfdlle zeigte. Die nativ durchgefiihrte
MRT zeigte keine intrakranielle Patho-
logie. Die Beschwerden wurden zu
diesem Zeitpunkt als Migraine accom-
pagnée interpretiert.

Im weiteren Verlauf kam es zu einer
Zunahme der oben beschriebenen
Symptome sowie zu einer Antriebsver-
minderung und einer Abnahme der Leis-

tungsfahigkeit, wodurch der Verdacht
auf eine zusdtzliche depressive Symp-
tomatik gedufRert und die antidepressive
Medikation begonnen wurde.

Am Tag der notfallmdRigen, stationdren
Aufnahme bemerkte die Patientin Krib-
belpardsthesien in der ganzen linken
Korperhalfte, die sie in dieser Intensitat
noch nie erlebt hatte. In der klinischen
Eintrittsuntersuchung fielen ein positi-
ves Babinski-Zeichen links, eine Prona-
tion der linken oberen Extremitdt, ein
Absinken der linken unteren Extremitat
und ein multidirektioneller Blickrich-
tungsnystagmus auf. Aufgrund dieser
Befunde wurde der Verdacht auf einen
Hirnstammprozess erhoben. Die MRT
des Neurokraniums dokumentierte in
der T,- und der Diffusionswichtung eine
umschriebene, im Territorium der
rechtsseitigen, perforierenden, kurzen
und langen zirkumferenten Aste der
Art. cerebelli superior und Art. cerebri
posterior (P2-Segment) lokalisierte Hy-
perintensitdt (Abb.1, 2) im Hirnstamm,
die einen deutlich erniedrigten Diffusi-
onskoeffizienten aufwies (Abb. 3). Nach
der intravendsen Gabe von Kontrast-
mittel zeigte sich eine feinnoduldre
leptomeningeale Anreicherung im Be-
reich der basalen Meningen und des
Tentoriums mit einer markanten Ver-
dickung des Hypophysenstieles
(Abb.4), sowie deutlich weniger aus-
geprdgt iiber der Konvexitdt des supra-
tentoriellen Hirnparenchyms. Im
Hirnstamm fand sich keine Blut-Hirn-
Schrankenstoérung. Die Liquoruntersu-
chungergab eine monozytare Pleozytose
von 49 x 10%/1 (Norm 1.1-1.9), eine Er-
héhung des Gesamtproteins auf
1982 mg/l (Norm 180-480), ein erhoh-
tes Lactat von 2.8 mmol/l (Norm 1.1 -
1.9), ein erniedriger Glucosewert mit
1.1 mmol/l (Norm 2.2-4.2) und eine
leicht erhohte Aktivitit des Angioten-
sin-converting-Enzyms von 7 U/l (Norm
<3). Bis auf eine Hyponatridmie von
127 mmol/l (Norm 131-142) war die
weitere Labordiagnostik des Liquors
und des peripheren Blutes unauffillig,
insbesondere gab es keine Hinweise auf
die hdufigsten zerebralen Infektionen
(Herpes, Varizellen, FSME, Lues, Borel-
liose, HIV, Masern, Rételn, Tuberkulose).
Aufgrund dieser Befunde wurde der Ver-
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Abb.1 Hirnstamminfarkt: Die axiale T,-ge-
wichtete (TSE-Technik, TR 3800 ms, TE 90/
2ms) Sequenz zeigt eine umschriebene,
rechtsseitig lokalisierte Hirnstammldsion mit
hoher Signalintensitat (Pfeil).

Abb.2 Hirnstamminfarkt: Das axiale Diffu-

sions-gewichtete Bild (EPI-SE-Technik,
b, = 1000) zeigt eine hohe Signalintensitat
an gleicher Lokalisation wie das T,-gewichtete
Bild (Pfeil).

dacht auf eine Neurosarkoidose mit
einem Hirnstamminfarkt als Komplika-
tion gestellt. Zur weiterfiihrenden Diag-
nostik erfolgte die Computertomogra-
phie (CT) des Thorax: Es konnten patho-
logisch vergroRerte Lymphknoten im
Mediastinum dargestellt werden; Hin-
weise fiir eine Mitbeteiligung des Lun-
genparenchyms bestanden nicht. Der
Nachweis nichtverkdsender Granulome
gelang anschlieBend bei der histolo-
gischen Aufarbeitung von transbronchial
gewonnenem  Biopsiematerial aus
mediastinalen Lymphknoten.
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Der interessante Fall

Abb.3 Hirnstamminfarkt: Im axialen Diffu-
sionskoeffizientenbild (ADC) weist die Ldsion
aus Abbildung 1 und 2 einen emiedrigten
Diffusionskoeffizienten auf (Pfeil).

Abb.4  Neurosarkoidose: In der axialen T;-
gewichteten MRT (SE-Technik, TR600 ms,
TE 14/Ims) kommen nach intravenéser Kon-
trastmittelgabe feinnoduldre, meningeale An-
reicherungen, die v.a. infratentoriell gelegen
sind, zur Darstellung (Pfeil). Ferner zeigt sich
eine Hyperintensitat im Bereich des Hypo-
physenstiels (Pfeilspitze).

Die umgehend eingeleitete immunsup-
pressive Therapie mit initial hochdosier-
ten Steroiden in Kombination mit
Azathioprin fiihrte zu einer schnellen
Besserung der bei Eintritt bestandenen
Symptomatik.

Diskussion

Ein Befall des ZNS, der zur klinischen
Manifestation fiihrt, wird bei der sys-
temischen Sarkoidose in etwa 5% be-

schrieben (Delaney et al., Ann Intern Med
1977, 42: 909). Dies bedeutet, dass bei
einer Pravalenz der Sarkoidose von 20 -
50 Fille/100000 Individuen diejenige
der Neurosarkoidose noch bei 1-2,5/
100 000 liegt.

Die klinischen Symptome bei der Neu-
rosarkoidose ergeben sich je nach be-
fallenen Arealen. In iiber 50% gibt es
mehr als eine Manifestation. Bevorzugt
prdsentiert sich die Neurosarkoidose
durch Hirnnervenausfille, wobei der N.
facialis am hdufigsten betroffen ist (De-
laney et al., Ann Intern Med 1977, 42:
909). Eine weitere Pradilektionsstelle ist
der Hypophysenstiel mit konsekutiver
Funktionsstorung der Hypophysenhin-
terlappenhormone, insbesondere dem
klinischen Bild eines Diabetes insipidus,
der wie bei unserer Patientin subklinisch
bleiben kann und erst aufgrund einer
vorliegenden Hyponatridmie erkannt
wird.

Unter dem Aspekt der uncharakteristi-
schen Symptome und dem relativ selte-
nen Auftreten der Erkrankung bleibt die
Neurosarkoidose ein diagnostisches
Problem. Nebst dem klinischen Status
wird der Liquor untersucht, der jedoch in
1/3 der Fille keine Abnormalitdten auf-
weisen kann, der histologische Nachweis
nichtverkdsender Granulome aus ande-
ren Organen angestrebt und die kon-
trastmittelverstirkte MRT eingesetzt.
Frithere und neuere Studien ergaben
eine Sensitivitit der MRT von 90%,
wahrend die CT mit 77% deutlich weni-
ger geeignet ist zur Abkldarung der Neu-
rosarkoidose. Die Spezifitit beider
Untersuchungen ist indessen gering. Als
hdufigster MRT-Befund, mit rund 50%,
werden hyperintense Marklagerldsionen
und periventrikuldre Ldsionen in T,-
gewichteten Bilder angegeben, die den
Verdnderungen der Multiplen Sklerose
dhnlich sehen. Ebenfalls hdufig (40-
50%) tritt nach Gadolinium-Gabe ein
meningeales Enhancement von nodula-
rem Charakter im basalen und tentoriel-
len Bereich auf. Differenzialdiagnostisch
sollte bei diesen Veranderungen an eine
tuberkul6se Meningitis, an eine Menin-
geosis carcinomatosa oder an eine leu-
kdamische Infiltration gedacht werden.
Seltener zeigen sich multiple, miliare
supra- und infratentorielle Ldsionen
mit homogener Kontrastmittelanreiche-
rung, die dem Bild intrazerebraler
Metastasen gleichen. Des Weiteren wer-
den mit geringer Hdufigkeit (5-10%)
folgende Befunde als Komplikationen
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beschrieben: Hydrozephalus, intra-
bzw. extra-axiale solitire Raumforde-
rung, vergroRertes und hyperintenses
Infundibulum (Pickuth et al., Radiologe
1999, 39: 889; Lexa et al., Am ] Neurora-
diol 1994, 15: 973). Selten sind als
Komplikation der Sarkoidose zerebrale
ischdmische Ldsionen beschrieben
(Brown et al., Stroke 1989, 20: 400).
GemadR unseres Wissens wird in der
Literatur bis anhin erst von einem Fall
mit meningealem Enhancement und
gleichzeitigem Infarkt im anliegenden
Pons in der MRT berichtet, obwohl aus
pathologischen Studien eine zerebrale
Angiitis aufgrund der granulomatdsen
Entziindung der Adventitia seit langem
bekannt ist (Lexa et al., Am ] Neuroradiol
1994, 15: 973) und diese zu Hirnstamm-
infarkten fiihren kann. Als Pathomecha-
nismus wird diskutiert, dass die primdr
leptomeningeale Entziindung entlang
der Virchow-Robin-Rdume ins Paren-
chym vordringt und dort entweder me-
chanisch oder entziindlich zu Ver-
schliissen der perforierenden Arterien
fithrt. Die Diffusionsbildgebung erlaubt
wie in unserem Fall durch die Darstel-
lung des infarkttypischen, zytotoxischen
Odems eine Abgrenzung zu moglichen
sarkoidosespezifischen intraparenchy-
matischen Liasionen.

Zusammenfassend ldsst sich sagen, dass
beim Vorliegen einer leptomeningealen
Erkrankung in der MRT-Untersuchung
mit Hypophysenstielbefall und feinno-
duldrem meningealen Enhancement, im
Zusammenhang mit einem Diabetes in-
sipidus und uncharakteristischen neu-
rologischen Symptomen, eine Neuro-
sarkoidose wahrscheinlich ist. Da in
seltenen Fillen als Komplikation ischa-
mische Verdnderungen vorliegen kon-
nen, sollten bei einem akut aufgetre-
tenen Symptomenkomplex zusatzlich
diffusionsgewichtete = MRT-Sequenzen
durchgefiihrt werden.

Springende Punkte

- seltene Manifestation der Sarkoidose

- uncharakteristische = neurologische
Symptome

- hohe Sensitivitdat der kontrastmittel-
verstdrkten MRT

- zerebrale Ischdmie als Komplikation
moglich
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