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Ccr·rhral Involv<'ment in thc Srzary Syndrome 

Summary. T,w> foci of liistologicall.r verificd mycosi� fungoides wcrc found in the left 
parietal region of a Ji\-yea,·-old man \\'ith involvement of the brain cl11ring an cxacerhation 
of leukernia. There \Yas pe„ivas('ltlar anrl diffuse infiltm.tion with lymphoma-like <'rib a.nd 
oeensional giant (Lut:zner) eclls hut 110 invoh·<>ment of tho nwninges. Both before and a.ft�r 
opcration the CSlc eontainerl a fc"· atypical lymr•hoeytes and mononuelear ,0ells. one of whid1 

sho\\'cd ult.rastructurnlly the d,•cpl_,. c-lefted n,l('leus of Sezary cells. Atypical eells wert· con
firrncd morphologirnll.1· in thc pcripheral hloorl. as 11·ell as by <·ytochemical (ß-glucuronidase) 
and imnwnologic-al (rosettes with SRBC) nrn.rkers. af'ter thc· postoperativ<> luucocytosis hacl 
suhsirkrl. It is suggest,•d timt thi� ('N:-, involvPment during a l1•11lum1ic convorsion phase of 
111ycosis fungoides is ('Onsistent, with tlic S(•zar.r synrl rome. 

F:r,y words: ::i�zary s.,·ndrnmc- - )Jycosis l'1111goides. C�H in\'olvement, - ('Sf cytology -
Lymphomas malignnnt. 

Z1w1mmrn/08s·ru1r,. Falllw,·i,·ht über einen 4.'ijährigen :\Jann. bei dem PS ill\ Rahmen einer 
histologi8ehen Yer·ifiziPrten :\I.vcosi.� fungoides offensichtlich im Verlauf c·i1ws leukämischen 
Kehubcs zur Himb<"tc·iligung mit zmc'i Herden in der l.inken Parietal- bzw. Parieto-Temporal
rcgion kam. ßioptisc-h fanden si(•h lymphomartig(' <Jeföß- und Oc-websinfilt.rate mit einzelnen 
Riesenzellen (L11tzner·-Zcllen) oh,w si<"l1ere ".'11t•ninµ:ealaussaat-. Die .LiqLtorc_ytologie ergab prii
uncl postoperativ ven•inzelt at�7JischP L�'mpho('ytl'll und i\'Iono1111deäre. darunter eine ultra
strnkturell c·harakt-eri8tis,·he Sezar,v-Zl'lle. 1111 1wripltcren Blut, warC'n nach postoperativem 
Hiickgang cl1·r hohen LPLJkoeytenzahl ,li,� in clc·n Hautinfilt-ratPn vorlinnck•ni•n at�·pischen 
Lymphoc:vtcn (Sezary-Zc•llen) morphologiseh und an Hand cytoehc111iseher (fi-Ol 111"11roniclasc) 
1111d imnrnnologiseher (1fo�r-tten mit 1--<·hafäer.vthroc·.vten) 1'1arke,· na('hweishar. Das Kra.nk
heitshild wird als cerehralc :\.fnnifcstation in der le11kämiHchen Phase einer .Mycosis fungoides 
irn Sinne eines Sezar_v-�yn<lroms angescJH--11. 

I. Eirrleihmg

Die von Alibort, (1806) bc:;chr·iebenc M_vrosis fungoides (NI. f.) und das als deren 
IPukämische Varia.nte angc,-ehe.ne Sezar_v-S�'IHl.rorn (8.8.) (Sezary u. Bouvra.in, 

1 n3S) 11Trden den malignf'n l_vmphoc::v-tischcn T,vmphomen niedrirrcn Mali!:!"nit,ii,tf;. 

186



56 F. Gerstenbrand et al.

Lukes u. Collins, 1974; Lennert, 1975). Die stadienhaft ablaufende Erkrankung
tritt vornehmlich als Dermatose auf, kann aber im späteren Verlauf nahezu alle
Organe befallen (Gans u. Steigleder, 1955; Block ei al., 1063: Pa.radinas u. Harrr-

sou, 19U; u. a.). Ein Befall des ZNS gilt als selten (Moncorp» u. Borger. 1932:
Buschke ef al., 1933), wird jedoch zunehmend beobachtet (Engclhardt u. Richter,
1973; Varjakojis et al., 1974; Jellinger u. Radaszkiewicz , 1975). Neben Infiltration
der Meningen (Rosa.i u. Spiro, 1968) und Hirnnerven (Paltauf u. Scherber, 1916:
Heintel et al., 1969) wird eine - klinisch als intrakranielle Raumforderung impo-
nierende - fokale meningocerebrale Aussaat angetroffen (Brandweiner, 1905:
Weber u. McGavran, 1067; Trebbin u. Gut jahr, 1969; Engelhardt u. Richter,
1973).

Im folgenden wird über eine eigene Beobachtung von ZNS-Beteiligung mit
typischen liquorcytologischen und morphologischen Befunden bei S.S. mit VOI"-

behandeltem Hautbefall berichtet.

11. }'allbel'icht

K. F., 45 Jahre, männlich. 1971 Auftreten einer juckenden diffusen Rötung an den Beuge-
seiten der Extremitäten sowie an der St.irne. Die Hallt war stellenweise verdickt und zeigte
stecknadelkopfgroße knötchenförrnige Efflorescenzen. 1973 traten am rechten Unterschenkel,
an beiden Oberschenkeln und Oberarmen sowie am rechten Unterarm scheibenförmige, etwa
1-2 handtellergroße, an den Rändern stärker verdickte, dunkelrote, schuppende Verände-
rungen auf, die stellenweise exulcerierten. Eine Hautbiopsie ergab die Diagnose Jllycosis
[urujoides. Behandlung mit 2 x I Irnurel lind 5 mg Prednisolon täglich führte nur zu leichter
Besserung der Hautverändorungen. Im Oktober 1974 verstärkten sich die Ulcerationen in
den bestehenden Hautinfiltraten ; in der Plaque am linken Oberarm traten 2 kirschkerngroße
derbe Knötchen auf.

Am 17. 12. 1974 erlitt der Patient ein leichtes Schädeltrauma ohne Bewußtlosigkeit, gefolgt
von Kopfschmerzen und Drehschwindelgefiihl. 2 Tage später kam es zu langsam zunehmenden
neurologischen Ausfallserscheinungen mit Ziffern vertauschen beim Telefonieren und Sr-hreib
störungen, Nach 2 Tagen entwickelten sich eine Sprachstörung, leichte Facia.lisparese rechts
sowie eine leichte Lähmung des rechten Armes, nach einem Tag auch des rechten Beines. Ein
5 Tage nach dem Schädeltrauma durchgeführtes EEG ergab massive Herdzeichen in links
fronto-pariete-temporaler Projektion. Eine Carot.isangiographie links am 24. 12. 1974 zeigte
Massenverschiebung der A. cerebri anterior nach rechts sowie ein gefäßarmes Gebiet im Be-
reiche des Operculurn, als dessen Ursache ein Kont.usionsherd mit perifokalem Hirnödem an-
genommen wurde. Für ein subdurales Hämatom fand sich kein Anhalt. Nach passagerer Besse-
I"lll1g der Hemiparese und Aphasie durch entwässernde Maßna hmen kam es a.m :31. 12. 1974
zu neuerlicher Zunahme der neurologischen Symptomatik. Eine Hauthiopsie bestiit.igte nie
Diagnose einer Mycosis fungoides. Am 7. 1. 197;'; erfolgte dic Trnnsfcrierung an die Neurolo-
gische Universitätsklinik Wien.

Neuroloqischer Behuul . Rechtsseitige homonyme Hemianopsie. zentrale Fucial ispa.rese
rechts, Di vcrgcnzstcllu ng des rel"hten Bul bus, leichte Abd ucensparese I inks, gesteigerter
Masseterreflex. frontale Zci •.!r(·II. motor-ische, amnestisehe lind geringe sensorische Aphasie,
Hemiplegic rcchts m it spnstischcr Tonussteigerung des Armes und pseudoschlaffer Lähmung
des rechten Beines, Hypcrrcrlcxic une! positive Pvrarnidenbahnzeichcn beidseits mit Hechts-
betonung. Hemihypaesthesie rechts.

l nternistisch. Keine Auffälligkeiten, keine Vergrößerung von Lymphknoten. Leber oder
.\rilz. Dermatoloqisch: plaqueartige mykoside Veränderungen der Haut an beiden Oberschenkeln
und Oberarmen, arn rechten Unterschenket und Untora.rrn mit Exulccration und tcils kleinen
tumorösen Neubildungen, ferner schwach ausgeprägtes Erythem an Stime und beiden Unter-
armen.

Laborbejunde. BKS: 38/61, 13.B: 2040U Leukocyten bei normaler Differcntialvcr1"cilung
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Abb.1. A-C. Liquorzellen (präoperative Punktion). (A) Großer atypischer Lymphocyt mit
schmalem Cytoplasmasaum, unregelmäßig gelapptem Kern mit groben Chromatin bröckeln.
M.G.G. X 1900. (B) Großer Lymphocyt mit breitem, zart basophil granuliert.en Cytoplasma
und kaum gelapptem Kern. (C) Großer Lymphocyt mit großem, chromatinreichen Kern mit
Kernvacuole (unterer Bildrand] und sehr schmalem Cytoplnsmasaum. M.G.G. X 2000.
Du. E. Liquorzellen (postoperative Punktion), (D) Atypische große Zelle mit tief gelapptem
Kern und schmalem Cytoplasmasaur». M.G.G. >' 200il. (E) Sezary-Zelle mit stark unregel-
miißig gelapptem Kern (N) mit Kernbrücken und einzelnen Kerntaschen (Pfeil). Cytoplasma

mit ziemlich reichlich Mitochondrien. ~< 12UUO(

Immbal punktion, Normale Eiweißwerte bei leicht erhöhtem Gammaglobulinquot.ienten von
0,12; 45/3 Zellen.

Liquorcutoqramni (modif. Sayk-Kammer-Verfahren, MGG· und PAS-Färbung). Kleine
Lyrnphocyten 16, große Lym phocyten 2, atypische Lymphocyten 9; Monocyten 53: atypische
Monocytoide 10; Granulocyt 1, Makrophagen 9, davon 2 mit Lymphophagocytose. Die
lympho-monocytoiden Zellen mittelgroß mit gelapptem, selten gyriertem Kern, deutlichem,
evtl. randständigem Nucleolus, Kernvacuolen sowie schmalem basophilern Cytoplasma
(Abb, 1A-C) mit nur vereinzelt PAS-positiven Granula. Typische Lutzner-Zellen nicht nach-
weisbar.

11irnszint iUm 111111. 1\1111\(11\ rilwllKroßI· f1oly'·y,·1 iRl"h IIl·gI·C-llzh· [111 f"llologiRc!rc Spcichcruup links
.. ..
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Abb. 2A-E. Hirn hiopsie. (A) Dichtes lympho-plnsmacytoides Gefäßinfiltrat um Markvenole
mit perivasaler Ast rogl iaroa kt ion (oberer Bildrand). Giemsa Y 230. (B) Zartes perivasales
Silberfasernetz. Gornori . 230. IV) Lnt ra- und perlvasale Infiltration einer Venule mit Lyrn-
phocyten und Plasmazellen. PAS 370. (C) Arteriole mit, intraluminalen und perivasalen
lyrnpho-monocytoiden Zellen, einzelnen H istiocyten (h) und einer Riesenzelle (Pfeil). PAS

550. (E) Infiltratausschnitt mit Plasmazelle (p) und großer, gelapptkemiger Lutzner-Zelle
(Pfeil). G icrnsa 9i)0
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('arotisallgioymphie links. Ausgedehnter ra umverdriiugender Prozeß links parieto-occipitnl.

fI/ihlha/lllologi8cher Bejm:«, Rechtsseitige homonyme Hemianopsie. Keine Stauungspapille.

1'1'1"1(111./.Am:t Tag nach ele I' Kl in iknufna hmo rasche Verschlechterung mit Somnolenz und
Z,'i('hen boginnender Mit telhirneinklemmung. Bei der a m 10. I.. 197.'; an der Neurochirurgischen
lvlinik durchgoführten Opemtio» fanden sich zwei etwa 50-fkhiliingsti'lck-große, vom übrigen
II il'llgl'\\l'be relnt iv scharf abgesetzte. weiche. golelgelb-glasige Areale. Der Herd im parieto-
1"IIII'()r:dl'n Ühergangsbereich wurde reseziert; der mantelkuntenna he zweite Herd mußte zur
\','rilleirlung schwerer Funktionsausfälle belassen werden.

/! islologischer Biopeieheiuru! (N 15-75). Rinde und Mark mit perivasa.ler und locker-
<lilluser Hundzellinfiltration. Mehrere Arteriolen lind Venolen mit mächtigen saurn- lind
uumtultörm igen Zell infiltraten in zarten konzentrischen Silberfasernetzen (Abb.2.'\ u. B).
Aufbau der Gefäßinfiltrate aus großen und kleinen Lymphocyten. großen Monocvtoiden,
l\'l'ehselnd reichlich Plasmazellen und einzelnen großen polymorphen Zellen mit, hyperehre-
mcm , tief gr-lapptern Kern und zartem basophilen Cytoplasmu n.uh Art vou Lut xuer-Zellen
(Ahb. 2r-E). Daneben reichlich große ATaluophagen mit und ohne Lympho- und Plasma-
«vtophugie. (lanz vereinzelt R ussel-Körperchen. Diffuses Ödem in Mark und Rinde m it
Hl"'kigen Entmnrkungs- und frischen Nek rosearea lon sowie starke» reaktiver Astrogliapro-
l i lc-rut ion. An einer Srel le mit resexierte 1\feningen ohne hlastomnt öse Infiltrate.

Posio peral icer Verlau], Hasche Besserung der Hemiparese und Hemihypaesthesie rechts
"ei \\'eiterbestehen gemischter Aphasie. rechtsseitiger homonymer Hemianopsie lind fronte-
luisalr-r Symptomatik. Unter Betutronbestrahlung ergänzt durch Prednisolongaben kam es
ZUI' Bessel'll11g der neurologischen Ausfälle wie auch der Hautverändorungen.

l lünmtoloqischer Be/und (:~U. I. 1975). Postoperativ erreichten fast alle Leukocytenwertc
(( :l's:lmtzahl lind Different.ia lblu tb ild) wieder den Normalbereich (75511/mm3 Billt), lediglich
geringe Monocy tose (11 00)' davon vereinzelt mit Spl itternucleolen. Geringe Anzahl von Zellen
mit g.l'riertem Kern und schmalem. eher hellblauen Cytoplasmasa um. Die Lvmphocvten zeig-
t i-n ZlllIl Teil gefurchtes Kernchromatin und meistens (86°~) einen Mikronurlcolus. Cyto-
,.J"'lnis,·11 fanden sich in 80% eine positive ß-Glucoronidase-Reaktion und in 200n eine posi-
live gnlnulhre PAS-Reaktion. Saure Phosphatase-Reaktion nur vereinzelt « 3°0) positiv.

l mnninoloqischer Be/und. 91°0 der peripheren Lyrnphocyten bildeten mit Schafserythro-
t ' vt i-n (mit und ohne Neuram inidase behandelt) Rosetten. In riiro konnten die Lyrnphocyten
~"\I'ohl mit PHA (11.01 ME/mi) (nach 7'2 Std: Blastentransformat ionsra.te 750n_ davon f)~o()
Illil "l-l-T'hvmidin ma rkiert.. SI = 5.5,6: nach 144 Std: SI = 2,03) als auch mit PPD (nach
7'21"1<1: SI = I,H8, nach 144- Std : SI = 3,4) stimuliert, werden (Jondal et a!.. 1972; Lutz.
1!17-1-).Auf :~ verschiedene Antigene kam es zu positiven Ha utreak tionen (Tuberkulin
\1 u 111ps Candida).

8l'/'Ililleleklr01Jhorese. 7,OgOo Gesamteiweiß, relative Verteilung von Albumin 4-9.ü. Alpha 1-
'-'.'2.. \lpha 2- 12,8. Beta- 1~,7 und Gamma-Globulin 18,7.

l innru.nelel.tro phorese. Verkürzung der Albuminpräcipitationslinie, die Ig]\[- und IgG-
Liuu-n unauffällig. die IgA-Linie bei normaler Konfigurat ion gering verlängert und verstärkt.

,"'ll'rnrll/,unklol. Leichte Verminderung der Erythropoese und Gra nulopocse ; Monocvten,
I{,,I i•.u lu mzellen und Lyrnphocyten ersch ienen leicht vermehrt: Lymphocytenkerne 11ur selten
g,\'rit'rt.

I,iquorcylolo[!ie (Kontrolle 4. 2. 197:1).4-6/3 Zellen mit lym pho-monocytoider Zell rcakt ion.
('!lIIi!jI'llIIlIIl: kleine Lymphocyten :5(: 0' atypische Lymphocvten III it vereinzelt gelapptem oder
g.l'ri"I'lcm Kern 24°~. lVIonocyten lind Monocytoide :53°0, atypische Monocvtoide [tIo~. Makro-
I'hilgl'n 7, davon einmal mit Lymphocvtophagie. sowie eine atypische Riesenzelle mit tief
g,'liljlplem Kr-r-n, Randvacuole lind basophilem Cytoplasmasa um (Abb.1D).

/';Iekirollelllllikroskopiscl!e Untersuch-unq (Liquorzellfixierung in 2,5~() Clutaraldehyd , ZE'IÜri-
t'llgill ion. L<'ibrineinbett.ung nach Guseo, 1971, Entwässerung, Eponeinbettung; Urnnylacetut-
«1,,1 Hil'ieitratkontrnsticrung; Zr-iss EIVI/9): Neben reifen Lymphocvten mit unauffälligem
""1'<1111:11imr-irhr-m ""1'11 und schmn lcm bis mittelbreitem Cvtoplasmasaum meist ohne nur
l'I'r!'iIlZ('11 mit !..1'SOSOI!«'1!fiudl'l Mi,,11,·il'" l'illz"ll!l' S"zilr.\'-Zellc· mit extrem irregulärem ,"('1'11
VOI! ''''''pigiui''I'I''11i I\«HH"III'II ruil Zlddl','i,.J1<'1! 1':il!zi,'llllnW'1! ul\(1 zUIIW'nt'iirl'l1igcn Fort sii tvc-n.
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lIll1ll11.1101o(j. Kontrolle (12. J2. [97;')): Blutlymphocyten 88°0 E-Rosetten; Liquor (+8/3
Zellen): 75° nE-Rosetten (Kontrolle 71100),

Trotz Schädelbestrahlung (5400 rad) und Cytostat icathcrapie starb Pat. 12lVIonate nach
dem neurochirurgischen Eingriff. ALLtoptisch fanden sich multiple Absiedelungen in beiden
nroßhirnhemisphä ren.

III. Diskussion

Bei der Mycosis fungoides (M. f.) handelt es sich um eine meist in 3 Stadien
- prämykotisches, Plaque- und Tumorstadium - ablaufende Hauterkrankung.
Sie ist histologisch durch dichte pleomorphe Iyrnpho-rnonocytoide Infiltrate ge-
kennzeichnet, dessen Hauptkomponente die sogenannte "Mykosiszelle" darstellt.
eine einzeln oder gruppiert in Pantriersehen Mikroabscessen stehende, großc mono-
nucleäre Zelle mit chromatinreichem, stark gelapptem, gefaltet erscheinendem,
bizarrem Kern und schmalem, schwach basoph ilern Cytoplasmasaum. Die Mykosis-
zelle wurde anfangs als spezifisch für das mykoside Infiltrat gehalten, aber auch
bei anderen Dermatosen gefunden (Flaxman ei al, 1971 : Lutzner ef al., 1971:
Graham et al., 1972; Ackerman el al., (974). Da zudem maligne Lymphome unter
dem Bild der M. f. auftreten können, wird sie zwar als klinisches Svndrom (Cawley
el al., 1951: u. a.), nicht aber als selbständige Krankheitseinheit angesehen (Sym-
mers, 1932: u. a.),

Auch bei dem von Sezarv u. Bouvrain (H)38) beschriebenen Syndrom können
den Mykosiszcllcn ähnliche oder identische "Sezary-Zellen" in den Hn nt ma.ni-
festationen sowie im peripheren Blut, gewöhnlich aber nicht im Knochenmark,
gefunden werden (Allen, 1954: Flandrin u. Brouet, 1974). Klinisch besteht neben
generalisierter exfoliativer Erythrodermie mit starkem Pruritus und meist poikilo-
dermischen Veränderungen eine generalisierte Lymphadenopathie sowie eine
Hepato- und Splenomegalie. Entgegen Taswell u. Winkelmann (1961) wird das
S.S. nicht als eigene Krankheitseinheit, sondern als eine leukämische Verlaufs-
form der M. f. aufgefaßt (Lutzner u. Jordan, Hl68: Olendenning et al., 1964-;
Tedeschi u. Lansinger, 1965: Löffler et al., 1H7±: u. a.). Differentialdiagnostisch
spricht. der Nachweis von atypischen Zr-llr-n im peripheren Blutbild für ein S. R.
(Crossen et al., 1971: Lutzner el al., 1975: Flandrin u. Brouet, 197±), doch werden
sie vereinzelt auch bei Fällen von M. f. angetroffen (Olendenning el al., 19640).Die
atypische mononucleäre Zelle bei M. f. bzw. S.S. wurde zunächst als Monocyt ,
Histiocyt. bzw. unreife Reticulumzelle angesehen (Sezary u. Bouvrain, 1938:
Todeschi u. Lansinger, Hl65; Flaxman el al., 1971: Brownlee u. Murad, 1971:
Ryan ef al., 1973: u. a.}; neuere oytochernische und ultrastrukturelle Befunde
bestätigen ihre Iyrnphocytäre Herkunft (Ebner ef al., 1970; Crossen ei al., 1971;
Huhn et al., 1972; Lutzner ei aZ., 1975: Flandrin u. Daniel, 1974; Flandrin u.
Brouet, 1974). Immunologisch zeigen die Mvkosis- und Sezarv-Zelien die Eigen-
schaft von (thyrnusabhängigen) 'I'<Lymphocyten (Brouet el a1.. 1973: Tan ef al,
1974; Edelsen el al., 1974e: ZuckorFranklin ef al., 1874), weshalb M.f./S.S.
heute den malignen Lymphomen V0111T-Zelltyp zugeordnet wird (Lukes u. 001-
lins, 1974; Lennert, 1975). Die Häufigkeit der Beteiligung innerer Organe bei M.f.
und S.S. schwankt zwischen 0 und 67% (TasweIl u. Winkelmann. J86J: Block
et a.Z., 1963; Ryan et ai., 1973). Bei S. S. wird begrenzte Knochcnma.rlc-infilt ra.tion
nicht selten, Thvmusinfilt.rat.ion pru.ktisr-h niemals ILllg('1mlT'('Jl (Ed('IHWI "I 1/1 .•
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wu n h: (1';IIg,·lhaJ'lII 11. J{,il'htL'I',Hl73). Bei systematischer histologischer Unter-
Hll!'hllllg d"H Zi\~ uu Autopsieserien von M.f./S.S. wird sie in 1-1-80% der Fä.lle,
\·i,·II·II(·hlni 1(·hl(·IIII,·roder nur geringer klinischer Manifestation angetroffen
(\'nrjn!;!lji" 1'1 ((I., 1117-1-:.Iänisch ef al., 1H75: Jellinger u. Radaszkiewicz, 1975).
I)m' II1••rph"I",L;i";l·heBild mit dura.lcr, meningealer, und/oder perivasaler Infiltra-
I iun m it "cI"r ohne Invasion des nervösen Parcnchvms, Hirnnerven- und Spinal-
wurvr-liuli lt rate-n sowie solidtumorösen intrakraniellen oder epiduralen Absiede-
IlIlIg"1I"IIIHJlrieht jenem der ZNS-Beteiligung bei malignen Lymphomen und Leu-
""H"II (\\,,·hcr u. McGavran, 1967: Griffin el al., 1971: Schaumburg ef al., 1972:
.Iiilli";l'h u. Schreiber, 1\:175;Law el al., 1975: Jellinger u. Radaszkiowicz , 1975),
",,,I,pi dor Nachweis von bis zu 75% Ausschwemmung bei malignen Lymphomen
mit ,.;ckllnclärer Hirnbeteiligung auf deren Pathogenese durch hämatogene Aus-
suu.t h inweist (Griffin ef al., 1971; Jellinger u. Radaszkiewicz, 1H75).

Die neurologische Symptomatik bei lVI.f./S.S. mit Bewußtseinsstörungen, me-
lIingetl.len Zeichen, Hirnnervenläsionen sowie cerebra.len Herdausfällen ähnelt
gll'ichfalls dem Bild der ZNS-Beteiligung bei malignen Lymphomen und Leukosen
(~. Engelhardt u. Richter, H173: 'I'rcbbin u. Gutjahr. 1m 1: Pochedly, 1975;
Gl'nclelman el al., 1969; Griffin el al., H171; u. a.). Bei Vorliegen uncharak teristi-
scher psychischer und meningealer Zeichen ohne intrakranielle Raumforderung
111it Herdausfällen kommt der Liquorcytologic eine wichtige diagnostische Rolle
ZII (Buschke et al., 1932: Engelhardt u. Richter, 1\)73: Rawlinson el al., 1975).

Bei der eigenen Beobachtung, die klinisch-dermatologisch zunächst durch
nuh rr-r« scharf begrenzte, teils exulcericrte Plaques sowie kleine Tumorknoten
1111(I j uckender, leicht schuppender, aber nicht generalisierter Ervthrodermie ge-
kr-nnzoich net, war, fiel die nosologische Einordnung zunächst schwer. Klinisches
Bild und zwei Hautbiopsien sprachen ZlltlächHt für eine lVI:. f.

Lvinphknotensohwellung, die häufig bei M. f. (Block el aLl, aber eher inkon
stu nt bei S.S. angetroffen wird (Crossen ef aZ.), waren bei der letzten Beobachtung
nic-ht nachweisbar. Über ihr Vorliegen vor Beginn der monatelangen Behandlung
mit Imurel und Prednisolon waren keine Angaben zu erhalten, so daß die Mög-
lir-hkeit ihrer Rückbildung unter dieser Therapie besteht (Löffler el al., 1974).

Atvpische Zellen waren vor und nach dem neurochirurgischen Eingriff vorein-
,,(,11im Liquor cerebrospina.lis sowie im peripheren Blut nachweisbar. Sie boten
da~ für Sezary-Zellen charakteristische cytochemische und ultrastrukturelle Ver-
hultcn und wiesen im peripheren BIllt. in 91% die Fähigkeit zur Bildung von
J{.()~l'iten mit Schafserythrocyten nach Art von T-Lymphocyten auf. Auch der
li.-htnpt ischc Nachweis einzelner polymorpher Zcllen mit gelappten Riesenkernen
iru Biopsiepräpnrat der klinisch ab intrakranielle Raumforderung imponierenden
""n'lImlen Absiedelung weist auf eine ZNS-Beteiligung im Rahmen eines S.S. hin.
I)il' nähere Differenzierung der atypischen Zellen in peripherem Blut und Liquor
1.""111c aus technischen Gründen erst nach dem aus vitaler Indikation erfolgten
11(·lll'!whirurgi;.;chenEingriff vorgenommen werden, als die präoperative Leuko-
"\'kllgl'salllt"ahl von 20400 auf 7550 abgesunken war. Das durch den neuro-
l'hirllrgi,.;chell 8illgrirr nicht. erklärbare Absinken der Leukocytenza.hl ist bemcr-
kr-uswvrt unr l kount« l'ür r-iru- ('('l'ehrak Manifestation des malignen Lymphoms
illl H,lIhlll('1I"ill(':-<1("d,ii,llIiM"h('1I~l'llIdIl'S Hpn'('hl'll, II'<1Hdurch rlcn Nachweis atypi-

I •• I _ ••• I. •• 1 •••• ! ... 1 •• " •••••• 1.". : . .1:14,,:, .. 01 •••• 11:" ••••.•. I':;u .. 1. •. 1..• ,;;1'1;,"'- "';"rl I);"ul'
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Befunde würden 1. die von zahlreichen modernen Autoren (~. 0.) getroffene An-
nahme unter~tiHzen, wonach das S.S. dir- leukämische Variante der M. f. darstellt,
und 2. für eine hämatogene Entstehung der cerebralen Beteiligung im Rahmen
eines T-Zell-Lymphoms mit akuter Ausschllemmung (leukämischem Schub) spre-
chen. Postoperative Betatronbestrahlung des Schädels sowie der Hautmanifesta-
tionen und Corticoidtherapie führten zu Rückbildung der neurologischen und
dermatologischen Symptomatik, doch starb der Patient unter schubartiger Ver-
schlechterung 12 Monate nach dem neurochirurgischen Eingriff. Autoptisch fan-
den sich multiple knotige Ab,;iedelungen in bei den Großhirnhemisphären.
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