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der besondere fall
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Summary

We present a case of a patient with gradually develop-
ing gait disturbance and weakness of the lower limbs,
spasticity and upper motor neuron signs. Further ancil-
lary examination showed elevated cell count in the spinal
fluid and extensive contrast-enhancement of the spinal
and cerebral meninges. Diagnosis of neurosarcoidosis
was possible on biopsy of the meninges with the finding
of granulomata with giant cells and epithelioid cells.
The patient was treated with corticosteroids and meth-
otrexate and intensive neurorehabilitation and showed
significant improvement of her gait disturbance, how-
ever with residual spasticity and weakness. Follow-up
showed resolution of the MRI-findings.

Fallbeschreibung

Bei einer 51-jährigen Patientin fiel eine Schwäche der
Beine in der Kontrolle nach beidseitiger Knieprothesen-
implantation (aufgrund einer Gonarthrose) auf. Kli-
nisch entwickelte sich eine spastische Tonuserhöhung
der Beine mit proximal betonten Paresen, gesteigerten
Muskeleigenreflexen der Beine mit positivem Babinski-
Zeichen sowie eine spastische Gangstörung. Im Verlauf
kamen Doppelbilder hinzu.
Aufgrund initialer kernspintomographischer Bilder des
Schädels wurde im Vorfeld zunächst die Arbeits-
hypothese einer basalen Meningitis noch unklarer Zu-
ordnung formuliert und Untersuchungen zur Abklärung
möglicher erregerbedingter oder autoimmuner Ursachen,
einschliesslich einer Sarkoidose, wurden in die Wege
geleitet. Bei der Patientin war bisher weder persönlich
noch in der Familie eine Tuberkulose bekannt gewesen.
Der Quantiferon-Test fiel negativ aus. In der Lumbal-
punktion zeigte sich eine Zellzahl von 50/µl, mit vor allem
monozytärem Zellbild bei erhöhtem Gesamteiweiss. In
der Liquoranalyse konnten keine säurenfesten Stäb-
chen nachgewiesen werden. Die Tbc-Liquor-PCR sowie
verschiedene andere erregerbedingte Abklärungen
waren unauffällig. Im Serum waren das Angiotensin-
Converting-Enzyme und das Kalzium in der Norm.
Computertomographisch zeigten sich vergrösserte me-
diastinale und hiläre Lymphknoten in mässiger Anzahl.
Zytologisch ergaben sich in der broncho-alveolären La-
vage, im Bronchialsekret und in der Feinnadelpunktion
eines mediastinalen Lymphknotens keine Anhalts-
punkte für eine epitheloidzellige Granulomatose. Als
Nebenbefund bestand bronchoskopisch das Bild einer
chronischen Bronchitis. Eine thorakoskopische Ent-

nahme mehrerer Lymphknoten ergab histologisch kei-
nen Hinweis auf eine granulomatöse Entzündung bei
vereinzelt narbigem Lymphknotengewebe. Therapeu-
tisch war anfangs zunächst eine tuberkulostatische Be-
handlung in Kombination mit Glukokortikoiden begon-
nen worden.
Bei ausbleibender klinischer Besserung und insbeson-
dere progredienten Befunden in der zerebralen und
spinalen Bildgebung (Abb. 1–3 x) wurde eine Biopsie
der Meningen und des Hirngewebes durchgeführt.
Histologisch konnte die aufgrund der bildgebenden
Befunde formulierte Verdachtsdiagnose einer Neuro-
sarkoidose mit epitheloidzelligen Granulomen mit un-
regelmässig gelagerten Epitheloidzellen und Zellen vom
Langhans-Riesenzelltyp im Sinne einer Neurosarkoi-
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Abbildung 1
MRI spinal: sagitale T1-Wichtung nach Gadolinium-Gabe;
multisegmentales meningeale Kontrastmittelaufnahme (Pfeile).
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dose bestätigt werden (Abb. 4 x). Aufgrund der Be-
funde der Giemsafärbung und der negativen Ziehl-
Neelson-Färbung ergab sich kein Hinweis auf eine Tu-
berkulose. Unter gewichtsadaptierter Behandlung mit
Glukokortikoiden und immunsuppressiver Therapie
mit Methotrexat und intensiven neurorehabilitativen

Massnahmen kam es im weiteren Verlauf zu einer Ver-
besserung der Gehfähigkeit, wobei die Patientin in
Nachkontrollen mit Gehhilfen eine mittlere Strecke zu-
rücklegen und die Aktivitäten des täglichen Lebens be-
wältigen konnte.
Bildgebende Nachkontrollen zerebral und spinal zeig-
ten auch ein Jahr nach Beendigung der immunsuppres-
siven Therapie keine Anhaltspunkte für ein Rezidiv der
Neurosarkoidose. Eine residuelle Paraparese bestand
aber weiterhin.

Abbildung 3
Schädel-MRI: transversale T2-Wichtung; hyperintense Parenchym-
läsionen (Pfeile). Mit freundlicher Genehmigung von Radiologie
Südostschweiz, ärztliche Leitung Dr. BeatWalser.

Abbildung 4
Hirnbiopsie der Patientin: Sogenanntes ungeordnetes Granulom
vom Sarkoidosetyp mit umgebendem Grosshirngewebe (rechts
temporal). HE-Färbung, mit freundlicher Unterstützung und
Genehmigung von Dr. Christian Öhlschlegel, Institut für Pathologie,
Kantonsspital, St. Gallen.

Abbildung 2
A Schädel-MRI: transversaleT1-Wichtung nativ. Mit freundlicher Genehmigung von Radiologie Südostschweiz, ärztliche Leitung Dr. BeatWalser.
B Schädel-MRI: transversale T1-Wichtung nach Gadolinium-Gabe; multifokale basale Kontrastmittelaufnahme (Pfeile).

Mit freundlicher Genehmigung von Radiologie Südostschweiz, ärztliche Leitung Dr. BeatWalser.
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Diskussion

Im Rahmen der Abklärung einer unklaren Paraspastik
und Doppelbildern zeigte sich im MRI eine ausgeprägte
Kontrastmittelanreicherung der basalen und spinalen
Meningen. Suggestiv für das Vorliegen einer Neuro-
sarkoidose sind besonders meningeale Veränderungen
wie Duraverdickungen und die ausgedehnte basale und
spinale Kontrastmittelaufnahme im MRI (Abb. 1 und
2A) [1]. Weitere differentialdiagnostische Erkrankungen
müssen erwogen werden [2]. Im vorliegenden Fall ge-
lang die definitive Diagnosestellung erst im Rahmen
einer histologischen Absicherung durch eine Biopsie
der Meningen, da die intensiven Abklärungen der im
Thorax-CT dargestellten vergrösserten hilären und me-
diastinalen Lymphknoten keine Ergebnisse erbrachten.
Die Sarkoidose ist eine entzündliche Multisystem-
erkrankung unklarer Ätiologie. Aufgrund der Schädigun-
gen durch autoimmune inflammatorische Kaskaden
erfolgt die Therapie in Form einer immunmodulatori-
schen bzw. -suppressiven Behandlung. Auch wenn in
ca. 90% eine pulmonale Affektion vorliegt, ist das zentrale
Nervensystem in 5–15% der Fälle betroffen, was als
schwerwiegende Komplikation bzw. Manifestation ei-
ner Sarkoidose gilt [1, 2]. In Autopsien wurde zusätz-
lich eine deutlich höhere Rate an ZNS-Beteiligungen
gefunden. Die häufigsten MRI-Manifestationen sind in
Abbildung 5 x aufgeführt.
In einer kürzlich publizierten Fallserie von 30 Patienten
mit Neurosarkoidose traten als die häufigsten klini-
schen neurologischen Manifestationen Kopfschmerzen
(27%), Sehstörungen (27%), Erbrechen (23%), Ataxie
(20%) und Hyposensibilität in den Beinen und am
Rumpf (16%) auf. Weniger häufig fanden sich periphere
Fazialisparesen, spastische Paresen, Übelkeit, Müdig-
keit, Doppelbilder, Krämpfe, Augenschmerzen, Atrophie
des Augennervs, Papillenödeme, urologische Störungen,
Somnolenz, Hemiparese, Cauda-equina-Syndrom, Hemi-
anopsien, Depressionen und Verwirrungen auf. Insge-
samt fand sich bei 37% eine Sehnervenbeteiligung [3].
Kriterien, welche ohne Histologie zur sicheren Dia-
gnose einer isolierten Neurosarkoidose führen, sind
noch nicht etabliert. Folgende diagnostische Kriterien
der Neurosarkoidose mit jeweils abgestufter Validität
wurden vorgeschlagen [4]:
– Gesicherte Neurosarkoidose: klinische Präsentation

einer Neurosarkoidose entsprechend mit positiver

ZNS-Histologie und Ausschluss anderer möglicher
neurologischer Diagnosen.

– Wahrscheinliche Neurosarkoidose: klinische Prä-
sentation einer Neurosarkoidose mit laborchemi-
schem Support (erhöhte Liquor-Protein-Werte und/
oder Pleozytose, das Vorkommen von oligoklonalen
Banden und/oder typische MRT-Befunde) und Aus-
schluss von anderen neurologischen Diagnosen
und/oder Evidenz einer systemischen Sarkoidose
(positive Histologie, Verwendung eines dermalen
Tests und/oder zwei indirekte Indikatoren).

– Mögliche Neurosarkoidose: klinische Präsentation
einer Neurosarkoidose mit Ausschluss anderer mög-
licher neurologischer Diagnosen, wobei die erwähn-
ten Kriterien nicht zutreffen.

Aktuell wird die Validität von nuklearmedizinischen dia-
gnostischen Verfahren in der praktischen Anwendung
überprüft. Auch kommt es in vielen klinischen Situatio-
nen zu einem Behandlungsbeginn mit engmaschiger
Überwachung ohne definitive histologische Diagnose-
stellung.
Therapeutische Behandlungsstrategien der Neurosar-
koidose sind bisher nicht streng kontrolliert evaluiert
worden, wobei wie bei der pulmonalen Sarkoidose Glu-
kokortikoide als anerkannte Basissubstanz verwendet
werden. Die effektive Dosis beträgt bis zu 1 mg/kg/Tag.
Weitere Substanzen wie Methotrexat werden eingesetzt,
um einen glukokortikoidsparenden Effekt zu erreichen
[5]. Andere Immunsuppressiva wie beispielsweise Cyclo-
phosphamid, Mycophenolat, Infliximab sowie Rituximab
wurden im Sinne von Reservebehandlungen in der
Therapie ebenfalls als effektiv beschrieben, wobei ei-
nige der Empfehlungen allerdings nur auf Fallbeschrei-
bungen beruhen. Auch in einer systematischen Über-
sicht zur evidenzbasierten Therapie der pulmonalen
Sarkoidose wird das limitierte Vorhandensein von kon-
trollierten Studien beklagt [6].
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Abbildung 5
Häufige MRI-Manifestationen der Neurosarkoidose (nach [1]).
KM = Kontrastmittel; RM = Rückenmark; HN = Hirnnerven.
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