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Eosinophile Polyneuritis und allergische Angiitis

Differentialdiagnose eines Syndroms

P. Berlit!, P. Méller? und K.-H. Krause!

! Neurologische Klinik und ? Pathologisches Institut der Universitit Heidelberg

Eosinophilic Polyneuritis and Allergic Angiitis.
Differential Diagnosis of a Syndrome

Zusammenfassung. Ausgehend von der klinischen und
pathologischen Falldarstellung eines Patienten mit
Churg-Strauss-Syndrom wird die Differentialdia-
gnose der Kombination eosinophile Polyneuritis und
allergische Angiitis dargestellt. Die vier Krankheits-
bilder der Periarteriitis nodosa, der Wegener’schen
Granulomatose, des Hypereosinophiliesyndroms und
der allergischen Granulomatose zeigen unterschiedli-
che Laborbefunde und Organmanifestationen, die
eine klinische Abgrenzung ermdglichen. Die Polyneu-
ritis trdgt zur Diagnosefindung nicht bei, da sie bei
allen vier Krankheitsbildern in Form des Multiplexty-
pes vorliegt.

Einleitung

Bei der Polyradikuloneuritis — der Polyradikuloneuro-
pathie entziindlicher Genese - gilt die Erh6hung des
Eiweilles bei weitgehend normaler Zellzahl im Sinne
der sogenannten zytoalbumindren Dissoziation als
charakteristischer Liquorbefund. Eine Erhéhung der
Liquorzellzahl ist Ausdruck einer zuséitzlichen menin-
gealen Reaktion. Liegt eine Pleozytose vor, so handelt
es sich in der Regel um lymphozytare und plasmazel-
luldre Elemente. Eine Vermehrung eosinophiler Zel-
len im Rahmen einer Polyneuritis gilt als Raritét:
neben der Liquoreosinophilie bei entziindlichen Er-
krankungen des Nervensystems, insbesondere dem
Befall durch Parasiten, deren Differentialdiagnose wir
anderenorts dargestellt haben [1, 2], wurden entspre-
chende Befunde bislang bei abakterieller Radikulo-
neuritis unklarer Genese [3], bei den seltenen Féllen
einer allergischen Polyradikuloneuritis [31] und im
Rahmen von systemischen Vaskulitiden beschrieben.

Im folgenden soll iiber einen Patienten berichtet
werden, bei dem eine Polyneuritis mit extremer Blut-
und Liquoreosinophilie Kardinalsymptom eines gene-

ralisierten allergischen Prozesses war, dessen differen-
tialdiagnostische Zuordnung nachfolgend diskutiert
werden soll.

Fallbericht

Es handelt sich bei dem Patienten um einen 47jahrigen Boots-
und Ruderbauer, der beruflich viel gegeniiber Edelhdlzern und
Lacken exponiert war. Bei ansonsten unauffilliger Familienana-
mnese hat ein Bruder des Patienten rezidivierend Kontaktekzeme
bei Allergien gegen unterschiedliche Stoffe: eines von zwei Kindern
des Patienten hat eine Rhinitis allergica. Bei dem Patienten selbst
bestehen seit etwa 4 Jahren eine Bronchitis und rezidivierender
Schnupfen. Im Mirz 1980 wurde eine Radikal-Operation beider
Kieferhdhlen und Siebbeinzellen bei Pansinusitis durchgefiihrt;
postoperativ trat im Gefolge einer Pneumonie ein Asthma bron-
chiale auf, das den Einsatz von Kortikoiden notwendig machte.
Nach dem Auftreten eines Ulcus duodeni wurde im Mirz 1981
die Kortisonmedikation abgebrochen.

Am 15.5.81 erfolgte die Aufnahme des Pat. in der Neurolo-
gischen Univ. Klinik Heidelberg. nachdem er 3 Wochen zuvor
in einem auswirtigen Krankenhaus wegen einer Pneumonie mit
einer Eosinophilie bis 40% hospitalisiert worden war. Dort be-
merkte der Pat. erstmals am 5.5.81 ein Kribbeln im Bereich beider
FiiBe; wegen einer zunehmenden Beinschwiche erfolgte die Verle-
gung des Patienten.

Bei der neurologischen Aufnahmeuntersuchung besteht eine
bein- und distalbetonte geringgradige schlaffe Tetraparese; die
Achillessehnenreflexe sind bei ansonsten mittellebhaftem Eigenre-
flexniveau beidseits nicht erhéltlich. Es besteht eine strumpfférmige
Hypisthesie und Hypalgesie bei deutlich herabgesetzter Vibrations-
und Lageempfindung an den unteren Extremitéten: geringgradiger
besteht auch eine Tiefensensibilititsstorung im Bereich der Hande.

Der lumbal entnommene Liquor enthélt 24/3 Zellen, bei denen
es sich zu 5% um Eosinophile handelt. Eiwei3 und Immunelektro-
phorese sowie bakteriologische, virologische und parasitologische
Befunde im Liquor sind unauffillig. Im Differentialblutbild besteht
eine Eosinophilie von 48% bei einer Leukozytenzahl von
20000/mm?* und einer BKS von 23/60 mm n.W.

Es kommt zu einer kontinuierlichen Verschlechterung der neu-
rologischen Symptomatik mit Zunahme der Paresen und aufstei-
gender Sensibilitatsstorung. Die wegen vermehrter Dyspnoe des
Pat. angefertigten Ubersichtsaufnahmen der Lunge zeigen Infiltrate
im rechten Unter- und Oberfeld (Abb. 1). Unter einer hochdosier-
ten Prednisolon-Behandlung bilden sich die rontgenologisch nach-
weisbaren Infiltrate innerhalb weniger Tage vollstindig zurtlick.
Die Ateminsuffizienz des Pat. nimmt jedoch zu und am 27.5.81
erfolgt wegen eines akuten Abfalles des PO, auf 30 mmHg die
Verlegung auf die Wachstation der Medizinischen Universitéts-
Klinik Heidelberg.



P.. Berlit et al.: Eosinophile Polyneuritis und allergische Angiitis

715

Abb. la-d. Fliichtige Lungeninfiltrate in wechselnder Lokalisation. Thoraxaufnahmen vom 21.5. a. 29.5. b, 1.6.
¢ und 9.6.81 d. Erlduterungen siche Text

Bei Verlegung ist der Patient bewultlos, es besteht eine Zy-
anose. Von den Muskeleigenreflexen sind bei ansonsten mittelleb-
haftem Reflexniveau die Achillessehnenreflexe und Radiusperiost-
reflexe beidseits nicht erhéltlich.

Es erfolgt eine nasotracheale Intubation mit nachfolgender
kontrollierter Beatmung. Der lumbal entnommene Liquor enthélt
zu diesem Zeitpunkt 23/3 Zellen, bei denen es sich neben Monozy-
ten um 80% eosinophile Granulozyten handelt. Das Liquoreiweil3
liegt mit 24 mg% weiterhin im Normbereich. Das Differentialblut-
bild zeigt jetzt eine Eosinophilie von 45%. Der Verlauf ist in Abb. 2
zusammengestellt.

Ab dem 2.6.81 ist eine Spontanatmung nachweisbar, der Pat.
“triggert” bei Sauerstoffwerten von 60 mm Hg und normalem
CO,. Wegen rezidivierend auftretender Lungeninfiltrate erfolgt ne-
ben einer Basistherapie mit Prednisolon eine antibiotische und anti-
mykotische Abdeckung in Kombinationsbehandlung. Wegen eines
Héamoglobinabfalls bis 9,6 g% als Ausdruck einer Infektanimie
miissen wiederholt Erythrozytenkonzentrate gegeben werden. Am
19.6.81 erfolgt die Tracheotomie.

Zu diesem Zeitpunkt besteht bei dem kachektischen Patienten
eine ausgeprigte rechts- und beinbetonte Tetraparese (die Beine
koénnen angebeugt, jedoch nicht gehoben werden); von den Muskel-
eigenreflexen sind die Achillessehnenreflexe und Radiusperiostre-
flexe beidseits weiterhin nicht auslsbar. Es besteht eine strumpf-
bzw. handschuhférmige Oberflachensensibilitdtsstérung bis Knie-
hoéhe bzw. Unterarmmitte; die Vibrationsempfindung ist an Héan-

den und FiiBen aufgehoben. Das Ausmal} neurogener Atrophien,
insbesondere der Waden- und FuBmuskulatur ist bei der bestehen-
den ausgepriagten Kachexie des Pat. schwer zu beurteilen.

Wegen einer Trachecomalazie erfolgt am 26.6.81 die Verlegung
des Pat. in die Fachklinik fir Thoraxerkrankungen in Heidelberg,
wo der Pat. trotz hochkalorischer Erndhrung, Antibiotika- und
Antimykotika-Gaben, sowie Substitution von Immunglobulinen,
am 4.7.81 im hypoxischen Herzversagen stirbt.
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Abb. 2. Eosinophilie in Serum und Liquor in Beziehung zum kli-
nischen Verlauf
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Untersuchungsbefunde

Elektromyographische Untersuchung vom 25.5.81:
Nachweis einer schweren distalen Polyneuropathie
mit axonaler Betonung. Pathologische Spontanaktivi-
tit in Form von Fibrillieren und positiven scharfen
Wellen ist in den Mm. abductor digiti quinti bds.,
opponens pollicis bds., tibialis anterior bds. und ex-
tensor digitorum brevis bds. nachweisbar. Eine Will-
kiirinnervation ist hier nicht moglich.

Bei der elektroneurographischen Untersuchung ist
bei Reizung des N. ulnaris links, des N. medianus
bds. und des N. peronaeus bds. keine Reizantwort
erhiltlich. Am N. ulnaris rechts betragt die NLG
49 m/s.

Parasitologische Untersuchungen

RegelmiBige Stuhluntersuchungen auf Wurmeier,
Proglottiden oder Wiirmer sind stets negativ. Kultu-
rell sind massenhaft Candida albicans nachweisbar.

In der serologischen Diagnostik sind Zystizerkose-
KBR, Fasciolose-IHA, Trichinose-IHA, CIE-Fila-
riose und I[IFT, Amobiasis-PHA und -CIE, Echino-
coccose-PHA und -KBR negativ.

Samtliche Komplementbindungsreaktionen zum
AusschluB einer viralen Genese der Polyneuritis sind
unauffallig. In der Immunelektrophorese in Liquor
und Serum regelrechte Verteilung. Das Gesamt-IgE
im Serum (RIST) betrdgt am 18.5.81 780 U/ml und
am 1.6.81 1872 U/ml Serum (Normalwerte bis ca.
100 U/ml).

Die Sternalpunktion am 28.5.81 ergibt eine nor-
male Zelldichte in den Markausstrichen. Es besteht
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eine erhebliche Vermehrung der eosinophilen Granu-
lozyten und ihrer Vorstufen ohne Reifungsstérung.
AuBerdem megaloplastische Verdnderungen der
Erythrozytopoese. Kein Hinweis auf das Vorliegen
einer Leukadmie.

Bakteriologische und mykologische Untersuchun-
gen von Blut und Liquor sind ohne pathologischen
Befund. In Stuhl, Urin und Sputum finden sich bei
Aufnahme massenhaft Candida albicans.

Nach erfolgter Intubation sind Pseudomonas
aeruginosa, Enterokokken, E. coli, Klebsiella pneu-
moniae und Citrobakter nachweisbar. Wiederholte
Diagnostik zum Ausschluf3 einer Tbe. in Sputum, Ma-
gensaft, Urin und Liquor ist negativ.

Sonstige Laborwerte

BKS 27/50 (im weiteren Verlauf Anstieg bis 72/120).
Urinstatus mit maBiger Proteinurie bis 500 mg/die.
Transaminasen bei Aufnahme miBig erhéht auf:
Gamma-GT 72, GPT 28 und GOT 8 U/l bei einer
alk. Phosphatase von 395 U/l. Rheumaserologie,
Elektrolyte und Gerinnungswerte unauffallig.

EKG, Echokardiographie und Perikardiographie
ergeben keine Hinweise auf eine Myokarditis oder
Perikarditis.

Die Rontgenaufnahmen des Thorax (Abb. 1) zei-
gen am 18.5.81 bis auf eine etwas betonte Hilusbeset-
zung bds. einen unauffilligen Befund.

Am 21.5.81 stellt sich eine fleckig-streifige Ver-
schattung rechts hilobasal ins rechte Oberfeld ziechend
dar.

Am 27.5.81 ist die Thoraxaufnahme erneut un-
auffallig.

22 ot S5 e ST A

Abb. 3. GroBer Nebenast der Arteria coronaria dextra. Lympho-monocytire Infiltration der Adventitia und fokale epitheloidzellize
(Pfeile) Transformation der immigrierten Monocyten: frithe Veridnderungen bei Periarteriitis (HE 120 x )
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Abb. 4. a Nervus peronacus: Demyelinisierung (Sudan-Schwarz B: 250 x) b Nervus peronacus: Hochgradiges Axondefizit mit floriden

Axondegeneraten (offene Pfeile) (Boelian; 400 x )

Am 29.5.81 findet sich eine Eintriibung des rech-
ten Mittel- und Unterfeldes mit Zwerchfellhochstand
rechts.

Am 1.6.81 ist die Eintriibung im rechten Mittel-
Unterfeld nicht mehr nachweisbar, es besteht jedoch
ein Mantelpneumothorax links.

Am 4.6.81 bei unveridndertem Pneumothorax
linksseitig homogene Eintriibung des Unterfeldes pa-
rakardial, vermutlich durch Dysatelektase des linken
Unterlappens.

Am 9.6.81 Nachweis eines basalen Pleuraergusses
links neben der noch vorhandenen Dystelektase des
Unterfeldes. Vollstindige Entfaltung der linken
Lunge nach Absaugung des linksseitigen Pneumotho-
rax iiber eine Biillau-Drainage. Deutliche interstitielle
teilweise auch retikuldre Zeichnungsvermehrung bei-

der Lungen. Am 11.6.81 Riickbildung des linksseiti-
gen basalen Pleuraergusses. In beiden Lungen kleine
mikronoduldre Verdichtungsbezirke sowie intersti-
tielle Zeichnungsvermehrung.

Pathologischer und neuropathologischer Befund

Die pathologisch-anatomische Untersuchung des Pa-
tienten ergibt den Nachweis einer generalisierten
chronisch-persistenten Immunreaktion vom Sofort-
typ. Es lassen sich eine chronische eosionophile Rhini-
tis hypertrophicans sowie ein Asthma bronchiale mit
chronisch obstruktivem Lungenemphysem und ange-
deutetem Cor pulmonale chronicum nachweisen.

Es bestehen eine lymphoretikuldre IgE-Plasmocy-
tose, eine Gewebsmastocytose sowie eine Hypereosi-
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nophilie in Form einer immun-histologisch nachweis-
baren IgE-plasmocytdren Lymphadenitis und Spleni-
tis. Deutliche Thymuspersistenz.

In vielen mittelkalibrigen Arterien des Herzens,
der Leber, der Milz und des Pankreas findet sich
eine chronische diffuse Periarteriitis (vgl. Abb. 3).

Als Zustand nach Tracheostomie und assistierter
Beatmung sind eine eitrige Tracheitis, Bronchitis und
Sinusitis sphenoidalis sowie eine disseminierte mi-
kroabszedierende Pilzpneumonie mit Schwerpunkt im
rechten Mittel- und Unterlappen nachweisbar. Es be-
steht eine bilaterale fibrindse Pleuritis.

Die neuropathologische Untersuchung (Prof. H.P.
Schmitt, Institut fiir Neuropathologie der Universitét
Heidelberg) ergibt makroskopisch eine Hirnschwel-
lung mit Zeichen der intrakraniellen Raumforderung
(Hirngewicht 1610 g n. Formolfixierung). Die lepto-
meningealen Gefdfle sind gestaut. Histologisch zeigen
weder sie noch die intrazerebralen GefidBe auffallende
perivaskuldre Zellinfiltrate. Lediglich ganz vereinzelt
sind einmal an einem kleineren GefiBanschnitt aus
dem Endstromgebiet, z.B. im Balken, wenige periva-
sale Rundzellen ohne Eosinophilenanteil zu beobach-
ten im Sinne sehr unspezifischer akzidenteller Infil-
trate. Auch der Subarachnoidalraum ist im angespro-
chenen Sinne befundarm. Zahlreiche disseminierte in-
travasale Coazervate (,,DICs*) sind als morphologi-
sche Aquivalente des protrahierten Schockzustandes
zu werten.

Im Riickenmark ist ebenfalls kein auffallender Ge-
faBbefund zu erheben. Demgegeniiber finden sich im
Lumbalmark motorische Vorderhornzellen mit den
Zeichen der retrograden Zellverdnderung (,,zentralen
Chromatolysc**) und cinzelne Gliakndtchen, die auf
diskrete Vorderhornzellausfille hindeuten. Der Be-
fund korreliert mit ausgeprigten Nervenfaserschiaden
in den untersuchten motorischen (N. ischiadicus und
peronaeus) und dem sensiblen (N. suralis) Nerven.
Es handelt sich um einen noch floriden, bereits erheb-
lich fortgeschrittenen Markscheidenzerfall mit Mark-
ballenbildungen (Abb. 4a) sowie um Axonschwel-
lungen und -zerfall (Abb. 4b). Die Beinmuskeln bie-
ten das Bild einer ausgeprégten, kleinherdig-dissemi-
nierten (neurogenen) Muskelatrophie. Hier finden
sich auch vereinzelt deutliche perivaskuldre spindel-
formige Fibrosebezirke im Bereich perimysealer arte-
rieller GefaB3daste, ohne floride entziindliche Infiltrate;
auch hier keine Eosinophilenansammlungen. Solche
fehlen auch an den Vasa nervorum. Die Riicken-
markswurzeln sind, im Vergleich zu den erheblichen
Verwiistungen in den distalen Nervenabschnitten, er-
staunlich gut intakt. Auch sie zeigen keine entziind-
lichen Infiltrate.

Diskussion

Bei dem geschilderten Krankheitsbild handelt es sich
um eine generalisierte allergische Angiitis mit den
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Kardinalsymptomen Polyneuritis, Tracheobronchitis
mit fliichtigen Lungeninfiltraten und Hypereosinophi-
lie. Die Differentialdiagnose dieses Syndroms umfaf3t
4 Krankheitsbilder:

1. Die Periarteriitis nodosa (P.n.)

2. Die allergische Granulomatose Churg-Strauss
(a.G.)

3. Die Wegener’sche Granulomatose (W.G.) und

4. Das Hypereosinophilie-Syndrom (H.S.)

Ihnen allen gemeinsam ist, daB ihre Atiologie bei
vermuteter immunologischer Pathogenese nicht be-
kannt ist. Sie unterscheiden sich jedoch hinsichtlich
Klinik, Pathologie und Therapieméglichkeiten.

Die Periarteriitis nodosa tritt im héheren Lebens-
alter (5. und 6. Jahrzehnt) und bei Minnern ectwa
doppelt so haufig wie bei Frauen auf. Die Polyneuritis
tritt als Folge eines Befalls der Vasa nervorum auf;
sie zeigt nach asymmetrischem Beginn im Verlauf eine
weitgehend symmetrische Verteilung [14]. Aufgrund
der zunichst diskontinuierlichen Schiadigung kénnen
initial bei schon bestehenden Paresen die Muskelei-
genreflexe noch gut auslosbar sein. Die Haufigkeit
der Polyneuritis im Rahmen der P.n. wird mit etwa
50% angegeben [13, 21], es besteht eine diskrete Pleo-
zytose bei unauffilligem Liquoreiweill [11]. Die Eosi-
nophilie im Rahmen der P.n. scheint an das gleichzei-
tige Bestehen eines Asthma bronchiale gebunden zu
sein und ist damit nur in etwa 20% der Fille gegeben
[8, 36]. Haufig sind eine [gA-Erhdhung, eine positive
Rheumaserologie und in 50% der Nachweis des HbS-
Antigens im Serum [21]. Histologisch findet sich ein
segmentaler Befall mittlerer und kleiner Arterien
unter Bevorzugung der Teilungsstellen mit {iberwie-
gend neutrophilen Infiltraten ohne Nekrosen.

Churg und Strauss [6] grenzten 1949 die allergische
Granulomatose als eigenstdndiges Krankheitsbild von
der P.n. ab. Ménner sind 2-3mal héufiger als Frauen,
iiberwiegend im 4. und 5. Lebensjahrzehnt, betroffen.
Bei allergischer Diathese bestehen ein Asthma bron-
chiale mit rezidivierenden Lungeninfiltraten und eine
Eosinophilie bis 80% [4]. In liber 50% der Faille findet
sich eine Polyneuritis vom Typ der Mononeuritis mul-
tiplex in unterschiedlicher Auspragung [4, 6, 25, 30,
33, 35]. Laborchemisch besteht bei obligater Eosino-
philie eine IgE-Erhéhung [9]. Neben der Beteilung
von Lungen und peripherem Nervensytem werden
Komplikationen von seiten der Haut, des Herzens
und des zentralen Nervensystems haufig beobachtet
[4-6, 24, 27, 35], ein renaler Befall gilt als weniger
typisch. Histologisch findet sich eine nekrotisierende
Vaskulitis mit eosinophilen Infiltraten und extravas-
kuldren Granulomen.

Auch bei der Wegener’schen Granulomatose sind
Minner héaufiger als Frauen (3:2) betroffen, das
durchschnittliche Erkrankungsalter liegt zwischen
dem 40. und 50. Lebensjahr. Beginnend mit einer
Rhinitis kommt es zu einer ulzerierenden Entziindung
der Luftwege; in der Regel fiihrt die Nierenbeteili-
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gung in Form einer Glomerulonephritis iiber die Ur-
dmie zum Tode der Patienten [5, 12]. Wahrend eine
E osinophilie eher selten ist, gelten eine Erhohung des
IgE [9], weniger hdufig auch des IgA [21] als typisch.
Die Beteiligung des peripheren Nervensystems in
Form der Mononeuritis multiplex findet sich in iiber
50% der Falle und verlauft meist chronisch progre-
dient als Folge der Affektion der Vasa nervorum.
Seltener kommt es zu einer Mitbeteiligung des zentra-
len Nervensystems und der Augen. Die patholo-
gisch-histologische Diagnose griindet sich auf den
Nachweis von Granulomen im Bereich des Respira-
tionstraktes, einer nekrotisierenden Vaskulitis sowie
einer Glomerulitis.

Mit einem Verhéltnis von 9:1 ist das ménnliche
Geschlecht beim Hypereosinophilie-Syndrom deutlich
haufiger betroffen, das durchschnittliche Erkran-
kungsalter ist das 4. Lebensjahrzeht. Bei einer Hyper-
eosinophilie von iiber 70% werden neben der Lungen-
beteilung in Form interstitieller Lungeninfiltrate mit
Pleuraergiissen eine Hepatosplenomegalie, kongesti-
ves Herzleiden, Hauteffloreszenzen und Léasionen des
zentralen Nervensystems mit BewuBtseinsstérungen,
Konvulsionen und motorischen Ausféllen als typische
Manifestationsformen beschrieben [7, 15, 17].

Eine Mononeuritis multiplex ist (wie die Nierenbe-
teiligung) nur in etwa 20% der Pat. nachweisbar. Als
charakteristisch gilt der Befund einer iiberwiegend
sensiblen asymmetrischen Polyneuritis [7]. Histolo-
gisch ist das Krankheitsbild durch eosinophile Organ-
infiltrate, die im Gehirn oft perivaskuldr liegen, ge-
kennzeichnet. Eine Vaskulitis im engeren Sinne liegt
beim H.S. nicht vor.

SchlieBlich sei noch auf die nach Carrington be-
nannte chronische eosinophile Pneumonie hingewie-
sen, die meist Frauen befillt, eine gute Prognose hat
und nicht zu einer Beteiligung des peripheren Nerven-
systems fithrt und deshalb nicht in die Differentialdia-
gnostik mitaufgenommen wurde [23, 29].

Aufgrund der genannten diagnostischen Kriterien
sind beil unserem Pat. zwei Krankheitsbilder auszu-
schlieBen: Das Vorliegen einer W.G. ist bei der feh-
lenden Nierenbeteiligung und der massiven Eosino-
philie unwahrscheinlich, gegen die Diagnose ecines
H.S. sprechen der Schweregrad der Polyneuritis und
die pathologisch-anatomisch nachweisbare Vaskulitis.
Die allergische Diathese unseres Pat. in Familien-
anamnese und eigener Anamnese und die Kombina-
tion von massiver Eosinophilie und IgE-Erhéhung
schlieBlich sprechen aus der Sicht des Klinikers in
erster Linie fiir die Diagnose einer a.G. und gegen
eine P.n. Der immunbhistologische Nachweis IgE-pro-
duzierender Plasmazellen und IgE-positiver Keimzen-
tren im lymphoretikuldren Gewebe, die Angiitis mit
dem Muster der Serumkrankheit und die Hypereosi-
nophilie sind Ausdruck einer langsam verlaufenden
Immunreaktion vom Soforttyp und sprechen auch
ohne den pathologischen Befund disseminierter Gra-
nulome, die nicht als obligat anzusehen sind [4], fur
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die Diagnose eines Churg-Strauss-Syndromes. Wie
bei den wenigen anderen bislang neuropathologisch
untersuchten Fillen von a.G. [6, 30] wurden bei unse-
rem Patienten keine eosinophilen perivaskuldren Infil-
trate im ZNS gefunden. Trotz der ausgepréigten Ner-
venfaseruntergidnge waren solche auch im Bereich der
peripheren Nerven nicht nachweisbar. Dies entspricht
dem Befund des einzigen entsprechend untersuchten
Falles der Originalarbeit von Churg und Strauss [6].

Wie die differentialdiagnostische Gegeniiberstel-
lung der 4 Krankheitsbilder zeigt, ist das periphere
Nervensystem jeweils klinisch mit dem Bild der Mo-
noneuritis multiplex betroffen, wie auch bei unserem
Patienten. Bislang nicht beschrieben wurde eine Li-
quoreosinophilie, die bei unserem Patienten maximal
80% betrug. Wihrend also die Symptomatologie der
Polyneuritis wenig in der Differentialdiagnose hilft,
konnte der Nachweis einer derartigen Liquoreosino-
philie fiir die Diagnose eines Churg-Strauss-Syndro-
mes sprechen. Frithzeitig sollte beim Vorliegen einer
eosinophilen Polyneuritis die Beteiligung weiterer Or-
gane laborchemisch, réntgenologisch und klinisch
untersucht werden, da nur so die Diagnose gestellt
werden kann.

Aus der rechtzeitigen Diagnosestellung ergeben
sich insofern Konsequenzen, als bei der allergischen
Granulomatose Churg-Strauss und beim Hypereosi-
nophilie-Syndrom die hochdosierte Gabe von Korti-
koiden als Therapie der Wahl anzusehen ist, wahrend
bei der Wegener’schen Granulomatose und der Pe-
riarteriitis nodosa Zytostatika als Mittel der ersten
Wabhl gelten.
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