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Am 16.10.25 wurde die 30 j~hrige ledige Arbeiterin B. L. wegen 
Verdachtes auf Encephalitis aufgenommen. Der einweisende Arzt hatte 
sic ,,seit l~ngerer Zeit" als hysterisch angesehen, sp~ter obige Diagnose 
gestellt. W~hrend seiner mehrw6chigen Krankenhausbcobachtung seit 
15.9. befand sieh die Kranke in einem Benommenheitszustande mit 
deliranten und amnestischen Ziigen, aul~erdem bestanden SchlafstSrungen. 
Die Nahrungsaufnahme war mangelhaft. Auf k6rperlichem Gebiete: 
Kopfschmerzen, schwankcnder Gang, h~ufiges Hinstfirzen, Romberg ~ ,  
gesteigerte Reflcxe, gelegentlich Einn~ssen. Nach einem weiteren Be- 
richt (15. 10. 25) war L. in den letzten 14 Tagen sichtlich zusammen- 
gefallen und unruhiger geworden, besonders naehts. Sie spraeh spontan 
nicht, konnte aber auf Befragen zusammenhgngende Auskiinft~ geben: 
Die iibrigen StSrungen hatten sieh welter verschlimmert. Bei Lumbal- 
punktion ~berdruck. 

K rankengeschichtsauszug. 
Aufnahmebefund; Die Kranke halt den Kopf ira Liegen leicht angehoben. 

Myoklonisehe Zuekungen der Uns Halsmuskulatur, gelegentlich toni- 
sehe Koi~tral~ionen der Sehliel~muskeln yon Augen und Mund. Ziemlich fein- 
seh!agiges rhythmisches Zittern s~mttieher Extremitaten, parkinson~hnlieh. Rigor 
mobflis in allen Gelenken, Willkiirimpulse dabei nicht framer mit Sicherheit 
aussehliel~bar. 

Der iibrige neurologi, sehe Befund ergab: Diffuse Klopfempfindliehkeit des 
Sch~dels, SehmerzhuSerungen bei passiven Kopfbewegungen, Nackensteife. 

Miosis der gleichen Pupillen, LR. wege n Akkomodierens nicht einwandfrei 
prtifbar, anscheinend posi~iv. Sonst an den Augen niehts Krankhaftes. 

Zungenzittera, Verlangsamung und Unausgiebigkeit der Zungenbewegungen, im 
iibrigen ttirnnerven frei. Keine bUlbi~ren Erseheinungen. 
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An den Armen abgesehen yon Tremor und Tonusst6rungen nur Steigerung 
der seitengleichen Reflexe. 

Die Beine lagen in t~lexion-Innenrotation-Adduktionsstellung, Babinskistellung 
der GroBzehen. Starke Steigerung der Knie- und Aehillessehnenreflexe beider- 
seits mit ersch6pflichen Kloni, positive Adductorenreflexe, Babinski und Oppen- 
helm; Rossolimo links inkonstant. Unf~higkeit zu gehen und zu stehen, bei starker 
UnterstfitzUng spastisch-ataktiseher Gang mit st~rkerer Fallneigung nach links. 

Auf aktive Mithilfe und Ang~ben der Kranken angewiesene Untersuehungen 
waren nieht durehffihrbar. Erh6hte meehanisehe Erregbarkeit der Hautgefal3e 
und quergestreiften Muskulatu r. Incontinentia a!vi et urinae. 

An den irmeren Organen niehts Auffallendes. 
Psychisch: ~eigenar~ige Triibung des Sensoriums: Benommenheit bei erhaltener 

Erweckbarkeitr:und dann nicht mehr gew Ansprechbarkeit, sowie erhaltener 
Auffassung und Orientierung. In allen ~uBerungen starke Verlangsamung und 
Ersehwerung, aueh im rein Motorisehen. Sprache leise, sehwer verst~ndlich, 
gelegentlieh explosiv. 

10t~giger klinischer Au~enthalt. Bereits am 2. Tage h6heres Fieber, das in 
unregehn~Biger Continua bis zum Tode anhielt. Gleiehf~lls am 2. Tage h~ufig 
anfallsar~iges Auftreten ehoreatiseh-athetoider Hyperkinesen, besonders in den oberen 
Extremit~ten. Begirm in den dist~len Gelenken, For~schreiten proximalw~rts und 
Endigung in kurzdauernden klonischen Zuckungen. Entwieklung parkinsonar~iger 
Haltung in den oberen Extremit~ten. Durch ttirdenkung der Aufmerksamkeit 
und psychische Erregung Verst~rkung der I-Iyperkinesen, desgleichen bei Ver- 
suchen zu intendierten Bewegungen, die meist in die unwillkiirlichen Bewegungen 
auslaufen. Zwischendurch delirantes Kramen und Herumsuehen. 

B i s  zum 5. Krankheitstage Steigerung s~mtlicher Erseheinungen, die links 
ausgesproehener als rechts waren. Lumbalpunktion ergab in jeder ttinsieht negative 
Beiunde. 

Am 8, Tage intralumbale Eigenseruminjektion, naehdem am Vortage 30 cem 
H6ehster Grippeserum intramuskul~r gegeben waren. Naeh der Punktion leiehter 
Kollaps. Am Nachmittage Sehmerzen in der linken K6rperh~Ifte, die aueh bisher 
st~rkere Erseheinungen geboten hatte. 

Am 9. Tage deutlieher allgemeiner Verfall, Unansprechbarkeit; starke Abnahme 
der Hyperkinesen bis auf einzeine Zuckungen in den distalen Absehnitten. In 
der mimisehen Muskulatur Erseheinungen unver~ndert, aueh weiter keine bulb~ren 
St6rungen. 

Am 10. Tage v611iges Sehwinden der Hyperkinesen und Tonusst6rungen. 
Tiefer Sopor. Unter allmghlichem Erl~hmen yon Atmung und Kreislauf am 
Morgen des 11. Tages Exitus letalis. 

Die Sektion (9 Stunden post mor~em) erg~b makroskopisch keinerlei meningi- 
tisehe Erscheinungen, ebenso vcenig einen ausgesproehenen Hirnschwellungsbefund. 
Das Parenehym war m~l~ig stark ser6s durehtrankt, die graue Substanz im all- 
gemeinen deutlieh gezeiehne~ und yon nnauflMliger blaI~br~unlieh bis rStlieher 
Farbung. Gef~l]e durehweg etwas eng, dem Alter entsprechend zart. An zwei 
Stellen, der Unterflaehe der rechten III .  Sehl~fenwindung und der Unterh~lfte 
der reehten Kleinhirnhemisph~re, land sieh je eine bohnen- bzw. erbsengro~e 
flache Eindellung mit auffallend derbem Grunde. Das Rfiekemnark war ~uI]er]ieh 
und auf Quersehnitten, vom Saftreiehtum des Gewebes abgesehen, unauff~llig. 

Der iibrige Organbefund (pathologisches Institut der Universit~t) war bis auf 
eine Tracheobronehi%is und beginnende S%auungsleber und -Milz negativ. 

Histolofischer Be/und: Die Meningen sind ~ueh mikroskopiseh entzfindungs- 
frei, doeh nich% fiberall ganz unver~ndert. ~ber dem ganzen Zentralorgan linden 
sieh ohne wesentliehe Untersehiede zwisehen Konvexit~t und Basis oder mit 
anderer region/~rer Pr/~dilektion weehseind ausgedehnte Bezirke faseriger und zelliger 
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Hyperplasie, letztere gew6hnlich vom Spindelzellcharakter. Vermehrte Fibro- 
blasten sind in der Adventi~ia einzel~er MenJngealarterien der Konvexi~t n~ch- 
zuweisen. Pathologisehe Ansammlung yon Infiltrationszellen irgendwelcher Art 
ist im allgemeinen nicht zu finden. Auch die eins~rahlenden Rindenarterien siad 
in~iltrationslos, die fixen Adventitialzellen aber fast durchweg leicht vermehr~. 
Bei Spezialf~rbungen l~l~t sich sowohl hier wie an Meningealgef~Ben und den 
Hirnh~u~en selbst Zunahme silberimpr~gaierbarer und kollagener Fasern erkennen. 

Die ektodermalen Ver~nderunge~ betreffea in dl//user Ausbreitu~g nerv6se und 
nieht nerv6se Elemente. Die der letzteren sind allerdings in der weifleu Substanz 
quantitativ und qualitativ am ausgesprochensten und bevorzugen waiter in dieser 
bestimmte Abschrfitte. Gemeinsam ist allen diffusen Erscheiaungen am ekto- 
dermalen Gewebe, dab sie zumeist Merkmale ffischerer Vorg~nge tragen. 

Deutlich hiervon abzuSrennen sind einzelne umschriebene Herde in GroB- und 
Kleinhirnrinde, Kleinhirnmark - -  unter Eiabeziehung einer Falte des N. der~tatus - -  
und in der Briickemhaube, dieht ventrolateral am linken Bindearm. Alle diese 
Herde sind vorgeschritten gli6s organJsier$, in der GroBhirnrinde unter erheblicher 
Defektbildung. Sichere Kennzeichen ffir das genaue Alter dieser Herde sind 
nicht gegeben, ebensowenlg die M6glichkeit, ihre ZugehSrigkeit zum klinischen 
Krankheitsbilde nach zeRlichen Gesiehtspunkten auszusehlieBen. 

NervSse Elemente. In der GroBhirnrinde sind die pathologischen Bilder der 
Nervenzellen r~irgends einheitlich. An den mittleren und gr(il~eren Pyramiden 
iiberwiegt eine ,,Kombination" yon einfacher Schrumpfung und wabig-feink6rrfiger 
Ver~nderung, zum Tell mit Andeutung beginnender Verflfissigung. Die Kern- 
ver~nderungen entsprechen in der Form dem Bilde der Scbrumpfung, der Tinktion 
nach sind sie zu hell dafiir. Streckenweise tritt eine s~rkere Plasmaaufquellung, 
auch Kernauftreibung hinzu, so daB die Merkmale yon Sehrumpfung fast sehwinden, 
und nur einzeLue dunklr und gewundene oder weithia sichtbare Dendriten daran 
erinnern. Sog. ischi~mische Formen sind in reinerer Ausbildung kaum zu registrieren, 
ihnen i~hrdich, am mdisten der Homogenisierung, sind die Zellen der Lamkua 
magnopyramidalis occi;pitalis verandert. Die Kerne sind abet nicht eharakteri- 
stisch, h6chstens im erstea Aafange regressiver Umbildung. Die sonst vorhandenen 
wabigeu )iervenzellver~nderungen sind unter die Verfettung nJeht einzureihen, 
da entspreehender Wabeninhal$ fehlt; selbst der Pigmentgehalt ist durchschnitt- 
lieh geringer als normal. 

Die KSrnerzellen, namentlich die ~uBeren, weisen, abgesehen yon der ,,Wasser- 
ver~nderung" keine charakteristischen Befunde auf, die Kerne sind meist hyper- 
chromatisch-regressiv. 

Das Bild der sog. retrograden Zellver~nderung bzw. prim~ren Reizung ist am 
reinsten und h~ufigsten an den Betzschen ~iese~zellen zu linden, abet auch, um 
dies hier vorweg zu nehmen, an den Nervenzellen der Briickenganglien, der Hauben- 
kerne (Nn. reticulares tegmenti und cen~ralis inf.), im dolsalen Vaguskern, den 
)In. arcuati und an den Vorderhornzellen des Halsmarkes anzutreffen; im Brust- 
und Lendenmark wird dieser Befund immer seltener, in der Brfieke sind bei p~im~r 
gereizten ]~Iervenzellen viel~aeh (~berg~nge zu schwereren regressiven Ver~nde~ 
rungen zu verzeichnen. 

Im Hirnstamm sind nur die grofiea Striatumzetlen mit auff~llige~cn regressiven 
Merkmalea behaftet, zumeist ebenfalls wabigen Aufl6sungserscheinungen ohne 
Lipoidvermehrung. 

Die Purkin]ezelle~ nehmen eine Mittelstellung ein zwischen einfacher Schrump, 
lung and Homogenisierung, die Mehrzahl ist erkrankt, ausgefallen sind nur ver- 
einzelte - -  yon den Ver6dungsherden abgesehen. Die Dentatuszellen dagegen sind 
teils fiber gr6Bere Strecken, teils herdweise erheblich gelich~et, van paShologischen 
Zellbildern sind Schwellung und ein~ache Atrophie die hi~ufigsten, doeh finden 
sich auch ausgedehntere, gut erhaltene Bandtefle. 
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Die ~IiBlbilder der unteren Olive zeigen einige iXhnlichkeit mi~ dem eben be- 
sehriebenen, indes sind im allgemeinen die Ausfglle an Olivenzsllen geringer und 
weniger ausgedehnt, die Zellvergnderungen bestehen vorwiegend in hochgradiger 
Schrumpfung und Hyperpigmenta~ion. 

Von sonstigen Erscheinungen an ik~ervenzellen des verlgngerten und Riicken- 
markes ist die 6rtliche Verteilung der primgren Reizung schon erwahn$. Der 
Hypoglossuskern enthglt reichlicher ale die tibrigen Kerne geschrumpfte, hyper- 
chromatisehe Zellen mit ebensolchem Zellkern und undeutlich gezeichneter NiB1- 
substanz. Resterscheinungen primgrer Reizung sind manehmal sehwaeh angedeutet. 
Auch irt den Vorderhornzellen ist die Schrumpfung ein hgufiger Befund, besonders 
in den medial gelegenen Zellsgulen. 

Plasmatische Glia. Auch auBerhalb regiongrer oder herdf6rmiger Akzen~uation 
des Krankheitsprozesses sind die Gliazellen, besonders Makro- und Oligodendro- 
glia, vermehrt und zeigen neben leichten progressiven Erseheinungen beginnende 
regressive Vorggnge, Hyperehromasie, Chromatokinese. Diffuse Vermehrung der 
Stgbchenzellen liegt nieht vor. Einzelne am6boide, reichlicher pr/~am6boide Glia- 
zellen sind in der Marksubstanz iiberall zu linden. 

Das Charakteristicum des Falles ist jedoch eine Aussaat herd/6rmiger 
Gliazellwucherungen, sog. Gliakn6tchen, fiber das ganze Zentralorgan. 
In ibrem feineren Aufbaue, einer gewissen polymorphie und in Bezie- 
hungen zum GefiiBsystem stimmen sie weitgehend mit den yon Spielmeyer 
eingehendst analysierten perivasculgren Fleckfieberherdchen - -  soweit 
sie rein gli6s zusammengesetzt sind - -  fiberein. Im Gegensatz zu diesen 
bevorzugen sis aber fast ausschlieBlich die weifle Substanz. Bei dem 
vSlligen Fehlen entziindlicher Erscheinungen sind natttrlich auch die 
gr6Beren GefgBe, in deren Verzweigungsgebiet die Kn6tchen liegen, 
ohne alle infiltrative oder stgrkere proliferative Vergnderungen. Aueh 
regressive Merlcraale an den HerdgefgBen selbst sind nicht zu erkennen. 
Die Elastica war nicht nut  hier, sondern in allen Gehirnteilen schlecht 
darstellbar, was wohl auf akzidentelle Ursaehen zuriiekzuffihren ist. 

Ganz selten sind GliaknStchen im Grau der vorderen ZentralwindLmg 
und der Brfickenganglien, hier ohne sichere Beziehung zu Ganglienzellen, 
wghrend in der Hauptolive, weniger im N. dentatus cerebelli einige peri- 
gangliongre Kn6tchen zu linden sind. (Umgekehrt verhglt sich die Sti~rke 
der diffusen plasmatischen Gliawucherung in don beiden letztgenarmten 
Grisea.) Im Rfickenmarksgrau sind periganglionttre, wie perivaseul/~re 
Proliferationen ebenfalls spgrlich vertreten. 

Innerhalb der weifien Substanz bestehen deutliche regiongre Diffe- 
renzen in ~enge und Ausbildungsgrad der KnStchen: gegen das tiefe 
Mark hin werden sie jeweils zahlreicher, ferner bevorzugen sis die langen 
oder wenigstens die lgngeren Fasersysteme, z. B. im Schlgfenlappen 8as 
untere Lgngsbfindel, in der Brficke die mittleren Kleinhir~sti'ele. Auf- 
faltenderweise sind nun schon veto Mittelhirn abwgrts in beiden Pyramiden 
die Kn6tehenbildungen nicht so hgufig und hoehentwickelt. Dabei ist das 
Ursprungsgebiet der cortico-spinalen Systems geradezu Priidilektionssitz 
der Gliaherdchen. In keinem anderen Windungsgebiet enthalten bereits 
die Markkegel so viele und gut ausgebildete Kn6tehen. Hier beschrgnken 
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sie sich indessen keineswegs auf das Pyramidenareal, sondern lassen sich 
auf sagital gelegten Sehnitten im angrenzenden Mark der Frontalwin, 
dungen eine Strecke welt verfolgen, immer unter Zunahme gegen Balken- 
und Ventrikelwandung. Hingegen nehmen sie im Bereiehe der hinteren 
Zentralwindung mit nahezu seharfer Grenze erheblich ab (Abb. 1). - -  
Auf mittlerem MaBe h/ilt sich die KnStchenaussaat in der Marksubstanz 
des Kleinhirns und verringert sich weiter innerhalb des verli~ngerten 

Ab%. 1. Z e n t r a l r e g i o n  u n d  a n g r e n z e n d e  2. F r o n t a l w i n d u n g .  S~arke d i f fuse  G l i a r e a k t i o u  
u n d  , ,Kn /~ t chenaus saa t "  i ra  P r a e z e n t r a l -  u n d  F r o n t a l g e b i e t ,  P o s t z e n t r a l  n i m m t  die Gl ia-  

r e a k t i o n  f a s t  u n v e r m i t t e l t  ab .  Ni#l. 

Markes. Im" l~fickenmark enthalten die Pyramidenseiten- und Vorder- 
strgnge neben leichter diffuser Gliose wieder reichlicher KnStehen, die 
Hinterstrange und sonstigen Fasersysteme beherbergen sie in abneh- 
mender Anzahl. (ttier sei eingeffigt, dab degenerative Vorggnge und 
Mark- bzw. Aehsencylinderausf~lle im Bereich der KnStehenbildungen 
nicht darzustellen waren. Naeh Alzheimer-Mann erseheinen in den bevor- 
zugten Regionen die Aehsencylinder ab und zu etwas aufgequollen. 
Die Gef/~Be ftihren oftmals in den erwghnben Gegenden reichlicher 
adventitielle Fettzellen.) 

Naeh Spielmeyers Gliabefunden beim Fleckfieber kannes nicht iiber- 
.raschen, dab in der Molekularschicht des Kleinhirns auch im vorliegenden 
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Fa]le Strauehwer/cbildungen entstanden sind. Freilich sind sie nicht ent- 
fernt so zahlreich und auBerordentlich zart ,  so dab man  sie sehr uufmerk- 
sam suchen m u l l  Ihr  Vorkommen scheint hier deswegen yon Intercsse, 
weil es zum Versti~ndnis der erw~hnten umschriebenen Rindenatrophien 
im Kleinhir~ beitragcn kann. 

Hiermit  komme ich zu den ganz cireumser@ten Veriinderungen, die, 
wie gesagt, ~lle bereits vorgeschritten gligs organisiert sind. In  der Klein- 

Abb .  2. D o p p e l z a c k e  des  N.  d e n t a t u s  m i t  dem A n s l a u f e r  eines Gl i ahe rdes  im X e r n b a n d e  
(l inks u n t e n ) ,  I n  u n m i t t e l b a r e r  N~he  des t t e r d e s  s chwere  E r k r g n k u n g  des I~ernba.ndes ,  

m i t  z u n e h m e n d e r  E n t f e r n u n g  besse re r  E r h a l t u n g s z u s t a n d .  

hirnrinde finden sich aul~er dem makroskopisch erkennbaren Schrump- 
fungsherde multiple kleinere Ldippehenatroph~en, die meis~ die tieferen 
Abschnitte eines Windungstales betreffen und de~ charakteristischen 
Bau solcher VerSdungen zeigen. Sie sind aul~erordentlich gefgl~arm 
und geh6ren zum vorwiegend ,,gliSsen Abbautypus"  im Endstadium der 
Glia/asernarbe. 

Anders verh~lt sich der isollerte Herd, welcher rechts in tier Seiten- 
wand der 4. Hirnlcammer, etwas oberhalb des N. angulari s mit  breiter 
Basis ansetzt, um sich frontal- und lateralwgrts schr~g gegen das Band 
des Zahnkernes zu wenden, in dem er unter allm~hlicher VerMeinermlg 
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sein Ende finder. In einer dichten, eben noch isomorphen Fasergliose ]iegen 
hier massenhaft Gliazellen, viele vom Typus der gemiisteten, mit  grol~en 
progressiven Kernen, dazwischen plasmaarme Zellen der Mikro- und 
01igodendroglia. Das Mesenchym l~Bt keine nennenswerte Teilnahme am 
Prozel~ erkennen. Das ffontale Ende des Herdes hat ein Stiick des N. 
dentatus v611ig zerstSrt bzw. ersetzt, abet auch die angrenzenden Bestand- 
teile zeigen erhebliche Lichtung der Nervenzellen, hochgradige regressive 
Ver~nderungen der noeh vorhandenen und diffuse Gliaproliferation, die 
s~mtlieh mit zunehmender Entfernung vom Herde, in allm~hliehem 
~bergange, einem ann~hernd normalen Bilde Platz maehen (Abb. 2). 
Weiter front~lw~rts sC/il]t man dann beiderseits auf die oben erw~hnten 
Ver~nderungen des Kernbandes, die mit dem ,,Herde" keinen Zusammen- 
hang  aufweisen. 

In der Briickenhaube gleieht der zwischen linkem Bindearme und beiden 
Sehleifensystemen gelegene Herd yon knapp LinsengrSBe im Glia- wie 
Markfaserbilde einer alten ~bger~umten Plaque der multiplen Sklerose. 
Aueh bier keine mesenchymale Beteiligung. 

Der aueh makroskopiseh besonders deutliehe De/ekt in der re. T 3 ist 
eine kraterf6rmige Einsenkung, die ein kurzes Stiick in den Markkegel 
hineinreiehr Der ~bergang zur erh~ltenen Rinde ist ein allm~hlicher, 
zellige mud faserige Gliawueherung nimmt naeh dem Gesunden bin mehr 
und mehr ab. Der Grund des Defektes besCeht tells aus derbem faserigen 
Gliagewebe mit noch zahlreiehen f~.serbfldenden Zellen, teils ist er - -  
vornehmlich im Zentrum - -  hOCk mit loekerem gliSs-mesenchymalen 
Granulationsgewebe bedeckt. Im iibrigen sind die Herdgef~l~e nur m~ig  
vermehrt, ihre Wandungen verdiekt, oft hyalinisiert. Der Abbau scheint 
bereits weitgehend vollzogen, Lipoide sind nut in einzelnen KSrnchen- 
zellen zwischen den oberfl~chlichen Gewebsmasehen darzustellen. Auch 
im Mark fehlen Lipoidprodukte. Die zarte Hirnhaut ist erhalten, hyper- 
plastisch trod in weehselnder St~rke yon Lymphoeyten durchsetz~. Mit 
dem erw~hnten Granulationsgewebe ist sie teilweise eng verbtmden. Hier, 
abet auch an anderen Stellen hat reichliche Einwueherung yon Gliafaser- 
biindeln in die Meninx stattgefunden. Die Liehtung des tieferenWindungs- 
markes entsprieht dem Ausfall an Rindensubstanz. Die sonst erhaltene 
benaehbarte Rinde enth~lt in der 3. Schicht mittelgrol~e Pyramiden, die 
Spielmeyers iseh~misehe Zellver~nderung auiweisen. Noch etwas weiter 
ab liegt in der 5. Sehicht ein umschriebener isch~mischer Erbleichungsherd. 

Pathogenese. Von den verschiedenen degenerativen Ver~nderungen 
der Nervenzellen ist nich~ mit Sieherheit zu sagen, wieweit sie unmittelbar 
auf  die krankmachende Noxe zuriickzufiihren w~ren. Quellungs- und 
Verfliissigungserscheinungen erwecken oft den Eindruck, als ob sie den 
Sehrumpfungsvorg~ngen aufgepffopft w~ren, sind also mSglicherweise 
jiingeren Datums, vielleicht nut als pr~mortal-agonal zu bewerten. Die 
sog. primate Reizung kommr einem an den Nervenzellen des motorischen 

22* 
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Typus bekanntermaBen reeht hgu][ig und bei den versehiedensten Pro- 
zessen zu Gesieht. In den Betzsehen Riesenpyramiden und in den Briieken- 
ganglion ist sie wohl der Ausdruek einer besonderen Seh/tdigung der zu- 
geh6rigen Leitungsbahnen~ zumM diese Sitz einer gesteigerten Glia- 
proliferation sind. 

Unter den diffusenGliavergnderungen dfirfte die Neigung zm" Am6- 
boidose Ms pr/imortal-agonale Erseheinung zu denton sein, aueh die sp/ite 
Sektionszeit hat zum Hervortreten dieser Befunde wohl etwas beige- 
tragen. Der allgemeine Reizzustand der plasmatisehen Glia seheint 
dagegen ein morphologisehes Krankheitszeiehen, das in den stgrker ver- 
/~nderten Gebieten, z. 13. im No. dentatus, nut eine quantitative Steige- 
rung gefunden hat. 

Als eigenartig sei die iiberaus reiehliehe Dissemination yon ,,Glia- 
kn6tehen" innerhalb der weiBen Substanz des gesamten ZentrMnerven- 
systems hervorgehoben. Das anatomisehe Bild des Falles bekommt 
dutch diese ubiquit~re, aber region/~r abgestufte plasmatisehe Gliareaktion 
seinen Stempel. An sieh shad solehe Gliakn6tehen ja niehts Seltenes, wie 
aueh Scholz ha seiner zusammenfassenden Arbeit gezeigt hat, trod sie 
kommen bei ganz versehiedenartigen Noxen vor. Bei den praktiseh wieh- 
tigsten ,,KnStehenkrankheiten", epid. EneephMitis, FleeMieber, Lyssa, 
handel~ es sieh um vorwiegende Polio-EneephMitiden (e. gr. s. !). Die 
meinem Falle in der regiongren Verteilung ~hnliehen Malariagranulome 
(Di~mk) sind histologiseh dutch die mesenehymale Komponente unter- 
sehieden 1. Und gegenfiber den F/~llen Creutz/elds und Jacobs, sowie 
letzthin Peters best~hen nieht iiberbriiekbare Differenzen dureh die 
Akzentuation dieser Prozesse in der grauen Substanz. Am ~hnliehsten 
verh/ilt sieh noeh, wenigstens anatomiseh, der in einer posthumen 
Publikation mitgeteilte Fall Alzheimers, kliniseh war er ganz anders 
gelagert. 

In dem Bilde der di/]us ausgebreiteten Veri~nderungen hfi.tte man somit 
einen vorwiegend die Marksubstanz betreffende~ Proze8 vor sieh, der 
hier im wesentliehen proli/erative Erseheinungen der plc~smatisehen Glia 
ausgelSst hat. Sehgdigung der leitenden nervSse~ Substa~z ist teilweise 
aus den retrograden Vergndertmgen der zugeh6rigen Ganglienzellen zu 
ersehliel3en. Die unmittelbare Beteiligung der grc~uen Substanz spielt eine 
geringere l~olle. Noeh mehr gilt dies yore mesenehymMen Gewebsanteil. 

Dieses Bild wird nun dureh einige unter sieh nieht einhei~lieh auf- 
gebaute Herdveriinderungen kompliziert, welehe mit dem skizzierten ProzeB 
nieht verehabar seheinen : Der Rindendefekt im Groghirn entsprieht dem 
yon H. Spatz Ms ,,tIirngesehwfir" besehriebenen Befunde, steht abet 
weiter Endbildern des Etat vermoulu (Rofiba&) nahe. Abgesehen yon den 
wohl Ms sekundgr aufzufassenden Gef~Bver~ndertmgen im Bereiehe 

Weitere soma~isehe Erlcr~nkungen mit nerv6sen Nebenerscheinungen beriick- 
sichtige ich bier nicht. 
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dieses Herdes Sprich~ aus dem ~sonstigenBefunde nichts ffir eine morpho. 
logisch nachweisbare ttirngcf~Berkrankung: Es bleibt zur Erkl~rung 
der De~ektbildung wohl nur die Heranziehung ]unktioneller Ge]ii[3stSrungen 
iibrig, an die Spatz ffir manche F~lle seiner ebenfalls vasal bedingten 
sog. ,,verrucSsen Atrophie" auch gedacht hat. In diesem Sinne spricht 
auch das Vorhandensein ,isch~tmischer- Erscheinungen in unmittelbarer 
Umgebung des Defektes. 

Von den anderen Herden lassen der Briicken- bzw. Kleinhirnmarkherd 
Ifir sich allein keine befriedigende pathogenetische Erkl~rung zu. Der 
lctztere kSnnte haupts~chlich seiner Form wegen als zirkulatorisch bedingt 
angesehen werden. Auch das Verhalten der noch nichr im Herde aufge- 
gangenen angrenzenden Denta~uspartien l~Bt an wscul~r bedingte St6- 
rungen denken. 

Besser bestellt scheint es um die partiellen Liippchenatrophien der Klein- 
hirnrinde. Auf Grand dieser Narbenbilder allein pathogenetische Er- 
6rterungen anzustellen, w~re natiirlich unberechtigt und unfruchtbar. 
Da abet auBer ihnen die bekann~en Strauchwerl&ildungen der Molekular- 
schichr und ausgebreitete Ver~nderungen der Purkinjezellen vorhanden 
sind, die ihrerseits auf Wirkung zirkulatorischer Sr hinweisen, 
besteht kein AnlaB, die ~lteren GewebsstSrungen anders zu beurteilen, 
zumal ihr histologischer Aufbau nichts gegen eine vasale Genese ableiten 
l~Bt. Fiir diese Auffassung verweise ich auch a~ff die Untersuchungsergeb- 
nisse yon Liebers bei den Kleinhirnagrophien der Epileptiker und yon 
Bodechtel bei Narkosesch~digungen des Zentmlnervensys~ems. Ich 
mSchte daher die Erscheinungen an den Purkinjezellen wie s~mtliche 
gli6sen Prolifer~tionen im Kleinhirn meines Falles als Ausdruck einer auf 
dem Gef~fiwege wirksamen Noxe ansehen. MAt MutmaBungen fiber das 
Alter der gliSsen Kleinhirn-l~indenver6dungen ist der Gegenbeweis gegen 
ihre ZugehSrigkeit zum Gesamtbilde nicht mehr zu fiihren, nachdem 
Bodechtel jiingst gefunden hut, dab derartige VerSdungen bereits inner- 
halb 16 Tagen nach Einwirkung der Sch~dlichkeit zur Entwicklung 
gel~ngt sein kSnnen ~. 

Es erhebt sich nunmehr die Frage, ob die Ver~nderungen ~m Kleh~hirn 
~ls Schlfissel ~iir das Verst~ndnis der iibriger~ Be~unde dienen k6nnten. 
Spielmeyer hat bekanntlich 6fters betont, wie wichtig das Studium der 
Gewebsreaktionen des Kleinhirns sei, da diese hier vielfach leichter 
analysierbar w~ren als anderswo im Zentralnervensystem. Im mitge- 
teilten Falle finden wir, ~hnlich wie beim Fleckfieber - -  die ,,KnStchen" 
liegen jedoch bei diesem z~hlreicher im Grau - -  in der Kleinhirnrinde 
Strauchwerke, ira Kleinhirnmarlc wie in der Marksubstanz des Cerebrum 
GliaknStchen, die enge morphologische Beziehungen zum Gef~Bnet z 

Die Krankheitsdauer meines Falles he,rug mindestens 6--8 w0chenl Leider 
waren genauere ananmestlsche Angaben yon keiner Seite mehr zu erhalten! 



836 l~udolf Ro~ter: ~ber einen elgenar~igen Prozel3 

erkennen lassen. Soll man bei Kenntnis der Gef~ftabhgngigkeit yon 
Strauehwerkbildungen fiir die )/Iarkknbtchen nicht den gleichen putho- 
genetischen Zusammenhang voraussetzen dfirfen, wo schon ihr r~um- 
liches Verhalten annehmen ]gftt, daft der Wachstumsreiz unmittelbar 
um die Gef~ltbahnen am sti~rksten wirkt ? Wie im einzelnen innerhalb 
eines kleinsten Kreislaufabschnittes die Steigerung der Wachstums- 
bedingungen zustande kommt, ist heute nicht zu sagen. Spielmeyer hat 
eine primgre formative l~eizung ohne Vorhandensein yon Stbrungen im 
Gewebsgleichgewieht abgelehnt. Es ist aber daran zu denken, dal~ Xnde- 
rungen der Ernghrungsbedingungen eines Organgewebes nicht fiir alle 
seine Bestandteile gleich gut bek6mmlich sein werden, daft das hoch- 
differenzierte funktionstragende Parenchym ,,vulnerabler" ist und das 
Stfitzgewebe gegeniiber jenem der nutznieftende Teil bei einer Um- 
stellung der Stoffwechselvorg~nge werden kann, mit anderen Worten 
die Ver~nderungen beider sind dann koordiniert. Es w~re reizvoll, yon 
diesem Gesichtspsnkte aus zugeh6rige Konstellationen zu betrachten, 
wie sie beispielsweise F. Lotmar in einem Tell seiner Experimente mit 
Dysenterietoxin vor sieh gehabt hat. Daft Ricker in seinen einsehl~gigen 
Versuehen (z. B. bei Muskelsehwund und Bindegewebshyperplasie nach 
Neurotomie and Tenek~omie - -  also Parenchymuntergang und Stfitz- 
gewebswucherung --) S~rombahnstbrungen im Sinne l~nger dauernder 
Peristase beobachtet ha~, sei noch kurz erwghnt. Ob sich im Nerven- 
system entspreehende Vorg~nge - -  wobei bier zungehst an das Stfitz- 
gewebe ektodermaler Herkunft gedaeht wird -- in analoger Weise ab- 
spielen, w~re naeh Riskers jiingsten progr~mmatischen Ausfiihrungen erst 
experimentell zu erweisen. Es scheint also verfrfiht, ffir degenerativ- 
proliferative Prozesse, bei denen Anzeichen ffir einen vasalen Weg der 
Noxe gegeben sind, den Versucb weiterer pathogenetiseher Aufkl~rung zu 
unternehmen. Es bleibt vorderhand nut fibrig, das Gesam~bild mbglichst 
sorgf~ltig zu erheben und auf Grund bisheriger einsehlggiger Erfahrungen, 
so weir ang~ngig, einzureihen. Deshalb ist auch bisher nach Kr~ften 
vermieden worden, tele01ogische Gesichtspunkte zu berfihren, die in 
der Annahme yon Abrgum- oder biologisehen Schutzfunktionen der 
fragliehen plasmatisehen Gliawucherungen enthalten sind. Spielmeyers 
A~ffasstmg, daft es sich bier um ,,besondere glibse t~eaktionen" handelt, 
deren Stellung zu Abbau und Organfsar nieht gekl~r~ ist, scheint 
aueh welter in Geltnng. 

Zusammen/assend sei die Auffassung yon der Pathogenese des besehr[e- 
benen zentralen Prozesses dahin prgzisier~, daft die Noxe im Gehirn und 
Rfiekenmark ihren Weg fiber das Gef~i3system genommen hat. Die 
herdfbrmigen Gliosen werden als zugehbrige umsehriebene Akzentua~ionen 
des gIelchen Prozesses aufgefai]t, besonders im Hinblick auf die Bedeutung 
der Xleinhirnrindenver/~nderungen, und ffir sie ,wie die anderen tterde 
werden nut graduelle> bzw. tempor~r und Iokal bedingte Untersehiede 
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angen0mmen. Ob fiir den Defekt der 3. Temporalwindung die gleichen 
Momente oder ein weiterer unbekarmter Faktor in Frage kommt, mug 
offen bleiben. 

~ber die Auswertung der Hirnbefunde ffir Pathophysiologie und 
Diagnose noch wenige Worte: Histologisch sicher belegt sind nur die 
Pyramidensymptome. Die starke Beteiligung des Markes der Zentral- 
windungen und tier Pyramidenseitenstrange li~$t daran denken, da$ in 
den als extrapyramidal gedeuteten Hyperkinesen, vor allem den kloni- 
schen Erscheinungen; eine pyramidale Komponente enthalten war. Die 
meningealen Symptome miissen einer Meningitis serosa zur Last gelegt 
werden, welche ante exitum schon im Abklingen war. Ffir die statisehe 
Ataxie und extrapyramidalen Symptome ist an die Schadigung der 
Kleinhirnbrtickenbahnen und des tibrigen l~autenhirnes zu denken, Eine 
ausreichende pathophysiologische Erklarung vermit~eln uns die hier ge- 
fundenen Veranderungen aber nicht, vor allem nicht fiir die Erschei- 
nungen des e. 13. m. Systems. Es mu8 zumindest auch eine funktionelle 
Sehi~digung der Stammganglien oder wenigstens des Mittelhirns erfolgt 
sein, die kein histologisch nachweisbares Xquivalent hinterlassen hat. 
(Die Bilder der grol~ea Striatumzellen halte ich ffir terminal bedingt.) 

- -  Fiir die Todesursache geben die festgestellten tIirnbefunde keine be- 
stimmte Unterlage. 

Die Diagnose glaubte man klinisch mit ziemlicher Sicherheit auf eine 
akut verlaufende und stark toxisehe epidemische Encephalitis stellen 
zu k6nnen. Im Vordergrunde stand schon zu Anfang der klinisehen Be- 
obachtung eine hoehgradige allgemeine Prostration, die den ungiinstigen 
Ausgang vermu~en liel~ und die klinischen Untersuehungen wesentlieh 
erschwerte. Der anatomische Befund zeigt nichts vom landli~ufig zu- 
geh6rigen encephalitischen Bilde lind maeht es unm6glich, eine bestimmte 
Diagnose zu stellen. Da akute multiple Sklerose bzw. nichteitrige 
disseminierte Encephalomyelitis auszuschlieSen sind, mu8 an die MSg- 
lichkeit eines eigenartigen endogenen Prozesses gedacht werden. Es 
besteht doch eine Tendenz der plasmatischen Glia zu proliferativen 
l~aktionen mud eine eigenartige I~eaktionslosigkeit des Mesenchyms, 
die bei dem klinischen Verlaufe gewi8 nichts Alltagliches sind und an 
eine konstitutionelle Grundlage dieser Abartigkeit denken lassen. Immer- 
hin bleibt dann auch die M6glichkeit, da$ man es mit einer hyp- 
ergischen Reaktion - -  sit venia verbol - -  auf das Virus der epidemi- 
schen Encephalitis zu tun hat,  und unter solchen Umstanden die 
Propagation auf dem Blutwege stattfinden konnte. Der infauste Verlauf 
der Kranld~eit ware damit im Einklange. Nut das histologische Bild 
bliebe noch immer recht ungewShnlich; doch kSnnen ja gewisse Schad- 
lichkeiten, die ffir die graue Substanz elektiv wirksam zu sein scheinen, 
auch sonst ein~nal exquisit das Mark befallen. 
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Eine engere ZugehSrigkei t  zu den k l in isch-anatomisch  e igenar t igen  
F a l l e n  Creutz/eldts trod Jacob8 babe  ich schon auf  G r a n d  des ana tomi -  
schen Verhal tens  al lein ab lehnen  kSnnen.  Auch bei Peter, dessen Fa l l  
kl inisch als k indl iche  Encepha l i t i s  ging, spie l t  sich der  Prozel~ vie1 mehr  
ira Grau  ab  und  zeigt  au~e rdem eine nennenswer te  mesenchymale  Kom-  
ponente .  Gemeinsam m i t  unserem Fa l le  is t  den  soeben z i t ie r ten  Beob- 
achtungen,  denen  noch der  erw/ihnte Fa l l  Alzheimers anzure ihen  w/ire, 
da~ die e igenar t ige  Ges ta l t tmg  des pa thologischen  Prozesses eine Pr/i- 
va lenz  endogener  F a k t o r e n  wahrscheinl ich  mach t .  Ob es s ich bei den  
erw/ihnten Differenzen nu r  u m  verschiedene Spielarten des Zusammen-  
wirkens g le ichar t iger  Noxen  m i t  en t sprechenden  Anlagen  h a n d e l t  und  
die Aff ini t / i ten innerha lb  des Nervensys tems  dadurch so wei tgehend 
var i i e r t  und  verschoben  werden,  is$ ers t  nach  S a m m l u n g  grSl~erer Er-  
f a h r u n g e n  der  Bean twor tung  n/iher zu br ingen.  
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