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Wir bringen im folgenden einen weiteren Beitrag zu der zuerst von
Pette in Deutschland beschriebenen Encephalitisform nach Art der En-
cephalitis japonica. Soweit uns bekannt, betreffen die bisher in Deutsch-
land mitgeteilten Fille durchwegs Erwachsene.

Unsere 8jahrige Patientin P. R. erkrankte im September des Jahres 1939 unter
Kopfschmerzen und Erbrechen. Siesonderte sich von den Spielen der Kameradinnen
ab und sie, die bis dahin in der Schule vorziiglich gelernt hatte, kam plétzlich im
Unterricht nicht mehr mit. Sie stammte aus einer gesunden Familie, lediglich
eine Cousine soll seit 25 Jahren bettligerig sein, nachdem sie in ihrem 30. Lebens-
jahre einen Insult erlitt. Unsere Patientin kam zunéchst in verschiedene Provinz-
krankenhauser und schlieBlich zu Beginn des Jahres 1940 an die Universitéits-
Kinderklinik in Wien, von wo sie zur neurologischen Durchuntersuchung an unsere
Klinik iiberwiesen wurde. Der Gesichtsausdruck des Kindes war meist freundlich-
lachelnd, intelligent. REine Untersuchung war aber kaum durchzufithren. So
befolgte sie einfache Auftrige wie Handgeben, Mundéffnen und shnliches oft
iiberhaupt nicht, oder sie wiederholte in perseveratorischer Weise das soeben
gemachte. SpontaniuBerungen waren sehr gering. Zahlen ging immer nur bis 3
oder 4, Nachsprechen komplizierter Worte gelang nicht, Benennung von Gegen-
standen erfolgte nur teilweise, das Hantieren mit Gegenstinden, z. B. einer Ziind-
holzschachtel, war sinnlos, gegebene Auftrige wurden mit den Worten ,,Ich kann
nicht‘‘ abgetan. Schreiben und Lesen war nicht maglich, auch die Wiedergabe von
in Bildern dargestellten Szenen gelang nicht. Liefl man das Kind im Zimmer herum-
gehen, so geschah dies vollkommen planios und schlieBlich fand es nicht zu seinem
Bett zuriick. Man hatte bei der Untersuchung den Eindruck, dal das Verstandnis
fiir die Vorgiinge in der Umwelt verloren gegangen war. Dabei ist aber bemerkens-
wert, daB das psychische Zustandsbild wechselte und dafl es Tage gab, wo das Kind
klarer und verstindlicher erschien, spontan mehr sprach und mit mehr Verstandnis
an den Vorgingen im Krankensaal teilnahm. Schon in der Ruhe, noch mehr aber
bei Intention, viel ein feinwelliger Tremor der beiden Arme, rechts mehr als links,
auf. Ferner traten insbesondere beim Gang der Patientin etwa alle fiinf Schritte
choreatische Unruhebewegungen auf, die in ihrer Gesamtheit am ehesten einem
Hofknicks glichen; in Binzelbewegungen aufgelost, bestanden sie in einem gleich-
zeitigen Emporgeschleudertwerden der Arme, Durchstrecken und Gehobenwerden
der Beine und einer Beugung des Kopfes gegen das Kinn. Meist verlor die Patientin
dabei das Gleichgewicht und drohte nach hinten zu fallen; danach konnte sie wieder
obne Besonderheiten einige Schritte gehen bis ,,der niichste Hofknicks* aufirat.
Bei Bettruhe konnte man lediglich die blitzartige Beugung des Kopfes verbunden
mit einer ebensolchen Bewegung einer oder mehrerer Extremititen bemerken.

Die iibrige neurologische Untersuchung ergab damals zeitweise einschiefiende
Spasmen in beiden Armen, inkonstant auslésbare Pyramidenzeichen und Secessus
urinae. Die anderen neurologischen Befunde, die Liquor-, Blut- und Harnunter-
suchungen, die Senkung nach Westergreen, Leberfunktionsuntersuchungen, Augen-
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untersuchungen, sowie Schadel-Réntgenaufnahmen ergaben keinen pathologischen
Befund. Temperaturen bestanden wihrend des Klinikaufenthaltes nicht. Es
konnte nicht nachgewiesen werden, dall solche im Beginn der Krankheit bestanden
haben. Nach 3wochentlicher Beobachtung an unserer Klinik wurde zwecks sicherer
Ausschaltung eines Tumor cerebri an der chirurgischen Klinik (Prof. Schinbauer)
eine Ventrikulographie gemacht. Hierbei ergab sich nichts Pathologisches. Etwa
1 Woche spiter wurde das Kind fiir 3 Tage auffallend schléfrig und in den folgenden
Wochen hustete es viel. Zeitweise bestanden Temperaturen bis 389, manchmal
Erbrechen, dauvernd unrein. Das psychische Zustandsbild hatte sich inzwischen
eher verschlechtert, die Kleine blitterte ohne Aufmerksamkeit in Bilderbiichern,
machte mit der Puppe sinnlose Bewegungen, eine Unterbaltung war mit ihr nun
nicht mehr méglich. Am ehesten konnte sie durch Vorsingen von Liedern zu sprach-
lichen AuBerungen gebracht werden. Sie sang dann in einem Sing-Sang ,,0 Tannen-
baum** oder ,,Fuchs du hast die Gans gestohlen*. Auch der Tremor der Arme war
inzwischen stiirker geworden. Die Unruhebewegungen waren bedeutend hiufiger
geworden und in ihrem Ausmafl verstirkt.

2 Monate nach der Ventrikulographie wurde ihr ein Zahn gezogen, obhne dafl
sie SchmerzauBerungen tat. Auch auf Stichreize waren damals keine Reaktionen
von ihr zu erzielen. Nach weiteren 3 Wochen waren die Unruhebewegungen bereits
alle 10 Sek. vorhanden und mit nystaktischen Blickbewegungen verbunden. Psy-
chisch war sie zu dieser Zeit wieder freier, sie griite z. B. spontan. Beim Nach-
sprechen wiederholte sie nur die letzte Silbe. Zu jener Zeit begann sie auffallend
viel zu essen. Nach weiteren 2 Wochen, das war die Mitte des 4. Beobachtungs-
monates an unserer Klinik, gesellten sich zu den Unruhebewegungen ein inspira-
torischer Stridor, ein Verziehen des Mundwinkels, und die Patientin reagierte
weder auf Anrede noch auf sonstige Reize. Dabei war der Gesichtsausdruck auch
jetzt noch intelligent. SchlieBlich trat eine Angina auf, Patientin fieberte 3 Tage
um 40, im Abstrich wurden Streptokokken und Pneumokokken gefunden.

Zusammenfassung des klinischen Verloufs.

Ein 8jibriges Madchen erkrankte unter Kopfschmerzen und Kr-
brechen und zunehmender Verstimmung. Ihre Handlungen wurden
sinnlos, sie nahm keinen Anteil mehr an ihrer Umgebung. Somatisch
fanden sich nebep feinwelligem Tremor der oberen Extremititen eigen-
artige Unruhebewegungen des ganzen Kropers, die sich in Intervallen
mit photographischer Treue wiederholten. Das Krankheitsbild verlief
progredient, wobei allerdings kurzdauernde Besserungen, vor allem des
psychischen Bildes, deutlich erkennbar waren. Nach !/, Jahr verstarb
das Kind an einer hochfieberhaften Angina lacunaris.

Versucht man nach den klinischen Symptomen das Krankheitsbild
einzureihen, so kann man wohl ein Schizophrenie des Jugendalters mit
Sicherheit ausschlieBen, es fallt aber schwer, das eigenartige Bild naher
einzuordnen. Eine gewisse Analogie ist mit dem in Wien von Heller zuerst
beschriebenem Krankheitsbild der Dementia infantilis gegeben. Das
Hervortreten der Sprachstérung im Sinne einer Verarmung des Wort-
schatzes, der zunehmende geistige Abbau bei intelligentem Gesichts-
ausdruck, die linger erhaltene Ausdrucksfihigkeit durch Lieder und
schlieBlich die Unruhebewegungen wiirden sogar dafiir charakteristisch
sein. Die Erkrankung sollte allerdings schulméfig im 3.—4. Lebensjahr
beginnen und andere kérperliche Symptome mit Ausnahme der Unruhe-
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bewegungen vermissen lassen. Die in vielem ganz &hnliche Kramer-
Pollnowsche Erkrankung wire ebenfalls differentialdiagnostisch in
Betracht zu ziehen.

Ein Tumor konnte klinisch mit ziemlicher Sicherheit ausgeschlossen
werden. Dagegen war die Differentialdiagnose zwischen entziindlicher
oder entmarkender Erkrankung nicht zu stellen.

Abb. 1. Infiltration der weichen H#ute mit Ubergreifen auf die Rinde.
Strotzende Blutfilllung der erweiterten GefaBe. Nissl 32fach.

Bei der Untersuchung des Gehirns ergaben sich folgende Befunde: Das
normal groBe, gut gebildete Cerebrum wies bei makroskopischer Betrach-
tung auller einer leichten Triibung der weichen Hiute nichts Abwegiges
auf. Nach der Formolhirtung fand sich auf frontalen Ubersichtsschnitten
nur eine reichliche Blutfillung der kleinen GefdBe der Meningen, des
Gehirns und des Riickenmarks. Es wurden nun Blocke aller Haupt-
regionen des Gehirns und Riickenmarks eingebettet und nach Nissl und
Weigert- Pal weiter behandelt. Hierbei ergab sich bei den Nissl-Bildern
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eine iiber das ganze Gehirn verteilte perivasculire Infiltration aus
Lymphocyten und Plasmazellen. Die Meningen sind miBig infiltriert,
stellenweise greift die Infiltration von diesen entlang der Gefale auf die
Rinde iiber (Abb. 1). Im ganzen ist das Mark stérker betroffen als die
Rinde und als die Stammganglien. Die Infiltrate sind iiberhaupt nicht
sehr reichlich, aber doch in einem solchen Ausmafl vorhanden, daf3 sich
auf jedem durchmusterten Schnitt eins oder mehrere finden. Innerhalb
der einzelnen Abschnitte der Stammganglien haben wir keine Unter-

Abb. 2, Perivasculare Infiltration in der Nachbarschaft des linken Vorderhorns.
WNissl 70fach.

schiede finden kénnen. Fast frei ist das Kleinhirn. Abb. 2 zeigt Infil-
trate in der Nachbarschaft des linken Vorderhorns. Auf Abb. 3 sind diese
Infiltrate stirker vergroBert. Abb. 4 bringt ein Immersionsbild aus einem
derartigen Infiltrat. Abb.5 zeigt eines der sparlichen Gliaknotchen,
welche nur nach lingerem Suchen zu finden waren. In der Nachbar-
schaft des-linken Hinterhorns fand sich ein kleiner Erweichungsherd.
Es ist allerdings nicht ausgeschlossen, daB noch weitere kleine Er-
weichungen vorhanden sind, da das Gehirn natiirlich nicht in Serien
geschnitten werden konnte.

Das Riickenmark ist mit Ausnahme einer Hyperdmie der GefalBe frei.

Auf Markscheidenbildern fanden wir nur den Infiltraten entsprechende,
schmale, aufgehellte Streifen um die Gefifie des Gehirns, aber keine
Entmarkungsherde.

Diese Befunde entsprechen einer Meningo-Panencephalitis. Es ergibt
sich nun die Frage der Gesamteinordnung unseres Falles. Hellersche oder

Balken
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Kramer-Pollowsche Erkrankung scheiden nunmehr aus, wenn wir uns
an die anatomischen Befunde von Corberi halten (Anatomische Be-
ziehungen der Dementia infantilis Heller zur amaurotischen Idiotie) und
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Abb. 3. Perivasculare Infiltrate. Nissl 100fach.

Abb. 4. Einzelheiten aus einem perivasculéren Infiltrat. Im GefaBlumen Blutkirperchen-
schatten. Um das Gefil Lymphocyten und Plasmazellen. Nissl 960fach.

Creutzfeld (Chronisch entziindliche Verénderungen des Hirnstammes, vor
allem Infiltrate um die Gefille des Mittel- und Zwischenhirns bei der
Kramer- Pollnowschen hyperkinetischen Erkrankung des Kindesalters.)
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Bei unserem Fall treten gerade die Infiltrate im Mittel- und Zwischenhirn
zuriick gegeniiber einer stirkeren Beteiligung des GroBhirnhemisphiren-
markes, der GroBhirnrinde und der Meningen. Ob diese Befunde eine
grunsdétzliche Abgrenzung erlauben, miissen weitere Untersuchungen
ergeben. Hinzugefiigt werden mufl allerdings, daf von den zwischen
1905 und 1925 beobachteten Féllen von Hellerscher HErkrankung keine
pathologisch-anatomischen Befunde vorliegen. Wegen der grofien Ahn-
lichkeit zwischen den damaligen klinischen Bildern und dem Verhalten
unserer Patientin ist es

naheliegend, auch an eine

Ahnlichkeit des anatomi-

- schen Befundes zu denken.

N A N Dem anatomischen Bild
. nach gehért unser Fall in
.-iq, _ die Gruppe der Meningo-
£y Panencephalitiden, wie sie

F ’ . im Typus Encephalitis ja-
& ﬂh.‘ ponica, Encephalitis von
4 St. Louis, in den Petle-
P schen Fillen sowie beson-
- ders in letzter Zeit in Ein-
. zelmitteilungen beschrie-
' ' - ben werden.Klinisch bieten
die Petteschen Fille aller-
dings ein anderes Bild.
Wir finden meist sub-
akuten oder auch akuten Beginn mit Kopfschmerzen und uncharakte-
ristischem Fieber, dann entwickelt sich entweder Benommenheit oder
delirante Verwirrtheit, Myoklonismen und Rigor, manchmal auch
choreatische oder athetoide Unruhebewegungen und schlieBlich bul-
bire Storungen. Die Krankheitsdauer betragt mehrere Wochen bis
4 Monate. In unserem Fall kionnen die Krankheitsdauer (6 Monate)
sowie auch die Unruhe als Ubereinstimmung vermerkt werden. Der
psychische Befund ist aber ganz anders. Wenn von der einmal auf-
getretenen kurz dauernden Schlifrigkeit abgesehen wird, lieBen sich bei
unserer Patientin weder Benommenheit noch Verwirrtheit noch Hallu-
zinationen nachweisen. Bei unserer Kranken wurde vielmehr ein
Wiederverlernen des Lesens und Schreibens festgestellt, schlieBlich eine
Verarmung des Sprachschatzes, sowie die Unfahigkeit, sich mit Spiel-
sachen oder anderen Gegenstdnden sinngerecht zu beschaftigen. Der bis
zum Schluf erhaltene intelligente Gesichtsausdruck sowie die, wenn
auch nur fiir kurze Zeit auftretenden, lichten Momente im. psychischen
Verhalten, sprechen gegen das Vorliegen einer Demenz, wenn man unter
Demenz einen organischen, irreversiblen progredienten Abbauprozel3

Abb. 5. Gliaknétchen. Nissl 960fach.
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versteht. In unserem Fall war es so, als ob ein wiederholtes, voriiber-
gehendes Besserwerden der Hirnleistungen zu bemerken gewesen
wire.

Das anatomische Bild unseres Falles zeigt neben einer maBigen Infil-
tration der Meningen mit Lymphocyten- und Plasmazellen miBige peri-
vasculare Infiltrate in allen Anteilen des Gehirns. Am meisten betroffen
ist im Gegensatz zu den Angaben im Schrifttum das Mark des GroS-
hirns. Am wenigsten betroffen wurde das Kleinhirn. Mittelhirn, Briicke,
Medulla oblongata zeigen nur vereinzelte Infiltrate. Gliaknstchen
werden gefunden, sind aber wenig zahlreich. Die méachtige GefiBfillung
war iberall auffallig. Vergleicht man das bisherige Schrifttum, so ergibt
sich, dafl die Befunde bei gewissen grundsitzlichen Gemeinsamkeiten
in Einzelheiten deutlich variieren. Bei der Encephalitisepidemie von
St. Louis wurden Gliaknétchen und Erweichungen vermifit. Tbenso
auch bei einem Fall von 7. Werner aus der Wiirzburger Gegend. Die
japanischen Fille und die Pefteschen Fille lassen deutliche Pradilektions-
gebiete erkennen, wihrend der Fall von 7. Werner mit unserem die all-
gemeine Verteilung der Infiltrate gemeinsam hat. Es wird noch zu
iberpriifen sein, ob das Variieren der Befunde etwa in einem Zusammen-
hang mit regionalen Faktoren steht.

Zusammenfassung.

Bei einem 8jihrigen Madchen fand innerhalb eines halbjihrigen
Krankheitsgeschehens ein eigenartiger geistiger Abbau statt, ver-
bunden mit stereotypen Hyperkinesen. Der Beginn war akut mit
Kopfschmerzen und Erbrechen. Das Gehirn bot den Befund einer
Meningo-Panencephalitis.
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