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Seit dem Abklingen der schweren Encephalitisepidemien, der 
Grippe-Encephalitis und der Eco~oMoschen Krankheit ,  ist die Dis- 
kussion fiber die mSglichen Formen prim~rer Encephalitis (wenn yon 
der spinalen Kinderliihmung abgesehen wird) vornehmlich an Hand 
sporadischer F~lle in Gang gehalten. Durch den Verlust eines wesent- 
lichen Kennzeichens, des epidemischen Auftretens ist die Diagnose- 
stellung der Encephalitis epidemica lethargica zumindest sehr er- 
schwert und durch diesen Erscheinungswechsel des Krankheitsbildes 
die ZugehSrigkeit etwaiger ,,sporadischer Nachzfigler" problematiseh 
geworden. Andererseits legte auf pathologisch-anatomischem Gebiet 
die sich mehrende Reihe zum Tell yore regul~ren Bild g~nzlich ab- 
weichender histologischer Befunde nahe, unverbindlicher yon atypi- 
scher Encephalitis zu sprechen, w o e s  sich um F~lle prim~rer, d .h .  
pathogenetisch nicht welter riickfiihrbarer Encephalitis hande l te .  

I. 

Snnerhalb der atypischen (prim~ren) Encephalitisf~lle gliederte 
sich wesentlich nach morphologischen Kennzeichen eine Gruppe heraus 
die sich durch das ubiquiti~re Nebeneinander yon GliaknStchen und 
perivaseul~ren Snfiltrationen auszeichnet (Kn6tchenencephalitis) ; doch 
wurden  daneben weiterhin auch andere atypische F/~lle beschrieben, 
bei denen eine generalisierte Aussaat yon GlialmStchen nicht an- 
getroffen wurde. 

Die bislang in Europa (Deutschland, Ungarnl Schweiz)beschrie- 
benen F/~lle dieser KnStchenencephalitisgruppe wiirden ffir sich ge- 
nommen wohl kaum zu der Aufstellung einer besonderen Krankheits- 
form gefiihrt haben. Abet da sieh in dem morphologischen Befund 
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U b e r e i n s t i m m u n g e n  f i nden  m i t  Be funden  be i  gewissen E nc e pha l i d i t e n ,  
d ie  wegen ihres  ep idemischen  Auf t r e t ens  m i t  grSl3erem R e c h t  fiir  
ech te  e inhe i t l i che  K r a n k h e i t e n  geha l t en  werden  - -  Encepha l i t i s  epi- 
demica  j apon ica  und  ep idemische  E n c e p h a l i t i s  St .  Louis ,  auch  zu- 
s a m m e n  als  ep idemische  E n c e p h a l i t i s  B beze ichne t  - -  so l iegt ,  se i t  
m a n  di~se O b e r e i n s t i m m u n g  e n t d e c k t  h a t  (BA~NWA~TH, S ~ U S S -  
LER), nahe ,  die F r a g e  zu s tel len,  ob sich n i ch t  auch  die  be i  uns  sporad i sch  
v o r k o m m e n d e n  F a l l e  yon  K n S t c h e n e n c e p h a l i t i s  als  eine besondere  
,,Krankheitsform" auffassen  lassen  (PETTE). 

Die Frage der morphologisehen ~bereinstimmung unserer Falle mit den 
Befunden bei jeaen Epidemien kann jed(~ch nieht mit Sicherheit, sondern nur 
vermutend yon uns beantwortet werden; unsere Kenntnis des morphologisehen 
Subs~rates bei diesen Epidemien stiitzt sich auf nur wenige Unterlagen. 

Fiir die ]apan!s~he epidemische Encephalitis sind das ~Vbersichtsrefvrat yon 
KAN]~KO und AOKt und Mitteilungen yon tIxYAs~ allgemein zuganglieh. 

Die in diesen Arbeiten gesehilderten Befunde sind mannigfaltig, so dab ein 
einheitlieher morphologischer ProzeI] nur in vereinfachender Schematisierung 
daraus abstrahiert werden kann. Ftir den hesonderen Zweek dieser Untersuchung 
heben Wit hervor, dab die Mehrzahl der in der Arbeit yon KA~KO und A o ~  
referierten japanischen Autoren das Vorkommen yon Gliakn6tchen nieht er- 
wahn~; Ue]~IYA~A halt gerade das Fehlen yon ,,Anh~ufungen yon Gliakernen" 
fiir ein Unterscheidungsmerkmal gegeniiber der EeoNo~osehen Encephalitis. 

Bei weitem den breitesten Raum nehmen in den Beschreibungen neben den 
st~rken Infiltrationen vor allem die hamorrhagisehen und weil]en, zum Teil 
cystischen Erweichungen ein. 

KAI~]~KO selber beriehtet fiber 8 Falle, in deneu er, neben unregelm~i~igen, 
meist kleinen braunlichen, zum Tell kavern6sen Erweichungsherden, Blut- 
extravasaten und Infiltrationen auch GliaJ~nStchen (,,wie frische Miliartuber- 
kulose") und diffuse Gliawucherunge n gefunden hat. In der Zusammenfassung 
stellt er dann die knotigen Gliawucherungen und regressiven Farenchymver- 
anderungen als charakteristisch heraus. HA~AS~I bestatigte diesen Befund; er 
hebt als unterscheidend gegeniiber der EcoNo~oschen Krankheit die starke. 
Beteiligung des ganzen Gehirns, insbesonder~ der Hirnrinde, und die auff~llige 
Versehonung des HShlengraus und der Augenmuskelkerne hervor. ,,Blutungen, 
gefal]abhangige eircumseripte blande Nekr0sherde, n~mentlieh diejenigen, die 
yon einer Masse der gli6sen Fettk6rnchenzellen umgeben sind" will ~ A S H t  
,,~ls sinnverwirrende Momente einfach aus dem Gesiehtskreis weisen", ihr Auf- 
treten sei eng mit einem spezffischen Zustand des erkrankten Organismus bzw. 
dem Charakter der Epidemie verbunden oder es handele sich am eine exquisit 
chrordsche, g~wisserrna~en in Heilung b~gl'iffene Erseheinung. Einer seiner 
eigenon FMle (T6no) ist insofern interessant, als hier Infiltrate fast vol]standig 
vermil~t wurden, die Ganglienzellen der Rinde sich nur schattenhaft anfarbten 
und yon den difs verteilten, leidlieh vermehrten ttortegazellen einige schon 
K6rnehenzellform annahmen (Ted am 6. Krankheitstag; Vorkommen yon Glia- 
knStchen wird in diesem Fall  nieht erwahnt). Klir/isch handel~ es sich bei diesen 
Fallen, die als zum ,,schweren (letalen) Typ" zugeh6rig bezeichnet werden, um 
Erkrankungen, die mit aflsteigendem Fieber rasch zu einer delh'anten Verwirrt- 
heir fiihren, in der mit kritischem Fieberabfall ein Ubergang zum Korea erfolgt, 
in welchem naeh kurzer Zeit entweder der Ted oder mit p15tzliehem Erw~ehe~ 
Heilung eintritb oder schliei~lich ein langeres Siechtum unter neuen Fieber- 
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attacken sich anschlieBt. Auch HAYAS~I betont die Sehwierigkeit der klinischen 
Unterscheidung dieser Encephalitis z. B. yon eitrigen oder tuberkulSsen Menin- 
gitiden usw. 

W i r d  so e inersei ts  als  e inhei t l iches  C h a r a k t e r i s t i k u m  die  D u p l i z i t a t  
des  morpho log i schen  Subs t r a t e s  (Gl iaknStchen  u n d  In f i l t r a t i one n )  be- 
t e n t ,  so t r i t t  doch  au f  der  ande ren  Sei te  eine Mann ig fa l t i gke i t  te i l s  
zusi i tzl icher ,  te i l s  aber  auch al le in  v o r k o m m e n d e r  besondere r  Befunde  
in  Ersche inung ,  f iber deren  Z u s a m m e n h a n g  m i t  besonderen  V e r l a u f s -  
fo rmen  n i c h t  mehr  a l s  v e r m u t e n d e  Aui~erungen gewagt  werden.  

Ffir die amerikanische epidemische Encephalitis sind wir auf die Arbeiten 
yon LOEWE~B~O-ZBINDE~ (2 Fi~lle), WEIL (Referat fiber 8 Fiille) und Mc 
CORDOcK-CoLLIER-GRAY (l~eferat fiber 36 F~lle) angewiesen. 

~cCo~DOcK-C6T.nIER-GRAu erw~hnen (naeh dem Referat yon HALL~RVO~- 
n ~ )  lediglich das Vorkommen yon Neuronophagien neben GanglienzeUdegene- 
rationen und perivascul~ren und freien Infiltratbildungen. Dagegen beschreiben 
LOEW~B~,RG~Z]3I~DE~ (Toledo) und WEIn (St. Louis) eindeutig die GliaknStehen. 
Erweiehungsherde werden bei dieser Eneephalitisform nirgends beschrieben. 
HAYxs~ glaubt (naeh Kenntnis yon Originalpr~paraten) als unterscheidend 
hervorzuheben zu kSnnen, daft bei der amerikanisehen Encephalitis nut eine 
sehwache Neigung zur GliaknStehenbildung vorhanden sei. 

Aber  n ich t  a l le in  zu diesen ep idemischen  p r im~ren  E n c e p h a l i t i d e n  
~verden ve to  Morphologischen  her  E n t s p r e c h u n g e n  ge funden ;  schon 
in de r  e r s t en  Beschre ibung  einer  , ,pr im~ren K n S t c h e n e n c e p h a l i t i s "  
wi rd  d a r a u f  hingewiesen,  daI~ be i  der  F l eck f i ebe rencepha l i t i s  sich ein 
vSl l ig  k o n g r u e n t e r  Befund  b i e t e t  (PETE~). 

Darfiber hinaus ergab abet das Studium der GliaknStchen (ScooT.z, Dii~CK 
u.a.),  dab es sich hierbei um eine g~nzlieh unspezifische Reaktionsform der 
Hirnsubstanz auf eine Reihe uach unseren bisherigen Anschauungen g~nzlich 
uneinheitlicher Sch~digungen handelt. Sie linden sich bei bacill~ren Infektions- 
krankheiten (Typhus abdominalis, Tubcrkulose, Sepsis usw.) wie bei Virus- 
infektionen (epidemische Encephalitis Eeonomo, Poliomyelitis ant. usw.), bei 
KreislaufstSrungen, nach langer Agone u s w .  

In einer Reihe dieser mSgliehen Entstehungsbedingungen yon GliaknStehen 
liegt es nahe, sie ffir symptomatiseh oder nicht ffir den wesentlichen Ausdruck 
des Krankheitsprozesses am Gehirn zu halten; doch w~re etwa beim Typhus 
abdominalis schon zu ffagen, ob die deft  erhobenen Befunde nicht einen nur 
noeh quantitativ und intensit~tsm~l~ig differierenden ~bergang zur Fleckfieber- 
encephalitis darstellen. Zweffeilos sind jedoch bei ihr die Erscheinungen am aus- 
gepr~gtesten; und so wird sie auch yon PETTE nicht in die parainfektiSse Gruppe 
einbezogen, sondern bei den primaren Encephalitiden mit GliaknStchenbfldung o 
ahgehandelt. Biologisch gesehen nimmt sie offenbar zwischen diesen beiden 
Formen eine M~ittelsteUung ein. 

Von  den  deu t schen  A u t o r e n  i s t  P~TTE a m  nachdr f i ck l i chs ten  daff ir  
e inge t re ten ,  dal~ es s ich be i  d iesen E n c e p h a l i t i s t y p e n  ( japanische  u n d  
amer ikan i sche  ep idemische  Encepha l i t i s ,  F l eck f i ebe rencepha l i t i s  und  
e inheimische  sporad ische  K n S t c h e n e n c e p h a l i t i s f ~ l l e ) u m  einen ,,be- 
sonderen  F o r m e n k r e i s  im encephMit i schen  Geschehen"  hande l t .  P E ~ n  
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grenzt diesen Formenkreis lediglich gegen die progressive Paralyse 
und gegen die v. Eco~oMosehe Encephalitis ab. So bleibt unberfick- 
siehtig~, was wir schon anfangs andeuteten, dab die in diesen ,,Formen- 
kreis" zusammengefai~ten Erkrankungen nur  einen Teil, und wie es 
seheint, nicht einmal die Mehrzah! ~ler atypisehen (nichtepidemischen) 
prim~ren Enceph~litisf~l!e darstellen. So weit wir sehen, umfal~t das 
Schrift tum der le~zten 20 Jahre  16 zum Tell aber Sehr fragliehe F~lle, 
yon denen 3 schon deshalb ausgesChieden werdefi mfil3ten, weil sie 
eine GliaknStchenbildung vermissen tassen; diese Zahl Stel]t gegen- 
fiber der. Menge der vorkommenden primi~ren Enc'ephaiitisf~lle wohl 
nur einen Bruehteil  dar, wobei noeh bedacht werden muir, wie selten 
heute eine ZugehSrigkeit zur Eco~oMo-Gruppe klinisch oder histo- 
logisch erkannt  werden kann. 

Diese Reihe der bekanntgewordenen Einzelbefunde Stellt ein naeh 
mehreren Richtungen , ,ausgelesenes"  Material dar;  ihr gegeniiber fehlt  
eine yon der klinisehen Diagnose ,,prim~re Encephalit is" .ausgehende 
zusammenfassende Dars~ellung al]er zugeh6rigen morphologischerL 
l~ozeBsubstrate; erst eine solehe, die nichts ausli~l~t, was vork0mmt,  
k6nnte Grundlage unserer Kenntnis des eneephalit ischen Gesehehens 
5berhaupt  sein. 

Wir betonen diese noch immer bestehende Ungek]~rtheit der Situation auch 
deshalb, well es in steigendem Mal]e zum klinischen Gebrauch wird, zur Diagnosen- 
stellung die in (verfiihreriseher) Analogie etwa zur ,,Encephalitis epidemica 
Economo" angebotenen Bezeichnungen ,,Panencephalitis subacuta" oder ,,Pan- 
encephalitis nodosa" oder gar ,,Encephalitis japonica" zu verwenden. 

PETT~ selbst spricht yon ,,einheimischer Panencephalitis" und betont dabei 
ausdrficklich, daI3 es ihm fernl~ge, etwa auf eine Krankheitseinheit zu schlieBen; 
er versuchte aber neben den morphologischen Entsprechungen Anhaltspunkte 
fiir die Aufstellung des ,,Formenkreises" auch aus gewissen klinischen 0~ber- 
einstimmungen zu gewinnen. �9 Gerade im Klinischen begegnet jedoch, wie w i t  
noch ausfiihrlicher zeigen werden,, sowohl bei den epidemischen Formen als auch 
in gesteigertem Mal~e bei :unseren sporadischen Einzeff~Uen eine gro~e Mannig- 
faltigkeit; deshalb stellt PETT~ auch die morphologische Charakteris~ik voram 

Grunds~tzlich mu~ abet ein Versuch der Gruppierung nach morpho- 
logisehen Kennzeichen - -  die ja schliel~lich auch nichts anderes dar- 
stellen als ProzeBsymTtome  - -  als wenig aussichtsreich beurteilt  werden 
angesichts der in immer weiterem Rahmen notwendig werdenden 
Anschauung yon der Unspezifit~t der Einzelerscheinungen; auch deren. 
Summe wird nicht unmittelbar das Wesen des Prozesses bezeiehnen. 
kSnnen. In diesem Sinne mul~te auch PETTE unbest immt lassen, was. 
biologisch gesehen das Wesen des yon ihm in Erw~gung gezogene~ 
,Formenkreises"  ausmacht. Die prim~ren Encephalitiden haben, be-~ 
sonders in ihrer akuten und rasch tSdlich verlaufenden Form ihre 
Stellung in einem ~bergangsgebiet,  wo sich Psychiatrie und Innere  
Medizin aufs engste berfihren, wo abet auch innerhalb der Psychiatr ie  
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Organisehes yore Endogenen  oft nicht  mehr  sicher ge t rennt  )verden 
kann.  Gerade in einem solehe n Ubergangsgebiet  legt die Einff ihrung 
eines solchen Begriffs wie des , ,Formenkreises",  der schon einen spezifi- 
schen Sinn wenigs tens  in der Psychia t r ic  (z. B. Formenkre is  der manisch- 
depressive Erkrankungen)  hat ,  das  MiSverst~ndnis nahe,  als handele  es 
sich um eine wohlumschriebene Krankhei tse inhei t ,  die n u t  bald diese, 
bald jene Erscheinungsweise haben  kSnne. Hingegen,  meinen wir, 
handel t  es sich bei der KnStehenencephal i t i s  allenfalls um eine mehr  
oder weniger rein in Erscheinung tretende,  lediglich morphologisch 
charakterist ische,  im fibrigen aber unspezifische entzfindliche Reak-  
t ionsform des Gehirns. 

I I .  

Zur Fundie rung  der im Voraufgehenden ver t re tenen Anschauung  
erscheint  eine (~bersicht fiber die Befunde der bisher verSffentl iehten 
und  in die KnStehenencephal i t i sgruppe einbezogenen F~lle unerl~Blich. 

P~TTE faBte auger 4 eigenen, histologisch untcrsuchten F/~llen (gemeinsam 
mit DSRI~G) 6 Falle aus der Literatur zusammen, yon denen er 3, also fast 
ein Drittel, als ,,nicht t~ncrheblich abweichend" oder ,,eine Sonderstellung ein- 
nehmend" ausgliedert (W~R~ER, HOERA, P~T~R). Von den restliehen 3 F/~llen 
haben zwei als zweifellos zugehSrig bezeichnete jedoch auch keineswegs unwesent- 
liche Besonderheiten: 1. ausgesprochen, schon makroskopiseh erkennbare herd- 
fSrmlge FettkSrnchenzellans~mmlungen, entsprechende Entmarkungsherde und 
massive protoplasmatische Gliawucherungen (BAN~WART~, der diesen Fall 
fibrigens gerade nach Diskussion der japanischen Befunde trotzdem als Ence- 
phalomyelitis diss. ansprach); 2. gleichfalls ausgesprochen herdf6rmige An- 
h/~ufung vorwiegend lymphocyti~rer Infiltrationen mit massiver Mikrogliawuche- 
rung, die nur an Einzelstellen KnStcheneharakter annimmt (OssENKOPP); 3. nur 
kursoriseh mitgeteilt: neben lymphocyt~ren Infiltraten wird eine ,,Gliazell- 
wucheru, ng" in der ersten l~indenschicht (die in allen iibrigen F~llen frei be- 
funden wurde) erw/~hnt (HoEsc~-Sc~L~ssI~G). Demgegenfiber weisen weniger 
in lokalisatorischer Hinsieht als vielmehr hinsiehtlich der Art des morpho- 
logisehen Substrates PETTES 4 eigene F~lle eine bessere ~,J'bereinstimmung auf 
(wenn auch in dem Fall HI~ nur ,,sp~rlich" GliaknStchen gefunden wurden). 

Die yon P~TT~ erst in zweiter Linie angefiihrten Fi~lle zeichneten sich aus: 
1. dureh ubiquit~re, yon der L0kalisation des entziindlichen Prozesses unab- 
h~ngige Ganglienzellveriinderungen und vollst/~ndiges Fehlen yon GliaknStchen 
(WE~ER); 2. dureh ausgedehnte, fast ausschlieBlich im ~ark lokalisicrte, peri- 
venSse ![nfiltratbildungen mit entsprechenden ~r (so dab Be- 
ziehungen zur perivenSsen Encephalitis erwogen wurden), dabci Gliasternehen 
und hSehstens sehr kleine KnStchenbildungen (HOERS); 3. dutch Ganglienzell- 
vcr~nderungen, diffuse Makrogliaproliferation und Kombination mit einer Ent- 
wieklungsanomalie (Megaleneephalie mit relativer Balkenschmalheit sowie Gang- 
lienzellheterotopien) (PET]~R). 

Eine Sonderstellung nimmt auch der (yon ]?~T~ nicht erw~hnte) Fall yon 
Z~DE~ ein, bei clem sich in einem Temporallappen eine groBe i~ltere, zum Tell 
brganisierte weiBe Erweichung land; der Hirnbefund ist im iibrigen kursoriseh 
und l~[~t nur die Vermutung zu, dab er hierher gerechnet werden kann (ubi- 
quit~r lymphocyt~re Infiltrate und ,,kleine Gliaherde" in der Hirnrinde). 
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i n  letzter Zeit sind noch einige weitere Befunde ver6ffentlieht worden mit 
ausdrfiekliehem Bezug auf die yon PETT~ aufgestellte ,,einheimisehe Panenee- 
phalitis": 

1941 ein Fall ~oli HASE~J)~E~ER-LE~z, bei dem ein entztindlieher prozeB in 
Form yon sehwaehen lymphoeyt~ren Gef~$infiltrationeli in den Meliingen ulid 
im Gr01~hirn unter Bevorzugfing des Marks gefulideli wurde, w~hrend Glia- 
knStchen nieht angetroffen wurdeli. 

Der Fall yon Mt)LLEI~ (1942) wies fiber den typischen Befulid hinaus massive, 
die Rindenstruktur vSllig verwischende Stabehenzellwucherungen auf. 

KOEI~I~YEY verSffelitliehte 1943 einen Fall mit knStehenfSrmigen lind diffuseli 
Mikrogliawueheruligen, auBerdem diffuseli Gang!ienzellverfettlingen sowie peri- 
vaseul~ren Fettansammluligeli im Marklager (ohlie greifbare Markseheiden- 
ver~nderungen). 

Im gleiehen Jahr besehrieb BALTI~ASAX einen Fall, bei dem die Gliakli6~cheli 
abnorm klein wareli, in den Stammgangliei1 sieh aueh Diapedesisblutungeli 
fanden und aul]erdem eine St~behenzellwueherling llnd Makrogliaproliferation 
auffiel, w~hrend die Inffltratbildungen ~ui~erst sp~rlieh waren. 

Jiingst wurde bei einem eminent chronisch verlalifenen Fall yon Li~EI~S die 
ZugehSrigkeit zlir japaniseheli epidemiseheli Encephalitis erwogen; als Besonder- 
heir fend sieh hier ein fleekiger, unseharf begrenzter Entmarklingsherd um die 
lateralen Winkel der Seitelih6rner, der auf den vorder6n Sehelikel der inneren 
Kapsel ulid die diesem benaehbarteli Kerngebiete (Put., Pall., Caud.) fiber- 
griff; diesem Herd entspraeh eine Gliafasernarbe. Darfiberhiliaus falid sieh 
ein ,,subakuter" enSziilidlieher Prozel~ mit vorwiegend lymphoeyt~ren Gerbil 
in/iltratiolien und knStehelif6rmiger Gliawucherung, der die Hirlirinde ver- 
sehonte. 

1~ o~m e ~ r 
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Eine solche Vergegenwartigung der bisher erhobenen Befunde legt, 
wie uns scheint, den Gedanken nahe, daB IIeterogenes unter Abstra- 
hierung von ffir den Einzelfail wesentlichen und charakteristischen 
Befunden zusammengefaBt wird in eine Gruppe, deren Grenzen vSllig 
unbestimmt bleiben. Dabei beriicksichtigt diese Ubersicht lediglich 
einige ttauptkennzeichen des histologischen Prozesses; in der folgen- 
den Tabelle 1 haben wir die jeweilige Lokalisation des enbziindlichen 
Prozesses (ohne l~iicksicht auf die Art des morphologischen Sub- 
strafes - -  GliaknStchen, Infiltrationen) schematisch gekennzeichnet 
dutch Vereinfachung auf 4 Intensitatsgrade (nicht absoluter, sondern 
individuell-relativer Art) : 

- - b e d e u t e t  die Erwahnung des Fehlens entziindlicher Veranderungen, 
(+) sparliches und + mittleres Vorkommen, wahrend + +  den Schwerpunkt 
angibt; bei den Hirnmantelgegenden bezeichnet ein beigefiigtes M das haupt- 
saehliche Vorkommen im Mark, R das in der l~inde; die Subst. nigra ist in den 
MittelhirnfuB eingerechnet. 

:Die Zusammenstellung zeigt, dab ein einheitlicher Verteilungstyp 
nicht existiert, dab der Schwerpunkt in allen Gegenden des Zentral- 
nervensystems, auBer im l~iickenmark, liegen kann, dab lediglich 
eil~e gewisse H~ufung der Schwerpunktslage ganz allgemein in den 
basalen Teilea (Temporalhirn und Nucl. amygdalae, basale Teile des 
Hirnstamms bis zur Med. oblongata) bemerkenswert erscheint. Weder 
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Pyramidal 

PSR + + 
Babinski 
bds. -q- 

Hemiparese li. 
Babinski -i-- 
inkonstante 

Pv.-Symptome, 
Spasmen 

Spg~r 
Babinski ~- 

FuBklonus 

nieht sieher 

FuBklonus re., 
Oppenheim li. 

5X~DRY-Paralyse 

Babinski 
bds. + ,  

Spasmen 

R~flex- 
steigerung li. 

Extrapyramidal 

Rigor 

Rigor, Wackel- 
tremor, vertraekte 
Stellungen, Masken- 

gesicht 

Maskengesicht, 
Tremor 

choreatisehe Unruhe 
Tremor 

Intentions-, Waekel. 
tremor, Rigor, Athe- 
tose, Hemiball., Tris- 
mus, vertrackte Stel- 
lungen, l~.ctropulsion 

l~igor, Trismus, R,i- 
sus, Hemiballismus 

Athetose re., 
Trismus, P~isus 

Trismus, Risus, 
Hemiballismus 

Tremor, Rigor, 
ehoreatische Be- 

wegungen 

H3Tokinese, 
Maskengesieht, 

SpeiehelfluB 

&nffille 

prodr. 
generalis. 
Epilepsie 

Myoklonien 

generalis. 
Epilepsie 

Myoklonien 

generMis. 
Epilepsie, 

Myoklonien 

Myoldonien 

an fangs 
Absenzen 

Myoklonien 

tonische 
Kr~impfe 

Myoklonien 

Myoklonien 

Koordinatton 

Fallneigung 

Einknieken 

Gang - 
unsicherheit 

Einknieken 

Unsieherheit 

,,motoriseh : 
ungeschickt" 

Gang- 
unsieherheit, 
geringe Ataxic 

Psychisch 

Erethie, verwirrt, 
aggressiv 

verwir1% somnolent 

dement, aspontan, 
mutistiseh 

a,nttiebsarm, 
dement 

Exogene Psychose: 
verwirrt, unruhig, 
aggressiv, negativi- 

stisch 
antriebsarm, aspon- 

tan, somnolent 

raseh Koma 

dclirante Unruhe 

somaolent, sp~ter 
antriebsarm, apa- 

thisch 

zunehmend 
somnolent 

rasch Korea 

rasch delirant-un- 
ruhig, verwirrt (wie 

Ty. abd.) 

Antriebssehwiiche 
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Name 

M~LL~ 

OSSENKOPP 

P~Tr~., DH 

I ~ E ,  KP 

P~, CB 

Vegetative 
Symptome 

Tabelle 2. 

die meninge~le Beteil igung noch das Vorkommen yon Gli~knStchen 
ist obligatorisch, wenn alle hierhergez~hlten F~lle einbezogen werden. 

Die Mannigfaltigkeit der klinischen Erscheinungsweise haben wir 
in '  der Tabelle 2 zusammenzustel len versueht,  wobei wir allerdings 
noch weitgehender schem~tisieren mul~ten ~ls bei der Aufstellung 
der morphologischen t t i rnbefunde.  (Die F~lle sind wie in der Tabelle 1 
nach dem Lebensalter  geordnet.) 

Eine gewisse Einheitliehkeit weist der Liguorbe/und auf, der allerdings in 
3 F~llen fehlt, in mehreren Unvollst~ndig ist. Die Zellzahl liegt ~llgemein niedrig 
oder ist normal, wenn auch ErhShungen fiber 100, in einem F~ll bis fiber 1000 

vorkommen. ~Auch die Eiweil3werte sind im allgemeinen niedrig; dagegen ist 
eine tiefe Linkszacke in der Normomastixreaktion mit gelegentlicher Verbreite- 
rung bis zur ,,Paralysekurve" auff~llig. Wurde der Liquor mehrfach entnommen, 
so sanken im Verlauf Zellzahl und EiweiBwerte im allgemeinen yon den Anfangs- 
wer~en ab, w~hrend die Mastixkurven fast unver~tndert blieben. 

I m  iibrigen abet  ist d ie  Symptoma t ik  aul~erordentlieh bunt  und 
mannigfalt ig;  schon die beiden sozus~gen klassischen F~lle yon Ossv.~- 
KorP und B A ~ W A ~ H  liegen symptomatologisch diametr~l auseinander : 
der eine verlief wie eine progressive Paralyse dement-euphoriseher 
Form,  der andere als LA~DRY-Paralyse. Mehrere F~lle. zeigen keine 
neurologisehen Herdsymptome.  Meningitisehe Zei~chen kSnnen fehlen 
oder im Vordergrund stehen. Die ganze Spielbreite org~nneurologiseher 
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Pyramidal 

ttemiparsee li., 
Hemianopsie, 

Py-Zeiehen re. 

Babinski 
bds. + 

Gordon, 
Oppenheim, 
Babinski- 
stellung 

Hemiparese li., 
Babinski ~-, 
FuBklonus 

Extrapyra~idal 

bizarre Haltungen 

l~igor 

l~igor, Tremor 

Trismus 

Knfglle 

Absenzen 
Jackson 

Sehwindel- 
anf~lle 

Myoklonien 

Koordinataon 

Fallneigung 
naeh vorn 

Psyehisch 

delirant-unruhig, 
somnolent 

dement-euphor., 
passager delir.-ver- 

wirrt (wie progressive 
Paralyse) 

delir.-verwirr$, 
Korsakow, somno- 

lent 

somnolent, apathisch 

euphorisch, 
amnestisch 

Symptomatik zentraler Genese (einschlieBlich yon t t irnaervensym- 
ptomen aller Art) wird durchlaufen, w/~hrend eine Reihe von exogenen 
l~eaktions~ypen und Allgemeinsyndrome hirnorganischer Pri~gung den 
psychischen Befund ausmachen (wobei die im Kindesalter vorkommen- 
den psychischen Ver/~nderungen am schwersten rubrizierbar sind). 

Abgesehen yon einer nach der Darstellung der eigenen F/klle noch 
zu besprechenden Besonderheit konnten wir uns bei der Zusammen- 
stellung und Vergleichung der Erscheinungsbilder und Verli~ufe nicht 
iiberzeugen, dab das Material einen deutlichen Hinweis darauf bietet, 
dab es sich um ein irgendwie einheitliches Krankheitsgeschehen handelt 
(abgesehen devon, daI] fiberhaupt eine Encephalitis vorliegt). 

Vom Kindesalter bis zum Senium sind alle Altersstufen vertreten; die Krank- 
heitsdauer sehwankt zwisehen foudroyantem und eminent ehronisehem Verlauf; 
der Beginn ist oft so sehleichend, dab es schwer wird, die Dauer abzugrenzen, 
kann aber akut und mit den Erseheinungen einer akuten Infektionskrankheit 
einsetzen. Aueh das Temperaturverhalten zeigt keine Spezifiti~t: die beiden 
fulminant verlaufenen F~lle zeigten entspreehend der Zunahme der Erscheinungen 
raschen Anstieg zu hyperpyretischen Werten; aber sehon der gleichfalls rasch 
tSdlieh verlaufene Fall CB von P~TTE zeigte ein normales Temperaturverhalten; 
bei den mehr chroniseh verlaufenen F/~llen kommen fiber 1/~ngere Zeit subfebrile 
Temperaturen, zum Toil intermittierende odor finale Anstiege vor. Vegetative 
StSrungen werden nur in einem kleinen Tell der F~lle verzeichnet: Hyperhidrosis, 
Anhidrosis, auffallende Pulsschwankungen unabh~ngig veto Temperatur~erlauf 
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in dem ganz ahronischen Verlauf des Fal!es yon LOERs Fe~tsucht. Nut selten 
wird eine st~rkere Leukocytose vermerkt, die nur in einem Fall  mit einer Links- 
verschiebung verbunden war. 

So l~Bt s ieh wader  s y m p t o m a t o l o g i s c h  n o a h  biologisch u n d  in 
Hinsich~ a u f  die A l lgeme in reak t i on  des Organ i smus  ein durchg~ingiges 
C h a r a k t e r i s t i k u m  l inden .  

Diese Mannigfaltigkeit der Erscheinungsweise kommt auah in dem Sammel- 
referat yon KA~]~KO und AOKI zum Ausdruck; und eben diese Unspezifit~t auah 
bei der St. Louis-Encephalitis nimmt WEIL zum AnlaB nach einem morpho- 
logisahen Spezifikum zu forsahen, da er auBcr dem epidemiologisahen Zusammen- 
hang klinisch keinen siaheren Hinweis fiir die Diagnose finder. 

Das gleiehe vielf~ltiga Bfld entwiakelt auch PETT~ in seiner zusammenfassan- 
den Darstellung des klinisahen Verlaufs; er waist aber daraufhin, dal~ einige fiir 
die epidemische Encephalitis Economo charakteristische Kennzeichen wie Sahlaf- 
stSrungen, Auganmuskell~hmungen und _A:usgang in ein ioarkinsonistisches Zu- 
standsbild bei der einheimischen Panencephalitis vermigt wiirden. Nun betonte 
v. Evo~oMo selbst schon die ,,~ns Unwahrscheinliche grenzende Systamlosigkeit 
der Symptomenkombinationen" bei der epidemischen Encephalitis, und angesiehts 
dieser Tatsache mu8 doch wohl zugegeben warden, dab die Abgrenzung einer 
Enaephalitisform yon der Eco~oMoschen Krankheit  lediglich nach dan negativen 
Kriterien des Fehlens gewisser eharakteristiseher Kennzeichen nur wenig Sicher- 
heir daffir bietet, dab mit dieser neuen Abgrenzung ein aueh nut in irgend- 
einer Hinsicht einheitliches Krankheitsgeschehen umsehriaben wird. Ganz ab- 
gesehen devon, dab das Fehlen yon Augenmuskels~Srungen bei der ,,einheimisahen 
Panencephalitis" auah niaht ausnahmslos ist; P~TTE satbst erw~hnt in seinem 
Fall  CB des Auftreten einer Bliakl~hmung; auah in dam Fall  yon LiiERS trit~ 

passager  Doppelsehen auf; Pupillendffferenzen warden mehrfaeh beobaehtet. 
Die Frage des parkinsonistisahen Folgezustandes ist irrelevant; dessen Fehlen 
beweist nichts gegen die Diagnose einer epidemisehen Encephalitis Economo, 
noah vial weniger ist sein Fehlen geeignet eine Sondergruppe aus den atypisahen 
Encephalitiden auszugliedern. Schliel~liah muB im Auge behalten warden, dab 
angesiahts des Wandels einzelner Infek~ionskrankheiten die Konstanz des Er- 
scheinungsbfldes der epidemisahen Encephalitis ein Postulat darsteUt, des nicht 
ohne weiteres als erfiillt angesehen warden kann, insbasondere nachdem die 
Krankheit ein biologisah gesehen augerordentlich wichtiges Kennzeiahen, des 
epidemische Auftr~ten, verloren h a t .  

III. 

I n  diese  (~bers ieht  f iber  die  Sp ie lb re i t e  der  Morphologie  u n d  Sym-  
p t o m a t o l o g i e  de r  F a l l e  m i t  p r im~re r  K n S t c h e n e n c e p h a l i t i s  h a b e n  wi r  
d re i  yon  uns  in  ]e tz te r  Ze i t  u n t e r s u c h t e  F~l le ,  d ie  wir  i m  fo lgenden  
ausf i ihr l ieh  beschre iben  wollen,  schon h ine iDgearbei te t .  W i r  ha s t en  
auBerdem Gelegenhe i t  des  Ges~mtma te r i~ l  de r  F~l le  yon  P~TE~, 
OSSEI~KOPr u n d  B A ~ W A ~ T H  in de r  S a m m l u n g  unseres  L a b o r a t o r i u m s  
durchzusehen .  End l i ch  k o n n t e n  wir  s u c h  die  schon y o n  B A ~ W A R T ~  
zum Vergle ich  he rangezogenen  Pr~ipara te  de r  j a p a n i s c h e n  ep idemi -  
schen E n c e p h a l i t i s  d u r c h m u s t e r n ,  die  HA:~ASHI unsere r  S a m m l u n g  
i iber lassen  h a t .  



Uber atypische Encephalitisf~lle mit GliaknStehenbildung. 433 

Da bislang in der deutschen Literatur nur einige wenige Abbildungen echter 
japaniseher epidemiseher Encephalitis existieren, besprechen wir den Befund 
cler Pr~parate HAvzAs~Is an Hand einiger Photogramme. 

Abb. 1. gapanische  epidemische :Encephalitis spinales Vorderhorn. 

~qach diesen Pr~parafen pr~sentiert sich der morphologische Prozefi 
der ]apanischen cridemischen Encephalitis anscheinend als ein Prototyp 
einer ,,KnStchenencephalitis" mit einer stellenweise massiven Mikro- 
gliaproliferation unter Bildung zahlreicher GliaknStchen, mit einer 

Abb. 2. ffaD~nische epiclemische Encephal i t i s  Subst. nigra. 

vorwiegend ]ymphocyt~ren, gelegentlich aber auch vorwiegend plasmo- 
cyt~ren, in dcr ttirnsubstanz fiberall streng periwscul~ren Infiltration 
und mi~ einer starken pialen Befeiligung in Form einer massiven, 
perivascul~r-akzentuierten lym~)hocyt~ren Infiltrierung. Dabei finden 
sich die perivascul~ren Infiltrationen vorwiegend in der Marksubstanz, 
die lockeren und knStchenfSrmigen Mikrogliaproliferafionen vor allem 
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m der  g rauen  Subs tanz ,  in  der  H i r n r i n d e  in den  t i e fen  Sch ich ten  u n d  
im subcor t i ca l en  Mark l age r ;  d ie  Moleku la r sch ich t  der  Groghi rm-inde  i s t  
~Tfllig frei,  w~hrend  die des K le inh i rn s  besonders  s t a r k m i t b e t r o f f e n  is t .  

Soweit die Pr~parate noch verwertbar sind, besprechen wir ihren Befund 
im folgenden genauer; ~on der Art des Prozesse~ im Vorderhorn des Riicken- 
marks und der Subst. uigr vermitteln die Abb. I und 2 eine Ansehauung. 

Die Kleinhirnschnitte zeigen eine piale Lymphocyteninfiltration mit mas- 
siven perivaseularen Zellansammlungen, in denen sich aueh Plasmazellen ein- 
gestreu~ finden; an vielen Stellen greift der infiltrative Prozel~ entlang der 

einstrahlenden Gel&Be auf ~Iole- 
kular- Und Kfrnersehicht fiber. 
In der Molekularsehicht der Rinde 
etubiiert sieh ehl ausgesproehen 

proliferativer MikrogliaprozeB, 
der zu diehten und ausgedehn- 
ten Str~uehwerkbildungen gefiihr t 
hat, in deren Bereich massive 
knftehenffrmige Verdichtungen 
(abet aueh freiliegend) vorkom- 
men; nut vereh~zelt linden sieh 
isolierte gliSse Substitutionen yon 
Purkinje-Zellneuronen, wie sie 
SPIEL~J~:e~ besehrieben hat. An 
vielen Stellen ha~ es den Ansehein, 
als beg6nne der Prozel] in der 
Purkinje-Zellschicht, in der sieh 
iibrigens auch Zahkreiehe Um- 
klammerungen und Neuronopha- 
gien linden; jedenfalls sitzen d i e  
Strauehwerkbildungen mit runs- 
slyer, breiter Basis dieser Schieht 

Abb. 3. Jap~nische eDidemische Encephalitis aufundverlierensich nach auBen; 
Kleinhirnrinde. inuerhalb sind die Purkinje-Zellen 

restlos untergeg~ngen (Abb. 3). 
Diese Mikrog]iawneherungen ~eigen keinen Zusammenhang mit den aus der 

Pi~ /ibergreifenden infiltrativen Ver~nderungen (Abb. 3). Im Kleinhirnmark 
iiberwiegen perivgseulgre, ors vorwiegend plasmoeytgre ~[nfiltrationen bei weitem; 
daneben und unabh~ngig davon finden sieh einzelne, seltene und mehr loekere 
Mikrogliawueherungen. Dagegen finden sich im Dentatumband starke Kn6tchen- 
bildungen und zah[reiche Neuronophagien, daneben auch lockere Gliawucherungen, 
w~hrencl die Infittrationen etwas zurfiektreten. 

])as Ependym des IV. Ventrikels ist zart. 
Die Staramganglien zeigen dagegen einen rein perivasculgr-infiltrativen 

ProzeB, bei dem Gliawucherungen, insbesondere Gliakn6tchen vonkommen fehIen; 
die Gef~Be sind stark geffillf~ und zeigen Leuko- und Lymphostasen, um sie 
herum liegt oft eine breite aufgelockerte und zellarme Zone; in ihrer Wand 
finder sich nur stellenweise eine geringe hyaline Quellung. Dieser Frozeft ist 
im Caad~tum und Th~tamus besonders ausgelarggt; Put.men, Pallidum und 
innere Kapsel sind weniger betreffen; das Claustrum ist frei. In der Inselrinde 
linden ;ieh nnr ganz leiehte lymphoeytgre !nfiltrationen der yon der Pia 
einstrahlenden Gefgl3e; die Pia selbs~ zelgt entspreehend geringe Infittratlons- 
vorggnge. Ependym und Plexus ffei. 
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Die Pi~ der Hirnrinde zeigt eine massive perivasculgre and diffuse Infil- 
tration mit Lymphoeyten, vereinzelten Plasmazellen und Leukocyten; die Gefgl]- 
w~nde sind gequollen, stellenweise finder sich eine ausgesprochene Intimasehwel- 
lung. Die Molekularsehieht der Hirm'inde ist frei; nur se]ten linden sich kleine 
GliaknStehen an der Grenze zur 2. Sehicht. Die fibrigen Schiehten sind ubi- 
quithr yon GliaknStchen durohsetzt, sie h/~ufen sich nach den unteren Schiehten 
und sind besonders ausgepr~gt am ~ e r g a n g  zum subeortioalen Mark, das selber 
ebenfaUs stark befallen ist. Naeh dem tieferen ~ark nimmt die Massierung yea 
Gliakn6tehen deutlieh ab; hier finden sieh 
vor allem kleinere Formen and Sternchen, 
daneben aber aueh herdfSrmig lockere 
Gliawucherungen; im tieferen Mark wie- 
der h/~ufiger sebmale perivaseul~re Lym- 
phoeyteninfit~rationen; im adventitiellen 
Raum griinliches Pigment, toils frei und 
grobschollig, teils feinst~ubig und zell- 
gebunden (Abb. 4). 

Zeigen diese Pr/~parate auch 
- - e n t s p r e e h e n d  t tAVaSms Mittei- 
lung - -  niches von  den sons~ bei der 
japanischen epidemischen Encepha-  
IRis erw~ihnten Erweiehungen,  so 
geben sie doeh AnlaB darauf  hh-t- 
zuweisen, dug aueh ein rein peri- 
vaseul/ ir- infi l trat iver ProzeB ohne 
begteitende MikrogIiaproliferat ionen 
das morphologisehe Subs t ra t  dieser 
Eneephat i t i s form darstel len kann.  
Es  mug  dahingestel l t  bleiben, inwie- 
weir diese Pr~para te  zur  Demon- 

A b b .  4, J a p ~ n i s c h e  e p i d e m i s e h c  
s t r ierung eines , , idealen" Prozesses Encephalitis; Grof~hirnrJnde. 
zusammengestetl~ sin& 

Die drei im folgenden beschriebenert F/~lle warden  in H a m b u r g  
beobach te t  und  von  uns histologiseh untersueht .  Der erste Fal l  wnrde  
1944 in unserer  Xl inik  beobaehtet ,  die beiden anderen betreffen kind- 
liche Pat ienten ,  die 1946 Und 1947 im Allgemeinen Xrankenhaus  
St. Georg, H~mburg ,  zur  Beobaeh~ung kamen ;  die Oberlassung der 
Krankengesehiehten  zur Verwendung in unserer Arbei t  ve rdanken  
wir dem bereitwilligen En tgegenkommen  yon  Her rn  Oberarz t  Dr. 
I J U N G W I T Z .  

Fall 1. Otto Eis., ein i6j/~hriger Jugendlieher, eingewiesen wegen eiues 
akuten fieberhaften Infektes mit Verwirrtheitszustand. 

Bei der Aufn~hme deutlieh bewugtseins-eingeengt, faBt Fragen nur unvoll- 
kommert ~uf, sprich~ mit unmotiviert verschieden starkem Tonfall, bald laut, 
bald sehr leise; sieht sieh ratlos urn, erfaBt anscheinend die Situation nieht, 
meint im Arbeitsdienst zu sein, befindet sich in leichtem Unruhezustand, m6ehte 
irgend etwas tun; im Bert ungeordnete motorisehe Unruhe mit W~lzen und 

A r c h .  f.  P s y c h .  u .  Ze i t s ch r .  N e a r .  Bd .  l g l .  29 
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Nestelu. Kopf frei beweglich, keine Nackensteifigkeit, kein Klopfschmerz. Augen- 
bewegungen frei. Pupillen reagieren sehr tr/~ge auf Licht, jedoeh seitengleieh. 
Soweit prfifbar Hirnnerven frei, keine Paresen, keine spastischen Zeiehen, keine 
pathologisehen Reflexe; ASR und PSR jedoch in dem gespannt-abwehrenden 
Unruhezustand nicht sicher auslSsbar; BHR schwach, aber seitengleich aus- 
15sbar. Temperatur 39,4 ~ Puls 120; RR 140/50; Rest-N, 71,1rag-%; Urin 
ehemiseh and mikroskopiseh frei; Blutbild: 10000 Leuko, keine Linksverschie- 
bung, sonst o. B.; BSG 12/34 ram; spez. Reak~ionen in Blutserum and Liquor 
negativ; Liquor: klar, 112/3 Zellen; Gesamteiwei{3 2,5 (Glob. 0,4; Alb. 2,1) naeh 
KA~KA, EQ 0,19; Zueker 95 mg-%; Ieichte Linkszacke in der I%rmomastix- 
reaktion (1,1,4,],0, . .). Im weiteren Verlauf rasch soporSser Zustand unter 
weiter ansteigender Temperatnr und Sehr frequentem Pals; bei der Liquorkon- 
trolle am 3. Tag keine Zellen mehr, im fibrigen fast unveriinderter Befund. Unter 
weiterem Temperaturanstieg auf fiber 410 t r i t t  ein fief komatSses Stadium auf 
mit starken Schweil~ausbrfiehen, in dem am 5. Tag der Exitus eintritt. 

Sektionsprotokoll. Blutreiehe Milz; m/~Bige Erweiterung der reehten Herzkam- 
mer; blutreiche, feste, etwas gebl~hte Lungen mit Hypostasen und kleinen Atel- 
ektasen dorsal; an~misehe Flecken der Leber; Ityper~mie und Odem des Gehirns, 
Hyper/~mie der weiehen H~ute. Die Sinus der harten Hirnhaut sind frei. 

Hirnbe/und. Frontalsehnitte: Hamorrhagische •ekrose in der Basis der 
rechten Hemisph/~re mit Sehwerpunkt im Temporaltappen und Ausbreitung dureh 
Teile der Versorgungsgebiete aller drei groflen Hirnarterien (Basis des Frontal- 
und Occipitallappens, Ammonshorn, Stammganglien unter Versehonung der 
oralen Teile des Striatum); in den Randgebieten Besehrs auf die Rinde. 

Histotogisch. Massive Hyper~mie, stellenweise ausgedehnte Diapedesisblu- 
tungen, keine typischen Ringblutungen. Gefi~13w/~nde zum Teil geschwollen oder 
hyalin verdiekt, an den grSl3eren Gef~Ben intramurale H~matome. Auf Nil~l- 
Bildern in den st~rkst betroffenen Gebieten vOltiger Untergang yon Rinde und 
angrenzendem Mark mit vor allem perivascul/ir, aber aueh frei im Gewebe liegen- 
den, massenhaften FettkSrnchenzellen; die Gef/il3e durehweg mit Leuko- and 
Lymphoeyten sowie Makrophagen adventitiell stark infiltriert; Rindenstruktur 
und Markgrenze in diesen Gebieten vSllig untergegangen, stellenweise auch die 
Infiltratbildungen nicht mehr abzugrenzen, s tar t  dessen vSllige Durchsetzung 
mit Makrophagen, Fettk5rnehenzellen, ausgetretenen Erythroey~en, Leuko- and 
Lymphocyten, sowie proliferierten Gliazellen. In  den Randzonen neben iseh~mi- 
sehen mannigfaehe andere Ganglienzellveranderungen. Im Zentrum der Nekrose 
fehlende Markseheidenfarbung, Marklager des Temporallappens blab tingiert, 
in den Ubergangsgebieten stark gequoIlene Fasern nnd in den KOrnchenzellen 
blab angef~rbte Abbauprodukte. Aueh in den Fettpr/~paraten massenhafte, 
perivaseuli~r oder frei liegende FettkSrnchenzellen. Pie fiber den Gebieten der 
h/~morrhagisehen Nekrose stark infiltriert, zum Teil die Infiltration ohne erkenn- 
bare Grenze auf die Hirnsubstanz iibergreifend; stellenweise ausgedehnte Sub- 
araehnoidalblutungen; Piagef~Be im g]eiehen Sinne ver~ndert wie in der Hirn- 
substanz. 

Neben diesen auf die Basis der einen Hemisph/ire besehri~nkten massiven 
Erseheinungen finden sieh als Ausdruck eines universellen entziindlichen Prozesses 
der grauen und weil3en Substanz sehr zahlreiche Mikrogliaprolfferationen in 
KnStchenform, die stellenweise sehr groi3 und kompakt werden oder zu kon- 
fluieren seheinen, ohne d~bei aber die ihnen eigentfimliehe, angedeutet radiiire 
Struktur zu verlieren; auSerdem schmale periva.scul/~re Lymphocyteninfiltrate 
(Abb. 5). GliaknStehenbildungenimHalsmark (des Riickenmark konnte nicht mit- 
untersueht werden) vor allem beiderseits in der Subst. reticularis, im Hypoglos- 
suskern, SO~WAnB~- und DEITE~sschen Kern und in den Pyramidenstr~ngen: 

/ 
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Olivenzellband vollkommen frei; in der Brfickengegend KnStchenbildungen 
gleichm/~l]ig in ttaube- und FuBregion mit Zentrum um den Aqu/s Im 
Kleinhirn bis auf die leiehte Piainfiltration keine gr6beren Ver~nderungen, Plexus 
und Ependym sind frei. Thalamus links ohne Ver/~nderungen; in Pallidum, Caps. 
int. und ex%. gelegentllch kleine GliaknStchen; im Putamen st~rkere Gef/~B- 
fiillung und massivere Infiltratbildungen, die in ihrer Zusammensetzung (mit 
~akrophagen) Ahnlichkeit mit den Infiltrationen in den hamorrhagiseh-erweieh- 
ten Bezirken der anderen Seite gewinnen. Im Caudatumkopf zahlreiche, massive 
KnStehenbildungen vor ahem lateral-subependymi~r, in der Gegend der Ventrikel- 
umschlagstelle und im benaehbarten Balken. Von der GroBhirnrinde Temporal- 

Abb. 5. Fall Eis. Temporalrinde. 

gegend am st/~rksten, weiterhin Inselrinde mit Caps. extrema und Claustrum 
befallen, weniger die frontalen, occipitalen Bezirke und das Ammonshorn. Glia- 
knStchen in allen l~indenschichten, einschlieBlich der Molekularschicht; sub- 
cortical leichte lymphocyt~re Infiltratbildungen. (Yberall starke Gef~Bstauung, 
ira tieferen Mark frontal hyaline Gef/~l]wandvergnderung besonders deuttieh. 

Fall 2. Hartwig Hol. 8 Jahre. Vorgeschichte bis auf Kopfprellung 1944 
mit kurzer Bewugtlosigkeit und ohne weitere Folgeerscheinungen ohne Belang. 

19. 8.46 Aufnahme Kreiskrankenhaus Pinneberg: Spielt seit 3 Wochen nicht 
mehr, wiederholt Ohnmaehtsanf~lle, kann nicht mehr allein sitzen; subfebrile Tem- 
peraturen, stark beschleunigter Puls; leichte Diarrh6en; ]3 S G 7/15 mm; Leukocyten 
10 300 bei normaler Differenzierung; im Stuhl Wurmeier; Sehmerzen im S chulter- 
und Hiiftgfirtel, f/~llt naeh kurzem Aufsitzen immer wieder urn; Entlassung 
gegen Revers naeh 1 Woehe; Diagnose: wahrscheinlieh Sp~trachitis, spezifisehe 
Lungenerkrankung nieht ausgeschlossen. 

30. 9. 46 Aufnahme Allg. Krankenhaus St. Georg, Hamburg: Vor 2 Woehen 
epileptischer Krampfanfall; wechselnde Temperatur, Schwindel- und Ohnmachts- 
anf/Hle, Zuckungen, auffallende psyehische Hemmung. 

KSrperlich wie 5j/~hriger; Kopf eher mikrocephal. Hirnnerven einschlieg- 
tich Angen o.B. ,  keine SprachstSrung. Feinschl~giger Tremor beider Arme 

29* 
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boim Greifon zunehmend. 8ehr gehaufte Anfglle: Einknieken nach reohts, Beugung 
der Arme und Boine mit nachfolgendor Stroekung der Beine; Rumpfbeugung 
zeitweiso so stark, dab eine Aufriohtung resultiert;  blitzurtigo Zuckung yon 
1 Sek. Dauer ohne BewuBtseinsvergnderung dabei, im Liegen und Sitzen viol 
hgufiger als im Stehen, eventuoll bei Beanspruchung zunehmend. Rigor dor 
Nackenmuskulatur. Arme stgndig leieht gebeugt, Z~hnradphgnomen. Sehnen- 
reflexe lebhaft, seitengleich, keino spastischen Zeiehen, keine Parosen. Baueh- 
decken gospannt, BDI~ nieht sicher ausl5sbar. Tonus dor Beino sehr unter- 
schiedlieh, Streokspasmus, Hypotonus. Stehen breitbeinig m6glich, Einknicken 
und Fallneigung nach hinton. G~ng: einigo Schritto ohne Unterstfitzung, keine 
siehore Rumpfataxie, beim Fiihren ~n dor Hand gelegentliohes tYborkrouzen der 
Beine; deutliehe Retropulsion. Psychisch: deutliche Bewul3tseinsver/~nderung 
bei euphorisoher Stimmungslage und hyperprosoktisehem Verhalten. Temperatur, 
Puls, Blutbild, Urin o. ]3. In  der ~olgezeit zun~chst Besserung des psychisehen 
Bildes, doeh auffallende Sprachverarmung, Sprache selbst stoekend, skandierend. 
Augonkontrolle: anscheinend gestaute Papillen, fragliehe Erblindung links. Anf&lle 
unvermindert haufig, aber im Umfang erweitert, Salaam-Anf~lle. Encephalo- 
gramm o.B. Liquor: stark erhShter EiweiBgehalt, Paralysekurve, sonst o.B. 
Ab 13. 10. 46 subfebrile Temperatur, voriibergehend mehrfach Erbreehen. Ab 
26. 10. 46 insgesamt 4 RSntgenbestrahlungen der Stammhirngegend; w~hrond- 
dossen Zunahme dos Tremors: feinsehl~giger Ruhe-Waekoltremor; neu Greif- 
tendenz beiderseits und Schnappreflex; Stimmung weiter euphoriseh, lacht unver- 
mittelt, stark hyperprosektiseh-ablenkbar. An[ang November: Vertrackte Dauer- 
haltung, unvermindort h~ufige Anf/~lle daher nur noeh bestehend aus Kopf- 
wondung naeh reehts, ~undSffnung, Anheben des rechten Armes im Sehulter- 
gelenk; Palmomentalreflex beiderseits positiv, Babinski rechts ? Psychisch stark 
zurfiekgehend, keine Spontanspraohe, nur noeh Ein-Wort-Antworten. Mitte No- 
vember: Dauerrigor reehts, Rigor mob. links, Babinski reehts positiv, dann beider- 
seits positiv; Temperaturanstieg auf fiber 39 ~ Puls 130. Beginnende Versteifung 
des reehten Armes. Sohmerz/~ul~orung bei passiven Streekversuehen. Unab- 
h~ngig yon don weiterbestehenden Sehnappbewe~ungen des Mundes hemi- 
ballistischo W~lzbewogungen nach ~ echts. Psyehisch kein Kontakt  mehr, kein 
Rapport, muB gefiittert werden, boh/~lt Bissen lung im ~Iund; zunehmende 
Obstipati0n. Ende November: Tomperatur wioder normal, sehl/~ft moist in 
vertraekter Haltung, nieht mehr .anspreehbar, jedoeh Sehreekreaktion, wenn 
man in sein Gesiehtsfold kommt; bei-m Aufdeeken sofort linkes Bein angezogen 
und krampfhaft fixiert; alle 2--3 ~in.  abruptes ~undaufreiBen mit~ Inner- 
rat ion beider Armo und Beine, oft ohne Bowegungseffekt. Kein Homibal- 
lismus mehr, Sehnappreflex nieht mehr auslSsbar. Zunohmende Hirndruck- 
papille. Einn/issen; Def~kation nur noch naeh maximalen Einl~ufon. An[aug 
Dezember: Wieder subfebrilo Temperatur, Einl~ufe ohno Erfolg, sonst~ koin 
abdomineller Befund. Reflexe unvor/~ndert; Spontanbabinski beide seits. Die 
rhy~hmischen Zuckungen lassen an I-I~ufigkeit und Intensit~t naeh. Doutliches 
Z~hneknirsehen. Im Schlaf koine Anf/~lie, jedoeh s Babinski und 
Rigor. Bald somnolenter Zustand mit sieh steigernder motorisehenUnruhe. Start 
der sohnappenden ~undbewegungen jetzt Streekbewegungen im linken Arm wie 
bei einer Athetose (maximale Pronation bei eingeschlagenen Fingern); Tonus: 
rechts Rigor mit Verstoifung in vertraekter Stellung, links unsiehere Verh/~lt- 
nisse, gelegentlich Rigor mob. Reflexstatus unver/~ndert. Rasche Verschleehte- 
rung: keine Nahrungsaufn~hme, h~nfig spontanes Erbreehen, Puls steil an- 
steigend auf 150, Temporatur bis 38~ rasch fortsehreitende Bronchopnoumonie. 
12.12.46 Exitus let. 
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Sektionsbe/und (Dr. P i l low)  14. 12.46: Sehr s~arke Schwellung und hoch- 
gradige Hyper~mie des Gehirns und der weichen I-I~ute. Keine Verinderung 
am Lendenmark. 

Ascaridiasis. Sehr zahlreiche abscedierende Bronchopneumonien, vereinzelt 
kleine subpleurale Abscesse, interstitielles Emphysem; Traeheobronchitis. Starke 
Dilatation des rechten Herzventrikels; schlaffe animische Milz. Geringe trfibe 
Schwellung und akute Stauung der Leber mit grol]en animischen Flecken. Steife, 
hyperimische Nieren, mi~Big lipoidreiche Iqebermieren. Starke Dilatation der 
I-Iarnblase. Ityper/~mie der Dickdarmschleimhaut. Sehr starke allgemeine Ab- 
magerung. 

Histologischer Be/und. Komplexer entziindlicher 1)rozeB mit Bildung migiger 
adventitieller Infiltrationen lymphocyt~ren, plasmocellul~r-untermischten Charak- 
ters und verschiedenartiger Gliaproliferationen: diffuse Mikrogliawucherung mit 

Abb. 6. Fall ttol. N. ruber, Neuronophagie und Makroglialoroliferation. 

Stibehenzellbfldung, GliaknStchenbfldung, Neurophagien und auf die graue 
Substanz beschri~nkte Makrogliaproliferation mit Bildung ,Yon Zellen des Alz- 
heimer-lI-Typs. 

Die einzelnen Komponenten des en~ztindlichen Prozesses weisen versehiedene 
Lokalisation auf: In/iltrationen im allgemeinen selten in der tIirnrinde (ge- 
hiufter in Zentralregion, Insel und Claustrum), in Subst. nigra und nur noch 
ganz selten in Thalamus und IVied. obl.; in der Hirm'inde vor allem in den tieferen 
Schichten und im subeortiealen Mark. StSbchenzdlen: diffus proliferiert in Hirn- 
rinde, Kerngebieten des I-Iirnstamms und Mittelhirns, besonders akzentuiert 
im Corp. genie, reed. Gliakn6tchen und Neuronophagien: vor allem in Mittelhirn, 
Briiekengegend und Med. obl.; besonders zahlreich in Olivenband (jedoch ohne 

�9 erkennbaren Zellschwund) und Nucl. ruber (Abb. 6); ausgeprigt aueh im Hypo- 
glossus- und v. Mo~Axowsehen Kern; kleinere KnStehen in der Subst. reti- 
eularis, Mit den GliaknStchen in diesen Gebieten Neuronophagien vergesell- 
schaftet, die zum Teil nur noch Zellsehatten im Innern zeigen oder als Um- 
klammerungen prim/~r gereizter Zellen imponieren (Abb. 7). Diese Verinderungen 
seltener im Thalamus, Putamen, Pallidum und Hirnrinde, wo im wesentliehen 
nur noeh Neuronophagien und Gliosen um primir,gereizt erseheinende Zellen 
vorkommen. 
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Ubiquit'~r in der grauen Substanz finder sieh eine Makrogliaproli/eration, 
wobei diese Zellen besonders in den unteren Schichten der GroBhirnrinde zahlen- 
miBig stark vermehrt s ind; die Makrogliakerne sind durchweg vergrSBert, rund, 
oval oder bohnenf6rmig, hiufig ganz ausgesprochen gebliht mit der Vergr6Berung 
parallel gehendem Chromatinschwund, bei guter Erhaltenheit des KernkSrper- 

chens und der Kernmembran; diese Kerne zumeist 
einzeln, jedoch auch in Gruppenbildungen zu 4--8, 
ja 12 Kernen (Abb. 8). Im l~il31bild zumeist keine' 
Protoplasmadarstellung dieser Zellen oder nur als 
blasser Her und bei Gruppenbildungen ohne erkenn- 
bare Grenzen der Einzelelemente. In  Cajalpr~paraten 
wSlbt sieh der vergr6Berte Kern als exzentriseh ge- 
legene blasige Aufhellung aus demZelleib vor (Abb. 9); 
bei Einzelexemplaren nimmt der Kern den ganzen 
Zelleib ein, so da$ nur ein ringf6rmiges Gebilde im- 

Abb. 7. Fall Hol. l~. obl., pr~gniert ist, yon dem die FortsKtze ausgehen. Diese 
Gliosen um primar Kernver~nderung streng auf die graue Substanz be- 

gereizte Zellen. sehr~nkt; aueh im subeortiealen Mark proliferierte 
Astrocy~en, die jedoch die Kernblihung in keinem 

einzigen Fall erkennen lassen. Bei BIa~LscHoWSKI-Impragnation die geblihten 
Kerne gleiehfalls dargestellt, doch ohne Andeutung des Zelleibes oder der 
Fortsatze; die gutdargestellten Achsencylinder weichen den gro/]en Kernen in 
einem gewissen Abstand bogenf6rmig aus. Diese Zellen sind am zahlreichsten 

in den Gebieten der Hirnrinde, die auch die 
st~rksten entziindliehen Ver~nderungen auf- 
weisen,' in den unteren Sehichten die Gan- 
glienzellen an Zahl oft weir iibertreffend; sie 
fehlen in der Molekularsehicht. tJ-berall, aueh 
in den Kerngebieten des Mittelhirns die elek- 
tire Beschrinkung auf das Grau deutlich; 
abgesehen davon aber die ausgebreitetste Er- 
seheinung des pathologischen Prozesses. 

Eine besondere Bespreehung erforder~ der 
Befund der Subst. nigra: Ganglienzellen fast 
sgmtlieh vSllig pigmentlos, dabei nur an weni- 
gen Zellen Sehwund der Nil31-Stippehen, 
Kernbl~hung mit Chroma~inschwund und 
brSckeliger Zerfall des Zellplasmas, kein Ze]]- 
sehwund. Nut vereinzelte adventitielle In- 

Xbb. 8. Fal l  :I~o]. Zen~ralregion, ffltrationen; keine deutliche Gliaproliferation 
~ruppe, yon ALZrIEIMER-II-Zellen. auBer dem auch hier reiehlichen Vorkommen 

yon geblihten Makrogliakernen (Abb. 10). 
Kein sieherer Pigmentabbau, lediglich in den latero-caudalen Teilen an einzelnen 
Ganglienzellen eine iuBerst feink6rnige Pigmentation erkennbar, bier die Mikro- 
glia etwas clich~er, die advenbitiellen Izffiltra~ionen zahlreicher, jedoeh keine 
]?igmentspeieherung im Adventitialraum. In  Hor~z~a-Pr/iparaten deutlieh patho- 
logische, wenn auch nicht ausgesproehen dichte fasrige Gliose des gesamten 
Nigra-Gebietes wie aueh periaqu~tduktial und lameUenfSrmig an der Basis der 
caudalen Vierhiigel; perivascul~r akzentuiert. An versehiedenen Rindenmark- 
ausschnitten keine Fasergliose nachweisbar. 

Pia und Ependym iiberall zart. 
Earl 3. Gustav Kr6. 12 Jahre. Faro. o.B.; unauffillige Entwieklung bis 

zum 12. Jahr. Seit etwa 1 Jahr auffallende Versehleehterung der Schulleistungen; 
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seit 1/z Jahr Unsieherheit beim Gehen - -  ein w/~hrend dieser Zeit konsultierter 
Nervenarzt konnte keinen pathologischen Befund erheben. Vor 2 Monaten 
mit dem Kopf gegen einen Sehleifstein geprellt, keine BewuBtlosigkeR, Blutungen 
ausMund undNase; ambulant behandelt. Seit 1Woche rasehe Versehleehterung, 
h/iufiges Umfallen, gelegentlieh mit Einnassen. 

26. 7. 47 Aufnahme Allg. Krankenhaus St. Georg-Hamburg: MaBiger Er- 
ns und Kr~ftezus~and. Kein interner Befund. lZeehte Pupille wei~er als 
links, angedeutete Facia[isparese reehts, geringe Naekensteifigkeit, Rigor [inks, 
Sehnenreflexe links lebhafter als rechts, Ful3klonus links, keine pathologisehen 
Keflexe. BI-IR in allen Segmenten gut auslSsbar. Sprache weinerlieh langsam; 
psyehiseh ansprechbar, orientiert, abe r verlangsamt. 

~kbb. 9. Fall Hol. Fron~a!rinde, C~zAL-PraparaL. 

Im Liqu. 34/3 Ze]len, Nonne-Pandy stark positiv; spez. Reaktionen wie aueh 
im Blutserum negativ. Ha]s-Nasen-Ohren- und Augen-Spezialuntersuehungen 
o.B. Pupillendffferenz und Ful]klonus am 2. Tag nieht mehr vorhanden. Spontan- 
lage: Kopf naeh links gedreht, Augen halbgeschlossen, 1V[und leicht ge5ffaet. 
Alle 10---20 Sek. Zuckungen in den Lippen; alle 2--3 Min. Zuekungen im linken 
Arm mit gleiehzeitiger Extension der rechten Grofizehe. Daneben gelegentlieh 
allgemeine K5rperunruhe: versueht sich aufzurichten, dabei v511ig unkoordinierte 
Bewegungen vor a]lem im linken Arm. Beim Anspreehen Kopfwendung und 
monotone Antworten; manehmal Sehmerzausdrueksbewegungen, Sehreien beim 
Anfassen des Kopfes, aber dann doeh die Angabe: keine Schmerzen. T~g[ieh 
mehrfaches Erbrechen und Einkoten. 

An/ang August zeitweise motorische Unruhe mit Aufriehten, Auf- und Nieder- 
schlagen der Arme, gleichzeitiger Streckung der Zehen rechts undF/~cherph/~nomen 
links. Liquorkontrolle: 1/3 Zelien, Gesamteiweil] 1,1 (Glob: 0,6: Alb. 0,5); 
breite Linkszaeke; Zucker 0,086 % (im ]3]ut 0,132 %). "Mitte August somnolenter 
Zustand; erheblicher Spasmus der Extremitaten, beim Anfassen nnd Anheben 
der Beine grob unkoordinier~e Abwehrbewegungen. Temperatur um 37 ~ 13uls 
I00--120; vorttbergehende Steigerung auf 38,5~ BSG 18 ram. Ende August 
Zunahme der Unruhe, weiterhin langsame Verschleehterung des Gesamtzustandes. 
Mund bei gesehlossenen Z/~hnen fast inn Sinne eines Risus geSffnet; krampf- 
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hafte Dauerstreekung der oberen Extremiti~ten mit Beugezuckungen yon Sekun- 
dendauer, dabei die unteren Extrerait~ten synchron links gestreckt, rechts gebeugt 
angehoben, Rurapf gestreekt; zeitweflig nehraen diese Zuckungen fast heraibMli- 
stischen Charakter an rait einer W~lzbewegung yon rechts naeh links. Stiraraungs- 
lage anscheinend euphorisch, gelegen~lich nneh einsilbige Antworten (ja, g u t . . . ) .  
Teraperaturanstieg auf fiber 39 ~ Puls bei 130. t)ber der Lunge Gieraen und 
Brumraen. Steile Teraperaturstiirze (37-~0;6~), raehrfach Erbreehen; finale 
Teraperatursteigerung auf 41,20, 1)uls 160. 29.8. &7 Exi~us let. 

Sektionsbe/und (Dr. BORa~AN~r Zieralieh steifes, stark gesehvcollenes Gehirn, 
geringer Hydrocephalus int., keine Ver~nderungen an den ttirnh/tuten. 

Akute Bl/thung und 0dera der Lungen: Hyper/iraie der Schilddriise; starke 
Dilatation beider Herzventrikel; zieralich hyper/~misehe und z/the Milz; starke 

Sehwellung und geringe An/traie der Leber 
und Nieren; lipoidreiehe Nebennieren; 
sehr starke Dilatation der Harnblase; 
Leistenhoden beiderseits; saure Erwei- 
chung der Magensehleimhaut. Geringe 
Drucka~rophie des Sch/tdeldachs. Graue 
Degeneration im unteren Lendenmark. 

Histologischer Be/und: Entzfindlisher 
Prozel] rait stellenweise geh/tuften, raas- 
siveren, raeist aber nut vereinzelten, 
schraalen, streng adventitiellen Infiltraten 
vorwiegend aus Lymphocyten, untermischt 
mit Plasraazellen und ganz vereinzelten 
Leukocyten; in den Infiltraten auch stark 
geschwo]lene Intimaze]len. Neben diesen 
Infiltrationen ira Vordergrund die Proli- 
feration der Mikroglia in Form yon Glia- 
knStchen, -sternchen und Neuronophagien; 

Abb. 10. Fall Itol. nur stellenweise herdf6rmige M_ikroglia- 
S. nigra, pigmentlose Ganglienzelle proliferation yon lockerem Aufbau. Ge- 

und gebl~hte Gliakerne. legentlich leichte hyaline Wandschwellung 
der kleinen Arterien; h/~ufig stark erwei- 

terte, blutgeffillte Gef~l~e, keine Blutaustritte. Keine Ver/tnderungen der 
~akroglia, Ganglienzellen (bis auf die neuronophagischen Vorg/~nge ohne deut- 
lichen Zellschwund) und der Markscheiden; keine FaserglioseL 

Die gli6se Komponente des Prozesses isoliert und nur wenig ausgesprochen 
in der Hirnrinde und ~ed. obl.; die infiltrative Komponente ganz fiberragend 
und raassiv ausgepr/tgt im occipitalen Marklager rings urn das I-Iinterhorn, hier 

1 Nachtrag bei der Korrektur. Nach Durchsicht der uns freundlicherweise yon 
L. v. BOG~_~ fibersandten Pr/tparate zweier Fglle yon Leuco-Enc@halite 
scl6rosante subaigue haben wir auf diese Anregung hin vora Fall KrS. nochraals 
~oLz~R-Pr/tparate und zwar aus der Gegend des Oecipitallappens, wo die entz/ind- 
lichen Erscheinungen ira Marklager besonders ausgepr/igt waren, angefertigt 
und an diesen S~ellen diskrete, aber doch deutliche Gliafaservermehrungen yon 
bandartiger Ausbreitung ira Gebiet der U-Fasern gefunden; dieser Befund - -  bei 
fehlenden Markscheidenausf/tllen ira gleichen GeMet - -  rfiekt den Fall KrS. n/ther 
an die F/tlle BOGA~TS heran bzw. 1/tBt die BoGA~nTsehen F/tlle unseren Glia- 
kn6tchen-Eneephalitisf/tllen verwandter erscheinen, als wir zun~chst annehraen 
zu kSnnen glaubten; hierin best/~rkt auch die qualitativ vollst/~ndige ~berein- 
stimmung in Nil~l-Pr/tp~raten. 
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auch fiber den Vmcgow-Ro~i~sehen Raum hinausgreifend nnd verbunden mit 
einer leiehten dfffusen ~ikrogliaproliferation, dabei eigentfimlicherweise s~reng 
auf die Marksubstanz beschri~nkt und im subeortiealen Marklager haltmaehend. 
Im iibrigen beide Komponenten eng gekoppelt; Sehwerpunkt im Thalamus 
mit sti~rksten Ver~nderungen im Nucl. lat. und Pulvinar; -con hier aus nach 
lateral auf den retrolentieularen Tefl der inneren'Kapsel, Claustrum und InseI- 
rinde fibergreifend, die an diesen Stellen zahlreiche GliaknStehen in allen Sehieh- 
ten aufweist; und welter eaudalw~rts herabsteigend dureh die lateralen Hauben- 
anteile des Mittelhirns (einsehlieglieh Corp. genie, reed.) nnd Subst. nigra, deren 
Ganglienzellpigment aul~erordentlieh feinkSrnig bis staubfSrmig erscheint (Abb. 1 I); 

Abb. 11. Fal l  Kr5. Subst. nigra,  GliaknGtchen und feink6rnige l~ 
der Ganglienzellen. 

kein Pigmentabbau, lediglieh gliasternchenartige Gebilde mit Pigmentresten 
im Innern (Neuronophagien), keine Pigmentbeladung der Gliazellen oder Ab- 
transport zu den Gef~en.  Ruber und periaqu~duktielles Grau frei. Dieser 
im ganzen kontinuierliche kombinierte Prozel~ finder seinen AbsehluB in der 
Brfieke, vor allem Fu~gebiet, Markbfindel und Kerngebiete gieiehm~ig be- 
fallend, und laterale Haubenanteile betreffend, yon wo aus er dureh die Corp. 
restiformia sieh bis in das Kleinhirnmark rings um den Nucl. dentatus verfolgen 
lgl~t. In  der IVied. obl. nur noeh ganz vereinzelte GliaknStchen in den lateralen 
Teilen des Rautengrubenbodens, in den Lateralkernen, dors. Nebenoliven und 
Pyramidenstrgngen. 

Pia und Ependym (abgesehen yon einer isolierten Granulation in Brticken- 
hShe) frei. 

IV.  

A u f  eine de ta i l l i e r t e  Besprechung der klinischen Verli~u]e der  F~l te  
Hol .  u n d  KrS.  ve rz ich ten  wir  im H i n b l i c k  au f  eine yon  LVNGWITZ 
gep lan t e  besondere  Bea rbe i tung .  

F fir den  e rs ten  F a l l  Eis .  weisen wi t  au f  den  f o u d r o y a n t e a  Ver l au f  
bin,  be i  dem fiber eine rasch  zunehmende  BewuStse inse inengung  
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und kurze delirante Unruhe ein sopor~ses Komas tad ium erreicht wird, 
in dem der Exi tus  erfolgt. Einen ~hnlich fulminanten Verlauf bot 
der Fall  WER~E~, den man  gerade wegen seiner Kiirze zu den KnStchen- 
encephalit iden (ohne KnStchen) reehnen zu kSnnen glaubte in der 
Annahme, sie h~tten sich ,,noch nieht"  entwickelt;  der Fall  Eis. 
zeigt, in wie kurzer  Zeit eine massive Aussaat  von GliaknStehen in 
der Hirnr inde aufsehie•en kann 1. 

Die beiden kindlichen F~lle Hol. und KrS. nahmen einen lang- 
hingezogen progredienten Verlauf  yon 1/2--1 Jahr  Dauer  (das Prodro- 
mals tadium eingerechnet); sie boten eia Bild ausgesprochen extra- 
pyramidaler  Bewegungsanomalien ehoreatisch-athetoider und hemi- 
ballistischer Art. Diese beiden F~lle erinnern in Symptomat ik  und 
Verlauf  an die F~lle yon HASENJAEGEI~-LE~z (Alter 8 Jahre,  I )auer  
6 Monate), PETT]~-DS~I~G Fall  t t R  (17 Jahre,  3 Monate) und BALTtIA- 
SAR (17 Jahre,  10 Monate); vielleieht kann auch noch der Fall  yon 
t to ]~A (6 Jahre,  1 Monet) als ~hnlich bezeichnet werden 2. 

I m  hSheren Alter dagegen t re ten ehoreatiseh-athetoide und hemi- 
ballistisehe Zfige in der ext rapyramidalen  Symptomat ik  zurfick zu- 
gunsten mehr  parkinsonistiseher Erscheinungen (Maskengesicht, Rigor, 
Tremor,  SpeiehelfluB, fehlende Mitbewegungen ). 

Die hier auffallende H~ufung extrapyramidal-hyperkinet ischer  Bil- 
der im Kindes- und Jugendal ter  f indet  sich aber nicht durchg~ngig 
bei den KnStchenencephalitisf~llen. Der Fall  ZAN])E~ (mit allerdings 
fraglichem t t i rnbefund) bot  i iberhaupt keine extrapyramidale  Sym- 
p tomat ik ;  die F~lle yon I~]~TEI~ und KO~RNY~: zeigten aur  Rigor, 
bzw. t Iypomimie  und Tremor.  - -  Aueh sind die hier zusammen- 
gestellten F~lle mi t  extrapyramidal-hyperkinet isehen Erscheinungen 
im Hirnbefund nieht einheitlich; unsere kliniseh einander doeh recht  
~hnlichen F~lle ttol.  und KrS. differierten histologiseh erheblieh; im 
Fall  yon HASEI~JAEG]~It-LEI~Z wurden GiiaknStehen i iberhaupt ver- 
mi~t ;  vielleicht k o m m t  in dieser H~ufung aueh nur eine ganz all- 
gemeine Beziehung zwisehen Lebensalter  und dem Charakter  extra- 
pyramidaler  Bewegungsanomalien zum Ausdruck. 

1 Auch beim Fleckfieber ist das Auftreten yon GliaknStchen bereits am 
3 . ~ .  Tag beobachtet (ttALLERVORDEN; BIELING-HEINLEIN). 

2 I-Iinzuweisen ware hier auch auf die 3 kindliehen Falle prim~irer Ence- 
phalitis mit iiberrasehend ahnlieher Symptomatik VAN BOGAERTS, bei denen 
jedoch die GliaknS~cheneneephalitis mit zum Tell massiver fasriger Gliose be- 
sonders des subcorticalen lg~rklagers kombiniert ist und die VAN BOG~E~T, 
den BODECHTEL-GuTT~XENsehen F~ll Apfi hinzunehmend, als Sonderform unter 
dem Titel Leuco-Enc~ph~lite scI~rosante subaigue yon der entziindlichen diffusen 
Sklerose des IKemispharenmarks, wenn auch unter Erwahnung der Verwandt- 
sehaft mit der Fleckfiebereneephalitis, ~bhebt. 
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So wie die klinische Symptomatologie der 3 F~ille Eis., Hol. und 
XrS. die eingangs ausfiihrlicher dargestellte Mannigfaltigkeit der klini- 
schen Erscheinungsbilder der Kn6tchenencephalitisfglle illustriert, ist 
auch der histologische Belund dieser 3 Fglle nicht angetan, die gleich- 
falls eingangs schon geschilderte Kompliziertheit des morphologisch 
fal~baren Geschehens zu vereinfaehen. 

Allein der 3. Fall (KrS.) weist einen unkomplizierten Befund auf, 
bei dem jedoch der histologische Prozel~ topographisch eine gewisse 
Systematik erkennen lgl~t. Er bevorzugt inl verlgngerten Mark und 
Mittelhirn die ventralen und dorsolateralen Teile. erstreckt sich von 
hier lateral dureh die Corpora restiformia bis in die medialen Teile 
des Kleinhirnmarks um den Zahnkern und findet kranialwgrts seinen 
Schwerpunkt in den laterocaudalen Teilen des Thalamus, we yon er 
auf innere Kapsel, Ctaustrum und Teile der Inselrinde iibergreift. 
Im Ganzen handelt es sich um einen kontinuierlich ausgebreiteten, 
rgumlich iiberall zusammenhgngenden EntziindungsprozeB, wenn auch 
dariiberhinaus in der Frontalrinde geringe und im occipitalen Mark- 
lager massive Vergnderungen vorkommen. Es scheint uns sehr frag- 
wiirdig zu werden, ob es sinnvoll ist, hierbei noch yon einer pan- 
encephalen Ausbreitung zu sprechen; eine meningeale Beteiligung 
war nicht vorhanden. 

Die beiden anderen F~tlle Hol. und Eis. zeigen Komplikationen, 
auf die wir noch n~her eingehen mttssen. 

Auch der Fall Hol. l ~ t  eine ausgesprochen panencephale Aus- 
breitung vermissen; der Schwerpunkt der im engeren Sinne entziind- 
lichen Erscheinungen liegt in den basalen Teilen des Hirnstammes; 
die infiltrative KomPonente ist nur wenig ausgesproehen; eine menin- 
geale Beteiligung wird vermi$t. Soweit wir sehen eigenartig ist der 
Befund der Subst. nigra; gegen die zu erwggende Deutung einer 
EntwicklungsstSrung im Sinne einer fehlenden bzw. unvollst~ndigen 
Pigmentierung der Nigrazellen scheint uns die Beteiligung am ent- 
ziindlichen Proze~ und die eingetretene fasrige Gliose zu sprechen; 
andererseits handelt es sich aber aueh nicht um einen entz[indlichen 
Depigmentationsproze$ wie bei der Encephalitis epidemica Economo; 
hierzu fehlen Zelluntergang und eindeutige Depigmentierungsvorggnge. 
Der Befund sprieht nnseres Erachtens fiir die MSgliehkeit eines ein- 
fachen bland~n Pigmentschwundes ohne Zelluntergang, wobei die 
leichten entziindlichen Erscheinungen und eine leichte fasrige Gliose 
die pathologische Genese sicherzustellen scheinen. AuBerdem land 
sieh eine diHuse St~ibchenzellvermehrung in der Hirnrinde und einzelnen 
Kerngebieten des Hirnstammes. 

Besondere Beaehtung abet verdient bei diesem Fall eine aus- 
gesproehene Malcrogliawucherung mit starker KernvergrSl~erung unter 
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gleiehzeit igem Chromat insehwund ,  wobei die Kerne  , ,naekt"  erseheinen 
oder d e r  Zelleib n u t  b lab  *ingiert  u n d  unseha r f  begrenz~ ist. W i t  
ha l t en  diese Zellen ffir ident iseh mi t  den sog. ALzH~IMER-II-Zellen. 

Diese yon ALZHEI~E~ neben anderen pathologisehen Gliazellformen bei der 
Pseudosklerose WESTPgAL-STRii~P~LL besehriebene und sparer als II. Typ be- 
zeiehnete Zellform ist Gegenstand zahlreieher Untersuehungen gewesen. 

Bald wurden solehe ,,naekten, groBen, blassen Kerne" auch augerhalb der 
Pseudosklerose bei ehronisehen LebersehAdigungen gefunden und hier ein Ul'sAeh- 
lieher Zusammenhang vermuteg. Sehon frfih wurde darauf hingewiesen, dab 
sie sieh ,,symptomatiseh" im Umkreis der herdf6rmigen VerAnderungen bei tube- 
r6ser Sklerose, bei Glloblastomen usw. finden. 

Mit der Zeit mehrten sieh aueh die Befunde, die yon einem generalisierten 
Vorkommen dieser Zellformen bei den versehiedensten Erkrankungen spraehen. 
Ihr Vorkommen wurde, wenn aueh nieh% ganz eindeutig in allen Fallen, beim 
Tetanus (Gv, TZOWA), bei der juvenilen Paralyse (TE~ELIS), bei der multiplen 
Sklerose (UREcHIA und ELEKES) beschrieben. Bei der Keuehhusteneklampsie 
fanden Hus]~,R und SrATZ ganz Ahnliehe Zellen. A u e h  in der Tierpathologie 
werden sie bei der Box~Asehen Pferdekrankheit und beim Leberkoller der Pferde 
(DoBBERST~,I~) sowie bei der ttogeholera (SEIF~Im)) naehgewiesen. 

Aueh auBerhalb im weiten Sinn entziindlieher Erkrankungen besehrieben 
JELLINEK und POLLAK Ahnliehe Zellen bei einem Fall, der 12 Stunden naeh 
einer Starkstromverletzung (unter Mitbeteiligung der Leber) ad exitum ge- 
kommen war. 

Aus der Gruppe primArer atypiseher Eneephalitiden sind die FAlle yon 
Zuex~R (chronische atypisehe Encephalitis mit starker Rindenbeteiligung; erheb- 
lieh vergrSBerte, ehromatinarme Makrogliakerne vor allem in der Subst. nigra, 
aber aueh im Pallidum, Hypothalamus und den dorsalen Partien der Med. obl.} 
und W~SWP~AL-SmLI (bei ganz ehronisehem Verlauf histologiseh eine Nittel- 
stellung einnehmend zwischen der Encephalitis epid. Economo und der Pseudo- 
sklerose) erwAhnenswert. 

Im engeren Bereieh der Kn6teheneneephalitiden erseheint uns beaehtenswert, 
dab LOEW~BERG-ZBI~D~,Zr bei ihren Fallen aus der Epidemie in Toledo (St. 
Louis type) Ahnliehe Zellen gefunden haben. Auch BALT~AS~R hat auf die starke 
progressive VerAnderung der Makroglia mit Chromatinsehwand in seinem Fall 
hingewiesen. Nach Durehsieht der Pri~parate des Falles Beh. yon pv, T~,g k6nnen 
wir hinzufiigen, dag aueh hier die Makroglia diffus gewueherg ist unter Kern- 
vergr6Berung und Chromatinsehwund, wenn aueh nicht in dem )/[aBe wie in 
dem Fall HoL Exzessive VergrSgerung und Formenmannigfaltigkeit der 3lakro- 
gliakerne finden sich aueh in dem Fall Ahl. yon BA~WA~T~; jedoch kommen 
sie hier nur in den entziindliehen Entmarkungsherden vor; der Protoplasma- 
leib ist bei diesen Zellen regelm~Big gut dargestellt und ebenfalls stark ver- 
gr6Bert. 

Zur Frage des  Zusammenhangs dieser GliaverAnderung mit einer Leber- 
schAdigung begniigen wit uns mit dem Hinweis, dag in unserem Fall Hol. die 
Leber lediglieh eine triibe Sehwellung, anAmische Fleckung und akute Stauung 
aufwies; im 1%11 Beh. (Pnwnn) zeigte die Leber einen normalen Befund. 

Sehon yon  A L Z ~ I ~  wurde  da rau f  hingewiesen,  dab diese Pseudo-  
sklerosezellen keine G t i a f a s e r p r o d u k t i o n ' e r k e n n e n  lassen. Dies be- 
s tgt igt  'sieh i n  unse ren  Ho~zw~-Pr~para ten  der Rinde.  KO~OWALOW 
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hut unl~ngst auf eine morphologische Besonderheit dieser AT,ZttEIM~.R- 
II-Zellen im CAJAL-Pr~parat hingewiesen; wir kSnnen in unseren Pr~pa- 
raten seinen Befund best~tigen. Es handelt  sieh um eine blasen- 
fSrmige, meist exzentriseh gelegene aus dem Zelleib seitlich sich vor- 
stfilpende Aufhelhmg des im fibrigen gut impr~tgnierten Astrocyten- 
leibes, die nach der GrS[te zu urteilen durchaus den gro•en blassen 
Ker~en im Ni$1bild entspreehen kSnnte. Auch wir kSnnen zun~ehst 
nur wahrscheinlich machen, da~ es sigh hier um identische Gebi lde  
handelt, wobei wir als Stfitze anffihren kSnnen, dal~ die im subcorti- 
calen Marklager dargestellten Astroeyten diese Ver~nderung ver- 
missen lassen, wo ja auch im ~IilMbild vergrSBerte Kerne nicht ge- 
funden wurden. Gegen die Annahme der Identi t~t  scheint zu sprechen, 
dal~ wir im CAJAL-Bild keine der im ~i$1bild so deutliGhen, wenn auch 
nicht h~ufigen Gruppenbildungen dieser Elemente gefunden haben; 
doeh kann dies auch rein zuf~llig bedingt sein, da einer grol]en Serie 
yon NiBlbildern eine Reihe nur an kleinen Stiickchen gelungener 
CAjun-Impregnation gegeniibersteht. 

Diese morphologische Besonderheit der Makrogliazelleiber im 
CaJAn-Bild ist so ins Auge fallend, dad sie die Erkennung eher ermSg 
~icht, als das ~ilMbild, in dem die Zellen wegen ihrer Bl~tsse leicht 
fibersehen werden kSnnen; doch scheint uns noch nicht genagend 
gesichert, ob auGh bei eindeutigen Pseudosklerosef~llen die Makroglia 
diese Ver~nderung erkennen lgf~t. 

Unser Fall Hol. liefert mit  dem ausgedehnten und zahlreichen 
Vorkommen yon A n z ~ M ~ - I I - Z e l l e n  bei einer atypisches Encephalitis 
eine weitere Stfitze ffir die t~ichtigkeit der Anschauung, da$ es sich 
auch bei diesen Zellen um einen unspezifischen l~eaktionstyp der 
Neuroglia handelt. 

Gewil~ l ~ t  sich eine stufenlose ~bergangsreihe aufstellen yon 
~mrmalen fiber .in fiblicher Weise proliferativ vergnderten bis zu diesen 
grol3en, blassen Makrogliakernen, doch glauben wir, da~ ffir sie als 
eine doch nut  exzeptionell vorkommende Differenzierung der Makro- 
glia eine besondere Ursachenkonstellation angenommen werden mul~; 
wir kSnnen zur Aufkl~rung dieses Problems nur die Hinweise bei- 
tragen, dal~ mit  ihrer Bi!dung auch eine KnStchenencephalitis ge- 
koppelt sein kann und da~ eine elektive Bindung an die graue Substanz 
mSglich ist. 

Ergeben sich durch diesen Fall hinsichtlich der Gliareaktionen 
Beziehungen einer atypischen Encephalitis zur Pseudosklerose, so 
gib t unser erster Fall Eis. Gelegenheit auf Gin Krankheitsbild hinzu- 
weisen, d~s in der Geschichte der ~europathologie zweimal eine gro~e 
Rolle gespielt hat,  gegenwartig aber fast vSllig aus dem BlickfGld 
gesehwunden ist. Wir meinen die STRt~MP~Ln-L~Ic~T~S~R~sche 
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Grippeencephalitis, die bei den Gr ippeepidemien 1889/90 a n d  1918/19 
beobachte~ wurde.  

Schon in den ersten Tagen der Entdeckung ergab sich eine Kontroverse 
zwischen L~IeHTE~S~R~, der den Zusammenhang zwischen der yon ibm beob- 
achteten h/~morrhagischen Encephalitis und der Influenza betonte, and S~RttM- 
PELL, der gleiche Befunde am Gehirn als prim~ire h/~morrhagische Entzfindung, 
also unabh~ngig yon der Grippe auftretcnd deutete. A]s in der Folgezeit der 
epidemiologische Zusummcnhang nicht mehr in jedem Fall deutlich war, wurde 
der Streit insofern beigelegt, als man mehr oder we~iger stillschwiegend beides 
gleichsetzte und annahm, dal3 eino Inflaenza aueh ohne Erscheinungen yon 
seiten des Respirationstrakts usw. direkt in Form eincr Encephalitis auftreten 
k6nne (NAUWERK, PFV~). 

Bei den Befunden der h~tmorrhagischen Encephalitis handelte es sich um 
unseres Erachtens zwei wesensmgl]ig verschiedene Erscheinungen h~morrhagi- 
scher Art, n/~mlich erstens urn das, was man spgter als Hirnpurpura (M. B. 
SC~DT) bezeichnete, wobei schon damals die eigenartige, streng symmetrische 
Lokalisation im Hemisphgrenmark, Zwischen- nnd Mittelhirn auffiel, wio wir 
sie heute wohl vornehmlich bei ~[ntoxikationen mit Salvarsan, CO nsw. zu Gesicht 
bekommen - -  und zweitens um solitgre oder unregelm/~Big verstreute multiple 
hamolThagische Erweichnngsherde yon zum Tell groBer Ausdehnung. 

Bei der Epidemie am Ende des ersten Weltkrieges wird im allgemeinen 
betont, dal3 nnr ganz selten Hirnpurpuraerscheinungen und auch nur in den 
Anfangsstadien beobaehtet warden (O:Bsn~DO~S~, D ~ T ~ I ~ ,  LO~LE~,  
I'[E~ZOG, MA~CHAND U. a.) dagegen hat SCl~O~L sic wieder 6fter beobachtet. 
Einen zusammenfassenden tJberblick fiber die Verh/~ltnissc in Sehweden gab 
MAncvs 1918; in der Folgezeit verschwinden Mitteilungen fiber die Grippe- 
encephalitis. In  den Handbfichern wird sie daher als nicht mehr vor- 
kommend nur kurz abgehandelt, in der Monographie yon PETTE nicht mehr 
erw/~hnt. 

Es liegt dies offensiehtlich an dem Zweifel, ob es sich hierbei eigentlich 
um eine entziindliche Erscheinung handelt. Ausffihrliche histologische Befunde 
liegen aus den alten Epidemien kaum vor. Andererseits kennt man hamorrhagi- 
sehe Erscheinungen, insbesondere die BIutungsherde mit gli6sem Ringwall als 
sicherlich zirkulatorisch bedingte Reaktionen. SPATZ spricht sich im Handbuch- 
beitrag dahingehend aus, dab die hamorrhagischen Erscheinungen h6chstens als 
eine Komplikation des entzfindlichen 1)rozesses aufzufassen seien. Der Streit 
um die en~z~ind]iehe oder niehCen~ziindliehe Na~ur dieser :Erseheinungen ist, 
bis heute nieht zum AbschIuB gekommen. Jtingst hat g~con sich daffir aus- 
gesprochen, da$ neben dem Odem und den GliaknStchen auch die Purpura- 
herde als echte entzfindliche Reaktionen (hamorrhagisch-exsudative Manifestie- 
rungen einer serSsen Entztindung) unter Umsti~nden einmal angesprochen werden 
k6nnen. 

Unser  :Fall Eis. lie2e sich im Sinne dieser l e tz te ren  Anschauung  
so deuten ,  dal~ die h/~morrhagische In fa rz ie rung  ausgedehn~er Teile 
einer  I-Iemisph/~re nich~ als circulatorisch beding~es, akziden~elles 
Beiwerk abzu~un,  sondern  als unmib te lba r  zugeh6rig zmn en~zfind- 
l ichen Proze]~ selbst  ~nzusehen sei, zumal  der Beginn  dieser ln fa r -  
z ierung auch an  anderer  Stelle des Gehirns in  Ersche inung  ~ri~t. 
I )abei  b l ieben gewiB die E inze lhe i t en  (S~auung, Diapedes i sb lu tungen ,  
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Nekrose, Infiltration und Abbau mit FettkSrnchenzellen) Ms Folge- 
erscheinungen einer zirk~latorisehen Dysfunktion unangetastet, wfirde 
aber der Entzfindungsbegriff eine wesentliChe Erweiterung erfahren, 
indem auch der komplette Kollaps weiter Bezirke des Gef~l~systems 
als eine mSgliche entziindliche Reaktionsform aufgefa6t wfirde. 

Im Umkreis der KnStchenencephalitiden verdienen in diesem 
Zusammenhang vor allen die Befunde bei der japanisehen epidemischen 
Encephalitis Beachtung. Wit wir anfangs referierten spielen solit~re 
oder multiple, weil3e oder h~morrhagisehe Erweichungen in den  Be- 
funden dieser Encephalitisepidemien eine grol~e l~olle, wenn sie auch 
in den deutschen VerSffentlichungen zu diesem Thema mehr oder 
weniger vernachl~ssigt wurden 1. 

Bei den einheimischen atypischen Encephalitisf~llen n i t  Glia- 
knStchenbildung wurden bislang Erweichungsherde nicht gefunden, 
auBer vielleicht in dem Fall von ZA~])nR (m~chtiger Erweichungs- 
herd n i t  Markscheidenuntergang, FettkSrnchenzellansammlungen, 
Vascularisierungsvorg~ngen, Gliafaservermehrung und starken lympho- 
cyt~ren Gef~6infiltrationen in der Umgebung; der iibrige Befund 
l~Bt, wie gesagt, nur die Vermutung zu, dai~ es sich um eine generali- 
sierte KnStchenencephalitis gehandelt hat)2. 

So weir Wir sehen ist dieser Fall Eis. bislang der einzige, bei den  
sich nebeneinander das Bild einer ausgedehnten KnStchenencephalitis 
und einer ausgedehnten h~morrhagischen Erweichung finder. Wir 
meinen, dal~ dieser Befund einen weiteren Beitrag darstellt zur Dis- 
kussion der entzfindlichen Genese yon Erweichungsherden im Rahmen 
einer Encephalitis. 

V. 

Uberblieken wir noch einmal das gesamte, hier besprochene Material 
der i n d e n  yon t)]~TTE aufgestellten ,,Formenkreis der einheimischen 
Panencephalitis" einbezogenen F~lle, so wird eine beziehungsreiche 
Mannigfaltigkeit deut!ich, d ie  aul~er der Sporadit~t und einem im 
allgemeinen Sinn eneephalitischen Hirnbefund eine einheitliehe Kom- 
ponente vermissen l~l~t. 

DiG iiberwiegende Mehrzahl der l%lle geniigt der von 1)ET~ auf- 
gestellten morphologisehen Charakteristik nieht. 

Die meningeale Beteiligung fehlt in den l~]len yon BALTHAS~, Ho1. und KrS. 

1 Uber die bei vA~ BOGAERT erwahnte akute h~morrhagische Leuco-Ence- 
phalitis (Hv~sT) konnten wir bislang nichts ~heres in ]~rfahrung bringen. 

In den an sich andersar~igen, doch gleichfalls nit Erweichungsherden 
einhergehenden atypischen Encephalitisfallen yon Sc~oT.z und W n ~  fanden 
sich Gliasternchen, -rosetten und stellenweise ~euronophagien bzw. Umklamme- 
rungen, jedoch kelne GliaknStchen. 
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Gliakn6tchenbildungen fehlen in den Fallen yon WER~E~, HASE~JA~G~R- 
LE~Z nnd soweit wit das beur~eilen kSnnen im Fall yon HO~SCH; fraglieh ist 
ihr Vorkommen fin Fall yon ZA~D~.~. Nur sparlich sind sie im Tall HI~ yon 
PETTE-DbRING; abnorm klein in den Fa]len yon HOERA und ]~ALTHASAI~. 

Die Bevorzugung der grauen Substanz lassen ganz vermissen die Falle yon 
HOERA und HASENJAE~ER; in der Mehrzahl der F~tlle wird ein Mitbetroffensein 
des ~arkl~gers, in einigen ein gleichmaBiges Befallensein yon Mark und ginde 
gefunden. In fast allen Fallen, in denen sich Herde in Hirnstamm nnd ver- 
langertem Mark linden, wird fiir diese Gebiete eine Wahrung der Schranke 
zwischen Grau und WeiB nicht beschrieben. 

Unter einer ,,panencephalen Ausbreitung" kann mehreres verstanden werden; 
zunachst der Umstand, dab sich in allen Gegenden des Zentralnervensystems 
Krankheitsherde, wenn auch nur fleckfSrmig lokalisierter Art, linden. Oder 
aber mit panencephaler Ausbreitung ist eine di]/use, raumlich kontinuierliche 
Ausbreitung des entzfindlichen Prozesses fiber das ganze Zentralnervensystem 
gemeint. Seh]ieBlieh kann aueh darunter verstanden werden - -  und dies dtirfte 
die verbreitetste Auffassung s e i n - - ,  dab besondere, differentialdiagnostiseh 
verwertbare Pradilektionsorte nicht vorhanden sind, sondern der ProzeB beliebige 
Gegenden gleiehzeitig befallen kann. Unsere tabellarische Ubersicht fiber die 
jeweilige ProzeBlokalisation lehrt, dab dieser 3. Anffassung die m~isten Falle 
genfigen; immerhin neigen jed0ch naeh der Seite der Beschrankung auf um- 
sehriebene Einzelherde recht weir die F~lle yon BAZ~SWa~, OSS~Z~KOPP und 
der Fall Hol. (hinsiehtlieh der Lokalisation der infiltrativen. Vorgange in der 
tIirnrinde), wghrend der Fall KrS. die M6gliehkeit der 2. Auffassung wenn aueh 
in rgumlieher Beschrankung illustriert. Das l:~fiekenmark ist in 8 F/fllen unter- 
sueht, es War dreimal versehont. 

Die yon P~TTE betonte Sehranke gegenfiber den Befimden bei der epidemisehen 
Encephalitis Eeonomo durchbricht in gewissem Sinne unser Fall Hol. dutch 
seinen allerdings ganz eigenartigen Befund der Subst. nigra. 

TJber die Abwe ichungen  yon  der 1%egei h indus  weisen eine l~eihe 

yon  F~l len  Komplilcationen besonderer  Ar t  ~uf. 

In dan Fallen yon B A ~ W ~ T ~  and L~ERS handelt es sieh sehon eigentlieh 
nieht mehr um Komplikationen; hier wird die Diagnose iiberhaupt unm6glieh, 
bzw. abh~ngig yon der Einstellung des Untersuchers, in dessen Belieben gestellt 
bleibt, was or betonen und ffir wesentlieh halten will: die Encephalomyelitis- 
herde (BA~WART~) bzw. den unseharf begrenzten sklerotischen Entmarkungs- 
herd (Li2~ns) oder die die I-Ierdbildung begleitende mehr oder weniger universelle 
Kn5tehenencephalitis. 

Mit wei~en bzw. h~morrhagischen Erweiehungsherden gehen einher der 
Fall yon Z~D~R und unser Tall Eis. 

Diffuse mit dem Entziindungsvorgang topographiseh nicht unmitteIbar ge- 
kopl)elte Ganglienzellveranderungen weisen die Falle W ] ~ R ~  und K o ~ Y ~ r  auf. 

Erhebliehe diffuse Mikrogliaproliferationen bzw. Stabehenzellvermehrnng zum 
Tell vornehmlieh der Hirnrinde zeigen die Fi~lle yon ~i~L~n~, Kov~syv.y, BA~T~- 
SA~ and unser Tall ttol.; eine ausgedehnte Makrogliaproliferation, zum Tell 
mit Bildung yon Kernen des ALZ~EI~E~-II-Typus finden sich in den Fi~llen yon 
B A ~ S A ~ ,  P~ER und unserem Fall Hol. Kit Entwicklungsanomalien ist der 
Fa]t yon P E ~  kombiniert. 

So schein t  es, als sei die yon  P ~ T ~  charak te r i s i e r t e  Panence-  

pha l i t i s form h is topa tho log isch  ein , , idealer"  Reak t ions typ ,  der  in re iner  



l~ber atypische Encephalitisf~lle mit GliaknStchenbildung. 451 

Form nur sehr selten verwirklicht wird, um den sich in kleinerer 
und grSl~erer Entfernung eine Reihe yon Befunden gruppieren l~Bt, 
die nicht alle Charakteristika erfiillen oder durch andere pathologische 
Prozesse kompliziert sind (wobei bier deren m5gliche Zugeh6rigkeit 
zum entziindlichen ProzeB fiberhaupt auBer Betracht bleibt). 

Vom histopathologisehen Standpunkt erscheint es allenfalls mSg- 
]ich, eine besondere Gruppe entziindlicher l~eaktionsformen des Gehirns 
nach dem Merkmal des Vorkommens yon GliaknStchen herauszu- 
heben; diese stellen ~eine zwar unspezifische, aber doch distinkte und 
vor allem nicht universell bei entzfindlichen Erkrankungen vorkom- 
mende I~eaktionsform dar. 

Das Herausstellen einer solchen Gruppe erSffnet mSglicherweise 
einen Weg ftir die K1Krung der Pathogenese dieser besonderen Reak- 
tionsform, eben weft das Charakteristikum der GliaknStchenbildung 
nur eine Auswahl yon Gehirnentzfindungen auszeichnet.: (Vorderhand 
erscheinen die entziindlichen Erkrankungen, bei denen eine Bildung 
yon GliaknStchen statthat, pathogenetisch noch ganz uneinheitlich.) 

Nosol0gisch 'hat eine solche wesentlich im Symptomatologischen 
bleibende Gruppierung bislang nur einen hypothetischen Wert inso- 
fern" sie der Besti~tigung durch die Erfahrung bedarf, die in unserem 
Fall, wie wir meinen, nicht vorliegt. Es zeigt sich bislang, daB, 
je mehr Komponenten zur Charakterisierung einer Gruppe heran- 
gezogen werden, desto kleiner die damit erfaBte Zahl der F~lle wird - -  
oder aber die Unterscheidung wird schwimmend und unsicher oder 
dutch vorgefai~t e Meinungen so beeinfluBt, dab aus anderen Gesichts- 
punktcn wesentlich erscheinende Komponenten des histopathologi- 
schen Prozesses zugunsten der fibereinstimmenden vernachl~ssigt 
werden. 

Fiir den Kliniker erscheint uns die Aufstellung einer solchen Gruppe 
irrelevant, solange nicht entweder die Ert:ahrung ihr tats~chliches 
GegebenseJn best~tigt oder ein spezifischer ttinweis gefunden wird, 
der die Diagnosestellung erlaubt; beides ist bis jetzt nicht der Fall. 
Strenggenommen ist bei all diesen seltenen Einzelf~llen weder die 
Infektiosit~t noch gar eine Virus-~tiologie sichergestellt. 

Gerade die yon Fall zu Fall sich erweiternde Mannigfaltigkeit 
der morphologischen Befunde und der k]inischen Symptomatik macht 
uns mil~trauisch gegeniiber Einteilungsversuchen, die yore Symptomato- 
]ogischen ausgehen; sie haben nur vorl~ufigen, heuristischen Wert. 

Wir mfissen daher daffir eintreten, zu der weniger pr~judizieren- 
den Bezeichnung ,,atypische Encephalitis" zuriickzukehren oder aber 
mit dem Nameu ,,Panencephalitis" einen ganz unverbindlichen Sinn 
zu verbJnden; diese Bezeicbnung meint dann nioht eine besondere 
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