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(Eingegangen am 7. Januar 1952.) 

Es ist BatrETSCHS Verdienst (1936--1947) naehgewiesen zu haben, 
dab es Krankheitsbilder gibt, die sich fiber viele Jahre mit psychischen 
und neurologisehen Symptomen hinziehen und die auf einem cerebralen 
rheumatischen Prozel3 beruhen. Diese Krankheitsbilder werden als,,Chro- 
niseher Cerebralrheumatismus" (C.C.I~.) oder ,,Chronische rheumatisehe 
Enzephalopathie" (C.R.E.) bezeiehnet. Die F/~lle yon Ba~r~SCH und 
die wenigen anderen aus der Literatur bekannten (D~NsT und NEu- 
BiTI%GER, IBENDA. KERNOHAN 11ii(I Mitarb., BUCHENA~ und WALKER, 
LINDREu DUBLIn, VAn DE~ HORST, I~OGAS und VILLA) sind meist in 
vita mit anderen Diagnosen belegt worden (Schizophrenie, prgsenile 
Psyehosen, arteriosklerotische Psychosen, Epilepsie, usw.), vor allem, 
well der ehronische Verlauf eines cerebralen rheumatisehen Prozesses 
nicht bekannt war. 

Aus diesem Grunde sind die klinisehen Beobachtungen nieht nur 
sp~rlich, sondern auch nicht geniigend in ihrer Symptomatik und in den 
Besonderheiten ihres Verlaufs studiert. 

Die pathologische Anatomie ist besser dokumentiert, aber auch hier 
gibt es, wie wir Sl0s noch sehen werden, gewisse nieht ganz gekl/~rte 
Probleme. Wir halten es deshalb fiir nfitzlieh, einen pers6nlichen Bei- 
trag zur Klgrung dieses noeh offenen Kapitels der psyehiatrisehen Noso- 
graphie zu liefern. 

Aus den F/illen , 'on rheumatischer Enzephalopathie, die wit in unserer 
Klinik zu beobaehten Gelegenheit hatten, w~hlen wir den folgenden aus, 
der durch viele Jahre wegen der Eigentfimliehkeiten seines Verlaufs mit 
besonderem Interesse verfolgt wurde. 

M. C., 53 Jahre, I-Iausfrau 1. - -  Keine Besonderheiten in der Familien- und 
in der eigenen Anamnese, his zum Jahre 1930, als im Alter yon 33 Jahren das 

1 Die Krankengeschiehte wird gek/irzt wiedergegeben. Eine detaillierte Be- 
schreibung des klillJsehen Syndroms und der pathologisch-anatomischen Befunde 
ist in der Sitzung yore 26. Januar 1951 der ,,Aceademi~ Medica di Romu" erfolgt. 
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Krankheitsbild auftrat, das periodisch sich in derselben Form bis zu dem, am 
7.3. 1950 erfolgten Exitus, wiederholte. 

Diese Episoden beginnen subakut mit Verniehtungsideen, psychischer Ver- 
langsamung und BewuBtseinseinengung, manchmal mit ttalluzinationen mit 
schreckhaftem Inhult. Nach einigen Tagen setzt ein katatonisches Syndrom eirL 
(abweehselnd Stupor und Ncgutivismus und heftige motorische Erregung), gefoigt 
yon einem einfachen D/~mmerzustand mit Anzeichen von katatonischer Hemmung; 
zuletzt erfo]gt die Normalisierung des psychischen Zustandes mit leichter Euphorie 
und fast vollkommener Amnesie f/ir die vergangene krankhafte Episode. 

Diese Krisen sind immer wieder, mit geringen Ver/~nderungen der Symptomatik, 
in stets ungcf/~hr gleichdauernden Episoden (20--30 Tage) aufgetreten. Die ]nter- 
valle wuren anfangs sehr lung (7 Jahre zwisehen dem 1. und dem 2., 5 Jahre zwi- 
schen dem 2. und 3., 1 Jahr zwischen 3. und 4., 7 Monate zwischen 4. und 5.; vom 
Jahr 1944 bis zuletzt viel kfirzer (15--45 Tage). Von 1946--1949 war die Pat., 
wegen der Kfirze der symptomlosen Zwischenzeit, fast ununterbrochen in unserer 
Klinik. In den letzten 2 Jahren konnte man auch in der Zeit zwischen 2 Episoden 
das Bestehen yon einigen psychischcn Symptomen feststellen (leichte Apathie, 
Abnahme des Ged~chtnisses, Schwierigkeiten bei komplizierter geistiger Arbeit). 

W/~hrend der langen Zeit in der die Pat. direkt yon uns beobaehtet wurde, d. h. 
yon 1937--1950, konnte man keine besonderen kSrperlichen oder Luboratoriums- 
befunde erheben (Liquoruntersuchung, Luesreaktionen, Reststickstoff, Blutzueker, 
Mineralstoffe im Blur, Blutzellen, Leberfunktionsprfifungen, Blutkulturen und 
Tonsillarabstriehkulturen, Prfifung der Empfindlichkeit fiJr Allergene) abgesehen 
yon leiehterem, gelegentlichem Temperaturanstieg (37,1--37,4 ~ w/~hrend der oben 
beschriebenen Episoden, und yon einem pr/isystolisch-systolischem Herzger/~useh. 

Dis zu den letzten Monaten hatte der Zustand des gerzens keine nachweisbare 
klinische Bedeutung. - -  Man hat die Pat. sogar mit 2 Serien von Elektroschock 
behandelt (1944--1945). 3 Monate vor der letzten Klinikaufnahme traten Zeichen 
yon tterzinsuffizienz auf: Dyspnoe, Cyanose, ()deme an den KnSchehl, leiehte 
Albuminurie. Wegen dieser Beschwerden und wegen des periodischen Auftretens 
der Verwirrtheitszustgnde wurde die Pat. 2 iV[onate vor dem Exitus, der auf eine 
progressive Verschlimmerung der Herzdekompensation zur~ekzuffihren war, in die 
Klinik aufgenommen. 

Sektionsbe]und: Cyanose und 0deme an den oberen und unteren Extremit/~ten. 
Herz vergr6Bert, besonders re., und im li. Vorhof. Stenose und Insuffizienz der 

Aortaklappen mit frischen, warzigen Auflagerungen, die auf eine rekurrierende 
Endocarditis zurfickzuffihren sind. Mitralstenose mit trichterfSrmiger Ver/~nderung 
durch chronische Endoearditis. Chronisehe Endocarditis der Tricuspidalklappe, 
deren {)ffnung jedoch ungef/~hr normalen Durchmesser aufweist. Thrombose im 
li. Vorhof und in den beiden Aurikeln. Myok~rd: cyanotisch und fleckig. H/~morrha- 
gische Infarkte in beiden Lungen. Chronische Stauungsmilz. Partielle Embolie der 
A. mesaraiea superior (Cyanose und fibrin6ses Exsudat auf dem D~undarm und 
uuf dem re. Kolon). Sehrumpfung der l~Iierenrinde - -  besonders li. Chronische 
Stauungsleber. 

Im Myokard hat man typische Asc~HOFFsche Kn6tchen in verschiedenen Ent- 
wicklungsphasen gefunden. 

Gehirn: Leicht hyper/~misch, nicht 6dematSs. Die weichen Hirnh/~ute der Kon- 
vexit/~t, vor allem im oberen Teil, sind deutlich weiBlich-undurchsichtig verdickt, 
aber ohne Verwachsungen mit dera Parenehym. Liquor in den Araehnoidalr/iumen 
vermehrt (hydrocephalus ex vacuo). Im allgemeinen sind die Hirnwindungen 
klein, mit sehr deutlichen Furchen, und geben das Bild eines leichten Grades yon 
Granularatrophie. Die Atrophie ist besonders an den frontalen Windungen deutlieh, 
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besonders an der ersten und dri t ten li. Nach Entfernung der Leptomeningen wird 
in diesen Bezirken die GranularaSrophie besonders deutlich (Windungen ver- 
schm/~lert, deutliche und tiefe Furchen, faltiges Aussehen der freien Oberfl/~che) 
(Abb. 1). Denselben Beflmd kann man teilweise auch an den pr/~zentralen Win- 

Abb. 1. Oberfl~che eines Tells der frouto-parie'~alen Region. In der Niihe der Konvexit~it, 
typische granuliire Atrophie. 

Abb. 2. ~Iet.h. 5l'ISS]5. -- Produktive ]Proliferation yon Gef~Bbiindeln und Gef~l~paketen. 

dungen und, obwohl in geringerem M~Be, an den Windungen F 2 und P der Gegen- 
seite feststellen. 

Histologische Untersuchung: Alle grauen und weiflen Formationen des Gehirns 
sind mehr oder weniger stark betroffea. Es handelt  sich um Ver~nderungen an den 
Gef/~$ea und am Parenchym. 



264 L. BI~I und ~.~ARCHIAFAVA: 

1. GeJ~[3e: Es sind fast aussehlieglieh die Prgeapillaren und Capillaren der grauen 
Substanz, und in geringerem MaBe der weigen Substanz betroffen. Die Gef/~B- 
wgnde erseheinen durch eine Pro!iferation der Adventitia]zellen (Abb. 2) und 
durch eine Verdiekung und Vermehrung der Masehen des pr~kollagenen und 

Abb. 3. l~Ieth. J{OETE~A ftir das Bindegewebe. Produktive Proliferation yon 
GefDA]bfindeln in Hirnrinde und Mark; links herdartige lgarbenbildung. 

Abb. 4. Meth. NISSL X 93. Gehirnregion mit zahlreichen Gefi~l?btindeln und GefD,•paketen. 

kollagenen lgetzes (Abb. 3) verdiekt. Sehr oft gesellt sieh zur Gef&Bwandverdiekung 
eine Ver~tnderung des Ver]aufes und der gegenseitigen topographischen VerhMtnisse 
der Gef/~13e; man sieht Versehlingungen, Gef~bi indel  (Abb. 2) and Gef/~l~pakete 
(Abb. 4). Die Endothelien Sind meist normal, nur in ganz wenigen Bezirken finder 
man Ver/inderungen am Gef~endothe l  (siehe spSter beim mikrogliSsen Herd). 
Die groBen Gef~13e der Hirnbasis sind ganz intakt. Nur in wenigen Arterien mittlerer 
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Gr613e sieht man eh~e subendothe!iale Wueherung bei Erhaltensein der Elastiea 
und mit ehromotroper Substanz zwisehen den Muskelfasern der Media. 

2. Parenchymver~nderungen der grauen Substanz: Es handelt, sieh gr6gtenteils 
um die Lgsionen die man im Gefo!ge von KreislaufstSrungen beobaehtet, d .h .  
VerSdungsherde (Abb. 5) verschiedenen Ausmages, und gliSse und gliSs-bindege- 
webige Narben (Abb. 3). Diese Parenchymver~nderungen sind besonders h~ufig 

Abb. 5. Meth. :NISSL Z 40. VerSdungsherd in der ttirnrinde; 
Proliferation und i%eaktion der :Kirnh~mte. 

und ausgedehn~ in den Gebieten, wo die Gefggver/inderungen zahlreJch und 
schwer sind. 

Ganz selten finder man kleine Herde yon anderem Aussehen in der Rinde (Abb. 5). 
Neben regressiven Vorg~ngen an den Nervenzellen merkt man eine deutliehe Pro- 
liferation von Stgbehenzellen in regelloser Vert.eilung. Ir~ diesen Herden erscheinen 
die Capillaren erweitert mit geschwollenen Endothelzellen, mit schaumigem Zelleib, 
mit  blassem und weitmaschigem Chromatingertist (Abb. 6). 

In der weiBen Substanz des Centrums semiovale diffuser Markschwund ohne 
deutliehe Grenze gegen die Wandung der Ventrikel hin zunehmend (Abb. 7). Das 
Ependym der Ventrikel weist besonders fiber den :Basalganglien eine Proliferation 
des Ependymalepithels und der subependymalen Glia auf (Abb. 8). 

3. Vergnderungen an den Leptomeningen: Die weichen IIirnh~ute sind in einigen 
Gebieten verdiekt dureh Proliferation der Fasern und Vermehrung der jungen 
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Bindegewebsze]len. Die Piagefa2e sind mehrfach verander~. Verdickung und Pro- 
liferation der Adventitialelemente, seltener hyaline Ver~Lnderung der Arteriolen. 

Abb. 6. Meth. ~ISSL. Voll einem gliSsen Herd umgebene Capinare. 

Abb. 7. Meth. I~ULSCttINTZKY-PAL, am Gefriersehnitt. Froutalsehnitt 
dureh die Hemisphitre mit diffuser Entmarkung um die Seitenventrikel. 

Zusammen/assend. 53js Patientin, die seit ihrem 33. Lebensjahr 
periodisch Episoden katatonisch-d~mmerzustands-art, iger Pr~gung durch- 
machte. Die Dauer der Episoden betrug 10--25 Tage, die Intervalle 
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waren anfangs l~tnger (7- -5- -1  5ahr), sp/iter 15--30 Tage. W~thrend in 
der ersten Zeit diese Intervalle durch vollkommenes Wohlergehen der 
Patientin sieh auszeichneten, konnte man in den letzten 2 Jahren eine 
]eichte kontinuierliche Demenz feststellen. Die Verwirrtheitszustg~nde 
sind -con ganz geringen Temperatursteigerungen begleitet. Der Tod t ra t  

Abb. 8. Oben:  2r lglssL X 40. Prol i fera t ion  und  In f i l t r a t ion  der Leptomeningem -- 
U n t e n :  ~ e t h .  Nissn  X 90. Ventr ikelwand m i t  ausgepr~gter  Prol i ferat ion 

des Ependyms  nnd der ependymalen Glia. 

durch eine Herzinsuffizienz ein, die wenige Monate vorher begonnen 
hatte .  

Eine spezifische Diagnose des Krankheitszustandes konnten wir wegen 
des Fehlens yon Befunden bei den zahlreiehen klinischen und Labora- 
toriumsuntersuchungen nicht stellen. Das klinisehe Bild war dem yon 
KLEIST aIs ,,periodischen D/~mmerzustand" beschriebenen /~hnlieh. - -  
Jedoeh hat  uns unsere Ansicht fiber den nosologisch nieht eindeutigen 
Wert  dieses Syndroms dazu bewogen, in weiterem Sinne yon einem ,,epi- 
sodischen D/immersyndrom vom Typ der KLEISTschen Psychose" zu 
sprechen. 

Die Herzkrankheit ,  die erst wenige Monate vor dem Tode klinisch in 
den Vordergrund getreten ist, hat  uns an eine rheumatische Genese aller 
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klinischen Erseheinungen denken lassen, doeh hat  uns der Mangel ar~ 
persSnlicher sloezifischer Erfahrung, und die Uneinigkeit der Literatur- 
angaben auf diesem Gebiete nicht erlaubt die richtige Diagnose zu 
stellen. 

Sehr sp~rliehe Herde yon mikrogli6ser Proliferation. Starke Prolifera- 
tion des Ventril~elependyms. Diffuser Marksehwund im Centrum ovale, 
in verst~rktem Mage in Ventrikeln~he. 

Klinische Betrachtungen. 
Die Beschreibungen der Symptomatik des C.C.R. sind sehr unvoll- 

st~ndig. Meistens wird nur deutlich, dag die Kranken w~hrend einiger 
Jahre in einer irrenanstalt wegen Geisteskrankheit untergebraeht 
waren. Der Verlauf wird mit zum Teil jahrelangen Liicken wiederge- 
geben, die Symptome sind nur in grogen Zfigen beschrieben, oft nut in 
der Form yon Syndrom-Diagnosen. 

Man muB daraus folgern, dab die Definition des Syndroms in vielen 
F~llen der Literatur (in denen wie gesagt, w~hrend des Lebens die 
Diagnose einer anderen Psyehose gestellt wurde) nur mit Vorbehalt an- 
zunehmen ist. 

Als Beispiel wollen wir den ersten yon BR~ETSC~ beschriebenen Fall anffihren,. 
in dem das Anfangssyndrom kurz als ,,D~mmerzustand mit Verfolgungswahn und 
HMluzinationen" beschrieben ist; das Endsyndrom hingegen Ms ein Zustand vo~ 
,,katatonisehem Stupor". 

Der Autor gibt an, dag dieser Kranke (gestorben an LungemTbc mit ehro- 
nischem Verlauf), der mit der Diagnose ,,Schizophrenie" zur Obduktion gekommen 
war, ein klassisches schizophrenes Bild geboten babe. Wer einigermagen fiber 
psychiatrisehe Erfahrung verffigt, kann sich leieht fiber die Zweifelhaftigkeit dieser 
Behauptung ein Bild maehen, wenn er sie mit den oben wiedergegebenen klinisehen 
Anguben vergleieht. Ganz besonders, wenn man bedenkt, dag diese Diagnose auf 
Grund der in USA meist fiblichen Nosographie gestellt wurde, die mit Begriffen 
wie ,,reaction type" arbeitend, ~ugerst unpr~zis in der Unterscheidung der Kar- 
dinalsymptome der verschiedenen Psyehosen ist. 

Bt~UETSCtI kommt ant Grund des oben wiedergegebenen und anderer 
~hnlicher F~lle zu dem Sehlug, in der Nosographie der Sehizophrenie 
(die er nicht als einheitliche Krankheit auffal3t) eine Gruppe yon Psy- 
chosen isolieren zu kSnnen, die auf einen C.C.R. zuriiekzufiihren seien. 

Wir zweifeln stark an der Riehtigkeit dieser Behauptung. In unserem 
Falle hat  man vor dem Erscheinen der Zeichen der psychisehen Deka- 
denz an die Diagnose einer Sehizophrenie gedaeht; diese wurde aber 
mit Gewigheit ausgeschlossen, da eine genauere psychopathologisehe 
Analyse klar ergab, dag die delirant-halluzinatorisehen und die kata- 
tonisehen Symptome fast stets mit dentliehen d~mmerzustandartigen 
Erscheinungen gekoppelt waren. Das Element der prim~ren Verwirrtheit 
(~ugerst selten und nur gelegentlieh im Verlauf yon schizophrenen Psy- 
chosen) hat das Bestehen einer Psyehose vom exogenen Typ Mar 
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bewiesen. Es ist sehr wahrseheinlieh, dab man auf Grund :con unpr~zisen 
psyeho-pathologisehen und nosographisehen Kriterien, die Diagnose 
einer ,,periodisehen Sehizophrenie" h~itte stellen kSnnen. 

Eine andere, nieht ganz gekl~rte Tatsaehe des klinisehen Bildes ist 
der Verlauf. 

Man kann ganz allgemein yon einer ehronisehen Krankhei t  reden, 
doeh stellt sieh aus der Durehsieht der Literatur  die Frage, ob der 
ebronisehe Verlauf der Krankheit, mit  einer der folgenden 3 Formen im 
Zusammenhang steht : 

i.  ,,Chroniseh" im eigentliehen Sinn, d .h .  der Proze6 bleibt dureh 
Jahre  hindureh best~ndig aktiv. 

2. ,,Chroniseh" dureh Rezidive, mit  vollen Remissionen; eventuell mit  
Heilung und neuerlieher Erkrankung. 

3. ,,Chroniseh" dureh Narbenbildung einer nieht mehr aktiven L~sion. 

Wie bekannt,  wird heute die rheumatisehe Krankhei t  als ein ehro- 
niseher Prozeg angesehen, vergleiehbar im Verlauf und in der MSglieh- 
keit yon Lokalisationen in den verschiedenen OrganeIl mit  der Lues und 
Tuberkulose. Es ist zweifelhaft ob die ,,Rezidiv-Tendenz" (EI)sTROM) 
des Rheumatismus als ein Wiederaufflackern des latenten Prozesses, 
oder als eine Neuinfektion in einem pr~disponiertem Organismus auf- 
zufassen sei. 

Man kann deshalb nieht mit  absoluter Sieherheit entseheiden, ob es 
sieh bei den yon uns oben skizzierten Arten der Chronizit/it des C.C.R. 
tats~ehlieh um drei versehiedene Arten der Entwieklung des Leidens 
handelt,  oder um denselben Prozeg, in versehiedenen Phasen kliniseh 
und anatomisch beobaehtet.  

Unsere Beobachtung ist ein typisehes Beispiel yon ehronisch-inter- 
mittierendem, rezidivierendem Verlauf, der in den letzten Phasen, wegen 
des Weiterbestehens der Symptome in den Intervallen, als ein konti- 
nuierlieher ehronischer Verlauf mit  Sehwankungen erseheinen k6nnte. 
Bemerkenswert sind die sehr langen Intervalle yon "r Wohl- 
sein zwisehen den ersten 3 Krisen (7 und 5 Jahre), die eine biologisehe 
Heilung des Prozesses annehmen lassen. Die MSgliehkeit, dag ein Cere- 
bralrheumatismus bleibende Defekte erzeugen kann, wird dureh die 
Fglle yon BEXDA wahrseheinlieh gemaeht. Dieser l~orscher bezeiehnet 
als C.C./~. jene autoptischen Befunde, in denen das Bestehen eines 
akt iven Prozesses im Moment des Todes unwahrseheinlieh ist. 

Es handelt sich um junge Leute, die in der 1. und 2. Kindheitsperiode einen 
akuten Schub yon Cerebralrheumatismus durehgemaeht haben (in einigen F~illen 
aueh mit neurologisehen Symptomen), demzufolge eine Oligolohrenie versehie- 
denen Grades und neurologisehe Symptome tibriggeblieben waren. In 3 F~llen 
wird bis zum Tode keine Ver~nderung des klinisehen Bildes angegeben. 
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Der Tod erfolgte im Verlauf einer interkurrenten Krankheit (in 2 F~llea chro- 
nische Lungen-TbO). 

Die anatomisch-histologischen Befunde vom Typ des chronischen Rheumatismus 
werden yon BENDA wenigstens in einem Falle mit einem noch aktiven Prozel~ in 
Beziehung gebracht: Unserer Meinung nach allerdings mit nicht ganz gfiltigen 
Beweisgriinden (siehe sparer). 

Diese Beobaehtungen lassen die Frage often, ob unter den Ursaehen 
"con Oligophrenie nieht auch ein Narbenbildungsproze~ nach einer rheu- 
matischen subakuten oder akuten Enzephalopathie zu nennen w~re. 

Pathologisch-anatomische Betrachtungen. 
Bei den yon verschiedenen Autoren beschriebenen Befunden kann man 

zwei Erscheinungen unterscheiden, die, obwohl als Phasen desselben 
Prozesses auffal~bar, doch deutlich verschiedene pathogenetisehe und 
anatomiseh-klinische Bedeutung haben. 

Einerseits exsudati'ce Erscheinungen (ausnahmsweise mit  kleinen mi- 
krogli5sen Herden, wie "con COST~O und Mitarb. beschrieben, analog 
den AscHO~Fschen KnStchen in den mesenchymalen Geweben), und 
Sch~digungen der Gef~Be (Sehwellung und Proliferation des Endothels 
mit  oder ohne Bildung -Con frischen Thromben im Lumen der kleinen 
Gefi~Be), die dem Prozel~ den sicheren Charakter "con Aktivit~t "cer- 
leihen; anderseits andere Befunde (fibr5se und produkti 'ce Ver~nde- 
rungen der Capillaren und Pr~capillaren mit  VerSdungsherden, blassen 
Zonen, und groi~en und kleinen gli5s-bindegewebigen Narben), als 
Zeichen eines Prozesses der auch "collkommen erloschen sein kann. 

W~hrend Befunde "com 1. Typ, d .h .  yon einem aktiven Prozel~, in 
den akuten und subakuten F~llen beschrieben wurden (WI~ELMA~N 
und HEKEL), findet man in vielen chronischen F~llen, besonders bei den 
meisten F~llen yon BRVETSC~ und Yon BENDA, Befunde vom 2. Typ. 

In  unserem Falle fanden wir fast ausschliel~lich Ver~nderungen vom 
ehronisch-narbigen Typ;  es herrschen starke, produkti 'ce GefitBver- 
~nderungen mit  Zonen "con Parenchymschwund "cor, bei fehlenden 
Thromben, Schwellungen und Endothelproliferationen. Der einzige Be- 
fund der ffir einen aktiven ProzeB spricht, ist durch das Vorhandensein 
yon kleinsten, mikrogli6sen Proliferationsherden in der Umgebung yon 
erweiterten Capillaren gegeben (siehe Abb. 6). Doch sind diese Befunde 
sp~rlich, und nieht ]eicht zu deuten, kSnnen also nieht eine siehere Be- 
deutung h~ben. In  unserem Fa]le ist anderseits die Aktivit~t  des Pro- 
zesses dutch den klinischen Verlauf mit  Schfiben yon Verwirr~heit bis 
kurz vor dem Tode bewiesen. 

1 Im vierten yon BE~DA beschriebenen Falle ist unserer Meinung nach die 
Diagnose C.C.R. sehr zweifelhaft, besonders wegen der ,,merkwiirdig degenerativen 
Befunde im Pallidum und im Kleinhirn". 
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Man kann also durehaus sehlieBen, dab produktive Vergnderungen an 
den Gefggen als Zeiehen eines akt iven Prozesses gelten diirfen, wenn 
sie auch nieht mit  Sieherheit ein typisch akutes, pathologisch-histo- 
logisehes Bild bieten. 

Es bleibt daher die Frage often, ob der ehronisehe Charakter des C.C.R., 
mit  den drei oben genannten kliniseh-anatomisehen M6gliehkeiten zu 
erkliiren waren. 1. Chroniseh, dureh einen kontinuierlichen, fortsehrei- 
tenden Prozeg; 2. ehroniseh, dureh aufeinanderfolgende akute und sub- 
akute Sehtibe; 3. ehroniseh, dureh Narbenbildung. 

~tioIogisch-pathogenetische Betrachtungen. 
Keiner der anatomischen Befunde beim C.C.R. hat  den Charakter 

absoluter Spezifiti~t. Die Autoren, die darfiber berichten, schreiben dem 
HirnprozeB die rheumatische ~tiologie auf  Grund der klinischen und 
anatomischen Feststellung der rheumatischen Krankhei t  in anderen 
Organen zu. 

Tatsiichlich entspricht der anatomische Befund am Gehirn dem Typ 
der sogenannten produktiven Enzephalitis BO~FIGLIOS, zuerst Yon NISSL 
und ALZn~IMER beschrieben. Es ist bekannt,  dab dieses Krankheitsbild 
i~ugerst verschiedene toxische Ursachen haben kann. Durch die Arbeiten 
yon SPI~LM~u CERLETTI, COSTANTINI und L~vI, P ~ T S C ~ W  usw . . . .  , 
haben wir gelernt, dab die Pathogenese des Krankheitsbildes eine toxi- 
sche Ver~nderung der Zellelemente und besonders der pri~kollagenen 
und kollagenen Struktur  hervorruft.  

Kfirzlich haben PE~TSCn~W und COU~WLLE als denselben pathogenetischen Faktor 
eine Ver~nderung der Blu~-Liquorschranke durch t/ypoxidose angenommen. Diese 
Ansicht ist unserer Meinung nach nicht viel mehr als der allgemeine Ausdruck einer 
Intoxikation, oder einer L~sion der Gef~gelemente, die den Stoffwechsel zwischen 
Blut und Gewebe ver~ndert. 

Nachdem die neueren Forschungen fiber die rheumatische Krankhei t  
die H~ufigkeit yon L~sionen der Gef~$w~nde durch die rheumatische 
Noxe bewiesen hat, wundert man sieh nicht tiber d~s m5gliche Vor- 
kommen desselben Vorgangs im Gehirn. Trotzdem mug man ganz all- 
gemein die M6glichkeit yon direkten Li~sionen des yon der rheumatischen 
Noxe betroffene~ Parenchyms annehmen, ohne histologisch feststellbare 
GefaBver~nderungen. 

Dieser Vorgang wird als der wichtigste in der Pathogenese der hyper- 
akuten Form des C.C.t~. angesehen. Die letzten Arbeiten yon COST~O 
fiber diese Formen haben die frfihzeitige Ver~nderung der Capillaren be- 
wiesen (adventitielle Exsudate mit  Wucherung des Retikulums). Da- 
dutch wird aber, unserer Meinung nach, nicht ausgeschlossen, dag die 
akute, toxische, rheumatische Enzephalopathie vor allem auf eine direkte 
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Schgdigung des Parenehyms zurfickzufiihren ist, wenn auch die kleinen 
GefiiBe gleichzeitig gesehgdigt sind. 

D~ die produktiven Gefiigvergnderungen bei C.C.R meist, wie in ml- 
serem Fall, keinen VerschluI~ des Gefgglumens hervorrufen, mu• man 
sich die Frage stellen, ob in diesen Fgllen die Parenchymvergnderungen 
nicht etwa weniger durch eine ErnghrungsstSrung auf Grund yon Ver- 
gnderungen der Gefgl~wande hervorgerufen seien, als eher direkt dureh 
toxische Substanzen. Einige Eigentfimliehkeiten unseres Falles seheinen 
eine solche dolopelte Pathogenese wahrscheinlich zu maehen. 

Das vollkommene Verschwinden der Verwirr~heitssymp~ome wghrend 
mehrerer Jahre, sowie das vollkommene Fehlen yon Herdsymptomen, 
nghern unseren Fall klinisch viel mehr den toxiseh-loarenehymatSsen 
Krankheiten (toxisehe Psychosen versehiedener Ursache), als den Krank- 
heitsbildern mit einer ausschlieNieh vasculgren Pathogenese (Arterio- 
sklerose, BOl~Gm~, usw . . . .  ). 

Vom anatomischen Standpunkt aus ist auf den Befund eines diffusen 
Marksehwundes im Centrum semiovale, mit Akzentuierung gegen die 
Ventrikelwgnde bin, deren Ependymalauskleidung stark proliferiert ist, 
hinzuweisen. Hingegen sind die Gef~vergnderungen und die unvol]- 
stgndigen Erweichungsherde in der l~inde sehr viel stgrker ausgeprggt. 
Dieser Befund lgBt daran denken, dab der toxisehe Sehaden in diffuser 
Weise stattgefunden hat (und dal3 mSglicherweise die Noxe das Paren- 
chym aueh auf dem Wege des Liquors erreieht), wghrend aus unbekann- 
ten Griinden vor allem die Gefgl~e der Hirnrinde und der weiehen Hirn- 
h/iute mit produktiven Vergnderungen reagieren. 

Zusammenfassung. 
Es wird fiber die Minische Beobaehtung und die anatomisch-patho- 

logischen Befunde einer Patientin beriehtet, welehe wghrend 20 Jahren 
periodiseh Episoden katatoniseh-dgmmerzustandsart,iger Prggung ge- 
zeigt ha~t. 

Die Dauer der Episoden betrug 10--25 Tage, die Intervalle waren 
anfangs lgnger (7--5--1 Jahre), spgter 15--30 Tage. Wghrend in der 
ersten Zeit diese Intervalle durch vollkommenes Wohlergehen der 
Patientin sieh auszeiehneten, konnte man in den letzten 2 Jahren  eine 
leiehte Demenz feststellen. 

Die anatomiseh-histologisehe Untersuehung ergab die klassisehen 
Befunde des chronisehen Cerebralrheumatismus: Granularatrophie der 
Rinde mit Proliferation der Pia. In der ginde Ver6dungsherde und kleine 
glio-bindegewebige Narben. ~ul?erst diffuse Sklerose und produktive 
Vergnderungen der Capillaren und  der Prgcapillaren, mit hgufigem 
Vorkommen von Gefggkni~ueln und -bfindeln. 
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E s  w i r d  f e r n e r  h e r v o r g e h o b e n ,  wie  die  A n s i c h t  y o n  BRUETSCK fa l sch  

sei,  ni~mlieh,  d a b  da s  B i l d  des  C.C.R.  m i t  d e m  d e r  Sch i zoph re l f i e  ve r -  

w e e h s e l t  w e r d e n  k 6 n n e .  

D ie  k l i n i s e h e  N o s o g r a p h i e  d e r  v e r s e h i e d e n e n  F o r m e n  d e r  C.C.]~. w i r d  

d a r g e s t e l l t  u n d  eille a l l g e m e i n e  (Tbe r s i eh t  f iber  d ie  a n a t o m i s e h - p a t h o -  

l o g i s e h e n  u n d  ~ t i o l o g i s e h - p a t h o g e n e t i s e h e n  P r o b l e m e  g e g e b e n .  
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