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Zur Forderung der Diskussion iiber die Abgrenzung der subakuten
sklerosierenden Leukoencephalitis (vaAN BoGaAERT) von andern Ence-
phalitisformen ist die Mitteilung weiterer Beobachtungen von Bedeu-
tung. Aus diesem Grunde mag die ausfiihrliche Wiedergabe des klinischen
und morphologischen Befundes zweier Erkrankungsfélle ihre Berechti-
gung haben, zumal in einem Falle auch intranucleire EinschluBkorper-
chen in Ganglienzellen gefunden werden konnten.

1. Wilfried Z., geb. 6. 2. 1944.

Bei der Aufnahme 9 Jahre und 6 Monate alt; Jiingstes von 6 Geschwistern,
von denen 2 im Kleinkindesalter an unbekannter Ursache verstorben sind. Ubrige
Geschwister unauffillig. GroBvater viterlicherseits und Vater waren Trinker.

Schwangerschaft, Geburt und Kindheitsentwicklung normal. Masern und Mumps
ohne Komplikationen iiberstanden. Mit 2 Jahren leichtes Kopftrauma; nicht be-
wuftlos, nicht erbrochen. In der Folgezeit unauffillig.

Mit 6 Jahren (Friithjahr 1950) termingerecht eingeschult, nach einem halben Jahr
wegen mangelnder Leistungen zur Hilfsschule versetzt. Als der Junge dort auch
nicht mitkam und Schwierigkeiten in der Erziehung auftraten, wurde er in ein
caritatives Heim gebracht (Oktober 1952). Von dort wegen zunehmender Wesens-
anderung Entlagsung nach Hause (Mai 1953). Z. war nicht mehr in der Lage, sich
anzuziehen, stand stundenlang antriebslos herum, wuBte nichts mit sich anzufangen.
Bald fiel der Mutter eine Unsicherheit in der li. Hand auf. Im Juli 1953 Klinik-
einweisung unter der Verdachtsdiagnose Leukoencephalitis.

Befund. Reduzierter Allgemeinzustand, an den inneren Organen kein krank-
hafter Befund. Der Junge lag in starrer Haltung mit nach hinten geneigtem Kopf
im Bett, der Korper war durch starke Rigiditat aller Muskelgruppen versteift. Bei
passiven Bewegungen Widerstand, mehr im Sinne eines Gegenhaltens als im Sinne
eines Meningismus. Keine Schmerziuflerungen. Spontan sprach das Kind nicht,
auf mehrmaliges Befragen antwortete es mit ja oder nein. Gehen und Stehen mit
Unterstiitzung noch moglich.

Geruch und Geschmack nicht priifbar, Seh- und Horvermdgen anscheinend
nicht grob beeintrichtigt. Keine Stauungserscheinungen am Augenhintergrund.
Stellung der Augenlider wechselte, zeitweilig weit gedffnet, manchmal bis auf einen
schmalen Spalt geschlossen. Haufig ticartiges Lidzucken. Pupillen rund, re. weiter
als 1i., zuniichst prompte und ausgiebige Lichtreaktion, im weiteren Verlauf trager.

* Herrn Prof. Dr. W. ScHOLZ zZum 65. Geburtstag in Verehrung gewidmet.
4%
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Feinschligiger Endstellnystagmus mit rotatorischer Komponente; Augenbewegun-
gen anscheinend nicht eingeschriankt. Der Gesichtsausdruck war leer, zeitweilig
Grimmassieren im Sinne eines risus sardonicus. Lippenreflexe gesteigert, in spateren
Stadien Schnauzkrampf beim Beklopfen der Lippenmuskulatur. Konstante
Sehwiche im li. Facialismundast. Gaumensegel re. schwécher innerviert, rhyth-
mische Bewegungsunruhe der vorgestreckten Zunge, aber kein Abweichen. Die
Bauchdeckenreflexe 1i. etwas schwicher auslosbar. Die 1i. Hand hielt Z. stark volar
fiektiert. Beugekontraktur des li. Armes. Im re. Arm deutlicher Rigor und zeit-
weilig auch Gegenbhalten. Zuweilen trat feinschligiger, rhythmischer Spontan-
tremor der li. Hand auf. Die physiologischen Reflexe li. mehr als re. gesteigert.
MavErscher Grundreflex re. gesteigert, 1i. fehlend. Knipsreflex beiderseits positiv.
Konstantes Nach- und Zwangsgreifen mit der re. Hand.

Zunehmende spastische Abduktion und Beugestellung des li. Beines. Spastisch-
rigorartige Tonuserhdhung im re. Bein. Physiologische Reflexe li. mehr als re.
gesteigert; Bapinski, OppEnHEmM und RossoriMo li. positiv. Bei geringen will-
kiirlichen Bewegungen Koordinationsstorungen und Intentionstremor. In Ab-
standen von 14, min traten rhythmische Zuckungen aller Extremitaten auf, li. etwas
ausgepriigter, von ruckartiger Bewegung der Augen nach re. und spéter nach li.
begleitet.

BKS mit 25/65 n. W. und spater 35/62 n. W. beschleunigt. Im Blutbild 609, Hb
und Leukocytose von 10800. Im lumbalen Liquor anfangs 38,4 mg%, Gesamteiweil
und Y/, Zellen, zuletzt 48 mg9%, und 0/3 Zellen. Erhohte Werte der Eiweilirelationen
und tiefe Linksausfillingen der Kolloidkurven im Sinne von Paralysekurven.
Liquorzucker (56 mg%) im Vergleich zum Blutzucker (92 mg%) unanffallig. Im
Encephalogramm geringe Erweiterung des li. Seitenventrikels und Verbreiterung
der Subarachnoidealriume.

Verlauf. Verschlechterung des Allgemeinzustandes, Nahrungsaufnahme immer
schwieriger. Z. hielt die Speisen lange im Mund ohne zu schlucken. Die spérlichen
seelischen AuBerungen versiegten vollig, bestehen blieb ein Zwangslachen. 4 Wochen
vor dem Tod traten Temperaturen zwischen 38° und 39° C auf. Das Kind wurde
unrein, schmierte mit Kot und Urin. Kurz vor dem Exitus bestand ausgesprochener
Marasmus. Unter profusen SchweiBausbriichen und Temperaturen bis 40° C
Exitus am 30. 9. 1953. Medikation von Penicillin (9,6 mega) und Aureomyein hatte
keinen EinfluB auf das Krankheitsbild.

Bei der Hirnsektion fiel eine deutliche Blutfiille der meningealen Gefiafle auf,
auf Frontalscheiben ein Hervortreten der GefaBquerschnitte.

Histologische Untersuchung. Uber dem Frontalhirn geringe bindegewebige Ver-
dickung der weichen Haute und leichte diffuse Infiltrierung mit Lymphocyten,
Plasmazellen und vereinzelten Makrophagen. Die Rinde erscheint in ihrem Aufbau
unverindert. Die Nervenzellen sind zum groBten Teil unauffallig, andere zeigen
das Bild mannigfacher Verinderungen. Man sieht im Nissi-Praparat kleine
Vacuolen im Zelleib, deren Inhalt sich nicht dargestellt hat, man findet geschrumpfte
Zellen mit kleinem, pyknotischem Kern und korkzieherartig gewundenen Fort-
satzen, ferner geblihte Zellen mit groBem, blassem Kern. SchlieBlich sind an um-
schriebenen Stellen Nervenzellen zu beobachten, deren Kern erheblich gebliht
erscheint. Das Kernkorperchen ist an den Rand gedringt und liegt oft in einer Aus-
buchtung des Kerns. Das Chromatin findet sich in einer diinnen Schicht unmittelbar
an der Kernmembran. Der restliche Kerninhalt hat sich bei der NissL-Farbung
nicht dargestellt, mit Hamalaun-Eosin firbt er sich homogen rotlich an. Im Cyto-
plasma, dieser Zellen finden sich haufig kleine Vacuolen, in denen sich ein Inhalt
auch mit der HE-Férbung nicht nachweisen 148t. In anderen Zellen fiillen die Ein-
schléisss nur 2/; des Kernes aus (Abb.1). Die Glia in der Rinde ist stark diffus
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gewuchert. In allen Schichten zahlreiche Stabchenzellen, geschwollene Oligoden-
droglia und grofe Astrocyten. Gliasternchen, -rosetten und -kngtchen kommen eben-
falls zahlreich vor. Die herdférmigen Gliawucherungen treten jedoch gegeniiber
den diffusen zuriick. Perivasculare Infiltrate, vorwiegend aus Plasmazellen bestehend,
sind selten. Keine regressiven Verdnderungen an den Plasmazellen. Im subcorticalen
Marklager starke diffuse Gliaproliferation. Stibchenzellen treten hier gegeniiber
progressiven Formen der Oligodendro- und Astroglia zuriick. In stirker befallenen
Gebieten, so besonders im Bereich der ersten Frontalwindung findet man subcorti-
cal zahlreiche, zum Teil grofie Gliaknotchen, die vorwiegend aus Oligodendroglia

Abb. 1. Intranucleiire Hinschliisse in Nervenzellen der frontalen Rinde. Himalaun-Eosin.
Vergr. 1500:1.

bestehen und eine Nekrose umschlieBen. In einzelnen sind im Zentrum noch Reste
von Ganglienzellen zu erkennen, Daneben trifft man auch auf kompakte Knotchen,
die sich zumeist aus Stabchenzellen zusammensetzen (Abb. 2). GefiBabhingigkeit
dieser Kndtchen wird haufig beobachtet, ist aber nicht die Regel. Die perivasculiren
Infiltrate sind an diesen Stellen dichter, ausgedehnter und zahlreicher. Um die
meist weiten Gefafe erscheint das Grundgewebe etwas aufgelockert. An den Ge-
fiBen selbst beobachtet man nur ganz vereinzelt eine Verquellung der Wand. Ein
Exsudat lieB sich farberisch nicht darstellen. In Richtung auf das tiefe Marklager
deutliches Abnehmen der Verdnderungen an Quantitdt, jedoch keine bemerkens-
werte qualitative Wandlung,

In den iibrigen Regionen des GroBhirns sind die Veranderungen ebenfalls quali-
tativ gleich, lediglich intranucledre EinschluBkérperchen in den Ganglienzellen
sind an keiner Stelle mehr anzutreffen. Am Temporalpol und im Bereich der Zentral-
region in der Rinde und subcortical besondere Hiufung der Gliaknétchen und
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Starke der diffusen Gliaproliferation. Nach oceipital geringfiigige Abnahme der
Veranderungen. Hier trifft man subocortical auf groBe, nackte Gliakerne, die an
AvzoEIvER I1-Zellen erinnern. Tm tiefen Marklager nur centroparietal stirkere
entziindliche Veranderungen.

Abb. 2. Verschiedene Formen der Gliaknéfchen. NI8SSL, Vergr. 700 x 5/6.

Die Inselrinde ist in gleicher Weise wie die Temporalrinde erkrankt. Auch im
Bereich der Capsula extrema, des Claustrum und der Capsula externa deutliche ent-
ziindliche Veranderungen, qualitativ dem iibrigen ProzeB entsprechend. Putamen,
Nucleus caudatus und Globus pallidus sind weniger befallen. Im Putamen bestehen
die Gliaknétchen vorwiegend aus dichtgelagerten Stidbchenzellen, wahrend sie sich
im Claustrum und in der Capsula externa meist aus Oligodendroglia zusammen-
setzen. In der inneren Kapsel nimmt der im ganzen geringfiigige entziindliche
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Prozef} nach caudal etwas zu. Der Thalamus ist bei geringer Betonung des medialen
Kernes stirker befallen, ohne daB jedoch die Intensitit der Rinden- und Mark-
verdinderungen erreicht wiirde. Kein Untergang nervésen Parenchyms. In den
hypothalamischen Formationen, in der Briicke und in der Medulla oblongata sté8t
man immer wieder auf diffuse Herd- und Gliawucherungen und auf vorwiegend
plasmacellulire Infiltrate, doch hat der ProzeB deutlich an Intensitat nachgelassen.
Die Ganglienzellen der Substantia nigra, die selbst nicht vom entziindlichen Proze8
verschont ist, sind pigmentarm. In der Briicke stirkere entziindliche Verdnderungen
im FuB, wihrend in der Haube Knotchen und Infiltrate selten sind.

Abb. 3. Gliastrauchwerk und Gliakndtchen in der Molekularschicht des Kleinhirns., NISSE,
Vergr. 200: 1.

Im Kleinhirnmark und im Nucleus dentatus nur vereinzelt Gliaknétchen. Die
Purgrinse-Zellen sind zum Teil iiber weite Strecken ausgefallen, ihre Fortsitze
in der Molekularschicht durch ein ausgedehntes, dichtes und diffuses Strauch-
werk ersetzt. An anderen Stellen erkennt man unter fleckformig akzentuierten
meningealen Infiltraten ein streifenférmiges Gliastrauchwerk. Gelegentlich kommen
in der Molekularschicht auch Gliaknotchen vor (Abb. 3).

Markscheidenbilder lassen in allen Regionen umschriebene Entmarkungsherde
vermissen. Man findet nur stellenweise subcortical eine geringfiigige Auflockerung
der Markzungen, besonders temporal. In Hirnrinde und Marklager finden sich Fett-
kornchenzellen nur perivasculir. Eine starkere Fasergliose ist an keiner Stelle zu
erkennen, doch trifft man occipital auf mehrere groBe faserbildende Gliazellen.
In den Casav-Priparaten sieht man mit deutlicher occipitaler Betonung in den
unteren Rindenschichten und im angrenzenden Mark massenhaft groBe Astrocyten
mit unregelmiflig geformtem Zelleib und zahlreichen gewundenen Fortsitzen.
Der Kern vieler Zellen ist an den Rand gedringt und buchtet sich deutlich vor
(Abb. 4). Zum tiefen Marklager hin nehmen diese Zellen ziemlich plétzlich an Zahl ab.
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Das Riickenmark konnte aus duBeren Griinden in diesem und im zweiten Falle
nicht mituntersucht werden.

Zusammenfassung. Der bei der Klinikeinweisung 9% jihrige Junge
wurde etwa 14/, Jahre vor der Aufnahme dadurch auffillig, daB er selbst
in der Hilfsschule nicht mehr mitkam und schwierig zu erziehen war.
Vier Monate vor der Aufnahme traten Bewegungsstérungen auf. Neuro-
logisch fand sich ein gemischt pyramidal-extrapyramidales Bild und
psychisch eine erhebliche Demenz im Sinne einer Verlangsamung aller

Abb. 4. Gewucherte Astrocyten im subcorticalen Marklager occipital. CAJaL, Vergr. 600 X 5/6.

seelischen AuBerungen, schlieBlich das Bild einer Enthirnungsstarre. Es
traten charakteristische, an allen Extremitéiten rhythmisch ablanfende
Hyperkinesen auf. Der Liquor war mit einem Gesamteiweill von 48 mg-9,
und Kolloidkurven vom Paralysetyp stark pathologisch veréindert. Das
Blutbild zeigte auber einer mafigen Anémie eine Leukocytose, die Blut-
senkung war beschleunigt. Unter zunehmendem Marasmus und Tem-
peratursteigerungen mit profusen Schweilausbriichen verstarb der Junge
nach achtwdchiger stationdrer Behandlung.

Anatomisch findet sich ein erheblicher entziindlicher Proze8, dessen
Merkmale eine starke diffuse und knotchenférmige Gliawucherung, eine
plasmacellulédr-lymphocytére perivasculdre Infiltration, sowie die Anf-
lockerung des Grundgewebes um einzelne GefdBe darstellt. Der Prozell
ist im subcorticalen Marklager am stirksten, hat aber Rinde und tiefes
Marklager nicht verschont. Am deutlichsten befallen ist die Zentralregion.
Eine weitere Akzentuierung findet sich am Frontal- und Temporalpol.
Der bemerkenswerteste Befund an den Ganglienzellen ist die Darstellung
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eosinophiler intranucledrer EinschluBkérperchen an umschriebenen
Stellen der frontalen Rinde. In den Stammganglien ist der Prozefl im
ganzen geringfiigiger ausgeprigt, im Thalamus erfihrt er eine nochmalige
Betonung und in weiter caudaler Richtung nimmt er wieder deutlich ab.
Folgen von Kreislaufstorungen finden sich nur im Kleinhirn, wo zahl-
reiche PURKINIE-Zellen ausgefallen sind. Der Markscheidenuntergang ist
unbedeutend und beschrinkt sich auf eine stellenweise diffuse Lichtung
im subcorticalen Marklager. Eine stiitkere Fasergliose findet sich nicht,
doch werden mehrere faserbildende Gliazellen beobachtet. Auffallend
stark dagegen ist die plasmatische Wucherung der Astroglia mit deut-
licher occipitaler Betonung.

2. Roswitha O., geb. 8. 5. 1946, bei der Klinikaufnahme 7 Jahre und 4 Monate
alt. Sie wurde uns von der Kinderklinik Aachen! wegen Verdachts auf Encephalitis
eingewiesen.

Aus der Familienanamnese ist erwihnenswert, daB ein Bruder des Vaters seit
dem 14. Lebensjahr an epileptischen Anfallen leidet.

Nach Angaben der Mutter waren Verlauf der Schwangerschaft, der Geburt und
der frithkindlichen Entwicklung normal. O. lernte mit 18 Monaten laufen und sehr
spat sprechen. Noch mit 6 Jahren, als sie zur Schule kam, sprach sie unvollstandig.
AuBerdem war der Mutter aufgefallen, daB das Kind im Alter von 4—5 Jahren
kleinere Auftrige besser behalten konnte als mit 6 und 7 Jahren.

Als Saugling an Milchschorf erkrankt und mit 6 Jahren an Wasserpocken.

Im Mai 1953 sei das Kind plotzlich in sjch zusammengesackt und zu Boden ge-
stiirzt, habe sofort wieder aufstehen konnen und auch wieder gesprochen. Keine
Krampfe, keine eindeutige BewuBtseinsstérung. Die Anfille hitten sich bis zu
6 und 7mal tédglich wiederholt. Sonst habe das Kind nicht geklagt.

Wahrend der ersten 3 wochigen Beobachtung in der Kinderklinik Aachen konnte
ein wesentlicher kérperlich-neurologischer Befund nicht erhoben werden. Das Kind
war langsam, umsténdlich, eine Verstdndigung schwierig. Bei der zweiten Aufnahme
einen Monat spiter standen psychische Verinderungen im Vordergrund. Der Ge-
sichtsausdruck war ratlos, bei der Aufforderung etwas auszufiihren, vergaB das
Kind den Auftrag wihrend der Ausfilbrung und blickte ratlos um sich. Einfache
Gegenstinde wie Auto, Bleistift, Brille wurden nicht benannt. Es stand ratlos in
Ecken herum, schnalzte ab und zu mit der Zunge oder lutschte am Finger. Keine
spontanen AuBerungen, auch auf Befragen keine Antwort. Stuhl und Urin lieB es
unter sich. Es entwickelte sich ein Rigor an allen Extremititen mit allgemein leb-
haften Reflexen. Im Liquor 98/3 Zellen und 95 mg%, Zucker. Im Encephalogramm
geringe Erweiterung des Ventrikelsystems ohne Verlagerung.

Zwischen dem zweiten und dritten Aufenthalt in der Kinderklinik Aachen traten
zu Hause zwei generalisierte Krampfanfille ohne Zungenbif und Einnsssen auf.
Wahrend des Anfalls Verdrehen der Augen nach oben.

Beim dritten Aufenthalt in der Kinderklinik Aachen war der Allgemeinzustand
schon stark reduziert. Das Kind war amimisch, nur ab und zu zeigte es ein leeres
Lécheln. Nach vorgehaltenen Gegenstinden wurde unsicher gegriffen. Fs lag teil-
nahmslos im Bett, starrte an die Decke und stieB zuweilen eigenartige Laute aus.
Es zitterte gelegentlich mit Handen und Fiiflen, li. mebr als re., die Augen waren

* Herrn Chefarzt Dr. Jouck danken wir fiir die freundliche Uberlassung des
Krankenblattes.



58 F. Gemverr und N. MULLER:

dabei nach oben verdreht. Stubl und Urin lie es unter sich. Seit dem ersten
Krampfanfall konnte es nicht mehr stehen.

Bei der Aufnahme in unsere Klinik war O. deutlich bewuBtseinsgetriibt, suBlerte
spontan nichts, reagierte aber auf Reize mit Blickwendung und schwachen Abwehzr-
bewegungen.

Befund. Reduzierter Allgemeinzustand. An den inneren Organen kein krank-
hafter Befund, Temperaturen um 38° C, Puls 120 Schlige/min.

Neurologisch. Keine SchmerzduBerungen beim Beklopfen des Kopfes, kein
Meningismus, Geruch und Geschmack nicht priifbar, Sehvermégen anscheinend
intakt, nicht sicher zu beurteilen. Keine Stauungspapille. Konstante, krampfartige
Blickwendung beider Augépfel nach re. oben, zeitweilig ticartige Lidbewegungen.
Pupillen rund, geringgradig different, Lichtreaktion ausgiebig. Zeitweilig wurden
vorgehaltene Glegenstande fixiert. In Endstellung bei Fixierung leichter Nystagmus.
Cornealreflexe beiderseits gut auslosbar. Der Gesichtsausdruck war leer, in un-
regelmafBigen Abstinden liefen im Bereich der gesamten Gesichtsmuskulatur myo-
klonische Zuckungen ab. Lippenreflexe gesteigert, bei leisem Bestreichen der Lippen
Schnauzkrampf. Rhythmischer Tremor der Zunge. Die Arme hielt das Kind ge-
beugt, ebenso das re. Bein. Manchmal trat in der re. Hand ein Tremor auf, der sich
bei Beriithrung und passiver Bewegung verstirkte. Tonus aller Extremititen erhoht,
li. Rigor vorherrschend, re. eine méafige Spastizitat. Physiologische Reflexe ge-
steigert, an den Beinen klonisch mit geringer Betonung der re. Seite. Inkonstanter
Bapinskr re. BDR sehr lebhaft, mit geringer Differenz zuungunsten der re. Seite.
Auf Aufforderungen wurden kleine Bewegungen ausgefiihrt. O. lie sich verhaltnis-
maBig leicht fiittern. Nach einem generalisierten Krampfanfall traten rhythmische,
blitzartig ablaufende, alle Extremititen betreffende Zuckungen auf, die bis zum
Tode in wechselnder Intensitdt beobachtet werden konnten. Blutsenkung nicht
beschleunigt. Im Blutbild Leukocytose von 13100, Vermehrung der Stabkernigen
auf 129, bei 199, Lymphocyten. Im lumbalen Liquor GesamteiweiB von 38 mg%,
2/3 Zellen und tiefe Linksausfallung der Kolloidkurven. Liquorzucker 30 mg%,
Blutzucker 61 mg%. Der Allgemeinzustand verschlechterte sich, Temperatur-
steigerungen iiber 40° C verbunden mit starken SchweiBausbriichen, die durch
Pyramidon. nur voriibergehend zu beeinflussen waren. In den letzten Tagen ver-
loren sich die rhythmischen Hyperkinesen, die extrapyramidale Tonussteigerung
nahm dagegen erheblich zu. Eine Behandlung mit Penicillin konnte das Krankheits-
bild nicht bessern. Am 12. Tag nach der Aufnabme Ansteigen der Temperatur auf
41,5° C. Unter starken profusen SchweiBausbriichen und Verschlechterung der
Atmung trat der Tod ein.

Hirnsektion. AuBer einer deutlichen Blutfille der meningealen Gefife und
Vortreten der Gefalquerschnitte auf Frontalscheiben makroskopisch keine Be-
sonderheiten.

Bei der histologischen Untersuchung erscheinen iiber dem Frontalhirn die
weichen Haute zart. Subarachnoideal fleckformig Plasmazellen und Lymphocyten.
Die Rinde, deren Architektonik gut erhalten ist, wird diffus von gewucherten glitsen
Elementen, unter denen Stibchenzellen iiberwiegen, durchsetzt. Diese Gliapro-
liferation ist jedoch erheblich geringer als im ersten Fall. Gliakn6tchen und peri-
vasale Infiltrate sind selten. Die Knotchen bestehen auBlen aus Stébchenzellen
und innen vorwiegend aus Oligodendroglia, die perivasalen Infiltrate vorwiegend
aus Plasmazellen. Die Ganglienzellen erscheinen unauffallig. Nur gelegentlich trifft
man Zellen an, deren Xern geschrumpft und an den Rand gedrangt ist. Das Plasma
hat sich zum groBen Teil bei der NissL-Farbung homogen blau angefirbt. NissrLsche
Granula sind nur noch am Rande der Zelle zu erkennen. Eosinophile Einschliisse
sind nicht nachzuweisen (Abb. 5).
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Gliawucherung und perivasculire Infiltrate nehmen subcortical zu. Gliakndtchen
sind aber auch hier selten. Zeichen eines stirkeren Odems werden {berall vermiBt,
lediglich eine geringfiigige Auflockerung des Grundgewebes um einzelne Geféfie ist
su erkenmen. Das tiefe Marklager ist nur geringfiigic am entziindlichen Prozel
beteiligt.

Die Gliaproliferation in der temporalen Rinde entspricht dem Befund im Fron-
talhirn, Eine besondere Bevorzugung des Pols wird vermiBt. Ganglienzellverande-
rungen sind noch seltener als frontal. Parietal Zunahme der subcorticalen Glia-
wucherung, auch Infiltrate und
Gliaknotchen sind haufiger.

Occipital Verdnderungen in
den weichen Héuten und in der
Rinde geringer als in den anderen
Regionen. Gliawucherungen wer-
den besonders subcortical ange-
troffen. Im Gegensatz zu den
anderen Hirnabschnitten ist occi-
pital auch das tiefe Marklager
miterkrankt., Neben diffusen
Gliawucherungen stoBt man auf
verschieden grofe Gliakngtchen,
besonders in der Umgebung des
Hinterhorns.

Der Befund in der Inselrinde
entspricht dem des Temporal-
hirns. Gliaknotchen werden ver-
mifit. In der Capsula extrema
stdrkere Gliaproliferation und
Zunahme der Infiltrate; Glia-

A

i

kndtchen aber auch hier selten. e B . i
Im Putamen, Pallidum, Nucl. Abb. 5. Nervenzellverinderung, Rinde frontal, NISSL,
caudatus, in der auBeren und Vergr. 1850:1.

inneren Kapsel trifft man nur

wenig eindrucksvolle Veranderungen an, die in ihrer Qualitéit nicht von den oben
beschriebenen abweichen. Deutliche diffuse Gliawucherung im Balken. Der Thalamus
ist in seiner Gesamtheit wieder starker von dem entziindlichen Prozel ergriffen,
inshesondere der laterale Kern. Tm rostralen Thalamuskern vereinzelt geschrumpfte
Ganglienzellen. Das Corp. Luysi ist frei, in den hypothalamischen Formationen sind
Veranderungen unbedeutend. Im Mittelhirn, in der Briicke und in der Medulla
oblongata trifft man an verschiedenen Stellen einzelne Gliakndtchen und geringe
plasmacellulire Infiltrate. In der Briicke sind die Verdnderungen vorwiegend im
FuB} zu beobachten.

Wahrend Rinde und Mark im Kleinhirn nur wenig befallen sind, nimmt die
meningeale Infiltration stellenweise starkeres AusmaB an. Folgen von Kreis-
laufstérungen sind im ganzen Gehirn nicht anzutreffen. Der Befund an den Mark-
scheiden und der Fettabbau entsprechen dem ersten Fall. In den Hor.zer-Bildern
sieht man wesentlich zahlreicher als im ersten Fall besonders im subcorticalen
Marklager occipital faserbildende Gliazellen, so daB stellenweise das Bild einer
lockeren Fasergliose resultiert. Die Verdnderungen, die sich in den Carar-Pripa-
raten darbieten, sind weniger eindrucksvoll, lediglich occipital und parietal erkennt
man einzelne plasmatisch gewucherte Astrocyten mit weit verzweigten Fortsitzen.
An den Achsenzylindern findet sich in beiden Fillen kein krankhafter Befund.
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Zusammenfassung. Em bei der Klinikeinweisung 74/, Jahre altes
Midchen bekam etwa 5 Monate vor ihrem Tode mehrmals tédglich anfalls-
dhnliche Zustinde, bei denen es plotzlich zusammenfiel, nicht krampfte
und nicht bewuBtseinsgestort war. Der Mutter war allerdings schon ein
Jahr vorher eine deutliche Herabsetzung der Merkfihigkeit aufgefallen.
Im weiteren Verlauf der Krankheit stellten sich aphasische und apralkti-
sche Stérungen ein, das Kind wurde zunehmend apathisch und verlang-
samt. Nach einem generalisierten Krampfanfall konnte es nicht mehr
stehen. Es entwickelte sich rasch eine Demenz. In der Kinderklinik
Aachen wurden im lumbalen Liquor 98/3 Zellen festgestellt.

Bei der Aufnahme in unsere Klinik war das Kind bewufitseinsgetriibt,
duBerte spontan nichts und reagierte auf Reize mit Blickwendungen und
schwachen Abwehrbewegungen. Die neurologische Untersuchung ergab
ein gemischt pyramidal-extrapyramidales Bild mit Hyperkinesen, teils
myoklonischen Charakters, teils in Form eines halbseitigen Tremors und
spiter auch in Form blitzartig ablaufender Zuckungen. Der Liquor war
bei einem GesamteiweiBgehalt von 33,6 mg-%, 3/3 Zellen und tiefen
Kolloidkurven vom Paralysetyp stark pathologisch verdndert. Unter zu-
nehmender Verschlechterung des Allgemeinzustandes und Temperatur-
steigerung mit starken SchweiBausbriichen verstarb das Kind.

Die morphologischen Verinderungen gleichen in der Qualitét und
Lokalisation weitgehend denen des ersten Falles, in ihrer Intensitét sind
sie jedoch deutlich geringer. Intranucledre eosinophile EinschluBkdrper-
chen werden vermifit. Die meningeale Infiltration nimmt {iber dem
Kleinhirn fleckférmig stirkere AusmalBe an. Ein weiterer Unterschied
gegeniiber dem ersten Falle besteht in dem Nachweis zahlreicher faser-
bildender Astrocyten besonders occipital, so daf stellenweise das Bild
einer leichten Fasergliose resultiert.

Die beiden Erkrankungsfille zeigen eine auffallende Ahnlichkeit der
Anamnesen, der klinischen Symptomatologie und des Verlaufs. In beiden
Fillen handelt es sich um Kinder, die Entwicklung der Erkrankung ist
subakut, zundchst langsam, dann rascher fortschreitend; ohne Moglich-
keit der therapeutischen Beeinflussung fithrt das Leiden schliefilich
zum Tode. Der Beginn ist durch psychische Auffilligkeiten gekennzeich-
net, es folgen apraktische und agnostische Storungen, extrapyramidale
Hyperkinesen isolierter und komplexer Natur, rigorartige und spastische
Tonuserhshungen treten auf; der psychische Verfall schreitet rasch fort
und fithrt schlieBlich zu einer vollstéandigen Demenz. Vor dem Tode treten
in beiden Féllen erhebliche vegetative Storungen auf und ein Marasmus
wird immer deutlicher.

Symptomatologie und Verlauf unserer Félle stimmen weitgehend mit
Merkmalen tiberein, wie sie vaN Boga®ErRT, MACKEN u. LHERMITTE,
SEITELBERGER 1. a. fiir das Krankheitsbild der subakuten sklerosierenden
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Leukoencephalitis (s.s.L.-e.) als charakteristisch herausgestellt’ haben.
Eine Zuordnung unserer Erkrankungsfille zu der s.s.L.-e. erscheint uns
daher gerechtfertigt. Es soll jedoch an dieser Stelle nicht erdrtert werden,
inwieweit der klinische Befund mit der Symptomatologie bei ande-
ren Encephalitiden, insbesondere der Panencephalitis (PETTE-DORING)
identisch ist, da dies in anderen Publikationen schon ausfiihrlich ge-
schehen ist (PrrTE, KALM, LHERMITTE u. a.). Lediglich einige Bemerkun-
gen iiber den Verlauf der Erkrankung bei den von uns beobachteten
Kindern seien angefiigt.

Da zu Beginn der Erkrankung uncharakteristische psychische Ver-
dnderungen im Vordergrund stehen, ist es nicht immer leicht, die genaue
Krankheitsdauer zu bestimmen. Ob bei Z. das Versagen in der Volks-
schule bereits als Symptom der eigentlichen Erkrankung zu werten ist,
erscheint fraglich. Sicher aber kann das Versagen in der Hilfsschule als
krankhaft angesehen werden, da sich gleichzeitig Erziehungsschwierig-
keiten bemerkbar machten. Sieht man in diesen Auffilligkeiten die
ersten Symptome der Krankheit so betrigt die Dauer etwa 114 Jahre.
Bei O. muB der Beginn der Erkrankung in einem deutlichen Nach-
lassen des Gedichtnisses und der Merkfihigkeit schon vor der Ein-
schulung erblickt werden, so dafl auch hier eine Krankheitsdauer von
etwa 115 Jahren resultiert. Wenn in der Literatur gelegentlich iiber
kiirzere Verlaufszeiten berichtet wird, so kann das unter anderem seinen
Grund in der Schwierigkeit haben, den Beginn der psychischen Verdnde-
rungen anamnestisch zu erfassen. Es mull dabei bertcksichtigt werden,
daB in einem einfachen hiuslichen Milieu, besonders wenn die Kinder sich
vorwiegend selbst tberlassen sind, feinere Verdnderungen im Gesamt-
verhalten oder Storungen der geistigen Entwicklung lange Zeit iibersehen
werden. Auftretende Fehlhandlungen, die teils ihre Ursache in aprakti-
schen Storungen haben kénnen, teils durch eine Abstumpfung des ethi-
schen Empfindens bedingt sein diirften, werden von den Eltern oft als
Unarten oder charakterliche Veranderungen aufgefalt und so behandelt.
Meist fithrt erst — wie auch in unsern Féillen — das Auftreten von Be-
wegungsstorungen zum Arzt. Zu diesem Zeitpunkt sind die psychischen
Verdnderungen in der Regel schon weit fortgeschritten und es diirfte
daber oft schwierig sein, ihren Beginn zu erfahren.

Die Formen der auftretenden Bewegungsstorungen sind mannigfaltig,
wie dies auch Karm schon betont hat. Wahrend bei Z. lokalisierte Be-
wegungsstérungen im rechten Arm auftraten, kam es bei O. bald zu
komplexen Hyperkinesen, anfallséhnlichen Zustéinden mit Tonusverlust
und generalisierten Krampfanfillen. Wie weit hier eine anlagemiBige
ictaffine Komponente mitspielt — ein Bruder des Vaters leidet seit dem
14. Lebensjahr an Krampfanfillen — mufl dahingestellt bleiben. In diesem
Zusammenhang sei daran erinnert, daB in einem Falle von LEONHARD die
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Schwester des Kranken an Anfillen litt. Das Auftreten generalisierter
Krampfanfille ist jedoch bei der s.s.L.-e. nicht ungew6hnlich.,

Neben der weitgehenden Ahnlichkeit der neurologischen und psychi-
schen Befunde, stimmten auch einige Laborbefunde iiberein. So fanden
sich in beiden Fillen eine Leukocytose im Blutbild und Paralysekurven im
Liquor bei maBig erhchtem Gesamteiweiligehalt. Bemerkenswert ist, da3
bei O. vier Monate vor dem Tode eine Zellzahlerhdhung von 98/3 im
Liquor gefunden wurde. Da auch bei zahlreichen in der Literatur er-
wihnten Fallen im Beginn Zellzahlerh6hungen beschrieben werden, darf
angenommen werden, dafl im Verlaufe der Erkrankung auch passager
ein meningitisches Syndrom besteht.

Zu den charakteristischen Symptomen der s.s.L.-e. geh6rt, wie bereits
erwihnt, der mit grofer Regelméfigkeit eintretende Marasmus, den wir
auch in unsern beiden Fillen beobachten konnten. Sicherlich spielt hier
die Erschwerung der Nahrungsaufnahme eine Rolle, aber sie erkldrt thn
nicht allein, denn auch bei sorgfiltiger kimstlicher Erndhrung schreitet
der korperliche Verfall rasch fort, wie wir besonders im Falle Z. beob-
achten konnten. In diesem Zusammenhang dringt sich der Vergleich der
8.8.L.-e. mit der heute nur noch selten zu beobachtenden juvenilen Para-
lyse auf, bei der ein dhnlicher Marasmus in den meisten Féllen eintritt. In
einzelnen Stadien kénnen beide Erkrankungen klinisch ohne Hilfsunter-
suchungen fast nicht zu trennen sein. Als entscheidend mul} der Ausfall
der Wassermannschen Reaktion im Liquor angesehen werden; denn ein
positiver Ausfall ist unseres Wissens bei der s.5.1..-e. noch nicht beobach-
tet worden. Auch der wesentlich lingere Verlauf der juvenilen Paralyse
I4Bt bei geniigend langer Beobachtungszeit eine Unterscheidung beider
Krankheitsbilder zu. Dennoch haben beide Erkrankungen aufler dem
Marasmus noch andere gemeinsame Symptome, insbesondere die psychi-
schen Verinderungen. Wenn man nun bericksichtigt, dafl bei der
juvenilen und der progressiven Paralyse der entziindliche anatomische
ProzeB vorwiegend in der Hirnrinde angetroffen wird, bei der s.s.L.-e. da-
gegen im Marklager, so darf man annehmen, daB3 es fiir einzelne klinische
Symptome von untergeordneter Bedeutung ist, ob ihnen eine Schéadigung
oder Zerstorung der Hirnrinde zugrunde liegt oderob das Mark in Mitleiden-
schaft gezogen und damit die Verbindung von Rinde und subcorticalen
Zentren gestort oder unterbrochen ist. In beiden Fillen resultiert klinisch
dasBild einer Enthirnungsstarre (apallisches Syndrom von KRETSCHMER).

Die Ahnlichkeit zahlreicher Symptome der s.s.L.-e. und der juvenilen
Paralyse, aber auch der progressiven Paralyse des Erwachsenen legt den
Schluf nahe, therapeutisch in Analogie zur Malariabebandlung bei dex
s.8.L.-e. eine Fieberkur zu versuchen, zumal alle anderen therapeutischen
MaBnahmen bisher erfolglos geblieben sind. Eigene Erfahrungen fehlen
jedoch.
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Die zusammenfassende Betrachtung der pathomorphologischen Ver-
dnderungen beider Félle 1a6t ebenso wie der klinische Befund zahlreiche
Merkmale erkennen, die eine Einordnung in die s.s.L.-e. ermdglichen. Wir
méchten diese Besonderheiten kurz zusammenfassend aufzéhlen:

1. Der entziindliche Prozef besteht aus diffuser und herdf6rmiger Glia-
proliferation, aus perivasculiren Infiltraten und 6dematésen Verinde-
rungen in der Umgebung der Gefife.

2. Die Verdnderungen sind am stirksten im subcorticalen Marklager
und gehen auf die Rinde einerseits und das tiefe Marklager andererseits
iiber. Sie nehmen nach caudal deutlich ab.

3. Im Vergleich zur Intensitit und Ausdehnung des entziindlichen
Prozesses ist der Parenchymuntergang gering.

4. Imsubcorticalen GrauistderThalamusam stérksten befallen,im Hirn.
stamm sind die Vertinderungen in den ventralen Abschnitten akzentuiert.

5. Eine geringe Fasergliose im subcorticalen Marklager oceipital ist
im zweiten Fall zu erkennen.

Ein diskreter Fettabbau findet sich in beiden Féllen.

Es muB jedoch in Ubereinstimmung mit vAN BOGAERT, SEITELBERGER
u. a. betont werden, daf} keine der erwihnten Besonderheiten spezifisch
ist und die Diagnose daher nur bei Beriicksichtigung des Gesamt-
befundes gestellt werden kann. Dieser Gesamtbefund, der sich zusammen-
setzt aus Qualitdt, Intensitdt und Lokalisation der Verinderungen, ist
aber in beiden Fillen recht charakteristisch. Verschiedene Einzelheiten
unserer Befunde bediirfen noch einer weiteren Besprechung:

Im Falle Z. konnten wir an verschiedenen Stellen der frontalen Rinde
mtranucledire EinschluBkérperchen in Ganglienzellen nachweisen. Sie
férbten sich mit Hamalaun-Eosin rétlich an und fiillten den groBten Teil
des Kerns aus (Abb. 1). In jhrer Form und Anordnung stimmen sie mit
mehreren der von DAWSON, BRAIN, GREENFIELD u. RUSSEL, MALAMUD,
HavyMaARER u. PINKERTON beschriebenen und abgebildeten ,,inclusions
bodies® iiberein, von andern unterscheiden sie sich jedoch durch das
Fehlen eines hellen Hofes. BRATN, GREENFIELD u. RUSSEL halten die den
Kern vollstéindig ausfiillenden Korperchen fiir weiter fortgeschritten und
dlter als die mit hellem Hofe. MarTIN, MackEN u. Hess, DuBois, VAN
BoaAgrT u. LEERMITTE haben ebenfalls intranucledire EinschluBBkérper-
chen gefunden in Fillen, die von ihnen auf Grund der iibrigen Ver-
dnderungen als s.s.L.-e. aufgefafit wurden.

Wihrend Brarn u. Mitarb. (1948) den Unterschied zwischen der s.s.L.-e. und
der subakuten EinschluBkorperchenencephalitis herausstellen — in ihren Féallen war
vorwiegend die graue Substanz erkrankt — halten MarTIN und Mitarb., vax Bogarrr,
Duzsors und Mitarb., WEINGARTEN u. SEITELBERGER u. a. die EinschluBkorperchen
allein nicht fiir das Kennzeichen einer besonderen Erkrankung. Auch Formy u.

WiLLiams betonen die Verwandtschaft ihrer Fille von EinschluBkérperchen-
Encephalitis mit der s.s.L.-e. Der klinische Verlauf und der anatomische Befund
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der von Dawson, MaramMup und Mitarb., Brarx und Mitarb. u. a. beobachteten
Erkrankungsfille waren keineswegs einheitlich. Abgesehen von der Tatsache, da8
es sich bei allen Fillen um entziindliche Verinderungen handelte, waren ihnen
anatomisch nur die EinschluBkérperchen gemeinsam. Wenn man aullerdem beriick-
sichtigt, daB mehrere Falle sowohl klinisch als anch morphologisch bis auf die Ein-
schliisse mit der s.s.L.-e. weitgehend identisch sind, so wird die Auffassung von
SErrELEERGER verstdndlich. SeITELBERGER sieht in den EinschluBkorperchen
,-nicht mehr als einen Hinweis auf die wahrscheinlich virale Genese der Affektion‘
und lehnt eine ,,Vermischung differenter Krankheitsbilder nur auf Grund dieses
Kriteriums** ab. LuermicTe schlieBt jedoch vom Vorkommen der BinschluB3-
kérperchen bei der s.s.L.-e. nicht unbedingt auf eine virale Genese der Erkrankung,
sondern hilt es auch fiir moglich, da Stérungen des Zellstoffwechsels diese Ein-
schlilsse produzieren kénnen.

Wir fanden die intranucledren REinschliisse nur an wenigen um-
schriebenen Stellen der frontalen Rinde und ihre Zahl war im Vergleich zu
den iibrigen Verinderungen so unbedeutend, dafl wir in ihnen nicht den
fiir die Krankheit charakteristischen Befund erblicken kénnen, zumal der
klinische Verlauf und die iibrigen morphologischen Verédnderungen sich
gut in das Bild der s8.5.1.-e. einordnen lassen. Wir méchten uns aus diesen
Griinden der Auffassung SEITELBERGERS u. a. anschlieBen.

Weiterhin ist in unsern Fillen das Fehlen einer stirkeren Entmarkung
bemerkenswert. Wenn auch die gliose Reaktion in den meisten Fillen von
5.8.L.-e. in einem MiBBverhiltnis zum Ausfall der Markscheiden steht, so
ist doch eine ausgedehnte, wenn auch unvollstindige und unscharf be-
begrenzte subcorticale Entmarkung bei dieser Erkrankung sehr hiufig.
Dags Fehlen einer stiarkeren Entmarkung stellt daher nicht die Regel dar,
schlieBt aber dann die Diagnose einer s.s.L.-e. nicht aus, wenn — wie auch
in unsern Fillen — der diffus entziindliche Prozef an den charakte-
ristischen Stellen anzutreffen ist. Auf diesen Sachverhalt hat jlingst
vAN BogAERT hingewiesen.

Das gleiche wie fiir den Markscheidenausfall gilt auch fiir das Fehlen
einer Fasergliose in unserem Fall Z. vax BoGaERT hat ebenfalls tber
solche Fille berichtet und betont, dall Fehlen oder Vorhandensein einer
stirkeren Fasergliose fiir die Diagnosestellung nicht ausschlaggebend sei
und vor allem nicht mit der Dauer der Erkrankung in Zusammenhang
stehe. Auch im Falle Ang. von KErsTING und im Falle von PAsRMANN
war faserbildende Glia nur selten anzutreffen. Fiir diese Besonderheit gibt
moglicherweise der Befund der Casar-Priparate eine Erklarung. Hier
fanden wir im Falle Z. stark gewucherte Astrocyten mit langen, weit ver-
zweigten Fortsitzen und oftmals an den Rand gedrangten Kernen (Abb. 4).
Ob diese Gebilde mit den im Nissr-Priparat beobachteten ALzariMER 11
#hnlichen Zellen identisch sind, dirfte zweifelhaft sein, da wir die groflen
Kerne in ihnen nicht beobachten konnten. Auch andere, von BONHOFF
mitgeteilte Besonderheiten der ALzHEIMER-II Zellen im CasAr-Priparat

'fanden sich nicht.
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Das Auftreten dieser plasmatisch gewucherten Astroglia tritt im Falle
0., bei dem occipital eine leichte Fasergliose besteht, deutlich zuriick.
Méglicherweise besteht zwischen beiden Reaktionsformen der Glia eine
Wechselbeziehung in dem Sinne, daf es entweder — und dies in der
Regel — zur Bildung einer Fasergliose kommt oder aber zu einer plas-
matischen Wucherung. KErstiNg konnte im Falle Schl. ein @hnliches
Verhalten beobachten. Wovor diese verschiedenartige Reaktion der Glia
abhéngt, vermbgen wir nicht zu entscheiden. Als spezifisch fiir die
8.8.L.-e. kann weder das eine noch das andere Verhalten angesehen
werden. So beobachtete PETERs z. B. eine plasmatische Wucherung der
Astroglia bei einem Fall von Phosphorvergiftung, ohne dafi im gleichen
Falle eine Fasergliose nachgewiesen werden konnte.

Es ist aber nicht nur die Erklirung der Genese der Fagergliose oder
der plasmatischen Astrocytenwucherung bei der s.s.L.-e., die Schwierig-
keiten bereitet. Auch die ausgedehnte, diffuse Proliferation der iibrigen
glisen Elemente, auf die immer wieder hingewiesen wird, ist unseres
Erachtens noch nicht befriedigend gedeutet worden.

Krtroxr hat in diesem Zusammenhang auf 6dematdse Verinderungen
hingewiesen und die s.s.L.-e. in die Gruppe derjenigen entziindlichen
Erkrankungen des Zentralnervensystems eingereiht, bei denen eine serdse
Exsudation von wesentlicher pathogenetischer Bedeutung erscheine. Er
konnte in einigen seiner Beobachtungen ,,deutliche Permeabilitdts-
storungen der Gefifle mit herdformiger und diffuser Exsudation eiweil-
rejcher Fliissigkeit in die Marksubstanz nachweisen und glaubt, daB
auch in den tbrigen Fillen bei Fehlen stérkerer Infiltratbildung, bei
Feststellung eines Markschwundes und einer Fasergliose an den Ablauf
einer serdsen Entziindung zu denken sei. vAN BogaAERT hat sich dieser
Ansicht angeschlossen.

Markschwund und Fasergliose sind als Folgen eines entziindlichen
Odems oder eines Exsudates wohl bekannt. ScuoLz hat darauf 1949 in
einer ausfithrlichen Studie hingewiesen. Er konnte zeigen, daf als Folge
des Austrittes eiweilreicher Flissigkeit ins Gewebe die Markscheiden
zuerst geschidigt werden und zugrunde gehen, dann die Oligodendroglia
regressive Verdnderungen zeigt, wihrend die Astroglia progressive:
Formen aufweist und die Nervenzellen weitgehend verschont bleiben.
Er wies ferner darauf hin, dafl die proliferative Reaktion der Makro- und
Mikroglia das Ausmaf des reparativen Bedarfs iibersteige. Ebensosehr
betonte er aber, dali der Begriff der serdsen Entziindung an das Vor-
handensein eines esweifreichen Exsudates und an die friihzeitige Schidi-
gung der Markscheiden gebunden sei. Diese Bedingungen sind aber in
unseren Féllen wie auch in mehreren Beobachtungen anderer Autoren
(KERSTING, VAN BoGAERT) nicht erfiillt. Es ist unseres Erachtens nicht
moglich, in den Fillen von einer frithzeitigen Schidigung der Mark-
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scheiden zu sprechen, in denen die Geringfiigigkeit des Markschwundes
in so eklatantem Gegensatz zu der lebhaften diffusen und herdférmigen
glidsen Reaktion steht. In diesen Fillen ist es durchaus berechtigt anzu-
" nehmen, daB die gliésen Elemente vor den Markscheiden entweder auf
ein firberisch nicht nachweisbares eiweiarmes Exsudat oder aber un-
mittelbar auf eine schiidigende Noxe reagieren. Beide Moglichkeiten sind
aber mit dem Begriff der sertsen Entzimdung im Zentralnervensystem
nicht zu vereinbaren.

Zum Schluf méchten wir noch auf den Ausfall zahlreicher PURKINIE-
Zellen des Kleinhirns und das Auftreten eines entsprechenden Strauch-
werks im Falle Z. eingehen. Bei Beriicksichtigung der Qualitdt dieser
Verinderungen ist es am nichstliegenden, sie als Folgen funktioneller
Kreislaufstérungen aufzufassen. Solche Kreislaufstérungen und ihre ana-
tomischen Folgen sind bei der s.s.L.-e. im Gegensatz zu anderen Ence-
phalitiden, insbesondere der Encephalitis japonica selten. Moglicherweise
haben diese Storungen ihre Ursache in den erheblichen Verdnderungen
im Hirnstamm, die ja im Falle Z. wesentlich stidrker waren als im Falle O.
Auch die kurz vor dem Tode aufgetretenen, offenbar zentral bedingten
Regulationsstorungen, besonders der hohe Temperaturanstieg, weisen in
diese Richtung.

Zusammenfassung.

Es wird iiber zwei Kinder berichtet, die an subakuter sklerosierender
Leukoencephalitis erkrankten. und nach 11 jahriger Krankheitsdauer
verstarben. Zu Beginn der Erkrankung standen psychische Verinde-
rungen im Vordergrund, spéter traten Hyperkinesen, rigorartige und
spastische Tonuserhthungen und im zweiten Falle auch generalisierte
Krampfanfille auf. Vor dem Tode bestand das Bild einer Enthirnungs-
starre. Anatomisch fand sich ein entziindlicher Prozefl, der die weille
Substanz bevorzugte und von den Hemisphéren nach caudal abnahm.
Charakteristische Merkmale dieses Prozesses waren diffuse Gliaprolifera-
tion, Gliakndtchien, perivasculire Infiltrate und geringe Auflockerung des
Grundgewebes um die GefiaBe. Die Entmarkung war sehr spérlich, eine
leichte Fasergliose konnte nur im zweiten Falle nachgewiesen werden.
Im ersten Falle fanden sich in der frontalen Rinde eosinophile intra-
nucledre EinschluBkérperchen in Nervenzellen. Es wird auf die
Schwierigkeit hingewiesen, anamnestisch den genauen Beginn der Er-
krankung zu erfassen, da die ersten psychischen Symptome uncharakte-
ristisch sind. Ferner wird die Ahnlichkeit des klinischen Bildes mit der
juvenilen Paralyse erwihnt.

Die EinschluBkorperchen werden nicht als Kennzeichen einer be-
sonderen Krankheitsform angesehen, da sie gegeniiber den iibrigen Ver-
anderungen deutlich zuriicktreten. Da ein eiweilireiches Exsudat und ein
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frithzeitiger Markscheidenuntergang nicht nachzuweisen waren, kann der
Begriff der serdsen Entziindung auf die beiden Fille keine Anwendung
finden.

Weitere Einzelheiten des anatomischen Befundes werden abschliefend
bespfochen.
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