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Zur  F5 rde rung  der  Diskuss ion fiber die Abgrenzung  der  s u b a k u t e n  
skleros ierenden Leukoencepha l i t i s  (VAN BOGAE~T) yon  andern  Ence-  
pha l i t i s fo rmen  is t  die Mi t te i lung  wei terer  Beobach tungen  yon  Bedeu-  
tung.  Aus  diesem Grunde  mag  die ausffihrl iche Wie de rga be  des k l in ischen 
und  morphologischen  Befundes  zweier Erkrankungsf~ l le  ihre Bereeht i -  
gung haben,  zumal  in einem Fa l le  auch in t ranuc legre  Einschlul~kSrper-  
t hen  in Gangl ienzel len gefunden werden  konn ten .  

1. Wilfried Z., geb. 6. 2. 1944. 
Bei der Aufnahme 9 Jahre und 6 Monate alt; Jiingstes yon 6 Geschwistern, 

yon denen 2 im Kleinkindesalter an unbekannter Ursaehe verstorben sind. tJbrige 
Geschwister unauff~llig. Grol~vater v~terlicherseits und Vater waren Trinker. 

Schwangersehaft, Geburt und Kindheitsentwicklung normal. Masern und Mumps 
ohne Komplikationen fiberstanden. Mit 2 Jahren leiehtes Kopftrauma; nicht be- 
wul3tlos, nicht erbrochen. In der Folgezeit unauff~llig. 

Mit 6 Jahren (Frfihjahr 1950) termingerecht eingeschult, nach einem halben Jahr 
wegen mangelnder Leistungen zur Hi]fsschule versetzt. Als der Junge dort auch 
nicht mitkam und Schwierigkeiten in der Erziehung auftraten, wurde er in ein 
caritatives Heim gebracht (0ktober 1952). Von dort wegen zunehmender Wesens- 
~nderung Entlassung nach Hause (Mai 1953). Z. war nicht mehr in der Lage, sich 
anzuziehen, stand stundenlang antriebslos herum, wul~te niehts mit sich anzufangen. 
Bald fiel der Mutter eine Unsicherheit in der li. Hand auf. Im Juli 1953 Klinik- 
einweisung unter der Verdachtsdiagnose Leukoencephalitis. 

Be/und. Reduzierter Allgemeinzustand, an den inneren Organen kein krank- 
halter Befund. Der Junge lag in starrer Haltung mit nach hinten geneigtem Kopf 
im Bert, der KSrper war dureh starke l~igidit~t aller Muskelgruppen versteift. Bei 
passiven Bewegungen Widerstand, mehr im Sinne eines Gegenhaltens als im Sinne 
eines Meningismus. Keine Schmerz~ul~erungen. Spontan sprach das Kind nicht, 
auf mehrmaliges Befragen antwortete es mit ja oder nein. Gehen und Stehen mit 
Unterstiitzung noeh mSglich. 

Geruch und Gesehmack nieht prtifbar, Seh- und HSrvermSgen anseheinend 
uicht grob beeintr~ehtigt. Keine Stauungserseheinungen am Augenhintergrund. 
Stellung der Augenlider weehselte, zeitweilig welt geSffnet, manehmaI bis auf einen 
sehmalen Spalt geschlossen. Haufig ticartiges Lidzueken. Pupillen rund, re. welter 
als li., zungehst prompte und ausgiebige Liehtreaktion, im weiteren Verlauf tr~ger. 

* Iterrn Prof. Dr. W. SC~OLZ zum 65. Geburtstag in Verehrung gewidmet. 
4* 
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Feinsehl~giger Endstellnystagmus mit rotatoriseher Komponente; Augenbewegun- 
gen anscheinend nicht eingesohr~nkt. Der Gesichtsausdrnck war leer, zeitweflig 
Grimmassieren im Sinne eines risus sardonicus. Lippenreflexe gesteigert, in sp/~teren 
Stadien Sehnauzkrampf beim Beklopfen der Lippenmuskulatur. Konstante 
Schw~ehe im Ii. Facialismu~dast. GaumensegeI re. schw/~eher innerviert, rhy~h- 
misehe Bewegungsunruhe der vorgestreckten Zunge, aber kein Abweiehen. Die 
Bauehdeckem'eflexe li. etwas schw/ieher auslSsbar. Die li. Hand hie]t Z. stark velar 
flektiert. Beugekontraktur des li. Armes. Im re. Arm deutlioher Rigor und zeit- 
weilig aueh Gegenhalten. Zuweilen trat feinsehlagiger, rhythmischer Spontan- 
tremor der li. Hand auf. Die physiologischen Reflexe li. mehr als re. gesteigert. 
MAYERseher Grtmdreflex re. gesteigert, li. fehlend. Kuipsreflex beiderseits positiv. 
Konstantes Naeh- und Zwangsgreifen mit der re. I4and. 

Zunehmende spastische Abduktion und Beugestellung des li. Beines. Spastiseh- 
rigorartige TonuserhShung im re. Bein. Physiologisehe Refiexe li. mehr als re. 
gesteigert; BABI~S~, O ~ E ~  und ROSSOLIMO ]i. positiv. Bei geringon will- 
k/irHehen Bewegungen KoordinationsstSrungen und Intentionstremor. In Ab- 
st~nden yon ~ mhl traten rhythmischo Zuekungen aller Extremitaten auf, li. etwas 
ausgepragter, yon ruekartiger Bewegung der Augen naeh re. und sparer nach li. 
begleitet. 

BKS mit 25/65 n. W. und sp~ter 35/62 n. W. beschleunigt. Im Blutbild 60% Hb 
und Leukoeytose yon 10800. Im lumbalen Liquor anfangs 38,4 rag% GesamteiweiB 
und 1/a Zellen, zuletz~ 48 rag% und 0/3 Zellen. ErhShte Werte der ]~iweil]relationen 
und tiefe Linksausf~llungen der Kolloidkurven im Sinne yon Paralysekurven. 
Liquorzueker (56 rag%)im Verg]eieh zum Blutzueker (92 rag%) unauff/~ktig. Im 
Eneephalogramm geringe Erweiternng des li. Seitenventrikels und Verbreiternng 
der Subarachnoidealr~ume. 

Verlau/. Versehleehterung des Allgemeinzustandes, Nahrungsaufuahme immer 
sehwieriger. Z. hielt die Speisen lange im Mund ohne zu sehlueken. DiD sp~rlichen 
seelisehen ~uBerungen versiegten vSllig, bestehen blieb ein Zwangslaehen. 4 Woehen 
vor dem Ted traten Temperaturen zwisehen 38 ~ und 39 ~ C auf. Das Kind wurde 
unrein, schmierte mit Kot und Urin. Kurz vor dem Exitus bestand ansgesproehener 
Marasmus. [Inter profusen Sehweil]ausbr/ichen und Temperaturen bis 40~ 
Exitus am 30. 9. 1953. I~[edikation yon Penicillin (9,6 mega) und Aureomycin haste 
keinen EinfluB auf das Krankheitsbfld. 

Bei der I-Ih'nsektion fiel eine deutliche Blutftille der meningealen Gef/iBe auf, 
auf Frontalseheiben ein Hervortreten der Gef/iBquersehnitte. 

Histologische Untersuchung. Uber dem Frontalhirn geringe bindegewebige Ver- 
diekung der weiehen HH~ute und leiel~te diffuse Infiltriernng mit Lymphoeyten, 
Plasmazellen und vereinzelten Makrophagen. Die Rinde erseheint in ihrem Aufbau 
unver~ndert. Die Nervenzellen sind zum grSl]ten Teil unauff~llig, andere zeigen 
das Bfld mannigfacher Ver/~ndernngen. Man sieht im NlSsL-Praparat kleine 
Vaeuolen im Zelleib, deren Inh~lt sich nieht dargestellt hat, man finder gesehrnmpfte 
Zellen mit kleinem, pyknotisehem Kern und korkzieherartig gewundenen Fort- 
satzen, ~erner gebl~hte Zellen mit groBem, blassem Kern. SchlieBlich sind ~n um- 
schriebenen Stellen Nervenzellen zu beobaehten, deren Kern erheblieh gebl/~ht 
erscheint. ])as Kernk6rperchen ist an den Rand gedrangt und liegt oft in einer Aus- 
buehtung des Kerns. Das Chromatin finder sieh in einer d/innen Schicht unmittelbar 
an der Kernmembran. Der restliehe Kerninhalt hat sieh bei der NlSSL-F/~rbung 
nieht dargestellt, mi~ HH~malaun-Eosin f~rbt er sieh homogen r6tlieh an. Im Cyto- 
plasma dieser Zellen finden sich h/~ufig kleine Vaeuolen, in denen sieh ein Inhalt 
aueh mit der HE-F&rbung nieht n~ehweisen ls In  anderen Zellen f/illen die Ein- 
schliisse nur ~/a des Kernes ~us (Abb. 1). Die Gli~ in der Rinde ist stark diffus 
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gewuehert. In allen Sehiehten zahlreiehe St~bchenzellen, gesehwo]lene Oligoden- 
droglia und grebe Astroeyten. Gliast~rnehen, -rosetten und -kn6tchen kommen eben- 
falls zahlreieh vet. Die herdfSrmigen Gliawueherungen treten jedoch gegen/iber 
den diffusen zurtiek. Perivaseul/~re Infiltrate, vorwiegend aus Plasmazellen bestehend, 
sind selten. Keine regressivenVer/~nderungen an denPlasmazellen. Im subeortiealen 
Marklager starke diffuse Gliaproliferation. St/~bchenzellen treten hier gegeniiber 
progressiven Formen der Oligodendro- und Astroglia zur/iek. In st/~rker befallenen 
Gebieten, so besonders im Bereich der ersten Frontalwindung finder man subcorti- 
eal zahlreiehe, zum Tell gro~e GliaknOtehen, die vorwiegend aus Oligodendroglia 

Abb. 1. Intranucle~ire Einschlfisse in Nervenze]len der fron~alen Rinde. H~malaun-Eosin. 
Vergr. 1500:1. 

bestehen und eine Nekrose umsohlieBen. In einzelnen sind im Zentrum noch Reste 
yon Ganglienzellen zu erkennen. Daneben trifft man aueh auf kompakte KnStehen, 
die sioh zumeist aus St~behenzellen zusammensetzen (Abb. 2). GefiiJ]abh~ngigkeit 
dieser KnStehen wird h/~ufig beobaehtet, ist abet nioht die Regel. Die perivaseul~ren 
Infiltrate sind an diesen Stellen dichter, ausgedehnter und zahlreieher. Um die 
meist weiten Gef/~l]e erseheint das Grundgewebe etwas aufgeloekert. An den Ge- 
f~Ben selbst beobachtet man nur ganz vereinzelt eine Verquellung der Wand. Ein 
Exsudat lie] sich fi~rberisoh nioht darstellen. In Riohtung auf das tiefe Marklager 
deutliehes Abnehmen der Ver/~nderungen an Quantit/~t, jedooh keine bemerkens- 
werte qualitative Wandlung. 

In den iibrigen Regionen des GroBhirns sind die Ver~nderungen ebenfalls quali- 
tativ gleieh, lediglich intranucle~re EinschluBkSrperohen in den Ganglienzellen 
sind an keiner Stelle mehr anzutreffen. Am Temporalpol und im Bereioh der Zentral- 
region in der Rinde und subeortioal besondere H~ufung der GtiaknStehen und 
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Sti~rke der diffusen Gliaproliferation. Nach occipital geringffigige Abnahme der 
Ver~nderungen. Hier trifft man subcortical auf grol3e, nackte Gliakerne, die an 
ALZHEI~Et~ II-Zellen erinnern. Im tiefen ~arklager  nur centroparietal stgrkere 
entzfindliche Ver~nderungen. 

Abb. 2. Verschiedene Formen der GliaknStchen. ~TISSL, Vergr. 700 • 5/6. 

Die Inselrinde ist in gleieher Weise wie die Temporalrinde erkrankt. Auch nn 
Bereieh der Capsula extrema, des Claustrum und der Capsula externa deutliehe ent- 
ziindliehe Ver~nderungen, qualitativ dem fibrigen Prozel3 entsprechend. Putamen, 
Nucleus eaudatus und Globus pallidus sind weniger befallen. Im Putamen bestehen 
die Gliakn6tehen vorwiegend aus diehtge]agerten St~bchenzellen, w/ihrend sic sich 
im Claustrum und in der Capsula externa meis~ aus 01igodendrogli~ zusammen- 
setzen. In  der inneren K~psel nimmt der im ganzen geringftigige entztindliche 
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ProzeB nach caudal etwas zu. Dcr Thalamus ist bei geringer Betonung des medialen 
Kernes stgrker befallen, ohne dab jedoch die Intensitgt der Rinden- nnd Mark- 
vergnderungen erreicht wiirde. Kein Untergang nervSsen Parenchyms. In  den 
hypothalamischen Formationen, in der Briicke und in der Medulla oblongata stSBt 
man immer wieder auf  diffuse Herd- und Gliawueherungen und auf vorwiegend 
plasmace]luli~re Infiltrate, doch hat  der Prozel~ deutlich an Intensit~t nachgelassen. 
Die Gang]ienzellen der Substantia nigra, die selbst nicht vom entziindlichen ProzeB 
verschont ist, sind pigmentarm. In  der Brticke st~rkere entzfindliche Ver~nderungen 
im Full, w~hrend in der Haube KnStchen und Infiltrate selten si%ld. 

Abb. 3. Gliastrauchwerk und Gliakn6tchen in der iVlolekularsehicht des Kleinhirns. ~iSSl~, 
u 200:1. 

Im Kleinhirnmark und im Nucleus dentatus nur vereinzelt GliaknStchen. Die 
Pul~Kil~JE-Zellen sind zum Tell fiber weite Strecken ausgefallen, ihre Forts~tze 
in der Molekularschicht durch ein ausgedehntes, dichf~s und diffuses Strauch- 
werk ersetzt. An anderen Stellen erkennt man untcr fleckf6rmig akzentuierten 
meningealen Infiltraten ein streifenfSrmiges Gliastrauchwerk. Gelegentlieh kommen 
in der Molekularschicht aueh OliaknStchen vor (Abb. 3). 

Markscheidenbfldcr lassen in allen Regionen umschriebenc Entmarkungshcrde 
vermissen. Man finder nut  stcllenweise subcortical eine geringffigige Auflockerung 
der Markzungen, besonders temporal. In  IffAvnrinde und )/[arldager finden sich •ett- 
kSrnchenzellen nut  perivascul~r. Eine st~rkere Fasergliose ist an keiner Stelle zu 
erkelmen, doch trifft man occipital auf mehrere groBe faserbildende Gliazellen. 
In  den CAzAL-Prgpal'aten sieht man mit  deutlicher occipitaler Betonung in den 
unteren Rindenschichten und im ~ngrenzenden Mark massenhaft grebe Astrocyten 
mit  unregelm~fiig gefbrmtem Zelleib und zahlreichen gewundenen FOl'ts~tzen. 
Der Kern vieler Zellen ist an den Rand gedrgng~ und buchtet  sich deutlieh vor 
(Abb. 4). Zum tiefen Marklager hin nehmen diese Zellen ziemlich plStzlich an Zahl ab. 
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Das Riickenmark konnte aus ~uBeren Griinden in diesem und im zweiten Falle 
nioht mituntersucht werden. 

Zusammen]assung. Der bei der Klinikeinweisung 9~2j~hrige Junge 
wurde etwa 14/]2 Jahre vor der Aufnahme dadureh auff~llig, dab er selbst 
in der Hilfsschule nieht mehr mitkam and sehwierig zu erziehen war. 
Vier Monate vor der Aufhahme traten BewegungsstSrungen auf. Neuro- 
logiseh fand sich ein gemischt pyramidal-extrapyramidales Bild und 
psychisch eine erhebliehe Demenz im Sinne einer Verlangsamung aller 

Abb. 4. Gewucherte Astrocyten im subcorticalen lVlarklagcr occipital. CAJat~, Vergr. 600 x 5/6. 

seelisehen Augerungen, schlieglieh das Bild einer Enthirnungsstarre. Es 
t ra ten charakteristische, an allen Extremit~tten rhythmisch ablaufende 
Hyperkinesen auf. Der Liquor War mit einem GesamteiweiB yon 48 mg-% 
und Kolloidkurven vom Para]ysetyp stark pathologisch ver~ndert. Das 
Blutbild zeigte auger einer mgBigen Anemic eine Leukocytose, die Blut- 
senkung war beschleunigt. Unter  zunehmendem Marasmus und Tem- 
peratursteigerungen mit profusen SehweiBausbriiehen verstarb der Junge 
nach aehtwSehiger station~rer Behandlung. 

Anatomiseh finder sich ein erheblicher entziindlicher ProzeB, dessert 
Merkma]e eine starke diffuse und kn6tehenf6rmige G]iawucherung, eine 
plasmacellul~r-]ymphocyt/~re perivaseul~re Infiltration, sowie die Auf- 
lockerung des Grundgewebes um einzelne Gef~l]e darstellt. Der ProzeB 
ist im subcortiealen Marklager am stiirksten, hat aber Rinde und tiefes 
Marklager nicht versehont. Am deutlichsten befallen ist die Zentralregion. 
Eine weitere Akzentuierung finder sieh am Frontal- und Temporalpol. 
Der bemerkenswerteste Befund an den Ganglienzellen ist die Darstellung 



Uber die subakute sklerosierende LeukoeneephalRis. 57 

eosinophiler intranuele~rer  EinsohluBk5rperchen an  umschr iebenen 

Stellen der f ronta len  I~inde. I n  den S tammgangl ien  ist der ProzeB im 
ganzen geringffigiger ausgepr~gt, i m T h a ] a m u s  erf~hrt er eine nochmalige 
Be tonung  u n d  in  welter caudaler l~ichtung n i m m t  er wieder deut l ieh ab. 
Folgen yon  Kreis laufs tSrungen f inden sieh n u t  im Kleinhirn ,  we zahl- 
reiche PURKI~a E-Zellen ausgefallen sind. Der Markscheidenuntergang ist 
unbedeu tend  und  beschr~nkt  sich auf  eine stellenweise diffuse Lieh tung  
im subcort iealen Marklager. E ine  st~rkere Fasergliose findet sich nicht ,  
doch werden mehrere faserbildende Gliazellen beobachtet .  Auffallend 
s tark dagegen ist die plasmatisehe Wucherung  der Astroglia mi t  deut-  
richer oecipitaler Betonung.  

2. Roswitha O., geb. 8.5. 1946, bei der Klinikaufnahme 7 Jahre und 4 Monate 
alt. Sic wurde uns yon der Kinderldinik Aachen 1 wegen Verdachts auf Encephalitis 
eingewiesen. 

Aus der Familienanamnese ist erw~hnenswer~, dab ein Bruder des Vaters seit 
dem 14. Lebensjahr an epileptischen Anfiillen leidet. 

l~aeh Angaben der Mutter waren Verlauf der Schwangerschaft, der Geburt und 
der frfihkindliehen Eutwicklung normal. O. lernte mit 18 Monaten laufen und sehr 
sp~t spreehen. Noeh mit 6 Jahren, als sie zur Schule kam, sprach sic unvollst~ndig. 
AuBerdem war der Mutter aufgefallen, da~ das Kind im Alter yon 4--5 Jahren 
kleinere Auftr&ge besser behalten konnte als mit 6 und 7 Jahren. 

Als S/iugling an Milehschorf erkrankt und mit 6 Jahren an Wasserpocken. 
Im Mai 1953 sei das Kind plStzlieh in sich zusammengesaekt und zu Boden ge- 

sttirzt, habe sofort wieder aufstehen kSnnen und auch wieder gesprochen. Keine 
Kr/impfc, keine eindeutige BewuBtseinsstSrung. Die Anf~lle h/itten sich bis zu 
6 und 7real t/~glieh wiederholt. Sonst habe das Kind nicht geklagt. 

W~hrend der ersten 3 w6chigen Beobaehtung in der Kinderklinik Aachen kormte 
ein wesentlieher kSrperlich-neurologischer Befund nicht erhoben werden. Das Kind 
war langsam, umst/indlich, eine Versts sehwierig. Bei tier zweiten Aufnahme 
einen Mortar sp/~ter standen psyehisehe Ver~nderungen im Vordergrund. Der Ge- 
siehtsausdruck war ratios, bei der Aufforderung etwas auszufiihren, vergaB das 
Kind den Auftrag w~hrend tier Ansffihrung und bliekte ratios um sich. Einfache 
Gegenstande wie Auto, Bleistift, Brille wurden nieht benannt. Es stand ratios in 
Ecken herum, sehnalzte ab und zu mit der Zunge oder lutschte am Finger. Keine 
spontanen ~uBerungen, auch auf Befragen keine Antwort. Stuhl und Urin lieB es 
unter sich. Es entwickelte sich ein Rigor an allen Extremit~ten mit allgemein leb- 
haften Reflexen. Im Liquor 98/3 Zellen und 95 rag% Zueker. Im Eneephalogramm 
geringe Erweiterung des Ventrikelsystems ohne Verlagerung. 

Zwisehen dem zweiten und dritten Aufenthalt in der Kinderklinik Aachen traten 
zu ttause zwei generalisierte Krampfanf/ille ohne ZungenbiB und Einn~ssen auf. 
W/ihrend des Anfalls Verdrehen der Augen naeh oben. 

Beim dritten Aufenthalt in der Kinderklinik Aachen war der Allgemeinzustand 
sehon stark reduziert. Das Kind war amimisch, nur ab and zu zeigte es ein 1ceres 
L/tcheln. Nach vorgehaltenen Gegenst/~nden wurde unsicher gegriffen. Es lag teil- 
nahmslos im Bert, starrte an die Deeke and stieB zuweilen eigenartige Laute aus. 
Es zitterte gelegentlich mit Itanden und FiiBen, li. mehr als re., die Augen waren 

1 Herrn Chefarzt Dr. JOVCK danken wit f/lr die freundliehe Uberlassung des 
Krankenblattes. 
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dabei nach oben verdreht. Stuhl und Urin liel~ es unter sich. Seit dem ersten 
Krampfanfall konnte es nieht mehr stehen. 

Bei der Aufnahme in unsere Klinik war O. deutlieh bewuBtseinsgetrfibt, ~ul~erte 
spontan niehts, reagierte aber auf Reize mit Blickwendung und sohwachen Abwehr- 
bewegungen. 

Be/und. Reduzierter Allgemeinzustand. An den inneren Organen kein krank- 
halter Befund. Temperaturen um 38 ~ C, Puls 120 Schl~ge/min. 

Neurologisch. Keine Schmerz~ul3erungen beim Beklopfen des Kopfes, kein 
Meningismus. Geruoh und Gesehmack nicht prfifbar, Sehverm6gen anscheinend 
intakt, nicht sieher zu beurteilen. Keine Stauungspapille. Konstante, krampfartige 
Blickwendung beider Aug~pfel nach re. oben, zeitweilig ticartige Lidbewegungen. 
Pupillen rund, geringgradig different, Liehtreaktion ausgiebig. Zeitweflig wurden 
vorgehaltene Gegensti~nde fixiert. In  Endstellung bei Fixierung ]eichter Nystagmus. 
Cornealreflexe beiderseits gut ausl6sbar. Der Gesiehtsausdruek war leer, in nn- 
regelm~l~igen Abst~nden liefen im Bereich der gesamten Gesichtsmuskulatur myo- 
klonische Zuekungen 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 Berfihrung und passiver Bewegung versti~rkte. Tonus aller Extremit~ten erhSht, 
li. Rigor vorherrsehend, re. eine m~Bige Spastizitat. Physiologische Reflexe ge- 
steigert, an den Beinen kloniseh mit geringer Betonung der re. Seite. Inkonstanter 
BA]3r~SKI re. BDR sehr lebhaft, mit geringer Differenz zuungunsten der re. Seite. 
Auf Aufforderungen wurden kleine Bewegungen ausgeffihrt. O. lieB sich verh~ltnis- 
m~Big leicht ffittern. Nach einem generalisierten Krampfanfall traten rhythmisohe, 
blitzartig ablaufende, alle Extremit~ten betreffende Zuekungen auf, die bis zum 
Tode in wechselnder Intensit~t beobachtet werden konnten. Blutsenkung nieht 
besehleunigt. Im Blutbild Leukocytose yon 13100, Vermehrung der Stabkernigen 
auf 12% bei 19% Lymphocyten. Im lumbalen Liquor GesamteiweiB yon 38 rag%, 
2/3 Zellen und tiefe Linksausf~llung der Kolloidkurven. Liquorzueker 30 rag%, 
Blutzucker 61 rag%. Der Allgemeinzustand verschleehterte sieh, Temperatur- 
steigerungen fiber 40~ verbunden mit starken Schwei~ausbrfichen, die durch 
Pyramidon nur voriibergehend zu beeinflnssen waren. In den letzten Tagen ver- 
loren sieh die rhythmischen Hyperkinesen, die extrapyramidale Tonussteigerung 
nahm dagegen erheblieh zu. Eine Behandlung mit Penicillin konnte das Krankheits- 
bfld nieht bessern. Am 12. Tag nach der Aufnahme Ansteigen der Temperatur auf 
41,5 ~ C. Unter starken profusen SehweiI~ausbrfichen und Verschleehterung der 
Atmung trat der Tod ein. 

Hirnsektion. AuBer einer deutliehen Blutffille der meningealen Gefg~e und 
Vortreten der Gefi~l~querschnitte auf Frontalseheiben mal~'oskopisch keine Be- 
sonderheiten. 

Bei der histologischen Untersuchung erscheinen fiber dem Frontalhirn die 
weiehen Iggute zar~. Subarachnoideal fleckfSrmig Plasmazellen und Lymphocyten. 
Die Rinde, deren Arehitektonik gut erhalten ist, wird diffus yon gewueherten gliSsen 
Elementen, unter denen St~bchenzellen iiberwiegen, durchsetzt. Diese Gliapro- 
liferation ist jedoeh erheblich geringer als im ersten Fall. GliaknStchen und peri- 
vasale Infiltrate sind se]ten. Die KnStchen bestehen auBen aus Stgbehenzellen 
und innen vorwiegend aus Oligodendroglia, die Icerivasalen Infiltrate vorwiegend 
aus Plasmazellen. Die Ganglienzellen erscheinen unauffgllig, l~nr gelegentlieh trifft 
man Zel]en an, deren Kern gesehrumpft und an den Rand gedrgngt ist. Das Plasma 
hat sich zum gro~en Teil bei der NISSL-Fgrbung homogen blau angefgrbt. ~lSSLsche 
Granula sind nur noeh am Rande der Zelle zu erkennen. Eosinolohile Einsehlfisse 
sind nieht naehzuweisen (Abb. 5). 
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Gliawucherung und perivasculire Infiltrate nehmen subcortical zu. Gliakn6tchen 
sind aber auch bier selten. Zeiehen eines st/irkercn 0dems werden iiberall vermif~t, 
lediglich eine geringffigige Auflockerung des Grundgewebes um einzeine Gef/~Be ist 
zu erkennen. Das tiefe Marklager ist nur geringfiigig am entziindlichen ProzeB 
beteiligt. 

Die Gliaproliferation in der temporalen l~inde entspricht den] Befund im Fron- 
talhirn. Eine besondere Bevorzugung des Pols wird vermiBt. Ganglienzellver/~nde- 
rungen sind noch seltener als frontal. Parietal Zunahme der subcorticalen Glia- 
wucherung, auch Infiltrate und 
GliaknStchen sind h/iufiger. 

Occipital Verinderungen in 
den weichen Hiu t en  und in der 
Rinde geringer als in den anderen 
l~egionen. Gliawucherungen wet- 
den besonders subcortical ange- 
troffen. Im Gegensatz zu den 
anderen Hirnabschnitten ist occi- 
pital auch das tiefe Marklager 
miterkrankt. Neben diffusen 
Gtiawucherungen stSBt man auf 
verschieden grol]e GliaknStchen, 
besonders in der Umgebung des 
Hinterhorns. 

Der Befund in der Inselrinde 
entspricht dem des Temporal- 
hirns. Gliakn5tchen werden ver- 
mil3t. In  der Capsula extrema 
st/~rkere Gliaproliferation und 
Zunahme der Infiltrate; Glia- 
kn6tchen aber auch hier selten. 
Im Putamen, Pallidum, I~ucl. Abb. 5. Nervenzellver~nderung, Rinde frontal. NISSL, 
caudatus, in der /~uBeren und Vergr. 1350:1. 
inneren Kapsel trifft man nur 
wenig eindruck.svolle Ver~nderungen an, die in ihrcr Qualitat nicht yon den oben 
besehriebenen abweichen. Deutliche diffuse Gliawucherung im Balken. Der Thalamus 
ist in seiner Gesamtheit wieder st/irker yon dem entziindlichen ProzeB ergriffen, 
insbesondere der laterale Kern. Im rostralen Thalamuskern vereinzelt geschrumpfte 
Ganglienzellen. Das Corp. LuYsi ist frei, in den hypothalamischen Formationen sind 
Ver/~nderungen unbedeutend. Im Mittelhirn, in der Briicke und in der Medulla 
oblongata trifft man an verschiedenen Stellen einzelne Gliakn6tchen und geringe 
plasmacellul~re Infiltrate. In  der Br~cke sind die Ver/~nderungen vorwiegend im 
FuB zu beobachten. 

W/~hrend Rinde und Mark im Kleinhirn nur wenig befallen sind, nimmt die 
meningeale Infiltration stellenweise st/~rkeres Ausmal] an. Folgen yon Kreis- 
laufstOrungen sind im ganzen Gehirn nieht anzutreffen. Der Befund an den Mark- 
seheiden und der Fettabbau entsprechen dem ersten Fall. In  den ~oLzm~-Bfldern 
sieht man wcsentlich zahlreicher als im ersten Fall besonders im subcorticalen 
Marklager occipital faserbfldende Gliazellen, so dab stellenweise das Bfld einer 
]ockeren 1%sergliose resultiert. Die Ver~nderungen, die sioh in den CiJAL-Pripa- 
raten darbieten, sind weniger eindrucksvoll, lediglich occipital und parietal erkennt 
man einzelne plasmatisch gewucherte Astroeyten mat weib verzweigt~n Fortss 
An den Achsenzy]indern finder sich in beiden F/~llen kein krankhafter Befund. 
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Zusammen/assung. Ein bei der Klinikeinweisung 7~t/~ Jahre altes 
Mgdehen bekam etwa 5 Monate vor ihrem Tode mehrmals tgglich anfa]ls- 
ghnliche Zustiinde, bei denen es plStzlieh zusammenfiel, nicht krampfte 
und nieht bewugtseinsgestSrt war. Der Mutter war allerdings sehon ein 
Jahr vorher eine deutliche tIerabsetzung der Merkfghigkeit aufgefallen. 
Im weiteren Verlauf der Kranldaeit ste]lten sich aphasische und aprakti- 
sche StSrungen ein, das Kind wurde zunehmend apathiseh und verlang- 
samt. Nach einem generalisierten Krampfanfall konnte es nicht mehr 
stehen. Es entwickelte sich raseh eine Demenz. In der Kinderklinik 
Aachen wurden im lumbalen Liquor 98/3 Zellen festgestellt. 

Bei der Aufnahme in unsere Klinik war das Kind bewuBtseinsgetrfibt, 
gu~erte spontan niehts nnd reagierte auf lgeize mit Blickwendungen nnd 
schwachen Abwehrbewegungen. Die neurologische Untersuchung ergab 
ein gemischt pyramidal-extrapyramidMes Bild mit ttyperkinesen, teils 
myoklonisehen Charakters, teils in Form eines halbseitigen Tremors und 
spgter aueh in Form blitzartig ablaufender Zuckungen. Der Liquor war 
bei einem GesamteiweiBgehalt yon 33,6 mg-~o, 3/3 Zellen nnd tiefen 
Kolloidkurven vom Paralysetyp stark pathologisch vergndert. Unter zu- 
nehmender Verschlechterung des Allgemeinzust&ndes nnd Temperatur- 
steigerung mit starken SchweiBausbriichen verstarb d~s Kind. 

Die mo1,phologischen Ver~inderungen gleichen in der Qualitiit und 
Lokalisation weitgehend denen des ersten Falles, in ihrer Intensit~t sind 
sie jedoch deutlieh geringer. Intranuclegre eosinophile Einsehlul3kSrper- 
ehen werden vermil~t. Die meningeale Infiltration nimmt fiber dem 
Kleinhirn fleckfSrmig stgrkere Ausmage an. Ein weiterer Unterschied 
gegenfiber dem ersten Falle besteht in dem Naehweis zahlreicher faser- 
bildender Astrocyten besonders occipital, so dab stellenweise das Bild 
einer leichten Fasergliose resultiert. 

Die beiden Erkrankungsfglle zeigen eine auffallende Ahnlichkeit der 
Anamnesen, der klinischen Symptomatologie und des Verlaufs. In beiden 
Fiillen handelt es sieh um Kinder, die Entwicklung der Erkr~nkung ist 
subakut, zuniichst langsam, dann rascher fortschreitend; ohne MSglich- 
keit der therapeutisehen Beeinflussung fiihrt das Leiden schlieglich 
zum Tode. Der Beginn ist dutch psychisehe Auffiilligkeiten gekennzeich- 
net, es folgen apraktisehe und agnostische StSrungen, extrapyramidale 
Ityperkinesen isolierter und komplexer N~tur, rigorartige und sp~stische 
Tonuserh6hungen treten auf; der psychische Verfall schreitet rasch fort 
und ffihrt schlieBlich zu einer vollstiindigen Demenz. Vor dem Tode treten 
in beiden Fgllen erhebliehe vegetative StSrungen auf und ein Marasmus 
wird immer deutlicher. 

Symptomatologie und Verlauf unserer Fglle stimmen weitgehend mit 
Merkmalen fiberein, wie sie VAS BO~AE~T, MACKnN U. LHE~NITTE, 
SEIT~LBE~GE~ U. a. ffir das Krankheitsbfld der subakuten sklerosierenden 
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Leukoencephalitis (s.s.L.-e.) als charakteristisch herausgestellt haben. 
Eine Zuordnung unserer Erkrankungsf~lle zu der s.s.L.-e, erseheint uns 
daher gerechtfertigt. Es soll jedoch an dieser Stelle nicht er5rtert werden, 
inwieweit der klinisehe Befund mit der Symptomatologie bei ande- 
ran Encephalitiden, insbesondere der Paneneephalitis (PETT~-D5Ri~G) 
identisch ist, da dies in anderen Publikationen sehon ausffihrlieh ge- 
sehehen ist (P~Tn,  KALM, L~S.RMITT~ U. a.). Lediglich einige Bemerkun- 
gen fiber den Verlauf der Erkrankung bei den yon uns beobaehteten 
Kindern seien angeffigt. 

Da zu Beginn der Erkrankung uncharakteristisehe psyehisehe Ver- 
~nderungen 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 eigentliehen Erkrankung zu werten ist, 
erseheint fraglich. Sicher aber kann das Versagen in der Hilfsschule als 
krankhaft  angesehen werden, da sieh gleiehzeitig Erziehungsschwierig- 
keiten bemerkbar maehten. Sieht man in diesen Auff~lligkeiten die 
ersten Symptome der Krankheit  so betr~tgt die Dauer etwa 1 ~  Jahre. 
Bei O. muI~ der Begilm der Erkrankung in einem deutlichen I~aeh- 
lassen des Ged/s und der Merkf/~higkeit sehon vor der Ein- 
sehulung erbliekt warden, so dab aueh bier eine Krankheitsdauer yon 
etwa 1�89 Jahren resultiert. Welm in der Literatur gelegentlich fiber 
kfirzere Verlaufszeiten berichtet wird, so kann das unter anderem seinen 
Grund in der Schwierigkeit haben, den Beginn der psyehischen Ver~nde- 
rungen anamnestiseh zu erfassen. Es mu$ dabei berficksichtig$ werden, 
dab in einem einfachen h~usliehen Milieu, besonders welm die Kinder sich 
vorwiegend selbst fiberlassen sind, feinere Ver/s im Gesamt- 
verhalten oder StSrungen der geistigen Entwieklung lange Zeit fibersehen 
werden. Auftretende Fehlhandlungen, die teils ihre Ursache in aprakti- 
schen StSrungen haben kSImen, tells durch eine Abstumpfung des ethi- 
schen Empfindens bedingt sein dfirften, warden yon den Eltern oft als 
Unarten oder charakterliehe Ver/s aufgefaBt und so behandelt. 
Meist ffihrt erst - -  wie aueh in unsern F/~llen - -  das Auftreten yon Be- 
wegungsstSrungen zum Arzt. Zu diesem Zeitpunkt sind die psyehischen 
Ver/~nderungen in der l~egel sehon welt fortgeschritten und es dfirfte 
daher oft sekwierig sein, ihren Beginn zu erfahren. 

Die Formen der auftretenden BewegungsstSrungen sind mannigfaltig, 
wie dies aueh KAT~ sehon betont hat. W/s bei Z. lokalisierte Be- 
wegungsstSrungen im rechten Arm ~uftraten, kam es bei O. bald zu 
komplexen Hyperkinesen, anfalls/~hnliehen Zust~nden mit Tonusverlust 
und genera]isierten Krampfanf/~llen. Wie welt hier eine anlagem/s 
ictaffme Komponente mitspielt - -  ein Bruder des Vaters leidet seit dam 
14. Lebensjahr anKrampfanf /~ l len-  muff dahingestellt bleiben. In diesem 
Zusammenhang sei daran erinnert, dab in einem Falle yon LEONHAI~D die 
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Schwester des Kranken an Anfallen lift. Das Auftreten generalisierter 
Krampfanfalle ist jedoch bei der s.s.L.-e, nich~ ungewShnlich. 

Neben der weitgehenden _~hnlichkeit der neurologischen und psychi- 
schen Beftmde, stimlnten auch einige Laborbefunde iiberein. So fanden 
sich in beiden Fallen eine Leukocytose im Blutbild und Paralysekurven im 
Liquor bei mai~ig erhShtem GesamteiweiSgehalt. Bemerkenswert ist, dab 
bei O. vier Monate vor dem Tode eine ZellzahlerhShung yon 98/3 im 
Liquor gefunden wurde. Da auch bei zahlreichen in der Literatur er- 
wahnten Fallen im Beginn ZellzahlerhShungen beschrieben werden, daft 
angenommen werden, dab im Verlaufe der Erkrankung auch passager 
eiu meningitisches Syndrom besteht. 

Zu den charakteristischen Symptomen der s.s.L.-e, gehSrt, wie bereits 
erwahnt, der mit grol~er l~ege]maBigkeit eintretende Marasmus, den wir 
auch in unsern beiden Fallen beobachten konnten. Sicherlich spiel~ hier 
die Erschwerung der Nahrungsaufnahme eine Rolle, aber sie erklart ihn 
nich% allein, denn auch bei sorgfaltiger ktinstlicher Ernahrung schreitet 
der k6rperliche Verfatl rasch fort, wie wir besonders im Falle Z. beob- 
achten konnten. In diesem Zusammenhang drangt sich der Vergleich der 
s.s.L.-e, mit der heute nut noch selten zu beobachtenden juvenilen Para- 
]yse auf, bei der ein ahnlicher Marasmus in den moisten Fa]]en eintritt. In 
einze]nen Stadien kSnnen beide Erkrankungen klinisch ohne Hflfsun~er- 
suchungen fast nicht zu trennen sein. Als entscheidend muB der Ausfa]l 
der Wassermannschen Reaktion im Liquor angesehen werden; delm ein 
positiver Ausfall ist unseres Wissens bei der s.s.L.-e, noch nicht beobach~ 
tet worden. Auch der wesentlich langere Verlauf der juvenilen Paralyse 
laBt bei geniigend ]anger Beobachtungszeit eine Unterscheidung beider 
Krankheitsbilder zu. Dennoch hubert beide Erkrankungen aul3er dem 
Marasmus noch andere gemeinsame Symptome, insbesondere die psychL 
schen Ver~nderungen. Wenn man nun beriicksichtigt, dab bei der 
juvenilen und der progressiven Paralyse der entztilldliche anatomische 
Prozel~ vorwiegend in der Hirnrinde angetroffen wird, bei der s.s.L.-e, da- 
gegen im 1V[arklager, so darf man annehmen, dab es ffir einzelne klinische 
Symptome yon untergeordneter Bedeutung ist, ob ihnen eine Schadigung 
odor ZerstSrung der Hirnrinde zugrunde ]iegt oder ob das IViark inMitleiden- 
schaft gezogen und damit die Verbindung yon Rinde und subcorticalen 
Zentren gestSrt oder unterbrochen ist. In beiden Fallen resultiert klinisch 
das Bild einer Enthirnungsstarre (apallisches Syndrom von Kt~Tsc~Mm~). 

Die _~_hnlichkeit zahlreicher Symptome der s.s.L.-e, und der juvenflen 
Paralyse, aber auch der progressiven Paralyse des Erwachsenen legt den 
SchluB nahe, therapeutisoh in Analogie zur Ma]ariabehand]ung bei der 
s.s.L.-e, eine Fieberkur zu versuchen, zumal alle anderen thorapeutischen 
MaBnahmen bisher erfolglos gebliebon sind. Eigene Erfahrungen fehlen 
jedoch. 
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Die zusammenfassende Betrachtung der p~thomorphologischen Ver- 
~nderungen beider F~lle li~ftt ebenso wie der klinische Befund zahlreiche 
Merkmale erkennen, die eine Einordnung in die s.s.L.-e, ermSglichen. Wir 
mSchten diese Besonderheiten kurz zusammenfassend aufz~hlen : 

1. Der entzfindliehe l~ besteht aus diffuser und herdfSrmiger Glia- 
proliferation, aus perivaseul/iren Infil traten und 5dematSsen Ver/inde- 
rungen in der Umgebung der Gef/~fte. 

2. Die Ver/~nderungen sind am st/~rksten im subcorticalen Marklager 
und gehen auf die Rinde einerseits und das tiefe Marklager andererseits 
fiber. Sie nehmen nach caudal deutlich ab. 

3. I m  Vergleich zur Intensit~t  und Ausdehnung des entzfindlichen 
Prozesses ist der Parenchymuntergang gering. 

4. I m  subcorticalen Grau ist der Thalamus am stis befallen, im Him.  
stature sind die Ver~nderungen in den ventralen Abschnitten akzentuiert. 

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

Ein diskreter Fe t t abbau  finder sich in beiden F/~llen. 
Es muf3 jedoch in Ubereinstimmung mit  VAN BO~AE~T, S~IT~LBERG~I~ 

U. a. betont werden, daft keine der erw/~hnten Besonderheiten spezifiseh 
ist und die Diagnose daher nur bei Berficksichtigung des Gesamt- 
befundes gestellt werden kann. Dieser Gesamtbefund, der sich zusammen- 
setzt aus Qualit/it, Intensit/~t und Lokalis~tion der Ver/~nderungen, ist 
aber in beiden F/~llen recht charakteristisch. Verschiedene Einzelheiten 
unserer Befunde bedfirfen noch einer weiteren Besprechung: 

I m  Falle Z. konnten wir an verschiedenen Ste]len der frontalen Rinde 
intranucle/~re EinschluftkSrperchen in Ganglienzellen naehweisen. Sie 
f/~rbten sieh mit  H/~malaun-Eosin rStlich an und fiillten den grSftten Tei] 
des Kerns aus (Abb. 1). In  ihrer Form und Anordnung st immen sic mit  
mehreren der yon DAWSON, BRAIN, GREENFIELD U. I~USSEL, M_4]LAM[UD, 
HAYMAKER U. PINKERTON beschriebenen und abgebildeten ,,inclusions 
bodies" fiberein, yon andern unterscheiden sic sich ]edoch durch das 
Fehlen eines hellen Hofes. B~AI~r GRV, E N ~ L D  U. RUSSEL halten die den 
Kern vollst/~ndig ausfiillenden KSrperchen ffir welter fortgeschritten und 
/~lter ats die mit  he]lem Hole. M ~ $ ~ ,  MACKEN U. HESS, DUBOIS, VAN 

BoGA~a$ u. LHER~ISWE haben ebenfalls intranucle~re EinschluftkSrper- 
chen gefunden in F/~llen, die yon ihnen auf Grund der fibrigen Ver~ 
/~nderungen als s.s.L.-e, aufgefal3t wurden. 

W/~hrend B z ~  u. Mitarb. (1948) den Unterschied zwischen der s.s.L.-e, und 
der subakuten Einschlul]kSrperchenencephalitis herausstellen - -  in ihren F/~llen war 
vorwiegend die graue Substanz erkrankt-- h~lten MARTr~T und Mitarb., vA~ BeGAE~, 
DuBoIs und MStarb., W~GARTE~ U. SEITELBEl%GER U. a. die Einsehlul~k6rperehen 
al]ein nicht fiir das Kennzeichen einer besonderen Erkrankung. Auch Fo~EY u. 
Wr~L~Ws betonen die Verwandtsehaft ihrer F&lle yon Einschlu~kSrperehen- 
Encephalitis mit der s.s.L.-e. Der ldinische Verlauf und der anatomische Befund 
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der yon DAwson, IYI~r.A~IVO und MAtarb., B~Ar~ trod iY[itarb, u. a. beob~chteten 
Erkrankungsf~lle waren keineswegs einheitlich. Abgesehen yon der Tatsache, dab 
es sich bei allen F/~llen um entztindliche Ver~nderungen handelte, waren ihnen 
anatomisch nur die EinschluBk6rperchen gemeinsam. Wenn man auBerdem beriick- 
sichtigt, dab mehrere F/~lle sowohl klinisch als auch morphologisch bis auf die Ein- 
schliisse mit der s.s.L.-e, weitgehend identisch sind, so wird die Auffassung yon 
SEITEL~E~O~ verst/~ndlich. SEITEL~gGE~ sieht in den EinschluBk6rperchen 
,,nicht mehr als einen Hinweis auf die wahrscheinlich virale Genese der Affektion" 
und lehnt eine ,,Vermischung differenter Krankheitsbflder nur auf Grund dieses 
Kriteriums" ab. LHEI~I~TE schliel]t jedoch yore Vorkommen der Einschlu/~- 
kSrperchen bei der s.s.L.-e, nicht unbedingt auf eine virale Gonese der Erkrankung, 
sondorn h/fit es auch ffir m6glich, dab StSrungen des Zellstoffwechsels diese Ein- 
sohlfisse produzieren k6nnen. 

W i t  f anden  die  in t ranucle / i ren  Einschlfisse n u t  an  wenigen um-  
schr iebenen Stel len der  f ron ta l en  R i n d e  und  ihre Zahl  war  ira Vergleich zu 
den  fibrigen VerEnderungen  so unbedeu tend ,  dab  wi t  in  ihnen n ich t  den 
f/i t  die K r a n k h e i t  cha rak te r i s t i schen  Befund  erb l icken kSnnen,  zumal  der  
k l in ische  Ver lauf  und  die  f ibrigen morphologischen  Ver/~nderungen sieh 
gu t  in das  Bfld der  s.s.L.-e,  e inordnen  ]assen. W i t  mSch ten  uns aus diesen 
Grf inden der  Auffassung SV, IT]~LBE~GE~S U. a. anschlieBen. 

W e i t e r h i n  is t  in unsern  F~l len  das  Feh len  einer  st/~rkeren E n t m a r k u n g  
bemerkenswer t .  W e n n  aueh  die gliSse R e a k t i o n  in den  meis ten  Fi~llen yon  
s.s.L.-e, in e inem MiBverh~ltnis  zum Ausf~]l de r  Marksche iden  s teht ,  so 
i s t  doeh  eine ausgedehnte ,  wenn  aueh unvo]lst/~ndige und  unschar f  be- 
begrenz te  subcor t ica le  E n t m a r k u n g  bei  dieser  E r k r a n k u n g  sehr  h~ufig. 
Das Feh l en  einer  st/~rkeren E n t m a r k u n g  s te l l t  daher  n ich t  die  Regel  dar ,  
sehlieBt a b e t  da rm die  Diagnose  einer  s.s.L.-o, n ich t  aus, wenn - -  wie auch 
in  unsern  F~l len  - -  der  diffus entzf indl iche Prozel~ an  den cha rak te -  
r i s t i schen SteUen anzutref fen  ist.  Auf  diesen S~chverha l t  h a t  j f ingst  
vA~ B o ~ A E ~  hingewiesen.  

Das gleiche wie ffir den  l~arkscheidenausfa] l  gi l t  auch  ffir d~s Feh len  
eh~er Faserg l iose  in unserem Fa i l  Z. v ~  B O ~ E R ~  h a t  ebenfal ls  f iber 
solche F/~lle be r i eh te t  und  be ton t ,  dab  Feh len  oder  Vorhandense in  einer  
s t~rkeren  Faserg l iose  ffir d ie  Diagnoses te l lung  n ich t  aussch laggebend  sei 
und  vor  ahem n ich t  m i t  d e r  Daue r  der  E r k r a n k u n g  in Zusammenhang 
stehe.  Aueh  ira Fa l ]e  Ang. yon  KERSTIN~ und  im Fa l le  yon  P~_~g~zq~ 
war  fase rb i ldende  Glia  nur  sel ten anzutreffen.  F fir diese Besonderhe i t  g ib t  
mSg]icherweise der  Befund  der  CA$M~-Pr~parate eine Erk l~rung.  I-Iier 
f anden  wir  im Fa l l e  Z. s t a rk  gewucher te  A s t r o c y t e n  m i t  langen,  weir  ver-  
zweigten  l%r t s~ tzen  und  of tmals  an  den  t~and gedr/~ngten K e r n e n  (Abb. 4). 
Ob diese Gebi lde  m i t  den  im NzssL-Pr/~par~t b e o b a e h t e t e n  A ~ z ~ E ~  I I  
~hnl ichen Zellen iden t i seh  sind, df irf te  zweifelhaf t  sein, da  wir  die  groBen 
K e r n e  in ihnen n ich t  beobach t en  konnten .  Auch  andere ,  yon  Bozq~O~F 
mi tge te i l t e  Besonderhe i t en  der  A ~ z ~ E ~ E ~ - I I  Zellen ira CAzXL-Pri~parat 

f a n d e n  sich nicht .  
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Das Auftreten dieser plasma~iseh gewucherten Astroglia ~rit~ im Falle 
0.,  bei dem oooipi{al eine leich~e Fasergliose besteht, deutlich zurfick. 
MSglicherweise besteht zwisehen beiden l~eaktionsformen der Glia eine 
Weehselbeziehung in dem Sinne, dab es entweder - -  und dies in der 
Regel - -  zur Bildung einer Fasergliose kommt oder aber zu einer plas- 
matisehen Wueherung. K~,~STI~G konnte im Falle Sehl. ein ghnliches 
Verhalten beobaehten. Woven diese verschiedenartige i~eaktion der Glia 
abhgngt, vermSgen wir nieht zu entscheiden. Als spezifisoh ffir die 
s.s.L.-e, karm weder das eine noch das andere Verhalten angesehen 
werden. So beobaehtete P ~ , ~ s  z. B. eine plasmatische Wueherung der 
Astrogli~ bei einem Fall yon Phosphorvergiftung, otme dal~ im gleiehen 
Falle eine Yasergliose naehgewiesen werden konnte. 

Es ist abet nicht nur die Erkli~rung der Genese der Fasergliose oder 
der plasmatischen Astrocytenwucherung bei der s.s.L.-e., die Schwierig- 
keiten bereitet. Auch die ausgedehnte, diffuse Proliferation der iibrigen 
gliSsen Elemente, auf die immer wieder hingewiesen wird, ist unseres 
Erachtens noeh nicht befriedigend gedeutet worden. 

K~ffcKE hat  in diesem Zusammenhang auf 5dematSse Ver~nderungen 
hingewiesen und die s.s.L.-e, in die Gruppe derjenigen entzfind]ichen 
Erkrankungen des Zentralnervensystems eingereiht, bei denen eine serSse 
Exsudation yon wesentlicher pathogenetischer Bedeutung erscheine. Er  
konnte in einigen seiner Beobaehtungen ,,deutliche 1)ermeabfliti~ts- 
stSrungen der Gef~l~e mit herdfSrmiger und diffuser Exsudation eiweil~- 
reicher Flfissigkeit in die Marksubstanz nachweisen" und glaubt, da[~ 
auch in den fibrigen F~llen bei Fehlen st~rkerer Infiltratbildung, bei 
Feststellung eines Markschwundes und einer Fasergliose an den Ablauf 
einer serSsen Entzfindung zu denken sei. van  BOGAE~T h a t  sich dieser 
Ansicht angeschlossen. 

Markschwund und Fasergliose sind als Fo]gen eines entziindiichen 
0dems oder eines Exsudates wohl bekannt. ScI~oLz hat darauf 1949 in 
einer ausffihrlichen Studio hingewiesen. Er  konnte zeigen, dal3 als Folge 
des Austrittes eiweiBreicher F]fissigkeit ins Gewebe die Markscheiden 
zuerst gesch~digt werden und zugrunde gehen, dann die O]igodendroglia 
regressive Ver~nderungen zeigt, w~hrend die Astroglia progressive 
Formen aufweis~ nnd die Nervenze]len weitgehend versehont bleiben. 
Er  wies ferner darauf bin, dal~ die proliferative l~eaktion der Makro- und 
Mikroglia das AusmaI~ des reparat~ven ]~edarfs fibersteige. Ebensosehr 
betonte er aber, da~ der Begriff der serSsen Entzfindung an das Vor- 
handensein eines eiwei[3reichen Exsudates und an die/ri~hzeitige Sch~di- 
gung der Markscheiden gebunden sei. Diese Bedingungen sind aber in 
unseren F~llen wie auch in mehreren Beobachtungen anderer Autoren 
(KERsTING, VAN BOGAERT) nicht erffillt. Es ist unseres Erachtens nicht 
mSglich, in den F~llen yon einer frfihZeitigen Sch~tdigung der Murk- 

Arch. f. 1)sychiatr. u. Z. Neut., ]~d. 193. 5 



66 F. GEINEI~T und N. IK%nLER: 

scheiden zu sprechen, in denen die Geringffigigkeit des Markschwundes 
in so eklatantem Gegensatz zu der lebhaften diffusen und herdfSrmigen 
gliSsen Reaktion steht. In diesen Fiillen ist as durchaus berechtigt anzu- 

�9 nehmen, daI~ die gliSsen Elemente vor den Markscheiden entwedar auf 
ein f/s nicht nachweisbares eiweiSarmes Exsudat  oder aber un- 
mittelbar auf eine seh~digende Noxe reagiaren. Beide MSglichkaiten sind 
aber mit dem Begriff der serSsen Entzfindung im Zentralnervensystem 
nicht zu vereinbaren. 

Zum SchluB mSchten wir noch auf den Ausfall zahlreiehar PC~KI~JE- 
Zellen des Kleinhirns und das Auftreten aines entsprechendan Strauch- 
warks im Falle Z. eingehen. Bai Berficksichtig~mg der Qualit~t dieser 
Ver/s is~ es am n/~ehstliegenden, sic a]s Folgen funktionellar 
KreislaufstSrungen aufzufassan. Solche Kreislaufs~Srungen und ihre ana- 
tomisehen Folgen sind bei der s.s.L.-e, im Gegensatz zu anderen Ence- 
pha]itiden, insbesondere der Encephalitis japonica selten. M5glicherweise 
haben diese StSrungen ihre Ursache in den erheblichen Ver/~nderungen 
im tt irnstamm, die ja im Falle Z. wesentlich st~rkar waren als im Falle O. 
Auch die kurz vor dem Tode aufgetretenen, offenbar zan~ral bedingten 
RegulationsstSrungen, besonders dar hohe Temperaturanstieg, weisen in 
diese Richtung. 

Zusammenfassung. 
Es wird fiber zwei Kinder berichtet, die an subakuter sklerosierendar 

Leukoeneephalitis arkrankten und nach l~ j / ih r iger  Krankheitsdauer 
varstarban. Zu Beginn der Erkrankung standen psychische VerKnde- 
rungen im Vordergrund, sparer t ra ten Hyperkinesen, rigorartige und 
spastische TonuserhShungen und im zweiten Falle auch generalisiarte 
Krampfanf~]le auf. Vor dam Tode bestand das Bild einer Enthirnungs- 
starre. Anatomisch land sich ein entzfindlicher ProzaB, der die weiBe 
Substanz bevorzugte und yon den Hemisphi~ren nach caudal abnahm. 
Charakteristisehe ~erkmale  dieses Prozesses waren diffuse Gliaprolifera- 
tion, G]iakniitehen, perivaseul/~re Infiltrate und geringe Auflockernng des 
Grundgewebes um die Gefi~l~e. Die Entmarkung war sehr sp/~rlich, eine 
leichte ~asergliose konnte nur im zweiten Falle nachgewiesen warden. 
Im ersten Falle fanden sich in der frontalen Rinde eosinophile intra- 
nucle/~re Einschlul~k6rperchan in ~arvenzellan. 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 ~f~m]iehkeit des klinischen Brides mit der 
juvenilen Paralyse erwi~tmt. 

Die EinsehluBkSrperehen werden nieht als Kennzeichen einer be- 
sonderen Krankheitsform angesehen, da sie gegenfiber dan fibrigen Ver- 
~nderungen deutlich zurfiektreten. Da ein eiwefl]reiches Exsudat  und ein 
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f r f ihze i t iger  M ~ r k s c h e i d e n u n t e r g ~ n g  n i c h t  n a c h z u w e i s e n  waren ,  k a r m  de r  

Begr i f f  de r  serSsen E n t z f i n d u n g  a u f  d ie  b e i d e n  F~l le  ke ine  A n w e n d u n g  

f inden.  

W e i t e r e  E i n z e l h e i t e n  des  a n a t o m i s c h e n  B e f u n d e s  w e r d e n  abschl ie l ]end  

besp rochen .  
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