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Die nachs tehende  Beobach tung  gib* uns GelegenheiL au f  einen 
P r o b l e m k o m p l e x  einzugehen,  der  seit  e twa 1 � 8 9  J a h r z e h n t e n  s t a rk  dis- 
ku t ie r t ,  einer  K1LLrung aber  nur  wenig n~Lher gebrach t  worden  ist.  D a  wir  
die At io logie  der  uns hier  in teress ierenden Panencepha l i t i den  n ich t  
kennen,  s ind Klass i f iz ierungsversuche vor]iiufig auf  ana tomische  und  
kl inische Ta t saehen  angewiesen.  E r s t e ren  v e r d a n k e n  diese Encephal i t i s -  
formen ihren Namen .  Bei  dem derze i t igen  S tande  unserer  Kenn tn i s se  
wird es vor  al lem d a r a u f  ankommen ,  durch  de ta i l l i e r te  Beschre ibung  
kl inisch wie ana tomisch  ausre ichend un te r such te r  Fi~lle das  Ausgangs-  
ma te r i a l  zu mehren,  das  einer spi~*eren zusammenfassenden  B e t r a c h t u n g  
dienl ich sein kann .  

Auszug aus der Krankengeschichte. 29 Jahre al~er Ggrtner. In der Vorgeschichte 
ist nur die Entfernung eines Blasenpapilloms in LumbManaesthesie im April 1952 
erw~hnenswert. Mitre Juli 1952 anfallweises Auftreten yon Drehsehwindel, Erbre- 
ehen, Kopfsehmerzen und Geruchssinnest~usehungen. Bei der Aufnahme im Marien- 
hospital Diisseldorf am 26. 7. wurde eine ErhShung der ZelleiweiBwerte im Liquor 
(siehe Tabelle), eine mi~gige Leukocytose yon 8900, Temperaturen yon 37,6--37,8 ~ ax. 
und eine geringe konstante PulserhShung auf 90--100/mffi festgestellt. In den fol- 
genden Wochen traten AugenmuskelstSrungen auf. Der Kranke, schon zu Beginn 
der Erkrankung wesensver~ndert, gereizt und verstimmt, war jetzt zeitweise ver- 
wirrt und desorientiert. Mitte August generalisierter Krampfanfall. Unter der 
Diagnose unklare Encephalitis am 8.9. Verlegung in die IL Medizinisehe Klinik 
Dtisseldorf. In dieser Zeit bereits ]eicht kaehektischer Zustand mit atrophiseher 
Muskulatur und trockener sehuppender Naut. Es waren ein starker asystematiseher 
Schwindel, ataktisehe StSrungen und eine Bliekl~thmung bei unver/inderten Liquor- 
befunden festzustellen. Psyehiseh vSllig desorientiert, starker Rededrang, Euphorie, 
zunehmend benommen und delirant. Dennoch zeitweilig anspreehbar, beantwortete 
Fragen, vermochte kleine gechenaufgaben zu 10sen. Am 16. und 23.9. je ein 
weiterer general. Krampfanfall. Erstma]ig jetzt ticartige Nyperkinesen in der li. 
Hand, Anfang Oktober aueh langsame rhythmisehe Zuekungen im li. Daumenballen, 
eigenartige Mitbewegungen und sti~ndige Spannung der Gesiehtsmuskulatur. 

* g e r r n  Prof. Dr. W. SeHOLZ zum 65. Geburtstag in Verehrung gewidmet. 
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Bei der Aufnahme in die L~ndesheilanstalt und Nervenklinik Diisseldorf-Grafen- 
berg kachektiseher A11gemeinzustand, inkontinent, Temperatur um 38 ~ Puls 124/rain. 
Neurologiseh Blickparese naeh beiden Seiten, PupillenstSrungen, Unverm6gen 
durchzuhusten. Sprache artikulatorisch gest6rt, klol~ig, mit literalen Paraphasien. 
Starker rhythmiseher Waekeltremor des Kopfes bei Drehung und Zuwendung. 
Leichter Intentionstremor beim FNV. Ruckartige Hyperkinesen der ]i. Hand, 
choreoathetotische und myoldonische BewegungsstSrungen im 2. und 3. Finger li. 
Ataxie vor allem der oberen, weniger der unteren Extremit~ten. Radius-PR. re ~ li., 
BDI~ beiderseits nieht sieher ausl6sbar, Ful3klonus re. ~ li., BABI~SKI und Gordon 
beiderseits positiv. VSllig desorientiert, Aufmerksamkeit nur zeitweise erregbar, 
Perseverationen, Verkennen yon Personen. Vor allem nachts delirantes Bild und 
psychomotorische Unruhe; nestelte am Bettzeug, wi~lzte sich bin und her, sang laut 
vor sieh bin, schlief kaum. Lag am Tage meist mit zusammengekniffenen Augen- 
lidern da. H~ufiges Giihnen und starker Speichelflu~; dabei wurde der Speiehel in 
eigentiimlicher Weise zwischen den Zahnen bin und her geschlfirft. Trotz des Zu- 
standes war zeitweise spraehliche Verst~indigung mSglich. Am 26.10. general. 
Krampfanfall, am folgenden Tage Ansteigen der Pulsfrequenz, dauerndes Wiirgen 
und Erbreehen, bulbi~re Sprache, kaum mehr fixierbar. Am 29.10. mehrere Anfiille. 
Am folgenden Tage starb der Kranke in einem Status epileptieus. 

Zusammen/assung des Krankheitsverlau/s. 
Ein 29jahriger Mann erkrankt Mitte Juli 1952 mit Drehschwindel, 

Erbrechen, Geruchssinnestauschungen, Kopfschmerzen und zunehmen- 
der Wesensanderuug. Bei der Untersuchung werden zunachst nur deut- 
liehe Liquorveranderungen und eine geringe Erh6hung der Puls- und 
Temperaturkurve festgestellt. Im Laufe des August generalisierter 
Krampfanfall, Blickparesen, OrientierungsstSrungen und delirante Zu- 
stande, im September ataktische StSrungen, starker asystematischer 
Schwindel und ein Ko~sAKowartiges psychisches Syndrom bei zunehmen- 
der BewuBtseinstriibung. Im linken Arm werden wenig aufdringliche 
extrapyramidale Hyperkinesen beobachtet. Ende Oktober treten bulbare 
und andere Hirnstammsymptome immer starker hervor, unter anderem 
Hustensehwache, artikulatorische SprachstSrungen, Steigerung der Puls- 
frequenz, SpeichelituB, Kachexie, grober Wackeltremor des Kopfes bei 
Zuwendung. Pyramidenzeichen bleiben gering. Unter sti~ndiger Ver- 
sehlechterung tri t t  der Tod naeh einem Gesamtverlauf yon etwa 
3�89 1Vionaten in einem Status epileptieus ein. 

Allgemeinselction (Ob.-Med.-Rat Dr. EICHLER) : 
Hyperiimie der Lungen mit einem kleinen knotigen Herd im li. Unterlappen. 

Schlaff dilatiertes Herz. Odem und Stauung der Leber. Roter Infarkt der l~ilz, 
Hyperi~mie und Stauung beider Nieren. Leiehte Erweiterung des li. Nierenbeckens. 
Katarrhalisch-eitrige Cystitis bei leiehter Balkenblase. 

Hirnselction (Institut fiir Neuropathologie der Univers. Bonn) : 
Makroskopisch leichte Verdiekung und Triibung der weiehen Hi~ute. Im Bereich 

des re. Ammonshornes Verwisehung der normalen Struktur und Her~bsetzung der 
Konsistenz; ahnliche, aber weniger ausgesprochene Veri~nderungen aueh li. an 
gleicher Stelle. 
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Es werden an Celloidinschnitten aus versehiedenen ttirnregionen F/~rbungen 
naeh NISSL, HEIDENt~AIN, VAN GIESON, MASSON, PERDRAU uxld m i t  H~matoxylin- 
Eosin, am Gefriersehnitt Fett- und Markscheidenf/irbungen, Gliafaserdarstellungen 
naeh HOLZEE und Impr/ignationen nach CAJAL, BIELSCHOWSKY und LEVADITI ans- 
gefiihrt. 

Mikroskopischer Be/und. 
Intensiver entzfind]icher ProzeB im gesamten Gehirn, vorwiegend jedoeh der 

grauen Substanz, mit starken Gef~l~infiltraten und dichten diffusen und knStchen- 
fSrmigen Gliawucherungen. Vielfaeh fast rein plasmacellulgre Gef~Binfiltrate durch- 
setzen die ganze Gef/~l~wand und oft noeh diffus das angrenzende Hirngewebe 

Abb. 1. NISSL-Pr/iparat. 5:[ittlere VergrSl3erung, Nucl. amygdalae. Dichte reihenfSrmige Infiltration 
der Geflil3w/inde (a) und des angrenzenden Hirngewebes (b) mit Plasmazellen. Zahlreiche proto- 

plasmatische Astrocyten (gem~istete Glia) bei (c) schattenhaft erkennbar. 

(siehe Abb. 1). l%inde stellenweise dicht yon sti~bchenf6rmigen ttortega-Zellen durch- 
setzt (Abb. 2). Starke Wuchernng der Astrocyten in Rinde und subeorticalem 
Marklager mit gem/isteten Zellen und Gliarasen, ebenso der Oligodendroglia. Ge- 
misehte Zusammensetzung der oft recht groBen GliaknStchen aus Hortega-Zellen, 
Astrocyten, Plasmazellen und Lymphocyten. H/~ufig sind r~umliche Beziehungen zu 
Capillaren und Venolen feststellbar. Ganglienzellen tells stark alteriert, teils aus- 
gefallen. Man bemerkt Schwellung von Zelleib und -kern, Zellverfliissigung in 
allen Stadien, Zellsehattenbildung und eine oft besonders hochgradige Vacuolisation 
des Zelleibs. Keine Einsehlul3kSrperchen. Eisenf/~rbungen ergeben keinen fiir Para- 
lyse typischen Befund. Keine Darstellung yon Spiroch/~ten naeh LEVA])ITI. 

Weiche H/~ute an Konvexit~t und Basis mittelstark, aber mehr fleckf5rmig 
infiltriert und stellenweise fibrSs verdickt. Die Infiltrate zeigen eine gewisse 5rtliehe 
Abhi~ngigkeit yon dem darnnter liegenden RindenprozeB. Aueh einstrahlende infil- 
trierte Gef/~l~e. Der Intensitat naeh bleiben die meifingealen Ver/~ndernngen stets 
hinter dem Rindenprozel] zurfiek. Hirnrinde quantitativ unterschiedlieh betroffen. 
Insgesamt nehmen die entziindliehen Ver/~nderungen yon frontal naeh occipital zu 
und sind an der Basis st/irker als an der Konvexitat. Frontal vereinzelte perivas- 
eul/ire Infiltrate in der Rinde besonders orbitaler Windungen, seltener im subcor- 
ticalen Marldager. Letzteres zeigt eine deutliche diffuse Gliavermehrung und einige 
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GliaknStehen: In der Zentralregion nimmt der Proze$ nur wenig an Intensit/~t zu. 
Subcortieal um die Gef~9e reichlieh lipoides Pigment, das keine Eisenreaktion gibt. 
In der oeeipitalen Rinde fleekfSrmig angeordnete hoehgradige entzfindliehe Ver- 
anderungen; subcorticales Mark dagegen schwaeh beteiligt. Nur sehr geringe ~ark- 
seheidenliehtung; Fettabbau oder sichere Gliafaservermehrung fehlen. Rindenband 
stellenweise stark gelichtet. Noch sehwerere Ver~nderungen im Tempora]lappen, wo 
1. Sehl/~fenlappenwindung in der Tiefe der SyLwsehen Furche (ebenso opereulare 
Stirnhirnwindungen), T 3, T4, G. hippoeampi und Nuel. amygdalae betroffen sind 

Abb. 2. NIssL-Priiparat. Starke Vergrtil~erung. Occipitallappen. Dichte Infiltration der Iiirnrinde 
mit gewucherter Hortega-Glia (St~ibchenzellen), /ihnlich w~e bei progressiver Paralyse, bei (x). 

(Abb. 1). Plasmazellen zeigen hier 5fters vacuolige Degeneration oder Mehrkernig- 
keit. Beide Ammonsformationen und angrenzende Windungen sind bis etwa auf die 
Kuppe yon T 8 stark ver~ndert (Abb. 3). Hier besonders starke Vaeuolisation der 
Ganglienzellen, die maulbeerf6rmig oder in eine einzige groBe Blase umgewandelt 
sind; andere stark gebl/~ht, mit randsti~ndig verdr~ngtem Kern, ~hnlieh der pri- 
m/~ren Reizung NiSSLS, wieder andere geschrumpft. Endblatt, Subieulum und T~ 
stark gelichtet. Im SOMMERschen Sektor sind alle Nervenzellen untergegangen. Hier 
aueh ein st~rkerer mobiler Fettabbau, ein geringer fixer Abbau in den angrenzenden 
unteren Temporalwindungen, nicht dagegen im zugeh6rigen Marklager. Starke 
5dematSse Durchtr/inkung des Gewebes; im Masson-Pr. gelegentlich blal3-bl/~uliche 
krfimelige Substanz in den erwei~erten Gef/~13r/~umen nachweisbar. Vielfach ist die 
Rinde Status-spongiosus-artig aufgeloekert. Im angrenzenden Marklager nur leieh- 
tere entzfindliche Ver~nderungen neben einer sehwachen diffusen Entmarkung. Im 
HoLzER-Pr/iparat sehr diskrete Gliafaservermehrung. 

Starke entztindliehe Ver/~nderungen ferner in der ebenfalls geliehteten Inselrinde, 
der Capsula extrema, externa und dem Claustrum. Striatum nahezu ausgespart 
mit Ausnahme mediobasaler Teile des Put~mens. Mittelstark betefligt Septum 
pellucidum, Pallidum und Basalkerne. In H6he der MamillarkSrper, wie schon in 
rostralen Abschnitten des ttirnstammes, basale und ventrikelnahe Anteile bev0rzugt 
(Abb. 4), so der mediale Thalamuskern, die FoRELschen Felder, die Zona incerta 
und erheblich der Nucleus ruber. In der Zona reticularis der Subst. nigra Gefiil~- 
infiltrate, GliaknStchen und Ganglienzelluntergang. In der Zona compacta dagegen 
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kein Untergang yon Nervenzellen oder ein gliSser Transport yon Melanin, aueh nicht 
in tieferen Etagen. Corpus Luys nur in Randgebieten betroffen; lateraler und rostra- 
ler Thalamuskern bleiben frei, dagegen im lateral ansehlieBenden Stratum retieu- 
]are wiederum einige Infiltrate und Gliakn6tehen. Geringe Ver~nderungen zeigt das 
Corpus mamillare. Caudalwgrts ganz iiberwiegend dorsale Absehnitte des Hirn- 
stammes befallen: Mitte]hirnhaube, periaqu~tductales Grau und der Boden des 
4. Ventrikels, we der Prozel3 haltzumaehen scheint. In der HShe der Pyramidenbahn- 
kreuzung nur noch ganz vereinzelte dfinne Gefg~infiltrate. In dem gesamten Bereich 

Abb. 8. NISSL-Prgparat. LupenvergrSl~erung. Schwere entzfindliche Ver~ndcrungen im basalen 
Schl5fenlappen. A Ammonshorn. Graue Substanz Yon zahlreichen GlJakn6tchen (a) und Geffil]- 
infiltraten (b) durchsetzt. ~3bergreifen auf das subcorticale Marklager (c). Starkc Ganglienzellichtung 

bei (d), die die ttindens~ruktur vcrwischt erscheinen lafit. 

hoehgradige Astrogli~wucherungen und diffuse Markseheidenliehtung, jedoeh keine 
siehere Gliafaservermehrung. Einzelne Fettk6rnchenzellen diffus im Gewebe. Die 
Briiekenkerne zeigen nut sehr geringe Ver~nderungen. Dagegen sind die Oliven 
starker betroffen und besonders re. (in Abb. 5) perlschnurartig yon groBen Glia- 
knStehen durehsetzt, w~hrend die andere Seite eine erhebliche Ganglienzelliehtung 
aufweist. Diffuser Nervenzelluntergang ohne Bevorzugung bestimmter Kerngebiete 
auch am Boden des 4. Ventrikels. Im Kleinhirn besehrgnken sieh die entztindliehen 
Vergnderungen auf den Nuc]. dentatus. 

Zusammen]assung des histopathologischen Be/undes. 
Es handel t  sich um einen die graue Substanz  bevorzugenden ence- 

phal i t ischen Prozel~, der durch massive racist plasmocyt~re Gefgl~- 

Arch. f. Psychiatr. u. Z. ~Neur, Bd. 193. 12 
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infiltrate sowie diffuse und kn51behenf6rmige Gliawueherung im gesamten 
Gehirn ausgezeiehnet ist. Die sehwersten Ver~nderungen finden sieh 
temporal und occipital, in InseMnde, Claustrum, Nuel. amygdMae, 
Septum pellueidum, Pallidum, mediMem Thalamuskern, Nuel. ruber und 
Subst~ntia nigra, Mittelhirnhaube, Boden des 4. Ventrikels und Nuel. 

Abb. 4, NIssg-Priip~rat. 13bersiehi,. Stammg~nglien. med. Th, lat. Th  medialer und lateraler Tha- 
lamuskern;  HI u. He FoRgLsehe Felder; Z. inc. Zona ineerta;  mare Corpus mamillare;  ~'ub Nuel. 
tuber ;  nigr Substantia nigra;  L u  Corpus Luys. Beachte die Akzentuierung des Entziindungsprozesses 
in der Umgebung des 3. Ventrikels (x) und die Aussparung des lateralen Thalamuskernes und des, 

Corpus Luys (y). 

dentatus. In beiden Ammonshornformationen, temporalen Windungen, 
InseMnde, 0liven und anderen Stellen finden sieh zum Teil erhebliehe 
Ganglienzelliehtungen, im Ammonshorn aueh beiderseits eine symmetri- 
sehe, an eine Erweiehung erinnernde Gewebsdestruktion mit mobilem 
Fettabbau. Eine Markseheidenliehtung liegt nur an Often st~rkster 
Rindenvergnderungen vor, an denen der Proze8 aueh auf das subcortieMe 
Marklager tibergreift; eine ~bnorme Gliafaservermehrung fehlt durehweg. 

Der gesehilderte Proze8 hat nueh der Qu~litg~t der Vergnderungen trotz 
gewisser Abweiehungen groBe ~hnliehkeit mit der progressiven ParMyse, 
die nur dutch das Ergebnis der Eisenfgrbung, den fehlenden Spiroehgten- 
naehweis und den negativen Ausfall der serologisehen I:~eaktionen aus- 
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gesehlossen werden kann. Ebenso scheidet die Schlafkrankheit, die naeh 
SPI~LMEYE~ ein fast gleiehartiges Bild zeigen kann, nut  durch den ab- 
weiehenden klinischen Verlauf aus. SehlieBlich mug wegen der sehweren 
Hirnstammbeteiligung an eine Encephalitis lethargiea gedaeht werden, 
bei der ebenfMls die Qualit//t des feingewebliehen Substrates v611ig fiber- 

Abb. 5. NIssI~-Pr~iparat. LupenvergrSBerung. 3Iedulla. Ol Olivenband; Zahlreiche Gliakn6tchen (a) 
und Gef~Binfiltrate (b) in der tIaubenregion.  Ganglienzellausfall und GliaknOtehen im Olivenband (e). 

einstimmend sein kann. In ihren atypischen Formen kann sie fiber ihre 
gewShnliehen Manifestationsorte hinaus auf die Hirnrinde fibergreifen 
(MAm~ESGb'-BALoIS, SC~OLZ, W~IMA~, ZUCKEU). Besondere ~xhnlieh- 
keit hat  unsere Beobaehtung mit der W~IS~ANNS. Aueh dort ist der 
ProzeB Ms paralyseartig besehrieben mit sehr intensiven gliSs-mesen- 
ehymalen Infiltraten, GliaknStehen, reiehliehem Vorkommen yon teil- 
weise degenerativ ver~nderten Plasmazellen und starkem Parenehym- 
ausfall. Bezfiglieh der Lokalisation ist dort nut  das Striatum zus/itzlieh 
sehwer betroffen, w/~hrend die Ver/~nderungen in Ports und Medulla 
oblongata mehr zuriiektreten. Der differentialdiagnostiseh entseheidende 
Untersehied in der eigenen Beobaehtung ist das Fehlen des ffir die E. 
lethargiea pathognostisehen Zelluntergangs in der Zona eompaeta der 
Subst. nigra, der aueh im Falle WEIMA~S gefunden wurde. 

1 2 "  
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So wird unsere Aufmerksamkeit schon per exelusionem auf die von 
PETTE u. D6~I~G 1939 besehriebene einheimisehe sporadische Panence- 
phali~is hingelenkt, welche die Autoren mit der E. japonica und einer 
Reihe weiterer Virus-Encephalitiden und l~iekettsiosen zu einem panenee- 
phalitisehen Formenkreis zusammenfassen. Ihnen allen ist die Bevor- 
zugung der grauen Substanz, Ausbreitung im gesamten Gehirn und Vor- 
kommen yon GliaknStehen und Gef/~ginfiltraten gemeinsam. 

Mit dem Ausdruek paneneephal wollen PETTE U. DS~ING die Beteiligung der 
grauen und weil~en Substanz zum Ausdruek bringen. Neben der genannten subaeut 
verlaufenden Paneneephalitis (PETTE-D6RING) werden seit einigen Jahren weitere 
protrahiert verlaufende Eneephalitiden ungekl~rter ~tiologie, die sklerosierende 
Leukoeneephalitis (van BOGAERT) und die EinsehlugkSrperehen-Encephalitis (DAw- 
so~r beobaehtet. ])as Verh/~ltnis dieser 3 Eneephalitis-Formen zueinander ist zur 
Zeit noeh Gegenstand lebhafter Diskussion. Ein Teil der als Einsehlul~kSrperehen-E. 
besehriebenen F/~lle dttrfte mit der skleros. Leukoeneephalitis identiseh sein (vA~r 
BOGaE~T). Ob dagegen die Eneephalitiden vom Typ PETTE-DSRI~CG und van BO- 
GaE~T grundsatzliehe Versehiedenheiten aufweisen, wird uneinheitlieh beurteilt. 
PETTE U. KAL~ heben neuerlieh vor allem die klinisehen Gemeinsamkeiten hervor 
und sehen in den morphologisehen Eigenttimliehkeiten beider Formen nur,,Extreme", 
die dutch fliel3ende Uberg~nge verbunden seien. Va?r BOGAERT will die Bezeiehnung 
Paneneephalitis (bzw. diffuse Encephalitis) nut noeh fiir die akuten Formen vom 
Typ der E. japonica reserviert wissen. Er reehnet von den einheimisehen spora- 
disehen Fallen nut ganz wenige, etwa den Fall 3 von KERSTING dazu. Wesentliehstes 
Kriterium ist dem Verfasser die Bevorzugung der grauen Substanz. 

Naeh dem Vorausgehenden darf die eigene Beobachtung mit Reeht 
eine Panencephalitis genannt werden, als deren formale Kennzeiehen 
,,paneneephale" Ausbreitung des Prozesses, Bevorzugung der grauen 
Substanz und reiehliehes Vorkommen yon GliaknStehen hervorzuheben 
sind. Reeht enge Beziehungen bestehen, wenn wit japanisehen Autoren 
(KA?cEKO und AOKI, HaYASHI) und neuerlieh HAYMA~:ER und SABIne 
sowie vA~r BOGAERT folgen, zur E. japonica. Die Sehwerpunkte der 
Lokalisation des Prozesses sind fast identiseh mit denen des eigenen 
Falles. Besonders wesentlieh erseheint uns dabei der Befall des caudalen 
Hirnstammes, der bei der E. japonica die sehweren vegetativen und 
bulb~ren Symptome bedingt und aueh fiir unseren Fall eharakteristisch 
ist. Ubereinstimmend ist die Beteiligung des Schl/~fenlappens, der Insel- 
rinde, des Nuel. amygdalae, des Thalamus nebst basal davon liegenden 
Strukturen mit weiteren verstreuten Herden im ganzen Gehirn. Das 
Auftreten yon Parenehymsehgden ist auch bei der E. japonica gelgufig 
(l~indenerbleiehungen, Auftreten eines Status spongiosus der Rinde, kleine, 
rote und weige Erweichungen vorzugsweise im Striatnm). _~hnliche Ver- 
~nderungen finden sich in der eigenen Beobachtung. Damit haben wir 
eine Encephalitis vor uns, die yon der E. japonica morphologisch nicht 
mit Sieherheit abzugrenzen ist. Unter den bisher verSffentlichten hierher 
geh6renden europ/~ischen Beobaehtungen, die untereinander zum Tell 
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wieder reeht uneinheitlieh sind (siehe die vergleichenden iJbersichten yon 
BONttOFI% VAN BOGA]~I~T, MACKEN und L~IE~IITTE) zeiehnet sieh der 
eigene Fall jedoeh dureh einige Besonderheiten aus. 

Dies gilt vor allem fiir die Intensit~t der entzfindliehen tZeaktionen 
an Mesenehym und Glia. Bemerkenswert ist dabei die vielfach fast rein 
plasmaeellulare Infiltration der perivascul~ren R~iume, oft sogar der 
gesamten Gef/~l]wand und auch die diffuse Infiltration des Hirngewebes 
mit P]asmazel]en. Ebenso hochgradig sind die gli6sen Reaktionen. Die 
sehr zahlreichen GliaknStehen zeichnen sieh dutch ihre erhebliche Gr6Be, 
ihre aus allen Gliaelementen, Plasmazellen und Lymphocyten gemisehte 
Zusammensetzung und die vielfach deutliche GefiiBbeziehung aus. Sie 
werden in der grauen Substanz, weniger h~ufig im subcorticalen Mark- 
lager gefunden. An der diffusen Gliawueherung nehmen ebenfalls alle Glia- 
formen tell. Die Rinde ist stellenweise wie bei der progressiven Paralyse 
yon einer diehten St/~behenzellwueherung durchsetzt. (Abb. 2.) Die 
O]igodendroglia ist  vie]faeh subcortical stark vermehrt. Besonders aber 
f~llt die hoehgradige Wueherung der Astroeyten ins Auge, die in Rinde 
und angrenzenden Markanteilen als gemastete Glia oder als Gliarasen 
fiberall siehtbar wird (Abb. 1). Im Schrifttum differieren die Angaben 
fiber Qualit~it und Quantit~t der gli6sen Reaktionen sehr, so besonders 
beziiglieh Zahl und Gr613e der GliaknStehen. Die Beteiligung der Astroglia 
kann sehr gering b]eiben, sie kann aber aueh, wie in den F~llen yon BA?C- 
WAI~TI~, BO~ttOFF, PAAI~MA~N, PETTE, PETER U. a. erheblich sein. Nackte 
Astrogliakerne vom Typ A]zheimer II, wie BONHOFF in eineIn Falle 
beschrieb, sahen wir fast fiberhaupt nieht. 

Bedeutet zwar die Intensitgt der Entziindungsvorggnge an sieh nut  
ein quantitatives Merkmal, so seheint sie doeh den eigenen Fall aus den 
meisten anderen herauszuheben und wir mtissen offenlassen, ob sieh darin 
nieht mehr als ein bloB quantitativer Untersehied ausdriickt. 

Untergang and degenerative Sehadigung yon Ganglienzellen erreiehen 
ein stellenweise erhebliehes Ausmag. Neuronophagien sind, entgegen den 
ersten Beobaehtungen yon PETTE U. D61~ING, h~ufig. Nur selten sind in 
einem betroffenen Bezirk alle Nz. untergegangen, wie im SoMMm~schen 
Sektor beiderseits. Eine groBe Zahl, manehmal die tiberwiegende Zahl 
yon Nz. in den betroffenen Bereiehen, zeigt sehwere Ver/inderungen. 
Dazwisehen liegen immer noeh intakte Ganglienzellen. Trotz des Fehlens 
der iseh~misehen Ganglienzellver~nderung muB im Hinbliek auf den 
Nervenzelluntergang an den Pradilektionsorten in Ammonshorn und 
Olive Sauerstoffmangel als Ursache angenommen werden. Dariiber hin- 
aus l~13t das stellenweise hoehgradige 0dem mit spongiSser Auflockerung 
der Rinde aueh einen 0demsehaden in Erw~gung ziehen. Die vorgefun- 
denen Ganglienzellver~nderungen erinnern sehr an diejenigen, die ScRonz 
dureh ein RindenSdem verursaeht fand (s. 1.e. Abb. 14@ Da entziindliehe 
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Odeme vielfach aber nicht sehr eiweiBreich sind - -  eine f~rberisehe 
Darstellung der Odemfliissigkeit gelang im eigenen Falle nur gelegentlieh 
- -  und da wir zudem auch in weniger 6demreiehen Rindenbezirken 
erhebliehe Ganglienzellsch~den fanden, denken wir zus~tzlioh noch an 
einen primaren degenerativen Faktor. 

Hierin bestgrken uns weitere Beobaehtnngen aus der Literatur fiber eine zum 
Teil erhebliehe Ganglienzellbeteiligung an dem ProzeB. So sind in den FAllen yon 
P~TE~, WEaNE~, in F. 1 yon PETTE-KAL~r ubiquit~ire Nz.-Veranderungen im Sinne 
der akuten Sehwellung NmSLS beschrieben. Akute Zellveranderungen in Rinde und 
Hirnstamm ]iegen in dem Fall yon BODDAE~T U. ROLA~9 vor. Sehr schwere diffuse 
AusfMle mit makroskopisch siehtbarer Rindenatrophie weist der Fall 4 yon KErn 
STING auf. BA~WA~T~ berichtet fiber starken Nz.-Ausfall in Stirnhirnrinde und 
Brfickenkernen; aueh in der Beobachtung OssE~OrrS finden sich erhebliche 
degenerative Ver~nderungen an den Nervenzellen. Dagegen denken wit in Fallen 
mit ausgedehnten Erweiehungen (ZANDE~, HE~ER U. SI~rL, BONrrOFF) an hyp- 
oxydotisehe Gewebssch~den. 

Diese Angaben dfirften geniigen, um die Haufigkeit von Parenchymal- 
terationen bei hierher gehSrigen Fallen zu belegen. Die auf Grund der 
ersten Erfahrungen yon P ~ T ~  u. Db~I~G 1939 ge~uBerte Ansicht, das 
klinische Bild sei ,,ausschlieBlich und allein" der ,,Ausdruck eines reak- 
tiven abet nieht destruktiven Geschehens", trifft sicherlich fiir viele 
F~tlle nicht zu. Wir diirfen wohl auch in unserem Falle vermuten, dab 
ein groBer Teil der Parenehymschaden irreversibel ist. 

Die Verteilung der entziindliehen Veranderungen in unserer Beobach- 
tung laBt mehrere Schwerpunktbfldungen erkennen. Im Endhirn sind 
es in erster Linie Sch]~fenlappen, InselrJnde und Oceipitallappen, im 
Hirnstamm vor allem ventrikelnahe und basale Absehnitte. Es handelt 
sieh um einen in groBen Teilen kontinuierlieh zusammenhangenden 
ProzeB, tier hierin einem Fall yon Bo~Horr  /~hnlich ist. Der schwere 
Befall der Haubenregion steht im Gegensatz zu den meisten bisherigen 
Fallen. P~TTE hat gerade die st~trkere Beteiligung ventraler Absehnitte, 
vor allem der BriickenfuBkerne, als charakteristiseh hervorgehoben. Wie 
meist bisher bleibt im Kleinhirn der Proze$ auf den iNucl, dentatus be- 
schrankt. Im Bereich der Stammganglien f~llt alas scharfe Nebeneinander 
yon schwer veranderten und beinahe unbeteiligten Kerngebieten auf. So 
bleibt das Striatum fast ausgespart, ebenso der laterale Thalamuskern 
und das Corpus Luys (siehe Abb. ~). Die Falle der Literatur geben uns 
keine MSglichkeit, ffir bestimmte Kerngebiete eine besondere Vulner- 
abilitat zu erkennen. Das geht schon aus der vergleiehenden Ubersicht 
Bo~cHOrrS hervor. Auch die seitdem bekanntgewordenen Falle haben in 
dieser Hinsicht nichts Neues gebracht. Es wird nut immer wieder eine 
gewisse Akzentuation im Hirnstamm deutlich. Das Striatum aber ist - -  
wie sehon in den ersten Fallen yon P ~ T ~  u. D O ~ G - -  h~iufiger verschont. 
Ira Endhirn scheinen die Schlafenlappen besonders h~iufig beteiligt, so 
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in den F~llen von BALT~ASA~, KERSTI~G, M~LLER, OSSENKOPP, PETER, 
P~TT~, WOL~RA~ u. W~T~SC~. Die Akzentuation des Prozesses um die 
Ventrikelr~tume, die PETT~ bereits erw~hnt und die aueh im eigenen Fall 
deutlich ist - -  entsprechende Beobachtungen wurden ebenfalls bei der 
E. japonica gem~cht - -  kSnnte zu der Vermutung ffihren, der Liquor 
selbst spiele bei der Ausbreitung des Prozesses eine l~olle. Doch fehlen 
uns hierftir siehere Beweise. Ebenso i/~gt sieh die Lokalisation nieht mit 
dem Ausbreitungsbereieh bestimmter Gefs in Einklang bringen. 

I~iicksehauend kSnnen wit feststellen, dal3 die vorliegende Beobaehtung 
morphologiseh die Panencephalitis vom Typ P~TTE-DSI~I~ wegen der 
tiberwiegenden Lokalisation in der grauen Substanz, der reiehlieh vor- 
kommenden GliaknStehen und der starken Hirnstammbeteiligung trotz 
gewisser Abweiehungen in besonders reiner Form verwirklieht. Wit haben 
uns dabei vor a]lem an den yon PETTE U. D6t~INa 1939 besehriebenen 
Fallen orientiert und wollen in erster Linie diejenigen Beobaehtungen 
unter der urspriingliehen Bezeiehnui~_g ,,Einheimisehe sporadische Pan- 
encephalitis': rubriziert sehen, die dem Typus der E. japonica am n~ehsten 
kommen. Dies trifft ftir den gesehilderten KrankheitsfaI1 unbedingt zu. 

Dagegen ergeben sieh gegentiber der Leukoeneephalitis vA~ BOGAm~TS 
und der Einsehlugk6rperehen-E. yon DAWSON signifikante Unterschiede. 
Kern- oder ZelleinsehRisse wurden nieht gefunden. Die Beteiligung des 
Marklagers tritt stets gegentiber der Rinde zuriick. Markseheidenliehtung, 
Gliafaservermehrung und Fettabbau sind hier sehr gering. W/thrend bei 
der sklerosierenden Leuko-E. die Abnahme der Intensitat des Prozesses in 
eaudaler Riehtung auBerst charakteristiseh ist (LH~,I~IT~E), ist im eignen 
Fall der Hirnstamm besonders stark beteiligt. Unsere Beobaehtung stellt 
daher ein yon der sklerosierenden Leukoeneephalitis gut unterseheidbares 
histopathologisehes Syndrom dar, das aueh VAN BOGAERT in seiner 
jtingsten Darstellung Ms Typus der E. japonica anerkenn~. 

Im klinisehen Bild wiesen die sehon zu Beginn der Beobaehtung er- 
hobenen Liquorbefunde auf einen entztindliehen Prozel3 hin. Das sieh 
ziemlieh raseh entwiekelnde ,,eneephalitisehe" Bild gestattete aber keine 
Einordnung unter die bekannten Formen, aueh nieht unter die E. epi- 
demiea. 

Bereits intra vitam wurde wegen des uneharakteristisehen Beginns, des 
subakuten Verlaufes, der frfih einsetzenden Wesens~nderung, der extra- 
pyramidalen Bewegungsst6rungen bei nut geringen Pyramidenbahn- 
symptomen die Diagnose einer einheimisehen Paneneephalitis gestellt. 
Beim Vergleieh mit den F~llen des Sehrifttums boten sieh jedoeh manehe 
Besonderheiten. So war das Hervortreten vegetativ-dieneephaler und 
bulb~r-eerebellarer Erseheinungen auff/~llig, die als Ubelkeit und Er- 
breehen, Steigerung der Pulsfrequenz, h~ufiges Giihnen, Speiehelflul3, 
Sehlaflosigkeit, sehwerer kSrperlieher Verfall, klogige, verwasehene 
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Sprache, kraftloses Husten, Drehschwindel, Blickparesen, ataktische 
StSrungen und Intentionstremor des Kopfes und der Arme hervortraten. 
Hingewiesen sei hier auf die Augenmuske]st5rungen, die indessen auch 
yon anderen Autoren gesehen wurden (LOEI~S, EICKE-ZIEGLEIr SO dub 
hierin gegeniiber der E. epidemica ein differentialdiagnostisches Merkmal, 
wie PETTE zungchst annahm, nicht zu erblicken ist. 

Extrapyramidale St5rungen traten zurfick. Erstmals etwa 5 Wochen 
vor dem Tode wurden ticartige Zuckungen des linken Zeige- und Mitre]- 
fingers bemerkt, die sp~ter an Intensitgt zunahmen, abet auf den ]inken 
Arm beschr~nkt blieben. Sie hatten komplexen Charakter (myoklonisch- 
choreatisch-athetoid). Es ist natfirlich nicht abzustreiten, dal~ bei lgnge- 
rein Uberleben auch schwerere extrapyramidale BewegungsstSrungen 
aufgetreten wgren. Bemerkenswerterweise standen die schweren ana- 
tomischen Vergnderungen im Bereich der Stammganglien denen anderer 
Fglle mit hoehgradigen Hyperkinesen in nichts nach. KAL~ betont, daft 
sich die fiir die PETT~schen Fglle so charakteristischen schweren, oft 
grotesk anmutenden BewegungsstSrungen und tIaltungsanomalien hgu- 
tiger bei Kindern entwicke]n, bei Erwachsenen dagegen zurficktreten, 
was durch unsere Beobachtung gestfitzt werden k5nnte; doch fehlt bei 
ihr auch die allgemeine Muskelrigiditgt, die sich an ihrer Stelle bei 
Erwachsenen entwickeln soll. Start  dessen besteht eine gewisse, wohl 
cerebe]lar-vestibulgre Hypotonie. 

Einen abweichenden Befund ergeben auch die Liquoruntersuchungen 
(Tab. 1). ~Tir finden zu Beginn der Krankheit  eine recht deutliche 
Pleocytose, maxima] bis 252/3, die im weiteren Verlauf auf 34/3 absinkt. 
Die Gesamteiweif~erhShung erreicht - -  bei leicht erhShtem E. Q. - -  einen 
Weft  yon 5,4 nach KAFI~A. DieS~astixkurve zeigt einen tiefenAusfall in 
den ersten 7 RShrchen. Es handelt sich wahrschein]ich um einen Misch- 
effekt. Im Gegensatz zu unseren Befunden weisen die meisten der bisher 

D a t u m  
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129,6 40,8 

Tabelle 1 (Siehe Text). 
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beschriebenen F/~tle auBer einer tiefen charakteristischen Linkszacke bei 
den Kolloidreaktionen, dis naeh KAL• mit einer Gamma- Globulin- 
vermehrung zusammenh~ngt, nur sehr geringe Liquorver~nderungen auf; 
eine Ausnahme macht lediglieh der Fall M13LLERS mit einer ZellerhShung 
~uf fiber 1000/3 und einer GesamteiweiB-ErhShung yon 5,5 nachKA~KA. 
Wir glauben, dal] in dsr eigenen Beobaehtung dis begleitende Meningitis 
und die schweren destruktiven Ver/inderungen in beiden Schl/ifenlappen 
gemeinsam ffir die Liquorver/inderungen vsrantwortlich zu maehen sind. 

Sehon ganz zu Beginn der Erkrankung werden Geruehssinnest~u- 
schungen geklagt. Sie deuten mSglicherweise darauf hin, dab bereits zu 
diesem Zeitpunkt der ProzeB auf Tempora]lappen und Nucl. amygdalae 
fibergriff. Eine sntsprechende Beobachtung beriehtst auch EICXV.. Sp/~ter 
sehen wir Schl/ifenlappensymptome noch einmal in Form eigenartiger 
Lutseh-Sang-Automatismen in Erscheinung treten. Ob die doppelseitigen 
Ver/~nderungsn ira Ammonshorn aueh anf das amnestische Syndrom yon 
EinfluB gewesen sind, ist bei der fibrigen Ausdehnung des Prozesses nicht 
mehr mit Sieherheit zu sntscheiden. Im Hinblick auf Beobaehtungen yon 
GLEES U. GI~IFFITK, COI~I~AD u. ULE, GR/JNTHAL and anderer, die bei beid- 
seitiger ZerstSrung ein amnestisches Syndrom gefunden haben, erscheint 
diese MSglichkeit aber diskutabel. Auf die in unserem Fall bereits initial 
einsetzende Wesens~nderung mit Gereizthsit und moroser Verstimmung, 
die das amnestisehe Syndrom einleiten, haben aueh PETTE u. KALM in 
ihren F/~]len besonders hingewissen; ebenso steht ihre Schilderung yon 
der wsiteren Entwicldung der psyehischsn Ver~nderungen - -  nieht selten 
mit einem Ko~s~.Kow-artigen Bild - -  in Ubereinstimmung mit dem 
eigsnen Befund. Dagegen kommt es nieht zur Ausbi]dung jener sehweren 
Demenz, die dis F~ille skleros. Leukosncephalitis auszeiehnet. Auch darin 
also r/ickt unsere Beobaehtung yon dieser Eneephalitisform ab. 

Ein dreiphasiseher Krankhsitsverlauf, wis ihn K ~  in einigen F/~llen 
fand, wird nieht srkennbar; vielmehr handelt es sieh hier um einen 
subakuten stetig fortsehreitenden Prozel3. Uber die Pathogenese I/~Bt sieh 
sbenso wenig wie in den bisherigen F/illen etwas aussagsn. Bemerkens- 
weft ist vielleicht der Zeitpunkt der Erkrankung, deren Beginn in die 
frfihen Sommermonate f/~llt. Im Hinblick auf die besprochsnen Bezie- 
hungsn zur E. japonica mid die immer ~4eder diskutierte Virus-:4tiologis 
der einheimischen sporadischen Pansncephalitis verdient die Meinung 
L~Pi~s (zitiert naeh v ~  BOGAEI~T) Erwi~hnung, dab es sich bei dsr 
E. japonica, louisiana, der amerikanisehen Pferdesncephalitis, dem looping 
ill und der russischen Zeckenencephalitis nut um ,,besondere Gruppen 
einer groBen Gesamtheit yon Frfihjaba--Sommerkrankheitsn" handele. Sis 
sollen ,,in den gem/~Bigten Zonen einen kontinuierlichen Gfirtel um den 
Erdball" bflden. Leider fehlt uns fiir die einheimisehen sporadisehen 
F/~lle der serologisehe Nachweis, dab man sis mit Recht den genannten 
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akuten Encephalitiden an die Seite stellen darf. Unsere Vermutungen 
k6nnen sich daher nur auf anatomische Ubereinstimmungen stfitzen. 

Wir konnten nach Analyse des klinischen und anatomischen Brides 
die vorliegende Beobachtung der einheimischen sporadischen Panence- 
phalitis (PETr zuordnen. Letztere halten wir zwar ebenso- 
wenig wie PETTE selbst fiir ein selbst~ndiges Krankheitsbild. Die klar 
bestimmbaren anatomischen Eigenheiten unseres Falles berechtigen aber, 
jim als eine besondere Encephalitisform herauszustellen (Typ der E. japo- 
nica) und ihn nicht in den ,,atypischen Encephalitiden" BO~gOFFS unter- 
gehen zu lassen. Der Fall reiht sich damit einer Anzahl yon Beobach- 
tungen an, zu denen die ersten 4 Beobachtungen yon PETTE U. DOllING, 
sodann die Yon BALTXASAI~, ~BAIQ-NWAI~Ttt, ]~GDDAEI~T U. ~OLAND, BON- 
~OSS, MOnn~a und eventuell die yon KUFs geh6ren. Diese Beobach- 
tungen reehnen auch MACXE~ U. LItERMITTE der Panencephalitis (PETTE- 
D6RING) zu bzw. bezeichnen sie als ahnlich. Hinzu kommen die F~i]le yon 
KEaSTI~G (Fall 3), H ~ E ~  u. SI~PL, EIOXE u. ZIECLER und eventuell 
die yon H. F. und R. PAARMANN sowie WOLFRAM U. WUIqSCHER, welche 
die Verfasser in Anlehnung an PETTE U. KALlVl (t950) als lJbergangsf~lle 
zur skleros. Leukoeneephalitis auffassen. MSglicherweise geh6rt aueh 
noch der eine oder andere der hier nieht aufgez~hlten F~lle atypischer 
Encephalitis (Bo~goFr) hierher. Wit halten es aber nieh~ fiir gtinstig, 
im Hinblick auf diese Gruppe yon Eneephalitiden einfaeh yon Extremen 
innerhalb einer Ubergangsreihe, die vond e r  einheimisehen Pgneneepha- 
litis bis zur skIeros. Leukoencephalitis reieht, zu spreehen. Das beraubte 
uns der M6glichkeit, innerhalb bisher nicht einzuordnender atypischer 
Eneephalitiden zu Gruppenbildungen zu gelangen, denen zumindest doeh 
ein heuristischer Wert zukommt. Bei der Abgrenzung einer ,,Encephalitis 
veto Typ der japonica" sind nieht nur qualitative Merkmale maBgebend 
gewesen, sondern auch lokalisatorische. Damit erggbe sich die MSglieh- 
keit, dieser Eneephalitisform aueh innerhalb des SPATzschen Schemas 
ihren Platz anzuweisen. Bekanntlieh hat SPATZ sich bei der Aufste]lung 
des Schemas vorwiegend nach der Art der ProzeBausbreitung gerichtet, 
ein Verfahren, das zwar nicht yell befriedigt, sich aber bisher am besten 
bewghrt hat. Auch hier lassen sieh bei den einzelnen Gruppen fast zu 
jeder anderen Form fJberggnge linden. Entspreehend zeigt aueh die ein- 
heimische Panencephalitis Oberggnge, aber nieht nut  zur sklerosierenden 
Leukoencephalitis, sondern ebenso gut zu weiteren Gruppen des S~AWZ- 
sehen Schemas, z. B. den kontinuierlichen oder den fleekfSrmigen 
Polioencephalitiden. Solche Beobachtungen sollten uns aber nieht davon 
abhalten, Typen aufzustellen, zumal wenn sie sich so prggnant abheben 
wie die oben genannten. 

Beziiglich des klinischenBildes muB eingergumt werden, dab viele F~lle 
sich nicht k]ar yon der sklerosierendenLeukoenceph~litis abgrenzenlassen. 
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F t i r  die eigene Beobaeh tung  gi l t  dies jedoch nieht .  Sic betr i f f t  einen Er-  
waehsenen,  zeigt  einen s u b a k n t e n  Beginn und  ]ggt  dureh  ihre s t a rk  
he rvo r t r e t enden  vege ta t iv -d iencepha len ,  meseneephalen,  und bulb~ren  
S y m p t o m e  auch im kl inischen Bi ld  t ro tz  ihres andersa r t igen  Verlaufs 
eine Anngherung  an die E. j aponica  erkennen.  

ZuSammenfassung.  

Es ~4rd fiber cinch 29j/ thr igen K r a n k e n  ber iehte t ,  der  naeh  einem 
K r a n k h e i t s v e r l a u f  yon e twa 15 Woehen  in einem S ta tus  epi lept ieus  s ta rb .  
Kl in isch  beher rseh ten  bulbi ire  und  vege ta t iv -d ieneepha le  St6rungen,  
erhebl iehe L iquorvergnderungen  und ein e igenart iges  psyehisehes  Syn- 
d rom naeh  A r t  einer KonsA~ow-Psycho se  mi t  de l i r an te r  Verwir r the i t  
das  Bild.  Ana tomiseh  fand sieh ein mass iver  eneephal i t i seher  ProzeB, der  
seiner Qua l i tg t  naeh  wei tgehend einer progress iven Pa ra ly se / i hn l i eh  ist, 
aber  insgesamt  der  yon  PETT~ u. D6RI~G beschr iebenen e inheimisehen 
sporadisehen Paneneepha l i t i s  zugereehnet  werden kann.  Es bes tehen 
wei tgehende Ubere ins t immungen  mi t  der  Encepha l i t i s  japonica .  Die 
Abgrenzung  v o n d e r  sklerosierenden Leukoeneephal i t i s  (vAst BOGAr 
erseheint  m6glieh. 
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