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Zur klinisch-neuropathoiogischen Differentialdiagnose 
zwischen parainfektiiisen (und postvaccinalen) 

Encephalitiden 
und akuten sporadischen Panleukoencephalitiden ~ 

Von 
H. JACOB 

Mit 11 Text~bbildungen 

(Eingegangen am 15. April 1958) 

Weml man sich friiher begniigen mul~te, die nicht epidemisch~ sondern 
sporadisch auftretenden ,,Primiirencephalitiden" mehr oder weniger 
unter dem Sammelbegriff der ,,atypischen Encephalitis" zu kennzeichnen, 
k5nnen wir heute auf  Grund khnischer und besonders auch neuropatho- 
]ogischer Kriterien spezielle Verlaufsformen verli~131icher di~gnostizieren. 
Die nach der Aufdeckung der sporadischen pan- und leukoencephalen 
Entzfindungen durch P~TTE (1938), PnT~E U. DSRI~G (1939) und 
vA~ Bo~A~T (1939/45) bekannt  gewordenen Beobachtungen zeigen, dal~ 
in erster Linie die subakuten und chronischen Krankheitsbilder (ins- 
besondere fin Kindesalter [vA~ BOGAEnT]) relativ eindeutig rubriziert 
werden kSnnen. Eine Abgrenzung gegeniiber den parain/ektiSsen 
Sekunddireneephalitiden ergibt sich in dcr Regel allein schon aus tier 
Verlaufsdauer. Bekanntlich charakterisiert sich das klinische Bild bei 
letzteren durch eine wesentlich kfirzere Krankheitszeit  und einen oft 
foudroyanten Verlauf. Ausnahmen hiervon sind sicherlich seltener. Aus 
gleichem Grunde begegnen wir bei den selteneren akut und perakut 
verlaufenden, primi~ren Panencephalomyelitiden und Leucoencdphalites 
scldrosantes subaigues klinisch und neuropathologisch gewissen Ab- 
gTenzungsschwierigkeiten gegentiber atypischen parainfektiSsen Ence- 
phalitiden. Auch wird die klin~sche Beurteflung gelegentlich dadurch 
erschwert, da$ bei Eneeph~litiden vom Typ PETT~-DOnI~-VA~ BOGAEI~T 
entz/indliche Prozesse in anderen Organen oder ~llgemein infekti5se 
Vorkrankheiten beobaehtet  werden kSnnen. 

Hierzu folgende Beispiele: chronische osteomyelitische Fisteleiterung sei~ dem 
9.Lebensjahr bei einem 27j~hrigen mit 7monatiger Krankheitsdauer (KAr~ 1952); 

* ger~m Prof. Dr. reed. H. PET~. zum 70. Geburtstage. 
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eitrige Pyelitis bei Zustand naeh Ovarektomie bei einer 18j~hrigen mit 3wSchigem 
Krankheitsverlauf (BAlV~WA~T~ 1932); Zustand nach Nephrektomie und Nieren- 
tuberkulose bei einem 13j~hrigen mit 22monatigem Krankheitsverlauf (1HYL~ und 
VAN BOOAE~T 1949); Lymphogranulomatose bei einem 48js mit 5]~ihrigem 
Krankheitsverlauf, zudem Sehwefelkohlenstoffvergiftung mit neuritisehen Sym- 
ptomen in der Vorgeschiehte (K~s~r~o 1952, F. 5). Oder aber ,,grippale Infekte", 
Kenehhusten, Angina, Rippenfellentziindung als ,,Vorkrankheiten" in Beobaeh- 
tungen yon: M~TTHYVS 1957, F. 2; M~eKE~ u. LHERMITTE 1950, F. 4; KRi~CK~ 
1957, F. 12; WEING~TE~ u. SEITELBERGER 1952, F. 2 und KE~STI~G 1952, F. 2 
und 4. 

Die Different ia ldiagnose wird schliel~lich auch dadurch  kompl iz ie r t ,  
dal] morphologische  ,,Prozefiabweichungen" gelegent l ich sowohl bei  
pe r aku t en  und  aku ten  Verl~ufen der  Panencepha lomyel i t i s  oder  Leuko-  
encephal i t is  beobach te t  werden kSnnen,  als bei para infekt iSsen Encepha-  
l i t iden.  Die heute vorliegende Kasuistilc liifit er~ennen, inwieweit sich 
solche Abwandlungen veto Grundtypus der Pette-DSring-van Bogaertschen 
Kranlcheitsbilder mit atypischen parain/ekti6sen Encephalitiden beriihren 
lc6nnen. Gerade diese Grenzzone dfirfte aber  ffir kl inische,  pa thogene-  
t ische und  ~tiologische F ragen  Bedeu tung  gewinnen. Wi r  werden zu- 
n s  versuehen,  derar t ige  Beobach tungen  n~ch :  neuropathologisch-  
kl inischen Merkmalen  zu charakter is ieren.  

Bekann t l i eh  s ind Hoffnungen au f  eine &tiologische Kl&rung der  
a typ i sch-sporad i sehen  Encephal i t i s ,  welehe man  in die Fo r t s ch r i t t e  
der  Virusforsehung setzte,  bisher  nur  begrenzt  erfi i l l t  worden.  Wi r  b a t t e n  
an  andere r  Stelle darzulegen versucht ,  dal~ der  Einbegr i f f  a typ i sch-  
sporadiseher  Eneepha l i t i den  in die he terogene Gruppe  der  EinsehlulL 
kSrperehenencephal i t i s  (DAwsoN) eine Klass i f ika t ion  nach  kliniseh- 
neuropathologischen  Merkmalen  n ich t  berfihrt ,  weil nach  f ibergreifenden 
s  Momenten  (einhe~tliehe in t ranucle~re  Res iduen differenter  
Erreger)  ldassif iziert  wird.  

Die Entdeekung yon wohl charakterisierten Einschlul~kSrperchen in Nerven- 
und Gliazellkernen fuBt wesentlieh auf den Untersuchungen yon DAwso~ (1933/34), 
BRAr~, GREENFIELD U. RUSSEL (1948), GREENFIELD (1950), sowie MAI~VD, 
HAYMAKER U. :PINKERTO:g (t956). Zahlreiche Naehuntersuehungen haben ergeben, 
dab in einem prozentua] heute noch nicht sieher sehatzbaren Prozentsatz bei unter- 
schiedliehen Eneephalitisformen Einschlul3k5rper gefunden werden kSnnen. Hier- 
her gehSren die Herpesencephalitis, die akute nekrotisierende Encephalitis 
(VA~ BOCA~RT), die serSs-hamorrhagischen Leukoeneephalitiden (HvRsT), die Pan- 
encephalomyelitis ( P ~ - D S R I ~ G ) ,  die Leuco-enc6phalite sc]6rosante subaigue 
( v ~  BO~E~T), aber aueh die Encephalitis epidemiea, bei welcher D~wso~ in- 
clusion bodies entdeckt hatte. Aueh bei Entmarkungseneph~litiden des Hundes 
finden sich nicht se]ten Kerneinschlul]kSrperchen veto Typ A nach Cown~Y [siehe 
hierzu C o ~ s  (1952)]. Siehe auch: AXELV.ITIS U. ZELnlS (1942), KI~V~Y 
(1942), S w ~  (1943), MA~I~, M~eK~:~ u. H~ss (1950), Dv]~OlS, v~_~ B o ~ ] ~  
U. LIIER~ITTE (1949), TB-[EFF]%u B~T~A~D, M~TIN u. BAOE~TON (1952), 
GEINElCT u. MiiLLE~ (1955), Mi3LLE~ U. PETE~S (1955), WEIN~TEN U. 
SV.ITELBERGE~ (1952) und vor allem ICaiiCKE (1957). In unserem eigenen Unter- 
suchungsgut - -  fiber welches an anderer Stelle berichtet wurde - -  fanden sich unter 
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11 Encephalitisf~llen vom Typ PETTE-D61~ING-VA~ BOGAEI~T 4mal intranucle~re 
Einschlu•k6rperchen in Nerv- und Gliazellen. 

Die bisherigen Bemfihungen um den Nachweis yon Einschlu~k6rperchen 
haben also ffir die Lehre yon den encephalitischen Erkrankungen er- 
bracht, dab nicht nut bei Krankheitsformen aus dem Uml~reis der epide- 
mischen Encephalitiden, der sporadischen primgren atypischen Encephali- 
tiden und der Herpesencephalitis Kerneinschlugk6rperchen gefunden 
werden, sondern auch bei Encephalitiden, deren spezieller ProzeBtyp 
unter Umst/inden auf g~nz anderen pathogenetischen Wegen und ohne 
Einschlugk6rperchen zustande kommen kann (z. ]3. hi~morrhagische 
Leukoencephalitis). Wenn man unterstellt, daft die Kerneinschlufilc6rperchen 
als Virusresiduen Hinweise au/ die Wirlcsamlceit anscheinend recht dime- 
renter Virusgruppen erlauben, dann liegt der Schlufl nahe, daft virale In- 
/ektionen des ZNS  zumindest einen Teil ]ener Eneephalitis/ormen imitieren 
kSnnen, welche z. B. nach Art parain]ektiSser oder postvac~inaler serSs- 
higmorrhagischer Gewebsreaktionen zur Beobaehtung gelangen. Wir begeg- 
nen also einer i~tiologisch-pathogenetischen Ambivalenz bei solchen Ence- 
phalitis/ormen und /inden hierdurch die Erkenntnis bestiitigt, daft heterogene 
Falctoren (Viren, neuroallergische Meehanismen) zu gleichen Icliniseh- 
ne~tropathologischen Krankheitsbildern /i~hren kSnnen. Aueh von diesem 
Sachverhalt aus erscheint die Frage nach den m6gliehen Grenzzonen 
zwischen akuten atypischen ,,Prim/~r"-encephalitiden und akuten para- 
infekti6sen bzw. postvaceinalen Sekundi~rencephalitiden begrfindet. 

In den folgenden beiden Tabellen haben wit das unseren Untersuehun- 
gen zugrunde liegende eigene Beobachtungsgut von 8 postvaccinalen und 
10 parainfekti6sen Encephalitiden (einschlieBlich Encephalopathien) in 
bezug auf Alter, Inkubationszeit, Krankheitsdauer, k[inischen Verlauf, 
neuropathologische Prozegstruktur und -lokalisation epikritiseh zu- 
sammengestellt. Es soll lediglich als Orientierungs/ibersicht f/ir die an- 
schlieBende Darstellung unserer Ergebnisse dienen. 

Klinik und Neuropathologie 
Unser Gesamtmaterial lgBt erkennen, dab sich der spezielle ProzeB- 

typ der periven6s-gli6sen Entmarkungsencephalitis nur in der H~lfte 
der postvaccinalen Beobachtungen (F~lle l, 2, 3, 8) und nur in 
einem Drittel der parainfekti6sen Komplikationen (Fi~lle 10, 12, 16) fand. 
Insgesamt fiinfmal handelte es sieh um diffuse lymphoeytare Markenee- 
phalitiden mit meningitiseher Betefligung (postvaeeinal: Fall 4; para- 
infekti6s: F~lle l l ,  13, 17, 18) (Abb. 10) und insgesamt viermal ging die 
Prozel~entwieklung in Richtung auf hamorrhagisch-lymphoeyt~r nekroti- 
sierende Encephalitiden, tells im Sinne der akuten nekrotisierenden Ence- 
phalitis (vAr BOGAERT) (postvaccinal: Fall 7; parainfekti6s : F/ille 9, 15), 
teils h~morrhagischer Leukoencephalitiden (STRi~-~P~LL-LmCgT~XSTE~N, 
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H~msT) (parainfekti6s : Fall 14). Einmal land sieh postvaeeinal eine fleck- 
f6rmige lymphoeyt/~r-gliSs-syneytiale Herdeneephalitis (Fall 6). 

Obwohl die Krankheitsdauer der postvaeeinalen Komplikationen 
zwisehen 1 und 7 Tagen sehwankte, liel~ sich dies an dem jeweils getroffe- 
nen morphologisehen Prozegstadium allein nicht sieher ablesen. 

Beispielsweise fanden sich bei 7t~giger Krankheitsdauer im Falle 2 wesentlich 
weniger Fettabbauvorg~nge entlang der Entmarkungss~ume, als im Falle 3 yon 
5tggiger Krankheitsdauer mit sehr stark vorangetriebenem Fettabbau. 

Obgleich die postvaeeinalen Beobaehtungen 4, 5 und 7 in der 3 ~s 
Krankheitsdauer und im akuten foudroyanten Symptomverlauf fiberein- 
stimmen, lagen ihnen weitgehend untersehiedliehe, teils kongestiv-ence- 
phalopathisehe (Fall 5), tells eneephalitische [diffuse lymphoeyt/~re E. 
(Fall 4), und nekrotisierende E. (Fall 7)] Prozesse zugrunde. Der kli- 
nisehe Verlauf aller postvaeeinalen Beobaehtungen hingegen kennzeich- 
nete sich - -  in,:seinen Grundziigen einigermaBen fibereinstihimend "im 
Sinne einer mit  Krampfanf~llen einhergehenden foudroyanten ,,koma- 
t6sen" Encephalitis bzw. Encephalopathie [l'enc@hali~e ~ 6volution 
suraigue (LttEtCMITTE 1950)]. SO erscheint die Ent/altung der lclinischen 
Symptomatik weitgehend unabh~ingig von Art und Entwicklung der ence- 
phalitischen bzw. encephalopathischen Prozesse. Aus dem Vergleich kli- 
nischer und neuropathologischer Daten gewinnt man'den Eindruek, dab 
die kiinischen Verlaufssyndrome zwar yon einem gewissen Zeitpunkt ab 
in Zusammenhang mit dem eneephalitisehen Prozeg zur AuslSsung 
kommen. Im weiteren seheint sieh aber der klinisehe Verlauf nach fiber- 
einstimmenden Regeln zu vollziehen, welehe sieh in erster Linie aus dem 
getroffenen Funktionsgefiige bzw. dem ihm eigenen Desintegrations- 
ablauf ergeben, wghrend sieh die zugrunde liegenden morphologischen 
Prozesse unabhgngig hiervon nach sehr verschiedenen giehtungen fort- 
entwiekeln kSnnen, ohne dab sich dies weiterhin klinisch auszupr/igen 
braueht. Wir haben hier anseheinend einen ghnlichen Sachverhalt vor 
uns, wie im Falle der morphologiseh-funktionellen Beziehungen unter 
Sauerstoffmangellage des Zentralnervensystems. Hier sind die Verhglt- 
nisse tierexperimentell klar darstellbar. •OELL (1948) hatte naeh- 
weisen kSnnen, dag fiir die St6rbarkeit und Erholung zentralnervSser 
Leistungen in erster Linie dem Funktionsaufbau und nieht so sehr den 
Besonderheiten im morphologischen Vulnerabiliti~tsmuster Bedeutung 
zukommt. GXNSI~IRT (1957) hatte /thnlieh verdeutlieht, dab die Be- 
ziehungen zwischen den morphologisch-topistischen Vulnerabilit/~ts- 
verhaltnissen und der Wiederbelebungszeit komplexer Funktionen und 
Leistungen keineswegs einfaeh parallel zu sehen sind. Das wird - -  um 
nur ein Beispiel zu nennen - -  an der Diskrepanz zwisehen der hohen 
Widerstandsfahigkeit der Cerebellumpotentiale unter Sauerstoffmangel 
[aueh im Elektrokrampf ( J ~ G  1949)] und der  besonderen morpholo- 
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gisehen Empfindlichkeit cerebellarer Strukturen besonders deutlich. Da 
wh" es im Falle der bier er6rterten akuten Encephalitiden mit  einiger- 
inaBen vergleichbar gestaffelten Proze~generalisierungen zu tun haben, 
wird begreiflich, wenn auch hierbei ghnliehe Regeln des tPunktions- 
~bbaues und einer entsprechenden Syndromabfolge in die Beziehungen 
zwischen morphologischen und funktionellen Abl~tufen eingehen, wie 
beim Sauerstoffmangel des Zentralnervensystems. Insofern ist der 
tIinweis yon KSI~NYEY (1952) besonders treffend, dab sieh die Klinik 
funktioneller KreislaufstSrungen des ZNS (bzw. der perakuten und 
akuten Sauerstoffmangelsituationen) unter Umstanden nicht yon der- 
jenigen der perakuten und akuten Eneephalitiden unterseheide. 

Auf jeden Fall ergibt sieh aus den spezie]len Verhaltnissen unserer 
akuten postvaceinalen Beobachtungen eine relative Einheitlichkeit der 
klinisehen Verlaufssymptomatik gegenfiber jeweils nicht unerheblichen 
Untersehieden in der morphologisehen Prozegart  und -ausbreituag. Hier- 
durch wird dieVorstellung nahegelegt, daft die heterogenen Grundprozesse 
zu ]eweils verschiedenen Zeitpun/cten ihrer Ent]altung zwar Fun]ctions- 
st6rungen bzw. Initialsyndrome ,,ausl6sen", dann aber - -  gewissermct[3en 
unter der Decke des alsbald eigengesetzlich ablau/enden Funktionsabbaues 
bzw. lclinischen Krankheitsbildes - -  nach unterschiedlichen Richtungen 
welter/ortschreiten, ohne daft sich dies weiterhin dutch entsprechende klinische 
Symptome anzuzeigen braucht. 

Der Vergleich unserer postvaccinalen Beobaehtungen (F~lle 2, 3, 8) 
mi t  jenen parainfekti6sen, welche diesen der neuropathologischen Pro- 
zeBstruktur nach entsprechen (F/~lle 10, 12, 16) ftihrt zu einer weiteren 
Folgerung. In  allen F/illen handelt  es sieh um typisehe periven6s-gli6se 
Entmarkungseneephalitiden. Aueh hier lggt sieh weder am Prozeg- 
stadium noeh an der ProzeBlokalisation ohne Kenntnis der klinisehen 
Befnnde ablesen, ob ein ioerakut foudroyanter komatSser mit  Krampf-  
anfgllen verbundener kliniseher Verlauf vorlag oder subakute bis sub- 
ehronisehe Krankheitsbilder, etwa vom Typ eines Landrysyndroms oder 
einer mit  Hirnnervenlghmung verbundenen subakuten Meningeal- 
symptomat ik .  Das kann man nur an Hand  eines kliniseh-neuropatho- 
logisch abw~genden Vergleiehs , ,retrospektiv" tun. P~'ozefi,,alcuit~it" 
oder -,,chronizitiit" im Klinischen bedeutet anscheinend mitunter etwas 
anderes als der Modus der zugrunde liegenden morphologisehen Prozefi- 
entwicklung. 

Aus dem Vergleich der postvaccinalen komatSsen Encephalitis yon 5tiigigem 
~kuten Verlauf (Fall 3) mit der parainfekti6sen Beobachtung (FM1 12) yon mehr- 
wSchigem Verlauf unter allmghlich einsetzenden sensiblen and motorischen St6- 
rungen an den Extremit~ten iibergehend in 2I~lbseitensymptomatik ergibt sich 
beispielsweise, dab die Intensit~t des Gewebsabbaues, der lymphoeytgren Infil- 
~rationen und der gliSsen Proliferationen einander durchaus ~hneln. Wiederum ist 
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es im Falle der parainfekti6sen Beobaehtung (Fall 16) mit meningitiseher InRial- 
symptomatik und Hirnnervenparesen bei llt/~giger Krankheitsdauer zu keinem 
nennenswerten Gewebsabbau zu Neutralfetten innerhalb der Entmarkungss/~ume 
gekommen. 

So stfitzt auch dieser Vergleieh die Auffassung, dag sich Tempo und 
Entfal tung der perivenSs-encephalitisehen Prozesse in weitgehender 
Unabh~ngigkeit yon klinischer Symptomat ik  und Verlaufszeit crweisen 
k6nnen. Symptomatologie und Verlaufstempo im Klinischen kSnnen 
nur dann mit  dem ,,ausl6senden" morphologischen GrundprozeB in 
speziellere Beziehung gebracht werden, wenn man als ,,Zwischenglied" 
]ene Dcsintegrationsgesetze ber/icksichtigt, nach welchen unterschiedlich 
zugeordnete Funktionsverb/~nde--unabhgngig yon morphologischen Pro- 
zegentfaltungen, Vulnerabilit/~tsstaffelungen und Prozel?lokalisationen - -  
in Form charakteristischer Syndromfolgen zerfMlen. Soweit nnsere eigenen 
Beobachtungen ein Urteil erlauben, iiberwiegt bei ,peralcuten und alcuten 
Verl~iu/en das Bild der ]comatgsen mit Kramp/an/iillen verbundenen Ence- 
phalitis; ]e liinger die Erlcranlcungszeit, desto gr6[3er die Tendenz zu neuro- 
logisch pro/ilierteren Syndromen. In  einem Falle ,,iiberrennen" die funk- 
tionseigenen Abbau- und Dekompensationsmechanismen den ,,aus- 
16senden" morphologischen ProzeB; im anderen Falle ist dem letzteren 
gewissermagen Zeit gcgeben, das funktionstragende Substrat  nunmehr 
in anderer Form klinisch wirksam anzugreifen. 

So wird beispielsweise aueh begreiflich, wenn aul?erordent]ieh eindriicklichen und 
massiven klinischen Krankheitsverl~ufen gelegent]ich nur sehr diskrete encephali- 
tisehe Veranderungen z.B. nach Art diffuser lymphocyt/~rer Prozesse zugrunde 
liegen kSnnen. Das hatte kiirzlieh v. BOGA~.~T (i956) hinsiehtlieh gewisser ende- 
miseh oder epidemiseh auftretender Meningoencepha]itiden unbekannter Ursaehe 
in Westeuropa besonders hervorgehoben und fiir diese Krankheitsgruppe den 
Gegensatz ,,zwischen den so kargen morphologisehen Befunden und der massiven 
und variablen klinischen Symptomatologie" als besonderes Charakteristieum 
herausgestellt. 

Bekanntlieh stellt das periven6s-gliSse Entmarkungssyndrom lediglieh 
eine der vielgestaltigen postvaeeinalen and  parainfektiSsen Prozegformen 
dar (siehe hierzu ausfiihriieher: J~tco~ 1957). ~hnlich wie D~ VgIESS 
(1955), welcher unter 50 postvaccinalen Komplikationen des ZNS nicht 
weniger als 15mal das typisehe Bild der periven6sen Encephalitis ver- 
miBte, fanden wir unter  unseren 8 postvaeeinalen Beobaehtungen allein 
4mal  andersartige ProzeBentwicMungen. Unter  diesen ist wiederum 
Fall 5 deshalb besonders bemerkenswert, weft sieh trotz einer 4tggigen 
Krankheitsdauer lediglich ein serSs-h/~morrhagisches Syndrom erfassen 
lieB. DOLGO]~OL, G ~ N ~ g G  u. At~ONOFF (1955) hat ten bei einer 35j/~hri- 
gen Frau im Ansehlug an ein 4t~giges postvaceinales Intervall  selbst 
nach 16t~gigem Krankbeitsverlauf  eine solche ,,kongcstive" Encephalo- 
pathie als einziges morphologisehes Substrat  aufdecken k6nnen. Sowohl 



ParainfcktiSse Encephalitidea und akute sporadisehe PanleukoencephMi~iden 519 

derartige Beobaehtungen,  wie die nooh zu erSrternden diffusen lympho-  
cyt/~ren Syndrome,  lassen also recht  eindeutig erkennen, daft nicht nur 
die periven6s-gli6sen, sondern auch die serSs-hiimorrhagischen und di]]us 
lymphocytiiren Prozesse unter betr~ichtlich auseinanderliegenden Kranlc- 
heitszeiten und klinischen Kranl~heitssyndromen zur Beobachtung kommen. 
Aber auch f/Jr diese ProzeBgestal tnngen diirfte als Regel gelten, dab die 
perakuten bis akuten  klinisehen Verl~ufe fiberwiegend unter  dem Bilde 
einer komat6sen mit  Krampfanf/~llen einhergehenden Encephali t is  ver- 
laufen. 

Das best~tigt sich beisloielsweise in unserer postvaeeinalen Beobachtung 4 mit 
2t~tgiger I~rankheitsdauer. Hier fanden sich - -  neben diskret und diffus verteflten, 
serSs-lymphoeyt~ren Gef~gs~tumen und lymphocyt~r-meningitisehen Vorg~ngen - -  
ausgedehntere I/indennekrosen und isch~mische Nervzellsehgden aueh im lateralen 
Thalamus, Putamen und Pallidum. 

Aber auch ohne derartige Komplikationen kSnnen solche aussehliel]lich lympho- 
cyt~ren Syndrome akut verlaufen, wie bei unseren parainfektiSsen F~llen l l  und 
13 mit je 2t~giger Krankheitsdauer, wenngleieh in beiden Fallen l~nger 
dauernde Prodrome der eigentliehen zentralnervSsen Symptomatik vorausgingen 
(Abb. 10). 

Wiederum zeig~ die Beobachtung 18, dab unger insgesamt 4wSchigem Verlauf 
mit initiM exogen psyeho~ischem Bilde und folgenden Kramlofanfallen, sowie extra- 
pyramidalen tIyperkinesen, im Endstadium ein lediglieh diskretes diffus lympho- 
cyt~res geizsyndrom vorliegen kann. 

Zu gleiehermagen akuten  bis perakuten  Krankhei tsbi ldern kann  be- 
kanntl ich aueh die Leukoencelohalitis haemorrhagica  (ST~OMm~Jm, 
LEIC~T~NS~N,  tI~r~ST) und  die encdphahte ngcrotisante aigue (VAN 
]~OGAEI~T) ftihren. 

Unser Fall 9 ist in der neuropathologischen Prozegstruktur und im Minischen 
Verlauf fiir die aku~e nekrotisierende Encephalitis charak~eristisch. 

Auch im Falle 14 mig 5t~giger Erkrankung im Kindesalter waren die hamor- 
rhagischen Nekrosen und ihre Umgebung yon diskreben lymphoplasmoeytaren 
Zeileninfiltraten um die Gef~13e durchsetzt, wenngleieh ei~e atypische Lokalisation 
in Form yon grSgeren konfluierenden rundlichen tterdbfldungen unter Bevorzugung 
der Marksubstanz vorlag. Wiederum grenzte die =~Iehrzahl der tIerdbildungen an 
graue Substanzen, auf welche sie teilweise iibergriff und beispielsweise in der 
Oceipitalrinde, Kleinhirnzahnkern und im nn~eren Pu~amen zu Nervzellischiimien 
gefiihrt hatte (Abb. 11). 

Der le tz tgenannte  Fall  stellt seiner S~ruktur und  Lokalisation nach 
offenbar einen entziindlich, h~morrhagisch-nekrotisierenden Prozel3 dar, 
weleher eine Zwisehenstellung zwischen der Leulcoencephalitis haemorrha- 
gica und der Nelcrotisierenden .Encephalitis einnimmt,  mit  welehen er 
wiederum die kurze stiirmisch verlaufende klinische Symlotoma~ik ge- 
meinsam ha~, Der Vergleieh nnserer Beobaehtungen 9 und  1~ l~Bt die 
strukturelle und  lokalisatorische Spielbreite h/~morrhagiseh nekrotisie- 
render Encephal i t iden reeht gut  erkennen. Wie bereits gesagt, ist aueh 
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in dieser Gruppe offensichtlieh night nur mit akuten, sondern auch sieh 
li~nger hinziehenden klinischen Bildern zu rechnen. Das ergibt sich aus 
unserer Beobachtung 15 mit 23tagigem Verlauf der Krankheit bezfiglich 
tier zentralnerv6sen Erscheinungen. 

Hier traten neben einem allgemeinen hirnorganischen Syndrom, tells in Riehtung 
psychomotorischer Unruhe, tells l~eizbarkeit, Reaktionsverlangsamung und eines 
Korsakowsehen Syndroms allm~hlich heterogene neuro]ogische Symptome in den 
Vordergrund, wie wir es bei den subakuten eneepha]itischen Verl~ufen sehen. Die 
Prozel~ausbreitung entsprach dem fiir die nekro~isierenden Eneephalitiden typischen 
Muster. Die ausgesprochen h~morrhagische ProzeBkomponente dfirfte noch im 
l~ahmen einer Gleichgewichtsverschiebung zwischen den einzelnen Prozei3faktoren 
liegen; lympho-plasmocyt~re Gefai~infiltrationen waren hier yon reeht starker Aus- 
pri~gung.. 

Wie unsere Beob~ehtungen 10, 12, 15, 16 und 18 vergleichsweise er- 
kennen lgssen, kSnnen also ~uch die suba/cuten klinischen Kran~heits- 
bilder - -  trotz unterschiedlicher encephalitiseher Struktur ~ -  n~eh 
m~ncherlei symptomatologischer Riehtung hin ein~nder ghneln. Auch 
der parain]dctiSsen ,,encdphalmydlite dissdminde aigue" (LHE~- 
MITTE) k6nnen also recht unterschiedliche Encephalitis]ormen zugrunde 
liegen. 

Zur Abgrenzung parainfektiiiser, postvaccinaler und sporadiseher 
Encephalitiden und Encephalopathien 

Eine differentialdi~gnostisch besonders bemerkenswerte Beobachtung 
ist zweifellos mit dem postvaccinalen Falle 7 gegeben. Sicherlich ist die 
lange Inkubationszeit allein schon etwas auff~lhg, wenngleich nach 
CATEL (1935) und LHEI~lVIITTE (1950) derartig lange Intervalle nach 
Pockenschutzimpfung mSgheh erscheinen. Auch I~AI)~RMECK~a (1949) 
hatte eine entsprechende Beobachtung nach kombinierter Jenner- und 
Typhusimpfung mit einem Interval1 yon 4 Wochen beschrieben. Neuro- 
pathologisch ist angesichts des im folgenden ansfiihrlieher wiedergegebe- 
non Befundes zu fragen, ob ein diffus lymphocytgr-encephalitischer Pro- 
zeg mit begleitenden ausgedehnten isch~mischen Nekrosen der grauen 
Substanzen vorliegt oder aber eine Encephalitisform aus dem Umkreis 
etwas atypisch gestalteter akuter nekrotisierender Encephalitiden 
(VA~ BO~A~T). 

Fall 7 (Stahl. 62a/56; geb. 10. 8. 1955, gest. 9. 6. 1956). Eltern und ein drei- 
j~hriger Bruder gesund; keinerlei familii~re Krankheitsbelastung. - -  Normaler 
glatter Geburtverlauf, 4000 g Geburtgewicht, 3 Woehen roll gestillt. Psychische 
und kSrperliehe Entwicklung unauff~llig, rechtzeitig Sitzen, Stehen und Lau- 
fen gelernt, konnte sehon ,,Papa, Mama" sagen. Keine besonderen oder gar 
ernsteren Vorkrankheiten. Von jeher ]ebhaftes, frisehes lebhaftes, immer laehendes 
Kind. 
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Abb. la. Untersehiedlich intensive Rindennekrosen mit begleitenden lymphocyt/~ren Infiltraten (Fall 7) 

Abb. 1 b. Rindennekrose mit lymphoeyt~ren Gef/~Binfiltraten in Rinde, ~r und weichen HKuten 
und diffuse Gliaproliferation ira ]VIark (Fall 7) 
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Erstimp]ung am 6. 5. 1956. Die Impfung wurde wie yon einem normalem Kinde 
ver~ragen, den Eltem fiel lediglieh auf, dub die Armschwei/ung bis zur akuten Er- 
k1"ankung angeh~lten und sich nieht wie sonst ,,Schorf" gebildet hatte. In den 
folgenden Wochen erschien das Kind vSllig unver~ndert, ,,bis auf etwas Husten und 
Schnupfen. . .  real rote Bgekchen"; keinerlei Infektionskrankheiten in der Um- 
gebung; keine Auffglligkeiten bei gleichzeitig geimpften Kindern. Am Naehmittag 
des 7. 6. 1956 hatte der Vater mit dem Kinde, das auf einer Matratze in einem 
Gitterbett suB, mit Gummiring und Holzpferdehen gespielt. Er war im Zimmer 
geblieben, hatte sieh jedoeh abgewendet, um mig dem glteren Bruder welter zu 
spielen. Als die Mutter ins Zimmer kam, sah sie das Kind auf der Seite liegend, 
wunderte sieh, dab es ,,sehlief", nahm es hoeh und bemerkte, dab es bewul~tlos 
war, kaum atmete, blaB-graubl~ulieh sich verf/~rbte. Sogleieh Wiederbelebungs- 
versuehe mit tterzmassagen und kalten Umschlggen. Sogleieh Uberweisung in 
Kinderklinik: ,,bewul3tlos, Temperatur 38,5 ~ kramp]bereit, kein Meningismus, leb- 
hafte seitengleiehe PSt~ und ASI~, vier vernarbte Poekenschutzimpfstellen am 
re. Oberarm mit geringer RStung, Driisen: o. B." Liquor': 20/3 Z. bei normalen 
EiweiBwerten. Diff.-blutbild: Ery 4,72, Leuko 38800, Stub 15, Segm. 62, Lympho 19. 
Unter Bevorzugung der oberen Extremitgten wurden lau]end tr~ige Muskelzuckungen 
beobachtet, welehe bis zum Tode anhie]ten. Internistiseh - -  mit Ausnahme einiger 
grob-mittelblasiger 1~ G's kein krankhafter Befund; Thoraxaufnahme: grobstriingige, 
nach allen Seiten hin ausgezogene ttili. Naeh voriibergehendem ~ieberanstieg au] 
40 ~ C kritisehe Entfieberung ohne Zustands~nderung des Kindes. Am 9. 6. 1956: 
Abfall der Liquorpleocytose auf 11/3 nnd ansehlieBende Zunahme bei der dritten 
Kontro]le auf 150/3, sowie Anstieg der Blutleu/socytose au[ 46800 bei erhghter Blur- 
sen~sung (42/73). Der Liquorzueker betrug 43,4~ nag, Nachweise auf Vaeeinevirus 
verliefen negativ. Urin: o.B. Ther~pie: Cortison, Antibiotiea, Traubenzueker- 
infusion, Cardiaea. Exitus letalis: 9.6. 1956. 

Se/stion. Aul]er einer auffglligen Hypoplasie der Nebennieren und einer diffusen 
Bronchitis und Bronehiolitis unauffi~llige Verhgltnisse. Gehirn: Vereinzelte Blut- 
punkte im Bereieh der I-Iirnrinde und Bhtungen innerhalb der weichen tt~ute im 
Gebiet der Basis beider Frontallappen; dort vermutlieh aueh h/~morrhagisehe 
Nrekrotisierungen der Rinde. 

Neuropathologischer Be]und (Abb. 1--3). Neben einer vorwiegend fleekfSrmigen 
lymphoeytgren Meningitis finder sieh in diffuser Ausbreitung ein weehselnd aus- 
gepr~gter lymphocytgr-perivas~l eneephalitiseher ProzeB, welcher vornehmlieh die 
Marksubstanzen betrifft, ste]lenweise aber aueh auf die grauen Substanzen iiber- 
greift. Im Bereieh der schon makroskopiseh konsistenzauff~lligen l~indenerwei- 
ehungen finden sieh ausgedehnte Gewebsnekrosen, welehe den Gesamtquersehnitt 
befallen. Itier sind die Ganglienzellen meist total geschwunden, tefls finden sich 
vaeuolig zerfallene, inkrustierte oder sklerotiseh wirkende Elemente. Die Glia ist 
nut m~l~ig proliferiert und zeigt progressive und regressive Ver~nderungen. Hin 
undwieder trifft man auf gesehwo]Iene Endothelzellen und aueh Capillarsprossungen. 
In der Molekularsehieht der betroffenen Gebiete ist die Makro- und Mikroglia 
gewuehert. In  geringer befaIlenen Bezirken erscheinen die dritge und fiinfte ginden- 
schicht rela~iv versehont. Das unter den Nekrosen liegende Murk zeigt zumeist eine 
oft ausgepri~gte Wueherung yon Makro- und Oligodendroglia. Der lymphocytgre 
Gef~gprozel] ist unterhalb und stellenweise auch innerhalb der I~indennekrosen 
~kzentuiert, bier sind die Gef~ge mitunter yon dickmanteligen Lymphoeytensgumen 
umgeben. Auch im Putamen und Caudatum finden sich ~hnlieh ausgepr/igte Ne- 
krosen, wie in der l~inde. Der laterale Thalamuskern ist yon st/~rkeren perivasalen 
Lymphoeyteninfiltraten durehsetzt; hier finden sieh aueh fleckfSrmige Makro- und 
Mikrogliawucherungen. Die Ganglienzellen sind isch~miseh ver~ndert, homogenisiert 
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Abb. 2. Lymphoeyt~re Infiltrate undfleekfSrmige Gliazellproliferationen imMittelhirn-Brfickengebiet 
(Fall 7) 

Abb. 3. Lymphooytgre Gefg$infiltrate im lateralell Thalalnuskern (Fall 7) 
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und zeigen oft enorme tells eosinophfl, tefls metachromatiseh ge~Snte Plasma- 
schwellungen. Im Kleinhirn finden sieh streckenweise Rindengewebsnekrosen mit 
Purkinjezellsehwund, homogenisierten P.z. und solehen mit eosinophilen Plasma- 
schwellungen; zudem Gliastrauehwerk und GefiBsprossenbildung. Im Kleinhirn- 
mark diffuse Gliaze]lebhaftigkeit mit progressiv-regressiven Erseheinungen. In 
Briicke und Mittelhirn sehr vereinzelte Lymphoeyteninfiltrate und diskrete Gila- 
proliferation. Sel~ene Fettablagerungen in Endothel- und AdventitiMzellen der 
IVrackgef~Be. 

Man wird diese Beobachtung zumindest als Grenz[all zwischen einer mit 
entzi~ndlich ne~rotischen Vorg~ngen in der grauen Substanz einhergehenden 
di//us lymphocyt~iren Markencephaliti8 und der ,,encdphalite ndcrotisante 
aigue" (vA~ BOGiE~T) au//assen k6nnen, wobei die Besonderheit in der 
postvaccinalen Genese liegt. Bekann t l i ch  h a nde l t  es sich bei  Encephal i t i s -  
formen aus dem Umkre i s  dieser  Gruppe  u m  lh~ozesse, welche un te r  Um-  
s t~nden auch e inmal  im Sinne einer sogenannten  EinschluBk5rperchen-  
encephalitis charakterisiert sein k6nnen. Unser Fall weist also darauf 
hin, dag in diesem Sinne verwandte ProzeBformen auf recht verschie- 
denen ~tiologisch-pathogenetisehen Wegen m6glieherweise aueh ,,neuro- 
allergisch" zustande kommen k6nnen. 

Naeh ganz anderer Riehtung is~ unsere Beobachtung 6 mit 
7ts postvaccinalem Interva]l nnd i/~t~gigem Krankheitsverlauf 
bei  e inem 14j~hrigen bemerkenswer t .  Hie r  war  der  per ivasM lympho-  
cy ta re  ProzeB mehr  herdf6rmig  akzen tu ie r t  und  mi t  gleichermaBen 
lokMisier ten syncy t ia l -kn6 tchenf6rmigen  Pro l i fe ra t ionen  ve rbunden ,  ins-  
gesamt  also ein Encepha l i t i s typ ,  welchen m a n  mi t  SPITZ als f leckf6rmige 
lymphoeyta r -g l iSse  Herdeneepha l i t i s  bezeichnen kSnnte .  Aueh  eine 
solehe Beobach tung  is t  unseres  Wissens  bisher  noeh n ieh t  bekann t .  

.Fall 6 (Seu. 44a/56) geb. 23.7. 1955, gest. 13.9. 1956. Erstimpfung am 6. 9. 1956; 
Nachschau am 13.9. 1956: gehSrig entwiekelte Impfpusteln (in der Umgebung des 
Wohnortes war anl~Blich dieses Impftermins nut bei einem Kinde eine hochfieber- 
hafte Impfreaktion aufgetreten, die komplikationslos verlief). Aueh der Bruder des 
ICindes reagierte zwar mit stgrkeren Impfreaktionen, jedoeh ohne Komplikationen. 
Am g]eichen Tage der 1Nachsehau setzten naehmittags unter leichter Temperatur- 
erhShung hirnorganische Krampfanfille ein; am Abend exitus letMis. 

Sektion. Lungen: kleinfleekiges, zellfreies, eosingetSntes 0dem, iiberblihte 
Alveolarbezirke, in den LuftrShrenisten keine Auffilligkeiten, im umgebenden 
Interstitium gelegentlich kleinste LymphooytenknStchen. Milz: Schwellung der 
l~e~iculoendothelien, 6demat6se Auflockerung des Gesamtgewebes, loekere, relativ 
groi~e l~eaktionszentren um zahlreiehe LymphknOtchen. Leber: Triibe Sehweilung 
des Parenchyms, Schwellung der Sternzellen, ragBige zentrale Lgppohenstauung. 
Nieren: Triibe Schwellung im Zellplasma der gewundenenKanilchen. Herz: Etwas 
verwaschene Querstreifung. Imp/pustel: Im Bereieh der Pustel Gewebsnekrose mit 
Aufhebung der Ze]]grenzen und Untergang der Kernstrukturen. Keine gr51~ere 
entziindungszellige l%aktion. Vereinzelte Blutungen in der R~ndzone. Die region~ren 
Lymphfnoten und Endothelien sind 5dematSs gesehwollen. 

Neuropathologischer Be/und (Abb. 4--9). Vorwiegend herd- bzw. gruppenfSrmig 
in grauer und wei~er Substanz akzentuierter perivasal lymphocytir-plasmoeytgrer 
ProzelL EbenfM]s fleekfSrmig gruppierte Gefg]]infiltrationen in den weiehen Hiuten. 
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Abb. 4. Gliakn6tchen in den unteren Schichtei~ der Inselrinde und begleitenden lymphocyt~ren 
Geffi~infiltraten im subcorticalen Y-lark (Fall 6) 

Abb. 5. Granulom~ihnliches GliaknOtchen innerhalb der Capsula externa (Fall 6) 

Allgemeine Gef~Bstauung mit gelegentlichen ser6sen Transsudationen ins Gewebe. 
Teils in Verbindung mit den infiltrierten Gefi~ggruppen, ~eils unabh~ingig hiervon 
finden sich un~erschiedlich ausgepriigte Gliasyncytnien und ~uoh gr5Bere,,granulom- 
artige" GliaknStchen, welche sich vornehmhch bus S~abohenzellen und Mikroglia 
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zusammense~zen. Mitunter sind mehrere ~useinanderliegende Gliasyncytien in 
Form yon fl~chenfSrmigen mikrogliSsen Wucherungen verbunden und yon lympho- 
cyt~r infiltrierten Gef~Ben durchsetzt. Hier ist gelegentlich ~uch die Makrogli~ mit 
teilweise geb1~hten Kernen gewuchert. An anderen Stellen beschr~nkt sich die 
herdfSrmige Prozei]akzentuierung auf gruppenfSrmig gel~gerte ]ympho-plasmo- 
cytgre Gef~Binfiltrate. 

Man wird angesichts dieser Beobachtung schliefien di~r/en, daft post- 
vaccinal encephalitische Realctionen entstehen /c5nnen, welche nach Art 
eines ]lec/c/6rmig a/czentuierten lymphoplasmocyt5ren Reizsyndroms mit 

Abb. 6. HerdfSrmige gli6s-syncytiale Gliaprollfera~ion mit Verdichtungen zu GliaknStchen und 
lymphocyt~ren Gef~ti~infiltraten innerhalb der Capsula externa (Fall 6) 

Bildung komplexer Gliasyncytien und -Icn6tchen verlau]en. Jedenfalls 
haben sich im vorliegenden Falle keine anderen pathogenetisch-~tiolo- 
gischen Faktoren erkennen lassen, insbesondere etwa keinerlei septisch- 
eitrige Komplika~ionen. So erhebt sich auch bier die gleiche Frage - -  wie 
im Falle der vorgenannten lymphocyt~r nekrotisierenden Encephalitis 
(Fall 7) - -  nach den M5glichkeiten einer differenti~Idiagnostischen 
Abgrenzung solcher postvaccinaler Encephalitisformen gegenfiber 
sporadischen akuten Enceph~litisformen aus dem Umkreis tier Glia- 
knStchenencephalitiden, nekrotisierenden Encephalitiden und im wei- 
teren Sinne der sporadischen Panenceph~]omyelitiden yon speziell 
akntem Verl~uf. 
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Obrigens zeigt sich in einem in unserer Sammlung befindllchen und yon OSSXZ~- 
KOPP (1930) verSffentlichten Fa]]e [Bog. 156a/30; 48 9, Krh.dauer: 8 Monate mit 
Liquorpleocytose (216--248/3 Z.) und -eiweiflvermehrung (2,5--4,0)], we]chef im ein- 
schlggigen Schrifttum gewShnlich als subchronische Panencephalomyelitis 
rubriziert wird, eine ebenfalls flock- bzw. gruppenfSrmige Ver~cilung der lympho- 
p]asmocytgren Infiltrate und Gliaproliferationen nach Art einer ,,tterdencephalitis". 

Als weitere Beispiele fiir differenti~ldi~gnostisehe Sehwierigkeiten im Einzelfalle 
seien nur noch die Beobachtungen yon W E ~ E ~  (1939) und Mi~LLE~ (1943) erw/~hnt. 

Abb. 7. tterdf6rraige lymphocyt/~re Gefgginfiltrationen in der lq[irnrinde (Fall 6) 

Im Falle W ~ E R  handelte es sich um einen nur 4tiigigen hoch/ieberha/ten koma- 
t6sen Verlau] mit Liquoreiwei]3vermehrung und leichter -pleocytose (30/3 Z.) sowie 
einer Btutleukocytvsc bei einer 20j~hrigen. Hier land sich ein zweifelsohn~ ffihren- 
des diHu8 plasmocytiirRencephatitisches geizsyndrom mit lediglich diHusen Gliaproli. 
]erationen. 

Die Bcobachtung yon MidLL~a verlief nach Art  einer fiber ~--6  Wochcn pro- 
longierten komatSsen mit Krampfanf/illen und Halbseitensymptomatik einher- 
gehenden Encephalitis. Es fand sich bei der 45]~hrigen eine au]]allend hohe Liquor- 
pleocytose (840--1080 Z.) und -eiweiflvermchrung (3,2--5,5) mit ebenfaUs crheblicher 
Blutleukocytose (10 600--20 000). ProzcBffihrend war ein pancncephal lymphocytarer 
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Gefiil3prozel~ mit Gliakn5tehen und ausgepr~gter St~bchenzellgliose in der struktur- 
verwaschenen Rinde. 

In den genannten und einigen anderen ]~eob~chtungen ~us dem einschl~gigen 
Schrffttum tiber ,,prim/~re" Panenceph~lomyetitiden ergeben sich also erhebliche 
differenti~ldi~gnostische Schwierigkeiten in der gleichen I~ichtung, wit in unseren 
eigenen Beobachtungen. 

Wir batten an anderer Stelle darauf hingewiesen, dab einige bisher 
bekannt gewordene und der Pette-D6ringschen Panencephalitis zugeord- 
nete Beobachtungen im Minischen Bild und dem morphologischen Pro- 
zeB nach in gewissen Beziehungen zu der enc@halite ndcrotisante aigue 
stehen. Es handelt sich um die yon B o ~ o F ~ '  (1948), F. 4, K~STI~G 
(1952), F. 3 und KAL~ (1952), F. 1 mitgeteilten Beobachtungen mit 
akutem 6--8t~gigem Verlauf. Die Komplikationen bestanden darin, dab 
zu dem fiblichen Blld ein tellweise h/~morrhagisch-nekrotisierender Pro- 
zeg hinzugetreten war, der sich zudem wiederum innerhalb der Schl~fen- 
lappenrinde bzw. den basalen Hirnteilen akzentuierte. Da vA~ BOGAERT 
MS wesentliches Charakteristicum der akuten nekrotisierenden Ence- 
phalitis ein lymphocyt/~res Gef~Bsyndrom verbunden mit fleekf6rmigen 
Mikrogliawucherungen und Gliakn6tchen auch auBerhalb der Nekrosen 
anf/ihrt, ergeben sieh zwischen diesen akuten Panencephalomyelitiden mit 
begleitenden Rindennelcrosen und der nelcrotisierenden Encephalitis (VAN 
BOGA~T) di//erentialdiagnostisehe Fragen. Unser Fall7 gehSrt zweifellos 
hierher. Die Bedeutung liegt vornehmlich in seiner postvaccinalen Ge- 
nese. Unsere Beobaehtung 6 wiederum stellt allein auf Grund der fleck- 
f6rmigen syncytialen Gliawucherungen die Frage, in welehem Urn/ante 
mitunter einmal der die Pette-DSringsehe Kranl~heit lcennzeichnende di//use 
GliazelllcnStchenproze[3 in t~orm mehr herdfSrmiger Varianten postvaccinal 
oder abet im Umlcreis der parain/elcti6sen Encephalitiden imitiert werden 
lcann. Das wiirde nicht verwundern, da wir ja auch im Falle exanthema- 
fischer Infektionskrankheiten - -  wie beim Fleekfieber - -  verwandte 
ProzeBbilder zu sehen bekommen. PETTE und D6~I~G hatten bekannt- 
lich die Strukturverwandtschaften der sporadischen akuten Pan- 
encephalomyelitiden mit der Fleekfieberencephalitis und der Encepha- 
litis japonica B ausdriicklich hervorgehoben und PET~aS (1957) hatte 
die mit Nekrosen einhergehenden akuten panencepha]omyelitischen Ver- 
lgufe ans gleichen Griinden als Encephalitis japonica B s Pro- 
zesse abgesondert. Auf jeden Fall zeigen unsere Beobaehtungen, inwie- 
welt sich die Merkmale postvaecinaler Eneephalitisformen abwandeln, 
fiberlagern bzw. sich in Form eines speziellen ProzeBtypes emanzipieren 
k6nnen. Ein solcher Wechsel in der morphologischen Prozeggestaltung 
interessiert aber auch dann, wenn die Grundstruktur innerhalb ein und 
desselben Falles 6rtlich variiert. Hierauf hatte t~AI)~a~EC~:Ea (1948) 
anhand einer Beobachtung von Landryparalyse bei einem 35 jghrigen mit 
18tggigem Krankheitsverlauf hingewiesen. 
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Abb. 8. !:Ierdf6rmige lymphocyt/ire Gef~iBinfilgrationen ~nnerhalb e]nes umschriebenen Bereiches 
des Kleinhirnzahnkerns (Fall 6) 

Abb. 9. Lymphocytiire Gef~iginfiltrationen mid Gliasyncytien im iateralen Thalamuskern (Fall 6) 

Arch. ~?sychiab. 2(ervenkr., Bd. 197 36 
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Abb. 10. Diffuse lymphocyt~re Encephalitis des Kleinhirnmarkes (Fall 13) 

Abb. 11. HerdfSrmige ser6s-lymphocyt~r-h~morrhagische Leukoencephalitis im Kleinhirnmark und 
Zahnkern (Fall 14) 
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tiler f~nden sich - -  neben einer lymphoeyt/iren Meningitis und einem diffus aus- 
gebreiteten lympho-plasmoeyti~ren Gefiigsyndi'om - -  diskrete perivasale Zellgliosen, 
diffuse Gliazellwueherungen und eapillargebundene GliaknStehen uaeh Art ,,kMner 
Granulome", sowie Neuronophagien, beispielsweise im Vorderhoru, in den Bulb~r- 
kernen, im Locus niger und aueh in der Hirnrinde. 

In  dieser Beobaehtung wird deutlieh, welche MSgliehkeiten in der Zu- 
ordnung heterogener gliSser geaktionsweisen innerhalb ein und desselben 
Falles beobaehtet  werden kSnnen. Ein yon Z I ~ M ~ a ~ x  u. YANN~T (1931) 
mitgeteilter Fall yon Varieelleneneephalitis bei einem 13 Monate alten 
Kinde mit  5t~tgigem foudroyantem Krankheitsverlauf  erseheint dem- 
gegenfiber in anderer Riehtung iorozeGheterogen. 

Neben sehr vereinzelten i0erivasMen Entmarkungen im Parietal- und 0eeiloital- 
mark, seltenen kleinen Diapedesen in der Rinde und einer l~undzellennieningitis 
fanden sieh diffuse degenerative G~nglienzellver~nderungen in IIirn und i~iieken- 
mark. 

Aueh unsere Beobaehtung 16 ist insofern bemerkenswert, als sieh vom 
t{iiekenmark ab bis in H6he der Stammgangiien ein typiseh loeriven6s- 
gliSser Entmarkungsprozel~ entwiekelt hatte, w/~hrend das Mark yon 
Grog- und Kleinhirn yon einer diehten diffusen Oligodendrogliose dureh- 
setzt war und in Hirnrinde und Putamen eine diffuse Makrogliose be/ 
s~and; letztere iibrigens ghnlieh, wie in den sonst ganz anders gearteten 
F/~llen 4 und 7. Solche Beobachtungen zeigen, in welchem Um/ange bei 
einem anscheinend einheitlichen encephalitischen Prozefl 5rtlich di//erente 
Gewebsrealctionen au/treten lc6nnen. Auch derartig vielschiehtige F~lle 
werden ffir die differentialdiagnostisehe Beurteilung yon Grenzf~llen be- 
sonders wichtig. 

Zusammenfassung 

Eine vergleichend neuropathologisch~klinisehe Untersuchung yon 
8 Fiillen postvaeeinaler und i0 Beobaehtungen parainfekti6ser Enee- 
phalitiden ergab folgende Befunde: 

1. Die Prozegform der periven6s-gliSsen Entmarkungseneephalit is  
fand sieh in der tt/~lfte der postvaeeinalen und einem Drittel  der para- 
infekti6sen Beobaehtungen. Ffinfmal wurden diffus-lymphoeyt/ir enee- 
phalitisehe Prozesse unter Bevorzugung der Marksubstanz mit  menin- 
gitiseher Beteiligung erkannt;  viermal handelte es sieh um h/imorrha- 
gisch-lymphoeytgr nekrotisierende Eneephalitiden. Einmal land sich 
postvaecinal eine fleekf6rmig lymphoeyt/ir-gliSs-syneytiale tIerdenee- 
phalitis. 

2. ~ahnlieh wie ira Falle funktioneller KreislaufstSrungen bzw. Sauer- 
stoffmangel des Zentralnervensystems werden die Beziehungen zwischen 
morphologisehem ProzeBverlauf und Vulnerabilitgtsstaffelung einersei~s 
und der klinischen Syndromfolge andererseits nut  dann begreiflieh, 
wenn man als ,,Zwisehenglied" jene Abbauregeln berfieksiehtigt, naeh 

36* 
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welehen die getroffenen Funktionsverb/~nde - -  weitgehend unabh/~ngig yon 
morphologischen Vorg/~ngen - -  in Form charakteristischer Syndromfolgen 
bzw. Desintegrationsmuster zerfallen. Hierdurch erkl~trt sich, da$ einheit- 
liche klinische Verl~tufe (z. B. nach Art der akuten komatSsen mit Krampf- 
anf~llen einhergehenden Encephalitis) auf sehr unterschiedlichen Ence- 
phalitisformen mit wechselnder Prozel~intensit~t beruhen kSnnen. Solche 
,,funktionseigenen" klinischen Verlaufsregeln machen abet auch erld/~r- 
hch, da$ sowohl bei perakuten wie subchronischen klinischen Bildern 
gleiehe morphologische ProzeSstadien gefunden werden kSnnen. Das gilt 
anscheinend ffir alle Gruppen perivenSs-gHSser, h/~morrhagisch-nekroti- 
sierender, diffus lymphocyt/~rer und ghSs-syncytialer Encephahtiden. 

3. Postvaccinale Prozesse kSnnen in ihrer morphologischen Struktur 
mitunter akuten nekrotisierenden Encephalitiden (bzw. diffus lympho- 
cyts Encephalitiden mit begleitenden ~qekrosen) oder herdfSrmig 
lymphocyt/~r-ghSssyncytialen Encephalitiden /~hneln. Hieraus ergeben 
sich differentialdiagnostische Fragen gegenfiber der sporadischen ,,encd- 
phalite aigue ndcrosante" (vA~ [BoGAEI~T) und m6glicherweise auch den 
sporadischen Panencephalomyelitiden yon perakutem bis akutem Verlauf 
(P~TT~-DS~I~CG). Es wird darauf hingewiesen, da$ letztere zumal im Falle 
begleitender nekrotisierender Vorg/~nge oder chronifizierter infektiSser 
Begleitprozesse in anderen KSrperorganen gelegentlich differential- 
diagnostische Abgrenzungsschwierigkeiten gegeniiber form~hnlichen 
parainfektiSsen Sekund~rencephalitiden bereiten kSnnen. 

4. Differentialdiagnostische Fragen betreffen auch jene Beobachtun- 
gen, welche zwar einen einheitlichen encephalitischen Grundtyp erkennen 
lassen, zugleich aber dutch 5rtlich erheblich auseinanderfallende Gewebs- 
reaktionen (beispielsweise dutch gliSse ProzeSvarianten) gekennzeichnet 
sind. I-Iierbei kSnnen sich Bestandteile verschiedener Encephalitisformen 
miteinander vermengen. 

5. Solche ,,Ubergangsf~lle" werden ffir die Differentialdiagnose zwischen 
postvaccinalen oder parainfektiSsen Sekund/~rencephalitiden und 
sporadischen Prim~rencephalitiden oder Virusencephalitiden yon beson- 
deter Bedeutung. 
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