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Zur Entstehung geschichteter Entmarkungsherde
an Hand eines der Encephalitis concentrica (Bald)
nahestehenden Falles *

Von
STEFAN TARISKA

Mit 8 Textabbildungen
(Eingegangen am 4 . November 1958 )

Vor 30 Jahren hat BALS seinen berithmt gewordenen Encephalitis-
fall mit konzentrischem Wechsel entmarkter und markhaltiger Schichten
in den GroBhirnhemisphéren verdffentlicht. Seither werden in der Lite-
ratur die dhnlichen seltenen Fille als Balésche Krankheit bezeichnet.
Heute gilt die Encephalitis bzw. Sclerosis concentrica fast allgemein als
eine Variante der akuten oder chronischen multiplen Sklerose bzw. der
Schilderschen diffusen Sklerose. Konzentrizitit (Bar6) und die damit
gleichgesetzte landkartenartige (MARBURG) bzw. ozeanographischen
Karten dhnliche (HfcaEN u. Mitarb.) geschichtete Entmarkung kom-
men in einzelnen Fillen der chronischen und akuten multiplen Sklerose,
diffusen Sklerose sowie der Encephalomyelitis disseminata vor. Eine
Schichtung der Markzerstérung wurde auch bei CO-Vergiftung (LE-
HOCZKY), bei experimenteller Cyan-Encephalopathie (LuMspeN) und bei
himorrhagischer Leukoencephalitis (H. JacoB) gefunden. HALLER-
VORDEN u. SpaTZ versuchten die konzentrische Ausbreitung durch
kolloid-chemische Krifte zu erkliren. Dabei sprachen sie der konzen-
trischen Encephalitis eine pathogenetische Selbstdndigkeit zu. Spiter
hat HALLERVORDEN (1952) diese Auffassung in &dtiologischer Hinsicht
weiterentwickelt und — auf Grund einer Analogie mit den konzentrischen
Flecken der Tabakmosaikkrankheit -— eine Viruserkrankung an-
genommen.

Die relative ortliche Unabhingigkeit von Entziindung und Entmar-
kung, ferner das Verhéltnis zwischen den Abbau- und Sklerosevorgédngen
im nachfolgenden Falle, bieten neue Anhaltspunkte fiir die Beurteilung
strittiger pathogenetischer Fragen. Ferner steht der Fall mit seinem
duBerst raschen Verlauf fast vereinzelt da. Leider sind die letzten 6 Tage
des Krankheitsverlaufes unbekannt, da die Krankheitsgeschichte wihrend
des Krieges teilweise verloren gegangen ist.

* Aus dem wissenschaftlichen Nachlaf von Prof. K. SANTHA.
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Krankengeschichte, L. S. 32jahriger Volksschullehrer, wurde am 4. 1. 1939 in
die Klinik aufgenommen. Er gab an, dafl wihrend der letzten 4—5 Tage zuerst
seine li. untere, dann seine li. obere Extremitat schwicher geworden sei. Am Tage
vor der Aufnahme habe er den Urin schwer halten kénnen. Auch das Schlucken
sel seitdem erschwert. Vor dieser Erkrankung habe er im Sommer 1938 eine mit
hohem Fieber einhergehende Grippe durchgemacht; danach sei vollkommene
Genesung eingetreten. In den letzten Monaten des Jahres 1938 habe er leichten
Husten und wochenlang als grippal erklarte Temperaturerhdhungen gehabt. Mitte
Dezember habe er einige Tage an sehr heftigen Kopfschmerzen gelitten. Am 21. 12,
beobachtete seine Frau, daf aus seinem Munde, hauptsichlich li., Speichel floB,
ohne dafl er es bemerkte. Die Mutter
leidet an Arteriosklerose, Vater mit
58 Jahren an Leberkrebs gestorben.
3 Geschwister gesund, 2 im Kleinkindes-
alter an unbekannten Krankheiten
gestorben.

Abgesehen von Scharlach im Kindes-
alter immer gesund. Heirat mit 28 Jah-
ren; erstes Kind totgeboren, 2 Kinder
gesund.

Bei der Aufnahme verhielt sich Pat.
ruhig und geordnet, die Sprache war
unauffallig, der Gedankengang unge-
stort. Innere Organe o.B., Blutdruck
120 mm Hg. Pupillen etwas verzogen,
reagieren gut auf Licht und bei Akko-
modation. Augenbewegungen frei, kein
Nystagmus, li. Nasolabialfalte ver-

. strichen, der Ili. Mundwinkel steht
Abb;(leéh]felflu(lf;rf;‘ :ﬁiﬁ&ﬁ??&éﬁggﬁ 4% tiefer. Offnen des Mundes beschrinkt.
LupenvergroBerung) Weicher Gaumen etwas herabhéngend,
Rachenreflex sehr lebhaft. Sonst keine
Abweichungen an den Hirnnerven. Starke Salivation. Leichte Hemiparese der links-
seitigen Extremitdten mit méaBiger Tonuserhdhung pyramidalen Charakters,
erhohten Eigen- und fehlenden Fremdreflexen und Babinski-Tendenz. Die re. Kor-
perhilfte neurologisch o.B. Zur Untersuchung kam der Pat. noch zu FuB, ohne
Unterstiitzung.

Liguor. Am 4.1.1939: Zellzahl 13/3, Eiweil (nach Nissr): 0,17%/,, Péndy:
Opalescenz, Goldsol: 222211000000, bikolorierter Mastix: 11000000000, Schel-
lack: neg. Wa.R. im Blut und im Liquor neg.

TUber die folgenden Tage ist nur soviel bekannt, daB der Kranke nach sehr
ragcher Progression am 7.1. komatdés wurde und am 10. 1. frithmorgens starb.
Krankheitsdauer der zentralnervosen Erkrankung insgesamt 21 Tage.

Klinische Diagnose. Encephalitis subacuta (post influenzam). Sektzon. In der
li. Herzkammer punktférmige subendokardiale Blutungen. Im unteren Lappen
der li. Lunge bronchopneumonische Herde, im unteren Lappen der re. Lunge
starkes Odem. An der li. Pleura stellenweise frischer Fibrinbelag. Schleimhaut der
Bronchien und der Trachea stark injiziert. Leber und Nieren hyperdmisch. In der
Blasenschleimbaut Blutungen, zum Teil mit Schorfbildung in der Mitte.

Beschreibung des formalinfixierten Gehirns (von Prof. SAnTHA). ,,Dasarterielle
und vendse Netz der Gehirnoberfliche ist maximal gefiillt. Unter der Arachnoidea
starke Fliissigkeitsansammlung, so da3 die Furchen erweitert sind, ohne Atrophie
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der Windungen. Auf den frontalen Schnittflachen des GroBhirns starke Hyperdmie.
Im vorderen Schenkel der inneren Kapsel, noch mehr aber im Stabkranz einige
mehrere Millimeter breite rosafarbene Flecke, die ziemlich scharf begrenzt sind
und im Niveau des vorderen Drittels des Thalamus an der Grenze der Corona
radiata und der Capsula interna eine an die Encephalitis concentrica erinnernde
Anordnung zeigen. Auf den in verschiedenen Hohen des Hirnstammes angelegten
Schnitten erscheint das Tegmentum diffus, intensiv rosafarben, 14t jedoch keine
herdférmige Verénderung erkennen. Im unteren Niveau der offenen Oblongata
findet sich in der Einbuchtung der IV. Kammer ein hirsekorngrofies, mit dem
Plexus zusammenhingendes geschwulstartiges Gebilde.

Albb.2 Abb.3

Abb.2, Linksseitige landkartenartige Herdbildung im Centrum semiovale in der Ebene des
Caudatumkopfes. (SPIELMEYER, etwa natiirliche GrjBe)
Abb. 3. Herdkonglomerat oberhalb des rechten Balkenwulstes. (SPIELMEYER, Vergrofierung 1:2)

In orientierenden histologischen Praparaten wurden auch in der li. GroBhirn-
hemisphire Herdkomplexe von konzentrischem Charakter sichtbar, die mit freiem
Auge nicht wahrnehmbar gewesen waren. Markscheidenpraparate zeigen, daf die
Herde der re. Hemisphéare grofer und auffallender, die derli. kleiner und verwaschener
sind. In der re. Hemisphére liegt der vorderste kleine Herd weit oral vor der Spitze
des Vorderhorns unterhalb des Gyrus subcallosus (Abb. 1), li. etwas weiter hinten,
in Hohe des Balkenknies. Im Niveau des vorderen Thalamuspoles befinden sich
beiderseits fast symmetrisch Herdkomplexe in der inneren Kapsel, im Stabkranz
und Centrum semiovale; sie dringen lings der Caps. externa und extrema sowie
des Fasciculus uncinatus auch in die Marksubstanz des Temporallappens hinein.
Im Niveau des hinteren Teiles des li. Thalamus sind teilweise oberhalb der inneren
Kapsel, teilweise in der retrolentikuliren Faserung kleine Herde zu beobachten.
Im Niveau des Balkenwulstes sind li. bereits keine Herde mehr zu erkennen:
oberhalb des re. Schenkels des Forceps major und davon seitlich ist ein konzen-
trischer Herd von etwa 2 cm Durchmesser anzutreffen (Abb.2 u. 3). Die Occipital-
lappen sind herdfrei.

Die Entmarkungen. An Hand von Spielmeyer- und Weigert-Priparaten kénnen
wir uns die Entmarkungsherde als erbsen- bis hithnereigrol und annahernd kugel-
formig vorstellen. Sie liegen immer ziemlich dicht unterhalb der Rinde. Die Kugel-
gestalt erleidet an der Grenze der Rinde bzw. der Stammganglien eine gewisse
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Deformierung. Die Entmarkung greift nirgends auf die graue Substanz iiber.
Die groBeren Herde sind mehrfach, die kleineren weniger gegliedert durch eine
launenhafte Abwechslung von entmarkten und markhaltigen Abschnitten. Die
Teile mit blasser Markscheidenfarbung sind verhaltnismaBig breit, die dunklen
Streifen sind schmal und hangen untereinander mehrfach zusammen. Trotz der
Gliederung und obwobl die blasse Markscheidenfarbung nicht gleichméaBig ist,
erweckt der ganze Herdkomplex den Gesamteindruck der Zusammengehorigkeit.
Einzelne Teile sind verhaltnismafig dunkler, andere vollig ungefirbt. Die am
meisten vorgeschrittene Entmarkung liegt nicht genau in der Mitte der groBen
Herdkomplexe, sondern etwas auswirts des virtuellen Zentrums (Abb.2). AuBen
werden die grofiten Herdkomplexe von einem schon nicht mehr gegliederten Mark-
schattenherd umhiillt. Die Struktur der Herde kann mit einer Landkarte (Mar-
BURG) oder ozenographischen Skizze (HAcakw u. Mitarb.) verglichen werden.
Stellenweise sind aber einige, mehr oder weniger konzentrische Teile innerhalb
des Herdkomplexes zu erkennen, als ob dieser durch Aneinanderpressung von
mehreren, nebeneinander liegenden, konzentrischen kleinen Herden entstiinde
(ZeMAN). Vereinzelt finden sich in der Nachbarschaft der groferen Herdkomplexe
auch mit ihnen nicht zusammenhéngende kleine Herde.

Die Grenzlinie der entmarkten Streifen erinnert sowohl in der Richtung der
Mitte des Herdkomplexes als auch peripheriewirts an eine schlecht geméhte
Wiese; es ragen kiirzere und lingere, krankhaft verinderte Markfasern in sie
hinein (Abb.4). Die Myelinabbauprodukte sind groBtenteils feine Tropfen, die sich
mit Sudan leuchtend rot farben. Zum Teil geben die lipoiden Substanzen jedoch
eine diffuse Orangefarbung. Diese nehmen das essigsaure Kresylviolett (Hirscu
u. PEIFFER) nicht auf, werden mit Nilblausulphat rosa gefirbt und sind PAS-
negativ, Die in Kornchenzellen enthaltenen Tropfen nehmen den Markscheiden-
lack leicht auf, mehr bei der Spielmeyerschen als bei der Weigertschen Farbung.
Die Anhiufung von Abbauprodukten ist nicht im geometrischen Zentrum des
Herdkomplexes am dichtesten, sondern etwas exzentrisch, wie auch die Mark-
scheidenfarbung hier am blassesten ausfallt. In einzelnen entmarkten Streifen
befinden sich allerdings die meisten Abbauprodukte in der Peripherie. Der Abbau
hért am Rand der entmarkten Teile nicht véllig auf, sondern erstreckt sich, wenn
auch in leichterem Grade, in die zwischenliegenden Streifen sowie in die um-
hiillenden Markschattenherde.

Das Zellbild bildet infolge der Gliakernvermehrung ein Positiv zum Hnt-
markungsbild. Die Anordnung der proliferierten Gliazellen folgt in den Herden
meist der Richtung des Faserverlaufs (Abb.5) und lockert sich nur in der Mitte
des Herdes auf. Die Achsenzylinder sind in den marklosen Gebieten gelichtet.
Gliasklerose ist nur in den zentralen Teilen des Herdkomplexes anzutreffen, in viel
geringerer Ausdehnung als die Entmarkung. Am Rande der entmarkten Gebiete
wandelt sich die Mikroglia in Kérnchenzellen um, die Oligodendroglia ist gebliht
und es finden sich méachtige Astrocyten. Im Zentrum herrschen Kornchenzellen
vor, zwischen ihnen finden sich jedoch kleine, dunkelkernige, der Oligodendroglia
ghnliche Elemente, wie auch michtige, helle, manchmal mehrkernige Astrocyten
mit breitem verwaschenem Plasma und langgezogenen, struppigen Fortsitzen.
Diese sind denjenigen Astrocyben ahnlich, die LuMsDEN bei der multiplen Sklerose
als Reizformen betrachtet, entstanden durch den auch die Entmarkung ver-
ursachenden chemischen Reiz. Auch Creutzfeldtsche Riesenastrocyten und Riesen-
mitosen kommen in der subcorticalen Zone vor.

Die Gefafle sind in den Herden maximal erweitert, mit Blut gefiillt, jedoch nicht
thrombosiert. Perivasculiare und intramurale Infiltrate sind in den Herden meistens
geringgradig und bestehen gewdhnlich nur aus 1 oder 2 Koérnchenzellreihen; sie
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konnen auch fehlen. Dicke intramurale und adventitiale Infiltrate, aus Lymphocyten,
Plasmazellen, Histiocyten wund Kornchenzellen bestehend, kimnen meistens in den
Fleineren entmarkien Gebieten und in shrer verhilinismdfig verschonten Umgebung
gefunden werden (Abb.6). Der Wechsel zwischen entmarkten und markhaltigen
Bezirken scheint von den Gefifien unabhingig zu sein. Es gibt Gefille, die von
entmarkten, und solche, die von verschonten Gebieten umgeben werden. Manchmal
persistieren gerade perivasculdre, schmale, markfaserhaltige Zonen (Abb.7), dies
hauptséchlich am Rande der groBen Herdkomplexe.

Abb. 4. Streifenformiger Entmarkungsherd mit beidseitig hineinragenden Markfasern.
(WEIGERT, Lupenvergroferung: 5mal)

Abb.5. Nach dem Verlauf von Markfasern ausgerichtete proliferierte Gliazellen (NISSL, 10 x 10)

Gebiete auferhalb der Entmarkungsherde. In den weichen Hauten der GroBhirn-
hemisphéren sind ab und zu, an der Basis des Hirnstammes héiufiger in denMaschen
des lockeren Bindegewebes lymphocytére, histiocytare Infiltrate, ohne perivasculare
Anhgufung, anzutreffen. Die GefaBe des Hirnstammes, besonders die des Mesen-
cephalon, zeigen in der Pia unmittelbar vor dem Eintritt in das nervése Gewebe
dicke muffartige Infiltrate.

Die Rinde, die Stammganglien und die Kerne des Hirnstammes sind Cyto-
architektonisch intakt. Nur in die unteren Schichten der Inselrinde reicht eine
miBige Gliawucherung aus den darunterliegenden Herden hinein. Die Nervenzellen
sind aber auch hier normal, selbst wenn sie von wuchernden Gliaelementen um-
schlossen werden.

29*
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Gefafinfiltrate sind auch von den Entmarkungen unabhingiy, jo weit von diesen
entfernt, zu sehen, und zwar sowohl im Mark als auch in der grauen Substanz des
Hirnstammes und der Stammganglien. Es bestehen allgemein Hyperamie, GefaB-
erweiterungen und einige kleinere Blutungen um den III. Ventrikel herum. Die
Infiltrate kénnen in zwei Typen eingeteilt werden. Der eine Typ ist in den stark

R ¢l

Abb. 6. Zellbild von entmarkten Herdteilen und entziindliche Infiltrate.
(N188L, Lupenvergroferung: 5mal)

Abb. 7. Kleiner Entmarkungsherd mit Erhaltung eines diinnen perivagkuldren Markmantels.
(SPIELMEYER, 10 X 5)

erweiterten Spalten der radiiren Venen der Markstrahlen vorhanden. Diese be-
scheidenen Infiltrate bestehen aus einigen Zellen oder 1—2 Lymphocytenreihen,
mit dazwischenliegenden fett- und pigmenthaltigen Koérnchenzellen. Das nervése
Gewebe wird durch einen maBigen Oligodendrogliawall von diesen Spalten ab-
gegrenzt. Der andere Typ kommt im Pons, Mesencephalon, Hypothalamus, in den
basalen und hinteren Thalamusteilen massenhaft, in den dorsalen Teilen des
Thalamus und im Striatum seltener vor. Es sind dichte, muffartige, adventitielle
Infiltrate, aus Lymphocyten, Plasmazellen und sehr wenigen Kornchenzellen,
zusammengesetzt, vorwiegend langs der kleinen und mittelgroBen Arterien und
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Venen. Am starksten sind sie im basalen Gefifigebiet der meso-diencephalen
Grenze (Abb.8); siec nehmen sowohl oral- als auch caudalwirts allmahlich ab, ver-
mindern sich aber auch langs des ITI. Ventrikels in dorsaler Richtung. Diese In-
filtrate tbertreffen das MaB der in den Entmarkungsherde vorhandenen bei weitem.
In der Umgebung der Infiltrate ist die Markscheidenfirbung einwandfrei, die
ortsstandigen Gliaelemente befinden sich im Ruhezustand.

Im unteren Abschnitt der Oblongata wie auch im Kleinhirn finden sich nur
GefiaBerweiterungen und Hyperdmie jedoch keine Infiltrate. Am Plexus des
IV. Ventrikels sitzt ein kleines Papillom,
welches die Liquorzirkulation offenbar
nicht zu stéren vermochte. . 1\

Besprechung ' Fo ’

Die Klinik des Falles stellt zwei ’
Fragen: Ist erstens die den neurolo-
gischen Symptomen vorangehende,
monatelang dauernde fieberhafte
Periode eine grippose FErkrankung
gewesen? Diese Annahme 148t sich
nicht hinreichend begriinden; sie
wurde auch durch die Sektion nicht
gestutzt. Thre Natur 1408t sich nach-
traglich nicht mehr klidren. Das Auf-
treten der neurologischen Symptome
nach langer Subfebrilitdt 146t immer-
hin an die Wirksamkeit allergischer
Vorginge denken.

Die andere klinische Besonderheit o e N

. . Abb. 8. Michtige entziindliche GefdBinfiltrate
des Falles ist der &dulierst rasche ger hypothalamischen Region. (Fo Fornix;
Verlauf. Bei ausschlieBlicher Beriick-  supraopt. Nucl. supraopticus, M medial,

. L lateral; NIssL, LupenvergroBerung 5mal)
sichtigung der neurologischen Phase

betriagt dieser nur 21 Tage. Einen noch kiirzeren Krankheitsverlauf
konnte nur Casprr (1932) bei einer konzentrisch angeordneten diffusen
Sklerose beobachten. Hier ergibt sich eine Diskrepanz zwischen klini-
schem Verlauf und pathologischem Befund. Beiderseitig wurden der
Capsula interna benachbarte und in diese auch teilweise eindringende
Herde im Stadium des vorgeschrittenen fettigen Abbaues gefunden.
Trotzdem bestanden noch 6 Tage vor dem Tode nur eine linksseitige
Hemiparese, die den Patienten nicht am Gehen hinderte und auch kaum
psychische Verdnderungen.

Das pathologische Bild wird teils durch die ausgebreiteten und schweren
entziindlichen GefdBinfiltrate, teils durch die geschichteten Entmarkun-
gen charakterisiert. Im Gegensatz zu den Entmarkungen halten sich
die Infiltrate weder an die Grenze zwischen grauer und weiler Substanz,
noch an bestimmte Gefafterritorien. Sie sind intracerebral ausgeprigter
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als pial, jedoch in den Entmarkungen nicht intensiver als in der histolo-
gisch intakt erscheinenden grauen und weilen Substanz. Wir haben
sogar den Eindruck, daf die GefdBeinscheidung in den entmarkten
Herden geringfiigiger ist.

Das Bild der Entmarkung erinnert an die Balésche Encephalitis
concentrica, ohne dafl wirklich eine konzentrische Schichtung vorlige.
Das widerspricht jedoch nicht der Gruppenidentitdt, denn es waren ja
auch im Falle Baros nur die Herde der linken GroBhirnhemisphére
konzentrisch. Das Wesentliche ist hierbei, daff sich die Entmarkungen
um ein wirkliches oder virtuelles Zentrum gruppieren, in gleicher oder
anndhernd gleicher Phase des Abbaus oder der Organisation befinden und
trotz der diskontinuierlichen Markschidigung in threm Gesamibilde den
Eindruck eines zusammengehorigen Herdes erwecken. Da jedoch der
dtiologische Faktor unbekannt ist, schliee ich mich der Auffassung
Barés an (personliche Mitteilung), dafl zur Kennzeichnung des hier
vorliegenden Befundes statt ,konzentrisch® ein anderes Eigenschafts-
wort gebraucht werden sollte. Dennoch bin ich der Meinung, daf die
geschichteten Entmarkungen, moégen sie konzentrischer Struktur oder
Land- bzw. ozeanographischen Karten #hnlich sein, pathogenetisch auf
einem identischen, oder zumindest verwandten Prinzip beruhen. Nach
GroBe, Lage, Abbautyp, Gliareaktion und Organisation stimmen sie mit
dem bekannten Bilde der akuten konzentrischen Encephalitis (BaLo ; HAL-
LERVORDEN u. SPATZ ; HALLERVORDEN 1952 ; ZEMAN) bzw. der sogenannten
akuten multiplen Sklerose iiberein. Einiges ist immerhin hervorzuheben:

1. Die grofite ProzeBintensitét findet sich weder im Zentrum, noch in
den Randteilen des Herdkomplexes, sondern in einer verhiltnisméaBig
zentralen intermedifiren Zone. Die zentralste Zone ist relativ mild
betroffen, nicht abgerdumt. Ein zentrales Gefd8, im Sinne von HALLER-
VORDEN u. SPATZ, konnten wir nicht finden.

2. In kleinen isolierten Herden und am Rande der grofien Herd-
komplexe — besonders in subkortikalen Gebieten — konnten zwar
um GefiBe gruppierte marklose Flecke festgestellt werden, jedoch mit
Verschonung einer unmittelbar dem Geféfl anliegenden Markfaserzone.

3. Markschédigung und Gliareaktion sind nicht nur in den marklosen
Zonen vorhanden, sondern auch in den dazwischen liegenden, relativ
verschonten Markstreifen und in den sie umgebenden Markschatten-
herden, ja auch entfernt von Entmarkungen lings der erweiterten
perivaskuldren Spalten im gyralen Mark.

Aus all dem mo6chten wir den SchluB8 ziehen, daB die mesodermale
Entziindung und die Demyelinisation zwei nebeneinander ablaufende,
jedoch nicht notwendigerweise zusammenhingende Erscheinungen dar-
stellen. Die Schidigung des Nervengewebes braucht nicht unbedingt
als eine Folge der entziindlichen Verinderungen um die GefdBe gedeutet
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zu werden. Insbesondere zeigt sich in den Stammganglien und in der
Rinde um schwer infiltrierte Gefdfle herum véllige Intaktheit des ner-
vosen (Gewebes. Wenngleich eindeutige Beweise dafiir fehlen, ist es
unseres Erachtens wahrscheinlich, dal die infiltrativen Veranderungen
der Markschddigung vorangehen. Dies liefe sich dahin deuten, daB der
Prozel zwar echt entziindlich ist (Korxymy 1943), die Entmarkung
nicht als eine durch Diffusion entstandene einfache physiko-chemische
Erscheinung, im Sinne rhythmischer Fallung, aufgefallt werden kann.
Eine von einer umschriebenen kurzen Strecke eines Gefdfes sich aus-
breitende Myelolyse ist uns unwahrscheinlich, teils im Hinblick auf die
relative Verschontheit des Zentrums der groBen Herdkomplexe, teils
mit Hinsicht darauf, daB bei kleinen perivaskulidren Herden die dem
Gefdll unmittelbar anliegende Randzelle keine Entmarkung aufweist
(Abb.7). Die von HALLERVORDEN u. SpaTz vertretene Auffassung eines
mit der Entstehung der Liesegangschen Ringe vergleichbaren Vorganges
wurde auch von Baré (1940) bekdmpft. Dafi Verhiltnis von Ent-
markungen und Gefilinfiltraten hélt sich innerhalb der histologischen
Variationsbreite der postinfektiosen und selbstdndigen Encephalo-
myelitiden ,,Spielweite der Verdnderungen®, KOrNyYEY 1952; ,,ambi-
valente Reaktionsweise* (H. Jacos).

Wir wollen die Rolle der Diffusion in den konzentrischen Entmarkungen
nicht in Abrede stellen, glauben aber, daf3 in ihrer formalen Pathogenese
noch andere vaskulire Mechanismen ernsthaft in Rechnung gezogen
werden miissen. Es fillt auf, daf die Entmarkungskomplexe in meinem
Fall ebenso wie in anderen Fillen (BAr6; HALLERVORDEN u. SPATZ,
Fall Krach; HALLERVORDEN 1952; ZEmMAN; HECAEN u. Mitarb.; BEHR)
im AbfluBBgebiete der Vena Galeni liegen, und zwar in dem Abschnitt des
Centrum semiovale, der dem Cortex benachbart ist. Hier befindet sich
ein Grenzgebiet verschiedener vendéser Abflulrichtungen, wo das dullere
und innere Venensystem des Gehirns miteinander zusammenhidngen.
ZEMAN betrachtet diese Lagerung der konzentrischen Entmarkungs-
herde als die Hauptdifferenz gegeniiber der diffusen Sklerose; die
konzentrischen Herde verschonen eben die ,liquorumspilten Mark-
gebiete®, die bei der diffusen und auch bei der multiplen Sklerose die
meistangegriffenen sind. Es kann — unserer Meinung nach — an-
genommen werden, dafl das Grenzgebiet der zwei Venensysteme gewissen
Noxen gegeniiber ebenso vulnerabel ist, wie die Grenzzone zweier
arteriellen Endverzweigungen (ZUrcHs ,letzte Wiese). Fiir eine Sto-
rung der venosen Zirkulation spricht auch, da unabhingig von den
geschichteten Entmarkungsherden, auch von ihnen entfernt, um die
GefiBle der subcorticalen Markzungen herum stark erweiterte Spalten,
leichte Infiltrate, Kornchenzellanhdufungen und pathologische Mark-
scheidenfiguren festzustellen sind. Ebenfalls zugunsten der Annahme
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einer vendsen Kreislaufstorung lassen sich die Verschonung einer
perivaskuliren Markfaserzone in den kleinen Herden sowie am Rande
der groBen Herdkomplexe und schlieBlich das Fehlen eines zentralen
GefiBes im Sinne von HALLERVORDEN u. SpaTz verwerten. Es ist
moglich, daf die schwere Infiltratbildung im GefdBsystem zur Atonie
der inneren Hirnvenen fiithrt, die als ein systematischer Faktor dazu
beitragt, dall bei einer derartigen Allgemeinerkrankung gerade im
Grenzgebiete der inneren Hirnvenen die Zirkulation sich verschlechtert.
Diese fithrt zu Storungen der Oxydation, des Abtransports der Stoff-
wechselprodukte, des Membrangleichgewichts und der Enzymfunktionen.
All dies kann zum ortlichen Zerfall der Markscheiden beitragen. Das
Grundlegende ist demnach nicht die Storung der vendsen Zirkulation
selbst, sondern die Allgemeinerkrankung des Organismus, in deren Folge —
entweder durch allergische oder durch direkte Mechanismen — die ent-
ziindliche Infiltratbildung in den GefdBwéanden auftritt, die nicht nur die
weile, sondern auch die graue Substanz betrifft. Die vendse Zirkulations-
storung wirkt ortbestimmend und diirfte die Verbreitung der entziind-
lichen Noxe, ebenso wie Ort und Form der eigenartigen Entmarkungen
beeinflussen. Wir befinden uns hier in Ubereinstimmung mit LuMSDEN
(1955), die den Venen und Venulen bei der Entstehung der Plaques der
multiplen Sklerose eine gewisse Rolle zuschreibt, fiir deren Ausbreitung
und Form jedoch abspricht.

Zusammenfassung

Klinische und pathologisch-anatomische Beschreibung eines Falles, bei
dem nach einer mehrere Monate vorangegangenen fieberhaften Periode
ein zentral-nervoses Krankheitsbild innerhalb von 21 Tagen zum Tode
fihrte. Entziindliche Erscheinungen und geschichtete Entmarkungen im
Gehirn finden sich relativ unabhingig voneinander lokalisiert; die Grau
und Weil betreffenden Infiltrate sind auch aullerhalb der entmarkten
Gebiete anzutreffen. Es wird angenommen, daB die primér entziindlichen
Veranderungen der Markschddigung vorangehen, eine Zirkulationsstérung
im Grenzgebiete der inneren und duBeren Hirnvenen — also hauptsdchlich
in subcorticalen Markterritorien — verursachen, die ihrerseits orts- und
formbestimmend fiir die Entmarkungen, insbesondere die eigenartige
Schichtung der Entmarkungskomplexe wirkt. Einem Diffusionsprinzip
im Sinne rhythmischer Fallung wird nur eine untergeordnete Rolle
beigemessen.
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