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Vor 30 Jahren  hat  BAL6 seinen berfihmt gewordenen Encephalitis- 
fall mit  konzentrischem Wcchsel entmarkter  und markhalt iger Schichten 
in den GroBhirnhemisph/~ren ver6ffentlicht. Seither werdcn in der Lite- 
ratur  die ~hnlichen seltenen F/~lle als Bal6sche Krankhci t  bezeichnet. 
t Ieute  gilt die Encephalitis bzw. Sclerosis concentrica fast  allgemein als 
eine Variante der aknten oder chronischen multiplen Sklerose bzw. der 
Schilderschen diffusen Sklerose. Konzentrizit/~t (BAL6) und die damit  
gleichgesetzte landkartenartige (MAm~vRo) bzw. ozeanographischen 
Kar ten  /~hnliche (H~cAi/~ u. Mitarb.) geschichtete Entmarkung kom- 
men in einzelnen Fallen der chronischen und akuten mnltiplen Sklerose, 
diffusen Sklerose sowie der Encephalomyelitis disseminata vor. Eine 
Schichtung der MarkzerstSrung wurde auch bei CO-Vergiftung (L]~- 
14oczK~), bei experimenteller Cyan-Encephalopathie (LuMsDE~-) und bei 
h/~morrhagischer Leukoencephalitis (It. JACOB) gefunden, ttALLER- 
VORDEN U. SPATZ versuchten die konzentrische Ausbreitung durch 
kolloid-chemische Kr/~fte zu erkl~ren. I)abei  sprachen sic der konzen- 
trischen Encephalitis eine pathogenetische Selbst/~ndigkeit zu. Sp~ter 
hat  tIALL]~nVORD]~ (1952) diese Auffassung in ~tiologischer Hinsicht 
weiterentwickelt und - -  auf  Grund einer Analogie mit  den konzentrischen 
Flecken der Tabakmosaikkrankhei t  - -  eine Viruserkrankung an- 
genommen. 

Die relative 6rtliche Unabh~ngigkeit  yon Entzfindung und Entmar-  
kung, ferner das Verhhltnis zwischen den Abbau- und Sklerosevorgs 
im nachfolgenden Falle, bieten neue Anhaltspunkte flit die Beurteilung 
strittiger pathogenetischer Fragen. Ferner steht der Fall mi t  seinem 
~ui3erst raschen Verlauf fast  vereinzelt da. Leider sind die letzten 6 Tage 
des Krankheitsverlaufes unbekannt:  da die Krankheitsgeschichte w~hrend 
des Krieges teilweise verloren gegangen ist. 

* Aus dem wissenschaftlichen Nachla6 yon Prof. K. SA~TZ<A. 
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Krankengesehiehte.  L. S. 32ji~hriger Volksschullehrer, wurde am 4. 1. 1939 in 
die Klinik aufgenommen. Er  gab an, dal~ w~hrend der letzten 4- -5  Tage zuerst 
seine li. untere, dann seine li. obere Extremit~t  sehw~eher geworden sei. Am Tage 
vor der Aufnahme habe er den Urin sehwer halten k6nnen. Auch das Schlucken 
sei 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 ]eichten 
Husten und wochenlang als grippal erkl/~rte TemperaturerhShungen gehabt. Mitre 
Dezember habe er einige Tage an sehr heftigen Kopfsehmerzen gelitten. Am 21.12. 
beobachtete seine Frau, dab aus seinem Munde, haupts~chlieh ]i., Speiehel flog, 

ohne dag er es bemerkte. Die Mutter 
leidet an Arteriosklerose, Vater mit 
58 Jahren an Leberkrebs gestorben. 
3 Gesehwister gesund, 2 imKleinkindes- 
alter an unbekannten Krankheiten 
gestorben. 

Abgesehen von Scharlaeh 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 
unauff~llig, der Gedankengang unge- 
stSrt. Innere Organe o.B., Blutdruck 
120 mm Hg. Pupillen etwas verzogen, 
reagieren gut auf Licht und bei Akko- 
modation. Augenbewegungen frei, kein 
Nystagmus, li. NasolabialfMte ver- 

Abb.1. Kleiner Entmarkungsherd unterhalb des strichen, der li. Mundwinkel steht 
rechten Gyrus subcallosus. (SPIEL~II~YER, tiefer. 0ffneu des Mundes beschr~nkt. 

LupenvergrN3erung) Weicher Gaumen etwas herabh/~ngend, 
Rachenreflex sehr lebhaft. Sonst keine 

Abweiehungen an den Hirnnerven. Starke Salivation. Leichte Hemiparese der links- 
seitigen Extremiti~ten mit magiger Tonuserh6hung pyramidalen Charakters, 
erhShten Eigen- und fehlenden Fremdreflexen und Babinski-Tendenz. Die re. KSr- 
perh~lfte neurologisch o.B. Zur Untersuchung kam der Pat. noch zu Fug, ohne 
Unterstfitzung. 

Liquor. Am 4. 1. 1939: Zellzahl 13/3, Eiweig (nach NIssL): 0,17~ Ps 
Opalescenz, Goldsol: 222211000000, bikolorierter Mastix: 11000000000, Schel- 
lack: neg. Wa.R. im Blur und im Liquor neg. 

Uber die folgenden Tage ist nur soviel bekannt, da$ der Kranke nach sehr 
rascher Progression am 7.1. komatSs wurde und am 10.1. frfihmorgens starb. 
Krankheitsdauer der zentrMnervSsen Erkrankung insgesamt 21 Tage. 

Klinische Diagnose. Encephalitis subacuta (post inflncnzam).  Sektion. In  der 
li. Herzkammer punktfSrmige subendokardiMe Blutungen. Im unteren Lappen 
der li. Lunge bronchopneumonisehe Herde, im unteren Lappen der re. Lunge 
starkes 0dem. An der li. Pleura stellenweise frischer Fibrinbelag. Sehleimhaut der 
Bronchien und der Trachea stark injiziert. Leber und Nieren hyper~miseh. In  der 
BlasensehMmhaut Blutungen, zum Teil mit Schorfbildung iu der Mitre. 

Besehreibung des formalinfixierten (}ehirns (yon Prof. Ss ,,Dasarterielle 
und venSse Netz der Gehirnoberfl~che ist maximal geffillt. Unter der Araehnoidea 
starke Flfissigkeitsansammlung, so dab die Furchen erweitert sind, ohne Atrophic 
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der Windungen.  Auf den frontalen Sehnittfl/~ehen des Groghirns starke Hyper~mie. 
I m  vorderen Sehenkel der inneren Kapsel, noeh mehr  aber im Stabkranz einige 
mehrere Millimeter breite rosafarbene Fleeke, die ziemlieh seharf  begrenzt sind 
und  im Niveau des vorderen Drittels des Thalamus an  der Grenze der Corona 
radia ta  und  der Capsula in terna eine an  die Encephali t is  eoneentriea erinnernde 
Anordnung zeigen. Auf den in versehiedenen HShen des Hirns tammes angelegten 
Sehni t ten  erseheint das Tegmentum diffus, intensiv rosafarben, I/i~3t jedoeh keine 
herdf6rmige Ver~nderung erkennen. Im un~eren Niveau der offenen Oblongata 
finder sieh in der E inbuehtung  der IV. Kammer  ein hirsekorngrol~es, mi t  dem 
Plexus zusammenh~ngendes gesehwulstartiges Gebilde." 

Abb. 2 Abb.3 

Abb.2. Linksseitige landkartenartige }Ierdbildung im Centruln semiovalc in der Ebene des 
Caudatumkopfes. (SPIEL~EYER, etwa nat~rliche Gr6ge) 

Abb. 3. IIerdkonglomerat oberhalb des rechten BalkenwuIstes. (SPIELM1~YER, VergrOflerung 1:2) 

In  orientierenden histologisehen Pr&paraten wurden auch in der li. Grol~hirn- 
hemisphere Herdkomplexe yon konzentrisehem Charakter  siehtbar,  die mit  freiem 
Auge nieht  wahrnehmbar  gewesen waren. Markseheidenpr~parate zeigen, dab die 
I-Ierde der re. Hemisphere gr613er und  auffallender, die der li. kleiner und verwasehener 
sind. In  der re. Hemisph~tre liegt der vorderste kleine Herd welt oral vor der Spitze 
des Vorderhorns un~erhalb des Gyrus subeallosus (Abb. 1), li. etwas welter hinten,  
in I.i6he des Balkenknies. I m  Niveau des vorderen Thalamuspoles befinden sieh 
beiderseits fast  symmetriseh Herdkomplexe in der inneren Kapsel, im Stabkranz  
und  Centrum semiovale; sie dringen l~ngs der Caps. externa und  extrema sowie 
des Faseieulus uneinatus  auch in die Marksubstanz des Temporallappens hinein. 
I m  Niveau des h interen Teiles des li. Thalamus sind teilweise oberhalb der inneren 
Kapsel, teilweise in der retrolentikulgren Faserung kteine Herde zu beobaehten.  
I m  Niveau des Balkenwulstes sind li. bereits keine Herde mehr  zu erkennen;  
oherhalb des re. Sehenkels des Forceps major und  davon seitlieh ist ein konzen- 
tr iseher Herd yon etwa 2 em Durehmesser anzutreffen (Abb. 2 u. 3). Die Oecipital- 
lappen sind herdfrei. 

Die Entmarkungen. An Hand  yon Spielmeyer- und  Weigert-Pr~iparaten kSnnen 
wir uns die Entmarkungsherde  als erbsen- bis hiihnereigrog und ann~hernd kugel- 
fSrmig vorstellen. Sie liegen immer ziemlich dieht unterha lb  der Rinde. Die Kugel- 
gestalt  erleidet an  der Grenze der Rinde bzw. der Stammgang]ien eine gewisse 
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Deformierung. Die Entmarkung greift nirgends auf die graue Substanz fiber. 
Die grSl~eren Herde sind mehrfach, die kleineren weniger gegliedert durch eine 
launenhafte Abwechslung yon entmarkten und markhaltigen Abschnitten. Die 
Teile mit b]asser Markseheidenfgrbung sind verhgltnismgl~ig breit, die dunk]en 
Streifen sind schmal und hgngen untereinander mehrfmch zusammen. Trotz der 
Gliederung und obwohl die blasse h~arkscheidenfgrbung nieht gleiehm~l]ig ist, 
erweekt der gmhze Herdkomplex den Gessmteindruek der ZusammengehSrigkeit. 
Einzelne Teile sind verh~ltnisma~ig dunkler, andere vSllig ungefgrbt. Die am 
meisten vorgesehrittene Entmarkung liegt nieht genau in der Mitre der groBen 
Herdkomplexe, sondern etwas auswgrts des virtuellen Zentrums (Abb.2). Au~en 
werden die grS~ten Herdkomplexe yon einem sehon nieht mehr gegliederten Mark- 
schattenherd umhfillt. Die Struktur der Herde kann mit einer Lmndkarte (MAR- 
~VRG) oder ozenographisehen Skizze (HXcAgr u. Mitarb.) vergliehen werden. 
Stellenweise sind aber einige, mehr oder weniger konzentrische Tefle innerhalb 
des Herdkomplexes zu erkennen, als ob dieser dureh Aneinanderpressung yon 
mehreren, nebeneinander liegenden, konzentrisehen ]deinen tterden entstiinde 
(ZEMAN). Vereinzelt finden sieh in der Naehbarsehaft der grSl3eren Herdkomplexe 
auch mit ihnen nieht zusammenh~ngende kleine Herde. 

Die Grenzlinie der entmarkten Streifen erinnert sowohl in der Richtung der 
Mitre des Herdkomp]exes als much peripheriew~rts an eine sehleeht gemghte 
Wiese; es rmgen kfirzere und l~ngere, krankhaft ver~nderte Markfasern in sie 
hinein (Abb. 4). Die Myelinabbauprodukte sind grS~tenteils feine Tropfen, die sieh 
mit Sudan leuchtend rot f~rben. Zum Tefl geben die lipoiden Substanzen jedoeh 
eine diffuse Orangef~rbung. Diese nehmen das essigsaure Kresylviolett (Hmscg 
u. P~IFrER) nieht auf, werden mit Nilblausulphat rosa gef~rbt und sind PAS- 
negativ. Die in KSrnehenzellen enthaltenen Tropfen nehmen den Markseheiden- 
lack leicht auf, mehr bei der Spielmeyerschen als bei der Weigertsehen Fgrbung. 
Die Anh~,ufung yon Abbauprodukten ist nieht im geometrisehen Zentrum des 
Herdkomp]exes am dichtesten, sondern etwus exzentrisch, wie much die Mark- 
seheidenfgrbung hier am blassesten ausf~llt. In einzelnen entmarkten Streifen 
befinden sieh allerdings die meisten Abbauprodukte in der Peripherie. Der Abbau 
h5rt am t~and der entmmrkten Teile nicht vSllig auf, sondern erstreekt sich, wenn 
much in leiehterem Grade, in die zwisehenliegenden Streifen sowie in die um- 
hiillenden Marksehattenherde. 

Das Zellbild bildet infolge der Gliakernvermehrung ein Positiv zum Ent- 
markungsbild. Die Anordnung der proliferierten Gliazellen folgt in den Herden 
meist der ~iehtung des Faserverlaufs (Abb.5) und loekert sieh nut in der Mitre 
des I-Ierdes auf. Die Aehsenzylinder sind in den marklosen Gebieten geliehtet. 
Gliasklerose ist nur in den zentralen Teilen des Herdkomplexes anzutreffen, in viel 
geringerer Ausdehnung sls die Entmarkung. Am Rande der entmsrkten Gebiete 
wandelt sieh die Mikroglia in K5rnehenzellen um, die Oligodendroglia ist gebl~ht 
und es finden sieh machtige Astroeyten. Im Zentrum herrschen KSrnehenzellen 
vor, zwisehen ihnen finden sieh jedoeh kleine, dunkelkernige, der Oligodendroglia 
~hnliehe Elemente, wie much m~chtige, helle, manchmal mehrkernige Astroeyten 
mit breitem verwasehenem Plasma und langgezogenen, struppigen Forts~tzen. 
Diese sind denjenigen Astroeyten ghnlieh, die LVMSD~ bei der multiplen Sklerose 
Ms Reizformen betraehtet, entstanden durch den auch die Entmarkung ver- 
ursaehenden ehemischen Reiz. Auch Crentzfeldtsche l~iesenastroeyten und Riesen- 
mitosen kommen in der subcorticalen Zone vor. 

Die GefgBe sind in den gerden maximal erweitert, mit Blur geffillt, iedoch nieh~ 
~hrombosiert. Perivaseulare und intramurale Infiltrate sind in den Herden meistens 
geringgrmdig und bestehen gewShnlieh nur aus 1 oder 2 KSrnehenzellreihen; sie 
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kSnnen auch fehlen. Dicke intramurale und adventitiale Infiltrate, aus Lymphocyten, 
Plasmazellen, Histiocyten nnd K6rnchenzellen bestehend, kSnnen meistens in den 
Ideineren entmarkten Gebieten und in ihrer verhdiltnismdifiig verschonten Umgebung 
gefunden werden (Abb.6). Der Weehsel zwisehen en tmark ten  und  markhal t igen 
Bezirken scheint von  den GefM]en unabh/~ngig zu sein. Es gibt Gef/~l~e, die yon 
entmarkten ,  und  solche, die yon verschonten Gebieten umgeben werden. Manchmal 
persistieren gerade perivaseul/ire, sehmale, markfaserhaltige Zonen (Abb. 7), dies 
haupts~ehlich am R a n @  der grol~en Herdkomplexe. 

Abb.4. StreifenfSrmiger Entmarkungsherd mit beidseitig hineinragenden 5Iarkfasern. 
(WEIGERT, LupenvergrS~erung: 5 maI) 

Abb.5. Nach dem Verlauf von M[arkfasern ausgerichtete proliferierte Gliazellen (NISSL, 10 • 10) 

Gebiete aufierhalb der Ent.markungsherde. In  den weichen H~uten der Gro~hil~n- 
hemisph/iren sind ab und  zu, an der Basis des t t i rns tammes  h/iufiger in denMaschen 
des lockeren Bindegewebes lymphocyt/ire, histioeytare Infil trate,  ohne perivascul/ire 
Anh/~ufung, anzutreffen. Die Gef/~l~e des Hirnstammes,  besonders die des Mesen- 
eephalon, zeigen in der Pia unmit te lbar  vor dem Ein t r i t t  in das nervbse Gewebe 
dicke muffartige Infiltrate.  

Die ~inde,  die Stammgangl ien und  die Kerne des Hirns tammes sind Cyto- 
arehi tektoniseh intake. Nur  in die unteren Schichten der Inselrinde reicht  eine 
m~l~ige Gliawueherung aus den darunterl iegenden Herden hinein. Die Nervenze]len 
sind aber auch hier normal,  selbst wenn sie yon wuehernden Gliaelementen um- 
schlossen werden. 

29* 
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Gef~ifiinfiltrate sind auch von den Entmarlcungen unabh5ngig, ja weir von diesen 
entfernt, zu sehen, und zwar sowohl im Mark als auch in der grauen Substanz des 
Hirns tammes und  der Stammganglien.  Es bestehen allgemein Hyper~mie, Gef/ig- 
erweiterungen und  einige kleinere B h t u n g e n  um den I I I .  Ventrikel herum. Die 
Infi l t rate  k6nnen in zwei Typen eingeteilt werden. Der eine Typ ist in den s tark 

Abb. 6. Zellbild yon entmarkten Herdteilen und entzfindliehe Infiltrate. 
(NISSL, Lupenvergr613erung: 5mal) 

Abb. 7. Kleiner Entmarkungsherd mit Erhaltung eines diirmen perivaskul~ren Markmantels. 
(SPI~T,~IEu 10 • 5) 

erweiterten Spalten der radi~ren Venen der Markstrahlen vorhanden.  Diese be- 
seheidenen Infi l trate bestehen aus einigen Zellen oder I - - 2  Lymphoeytenreihen,  
mi t  dazwisehenliegenden fett- und  pigmenthal t igen KSrnehenzellen. ])us nerv5se 
Gewebe wird dureh einen m~Bigen Oligodendrogliawall yon diesen Spalten ab- 
gegrenzt. Der andere Typ kommt  im Pons, Mesenoephalon, Hypothalamus,  in den 
b&salen und  hinteren Thalamusteflen massenhaft ,  in den dorsalen Teilen des 
Thalamus und  im St r ia tum seltener vor. Es sind diehte, muffartige, adventitielle 
Infiltrate, aus Lymphoeyten,  Plasmazellen und  sehr wenigen KSrnehenzellen, 
zusammengesetzt,  vorwiegend l~ngs der kleinen und  mittelgroBen Arterien und  
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Venen. Am st~rksten sind sie im basalen Gefiil]gebiet der meso-diencephalen 
Grenze (Abb. 8); sie nehmen sowohl oral- als aueh eaudalw~rts allm~thlieh ab, ver- 
mindern sieh aber aueh liings des III. Ventrikels in dorsaler Richtung. Diese In- 
filtrate iibertreffen das Mal~ der in den Entmarkungsherde vorhandenen bei weitem. 
In der Umgebung der Infiltrate ist die Markseheidenfgrbung einwandfrei, die 
ortssti~ndigen Gliaelemente befinden sich im Ruhezustand. 

Im unteren Abschnitt der Oblongata wie auch im Kleinhirn finden sich nur 
Gef~i~erweiterungen und Hyper~mie jedoch keine Infiltrate. Am Plexus des 
IV. Ventrike]s sitzt ein kleines Papillom, 
welches die Liquorzirkulation offenbar 
nicht zu st6ren vermochte. 

Besprechung 
Die Klinik des Falles stellt zwei 

Fragen: Ist  erstens die den neurolo- 
gischen Symptomen vorangehende, 
monatelang dauernde fieberhafte 
Periode eine grippSse Erkrankung 
gewesen? I)iese Annahme ]ai~t sich 
nicht hinreichend begrfinden; sie 
wurde auch durch die Sektion nicht 
gest/itzt. Ihre Natur 1/~]~t sich nach- 
trgglieh nieht mehr klaren. Das Auf- 
treten der neurologischen Symptome 
naeh langer Subfebrilitat l~Bt immer- 
hin an die Wirksamkeit allergiseher 
Vorggnge denken. 

Die andere klinisehe Besonderheit 
des Falles ist der /iul~erst rasehe 
Verlauf. Bei aussehlieBlieher Ber/iek- 
sichtigung der neurologisehen Phase 

Abb. 8.5~ichtige entztindliche Gefiti~infiltrate 
der hypothalamischen Itegion. (Fo Fornix;  
supraopt.  Nucl. supraoptlcus, M medial, 
35 lateral;  NISS~, Lupenvergr6~erung 5m~l) 

betriigt dieser nur 21 Tage. Einen noeh kfirzeren Krankheitsverlauf 
konnte nur CAsP]~ (1932) bei einer konzentriseh angeordneten diffusen 
Sklerose beobaehten. Hier ergibt sieh eine Diskrepanz zwisehen klini- 
sehem Verlauf und pathologisehem Befund. Beiderseitig wurden der 
Capsula interna benachbarte und in diese auch teflweise eindringende 
Herde im Stadium des vorgesehrittenen fettigen Abbaues gefunden. 
Trotzdem bestanden noeh 6 Tage vor dem Tode nur eine linksseitige 
ttemiparese, die den Patienten nieht am Gehen hinderte und aueh kaum 
psychische Ver/~nderungen. 

Das pathologische Bild wird teils dureh die ausgebreiteten und sehweren 
entz/indliehen Gef/~Binfiltrate, teils durch die gesehichteten Entmarkun- 
gen charakterisiert. Im Gegensatz zu den Entmarkungen halten sieh 
die Infiltrate weder an die Grenze zwisehen grauer und weiBer Substanz, 
noeh an bestimmte Gef/~l~territorien. Sie sind intracerebral ausgeprggter 
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als pial, jedoeh in den Entmarkungen nicht intensiver als in der histolo- 
gisch intakt  erscheinenden grauen und wefl3en Substanz. Wir haben 
sogar den Eindruck, dab die Gef&{~einscheidung in den entmarkten 
Herden geringfiigiger ist. 

Das Bild der Entmarkung erinnert an die Bal6sche Encephalitis 
concentrica, ohne dal3 wirklich eine konzentrische Schichtung vorl&ge. 
Das widerspricht jedoch nicht der Gruppenidentit~t, denn es waren ja 
auch im Falle BAL6S nur die Herde der linken Grol3hirnhemisphs 
konzentrisch. 1)as Wesentliche ist hierbei, daft sich die Entmar/cungen 
um ein wirkliches oder virtuelles Zentrum gruppieren, in gleicher oder 
annghernd gleicher Phase des Abbaus oder der Organisation be/inden und 
trotz der diskontinuierlichen Markschiidigung in ihrem Gesamtbilde den 
Eindruck eines zusammengehgrigen Herdes erwecken. Da jedoch der 
s Faktor  unbekannt ist, schliel3e ich reich der Auffassung 
BALds an (persSn]iche Mitteilung), dab zur Kennzeichnung des hier 
vorliegenden Befundes start  ,,konzentrisch" ein anderes Eigenschafts- 
wort gebraucht werden sollte. Dennoch bin ich der Meinung, da~ die 
geschichteten Entmarkungen, mSgen sie konzentrischer Struktur oder 
Land- bzw. ozeanographischen Karten s sein, pathogenetisch auf 
einem identischen, oder zumindest verwandten Prinzip beruhen. Nach 
GrSI~e, Lage, Abbautyp, Gliareaktion und Organisation stimmen sie mit 
dem bekannten Bride der akuten konzentrischen Encephalitis (BAL6 ; HAL- 
LERVOl%DE1%7 u. SI~ATZ ; HALL:EI%u 1952 ; ZE~IA~) bzw.der sogenannten 
akuten mn]tiplen Sklerose fiberein. Einiges ist immerhin hervorzuheben : 

1. Die grSl~te Prozel3intensitgt findet sich weder im Zentrum, noch in 
den Randteilen des Herdkomplexes, sondern in einer verhs 
zentralen intermedis Zone. Die zentralste Zone ist relativ mild 
betroffen, nicht abgers Ein zentrales Gefs im Sinne yon HALLv~I~- 
VOI~D]~N U. SSATZ, konnten wit nicht finden. 

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

3. Markschs und Gliareak~ion sind nicht nur in den marklosen 
Zonen vorhanden, sondern arch in den dazwischen liegenden, relativ 
verschonten Markstreifen und in den sie umgebenden Markschatten- 
herden, j~ auch entfernt yon Entmarkungen lgngs der erweiterten 
perivaskulgren Spalten im gyralen Mark. 

Aus all dem mSchten wir den SehluB ziehen, dal3 die mesodermale 
Entziindung und die Demyelinisation zwei nebeneinander ablaufende, 
jedoch nicht notwendigerweise zusammenhs Erscheinungen dar- 
stellen. Die SchAdignng des 2qervengewebes braucht nicht unbedingt 
a]s eine Folge der entziindlichen Vergnderungen um die Gefgl~e gedeutet 
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zu werden. Insbesondere zeigt sieh in den Stammganglien und in der 
Rinde um sehwer infiltrierte Gef/ige herum vSllige In~aktheit des ner- 
vSsen Gewebes. Wenngleieh eindentige Beweise daf~r fehlen, ist es 
unseres Eraehtens wahrseheinlieh, dab die infiltrativen Vergnderungen 
der Markseh/idigung vorangehen. Dies liege sieh dahin deuten, dab der 
ProzeB zwar eeht entziindlieh ist (K6~Y~Y 1943), die Entmarkung 
nieht als eine dutch Diffusion entstandene einfaehe physiko-ehemisehe 
Erseheinung, im Sinne rhythmiseher F~llung, aufgefaBt werden kann. 
Eine yon einer umsehriebenen kurzen Streeke eines Gef/~Bes sieh aus- 
breitende Myelolyse ist uns unwahrseheinlieh, tells im I-Iinbliek auf die 
relative Versehontheit des Zentrums der groBen tIerdkomplexe, teils 
mit Hinsieht darauf, dab bei kleinen perivaskulgren Herden die dem 
Gef~B unmittelbar anliegende Randzelle keine Entmarkung aufweist 
(Abb. 7). Die yon HALL~VO~D~N U. SPATZ vertretene Anffassung eines 
mit der Entstehung der Liesegangsehen Ringe vergleiehbaren Vorganges 
wurde aueh yon BAL6 (1940) bekgmpft. Dag Verh~ltnis yon Ent- 
markungen und Gef/~Binfiltraten h~lt sieh innerhalb der histologisehen 
Variationsbreite der loostinfektiSsen und selbst/~ndigen Eneephalo- 
myelitiden ,,Spielweite der Ver~nderungen", K6~YmC 1952; ,,ambi- 
valente Reaktionsweise" (H. JACOB). 

Wit wollen die Rolle der Diffusion in den konzentrisehen Entmarkungen 
nieht in Abrede stellen, glauben aber, dab in ihrer formalen Pathogenese 
noeh andere vaskulgre Meehanismen ernsthaft in Reehnung gezogen 
werden m/issen. Es fgllt auf, dab die Entmarkungskomplexe in meinem 
Fall ebenso wie in anderen Fallen (BAL6; I-IALLERVOI~DEN U. SPATZ, 
Fall Kraeh;  t:IALLEt~VOI~DEN 1952 ; ZEMA~ ; t t s  u. Mitarb. ; BEn~) 
im AbfluBgebiete der Vena Galeni liegen, und zwar in dem Abschnitt des 
Centrum semiovale, der dem Cortex benaehbart  ist. Hier befindet sieh 
ein Grenzgebiet versehiedener venSser Abfiugriehtungen, wo das/~uBere 
und innere Venensystem des Gehirns miteinander zusammenhgngen. 
ZEMA~ betraehtet  diese Lagerung der konzentrisehen Entmarkungs- 
herde als die tIauptdifferenz gegeniiber der diffusen Sklerose; die 
konzentrisehen t terde verschonen eben die ,,liquorumspfilten Mark- 
gebiete", die bei der diffusen und aueh bei der multiplen Sklerose die 
meistangegriffenen sind. Es kann --  unserer Meinung naeh --  an- 
genommen werden, dab das Grenzgebiet der zwei Venensysteme gewissen 
Noxen gegentiber ebenso vulnerabel ist, wit die Grenzzone zweier 
arteriellen Endverzweigungen (ZOnc~s ,,letzte Wiese"). Fiir eine StS- 
rung der venSsen Zirkulation sprieht auch, dab unabhgngig yon den 
gesehiehteten Entmarkungsherden, aueh yon ihnen entfernt, um die 
Gefgl~e der subeorticalen Markzungen herum stark erweiterte Spalten, 
leiehte Infiltrate, KSrnehenzellanh/~ufungen und pathologisehe Mark- 
seheidenfiguren festzustellen sind. Ebenfalls zugunsten der Annahme 
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einer vendsen Kreislaufstdrung lassen sieh die Versehonung einer 
perivaskulgren Markfaserzone in den kleinen tIerden sowie am Rande 
der groBen Herdkomplexe und sehlieglieh das Fehlen eines zentralen 
GefgGes im Sinne yon H~_LL~VO~D~ U. S~ATZ verwerten. Es ist 
m6glieh, dab die sehwere Infiltratbildung im Gef~Gsystem zur Atonie 
der inneren t t i rnvenen fiihrt, die als ein systematiseher Faktor  dazu 
beitr~gt, dab bei einer derartigen Allgemeinerkrankung gerade im 
Grenzgebiete der inneren Hirnvenen die Zirkulation sieh versehleehtert. 
Diese fiihrt zu Stdrungen der Oxydation, des Abtransports der Stoff- 
weehselprodukte, des Membrangleiehgewiehts und der Enzymfunktionen. 
All dies kann zum 6rtliehen Zerfall der Markseheiden beitragen. Das 
Grundlegende ist demnaeh nieht die Stdrung der vendsen Zirkulation 
selbst, sondern die Allgemeinerkrankung des Organismus, in deren Folge - -  
entweder dutch allergische oder dureh direkte Meehanismen --  die ent- 
zfindliche Infiltratbildung in den Gef~gw~nden auftritt ,  die nieht nur die 
weiBe, sondern aueh die graue Substanz betrifft. Die vendse Zirkulations- 
stdrung wirkt ortbestimmend und d/irfte die Verbreitung der entz/ind- 
lichen Noxe, ebenso wie Oft und Form der eigenartigen Entmarkungen 
beeinflussen. Wir befinden uns hier in l~bereinstimmung mit  L I JNsD~ 
(1955), die den Venen und Venulen bei der Entstehung der Plaques der 
multiplen Sklerose eine gewisse Rolle zusehreibt, ffir deren Ausbreitung 
und Form jedoeh absprieht. 

Zusammenfassung 
Klinisehe und pathologiseh-~natomisehe Beschreibung eines Falles, bei 

dem nach einer mehrere Monate vorangegangenen fieberhaften Periode 
ein zentral-nervdses Krankheitsbild innerhalb yon 21 Tagen zum Tode 
ffihrte. Entz/indliche Erscheinungen und geschichtete Entmarkungen im 
Gehirn finden sich relativ unabh~ngig voneinander lokalisiert; die Grau 
und Weig betreffenden Infiltrate sind auch auBerhalb der entmarkten 
Gebiete anzutreffen. Es wird angenommen, dab die prim/~r entz/indliehen 
Veri~nderungen der Markseh/~digung vorangehen, eine Zirkulationsstdrung 
im Grenzgebiete der inneren und guBeren I-Iirnvenen - -  also hauptsgehlieh 
in subeortiealen Markterritorien - -  verursaehen, die ihrerseits orts- und 
formbest immend f/it die Entmarkungen,  insbesondere die eigenartige 
Sehichtung der Entmarkungskomplexe wirkt. Einem Diffusionsprinzip 
im Sinne rhythmiseher F/~llung wird nut  eine untergeordnete golle 
beigemessen. 
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