
Archiv fiir Psychiatrie und Zeitschrift f. d. ges. Neurologie 200, 520--530 (1960) 

Aus dem Hirnpathologischen Institut der Deutschen Forschungsanstalt 
ftir Psychiatrie, Max Planck-Institut in Miinchen 

(Direktor. Prof. Dr. W. SeI~OLZ) 

Der morphologisehe Wernieke-Komplex in friihem 
Hindesalter 

(Familiiire Erkrankung bei 7 Monate alten Zwillingen) 

Von 

C. R. TUTHILL 

Mit 5 Text~bbildungen 

(Eingegangen am 20. Mdirz 1960) 

Im Jahre 1951 besehrieb L~mI~ eine augenscheinlich neue Krankheit, 
die bei Kleinkindern vorkommt. Im Falle des besehriebenen 6 Monate 
alten Kindes entwickelten sich schlagartig die Symptome yon Somno- 
lenz, Unruhe, zunehmender Hilflosigkeit, Spastizit/~t, Verlust des Seh- 
und HSrvermSgens sowie schlieBlieh Korea. Der Tod trat  naeh 6 wSehiger 
Krankheit im Alter yon 7 Monaten ein. Ahnliche Fs wurden yon 
F~IGIh- u. WOLF (1954) und yon RIC~tTEI~ (1957) ver6ffentlieht. Die 
cerebralen Herde waren bei diesen Kindern zumeist anf den Hh'nstamm 
besehr/~nkt, bei im allgemeinen bilateraler und symmetriseher Verteilung; 
die histopathologisehen Ver/~nderungen waren gekennzeiehnet dureh eine 
Zunahme oder das Hervortreten yon Capillaren, Verlust an Myelin, 
unregelms Gliareaktion, geringgradige Bildung von Fettk6rnehen- 
zellen sowie eine Aufhellung der betroffenen Gebiete im gefgrbten Pr/~- 
parat. Die Ganglienzellen waren verh/iltnismgBig gut erhalten. Augerdem 
wurden I~arefizierung des Gewebes, ttohlraumbildung, ausgedehnte 
Vakuolisierung der Hirnrinde und AuflSsung der Grundsubstanz be- 
sehrieben. UL~ demonstrierte im Jahre 1959 2 F/ille in einer Familie, 
wobei allerdings nur das Gehirn yon einem der Kinder untersueht wurde. 
Des weiteren wurden einige mikroskopisehe Pr/~parate yon einem 3. 
Fall besehi'ieben. Ein weiterer Fall wurde 1956 yon GA~OIN, Gl~uS]sl~ u. 
GODLEWSKI ver6ffentlieht, yon dem die Autoren glaubten, dab er den 
F/fllen yon Ls, m~I, FEmlX u. WOLF/~hnllch sei, obwohl es den Anschein 
hat, dab es sieh nicht um ganz dasselbe Krankheitsbild handelt; der 
Knabe konnte seit langem nicht gehen und schreiben und verstarb im 
Alter von 14 Jahren. SehlieBlich waren aueh die meisten Hirnnerven 
befallen mit Zeiehen einer disseminierten Vakuolisierung um den I I I .  
und IV. Ventrikel sowie in der Substantia nigra. 
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Die  2 zu  b e s c h r e i b e n d e n  F/~lle ze igen  A h n l i e h k e i t  m i t  de r  K r a n k h e i t ,  

d ie  zue r s t  y o n  LEIGg b e s c h r i e b e n  w o r d e n  ist .  Sie s ind  die  e inz igen ,  die  

u n t e r  a l len  a n d e r e n  F / i l l en  der  F o r s c h u n g s a n s t a l t  se i t  1903 b e k a n n t  

g e w o r d e n  sind.  

Klinische Daten 
J.  M. F. A. Nr. 110/56, geb. am 24. 9. 1955, ist einer der Zwillingsbr(ider. Die 

Schwangerschaft der Mutter sowie die Geburt dtr  Zwillinge verliefen normal. Ffinf 
weitere Kinder derselbtn Familie sind am Leben und gesund. Das Kind wurde 
2 Woehen lang gestillt nnd b tkam dann Kuhmilch, spiittr auch Bouillon, Gemiise 
und Obst zugefiittert. Im Alter yon 2 Monaten bekam das Kind Fiebtr  und Kon- 
vulsionen, yon denen es sieh aber erholte. 3 Woehen vor dem Tode traten dann die 
Konvulsionen gehiiuft auf; 3 Tage vor der Krankenhausaufnahmt, die am 19.4.1956 
erfolgte, zeigten sich Appetitlosigkeit und Schwitzen. Bei der Aufnahmeunter- 
suehung im Krankenhaus fand man ein schw/ichliehes Kind vor, das auf der Ent-  
wick]ungsstufe eines 3monatigen anstatt  tines 7monatigen Kindts stand. Alle 
l~eizversuche blieben trlolglos, die Muskulatur war hypertoniseh, die Atmung 
besehwerlieh. ])as Kind war blaB, hatte grote Fontantl len und eine beidseitige 
Oberlidl/~hmung; die Lungenuntersuchung ergab Rasselger/iusche. Es wurde die 
Diagnose tines schweren Geburtstraumas gestellt. Am Abend des 20.4. 1956 traten 
Kr~tmpfe auf, das Kind vtrweigerte die Fliissigkeitsaufnahme. Die Anwendung yon 
Lobelin, Sympatol, Ern/~hmngsmaBnahmen und Aplonaten ffihrte zu keiner 
Besstrung. Blutwerte: Hb 720/0, Ery  3,5Mill., Leuko 6000. ])ifftrentia]blutbild: 
Segm. 43, Lympho 56, Mono 1. Die Urinuntersuehungen fielen negativ aus. Das 
Kind starb am 21.4. 1956; die Sektionsdiagnost ]autete auf Bronehopneumonie. 

Der Zwillingsbruder W. M. wurde am gleichen Tage wit sein Brudtr  mit  derstlben 
Vorgeschiehte, dem gleichen Untersuehungsbefund und der gleichen Diagnose ins 
Krankenhaus aufgenommen. Blutwerte : Hb 76, Ery  3,75 Mill., Leuko 5200. ])iffe- 
rentialblutbild: Segm. 55, Lympho 40, None 4. Die Urinuntersuehungen waren 
negativ. Der Zustand des Kindes konnte durch dieselbe Behandlung, die der 
Zwillingsbruder bekommen hatte, nieht gebessert werden; die El t t rn  nahmen es 
an dem Tag, an dem der Zwillingsbruder starb, aus dem Krankenhaus nach Hause, 
we es einige Tagt  sparer verstarb. Eine Sektion wurde nieht durchgefiihrt. 

Anatomischer Be/und 
Das in Formalin fixierte Gehirn des Falles J.  M. we t  790 g. Das ~ufiere Aussehen 

war normal mit regelm~Bigen Sulci und Gyri. Die Hirnh/~ute fiber den basalen 
Zisternen erschienen etwas verdickt. Die Venen in der Gegend der r tchten Fissura 
eerebri lateralis Sylvii waren gestaut. Au~erdem wurden kleint oberfl/~chlieht 
frische Blutungen in den weiehen H~iuten im Bereich dtr  mittleren Schl/i~enwindung 
sowie im Gyrus cireumflexus superior gefunden. Der re. Sti t tnventrikel ersthitn 
vergrSBert, der li. dureh Vtrwachsung der Ventrikelw~nde fiber dem I~ue]. caudatus 
und dem lateralen Thalamusabsehnitt zweigeteilt. Ein Cavum stptum pe]lueidi 
wurde auf dtr  HShe der Corpora mamillaria gtfundtn. Die Gegend der V. terminalis 
zeigte eine rauhe Oberfl/~che. ])er re. Nuel. caudatus war nicht klar abgegrenzt; in 
diesem Gebiet konnte man eine gelbrOtliche Pigmentierung erkenntn. ])ie Wand des 
re. Seitenventrikels hatte einen Ton ins Gelbliche. Der re. Thalamus und die Capsula 
interna waren nicht gut ausgezeiehnet. Es konnten keine anderen Ver~nderungen an 
den GroB- und Kleinhirnhemisph/~rtn festgtstellt wtrden. ])as Gewebe des Mittel- 
hirns war in dem Gebiet um den Aquaeductus mesencephali sowit in den Corpora 
quadrigemina welch und yon graubrauner Farbe. Am Boden des IV. Ventrikels in 

35* 
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Abb. 1. Frontalschnitt durch den dorsalen Tell der linken Stammganglien mi~ Inselrinde, Gyrus 
cinguli und Balken. Verklebung der Ventrikelwi~nde fiber dem ~ucl.  caudatus and dem lateralsten 

Tell des Thalamus. Nissl-Pr~parat 

Abb. 2. Symmetrische Gewebsauflockerungen in beiden Nucl. olivar, metencephal., links starker als 
rechts, geringere gleichartige Veriinderungen in beiden Abducenskernen. Mallory-Pr~iparat 
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der Medulla oblongat~ befand sich ein schmales, welches, br~unliches Areal, das 
parallel zum Ependym verlief und 0,i  • 0,75 cm grol~ war. 

Die mitcroslcopische Untersuchung best~tigt das FeMen eines voll entwickelten 
5~ucl. c~udatus re. In  seinem Bereich kSnnen nut  einige kleine Anhaufungen yon 
normal aussehenden Ganglien- und Gliazellen festgestellt werden. Im restlichen 
Tell finden sich nur einige Markfasern, kleine Nervenzellen sowie kleine I-Ierde yon 

Abb. 3. Glia- und Capillarproliferation mit Auflockerung des Gewebes ira Corpus mamillare, dorsal 
davon gleicharl~ige Yer~inderungen in der Seitenwand des III. Yentrikels. Nissl-Priipara$ 

H~mosiderin und Pseudokalk. Bei der Mallory-Fs auf Gliafasern kSnnen nur 
vereinzelt Faserelemente dargestellt werden. Der li. Nucl. caudatus ist regelrecht 
gebildet, abet durch Verwaohsung der gegeniiberliegenden Ventrikelw~nde ohne 
freie Oberfl~che (Abb. 1). Die herdf6rmigen Ver~nderungen, die den R*ucl. ruber, die 
Subst~ntia nigr~, die subependymale Substantia grisea und die t~egio praetectalis 
umfassen, zeigen nur eine schwache Anfiirbung im Nissl- und van Gieson-Pr~iparat. 
Die Capillaren dieses Tefles sind erweitert, geschl~ngelt und oft auch gestaut, ihre 
Zahl ist vermehrt, worauf aus Briickenbfldungen bei Anwendung der Perdrau- 
Fiirbemethode geschlossen werden kann. Die Endothelzellen sind geschwollen und 
schwach iarbbar, die elastischen Fasern der Pr~capillaren vielfach unterbrochen. 
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Abb. 4. I{ochgradige, ann~hernd symmetrische Gewebsauflockerung mit Cupillarproliferation 
subependym~r am Boden der l~autengrube, van Gieson-Pr~parat 

Abb. 5. Teilbild bei st~rkerer VergrSBerung aus cler spongi~sen Gewebsver~nderung am Boden 
der :Rautengrube. Links im Bild erhebliche Glia- und Capillarproliferation; in diesem Bereich 
sind :Nervenzellen unver~ndert erhalten gebl~eben. In der rechten ]Bildseite hbhergradige 
Gewebsauflock~rung mit erheblicher Verminderung der Glia- und Nervenzellen. run  Gieson-Pr{ipar~t 
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Perivascul~r werden einige ldeine frisehe Blutungen beobaehtet. Die Kerne der 
vermehrten Astrocyten sind vergrS•ert und schwach angef~rbt, das Cytoplasma 
ist oft kaum mehr zu erkennen; manehe haben Ahnlichkeit mit der sog. Alzheimer- 
II- Glia. Nut wenige Glialasern kSnnen dutch die Mallory-F~rbemethode dargestellt 
werden. Die Mikroglia ist wenig aktiv, es sind nur vereinzelt Fettk5rnchenzellen vor- 
handen. Die Nervenzellen sind trotz der sehweren Ver~nderungen am interstitiellen 
Gewebe auffallend gut erhalten und in der Mehrzahl grol~ und gut f~rbbar (Abb. 5) ; 
undere haben nur einen groBen, schwach f~rbbaren Kern und wenig blasses Cyto- 
plasma. Demgegeniiber ist die Entmarkung bei spongiSser Auflockerung der 
Grundsubst~nz teilweise vollst~ndig. In  einigen kleinen Gebieten starker spongiSser 
Umwandlung der Grundsubstanz ist es auch zu einer bemerkenswerten Verringe- 
rung an Nervenzellen und Gliazellen gekommen (Abb. 5, rechte Bildseite). Gleiche 
Gewebsver~nderungen in betr~ehtlicher Schwere werden auch in den Corpor~ 
qu~drigemina und im Nucl. olivaris superior beiderseits geiunden. In einem der 
zuletzt gensnnten Kerne befindet sich ein Herd, der nut aus wenigen, sehlecht ange- 
fgrbten Fasern nnd Capillaren gebildet ist (Abb. 2). In  beiden ~uel. p~rabrachialis 
medi~lis and den Corpora mamillari~ finden sich die gleiehen Vergnderungen 
(Abb. 3). Die schwere Schgdigung in der Medulla oblongat~ (Abb. 4~ und 5) betrifft 
bilateral und f~st symmetrisch den Nucl. praepositus hypog]ossi, Nucl. trsetus 
so]iturii, ~qucl. dorssdis motorius nervi vagi und den Nucl. vestibularis medi~lis. Die 
Mikrogli~ tritt hier in den Randbezirken zahlreichcr auf; doeh sind such in diesen 
Herden nut wenige FettkSrnehenzellen vorhanden. Geringgr~dige Vergnderungen, 
die vielleicht friihe Stadien d~rstellen, kSnnen in den unteren Randgebieten des dor- 
sulen und zentralen Thalamusgebietes sowie bilateral im Locus caeruleus, im zentra- 
len Grau yon Mitte]hirn und Briicke, im ~Nucl. centralis superior, ~Nuc]. nervi trige- 
mini meseneephalieus, hCucl, cuneiformis, Nucl. pontis centralis orulis, ~Nucl. nervi 
trochlearis, Nuel. terminalis lateralis nervi vestibuli, Nucl. nervi abducentis und 
Nucl. parvoeellularis festgestellt werden. In einigen dieser Kerne sind kleine 5dema- 
tSse Hoh]rgume vorhanden. Ein Streifen yon gut erhaltenem Gewebe ist ohne 
Ausnahme in ~llen Pr~p~raten unmittelbar unter dem Ependym zu finden. Es kSn- 
hen keine p~thologischen Verhnderungen im cortik~len Bereich beider Hemisph~ren, 
in den AmmonshSrnern sowie im Cerebellum nachgewiesen werden. In  den subepcn- 
dymalen Gebieten des li. und re. laterulen Ventrikels kann eine geringe Menge yon 
H~mosiderin mit der Turnbullblaure~ktion demonstriert werden. Anzeichen fiir eine 
Ependymitis sind nieht vorhanden. Die Markscheiden des h~ervus opticus fgrben 
sieh nur schwach an. 

Zusammen]assung 
Zwill ingsbri ider k a m e n  im Alter  yon  7 Monaten  ad exitum. Sie wiesen 

kSrperlich den Entwicklungsgrad  yon  Dre imonatsk indern  auf. Die Kr~nk-  
hei t  manifest ier te  sich in  Konvuls ionen,  Unruhe ,  Schwgche, Hyper tonie  
der Musku la tu r  u n d  Oberlidl/~hmung. Alle Reize bl ieben unbean twor te t .  
Die Todesursache war eine Bronchopneumonie .  Die Hi rnun te r suchung  
konn te  nur  bei einem der Zwillinge vorgenommen werden. Symmetr ische 

Vergnderungen  yon  verschiedener In t ens i t~ t  k o n n t e n  in  folgenden Ge- 
b ie ten  gefunden werden: I m  Gebiet  u m  die W a n d u n g e n  des I I I .  Ventri-  
kels, in  der Umgebung  des Aquaeductus  in  t tShe yon  Mit te lhi rn  und  
Brficke, im Tegmen tum der Briicke, im Bereich des Bodens des IV. Ven- 
trikels in  der Medulla  oblongat~. Die Ver~nderungen waren gekennzeich- 
ne t  du tch  eine mehr oder weniger starke Gewebsaufloekerung mi t  
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entspreehender Entmarkung,  Glia- und Capillarproliferation und einige 
perivaseulgren It/~morrhagien und geringgradiger Gliafaserbildung. Die 
Mikroglia war nur in der Medulla oblongata in st/irkerem MaBe aktiv, 
doch war auch hier die Zahl der Fettk6rnehenzellen gering. Als besonders 
bemerkenswert mug die Resistenz der Nervenzellen hervorgehoben 
werden; abgesehen von Gebieten mit  st/~rkster Auflockerung und fast 
vollst/indiger ZerstSrung aller Gewebe - -  mit  Ausnahme der Capillaren - -  
wurden die neuronalen Elemente nur geringfiigig yon Ver//nderungen 
betroffen. Der reehte Nucl. caudatus war nur teilweise ausgebildet, der 
linke dutch Verwaehsung der Ventrikelw/inde teilweise ohne f re ie  
Oberfl/iche. 

Diskussion 
Die histopathologisehen Ver/inderungen, die in diesem Fall gefunden 

wurden, zeigen Ahnliehkeit mit  den F/~llen von LWlGIL FEIGIN u. WOLF, 
RICRTE~ und ULE und sind dariiber hinaus denen bei Wernickescher 
Encephalopathie ghnlieh. 

RICH~E~ ver t ra t  die Ansicht, dab die )[hnliehkeit mit  der Wernicke- 
sehen Krankhei t  in diesen F/illen vor allem dutch die Art der vaseul~ren 
Eeakt ion zustande komme. Allerdings sind die Capillarsprossung und 
Schl/~ngelung sowie die gesehwollenen und vermehrten Endothelzellen 
nicht die einzigen Ver//nderungen, die beiden Krankheitsbildern gemein 
sind. Alle Anzeichen, +vie Verlust an Markfasern, die relative Resistenz 
der Nervenzellen, die Gliareaktion und nieht zuletzt die Sp//tstadien des 
Zelluntergangs werden bei dem Werniekeschen Syndrom gefunden 
(PE~TSCHEW). I m  letzteren Falle weehselt das Gliawaehstum in seiner 
Stiirke und ist wahrseheinlich lokal begrenzt (PE~TSCI~EW). FEIGIN U. 
WOLF weisen auf die leiehte Astrocytose bei ihren F/illen hin, wi/hrend 
ULE die Oligodendroglia und Mikroglia ffir am reaktivsten h//It. Die 
Fasergliose zghlt ffir gewShnlich nieht zu den hervorsteehenden Merk- 
malen der Werniekesehen Pseudoeneephalitis ; genauso verhiilt es sieh im 
vorliegenden Falle. Dasselbe wird in einem Fall yon I~IC~TE~, FEIGIN 
U. WOLF und ULE beriehtet. W/~hrend H/imorrhagien im allgemeinen die 
charakteristisehen Symptome der Werniekesehen Krankhei t  sind, k6n- 
nen sie - -  entgegen der Argumentation yon RICHTE~ --  oft fehlen oder 
yon geringer Bedeutung sein (PENTSCHEW) Me in unserem Falle und 
auch anderen, fiber die bei Kindern berichtet worden ist. Das seltene 
Auftreten yon Fettk6rnchenzellen ist trotz des Markfaserverlustes bei 
Wernickeseher Krankhei t  die Regel (PE~SCHEW). Die Ver/inderungen, 
die bei der Werniekesehen Eneephalopathie auftreten, kSnnen recht ver- 
breitet sein, werden aber an erster Stelle in dem Gebiet um den I I I .  und 
IV. Ventrikel sowie dem Aquaeduetus mesencephali angetroffen, wie in 
unserem Falle berichtet wurde. Die Corpora mamillaria k6nnen als ein- 
ziger Teil des gesamten Gehirns bei Werniekeseher Krankhei t  befallen 
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sein oder aber iiberhaupt keine Ver/inderungen aufweisen (P~SCHEW). 
Aus diesem Grunde wtirde das Vorhandensein yon Ver//nderungen in 
diesem Falle und das Niehtbefallensein in den F~llen yon LEmH, FEIGI~ 
U. WOLF, sowie I:~ICHTER und ULE kein zwingender Grund sein, diese 
F/~lle der Werniekesehen Pseudoencephalitis nicht zuzuordnen. Einige 
Gebiete, die bei der zuletzt genannten Krankheit  seltener in Mitleiden- 
schaft gezogen werden, sind das Corpus striatum, die Substantia nigra, 
der Nucl. ruber, der Optieus und Nucl. dentatus sowie die unteren Oliven 
und das Riickenmark (1)ENTSCIIEW). Bei den von RICHTEI~, FEIGIN U. 
WOLF und yon ULE beschriebenen F~llen fanden sieh Ver~nderungen in 
diesen Gebieten; die Substantia nigra war mit Ausnahme eines Falles yon 
ULE regelm~Big betroffen. Im Gegensatz zu RICHTER weist PENTSCHEW 
darauf bin, dab Ver~nderungen in der Substantia nigra bei Wernicke- 
scher Erkrankung nichts AuBergew6hnliehes darstellen. Auch Vergnde- 
rungen im Chiasma (MEYER ]944) und den Nervi optici wie in unserem 
Falle sind yon CAMPBELL U. I~USS]~LL bei Wernickescher Encephalo- 
pathie gesehen worden. RICHTER erw~hnt das Fehlen einer Ependymitis 
in den Gehirnen der Kinder, wghrend sie bei Wernickescher Eneephalo- 
pathie vorhanden sei. Allerdings ist eine Ependymitis naeh eigenen Er- 
fahrungen mindestens nieht obligatoriseh; sie wird aueh von PE~TSCHEW, 
PET~S und GI~EENFIELD nicht erw~hnt. 

Die klinisehen Zeiehen und Symptome der yon der Krankheit  befalle- 
nen Kinder finden sieh auch bei Wernickes PseudoeneephaIitis ; die wieh- 
tigsten Symptome sind Stupor, Abnahme des Sehverm6gens, Oberlid- 
lghmung, Ataxie, Taubheit, Konvulsionen und Sehws (P~NTSCHEW). 
Mangelhaft ern~hrte Kinder entwiekeln ebenfalls Symptome wie 
sehleehtes Sehverm6gen, Oberlidl/~hmung, Konvulsionen und das Unver- 
m6gen, den Kopf  zu bewegen oder hoehzuhalten. I)erartige F/file k6nnen 
dureh di/~tetisehe Magnahmen und Gaben yon Vitamin B~ gebessert 
werden, wie yon TAZ~A~:A und GUEI~EnO beriehtet wurde. Bei den F//llen 
von LmGH, F~IGI~ u. WOLF, I~ICHT~R und ULE konnte keine Mangel- 
ernghrung festgestellt werden. Die Autoren betonen naehdriieklieh, dab 
die Kinder wohl ausreiehend erns waren, aber Ernghrungssehwierig- 
keiten bereitet batten. FEmI~ u. WOLF waren der Ansieht, dab der 
Appetitmangel die Folge, nieht die Ursaehe der Erkrankung war. Im 
vorliegenden Falle der Zwillinge kann man annehmen, dab sie eine aus- 
reiehende Ern//hrung erhielten, die zweifellos derjenigen der 5 gesun- 
den Gesehwister/ihnlieh war. Der Stoffweehsel k6nnte bei den kranken 
Kindern mit dem angeborenen Fermentmangel bei Oligophrenia phenyl- 
pyruviea vergliehen werden, wie es yon FEIGIX u. WOLF vorgesehlagen 
worden ist. Das bedeutet niehts anderes, als dab die den Kindern zuge- 
fiihrte adaequate Nahrung auf Grund einer Stoffweehselanomalie nieht 
verwertet werden konnte. Die Annahme, dab es sieh um einen angeborenen 
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Ferment- oder t tormonmangel  handelt, wird dureh das Auftreten der 
Erkrankung bei Zwillingen in unserem Falls, einem Gesehwisterpaar 
(F~mI~ n. WOLF, UL~) und bei Verwandten (I~IcgTEg) gestiitzt. 

Histopathologisehe Ver/~nderungen, die denen der Werniekesehen 
Krankhei t  /~hnlieh sind, konnten bei tierexperimentellen Vergiftungen 
mit  Thiophen, Kohlenmonoxyd und Blei beobaehtet  werden (P~TSl~S). 
gICI~T~g stellte fest, dab die Vergnderungen bei seinen Kinderfgllen 
denen ghnlieh waren, die er experimentell im I-Iirnstamm yon Affen mit  
geringen Dosen yon Plasmoeid erzeugen konnte. Er  glaubt deshalb, dab 
der/~tiologisehe Faktor  bei der Krankhei t  dieser Kinder in einer endo- 
genen Toxgmie zu suchen sei. Es ist jedoch sehwierig, Vergnderungen 
endogener Tox~mie naehzuweisen (PE~TSCHEW) ; dartiber hinaus zerst6rt 
Plasmoeid, in geniigend hoher Dosis verabreieht, die Nervenzellen 
(ScltMIa)T u. SettMII)T), was aueh von den Giften Quecksilber und Mangan 
hinreichend bekannt  ist (PENTSCI~W). Die Nervenzellen waren in den 
Kindergehirnen aber selbst in Herden vorgeschrittener Gewebsalteration 
relativ gut erhalten. 

RIOI~TEI~ nimmt an, dag die Prim//rver~nderungen in den Kinder- 
gehirnen in einer Nekrose der Grundsubstanz zu suehen seien. Die elek- 
tronenmikroskopisehe Untersuchung des Gehirns ergibt nun, dab sich 
dis Annahme der Existenz einer amorphen Grundsubstanz nieht stiitzen 
lgBt, dab der Raum vielmehr vSllig mit  Strukturen ausgefiillt ist 
(FARQUMAtr u. HAt~TNAN, HAGEtr Aus diesem Grunde 1/il3t sieh diese 
Vorstellung nicht aufrechterhalten. Die pathologischen Vergnderungen 
bei Wernickescher Pseudoencephalitis werden yon Sc~oLz dahingehend 
erkl//rt, dag eine Reaktion auf Grund einer Plasmainfiltration auftritt ,  
die ihren Weg von den Gef~Ben in das Nervengewebe nimmt. Das Plasma 
wirkt wie ein Reiz und verursacht eine Proliferation yon Capillaren und 
Glia, wghrend es die Marksubstanz zerst6rt, die Neurone andererseits 
aber nur relativ wenig bef/illt. EiweiBreiche plasmatische Exsudate 
unterdriicken schlieBlich die Atmungsvorg//nge, das Nervengewebe 
stirbt ab. Die plasmatische Infiltration ist demnach ein progredienter 
ProzeB, was man an der H6hlenbildung und dem vollst/~ndigen Verlust 
an Zellen im Endstadium erkennen kann. 

L~mI~, FEmIN u. WoLF nahmen an, dab ihre F/~lle Ahnlichkeit mit  der 
Wernickeschen Encephalopathie h/~tten, zSgerten aber mit  einer Identi- 
fikation in Anbetracht  des Fehlens einer bewiesenen Mangelern/~hrung 
sowie in Ermangelung yon nachweisbaren Ver/indernngen in den Corpora 
mamillaria. ULE betrachtete seinen Fall als einen speziellen infantilen 
Typ mit  Beziehung zur Wernickeschen Krankheit .  RICnTE~ identifizierte 
seine F/~lle nicht als Wernickesche Krankheit ,  da nur unbedeutende 
Blutungen nnd unbewiesene Mangelernghrung vorlagen; auch sehien ihm 
die Lokalisation der Vergnderungen nicht charakteristisch genng. Offenbar 
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haben diese Fglle einschlieglich dem unsrigen nach Sitz der Schgden, 
histopathologischen Vergnderungen und klinisehen Merkmalen aber die 
meisten Beziehungen zu der Wernickeschen Encephalopathie. 

Nicht vStlig kl/~ren lassen hat rich die Genese der Vergnderungen an 
den Winkeln der 8eitenventrikel, die in einer Verwachsung des Ventrikel- 
wgnde und einer Zers~Srung des Nucl. caudatus rechts mit Ventrikel- 
erweiterung bestehen. Die Anwesenheit yon Hgmosiderinpigment lgBt 
mit Sieherheit auf initiale Blutungen sehlieBen. Die v611ige Vernarbung 
des Gewebes maeht es indes zweifelhaft, ob man es mit einem abgesehlos- 
senen Stadium des in eaudaleren ttirnteilen noeh im Gange befindlichen 
Krankheitsprozesses zu tun hat. 1V[6glieherweise handelt es rich um den 
Effekt yon Blutungen aus der V. terminalis aus gul]erem Anlag, vielleieht 
bei der Geburt. 

Zusammenfassung 
Es wird eine Krankheit beschrieben, die bei Zwillingen yon 7 Monaten 

zum Tode fiihrte. Die histopathologischen Vergnderungen, die in sym- 
metrischer Form hauptsgchlich den Hirnstamm betreffen, rind bei einem 
der Zwillinge beschrieben worden. Es wurden nach dem anatomischen 
Befund enge Beziehungen zur Wernickeschen Encephalopathie angenom- 
men, obwohl keine Anzeichen yon Mangelernghrung in der Vorgeschichte 
aufgewiesen werden konnten. Diese Fglle gleichen in hohem MaDe jenen, 
die in den letzten 9 Jahren bei einigen Xindern yon IJsmI~, FEIC~I~ u. 
WOLF, I~ICI~T~R mid ULS gesehen und verSffentlicht worden rind. 
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