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In  den letzten Jahren wurden immer zahlreichere F~lle sogenannter 
atypischer Encephalitiden bei post- oder parainfektiSsen Prozessen mit- 
geteilt, wobei auf die vielfaltigen VariationsmSgliehkeiten im morpho- 
logischen Bild solcher Encephalitiden mehrmals hingewiesen wurde (vor 
allem H. JAco]~, VAN BOGAa~aT U. I~ADEBMa~CKa~B). Der l%ahmen der 
sonst bestimmt charakterisierten Prozesse mul~te bedeutend welter ge- 
steckt werden. So gibt es Beriihrungspunkte vor ahem mit virusbeding- 
ten sporadischen Encephalitiden, beispielsweise der Encephalitisgruppe 
PETTE-DSBIIffG-VAN BOGAEBT, indem eine ~tiologisch-klinisch als para- 
infektiSs imponierende Encephalitis histopathologisch durchaus einer 
Virusencephalitis entsprechen kann. Unter einem umfangreichen Mate- 
rial fand JAcoB nur in der H~ilfte seiner postvaccinalen und in einem 
Drittel der parainfektiSsen Encephalitiden eine eigent]iehe perivenSs- 
gliSse Entmarkungsencepha]itis; andererseits fal~te er 1961 unter der 
Bezeichnung ,,polioleulcencephale Kombinationsencephalitis " postvacci- 
nale odor unspezifisch postinfektiSs aufgetretene Virusencephalitiden 
zusammen, die g]eichzeitig mit cinem parainfektiSsen perivenSs-gliSsen 
Syndrom kombiniert waren (RADERMECKEB 1948, DBAGA~aSSCO U. P]~- 
a~ESCO 1957, B~RABD-BADIER, FAYAN u. 0RSI:NI 1959, MACc~r u. Mitarb. 
1959). I-Iinzu kommen tier yon JAco~ erw~hnte Fall yon COLMAZ~T und 
wahrscheinlich die Falle yon Kv~s 1933, H6BA 1939 und RmHT~SB 1939. 

Ein weiterer hierzu gehSriger foudroyant verlaufener Fall 1 soll die 
besondere Stellung und Eigenart dieser Kombination unterstreichen. 

Fall Hel. S-Nr. 80/58. Es hande]te sich dabei um einen bei seincm Tode 32j~hri- 
gen Mann, der ~m 5. 12. 1958 unter der Diagnose eines schizophrenen Sehubs bei 
fieberhaftem Gelenkrheumatismus im hiesigen Psych. Landeskrankenhaus auf- 
genommen wurde. I~ach Angaben der Ehefrau habe er am 30. 11. fiber Magen- 
schmerzen geklagt, einige Tage vorher schon fiber Pelzigkeitsgeffihl an Handen und 
Fiil]en. Am 2.12. ,,rheumatische Schmerzen", in der folgenden Nacht und w~hrend 
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der n~chsten Tage dauernde motorische Unruhe, sts Bewegung mit den 
H~nden. Auch habe er phantasiert. Bei der Einweisung war er somnolent. Es land 
sich eine schwere, eitrige Angina tonsillaris mit erhShter Temperatur. Am Augen- 
hintergrund bestand eine Stauungspapille bds. Neurologisch war der Las~gue und 
Kernig bds. stark positiv; der PSR war li. betont, bei inkonstant positivem Oppen- 
helm li. Sonst keine Pyramidenzeichen, keine Seitenunterschiede der l~eflexe, keine 
sicheren Herdzeiehen. Die Liquorpunktion zeigte eine Zellvermehrung yon 47/3 Zel- 
len, fiberwiegend Lymphocyten, bei erhShten Eiwei~werten und einem leichten, 
li.~gelagerten Ausfall der Mastixkurve, die Wa.l~. war negativ. Es wurde deshalb 
eine Encephalitis angenommen und eine antibiotische Therapie eingeleitet, die 
jedoch keinerlei Effekt hatte. Es kam in den a~chsten Tagen zu einer progredienten 
Verschlechterung mit tiefer BewuI~tlosigkeit und Opisthotonus, mit Lichtscheu 
und Hypersensibilis Unter den Zeichen zunehmenden Hiradrucks verstarb der 
Kranke nach einer Gesamtdauer der Erkrankung yon etwa 8 Tagen. 

Bei der Allgemeinsektion land sich ]ediglich eiae hypostatische Pneumonie mit 
einem LungenSdem, kein Anhalt ffir eine Allgemeinsepsis. 

Die Hirnselction zeigte malcros]co2isch bei einem Gesamtgewicht yon 1400 g 
auBer erheblichen Hirndruckzeichen an den Unci und Kleinhirntonsillen und einer 
leichten, vor allem an der Convexit~t frontal deutlichen Triibung der Meningen 
s nichts Besonderes. Auf Querschnitten land sich eine deutliche Ityper~imie 
in Mark, Rinde und grauen Kernformationen beider GroBhirnhemisphiiren, im 
Kleinhirn und in der Medulla oblongata, neben allgemeinen Anzeicher~ eines 0dems. 

Zur histologischen Untersuchung wurde je ein Block aus der Zeatralgegend bds. 
primer in Alkohol fixiert und nach NISSL gef~rbt. Das iibrige Gehirn wurde in 
Formol fixiert; Hemisph~renschnitte durch das GroBhirn, yon der Frontal- bis zur 
Occipitalregion, aach beiden Seiten getrennt, wurden teils in Paraffin, teils in 
Celloidin eingebettet, ebenso Querschnitte durch das Kleinhirn, Mittelhirn, Briicke, 
Medulla oblongata und Pyramidenkreuzung. F~rbungen mit Toluidinblau, Cresyl- 
violett und H.-E., nach HEIDE~I~-WOELCKE, V. GIEso~, HOLZER, Silberfs 
nach BODIAN. Ferner Gefrierschnitte mit Cresyl, Markseheidenf~rbungen nach 
ScmcoED~n, Fettf~rbungen naeh I~OMEIS, Eisenf~rbungen nach TrL~A~ und 
SCtII~ELZER. 

Die histologische Untersuchung zeigte in beiden GroBhirnhemisphs in lokal 
verschiedener Quantits entziindliche Veri~nderungen in diffus-fleckfSrmiger Ver- 
teilung in Rinde, Mark und grauen Formationen. Diese Entzfindungserscheinungen 
bestehen 

1. in perivasalen, haupts~chlich lymphocyt~ren Infiltraten, die in Haupt- 
entziindungsgebieten stellenweise als breite M~ntel um oft erheblich erweiterte 
Venen liegen (Abb. 1 a). Meist sind sie yon reaktiv-progressiver Glia in lockerem, 
einem Syncytium s Verbande umgeben, an einjgen Stellen auch von St~b- 
chenglia in konzentrischer Anordnung (Abb. l b). Selten streuen sie relativ welt in 
die Umgebung, wobei sich Lymphocyten mit den gli6sen Reaktionen der Um- 
gebung vermischen kSnnen, und sind vielfach in wechselndem Verh~ltnis von 
Plasmazellen durchsetzt, die manchmal auch das Bild der Infiltrate beherrschen. 
Stellenweise bestehen sie aus Lymphocyten und GliazeHen, mit oder ohne ver- 
einzelte Plasmazellem Ganz selten sieht man, vor allem im Mark oder vereinzelt im 
Bereich der Stammganglien perivascul~re, auch perivenSs-gliSse Infiltrate, auf die 
wir sparer ausffihrlieher zuriickkommen. 

2. GliaknStchen, die in m~i~iger Anzahl im Grau, vor ahem im Bereich der 
Medulla oblongata anzutreffen sind, ohne dab sie im Gesamt der Erscheinungen 
vorherrschen. 
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3. Teils diffusen, teils mehr  fleckfSrmiger~ Gliawucherungen, bestehend aus 
allen Ar ten  progressiver Glia sowie umschriebenen Gliasyncytien, die oft n u t  aus 
St~bchenzellen bestehen und  die mit  Vorliebe in der Rinde und  in grauen Kern- 
gebieten, so in den Oliven, im Den ta tum und den Brfiekenkernen, manchmal  ira 
Mark subcortical, an  einer Stelle mi t ten  im Centrum semiovale vorkommen. Viel- 
fach begleiten sie als St~bchenzellgliosen starker  infil~rierte Gef~ge (Abb . lb ) .  In  
den mit  perivascul~rem Infi l t raten durchse~zten Rindengebieten gibt es bin und  
wieder fieckfSrmige Gliazonen, die teils aus St~bchenglia, tells aus heterogen zu- 

Abb. 1 a und b. Re. Itemisphi~re in SchnitthShe der Area olfactoria. ~inde der Schlgfenlappenbasis. 
a MStchtiges periven6ses lymphocyt~tres Infiltrat mit breiter Streuung ins Gewebe. b PerivenSses 

Infiltrat mi~ St~ibchenzell-Begleitreaktion der Umgebung (:Nissl-Prfiparat) 

sammengesetzter  progressiver Glia in  welter Streuung bestehen. Solche fleckfOrmig- 
diffusen Gliawucherungen finden sich auch ohne sonderliche lymphocytKre Begleit- 
reakt ionen beispielsweise im Bereich der Hypoglossus- und  Vestibulariskeme; im 
Thalamus und  Nucleus caudatus sind sie yon relat iv geringen, im Pu t amen  yon 
st~rkeren Iymphocyt~ren Gef~I3infiltrationen begleite$, die meist  an  den l~and- 
gebieten zur Capsula externa bzw. zum stark  infiltrierten Claustrum ]iegem 

4. Neuronophagien an  mehreren Stelle~ der Groin- und  Kleinhirnrinde oder 
vereir~zel~ auch in grauen Kernforma~ionen. 

Nissl-Pri~parate des Frontalhirns beider Hemisph~ren mi t  EinschluB der vor- 
deren Stammganglien lieBe~ folgende Schwerpunkte der Entziindung erkeimen: An 
der Basis die regio orbitalis, li. auch die Convexit~t mit  Gyrus frontalis inf. und  sup. 
ir~ der :N~he der :~IanSelkante; in Sehnitbh5he der Area olfactoria die basale Rinde, 
ferner der 5~ucl. amygdalae mi t  Uncus, temporo-basale Windungen und  Gyrus 
temporalis sup., unteres Inselgebiet mi t  Claustrum, frontale operculare A~teile der 
l~inde, an  der Convexit~t der Gyrus cinguli; ferner der Nucl. supraopticus und  para- 
ventricularis und  die Region um den Tractus  mammillo-thalamicus.  
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In  der Rinde, mehr als in den Stammganglien, ist es auSerdem zu diffusen 
Parenehymseh~den gekommen. Der Entz~indungsproze$ hat  in der I-Iirnrinde, vor 
allem in den oberen Rindenschichten, zu erheblichen disseminierten lqervenzell- 
ausf~llen und zu iseh~tmisehen oder aaderen, uncharakteristischen iN~ervenzellver - 
~nderungen gefiihrt. Besonders ausgeprKgt sind die Parenchymseh~den manehmal 
in den Windungst~lern. Sie gehen nieht immer parallel mit  der StKrke tier Entzfin- 
dung in der Rinde, sondern kommen auch in Rindengegenden vor, wo die Infiltrate 

Abb. 2. Derselbe Schnitt. ~bersicht Entziindungserscheinungen in ttinde und Mark an der Schl~fen- 
lappenbasis. (Nissl-PrKparat) 

mehr in den Hintergrund getreten sind. Oft kann man nur unmittelbar um starker 
infiltrierte GefKSe aueh deutliehe Parenchymsch~den erkennen, w~hrend innerhalb 
der diffus-fleekf6rmigen Infiltrate in der Rinde alas Parenehym gew6hnlich ver- 
h/s gut erhalten ist. 

Alle erwalmten Entzfindungsformen, auch lockere St~behengliawucherungen 
finden sieh teils in fleckf6rmig betonter, tells in diffuser Verteilung in tier Rinde; 
dabei n immt auch das Mark, stellenweise mit  leiehter subcortiealer Betonung, an 
der Entziindung teil. So zeigt Abb. 2 in einer ~bersieht  der Basis des re. Sehl/ifen- 
lappens die Quantit~it und Ausbreitung tier Entziindung in Rinde und subeorti- 
ealem Mark, Abb. 3 einen Aussehnitt der Region des starker beteiligten li. Nuel. 
amygdalae. In  Markscheiden-Pr~paraten sind nirgends sichere perivasale bzw. 
periven6se Entmarkungsherde festzustellen. Hin und wieder sieht man eine leiehte, 
perivasale oder mehr diffuse Aufhellung in Entziindungsgebieten mit  Anzeiehen fiir 
eine SchrankenstSrung. Van Gieson-Prii~arate best~tigen neben einer Fibrose tier 
Meningen und einzelner intracerebraler Gef~$e ebenfalls Anzeiehen yon Sehranken- 
stSrung an vielen Stellen, mit  gli6ser Reaktion der Umgebung. Eine ausgedehntere 
Seh~digung mit  entziindliehem Odem und 5dembedingter Marksch~digung zeigt 
sieh im Centrum semiovale frontal kurz vor Begirm des Vorderhoms des Seiten- 
ventrikels auf beiden Seiten. Aueh in den an Convexit~t und Basis stellenweise 
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s tark fibrotisch verdickten Meningen sind reichlich diffuse Rundzelleninfi]trate mi t  
5rtl iehen Schwerpunkten anzutreffen, tfett]iirbung mit Sudan I I I  nach Romeis 
zeigen dementsprechend im Bereieh der Inf i l t ra tm~ntel  stgrker infiltrierter Gef/il3e 
im Mark teils nur  einige wenige KSrnehenzel]en an  einzelnen Abschni t ten  der  
Peripherie, teils gar keine Anzeiche~x eines mobilen Abbaus. Aueh in der l~inde 
trifft  man  auf  verh/iltnism~l~ig wenig KSrnehenzellen, meist  sieht man nur  etwas 
Fe t t  um Capillaren und  kleine Rindengef/~Be, ferner Verfet tung eines gro$en Teils 

Abb. 3. ~bersich~ der li. I-Iemisph~re in Schnitthiihe der Are~ olfactoria. Entziindungserschcinungen 
im Gebiet des Nucl. amygdalae. (Nissl-Pr~parat) 

der sonst gut  erhal tenen Nervenze]len. In  H.-E.- und  anderen F~rbungerr ver- 
schiedener Regionen waren nirgends KerneinsehluBkSrperchen innerhalb der  
Nervenzellen zu erkennen. I n  Silber-Priiparaten nach Bodian sind die Achseneylin- 
der ebenfalls n icht  weselltlich gesch~digt, auch n ieh t  in unmit te lbarer  Umgebung 
starker infiltrierter Gef/iBe. Eisenf~irbungen ergaben keine auffallende Vermehrung 
des Gewebseisens. 

Besonders bemerkenswert  ist der Befund der Zentralwindungen auf  beiden 
Seiten, da das nach NIssL gefiirbte Alkoholmaterial  t in  detaillierteres Studium dos 
hier sehr be tonten  Entzfindungsbildes erlaubt.  Die Entzi indung ist re. s tarker  aus- 
gepri~gt, als li. Dabei finden sich alle besehriebenen Entzi indungsformen:  Erheb-  
lichere perivascul~re, meist  lymphoeyt/~re Infi l trate auch um kleinere Rinden- 
gef/~e mi t  einer lockeren St~bchenzellgliose in der Umgebung (Abb.4), lockere und  
stellenweise gef/~l~abh~ngige GliaknStchen und  endlich grS~ere Bereiche mi t  einer 
gleichm~l~igen, erheb]iehen Wucherung yon St~behenzellen, die dureh die ganze 
Rinde reiehen kSnnen und  in die hie und  da fleekfSrmige Gef~ inf i l t r a te  oder st/irker 
betonte, heterogene gliSse Infi l t rate  eingestreut sind. Wenn in solchen Bezirken eben 
keine Gliakngtchen vorhanden sind und quantitativ geringe perivasculiire In/iltrate 
viel/ach Plasmazellen zeigen, ist das ganze di//us-entziindliche Gewebsbild bier einer 
progressiven Paralyse sehr iihnlich. Daneben gibt  es aueh Stellen, an  denen man  
keine sicheren Anzeichen einer Entzi indung erkennen kann.  Das Parenehym is t  

Arch. PsychiaL :Nervenkr., Bd. 205 19 
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auch hier in Bereichen st~rkerer entziindlieher Erscheinungen nur  verh~ltnism~l]ig 
gering gesch~digt, meist  nur  in Form leichter Schwellungszust~nde. 

t temisph~ren-Pr~parate  in verschiedenen HShen des Parietal- und Occipital- 
hirns lassen erkennen, dab der ProzeB --  bei ]eichter Betonung im li. Thalamus- 
und  Hypothalamusbereich sowie im re. Pulv inar  Thalami und  in der re. t t ippo- 
eampusregion - -  yon zentral  naeh occipital zu immer mehr  an  Intensi t~t  verliert;  
aueh die Subst. nigra und  l~uel, ruber  sowie andere Kerngebiete des Mittelhirns 

Abb. 4. ttinde der re. vorderen Zentralwindung. Lockere perivasale lymphoeytitre Infiltrate um kleine 
l~indengef~Be mit Begleitreaktion der Umgebung. (l~issl-Pr~parat) 

s ind nur  sehwach beteiligt. I n  der Region der oberen Briioke uud der Medulla 
vblongata liil~t sich wieder eine deutliche Akzentuierung der entzi~ndlichen Verdnde- 
rungen feststellen. Sowohl in  der Briickenhaube,  als vor allem im Briicken/ufl ]iegen 
aul3er perivasalen, meist  gemischt gliSs-lymphocytiiren auch rein gliSse In]iltrate 
um sehr weite Venen, neben vielfi~ltigen gli6sen Reakt ioaen im Grau. Innerha lb  der 
fleekfSrmig yon lockeren gli6sen Inf i l t ra ten durchsetz ten Kerngebiete der Medulla 
oblongata ist  es verschiedentl ieh zu erheblicheren I~ervenzellschi~den gekommen, 
auch in Form yon I~euronophagien, so im Bereich des Ves~ibulariskerns einer 
Seite und  der un teren  Olive, in der aul~erdem zahlreiche GliaknS~ehen vor- 
kommen. Gegea den 4. Ventrikel  zu bes teht  ein brei ter  Gliasaum mi t  einer Zell- 
wucherung, die yon  einer gemiseht gliSs-lymphocyti~r zusammengesetzten Infil- 
t r a t ion  um weite Venen unterbrochen ist. I)erivasculi~r akzentuierte,  lymphocyti~re 
Zellinfiltrate sind im gesamten Querschnit t  verbreitet ,  gegeniiber der Briieke etwas 
versti~rkt. 

Auch in der II6he der Pyramidenkreuzung zeigen sich erhebliche Entzi indungs-  
erscheinungen, wobei perivenSse Infi l t rate  vorherrschen, so im Bereich des spinalen 
Trigeminuskems,  in der Umgebung des Zentralkanals  und  im Grau der beiden 
Vorderh6rner.  

lqissl-Pr~loarate best~tigen ferner die Beteiligung des Kleinhirns an  dem ent- 
zfind]iehen Prozel~, der vor allem in der l~inde auff~llt. Einerseits greift die diffuse, 



t~ber eine atypische Kombinationsencephalitis 273 

stellenweise massive meningeale Infiltration an mehreren Stellen auf die Molekular- 
sehicht fiber. Andererseits gibt es streekenweise Sch~digungen yon Purkinje-Zellen 
mit Wueherung yon Bergmann-Glia uad Strauchwerkbildungen fiber die ganze 
Molecularis, uater vorwiegender Beteiligung yon St~behenzellen Wenn an 
solehen Stellen die meningeale Infiltration betont ist und zugleich auch Straueh- 
werkbildungerr mit verbreiteten Gliawueherungen bestehen, so l~Bt sich nieht 
sieher entscheiden, ob tin l)bergreifen tier meningealen Iiffiltrate oder lediglieh 

Abb. 5. Kleinhirmnark. Gli6se Infilbrate um mehrere erweiter~e Venen. (Nissl-Pr~parat) 

eine gliSse Umgebungsreaktion bei Strauchwerkbildung anzunehmen ist. Im 
iibrigen ist die Glia in der Moleeularis auch diffus racist etwas vermehrt und ver- 
einzelt progressiv. Aber auch das Mark ist nicht ganz frei yon diskreteren entzfind- 
lichen Ver/~nderungen. Versehiedentlieh streuerL GefaBinfiltrate weir in das um- 
liegende Gewebe, oder es bestehen diffuse, groBenteils makrogli6se Gliawueherungen 
in den Markstrahlen, vor allem in den distalen Ausl/~ufern der Kleinhirnl/~ppehen. 
Lebhafter wird das Bild im zentralen Mark, gegen die Bindearme und den 4. Ven- 
trikel zu. Zu erw/ihnen sind hier vor allem mehrere auffallend weite Venen in der 
N/~he des Nucl. deatatus, die reine perivenSs-gli6se Infiltrate zeigen. An einer 
Stelle subeortical liegt ein Convolut erweiterter venSser Gef/iBe mit ziemlieh erheb- 
lichen perivenSs-gliOsen Infiltraten, die diese fiber die ganze Streeke begleiten 
(Abb.5). Der Nuel. dentatus selbst nimmt nut in geringem Ausmal3 an der Ent- 
zfindung teil; nur ganz vereinzelt besteht eine leiehte Betonung loekerer, gli6ser 
Infiltrate in fleekfSrmiger Verteilung. Die Nervenzellen sind leicht gesehwollen, 
das Parenehym ist sonst gut erhalten. 

Diskussion 

Bci einem 32j/~hrigen Mann  entwickelte sich unmi t t e lba r  im An- 
schluB an  eine Angina  das Bild einer akuten,  therapieres is tenten Ence- 
phalitis,  an der dcr Kranke  nach einem foudroyanten  Ver lauf  yon  etwa 
8 Tagen vers torben ist. 

Histologisch ist der sehr ausgepr/~gte, atypisehe Entz/ indungsprozeB 
gekennzeichnet  einerseits du tch  stellenweise massive perivenSse Infil- 
t ra te  in  der Rinde,  in grauen Kerngebie ten  und  im Mark, andererseits  

19" 
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durch verschiedene g]iSse Reaktionsweisen im Grau in diffus-fleck- 
fSrmiger Verteilung. Diese reichen yon lockeren, periven6sen Gliareak- 
tionen um infiltrierte Gefs mit welter Streuung in die Umgebung fiber 
diffuse und mehr umschriebene Gliawucherungen, auch Sts 
gliosen, bis zu Gliakn6tchcn, Neuronophagien und Gliastrauchwerken in 
der Kleinhirnrinde. 

Schwerpunkte des Entzfindungsprozesses sind die Region der fronto- 
basalen und temporo-basalen I~inde mit Nucleus amygdalae, der Gyrus 
temporalis superior, Insel und Claustrum, frontale operculare Gebiete 
sowie der Gyrus cinguli. Eine verst~rkte diffus-gliSse Wucherung zeigen 
die vegetativen Kerne um den 3. Ventrikel nnd die Zentralgegend. Nach 
occipital zu verliert der Proze• rasch an Intensiti~t, ist auch im Mittcl- 
hirnbercich nur schwach vertreten und erreicht in der Briicke, Medulla 
oblongata und Pyramidenkreuzung eine erhebliche Sti~rke. 

Die perivenSsen Infiltrate besehri~nken sich nicht auf das Mark mit  
nur gelegentlichem Ubergrcifen auf benachbarte graue Formationen, 
sondern sie liegen genauso ausgepr~gt in der Rinde, stellenweise mittlere 
Rindenschiehten oder graue Kernformationen bcvorzugend. An einigen 
Stellen wcrden sic auch subcortical betont angetroffen. Sic bestehen fast 
ausschliel~lich aus Lymphocyten,  untermischt mit einigen Plasmazellea 
und bilden vielfach auch in der Rinde und in einigen Kerngebieten auf- 
fallend mi~ehtige, perivenSse Infiltratm~ntel. 

Charakteristisch ffir die Beteiligung eines parainfcktiSsen Prozesses 
sind jedoch leichtc gemischt gliSs-lymphocyt~re perivenSse Infiltrate im 
Bereich des Brfickenfu~es und am Boden des 4. Ventrikels sowie rein 
perivenSs-gliSse Infiltrate im Bcreich des Brfickenfu~es und am Boden 
des 4. Ventrikels sowie rein perivenSs-gliSse Infiltrate im Kleinhirnmark, 
Kleinhirn-Briickenschenkel nnd Briickenful~. Im Kleinhirnmark um- 
geben sie beispielsweise eine sich verzweigende, ]~ngs getroffene er- 
weiterte Vene (Abb.5). 

Es spricht nicht gegen ein parainfektiSses Geschehen, wean peri- 
venSse Entmarkungs- und Abbauvorgiinge vermil~t werden; denn einmal 
haben w i r e s  bei der kurzen Verlaufsdauer sicherlich noch mit einem 
verhi~ltnism~gig frfihen Stadium des Prozesses zu tun, in dcm Entmar- 
kungen durchaus fchlen kSnnen (DSR~c 1941, PETTE 1942, JAcon 
1956, u. a.), ferner ist das wesentliche Kriterium der perivenSsen Ence- 
phalitis, worauf vor kurzem P~TE~S hingewiesen hat, nicht der Mark- 
scheidenuntergang, sondern die serSse Encephalitis. 

Mit der lymphocytar-gli6sen Herdencephalitis in fleckfSrmig-diffuser 
panencephaler Ausbreitung und Schwerpunkten im Grau als zweiter 
ProzeBkomponente ergeben sich wiedcrum Beriihrungspunkte zu dem 
Formenkreis der yon P~TTE u. DSnn~G beschriebenen panencephalen 
sporadischen primgren Encephalitiden. Jt~hnliehe lokalisatorische Schwer- 
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punkte im Grau -- basale Gebiete des Stirnhirns, medio-basale Schls 
lappenrinde mit Nucl. amygdalae, Inselrinde mit Claustrum, Gyrus cin- 
guli und Zentralgegend -- wurden bei sporadischen Encephalitiden h~u- 
fig angetroffen (OssE~KOPP 1930, P~TT~ u. DS~I~G 1939, W. MOLL~R 
1942, AML~a U. COLMA~T 1955, U. a.). Die meisten dieser F~lle sind aller- 
dings nach occipital zu betont. Kt~CKE bezeichnete diese Ausbreitungs- 
arten allgemein als typisch ffir verschiedene Formen spontaner Ence- 
phalitiden akuter-, serSs-infiltrativer l~eaktionsform. Eigenartig in die- 
sere Fall ist jedoch auger der perivenSs-infiltrativen Komponente die 
fleckfSrmige Betonung der Infiltrate, wie sie JACOB 1958 bei einer post- 
vaccinalen, lymphocyts Herdencephalitis erstmals 
beschrieben hat. 

Unserem Kombinationstyp nahe steht eine Beobaehtung yon I~ADERM~CK~, 
GVAZZI u. HOZAY, bei der es sieh um eine Meningoencephalitis yore lymphoeyt~tren 
Typ urtd paneneephaler Ausbreituag mit Bevorzugung im Grau bei eiaem 22j~hri- 
gen Patientea haadelt. Sic war ebenfalls im Anschlu~ an einen akuten Allgemein- 
infekt aufgetreten: Im Vordergrund des Entzfindungsbildes stand der Befall des 
venSsen Systems zusammen mit diffuse~ mikrogliSsen und St~bchenzellwuche- 
rungen. 

In diesen Rahmen gehSrt wahrscheinlieh aueh der Fall 2 yon KEnsTI~ 1952. 
Dabei fand sieh neben einem gemiseht lymphocyt~r-plasmacellul~ren Erttziindungs- 
prozeB in panencephaler Ausbreitung unter Beteiligung verschiedener gliSser Reak- 
tionsweisen irt der Centro-Parietalregion subeortieal eine deutliehe, streifenfSrmige 
Wueherung der Glia lgngs der Gefiif~e, ,,wie man sic bei parainfektiSsen Eneephali- 
tiden zu sehen gewShnt ist" (K~sTI~G). 

Von tier engeren Gruppe der bis]ang bekannten polioleukencephalen 
Kombinationsencepha]itiden (JAcoB) erinnert neben der Beobachtung 
yon K v r s  die bekannte klinisch-anatomische Fa]lbeschreibung t~ADWR- 
~]~C]~S am ehesten an unseren Fail He]. Wenn auch bei dieser vor- 
wiegend gliSsen Kombinationsencephalitis mit KnStchenbildung, die 
unter dem klinischen Syndrom einer aufsteigenden Landryschen Lgh- 
mung verlief, die perivenSse ProzeBkomponente im Mark offenbar iiber- 
wog, so sind vie]e Parallelen doch unverkennbar. 

Ankl~nge zeigen sich beispielsweise auch im Kleinhirnbereich, wo perivenSs- 
gliSse Infiltrate im Mark bestehen und die l~inde stellenweise sehr lebhaft mit- 
beteilig~ ist. Ganz ~ihnliche Bilder einer ]~eteiligung der Kleinhirnrinde mit ~euro- 
nophagien nnd Strauchwerkbi]dungen erw~ihntert BOO.OFF 1948 bei der japa- 
nischen epidemischen Encephalitis nnd GR~TSC~an 1957 bei der Centraleuro- 
p~ischea Encephalomyelitis. J~hnliches ist aueh beim Fleekfieber bekannt (W~L~- 
~xR9 u. W ~ ) .  

Auch im Grau der Grol~hirnrinde sind die gliSsen Reaktionsweisen im 
;Fall gel .  besonders vielgest~ltig. Aul~er den eigentlichen GliaknStehen 
und den verbreiteten, fleckfSrmigen Gliawucherungen sehen wir auch 
sogenannte ,,lockere Gliaherdchen", wie sic Abb. 6 in der Zentralgegend 
darste]lt. ScgoLz, der sie nach ihrem morphologischen Aufbau zwischen 
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die Gliakn6tchen und die Gliarosetten stellte, definierte sie 1922 folgen- 
dermal3en : Glibser Aufbau, progressive Zellver~tnderungen, herdfSrmiges 
Auftreten und syncytiale Verbindungen der Zellen untereinander, wobei 
die Individua]iti~t der Einzelzelle bis zu einem gewissen Grade gewahrt  
bleibt. Das Gliaretieulum mfisse dabei unversehrt  sein. Dies trifft in un- 
serem Falle zu. Dal~ sieh Gef~l~infiltrate und Gliaherdchen gegenseitig 
gewissermal~en ausschliel3en, sieht man an dem Fehlen eines perivaseu- 
laren Infiltrates, w~hrend das lockere Gliaherdehen und ein dichteres 

Abb. 6. l~inde, der  re. vorderen  Zent ra lwindung.  Lockeres  Gliaherdchen mi~ leichter St~ibchen- 
zellgliose u m  eine l~indencapillare. (:Nissl-Pri~parat) 

Gliakn6tehen zu dem Gef~tl~ in unmittelbarer Beziehung stehen (Abb. 6). 
Dabei hat  man den Eindruek einer gli6sen l~eaktion auf den Austri t t  eines 
etwas eiwefl~reicheren, entzfindlichen Exsudates an einer eng begrenzten 
Ste]le des Gef/~fies. Als wahrseheinliche Ursache ffir diese an sich unspezi- 
fisehe gli6se Reaktionsform werden lokale Schrankenst6rungen dureh die 
entzfindliche Noxe angeffihrt, wobei leichtere, vielleicht yon der Virulenz 
des Erregers abh~ngige Gef~l~wandsehi~den eiae Rolle spielen k6nnter~ 
(ScHo~z). 

Auch im Vergleich mit  frfiheren Kombinationsf~llen hat  unser Fall  
ein eigenes Kolorit. Eine besondere Eigenart  scheint uns in dem quan- 
t i ta t iv  ausgewogenen, etwa gleichmi~igen Befall yon Mark und Rinde 
bei tells diffuser, tells fleckfSrmiger Verteflung der Infiltrate unter ge- 
wissen Schwerpunktbildungen zu ]iegen. Wegen der Vielfalt seiner ent- 
zfindlichen Syndrome pa~t  er in keines der bislang fiblichen Encephalitis- 
Einteilungsschemen. I m  wesentlichen verbinden sich Merkmale einer 
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lymphocyt~ren, iufiltrativen und diffus-fleckfSrmig-gliSsen Polioence- 
phalitis, kompliziert durch KnStchenbildung und gelcgentliche Neurono- 
phagien, mit einer perivenSs-lymphocyt~ren bzw. -gliSse n Prozel~kompo- 
nente, vor allem im Bereich des Kleinhirns, der Brficke und der Medulla 
oblongata nach Art einer parainfekti6sen Encephalitis. Nach der Ein- 
teilung yon St"ATZ sind hier die Merkmale einer ,,fleckfSrmigen Polioence- 
phalitis" mit denjenigen einer ,,diffusen perivenSsen IIerdencephalitis" 
kombiniert. Insgesamt sprechen Art und Ausbreitung dieser Entzfin- 
dungsmuster zusammen mit dem klinisehen Verlauf ffir eine Virusenee- 
phalitis, die mit einem parainfektiSsen Syndrom kombiniert ist, dem- 
nach eine ,Prozel~verschrs zwisehen virus- und parainfektiSs- 
encephalitischen Vorg~ngen" (JAcoB). Es ist dies ein weiteres Beispiel 
daffir, da~ die Grundstruktur des morphologischen Entzfindungspro- 
zesses auch innerhalb ein- und desselben Falles variieren kanll (RA]0]SR- 
.M]~CI~t~). Berficksiehtigt man, da]3 im Bcginn der Encephalitis eine 
eitrige Angina vorgelegen hat, so ist es ebenfa]ls nahe]iegend, an den 
modifizierenden Einflul~ eines unspezifischen Infektes auf das Entzfin- 
dungsbild zu denken; dabei kSnnen primAre und sekundi~re Erreger- 
wirkungen sowie allergisehe Mechanismen zu einem nieht mehr analysier- 
baren Kombinationsbild zusammenwirken (JAcoB). Uber eine Abwand- 
lung des Eneephalitistyps nach einem Infekt berichtet auch VAn BOGA~I~T 
1956 im Rahmen einer Herpesencephalitis. Im Verlauf einer k]einen, 
famili~Lren Epidemie einer akuten infektiSsen Gingivostomatitis fund er 
eine perivenSs-gliSse, parainfektiSse Encephalitis. 

Durch weitere Beobachtungen sporadischer Encepha]itiden, mSg- 
licherweise nach oder in Verbindung mit nnspezifischen Allgemeininfek- 
ten wird man zweifellos die l~eihe ~hnlicher, hierzu gehSriger Fi~lle er- 
weitcrn kSnnen. 

Zusammenfassung 
Es wird eine sporadische Encephalitis bei einem 32js Mann 

mitgeteilt, die im AnschluB an eine Angina innerhulb von 8 Tagen zum 
Tode ffihrte. 

Neuropathologisch fund sieh ein ausgepriigter intracerebra]er Ent-  
zfindungsprozeI~, der sich in diffus-fleckfSrmiger, panencephaler Ausbrei- 
tung fiber die Grofthirnrinde und das Mark unter Beteiligung der Stamm- 
gang]ien erstreckt, nach occipital zu an Intensitgt abnimmt und die 
Mittelhirnregion nur schwach einbezieht, w/~hrend er im Kleinhirn, 
Brficke und Medulla oblongata 5rtlieh akzentuiert ist. Die besondere 
Eigenart des F~lles besteht in einer Kombination sehr vielseitiger, gliSser 
Reaktionsweisen sowie der Merkmale einer Virus- nnd einer parainfek- 
tiSsen Encephalitis und wird deshalb zn der yon JAcoB als ,,polioleuk- 
encephale Kombinationsencephalitiden" bezeichneten Gruppe gerechnet. 
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