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Sporadic Brain Stem-Encephalitis

Summary. Clinical and neuropathological findings are reported from three cases
of sporadic atypical encephalitis of unknown aetiology. The process is restricted
to or involves mainly the brain stem.

The disease lasted from two to seven weeks. The outstanding clinical symptoms
and findings consisted of mainly unilateral cranial nerve lesions. Non inflamma-
tory processes of the posterior fossa such as space-occupying or vascular lesions
were considered in the differential diagnosis.

The neuropathological findings showed perivascular infiltrates and glia cell-
proliferation. The nerve cells scarcely showed primary alterations.

The histopathological findings do not permit a classification under diseases
of known aetiology.

Key-Words: Brain Stem — Encephalitis Sporadic — Encephalitis of Unknown
Aetiology.

Zusammenfassung. Klinisch-neuropathologischer Bericht itber drei Beobachtun-
gen sporadisch aufgetretener, dtiologisch unklarer Encephalitiden mit bevorzugter
Lokalisation im Hirnstamm.

Die Krankheitsdauer betrug 2—7 Wochen. Im Vordergrund der klinischen
Symptome standen Ausfille von seiten der Hirnnerven, die vorwiegend oder nur
halbseitig auftraten. Differentialdiagnostisch spielen nicht-entziindliche Prozesse
der hinteren Schidelgrube, wie Tumor oder vasculdre Lésion eine Rolle.

Die auf den Hirnstamm beschrinkten oder hier stark akzentuierten entziind-
lichen Verdnderungen bestehen in ausgeprigten perivasalen Rundzellinfiltraten und
Gliavermehrung. Die Nervenzellen zeigen kaum primér-pathologische Verdnde-
rungen.

Der histopathologische Befund erlaubt keine Zuordnung zu #tiologisch ge-
klarten Krankheitsbildern.

Schliisselwirter: Hirnstamm — Encephalitis, sporadische — Encephalitis
unklarer Atiologie.

Im folgenden wird iiber drei Beobachtungen von sporadisch auf-
getretener Encephalitis unklarer Atiologie berichtet, die vor allem durch
ihre Lokalisation im Hirnstamm bemerkenswert sind.
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Kasuistik
Fall I. NI 55/67

Die 59 Jahre alte Patientin erkrankte 4—5 Wochen vor dem Tode an zunehmen-
der Appetitlosigkeit, Schwindelgefiihl, Ubelkeit und Erbrechen. Etwa 2 Wochen
spiter traten zusitzlich Schluckbeschwerden, starke Schleimsekretion und Mik-
tionsstérungen auf. Die Krankenhausaufnahme erfolgte in sehr schlechtem Zustand
2 Tage vor dem Tode. Neurologisch fand sich eine Lision der Hirnnerven VI—IX
und eine dissoziierte Empfindungsstérung im Gesicht re. und an der re. oberen Ex-
treritit. Es bestand ein Tremor und eine leichte Endstiickataxie re. Die Sehnen-
reflexe waren re. gegeniiber li. gesteigert. Klinisch bestand der Verdacht auf einen
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Abb.1. NI 55/67: Medulla oblongata mit Hypoglossuskern; dichte perivasculiire
Rundzellinfiltrate und diffuse Gliaproliferation, Kresylviolett 108 x

ProzeB der hinteren Schidelgrube, mdglicherweise vasculirer Genese. Die zum
Ausschlufl eines Tumors durchgefithrte Carotis- und Vertebralisangiographie er-
gaben keinen Anhalt fiir einen raumfordernden Proze3. Nach weiterer Verschlech-
terung kam die Pat. unter den Zeichen einer Ateminsuffizienz ad exitum.
Neuropathologischer Befund. Makroskopisch. Leichte GroBhirnatrophie mit ge-
ringgradigem Hydrocephalus internus. Symmetrischer cerebellarer Druckkonus.
Fleckférmige Grauverfarbung in der oralen und mittleren Oblongatahaube. —
Das Riickenmark auBler einer stellenweise leicht verwaschenen Querschnittszeich-
nung und vereinzelt klein punktformiger GeféBzeichnung unauffallig.
Mikroskopisch fanden sich Zeichen einer ausgeprigten perakuten Encephalitis
mit bevorzugtem Befall der Medulla oblongata, halbseitig (re.) betont, wobei der
ProzeBl eine wechselnde, asymmetrische Lokalisation in verschiedenen Abschnitten
der oralen, mittleren und caudalen Oblongatahaube bei nur diskreter Beteiligung
der Fullregion aufwies. In der Briickenhaube, in Mittel- und Zwischenhirn, im
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Stammganglienbereich sowie in den GroBhirnhemisphiren waren entzindliche Ver-
inderungen nicht nachweisbar. Auch im Kleinhirn und in den Leptomeningen
fehlten sie. Ebenfalls betroffen waren das caudale Brust- und Lendenmark (peri-
vasale Infiltrate in Vorder- und Hinterhdrner), wihrend Hals- und oberes, bzw.
mittleres Brustmark keine Entzindungszeichen aufwiesen.

Qualitativ bestanden die Vergnderungen in ausgepriagten perivasculdren Rund-
zellinfiltraten und erheblicher perivasaler, sowie auch diffuser Stabchenzell- und
protoplasmatischer Astrogliaproliferation (Abb.1). Die Nervenzellen zeigten in den
entziindlich betroffenen Bereichen sekundire Verinderungen mit Chromatolyse
und Schwellung und nur ganz vereinzelt Neuronophagien.

Fall II. DFA 80/62

Bei dem 32jahrigen Mann war 3 Wochen vor dem Tode eine ,,Erkiltung* auf-
getreter; 10 Tage spiter wurde ein ,,Schiefstehen des Mundes becbachtet, kurz
hernach stellten sich Schwindelzustande, pelziges Gefithl der re. Kopfseite, sowie
Wiirg- und Brechreiz ein.

Die neurologische Untersuchung z. Z. der Krankenhausaufnahme, 1 Woche
vor dem Tode, ergab vor allem Ausfalle im Bereich der Hirnnerven: grobschligiger
Horizontalnystagmus, besonders beim Blick nach li., beim Blick nach oben leichter
Rotationsnystagmus, Zunge wich etwas nach li. ab, Gaumensegelparese wurde
nicht beobachtet.

Beim Liegen auf der re. Kérperseite, sowie auch schon beim Drehen des Kopfes
nach re. kam es sofort zu Wiirg- und Brechreiz, Romberg: leichtes Schwanken,
Blindgang: leichtes Abweichen nach re. Kein pathologischer Befund an den Ex-
tremitdten, Sensibilitdt intakt. RR 1756/115, BSG 20/43, Leuko 11900, Liquor:
6/3 Zellen, Nonne und Pandy (+).

Im weiteren Verlauf zunehmende Verschlechterung mit Auftreten von Doppel-
bildern, Ptosis li., Tachycardie bis 140, Brechreiz kaum noch beeinflulbar. Tod
unmittelbar nach plotzlich aufgetretenen heftigen Kopfschmerzen und Blutsturz
durch agonale Durchdauung des Oesophagus.

Korpersektion. Bronchopneumonie.

Qekirnbefund. Makroskopisch starke Blutfille der GeféGe.

Mikroskopisch fand sich eine fast ausschlieflich auf die Medulla oblongata be-
schrinkte und hier halbseitig betonte Encephalitis mit ausgeprigten perivasculéiren
lymphoeytéren Infiltraten, miBiger Proliferation der Glia mit GliaknStchen und
-sternchen, sowie vereinzelt Neuronophagien (Abb.2a und 2b). Die iibrigen Hirn-
regionen weisen nur ganz minimale Verdnderungen in Form vereinzelter lympho-
cytirer Infiltrate im Thalamus und leichter Gliaunruhe in der Molecularis auf.

Fall ITI. DFA 77/54

52jahrige Frau mit 7 wochiger Krankheitsdauer; zu Beginn Erbrechen, Schwin-
delgefithl, starke Unruhe, spater Auffreten von erheblichen Sprachstérungen. —
Somatischer Befund unauffillig. Bei der neurologischen Untersuchung 1 Woche
vor dem Tode fanden sich Ausfille von seiten der Hirnnerven mit bds. Augen-
muskelparesen (Abducens und Oculomotorius, re. stdrker als li.) und Spontan-
nystagmus, sowie eine Facialisparese re. Absinken des li. Armes, Verminderung der
groben Kraft in den unteren Extremitdten, an denen dic Sehnenreflexe nicht aus-
15sbar waren. Kurz vor dem unter den Zeichen ,,zentralen Herz-Kreislaufversagens®
eingetretenen Tod hatten sich auch psychische Verinderungen mit Verwirrtheit
und zunehmende BewuBtseinstrilbung eingestellt.

Korpersektion. Ausgeheilte Nierentuberkulose.
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Abb.2. DFA 80/62: a Halbseitig betonte entziindliche Verdnderungeninder Medulla
oblongata, Nissl 6,5 . b Stirkere Vergroflerung: perivasculire lymphocytéire Infil-
trate, diffuse Gliavermehrung, Neuronophagie; Nissl 16: 1, NachvergriBerung 3,5 x

Abb.3. DF A 77/54: Entzandlicher ProzeB bevorzugt die Briickenhaube betreffend :
perivasculire und diffuse Gewebsinfiltrate aus Lymphocyten, Plasmazellen und
Histiocyten, starke Gliavermehrung; Nissl 6 x

14 Arch. Psychiat. Nervenkr., Bd. 212



204 M. MinaUF und J. TATEISHI:

Gehirnbefund. Makroskopisch. Hirngewicht 1460 g. Basis unauffillig, dber den
Hemisphéren starke Blutfiille der GefaBe, leichte Volumenvermehrung, Riicken-
mark wurde nicht untersucht.

Mikroskopisch. Entziindlicher ProzeB mit Akzentuierung im Hirnstamm, wobei
die Verdnderungen vor allem in Mesencephalon und Medulla oblongata stark halb-
seitig betont sind und in der Briicke vorwiegend die Haube betreffen (Abb.3). Es
finden sich massiv ausgeprigte perivasculire und dichte Gewebsinfiltrate aus
Lymphocyten, Plasmazellen und Histiocyten, aber auch eine starke Vermehrung
der Glia, wobei sowohl Makro- als auch Mikroglia beteiligt sind. Gliaknétchen sind
nicht zu sehen. Man findet eine mehr diffuse, fleckférmige Vermehrung und stellen-
weise Bildung von Gliarasen. In den Hemisphéren sind die qualitativ gleichen Ver-
anderungen zu sehen, jedoch wesentlich geringgradiger und im Marklager stirker
ausgeprigt als in der grauen Substanz. Eine leichte Meningitis mit lympho-plasmo-
cellulsren Infiltraten ist ebenfalls vorhanden. Die Nervenzellen zeigen fast aus-
schlieBlich sekundére Veréinderungen.

Diskussion

Die klinische Symptomatik dieser Patienten 146t sich zwanglos mit
dem neuropathologischen Befund korrelieren: Die Erkrankung begann
mit Schwindelgefiithl, Ubelkeit und Erbrechen, gefolgt von Sprach- und
Schluckstérungen. Im Vordergrund des neurologischen Befundes stan-
den nucledre Ausfille von seiten der Hirnnerven, nur halbseitig, oder
einseitig betont.

Die mikroskopische Untersuchung ergab einen auf den Hirnstamm
beschrinkten oder im Hirnstamm akzentuierten entziindlichen Prozef$,
der ebenfalls in allen 3 Fallen halbseitig betont ist und vorwiegend orale
Anteile betrifft. Zusitzliche Symptome, wie cerebellare Ausfille oder
angedeutete Pyramidenbahnzeichen finden durch den mitunter auch
leichten Befall von ventralen Anteilen der Medulla oblongata und Briicke
sowie der cerebellaren Bahnen (Corpus restiforme) ihre Erklarung. Zu
der in Fall IT1 ebenfalls berichteten ,peripheren’ Symptomatik der
unteren Extremititen ist ohne Rilckenmarksbefund eine Stellungsnahme
nicht moglich. Es konnte zusétzlich auch eine Myelitis — wie bei Fall I —
oder Radiculitis bestanden haben.

Hinsichtlich der klinischen Symptomatik erscheint beachtenswert,
daB bei progredienten nucledren Hirnnervenausfallen, die lingere Zeit,
vorwiegend oder auch nur einseitig bestehen koénnen, ein Prozel der
hinteren Schédelgrube nicht-entziindlicher Atiologie, wie Tumor oder
vasculire Lision differentialdiagnostisch eine Rolle spielt. (MArsaL,
1967, eigener Fall I).

Die bei unseren Beobachtungen auffallende halbseitige, bzw. ein-
seitig betonte Hirnnervensymptomatik wird auch von anderen Autoren
erwahnt (GLuszoz, 1966; VErHAART, 1966). Nach einem klinischen
Bericht von MorrER (1956) iiber , ,Hirnstammencephalitis und chro-
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nischen Vertigo® waren bei 28 von 40 Patienten Hirnnervensymptome
festgestellt worden, die mit nur zwei Ausnahmen bei allen halbseitig
waren.

Soweit Liquorbefunde vorliegen, werden sie als normal oder mit
Eiweil}- und Zellvermehrung leichteren Grades, bis zu 170/3 Zellen, be-
richtet (MOLLER, 1956; T1zUKA, 1964; VERHAART, 1966; MARSAL, 1967).
Hinsichtlich der Krankheitsdauer dieser ,,Hirnstammencephalitiden
liegen sehr unterschiedliche Angaben vor: Bei einigen Beobachtungen
betrug sie 2—7 Wochen (GLuszcz, 1966; eigene Fille), bei den von
Morrer klinisch beobachteten Patienten hochstens 1 Monat. Andere
dagegen wiesen einen chronischen Verlauf iiber Monate und Jahre auf.
(Itzuka, 1964 ; Magrsar, 1967; TATETSU et al., 1968).

Der histopathologische Befund zeichnet sich vor allem durch die Be-
schrankung oder Aktzentuierung des entziindlichen Prozesses im Hirn-
stamm aus, Besonders betroffen ist die Medulla oblongata. Wahrend sich
bei Fall 1L die Verinderungen fast ausschlieBlich hier finden, besteht
beim ersten auch eine spinale Beteiligung im caudalen Brust- und Len-
denmark und beim dritten erstreckte sich der entziindliche Prozef iiber
Briicke und Mittelhirn auch in die GroShirnhemisphéren, war aber hier
wesentlich geringer ausgeprigt. Diese Befunde stehen in Ubereinstim-
mung mit den Literaturberichten: Bei den Beobachtungen von Irzuka
(1964), Gruszcz (1966) und MARrsAL (1967) sind mit Ausnahme gering-
gradiger sekundérer Schiaden die Verdnderungen ebenfalls auf den Hirn-
stamm beschrankt, wogegen bei jener von VERHAART (1966) auch das
Riickenmark stark betroffen ist. Qualitativ bestehen bei unseren Fillen
erhebliche perivasculire Rundzellinfiltrate, vorwiegend lymphocytir,
sowie eine mehr oder weniger ausgeprigte Proliferation der Mikro- und
Makroglia, perivasal betont, aber auch diffus und gelegentlich als Glia-
knotchen oder -sternchen. Auffallenderweise sind die Nervenzellen, mit
Ausnahme vereinzelter Neuronophagien bei Fall I und II, weitgehend
verschont geblieben.

Soweit das uneinheitliche Beobachtungsgut einiger Félle der Li-
teratur einen Vergleich zuldft, liegt bei Beobachtungen mit lingerer
Krankheitsdauer (z. B. I1zukra, 1964) vor allem eine stirkere Glia-
proliferation vor. In keinem Falle wurden EinschluBkérperchen nach-
gewiesen,

Der histopathologische Befund a8t sich keiner der atiologisch ge-
klarten Xncephalitiden sicher zuordnen und erlaubt daher keine &tio-
logisch-pathogenetischen Riickschliissse, zumal virologische TUnter-
suchungen nicht vorliegen. Wir schlieBen uns daher der z. Z. in der Li-
teratur vertretenen Meinung an, diesen entziindlichen Prozell vorerst
nach seiner bevorzugten Lokalisation als ,,Hirnstammencephalitis® zu
bezeichnen.
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