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Sporadic Brain Stem-Encephalitis 
Summary. Clinical and neuropathologicM 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. 

Zusammen/assung. Kliniseh-neuropathologischer Bericht fiber drei Beobachtun- 
gcn sporadisch aufgetretener, gtiologisch unklarer Encephalitiden mit bevorzugter 
Lokalisation im Hirnstamm. 

Die Krankheitsdauer betrug 2--7 Wochen. Im Vordergrund der klinischen 
Symptome standen Ausf~lle yon seiten der Hirnnerven, die vorwiegend oder nur 
hMbseitig auftraten. DifferentiMdiagnostisch spielen nicht-entzi~ndliche Prozesse 
der hinteren Sch~delgrube, wie Tumor oder vaseul~tre Lgsion eine l~olle. 

Die auf den Hirnstamm beschr~nkten oder hier stark akzentuierten entzfind- 
lichen Ver~nderungen bestehen in ausgepr~gten perivasalen Rundzellinfiltraten und 
Gliavermehrung. Die Nervenzellen zeigen kaum prim~r-pathologisehe Ver~Lnde- 
rungen. 

Der histopathologische Befund erlaubt keine Zuordnung zu ~tiologisch ge- 
kliirten Krankheitsbildern. 

SchMssslw6rter: Hirnstamm -- Encephalitis, sporadisehe -- Encephalitis 
unklarer Xtiologie. 

I m  folgenden wird fiber drei Beobach tungen  yon  sporadiseh auf- 
getretener Encephal i t is  unklarer  Xtiologie berichtet ,  die vor allem dureh 
ihre Lokal isat ion im H i r n s t a m m  bemerkenswer t  sind. 
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Kasuistik 
Fall I, N I  55/67 

Dis 59 Jahre alte Patientin erkrankte 4--5  Wochen vet  dem Tode an zunehmen- 
der Appetitlosigkeit, Schwindelgefiihl, ~belkeit  und Erbrechen. Etwa 2 Woehen 
spaCer braten zusiitzlich Schluckbeschwerden, starke Sehleimsekretion und 1Viik- 
tionsstSrungen auf. Die Krankenhausaufnahme erfolgte in sehr schleehtem Zustand 
2 Tage vor dam Tode. Neurologisch fand sieh eine Liision der Hirnnerven V I - - I X  
und eine dissoziierte Eml~findungsstSrung im Gesicht re. und an der re. oberen Ex- 
tremit~t. Es bes~and ein Tremor und eine leichte Endstfickataxie re. Die Sehnen- 
refiexe waren re. gegenfiber li. gesteigert. Klinisch bestand der Verdacht auf einen 

Abb. 1. NI 55/67: Medulla oblongata mit Hypoglossuskern; diehte perivascul~re 
l~undzellinfiltr~te und diffuse Gliaproliferation, Kresylviolett 108 • 

Proze~ der hinteren Sch~delgrube, mSglicherweise vascul~rer Genese. Die zum 
AusschluB eines Tumors durchgeffihrte Carotis- und Vertebralisangiographie er- 
guben keinen Anh~lt fiir einen raumfordernden Prozel]. Nach weiterer Verschlech- 
terung ]cam die Pat. unter den Z~ichen einer Ateminsuffizienz ad exitum. 

Neuropathologischer Be/und. Ma, kroskopisch. Leiehte GroBhirnatrophie mit  ge- 
ringgradigem Hydrocephalus internus. Symmetrischer cerebellarer Druckkonus. 
FleckfSrmige Grauverfgrbung in der oralen und mittleren Oblongatahaube. --  
])as l%fiekenmark aui3er einer s~ellenweise leich~ verwaschenen Querschnittszeich- 
nung und vereinzelt klein punktf6rmiger Gef~13zeichnung unaus 

Mi/~roskopi~,ch s sich Zeichen einer ausgepri~gten perakuten Encephalitis 
mit  bevorzugtem Befall der Medulla oblongata, halbseitig (re.) betont, wobei der 
ProzeI3 eine wechselnde, asymmetrische Lokalisation in verschiedenen Abschnitten 
der oralen, mitt]eren und caudalen Oblongatahaube bei nur diskreter Beteiligung 
der FuBregion aufwies. In der Briiekenh~ube, in Mittel- und Zwischenhirn, im 
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Stammganglienbereich sowie in den Orol3hirnhemisph~ren waren entziindliche Ver- 
5,nderungen nicht nachweisbar. Auch im Kleinhirn und in den Lepfomeningen 
fehlten sie. EbenfMls betroffen waren das caudale Brust- und Lendenmark (peri- 
vasale Infiltrate in Vorder- und HinterhSrner), w~hrend HMs- und oberes, bzw. 
mittleres Brustmark keine Entziindungszeichen aufwiesen. 

QuMitativ besta~den 4ie u in ~usgepriig%en perivaseuliirer~ P~und- 
zellinfiltraten und erheblicher perivasMer, sowie aueh diffuser St~bchenzell- und 
protoplasmatischer Astrogliaproliferation (Abb. 1). Die Nervenzellen zeigten in den 
entziindlich betroffenen Bereiehen sekundgre Veriinderungen mit Chromatolyse 
und 8ehwellung und nur ganz vereinzelt Neuronophagien. 

Fall I I .  D F A  80/62 

Bei dem 32j~hrigen Mann war 3 Wochen vor dem Tode eine ,,Erkgltung" auf- 
getreten; 10 Tage sparer wurde eia ,,Sehiefstehen" des Mundes heobaehtet, kurz 
hernaeh stellten sich Schwindeizust~nde, pelziges Gefiihl der re. Kopfseite, sowie 
Wfirg- und Brechreiz ein. 

Die neurologische Untersuehung z.Z. der Krankenhausaufnahme, 1 Woehe 
vor dem Tode, ergab vor Mlem Ausf~lle im Bereich der Hirnnerven: grobschl~igiger 
Horizontalnystagmus, besonders beim Blick nach li., beim Blick nach oben leichger 
l~otationsnystagmus, Zunge wieh etwas nach li. ab, Gaumensegelparese wurde 
nicht beobach~et. 

Beim Liegen auf der re. KSrperseite, sowie auch schon beim Drehen des Kopfes 
nach re. kam es sofort zu Wiirg- und Brechreiz, t~omberg: leiehtes Schwanken, 
Biindgang: Ieiehtes Abweichen nach re. Kein p~thologischer Befund aza den Ex- 
tremit~ten, Sensibilitgt intakt. RR 175/115, BSG 20/43, Leuko 11900, Liquor: 
6/3 Zellen, Nonne und Pandy (-~). 

Im weiteren Verlauf zunehmende Verschlechterung mit Auftreten yon Doppel- 
bfldern, Ptosis ]i., Tachycardie his 140, Brechreiz kaum noch beeinfiuBbar. Tod 
unmittelb~r nach plStzlich aufgetretenen heftigen Kopfschmerzen und Blutsturz 
durch agonale Durchdauung des Oesophagus. 

K6rpersel~tion. Bronchopneumonie. 
Gehirnbe/und. Malcroskopisch starke Blutfiille der Gef~Be. 
Milcroshopisch land sich eine fast ~usseh~i~li~h ~uf die Medui~a ob~cng~t,a be- 

schrgnkte und hier hMbseitig betonte Encephalitis mit ausgepri~gten perivasculgren 
lymphocytiiren Infiltraten, m~i3iger Proliferation der Glia mit GliaknStchen und 
-sternchen, sowie vereinzelt Neuronophagien (Abb. 2a und 2b). Die fibrigen Him- 
regionen weisen nur ganz minimMe Ver~nderungen in Form vereinzelter lympho- 
cyt~rer Infiltrate im Thalamus und leichter Gliaunruhe in der Molecularis auf. 

Fall I I I .  D F A  77/54 

52j~,hrige Frau mit 7 w6chiger Krankheitsdauer; zu Beg~nn Erbrechen, Schwin- 
delgefiih], sSarke Unruhe, sparer Auftreten yon erhebliehen Spraehs~Srungen. -- 
Somatiseher Befund unauff~llig. Bei der neurologischen Untersuchung I Woche 
vor dem Tode fanden sich Ausfi~lle yon seiten der Hirnnerven mit bds. Augen- 
muskelparesen (Abdueens und Oeulomotorius, re. starker Ms li.) und Spontan- 
nystagmus, sowie eine FaciMisparese re. Absinken des li. Armes, Verminderung der 
groben Kraft in den unteren Extremit~ten, an denen die Sehnenreflexe nicht aus- 
15sbar waren. Kurz vor dem unter den Zeichen ,,zentrMen Herz-Kreislaufversagens" 
eingetretenen Tod hatten sich auch psychisehe Vergnderungen mit Verwirrtheit 
and zuuehmende BewuBtseinstriibung eingestetlt. 

K6rpersektion. Ausgeheilte Nieren~uberku~ose. 
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Abb. 2. DFA 80/62: a Halbsei~ig betonte entziindliche Ver•nderungenin der Medulla 
oblongata, aNissl6,5• b StBrkereVergrSBerung: perivasculgrelymphocytBreInfil- 
~rate, diffuse Gliavermehrung, Neuronophagie; Nissl 16: 1, NachvergrS~lerung 3,5 X 

Abb. 3. DFA 77/54: Entziindlicher Prozel3 bevorzugt die ]3riiekenhaube betreffend: 
perivasculi~re und diffuse Gewebsinfiltr~te aus Lymphocyten, Plasmazellen und 

ttistiocyten, starke Gliavermehrung; Nissl 6X 

14 Arch. ~Psychiat, Nervenkr., Bd. 212 
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Gehirnbe]und. Makroskopisch. Hirngewicht 1460 g. Basis unauff~llig, fiber den 
tIemisph~gren starke Blutfiille der Gef~Be, ]eichte Volumenvermehrung, Riieken- 
mark wurde nieht untersucht. 

Mi/cros]colgisch. Entziind]icher Prozel~ mit Akzentuierung im Hirnstamm, wobei 
die Vergnderungen vor allem in Meseneephalon und Medull~ oblongata stark hMb- 
seitig betont sind und in der Briieke vorwiegend die Haube betreffen (Abb.3). Es 
finden sich massiv ausgeprggte perivaseulgre und dichte Gewebsinfiltrate aus 
Lymphocyten, Plasmazellen und Histiocyten, aber aueh eine starke Vermehrung 
der Glia, wobei sowohl Makro- als auch Mikrogli~ beteiligt sind. GliaknStchen sind 
nicht zu sehen. Man finder eine mehr diffuse, fleekfSrmige Vermehrung und stellen- 
weise Bildung von Gliarasen. In den Hemisph~ren sind die qualitativ gleichen Ver- 
~nderungen zu sehen, jedoch wesentlieh geringgradiger und im Marklager starker 
ausgepr~gt als in der grauen Substanz. Eine leiehte Meningitis mit lympho-plasmo- 
eellulgren Infiltraten ist ebenfalls vorhanden. Die Nervenzellen zeigen fast aus- 
schlieBlieh sekund~re Ver~nderungen. 

Diskussion 

Die klinische Symptomatik dieser Patienten l~gt sieh zwanglos mit 
dem neuropathologischen Befund korrelieren: Die Erkrankung begann 
mit Schwindelgeftihl, Ubelkeit und Erbrechen, gefolgt yon Sprach- und 
Sehluekst6rungen. Im Vordergrund des neurologisehen Befundes stan- 
den nucle/~re Ausf/~lle yon seiten der Hirnnerven, nut halbseitig, oder 
einseitig betont. 

Die mikroskopische Untersuehung ergab einen auf den Hirnstamm 
besehrs oder im Hirnstamm akzentuierten entzfindliehen ProzeB, 
der ebenfalls in allen 3 F~llen halbseitig betont ist und vorwiegend orale 
Anteile betrifft. Zusgtzliche Symptome, wit eerebellare Ausf~lle oder 
angedeutete Pyramidenbahnzeiehen finden dureh den mitunter aueh 
leichten Befall yon ventralen Anteilen der Medulla oblongata und Brfieke 
sowie der cerebellaren Bahnen (Corpus restiforme) ihre Erkl~rung. Zu 
der in Fall I I I  ebenfalls beriehteten ,,peripheren" Symptomatik der 
unteren Extremit~Lten ist ohne Riiekenmarksbefund eine Stellungsnahme 
nieht m6glieh. Es kSnnte zusgtzlich auch eine Myelitis --  wie bei Fall I --  
oder l~adiculitis bestanden haben. 

ttinsiehtlich der klinischen Symptomatik erseheint beachtenswert, 
dab bei progredienten nueles Hirnnervenausfgllen, die lgngere Zeit, 
vorwiegend oder auch nur einseitig bestehen k6nnen, ein Prozeg der 
hinteren Sch~delgrube nieht-entziindlieher ~tiologie, wie Tumor oder 
vaseulgre L/tsion differentialdiagnostiseh eine Rolle spielt. (MARSAL, 
1967, eigener Fall I). 

Die bei unseren Beobachtungen auffallende halbseitige, bzw. ein- 
seitig betonte Hirnnervensymptomatik wird auch yon anderen Autoren 
erw/ihnt (GLlJszcz, 1966; VEI~ItAAI~T, 1966). Nach einem klinisehen 
Bericht yon M6LLEI~ (1956) fiber ,,Hirnstammeneephalitis und ehro- 
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nisehen Vertigo" waren bei 28 von 40 Patienten Hirnnervensymptome 
festgestellt worden, die mit nur zwei Ansnahmen bei allen halbseitig 
w a r e n .  

Soweit Liquorbefunde vorliegen, werden sie ale normal oder mit 
Eiweig- nnd Zellvermehrung leiehteren Grades, bis zu 170/3 Zellen, be- 
richter (IV~SLLER, 1956 ; hzuKA, 1964 ; VERI-IAART, 1966; MAI~SAL, 1967). 
Hinsichtlich der Krankheitsdauer dieser ,,Hirnstammencephalitiden" 
liegen sehr untersehiedliche Angaben vor: Bei einigen Beobachtungen 
betrug sie 2--7 Woehen (GLuszez, 1966; eigene FalIe), bei den yon 
M6LLs,~ klinisch beobaehteten Patienten hSehstens i Monat. Andere 
dagegen wiesen einen chronischen Verlauf fiber Monate und Jahre auf. 
(hzvKa, 1964; MAt~SAL, 1967; TATETSU eta].,  1968). 

Der histopathologische BeJund zeiehnet sich vor allem dureh die Be- 
schrankung oder Aktzentnierung des entzfindlichen Prozesses im Him- 
stature aus, Besonders betroffen ist die Medulla ob]ongata. Wahrend sieh 
bei Fall I I  die Veranderungen fast ausschliel31ieh bier finden, besteht 
beim ersten aueh eine spinale Beteiligung im caudalen Brust- und Len- 
denmark und beim dritten erstreckte sich der entzfindliche Prozeg fiber 
Brfieke und Mittelhirn aueh in die GroBhirnhemispharen, war aber hier 
wesentlieh geringer ausgepragt. Diese Befnnde stehen in Ubereinstim- 
mung mit den Literaturberiehten: Bei den Beobachtungen yon h z u x a  
(1964), GLuszcz (1966) nnd MAt~SAL (1967) sind mit Ausnahme gering- 
gradiger sekundarer Sehaden die Veranderungen ebenfalls auf den Itirn- 
stature beschrankt, wogegen bei jener yon V]~I~AA~T (1966) aneh das 
R/ickenmark stark betroffen ist. Qualitativ bestehen bei nnseren Fallen 
erhebliche perivasculare l~undzellinfiltrate, vorwiegend lymphoeytar, 
sowie eine mehr oder weniger ausgepragte Proliferation der Mikro- und 
Makroglia, perivasal betont, aber aueh diffus und gelegentlich als Glia- 
knStehen oder -sternehen. Auffallenderweise sind die Nervenzellen, mit 
Ausnahme vereinzelter Neuronophagien bei Fall I und II,  weitgehend 
verschont geblieben. 

Soweit das uneinheitliche Beobaehtungsgut einiger Falle der Li- 
teratur einen Vergleich zulal3t, liegt bei Beobaehtungen mit langerer 
Krankheitsdaner (z. B. hzuKa, 1964) vor allem eine starkere Gila- 
proliferation vor. In keinem Falle wurden Einsehlugk6rperehen naeh- 
gewiesen. 

Der histopathologisehe Befund lal~t sieh keiner der atiologiseh ge- 
klarten Eneephalitiden sieher zuordnen und erlaubt daher keine atio- 
logiseh-pathogenetischen Rficksehlfisse, zumal vh'o]ogisehe Unter- 
suehungen nieht vorliegen. Wir schliegen uns daher der z. Z. in der Li- 
teratur vertretenen Meinung an, diesen entziindlichen Prozel3 vorerst 
nach seiner bevorzugten Lokalisation als ,,Hirnstammeneephalitis" zu 
bezeiehnen. 

]4* 
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