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Atypical Demyelinating Process in an Adult 
Advanced Stage o/"Multi/oeal Progressive Leukoencephalopathy'? 

Summary. The case is reported of a demyelinating process in a 39 year-old woman. 
The disease lasted for 21/2 years and had lead to multiple neurological symptoms 
and an organic mental syndrome. Neuropathological examination revealed multiple, 
patchy, confluent, poorly demarcated lesions of demyelination within both cerebral 
hemispheres. Brain stem and spinal cord were not affected. No essential myelin 
breakdown products could be found within the demyelinated areas, and the axons 
were relatively preserved. There was a reduction of oligodendroglia. :No patho- 
logical cell-elements could be found except for few intranuclear structures suggestive 
of inclusion-bodies. The astrocytes showed only mild proliferation with but few 
large protoplasmic cells and without proliferation of glial fibres. 

The authors consider the main findings of this case to be consistent with 
"multifocal progressive leukoeneephalopathy". The less typical features could be 
explained by the unusually long duration of the disease. 

Key-Words: Demyelinating Process -- Progressive ~-V[ultifocal Leukoeneephalo- 
pathy -- 01igodendroglia. 

Zusammen/assung. Bericht fiber eine schwierig einzuordnende Entmarkungs- 
krankheit bei einer 39jghrigen Frau, die im Verlauf yon 2i/2 Jahren zu multiplen 
neurologischen Ausfgllen und einem organischen Psycho-Syndrom fiihrte. Die neuro- 
pathologische Untersuchung ergab multiple unscharfe, fleckfSrmig-konfluierende 
subtotale Entmarkungen in beiden Gro•hirnhemisphgren. ttirnstamm und Rficken- 
mark waren nicht betroffen. Es fanden sich keine nennenswerten Abbauvorggnge; 
die Achsenzylinder waren im Verh~ltnis zur Schwere der Entmarkung relativ vet- 
schont. Die Oligodench'oglia war in ihrem Bestand reduziert; pathologische Zell- 
formen waren kaum vorhanden. Nur ganz vereinzelt konnten auf intranuclegre 
Einsehlu~k6rperchen verdgchtige Gebilde gefunden werden. Die Astroglia wies 
lediglich eine leichte Proliferation mit wenigen groBen protoplasmatischen Zell- 
elementen ohne Faserbildung auf. 

Die Autoren sind der Meinung, dal] die mitgeteilte Beobachtung weitgehend 
dem ~Bild der ,multifokalen progressiven Leukoencephalopathie" entspricht. Die 
abweiohenden Befunde k6nnten durch die ffir diese Krankheit ungewShnlich lange 
Verlaufsdauer dieses Fatles erklgrt werden. 

Schli~sselw&ter: Entmarkungskrankheit--Progressive multifokale Leukoence- 
phalopathie -- Oligodendroglia. 
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I m  folgenden wird fiber einen langsam progredienten cerebralen 
KrankheitsprozeB bei einer Erwaehsenen beriehtet ,  der morphologisch 
dutch  einen nosologisch sehwierig e inzuordnenden Entmarkungsprozeg  
gekennzeichnet  ist. 

Fallbericht 

Krankengeschichte 1 

39j~hr. Frau. Krankheitsdauer 21/2 Jahre. W~hrend eines station~ren Aufent- 
haltes auf einer Frauenklinik warden bei der 37j~hrigen Pat. unmittelbar post- 
operativ nur kurz anhaltende Apathie und Desorientiertheit wahrgenommen. 
Gyn~kologisch war wegen eines fibermannsfaustgrogen Uterus myomatosus und 
entzfindlichen Adnextumors eine Exstirpation des Uterus und der li. Adnexe vor- 
genommen worden. Der weitere postoperative Verlauf zeigte nach Abklingen an- 
f~ngticher subfebriler Temper~turen keine sonstigen Auff~lligkeiten, bis am 25. Tag 
neuerlich psychische StSrungen mit Apathie and Desorientiertheit beobachtet 
wurden. Zur gleichen Zeit traten generalisierte Grand Mal-Anfiille auf, die im rechten 
Arm begannen. Vor dem Eingriff sei die Patientin immer gesund gewesen und habe 
nur durch einige Monate vor der Krankenhausaufnahme fiber Kopfschmerzen ge- 
klsgt. 

Erste stationiire Durchuntersuchung im April 1959. Einige Tage naeh Auf- 
treten der Anf~lle war Pat. zeitlich desorientiert, hochgradig verlangsamt und 
wenig aufmerksam. Es bestanden St6rungen des Spraehverst~ndnisses, der :Reehts- 
Linksorientierang, Lese- and RechenstSrungen. sowie eine hoehgradige Neigung 
zu stereotypen Wiederholungen einzelner Antworten. Besonders deutlich trat dies 
bei Priifung der P~echenf~higkeit hervor, bei der immer wieder dieselben gesultate 
kritiklos wiederholt wurden, geihen- und Nachsprechen war gut, aber verlangsamt. 
Ein genauer Aphasiestatus war wegen der raschen Ermfidbarkeit der Pat., ihrer 
hochgradigen Antriebslosigkeit und der rasch versandenden Aufmerksamkeit nicht 
durchffihrbar. 

5[eurologisch land sich an den Hirnnerven kein sicher pathologischer Befund. 
Fundi und Gesichtsfeld waren normal. Es bestand eine leichte rechtsseitige I-Iemi- 
parese (Arm stgrker als Bein betroffen) mit Pronationstendenz des Armes, leichter 
Tonus- und l~eflexsteigerung und angedeutetem Babinski. St6rungen der Sensibili- 
t~t und Koordination konnten -- soweit bei dem psychischen Zustand prfifbar -- 
nicht nachgewiesen werden. 

Schgdel-Rgutgen o.B. Liquor. Ges. EiweiB 43 rag-~ 15/3 Lympho. Carotis- 
angiographie li. : kein Anhalt fiir raumfordernden ProzeB. Im PEG fanden sich 
Zeichen eines Hydrocephalus internus. Das EEG war abnorm mit stark vermin- 
dertem Alpha-Rhythmus und unregelm~iger Delta-Tgtigkeit tiber der gesamten 
li. Hemisphere, parieto-temporal betont. 

Nach Einste]lung auf antikonvulsive Therapie wurde Pat. in h~usliehe Pfiege 
entlassen. Einige Monate spi~er kam es zum Auftreten von BlasenstSrungen und 
SchwEche des li. Beines. 

Bei neuerlicher stationgrer Durchuntersuchung im Sommer 1959 fand sich neuro- 
logisch eine beidseitige Symptomatik, wobei leichte I-Ialbseitenzeichen (Sinkten- 
denz des Armes, KraftabschwEchung des Beines, Reflexsteigerung and Babinski) li. 

1 Ffir die Uberlassung der klinischen Angaben danken wir tterrn Prof. Dr. 
H. Hofft, Vorstand der Psyehiat.-Neurolog. Univ.-Klinik Wien, Herrn Prof. Dr. 
W. Birkmayer, Vorstand der Neurol. Abtlg. des AH Wien-Lainz, und tIerrn Prof. 
Dr. E. Gitseh, Vorstand der I. Univ.-Frauenklinik Wien. 
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etwas starker ausgepr~gt waren Ms re. Der psychische Status war gegenfiber der 
Erstuntersuchung gebessert; Sprachst6rungen waren diesmal nicht sicher naehweis- 
bar. W~hrend des folgenden Jahres trat keine wesentliehe Jimderung im Zustand 
der Put. ein. Im weiteren Verlauf kam es zu rascher Verschlechterung der L~hmung 
beider Beine, und es traten langsam zunehmende Koordinationsst6rungen auf. 

Zur Zeit eines 3. station~iren Au/enthaltes im Dezember 1960 hatte sich eine fast 
totale Paraplegie entwickelt. Es fanden sich erhebliche Koordinationsst6rungen der 
oberen Extremit~ten. Daneben best~nden leiehte zentrMe Facialisparese re., Ab- 
weichen der Zunge nach li. und beidseitige temporale Papillenabblassung. Die 
Pat. war zeitlieh nieht, 5rtlieh und zur Person nur mangelhaft orientiert, hochgradig 
verlangsamt und antriebsarm. Aph~sisehe St5rungen waren nicht sicher nachweisbar. 

Die Liquoruntersuehung ergab 13/3 Lymphocyten, Ges-Eiweil3 33 rag-~ doch 
fund sich in Liquor und Serum eine Erh5hung des Gamma-Globulins auf 16,7 bzw. 
21,17 rel-~ . 

Im weiteren Verlau/kam es neben Verschlechterung des Allgemeinzustandes 
mit Auftreten yon Decubitus zu einer Progredienz des organischen Psycho-Syn- 
droms und Fortschreiten der neurologischen Symptomatik: Paraplegic mit Babinski 
bds, Inkontinenz, Tonus- und Reflexsteigerung auch der oberen Extremitiiten. 
Einige Tage vor dem Tode traten Temperaturen bis 39 ~ C, BewuBtseinsstSrungen 
und intermittierende Klonismen der Arme auf. Die Pat. wurde komatSs und erlag 
dem akuten fieberhaften Infckt am 2.6.1961. 

Klinische Diagnose. Hirnatrophischer ProzeB bei Verdacht auf demyelinisieren- 
den ProzelL 

KSrpersektiou. Eitrige Bronchitis, Herdpneumonie, eitrige Pyelonephritis; 
Decubitus; Zustand nach Uterusexstirpation. 

Neuropathologischer Be/und (N.I. 73--61) 

Hirnsektion. Diffuse GroBhirnatrophie mit erheblicher symmetrischer Er- 
weiterung des Ventrikelsystems und starker Verschm~lerung des BMkens. Hirn- 
gewieht (formolfixiert): 940 g. Im Marklager ausgedehnte konfluierende, unscharf 
begrenzte, grau verf~rbte L~sionen, die im Mlgemeinen die U-Fasern verschonen. 
Besonders im Frontalpolgebiet bilden sie ausgedehnte symmetrische tIerde mit ver- 
wasehener Struktur und feincystischer Auflockerung im Zentrum. Das Kleinhirn- 
marklager weist gleichfalls diffuse Grauverf~rbung bei erhMtenen U-Fasern auf. 
Stammganglien und Hirnstamm unauff~llig. 

Das Ri~ckenmar]c erscheint im ganzen versehm~lert; die Meningen sind verdickt. 
Auf dem Quersehnitt besteht deutliehe Gef~Bzeichnung und br~unliche Verfi~rbung 
der grauen Substanz. 

Histologische Untersuchung. Naeh Formalinfixierung wurden z~hlreiche Bl6cke 
aus Frontal-, Parietal-, Temporal- und 0ccipitallappen beider ttemisph~ren, 
Stammganglien, Nervus opticus und Chiasma, Mittelhirn, Brficke, Medulla 
oblongata, Hals-, Brust- und Lendenmark untersucht. Periphere Nerven lagen zur 
Untersuchung nicht vor. Angewandte F~rbungen: HeidenhMn, Kliiver-Barrera, 
Spielmeyer, Sudan III, Sudansehwarz B, H.-E., Kreslyviolett, Bodian, PAS, Kanz- 
ler-Arendt, essigsaures Kreslyviolett (v. Hirsch-Peiffer), Toluidinbl~u-Standard. 

Die makroskopisch auff~lligen Markl~sionen finden sieh in allen Gro[3hirnlapper~ 
und sind besonders fronto-parietal bds. akzentuiert. Es besteht eine hochgradige 
diffuse Marksch~digung mit Hervortreten fleckfSrmiger, h~ufig konfluierender, 
unsch~rf begrenzter tterde mit schwerer, abet racist inkompletter Entmarkung 
(Abb. 1 und 2). Die Ver~nderungen betreffen d~s Windungsmark und tiefe, ventrikel- 
nahe Marklager bei oft relativer Erhaltung der subcorticMen U-Faserzone. Nur 
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Abb.1. Front~Iregion reehts, HShe B~lkenknie. Multiple fleekfSrmig-konfluie- 
rende, unseharf begrenzte Entmarkungsherde im Windungsmark und ventrikel- 

n~hen Marklager. Erweiterung des Vorderhorns. Heidenhain 

Abb. 2. Frontalregion links. GroBfleekiger, unscharf begrenzter Entm~rkungsherd 
im Windungsmark ohne ~Jbergreifen auf die ginde. Heidenhain, • 5 

selten greifen sie auf tiefe Rindenschichten fiber. Hi~ufig besteht in Gebieten sehwe- 
ren Markseheidenunterg~nges mit Markkugeln und schwaeh impr~gnierten, ge- 
quollenen, kolben-, perlschnur- und zopfartig ~ufgetriebenen Myelinscheiden ~ueh 
eine erhebliehe spongiSse Gewebsauflockerung (Abb. 3 A u. B). In diesen hochgr~dig 



Abb.3. A Frontaler Entmarkungsherd. Subtotal-diskontinuierlicher Markscheiden- 
ausfall mit Erhaltung einzelner verdiinnter, teils kolbig verdickter und abgeblaBter 
Markseheiden. Keine Abbauvorg/~nge. Spielmeyer, • 500; B I-Ierdzentrum linke 
ZentrMregion. Aufge~riebene Axone und einzelne 6senf6rmige Myelinauftreibungen 
im spongi6s aufgeloekerten Gewebe. Einzelne 2VIakrophagen. t~ast kompletter Aus- 
fall der Oligodendrogli~. H.-E., X 560 ; C Herdzentrum links frontal. Starke Reduk- 
tion und Sehgdigung der Axone, Reduktion der 01igodendroglia. Bodian, • 120; 
D Herdrand links frontal. Weitgehend intakte Axone. Zentral eine Axonauftreibung. 

Oligodendroglia reduziert. Bodian, • 720 
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Abb. 4. Anhgufung groBer Histiocyten, mononuclearer Elemente, weniger Lympho- 
cyten und Plasmazellen im Adventitialraum eines frontalen Markgef~Bes., I-L-E. 

• 560 

Abb.5. A Front~ler Entmsrkungsherd. Protoplasmatischer Astrocyt (oberer Bild- 
r~nd), Reduktion der Oligodendrogli~ und Myelinauftreibung (unterer Bildrand). 
H.-E., • 720; B Frontaler Entm~rkungsherd. ttyperplastischer Astrocyt. Wechselnd 
groBe Oligodendrogliazellen mit KernverEnderungen und einschluBkSrperghnlichen 

Gebilden (Pfeile). I-bE., • 1600 
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geschgdigten Arealen sind such die Axone teilweise zugrunde gegangen oder weisen 
verschieden stark ausgepriigte pathologisehe Vergnderungen, wie Fragmentierung 
und Zerfall, auf (Abb. 3 C). In den leiehter alterierten Bezirken mit nut geringem 
oder mggigem Markausfall sind sie relativ erhalten und meist unauff~illig. Nur 
vereinzelt finden sieh Axonauftreibungen (Abb. 3 D). 

Im Vergleieh zur Sehwere der Marksehgdigung liegen auffallend geringe Ab- 
bauvorgSmge vor. Nur vereinzelt erkennt man Makrophagen (Abb.3 B), die meist 
mit sehwerl6sliehem, schwach sudgnophiiem, nieht-doppelbreehendem Material, 
teilweise yon Pigmentcharakter, beladen sind. Metaehromatisehe Substanzen sind 
nieht n~ehweisbar. Um die Gefgl3e des 3/[arklagers und Windungsmarkes sieht man 
vereinzelt leiehte periadventitielle S~ume aus Plasmazellen, einzelnen Lympho- 
eyten sowie Anh/iufnngen groBer, heller Zellen mit homogenem, orthoehromatisehen 
Cytoplasma und randstindigem, rundliehen oder bohnenf6rmigen t{ern, die ver- 
mutlieh histiocy$/~ren (mononuele~ren) Elementen entsprechen (Abb.4). Floride 
Entztindungsvorg~inge sind nirgends anzutreffen. In den geseh~digten Narkarealen 
besteht eine dem Markausfall etwa proport.ionale l~eduktion der Oligodendroglia. 
Mitunter zeigen die Oligodendrocygen weehselnde Gr613e und gereinzelt sind sotche 
mit diehtem basophilen Nucleus oder auf Einsehlul3k6rperehen verdgehtige Gebilde 
im Kern anzutreffen (Abb.5b). Die Astroglia weist in den betroffenen Gebieten 
leiehte Proliferation mit Auftreten einzelner hyperplastiseher Elemente auf (Abb. 5 A 
und B), doeh besteht praktiseh keine Gliafaserwueherung. 

Die in ihrer Struktur erhaltene Gro[3hirnrinde und die Stammganglien zeigen er- 
hebliche diffuse Makrogliaproliferation ohne atypische Zellelemente. In den tiefen 
Rindenschichten oft vermehrte Satellitose. Starke generelle Lipopigmentbeladung 
der Nervenzellperikaryen. Keine entziindliehen Vergnderungen. 

Nervus optieus und Chiasma sind unauffillig. 
Das Kleinhirn bietet diffuse Liehtung der Marklager mit Erhaltung der sub- 

eortiealen U-Fasern und des Dentatumvlieses, abet keine fleekf6rmigen oder fokalen 
Lgsionen. Es besteht eine diffuse por6se Gewebsaufloekerung mit diskontinuier- 
liehem Markzerfall ohne nennenswerten Abbau oder Astrogliareaktion sowie ohne 
die besehriebenen Oligodendrogliaver/~nderungen. Geringer Purkinjezellausfall in 
der l~inde. 

Im Hirnstamm bestehen unauffgllige Verhiltnisse. 
Das Ri~ckeumark zeigt in allen untersuehten H6hen eine leiehte diffuse Liehtung 

der Vorder- und Seitenstrangareale ohne seharf umsehriebene Strangdegeneration 
oder fleekf6rmige IIerde. Das spinale Grau ist unauff/~llig. Die intr~duralen Wur- 
zelabschnitte sind regelreeht. 

Die Leptomeningen sind auBer leichter Fibrose unauff~illig. 

Oiskussion 

Klinische  S y m p t o m a t i k  und  K r a n k h e i t s v e r l a u f  dieser Pa t i en t i n  
weisen auf  einen p rogred ien ten  cerebralen Prozeg  bin, der  ini t ia l  zu 
l inkshi rn iger  u n d  sp/~ter beidsei~iger neurologischer  Symptoma~ik  sowie 
schweren psycho-organischen  Ver/~nderungen fi ihrte.  Trotz  des wenig 
typ i schen  Bildes e rgab  sich kl inisch aufg rund  der  angedeu te ten  l~emis- 
s ionstendenz und  im Zusammenhang  mi t  dem L iquorbe fund  der  Ver- 
dach t  au f  einen demyel in is ie renden Prozeg.  Der  neuropathologisehe  
Befund  zeigt  das  Sp / i t s t ad ium eines mul t i foka l -d i ssemin ie r ten  Ent -  
markungsprozesses ,  der  weder  dem typ i schen  Bi ld  der  prim/~ren En t -  
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markungskrankheiten im engeren Sinne (HalleIvorden, 1940) einschliel~- 
lich der multiplen oder diffusen entzfindliehen Sklerose, noch einer 
bekannten Form der Leukodystrophien oder ischgmisch-vasaler bzw. 
toxischer Leukoencephalopathien entspricht. Die verwiegend beide 
Grol~hirnh emisph gren und geringer das Kleinhirnmark -- ohne Beteiligung 
des optischen Systems, des ttirnstammes und Riickenmarks -- betreffen- 
den Vergnderungen sind dureh multiple konftuierende, unscharf be- 
grenzte Herde gekennzeichnet. Diese zeigen inkompletten Markausfall 
nnd wechselnde Axonsch~digung bis zur subtotalen spongiSsen Gewebs- 
nekrose mit gnl3erst diskreten Resten eines orthochromatischen Ab- 
banes. Gliafaserproliferation bzw. Sklerosetendenz fehlen. Es besteht 
eine relativ geringe protoplasmatische Astrogliareaktion mit einzelnen 
hyperplastisehen Elementen ohne Bildung yon Riesenastroeyten. Die 
Oligodendroglia zeigt eine dem Markausfal] etwa proportionale Reduk- 
tion bis fast vSlligen Ansfall in den schwer betroffenen Gebieten. Ver- 
einzelt zeigt sie Gr61~enzunahme mit Kernverdichtung nnd auf Ein- 
schlu~kSrperehen verdgehtige Kernver~ndernngen. Frische Markzerfalls- 
vorggnge, floride Entziindungserscheinungen sowie metachromatisehe 
Abbauvorgange und sekund~re Strangdegenerationen sind nicht nach- 
weisbar. 

Die morphologische ProzeBstruktur dieses Falles zeigt Xhnlichkeiten 
mit dem Bild der ,,progressiven multi/okalen Leulcoencephalo~athie" 
(pmL). Diese erstmals yon AstrSm et al. (1958) mit diesem Namen 
bezeichnete Entmarkungskrankheit ist dureh eine grol~e Zahl fleckiger, 
teils konfluierender, unseharf begrenzter Entmarknngsherde gekenn- 
zeichnet, die sieh vor allem im Gehirn und selten im Riickenmark finden. 
Die Achsenzylinder sind in den Lasionen eher erhalten. Au~er der Mark- 
sch~tdigung finder sich eine intensive Zellreaktion mit Hyperplasie der 
Astroglia, h/~nfig mit bizarren oder mehrkernigen, an neoplastische For- 
men erinnernden Zellelementen. Die Oligodendroglia ist stark betroffen. 
Im Bereieh der Herde ist sie in ihrem Bestand reduziert, in den Rand- 
gebieten geschwollen und enth~lt h~ufig Einsehlul~kSrperehen. Vorwie- 
gend im Bereich der Marklgsionen oder in deren Umgebung sieht man 
atypische Zellelemente mit grol~em basophilen Kern, die h~nfig als Ab- 
kSmmlinge der Oligodendroglia angesproehen wurden (AstrSm et al., 
1958; Cavanagh et al., 1959; D'Agostino et al., 1963; Bethlem et al., 
1964; I~iedley-Whyte et al., 1966). 

Die schon aufgrnnd des lichtoptischen Brides mehrfach vertretene 
Ansicht, dab es sich bei der pmL iitiologisch um eine Virusinfektion 
-- m6glicherweise bei immunologisch geschw~chter Abwehrlage -- 
handle (Cavanagh et al., 1959; Richardson, 1961, 1964; Chandor et al., 
1965, u.a.) land dutch elektronenoptische Befunde eine starke Stfitze: 
In Gliazellen wurden mehrfach dem Polyoma-Virns der Papova-Gruppe 



Eigenartige Entmarkungskrankheit im ErwachsenenMter 379 

entsprechende Partikel nachgewiesen (Zu Rhein u. Chou, 1965, 1968; 
tIowatson et al., 1965; Silverman u. Rubinstein, 1965 ; Vanderhaeghen 
u. P6rier, 1965; ZuRhein, 1967; Woodhouse et al., 1967; Muller u. 
Watanabe, 1967; Zu Rhein, 1969). 

Im mitgeteilten Fall ist das Entmarkungsgeschehen den bei der pmL 
beschriebenen Ver/~nderungen durchaus vergleichbar. Diese formale 
~hnlichkeit wird unterstrichen durch das Auftreten weniger hyper- 
plastiseher Astrogliaelemente sowie vereinzelter, auf Kerneinschltisse 
verdgchtiger, Oligodendrogliavergnderungen. Das Fehlen florider Mark- 
zerfalls- und Abbauvorgi~nge sowie der iiblicherweise bei dieser Erkran- 
kung vorhandenen intensiven progressiven Astrogliareaktion erscheint 
dutch den langen Krankheitsverlauf erklarbar. Die Manifestationsdauer 
der neurologisehen St6rungen betr/igt im allgemeinen wenige Wochen 
bis knapp 1 Jahr (s. Jellinger u. Seitelberger, 1965) und nur ausnahms- 
weise einige Jahre (ttedley-Whyte et al., 1966). Gerade bei dieser letzt- 
genannten Beobachtung waren nur wenige hyperplastisehe Astroeyten 
beschrieben und ein negativer Einschlul3k6rperbefund in der Oligo- 
dendroglia erhoben worden. Wir m6chten daher die M6gliehkeit zur 
Diskussion stellen, dab es sieh im eigenen Fall um das ,,ausgebrannte" 
Sp~tstadium der pmL handeln k6nnte. 

Nach den Literaturberichten tritt die pmL racist als ,,Komplikation" 
anderer, vor allem konsumierender Krankheiten, etwa bei Erkrankungen 
des lympho-retikul~tren Systems, Sarkoidose, Careinomatose oder I-I/~mo- 
blastosen auf (s. Jellinger u. Seitelberger, 1965 ; Vanderhaeghen u. P6rier 
1965; Slooff, 1966), doch war in einzelnen F/~llen kein Grundleiden fagbar 
(Hallervorden, 1930, Fall II;  Smith, 1959; Richardson, 1961; Silverman 
u. Rubinstein, 1965; Zu Rhein u. Chon, 1965, 1968). Auch bei der mit- 
geteilten Beobachtung lag auger dem zu einem operativen Eingriff 
ffihrenden Uterus myomatosus und entziindlichen Adnextumor kein 
Anhalt f/Jr eine Allgemeinerkrankung vor. Ffir die Deutung des cerebralen 
Prozesses als Komplikation eines anderen -- konsumierenden -- Grund- 
leidens ergeben sich somit keine I-Iinweise. 

Die Pathogenese der Markschadigung bei der pmL ist unbekannt, 
doch wird allgemein ein sekund/~rer Entmarkungsvorgang infolge pri- 
roarer, vermutlich virusbedingter Affektion der Oligodendroglia an- 
genommen. Die hyperplastische Astrogliareaktion ohne nennenswerte 
Faserbildung erinnert an parablastomat6se Zelltransformationen in Zell- 
kulturen unter der Einwirkung onkogener Viren, denen die Papo va-Gruppe 
zugerechnet wird (vgl. Muller u. Watanabe, 1967; Zu Rhein u. Chou, 1968 ; 
Zu Rhein, 1969). Die Bedingungen fiir das Anftreten und die Entwicklung 
der Gewebsli~sionen bei der als Folge einer Virusinfektion des ZNS 
gedeuteten Erkrankung shad unklar, doch wird eine immunologische 
Hyporeaktiviti~t im Rahmen ,,plurikausaler" Vorg/~nge diskutiert 
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(Loken et  ah, 1962; Richardson,  1961; Zu l~hein u. Chou, 1968). 
W e n n  auch im al lgemcinen ldinischer  K r a n k h e i t s v e r l a u f  und  morpho-  
]ogischer H i rnbe fund  bei  der  p m L  auf  cinen fioriden, ziemlich rasch 
p rogred icn ten  ZNS-Proze~ hinweisen,  so erscheint  nach  der  vor l iegenden 
Beobach tung  sowie dem Fa l l  yon  H e d l e y - W h y t e  et  ah (1966) ~uch ein 
langsam-lorogredienter  Ver lauf  mi t  angedeu te te r  Remiss ions tendcnz  
und  ohne Vorl iegen fr iseher Gewebsvergnderungen  mSglich. 
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