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Subacute Presenile Spongi/orme Encephalopathy with Occipital 
Predilection and Cortical Blindness (Heidenhain-Syndrome) 

Summary. A 60-year old healthy farmer became ill four months before his 
death suffering from violent headache, vertigo and attacks of anxiety. A brain 
tumor was suspected and the patient was admitted to a psychiatric hospital. 
Neurological examination revealed visual deterioration of cortical type and lack 
of coordination of voluntary movements. The rapidly progressing disease led finally 
to cortical blindness, troubled conciousness and epileptiform seizures. The EEG 
showed spikes preceded and followed by slow waves, complexes characteristic of 
myoclonic jerks. There were no signs of focal lesions. Autopsy of the brain revealed 
widespread neuronal loss, atrophied and shrunken cells in the cerebral cortex 
accompanied by a proliferation of astrocytes with large nuclei and abundant 
cytoplasm. These changes increased from the frontal to the occipital lobe. The most 
severe lesions of this type were found in the area striata of the occipital cortex. 
In  other parts of the cortex a status spongiosus of astrocytic origin had developed 
in focal or laminar distribution, in some places involving the entire cortex. Nerve 
cells were well preserved in these regions, the number of astrocytes was not in- 
creased. The two types of lesions were locally independent from each other but  
could be found superimposed. The cerebellum, brain stem and spinal cord (cervical 
level) were normal. Whereas the neuronal changes corresponded to the neurological 
symptoms of focal type, the spongiform dystrophy which showed no topographic 
predilection could be correlated to the final dyskiuetie-myoclonic state and to the 
EEG. Absence of stainable capillaries in areas of severe status spongiosus indicated 
disordered local microcirculation caused by uniform astrocyte swelling. 

The placement of the tteidenhain syndrome within the group of subacute 
spongiform encephalopathies is defined by and distinguished from the fronto- 
cortico-strio-nigro-spinal type of the disease (Morbus Jakob Creutzfeldt). The 
different topography of the lesions and pathogenetic problems of the two types 
of tissue alteration are discussed with references to the recently demonstrated 
transmission of the disease in primates. 

Key-Words: Presenile Spongiform Encephalopathy --  Heidenhain-Syndrome -- 
Creutzfeldt-Jakob's Disease --  Status Spongiosus -- Hyperplasy of Astrocytes -- 
Cortical Blindness --  Slow Virus Disease. 

* Herrn Prof. Dr. Dr. h. c. W. Scholz zum 80. Geburtstag in Verehrung gewidmet. 
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Zusammen]assung. Ein 60j~hriger Landwirt erkrankte aus roller Gesundheit 
4 Nonate vor dem Tode mit Kopfschmerzen, Schwindelerscheinungen und Angst- 
zust~nden. Unter dem Verdaeht eines raumfordernden Prozesses erfolgte Kranken- 
hausaufnahme. Neurologisch Koordinationsst6rungen, eorticale SehstSrungen, 
rasche Progredienz der Symptomatik, zuletzt Rindenblindheit, BewuBtseinsver- 
gnderungen, epileptiforme Kr~mpfanf~lle. Im EEG Verlangsamung, steile Wellen 
mit trgger Vor- und Naehsehwankung, kein tterdbefund. Histologische Untersuehung 
des Gehirns ergab verbreitet neuronale Zellausf~lle, atrophische und gesehrumpfte 
Nervenzellen in der GroBhirnrinde mit fronto-oecipital zunehmender Intensit~t und 
schwerster Ausprggung in der Area striata. In den neuronal gesch~digten Rinden- 
absehnittenHyperplasie groBkerniger, plasmareicher Astrocyten mit Gliarasenbildung 
in der Area striata. In anderen Rindenabschnitten disseminierter oder lamin~rer bis 
totaler gliogener (astroeyt~rer) Status spongiosus ohne Nervenzellsehgden und ohne 
Gliavermehrung. Die beiden Schadensmuster weehseln meist miteinander ab, t~ber- 
lagerung kommt seltener vor. Kleinhirn, tIirnstamm und Halsmark sind unauf- 
fitllig. W~hrend die neuronalen Seh~den mit den klinisch-neurologischen Herd- 
zeiehen korrespondieren, wird der gliogene Status spongiosus, der eine unregeL 
m~Bige Verteilung zeigt, zu den EEG-Ver~nderungen und zu dem dyskinetisch- 
myoklonisehen Endstadium der Erkrankung in ]3eziehung gesetzt. Feh lende Capillar- 
fiillung in Rindenabschnitten mit schwerer spongiSser Dystrophie l~Bt auf sekundgre 
StSrungen der ~ikrozirkulation durch generalisierten Astroeytenhydrops schliegen. 

Die Position des tIeidenh~in-Syndroms in der Gruppe der subakuten pr~seni- 
len spongiformen Eneephalopathien wird dureh Gegeniiberstellung mit den 
fronto-cortieo-strio-nigro-spinal betonten Formen der Erkrankung (Morbus Jakob- 
Creutzfeldt) prgzisiert. Die unterschiedliche Topik der Parenchymsch~den inner- 
halb der Erkrankungsgruppe wird unter Beriicksichtigung der inzwisehen mehr- 
faeh gesicherten Ubertragbarkeit der Erkrankung erSrtert. 

Schli~sselwgrter: Prgsenile spongiforme Eneephalopathie --  tIeidenhain-Syn- 
drom -- Creutzfeldt-Jakobsche Kr~nkheit --  Astrocytenhyperplasie --  Status 
spongiosus --  Rindenblindheit --  ,,Slow-Virus"-Infektion. 

N a c h d e m  die 13bertragung der Jakob-Creu tz fe ld t schen  E r k r a n k u n g  
d u t c h  in t race rebra le  Inocu l a t i on  vom Menschen auf  Sch impansen  
(Gibbs et  al. ,  1968) und  yon  diesen in  wei teren Passagen  au f  andere  
Sch impansen  in mehre ren  F~tllen (Gibbs u. G~jdusk,  1969) ge]ungen ist,  
bes tehen  wenig Zweifel, dal3 eine In fek t ionsk r~nkhe i t  vor l iegt .  Un te r  
Ber i icks ich t igung der  I n k u b a t i o n s z e i t  yon  12 bis 14 Mona ten  (s. S.364) 
i s t  in ers ter  Linie  an  ein Slow Virus als t ibe r t ragbares  Agens zu denken.  
Das  seltene ,,famili/~re" Auf t r e t en  der  E r k r a n k u n g  (J~cob, P y r k o s c h  
u. S t rube ,  1950) k a n n  auch durch  infekt iSse Xtio]ogie e rk la r t  werden,  
wenn auch der  I n f ek t i onsmodus  ungewiB ble ibt .  Xhnliche durch  Slow- 
Viren hervorgerufene  E r k r a n k u n g e n  des Zen t r a lne rvensys t ems  sind 
wahrschein] ich die K u r u - E n c e p h a l o p ~ t h i e  des Menschen,  die Scrapie-  
Encepha lopa th i e  der  R a t t e n  und  die V i sna -Encepha lopa th i e  der  Schafe.  
Die topogruphischen  Besonderhe i ten  des pa tho log ischen  Prozesses s ind 
un te r  neuen  Ges ich t spunk ten  zu beurte i len,  wenn sie n ich t  mehr  als 
Ausd ruek  eines sys temgebundenen ,  p r imgr -degene ra t iven  Prozesses,  
sondern  ~ls Ergebnis  der  I n t e r a k t i o n  yon  Virus und  Zelle ~ufgefal~t 
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werden miissen. Es erhebt sich die Frage, ob in Verteflungsmuster 
und Typ der Gewebsver/inderungen Ahnlichkeiten mit  anderen Virus- 
Encephalitiden bestehen. Seit den Arbeiten yon tteidenhain (1929) 
werden die vor allem das GroBhirn ergreifenden, mit  besonders deut- 
lichen spongi6sen Rindenveriinderungen einhergehenden Fitlle yon den- 
jenigen abgetrennt,  die systematisch das pyramidal-  und extra- 
pyramidal-motorische System yon den Betzschen Riesenzellen der vor- 
deren Zentralwindung bis zu den motorischen Vorderhornzellen ergreifen 
und nut  fakultat iv zur spongi6sen Dystrophic der grauen Substanz 
fiihren. Da zwischen den beiden Typen der Erkrankung zahlreiche ~ber-  
gangsf~lle bekann~ geworden sind, wird die Bezeichnung: subakute, 
prdsenile spongi/orme Encephalopathie (SSE) heute meist als iibergeordne- 
ter noso]ogischer Begriff verwendet (Jones u. I~evin, 1954 ; Meyer, Leigh 
u. Bagg, 1954; Jacob, Eicke u. Orthner, 1958). Unter  den F~llen 
mit  tiberwiegender Ausbreitung im GroBhirn sind immer wieder 
Erkrankungen mit  ffihrenden klinisch-neurologischen St6rungen im 
visuellen System und korrespondierenden besonders schweren Parenchym- 
sch~den in den Oceipitallappen aufgefallen (Tab. 2). Der Verlauf 
ist in diesen F/illen auffallend kurz. Die beiden ersten Beobachtungen 
Heidenhains geh6ren hierhcr; die occipital betonten F/~lle werden 
daher als Variante oder Typ Heidenhain der SSE oder als Heidenhain- 
Syndrom bezeiehnet. In  einem derartigen Fall, fiber den bier beriehtet 
wird, lag eine besonders eindrueksvo]]e topographische Inkongruenz yon 
Nervenzellschi~den und spongi5sen Rindenver/inderungen vor, die uns 
veranlaBte, die pathogenetischen Meehanismen erneut zu diskutieren. 
Der Auffassung, die spongiSsen Rindenver/~nderungen seien Resultat  
lokaler KreislaufstSrungen (Jones u. Nevin, 1954; Nevin et al., 1960; 
Crompton, 1963 ; Brion: 1967), stehen histopathologische Ver~nderungen 
in unserem Fall entgegen, die den umgekehrten SehluB zulassen, dab 
schwere spongiSse Rindenver/inderungen zu lokalen Durchblutungs- 
st6rungen ftihren kSnnen. 

Der Fall 

Klinische Angaben. ]3. K. (FA 60/57) 1. 60j~hriger Mann, Landwirt, IVlu/~ter mit 
72 Jahren an einem Carcinom, Vater mit 74 Jahren mit Extremit~itengangr~n 
gestorben. Ein Bruder an Herzinsuffizienz mit kardialen ()demen gestorben. Ein 
weiterer Bruder und eine Schwester gesund. 2 gesunde Kinder. Pat. hat im Kindes- 
alter keine schwere Erkrankung durchgemacht. Teilnahme an beiden Weltkriegen, 
keine Gesundheitsseh~iden. Mit 45 Jahren Angina tonsillaris, anschlieflend Glomerulo- 
nephritis. Sonst keine ernstlichen Krankheiten erinnerlich. Hat bis vor Krankenhaus- 
aufnahme als Landwirt gearbeitet. 

1 tierrn Prof. Dr. G. Peters danke ieh fiir die ~Tberlassung der Krankenge- 
schichte, des Sektionsbefundes und der histologischen Pr~parate aus der Sammlung 
des Max-Planck-Instituts fiir Psychiatrie, Mfinchen. 

24* 
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Abb. 1 a und b. Aus~chnitte aus dem EEG, 7 Tage vor dem Tode im dyskinetisch- 
ataktischen Endstadium. Intermittierende steile Wellen mit tr~ger Vor- und Nach- 

schwankung 

Jetzige Erkranlcung. 21/2 Monate vor Kraukenhausaufnahme anfal|sweise 
Schl~fenkopfschmerzen beiderseits, zugleich SchwindelgefiihI mit Flimmern vor 
den Augen, Leeregeffihl im Kopf, Ohrgerausche, konnte w~ihrend der anfallsartigen 
Zust~nde nicht lesen, aufsteigendes Angstgeffihl. Gelegentlich Bewu•tseinstrfibung 
w~hrend der Anfalle. Der Pat. registrierte die Zust~nde zun~chst als Herzanf~lle, 
hatte jedoch keine Schmerzen in der Herzgegend, keine Atemnot beim Treppen- 
steigen, keine Odeme, keine Tachykardie. -- Seit der gleichen Zeit SchlafstSrungen, 
Gewichtsabnahme. Kein Appetitverlust. Stuhlgang und Miktion ungestSrt. 

1. Krankenhausau/nahme (Landeskrankenhaus Coburg). Einweisung wegen 
Verdachtes auf raumfordernden ProzeB. Pat. machte einen schwerkranken Ein- 
druck, er schien geistig verlangsamt. Keine Hirnnervensymptom~tik. Keine Druck- 
oder Klopfempfindlichkeit des Sch~dels. Augenhintergrund unauff~llig. Kein 
Meningismus. Las~gue u. Kernig negativ. Eigenreflexe seitengleich lebhaft, keine 
Kloni. BDR nur in den oberen Et~gen auslSsbar. Babinski negativ, auch sonst 
keine Pyramidenzeichen. Chvostek negativ. Keine KoordinationsstSrungen. Kein 
Schwanken beim Blindgang. -- Struma. Lungenemphysem. Herz und Aorta klinisch 
unauffi~llig. Blutdruck 140/100 mm Hg. R6ntgenaufnahme des SchEdels: geringe 
Hyperostose der Kreuznaht, Verkalkung der Falx cerebri und des Sinus longitudi- 
nalis. Schwere Spondylitis deformans der unteren ttWS und der oberen BWS, 
arthrotische Ver~nderungen an s~mtlichen Zwischenwirbelgelenken. 
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Abb. 1 b 

12 Tage nach der Aufnahme gab der Pat. an, nicht mehr riehtig zu sehen. 
Der zugezogene Ophth~lmologe stellte verst~rkte Excavation der Papille nnd Hyper- 
opie mit Astigmatismus fest. Er verordnete eine Lesebrille. Es wurde eine zentrale 
Sehst6rung vermutet. In den folgenden Tagen Schwanken beim Gehen, zunehmende 
motorisehe Unsieherheit. Ataxie und Dysmetrie traten auf, dazu Verwirrtheit. 
Pat. klagte, dab er jetzt gar nieht mehr sehen k6nne. Er konnte die Zahl vorgehalte- 
ner Finger angeben, wuBte aber nicht, was ein Federhalter war, drehte seine Brille 
in der Hand, ohne zu wissen, wie er sie aufsetzen sollte. Lief verst6rt umher. Wor~- 
findungsstSrungen und H6rst6rungen traten auk Nach Aufforderung, seinen :Namen 
zu schreiben, malte der Fat. Striche und Kreise. Nerven/irztliche Untersuchung 
ergab den Verdacht auf einen hirnatrophischen ProzeB. Auf Wunsch der Tochter 
wurde Pat. auf eigene Verantwortung am 20. Tag nach der Aufnahme nach ttause 
entlassen. 

Die 2. Krankenhausau/nahme erfoigte 11 Tage spEter (Stiidt. :Krankenhaus 
Bamberg). Der Pat. erschien vorgealtert. Motorische Unruhe. Starke Ataxie, 
dysmetrische Bewegungen, Hypertonie der Muskulatur, positiver Saugreflex nnd 
Greifreflex. Pupillen seitengleich weir und rund, reagierten auf Lichteinfal]. Lid- 
schutzreflex fehlte. Pat. war nicht mehr richtig anspreehbar, sah bei Anruf in ver- 
schiedene Richtungen, erkannte offenbar nichts mehr. Zeitweise BewuBtseins- 
trfibung. 
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EEG. (Nervenklinik Bamberg)2. Sehr unregelmKBiges Hirnstrombild mit Vor- 
herrschen langsamer Wellen, reiehlieh Delta- und Thetawellen yon 2--4,5 I-Iz nnd 
50--100 mV fiber allen Hirnregionen. In den unipolaren Ableitungen trat die Ver- 
langsamung maximal fiber den frontalen Bereichen auf. Gelegentlich lieI3 sich eine 
Linksbetonung beobachten. Eingestreut waren h~ufig hohe, spitze, biphasische 
Entladungen, die mit einer Frequenz yon etwa 1 sec auftraten. Zusammen mit 
vorangehenden oder nachfolgenden tr~geren Nachsehwankungen bildeten sie 
angedeutete Krampfwellenkomplexe (Abb. 1). Auch diese erschienen manchmal 
links ausgepr~gter als rechts. In den bipolaren Ableitungen durchweg das glciche 
Bild. Insgesamt schwer abnormes EEG mit erheblicher diffuser Verlangsamung 
und Dysrhythmie und intermittierenden Krampfpotentialen ohne sichere Herd- 
ver~nderungen, ohne Krampffocus. 

In den folgenden Tagen traten Krampfanf~lle yon kurzer Dauer mit nachfolgen- 
der Bewul3tlosigkeit auf. Der allgemeine Zustand verschlechterte sich zunehmend. 
ttinzu traten SchluckstSrungen. In den letzten Tagen mehrere generalisierte Krampf- 
anf~lle. Die Luftencephalographie ergab einen Hydrocephalus internus und ex- 
ternus. Blutdruck 160/100 mm Hg. Exitus letalis 4 Monate nach Beginn der 
klinischen Symptomatik mit hohen, offensichtlich zentralen Temperatnren. 

Zusammenfassung des klinisehen Verlaufes 

Ein 60ji~hriger Landwirt erkrankt mit anfallsartigen Kopfschmerzen, 
die yon Schwindel- und Angstgeffih], Augenflimmern und Ohrger~tuschen 
begleitet sind. 21/2 Monate nach Beginn der Symptomatik erfolgt Kran- 
kenhausaufnahme mit Verdacht auf einen raumfordernden Proze]3. 
Patient macht einen schwerkranken Eindruck, zeigt jedoch keine neuro- 
]ogischen Ausfallserscheinungen. Keine Zeichen einer Herz- oder Kreis- 
lauferkrankung. Nach 2 Wochen treten SehstSrungen, Unsicherheit beim 
Gehen, Ataxie und Dysmetrie auf, spi~ter optische und akustische 
Agnosie, Apraxie, WortfindungsstSrungen und Verwirrtheit. RSntgeno- 
]ogisch Hydrocephalus internus und externus. Schwer ver~ndertes EEG 
mit Verlangsamung, Dysrhythmie und intermittierenden Krampf- 
potentialen ohne Herd. Im  Endstadium primitive Reflexe, motorische 
Unruhe, SchluckstSrungen, Bewu[ttseinstriibung, mehrere generalisierte 
Krampfanfs Exitus letalis mit zentraler l:[yperthermie 4 Monate nach 
Beginn der Erkrankung. 

Pathologisch-anatomische Befunde 
Autopsie. Rechtsseitige tterzdilatation mit Atrophie. Lungenemphysem. 

Akute Stauung in allen Organen. Pleuraverwachsungen. Tracheitis, Bronchitis. 
ttirnsektion: Hirngewicht nach Formalinfixierung 1310 g. Meningealfibrose fronto- 
parietal. Leichte Erweiterung der Furchen zwischen den Windungen fronto-parietal 
bds. Basalt Hirngef~Be zartwandig, keine ~theromatSsen Wandeinlagerungen. 
Bindegewebe der basalen Cisternen zart. Keine Hirndruckzeichen. Mi~Bige sym- 
metrisehe Erweiterung des Ventrikelsystems (Seitenventrikel, III. Ventrikel). 

2 Herrn Medizinaldirektor Priv.-Doz. Dr. L. Baumer, Leiter der Nervenklinik 
Bamberg, danke ieh ffir die ~berlassung des Orginal-EEG und die Genehmigung 
zur auszugsweisen Wiedergabe. 
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Abb.2a und b. Lipopigment im Rindenband des Frontalla2pens. a In Gliazellen der 
Molekularschicht, vorwiegend Astrocyten. 400:1. b In Nervenzellen, Glia- und Ge- 
fg.l~wandzellen der 3. Rindenschicht. 600:1. Gefrierschnitt, Sudan I I I  und Hg, m~laun. 
Aufnahme mit Interferenz-Verlaufsfilter, grfin-gelber Bereich (520 nm), Sudan- 

positive Granula 
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Abb. 3. Area striata des Occipitallappens. FleckfSrmiger bis totaler Nervenzellausfall 
der 2. bis 5. Rindenschicht. Erhaltene Nervenzellen in der 6. Rindenschicht (links). 
tIyperplasie plasmareicher Astrocyten (Gliarasenbildung). Celloidin. Kresylviolett. 

250 : 1 

Streckenweise leichte Verschmi~lerung der Hirnrinde parieto-temporal. Sonst 
makroskopisch keine pathologischen Ver~nderungen. 

Technik der Hirnuntersuchung. Zur Verffigung standen d~s formalinfixierte 
Gehirn und das ttalsmark. Aus Gro~hirn, Kleinhirn, Stammganglien, Mittelbirn, 
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Medulla oblongata und I-lialsmark wurden insgesamt 20 GewebsblSeke entnommen 
und in Celloidin eingebettet. ~'i~rbungen: Kresylviolett, van Gieson, Gliafaserdar- 
stellung naeh 5Iallory (Phosphorwolframs~ure-Ilgmatoxylin), PAS-H/tmalaun. 
Von 6 weiteren B15cken aus GroBhirn und Stammganglien wurden Gefrierschnitte 
hergestellt. Fgrbungen: Kresylviolett, van Gieson, Sudan III, Markseheidenfi~rbung 
naeh Sehr6der, Gliafaserdarstellung naeh Holzer, PAS-It/imMaun. Fo~ographiseher 
N~,ehweis des Lipopigments in Nerven-, Glia- und Gefgfiw~ndzellen erfolgte an den 
mit Sudan I I I  gef~rb~en Gefriersehni~ten im gelbgrfinen Lieht (Interferenz-Ver- 
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Abb.5a und b. Rindenband des Parietallappens. a Capillaren im rechten Bildteil 
gefiillt, im linken leer. Celloidin. MMlorys Phosphormolybdansaure-Hamatoxylin 
120:1. b Gleiche Stelle in einem Parallelschnitt, van Gieson-Farbung. Im linken 

Bildteil Status spongiosus der Rinde, rechts nur vereinzelte Liieken 120:1 

laufsfilter, 520 nm); die sudanophile Komponente des Lipopigments erscheint 
dabei dunkel auf hellem Grund. An ungefarbten Gefriersehnitten wurden Eigenfarbe 
und Primarfluorescenz (Pigmen~komponente) gepriift. 

Histologischer Be]und des Gehirns (Abb. 2 - - 7 ,  Tab.  1). I n  der  GroBhirn- 
r inde  ve rb re i t e t e  Veranderungen  und  Ausfal le  der  Nervenzel len,  yon  fron- 
t a l  fiber zen t ro -par ie ta l ,  t empora l ,  Inse l r inde ,  pa r i e toocc ip i t a l  nach  occi- 
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Abb.6a und b. L~min~rer Status spongiosus der 5. Rindenschicht im Temporal- 
lappen, a ~bersieht. Celloidin. van Gieson. 200:1. b Bei st/irkerer VergrSBerung 
in den dieht geffigten L/icken vereinzelt Astroeytenkerne (K), ohne Zeiehen einer 

Sehgdigung. Oelloidin. van Gieson. 480:1 

pital  zunehmend mit  Maximum des Parenehymsehadens in der Area 
striata.  Man findet disseminierte bis lamingre Nervenzellausfglle, daneben 
verbrei tet  einfaehe Atrophie oder Sehrumpfung der Nervenzellen. Keine 
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Abb.7. Iterdf6rmiger Status spongiosus im Gyrus hippocampi. Intakte Ncrven- 
zellen mit iiberwiegend erhaltenen Axonen und Dendriten am Rand oder inmitten 
der Lfickenbildungen. Gefrierschnitt. SilberimprS, gnation nach Bielschowsky. 500:1 

Zellschwellungen. Die Betzschen l~iesenpyramidenzellen der vorderen 
Zentralwindung sind intake. In den geschi~digten l~indenabschnitten f~llt 
eine Hyperplasie grogkerniger Astrocyten auf, die fiber das MaB einer 
Defektdeckung hinausgeht. Auffallend reich an groBkernigen Astrocyten 
ist die Molekularschicht der Rinde. Schwerpunkt der Gliawucherung 
ist die Area striata (Gliarasenbildung). Gliafasern treten nut in der Hirn- 
randzone und in der ersten und zweiten Rindenschieht auf, besonders 
occipital. HerdfSrmige NervcnzellausfKlle im Thalamus. 

Disseminierter bis herdfSrmiger, stellenweise lamin~rer bis totaler 
Status spongiosus (St. sp.) in der GroGhirnrinde ohne eindeutige Bevor- 
zugung einzelner Hirnteile. Rindenabschnitte mit schweren Nervenzell- 
ausf/~llen und mit Gliahyperplasie sind h/~ufig frei yon spongi6sen Ver- 
/~nderungen (Area strip,a, unterer P~rietallappen, Subieulum des Am- 
monshorns), wahrend umgekehrt in I~indenabsehnitten mit schwerer 
spongi6ser Dystrophie die Nervenzellen relativ gut erhMten sind (Area 
parastriata, Gyrus hippoeampi). Fehlende Capillarffillung in schwer 
spongi6s ver/~nderten Rindenbezirken bei sonst allgemein prall geffillten 
Capillaren und Venen. Frisehe periven6se spongi6se Gewebsaufloekerung 
und Plasmaaustritte im Marklager des Occipitallappens. 

Allgemeine mittelgradige Lipopigmentbeladung der Nervenzellen der 
3. und 5. i~indenschieht, des Thalamus, Striatum und Pallidum. Ver- 
breite~ Lipopigmentgranula in den As~rocyten und in den Gef/igwand- 
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zellen der HirnHnde und des Thalamus, besonders auff/illig in den proli- 
ferierten grogkernigen Astrocyten. Besonders sehwere Lipopigment- 
beladung der Astroeyten der Molekularsehieht in der Grol3hirnrinde. 

I-Iirnstamm und Halsmark unauff~llig. Keine pathologischen Ver- 
~nderungen im Kleinhirn. 

Diskussion 

Der vorliegende Fall ist durch vorgerficktes Lebensalter, subakuten 
Verlaufstyp, cerebral-organische Symptomatik mit corticalen SehstSrun- 
gen, KoordinationsstSrungen und Bewu6tseinsver/~nderung und durch 
das morphologische Syn&'om mit occipital betonten Nervenzellausf/illen 
und -zellver~nderungen, tIyperplasie der Astroglia und gliogenem 
Status spongiosus (St. sp.) als Heidenhain-Syndrom der pr~senilen sub- 
akuten spongiformen Encephalopathie (SSE) gekennzeichnet. Mit dem 
Fehlen yon Zellausf/~llen und -veranderungen in den cortico-strio-ponto- 
spinalen Neuronensystemen ist die Abgrenzung gegentiber dem Morbus 
Jakob-Creutzfeldt (MJC) gegeben. Der Thalamus ist betroffen (Nucl. 
anterior), wie meist in F/illen yon SSE ; im fibrigen sind die Stammgan- 
glien unbeteiligt. Ftir eine nosologische Abgrenzung yore MJC hatte sich 
kurz nach Heidenhain bereits Biondi (1932) ausgesprochen, er charak~eri- 
sierte das Heidenhain-Syndrom wie folgt : 

,,Es handelt sieh um eine prgsenile ]~3rkrankung, wobei neben dem psychisehen 
Defekt und motorisehen Symptomen SehstSrungen his zur vNligen oder nahezu 
v611igen Erblindung (ohne Augenhintergrundbefund) auftreten. Die motorisehen 
Symptome sind ausschlieBlieh extrapyramidaler Natur (Bewegungsverlangsamung, 
Muskelspannungen, athetoide und ataktisehe Bewegungen, Pseudokatalel0sie, 
HMtungsanomalien). St6rungen seitens der Pyramidenbahn sI0ielen keine Rolle. 
Anatomiseh ist der degenerative, mitunter mit symptomatiseher Entz/indung ein- 
hergehende ProzeB wesentlieh auf die Rinde und das Striatum beschr~inkt und 
kann zur Liiekenbildung f/ihren. Unter den Zellver/~nderungen herrseht die ehroni- 
sche Erkrankung vor; Zellbl/ihungen treten in den Hintergrund. GliaknStehen, 
Stern- oder Rosettenbildung und Neuronophagien gehSren nieht zum Bild des 
Prozesses." 

In der Grol3hirnrinde unseres Falles sind 2 Schadensmuster, die sieh 
stellenweise ~iberlagern, meist aber lokalisatoriseh unabh/~ngig von- 
einander auftreten, klar zu unterseheiden: 

1. Parieto-oecipital betonte Nervenzellschiiden in Form disseminierter 
bis lamingrer Zellausf/~lle, Zellschrumpfungen und Zellatrophien, die zur 
StSrung der Nervenzellarehitektonik, streckenweise zu Rindenatrophie 
f/ihren; Zellschwellungen naeh Art der primgren retrograden Reaktion, 
wie sie in F/~llen yon MJC vorherrsehen, fehlen. In der Area striata sind 
nahezu alle Nervenzellen der 2. bis 5. Rindenschicht ausgefallen. Der 
Ausbreitung der Nervenzellsch/iden entspricht einer ProliJeration gro[3. 
kersiger Astrocyten, die in der Area striata ihren hSehsten Grad erreicht. 
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Die Gliarasenbildung geht dort deutlich tiber eine Defektdeckung hinaus, 
wie dies zuerst yon MeMenemy u. Pollack (1941), seitdem yon mehreren 
anderen Autoren festgestellt worden ist. Gliazellen mit grol3en hellen 
Kernen herrsehen vor, die aber nieht die GrSBe yon Alzheimer II-Zellen 
erreiehen und auch nieht ,,nackt" sind; der Zelleib ist oft ausgedehnt 
bis zum Bfld des gem~steten Astrocyten (Colmant, 1968). Auff~llig ist 
der Reiehtum tier proliferierten Astroeyten an Lipopigment. Mit diesen 
Parenchymsch~den korrespondiert die klinisehe Symptomatik, deren 
Leitsymptom die optisehe Agnosie ist. 

2. Lokalisatorisch unabhgngig hiervon ist die spongiSse Umwandlung 
der Grofihirnrinde, in deren Bereieh grol~kernige Astroeyten und Ver- 
mehrung der Astroglia fehlen. Die topographische Inkongruenz wird 
besonders deutlich an Grenzzonen mit ~nderung des Schadensmusters. 
W~hrend in der Area striata sehwere Nervenzellsehgden und Gliahyper- 
plasie bei nut vereinzelten spongiSsen Ver/~nderungen vorliegen, be- 
herrseht in der Area parastriata ein St. sp. samtlicher Rindensehichten 
das Bild bei nur ]eiehten Nervenzellausf/~llen und Gliavermehrung. 

Jones u. Nevin (1954) beobachteteI1 im ersten ihrer beiden F~lle ebenfalls 
einen derartigen Unterschied des Sehadensmusters in Area striata und parastriata. 
Katzman, Kig~n u. Zimmerm~nn (1961) besehreiben extreme t~indenverSdung in 
der Sehrinde ohne spongi6se Gewebsver~nderung. Castan u. Titeea (1965) fanden 
ebenfalls in der Area striat~ schwere Nervenzellschs und Gliarasen ohne St. sp. 

In  unserem Falle liegen vergleiehbare Verhaltnisse auch im Ammons- 
horn vor: im Subieulum finden sieh sehwere Zellsehs ohne spongiSse 
Ver/s w~hrend im angrenzenden Gyrus hippoeampi Zellver- 
s nahezu fehlen bei sehwerem St. sp. Aueh im unteren Parietal- 
lappen kommen sehwere Parenchymausfglle vor bei nut vereinzelten 
spongiSsen I-Ierden. 

Aueh in Fs yon SSE, die nicht dem Heidenhain-Syndrom zuzu- 
rechnen sind, ist Inkongruenz und alternative Lokalisation yon Nerven- 
zellsehs und spongifsen l~indenvers aufgefallen (Jacob, 
Eicke u. Orthner, 1958; Minauf, 1964; Brion, i967; Kirschbaum, 1968; 
Kreindler et al., 1968). 

Im Fall yon Seheidegger (1963) land sich nach einer Krankheitsdauer yon 
5 Wochen ein sehwerer St. sp. der GroBhirnrinde ohne Nervenzellschs 
Umgekehrt werden in F~llen yon SSE mit Kleinhirnbeteiligung (Brownell u. 
Oppenheimer, 1965) keine oder nur geringfiigige spongifse Veris gefunden. 
Die experimentellen Untersuchungen yon Bignami eL al. (1967) sprechen eindeutig 
fiir selektive pathogenetische Bedingungen bei der Entstehung eines corticalen 
St. sp. Die Autoren fanden nach intracerebraler Injektion yon Ouabain, einem herz- 
wirksamen Glykosid, das die Na-K-abh~ngige ~embran-ATPase hemmt, bei ltatten 
und ~eerschweinchen einen typischen, laminar betonten St. sp. der Grol3hirnrinde 
ohne Nervenzellschi~digung und ohne Gliaproliferation. Die bisher bekannten 
elektronenmikroskopischen Befunde in Fi~llen yon 8SE (Kidd; Sluga u. Seitelberger; 
l~onein; Gon~tas; Terry u. Weiss; 1V~arin u. Vial; Torack) erggben, dab eine Schwel- 
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lung der Zellfortss und der Perikarya filamentarmer Astrocyten ultrustrukturelles 
Korretut der spongiSsen P~indenverinderungen sind (gliogener Status 8pongiosus 
Sluga u. Seitelberger, 1967). Betroffen sind prim~ir die interstitiellen Astrocyten, 
wihrend die periwsculiiren Gliazellteile erst in fortgeschrittenen Stadien beteiligt 
sind. Wesentlich ist, dal~ die Astrocytenschwellung zunichst nicht in eine Nekro- 
biose der Zellen einmiindet, sondern dab es erst in schweren Endzust~nden zu 
einer Desintegration des Gewebsverbandes kommt. 

In  unserem Fall sind intakte  Astrocytenkerne am Rand oder in 
Mitten der spingi6sen L~icken Zeichen fiir die Erhal tung der celiulgren 
Integri tgt .  Enzymhistochemisch konnten Friede u. De Jong (1964) 
hohe Akt iv i t i t  der Oxidoreduktasen (DPN-Diaphorase) in Astrocyten 
der spongi6s umgewandelten Rindenbezirke nachweisen. 

Die topographische Verteilung des St. sp. mit  Bevorzugung best immter  
Schichten und Felder der Hirm-inde deuten darauf  hin, dab die lamingre 
und areale Nervenzell- oder Gliazellarchitektonik eine Rolle spielt, denn 
Beziehungen zu vascul i ren Versorgungsgebieten sind nicht erkennbar. In  
der normalen Grol3hirnrinde sind lamin~re und areale Untersehiede der 
Gliazelldichte zahlenmgl3ig fal~bar (Schlote, 1959).Die 3. und die 5. Rinden- 
schicht sind reicher an Astrocyten als die benachbarten Schichten, gerade 
sie pr~disponieren zum gliogenen St. sp. Aus eigenen unver6ffentlichten 
elektronenmikroskopischen Untersuchungen an der normalen mensch- 
lichen Grol~hirnrinde wisse~ wir, dad ein relativ groSer Teil der Oberfliche 
der volumin6sen somatochromen Pyramidenzellen der 3. und 5. Rinden- 
schicht yon Astrocytenforts~tzen besetzt sind, die dutch Zonulae occlu- 
dentes miteinander verbunden werden (perisomatische Astrocytenfort- 
si~tze) ; die kleineren, karyoehromen K5rnerzellen haben dagegen nur ver- 
einzelte Kontak te  mit  Astrocyten. Entspreehende Beobaehtungen wurden 
yon Wolff (1968) an der Kleinhirnrinde gemaeht,  wo die Purkinje-Zellen 
im Unterschied zu den KSrnerzellen yon zahlreichen Astroeytenfortsi~tzen 
umgeben sind. Wahrend man bisher annahm, die 3. und 5. Rindensehicht 
seien auf Grund einer besonderen, ]ockeren Gewebsarehitektonik leichter 
yon Fliissigkeit durchtr~nkbar,  kann heute die Neigung der Pyramiden- 
zellschichten zur spongi6sen Dystrophie damit  erklart  werden, dab in 
diesen Schichten neben den interstitiellen und perivasculi~ren noch zahl- 
reiche perisomatische Astroeytenforts~tze vorkommen, da{~ das schwell- 
fi~hige Astrogliavolumen hier also grS~er ist als in den fibrigen Schiehten. 

Laminare Pri~dilektion des St. sp. und Respektierung yon Areagren- 
zen sprieht gegen die pathogenetisehe Bedeutung yon Durehblutungs- 
stSrungen (Jones u. Nevin, 1954; Kreindler u. Hornet  und Petreseo, 
1964; Nevin;  MeMenemy; Behrman u. Jones, 1965; Brion, 1967) bei 
der Entstehung der spongiSsen Rindendystrophie. Gelegentlieh sind 
Fehldeutungen dadurch entstanden, dai~ atypische F~tlle in die Diskus- 
sion einbezogen wurden. 
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So lagen im Fall yon Crompton (1963) neben den spongiSsen Ver~nderungen 
verbreitet kreislaufbedingte pseudolamin~re Rindensch~digungen in Form kleiner 
Erweichungen mit Fettk5rnchenzellen vor. Eosinophile Degeneration der Nerven- 
zellen in der Umgebung der L~sionen wies auf eine Minderdurchblutung bin. Es 
handelte sich um eine 35j~hrige Frau, die 1 Jahr vorher ein Sch~del-Hirntrauma 
erlitten hatte, es bestand eine linksseitige homonyme Anol0sie, das tIinterhorn des 
rechten Seitenventrikels war nach vorn verschoben. Verlauf und morphologischer 
Befund lassen darauf schlieBen, dal3 dieser Fall nicht zur Gruppe der SSE geh5rt. 

Gegen die vascul~re Genese des St. sp. bei der SSE hatten sich bereits 
Foley u. Denny Brown (1957) unter Hinweis auf die Erhaltung der 
Nervenzellen in den spongi5s ver~nderten l%indenbeziIken ausgesprochen, 
die mit KreislaufstSrungen nicht vereinbar ist. 

D~s Fehlen der Cai0ill&rffillung in besonders sehwer SloongiSs ver~n- 
derten Rindenabschnitten unseres Falles is~ in diesem Zusammenhang 
yon Interesse. Da eine venSse S~auung bestand und Pialvenen~ intraeere- 
brale Venen und eortic~le Caioillaren prall mit Erythroeyten geffillt sind, 
ist anzunehmen, dal~ diese fehlende Capillarffillung in den sioongi5sen 
Rindenbezirken kein Artefakt ist, sondern intravitale St5rungen der 
Mikrozirkulation widerspiegelt. Schwere Sehwellung der Astroeyten- 
forts~tze im 1Yeuropil kSnnte zu einer Komloression yon Caioillaren 
and zur Drosselung der Durehblutung ffihren. In  der Gro~hirn- 
rinde des K~ninehens wurde naeh Drucksch~digung elektronenmikro- 
skopisch in Abschnitten mit schwerer Astroeytensehwellung eine Eng- 
stellung der Capillaren beobachtet, w~hrend in nicht betroffenen Bezirken 
die C~pillaren normale Weite batten (Wolff, 1964). Es ist denkbar, dal~ 
bei schwerer, l~nger dauernden spongiSser Dystrophie der l%inde auf 
diese Weise fiber lokale KreislaufstSrungen Parenchymsch~den end- 
stehen. 

Die ffir die SSE typischen EEG- Veriinderungen, die zuerst yon Jones 
u. Nevin (1954) besehrieben wurden, lassen sich zeitlich und ]okalisato- 
riseh zu den spongi5sen Rindenver~nderungen in Beziehung setzen. Sie 
sind in unserem Fall, in ~bereinstimmung mit der Ausbreitung des 
St. sp. (Tab. 1), nicht occipital betont, sondern fiber allen Itirnabschnit- 
ten nachweisbar. Es handelt sich um intermittierende steile Wellen, 
die in Verbindung mit l&ngsamen Vet- und Nachschwankungen, Krampf- 
lootentiale imitieren. 

Nach Castan u. Titeea (1965) wird bei SSE mit schwerer dyskinetiseh myokloni- 
scher Finalsymp~omatik stets ein besonders ausgel0r~gter St. sp. gefunden. Aueh 
war in diesen F~llen der kfirzere Verlauf der Krankheit auff~llig. Bignami et al. 
(1967) fanden bei exl0erimentellem St. sp. ohne Nervenzellseh~den ebenfalls die 
typisehen bioelektrisehen Ver~nderungen. Die Beobachtung yon Jacob et al. (1968) 
fiber 10ulssynehrone Krampfpotentiale in einem ihrer F~lle stfitzt den Zusammen- 
hang zwischen 8pongiSser Rindenveriinderung und pathologischem EEG; bei uni- 
former Astrogliaschwellung mit komprimierender Wirkung auf das Gewebe werden 
pulswellenbedingte Druckschwankungen yon den Arteriolen- und Priicapillaren 
wahrscheinlich unmittelbar auf die geschwollenen Zellteile fibertragen und 16sen 

25 Arch. Psychiat. Ncrvenkr.,  Bd. 213 
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Tabelle 2. Bisher bekannte ~'dlle von subakuter prdiseniler spongi/ormer Encephalo- 
pathie mit corticalen SehstSrungen und Schwerpunkt des Parenchymschadens im Occi- 

pitallappen bei gering oder nicht betro]]ener motorischer Achse 

Nr. Lebens- Dauer d. Nerven- Status Benennung d. Autoren 
alter Erkran- Zellver~nde- spon- Erkrankung 
bei Er- kung rungen aul]er giosus durch die 
kran- halb d. Autoren 
kungs- GroBhirns 
beginn 

1 55 J. 4 Mon. ? - -  Heidenhain Heidenhain 
(1929) 

2 53 J.  4 Mon. Medulla ~- Heidenhain Heidenhain 
oblongata (1929) 

3 60 J. 4 Mon. ? ~ nicht rubrizier- Hallervorden 
barer Prozeg (1930) 

4 38 J. 6 Mon. - -  + Heidenhain Meyer, Leigh u. 
Bagg (1954) 

5 53 d. 21/2Mon. - -  ~- - -  Alema u. Big- 
nami (1959) 

6 58 J. 5 Mon. ? - -  SSE Nevin et al. 
(1960) 

7 57 J. 4 Mon. Oliva inferior Jr SSE Nevin et al. 
(1960) 

8 58 J.  21/2 Mon. - -  (~-) SSE Nevin et al. 
(1960) 

9 60 J. 4 Mon. - -  ~- Heidenhain Fisher (1960) 

10 51 J. 23 Mon. ~i t te lh i rn  q- Heidenhain Marotta u. 01s- 
zewski (1962) 

11 56 J. 5 Mon. - -  -k SSE Siedler u. Mala- 
mud (1963) 

12 48 J.  21/2 Mon. ? ~- MJC Butler et al. 
(1963) 

13 56 J.  3 Mon. --  -]- MJC Butler et al. 
(1963) 

14 60 J.  8 Mon. --  ~- Heidenhain Butler et al. 
(1963) 

15 64 J.  3 Mon. ? + Heidenhain Amyot  u. Gau- 
thier (1964) 



Encephalopathie  mi t  occipitalem Schwerpunkt  und  Rindenbl indhei t  

Tabelle 2 (Fortsetzung) 
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Nr. Lebens- Dauer d. Nerven- Status Benennung d. Autoren 
al ter  Erkran-  Zellver~nde- spon- Erkrankung  
bei Er- kung rungenauBer-giosus durch die 
kran- halb d. Grol3- Autoren 
kungs- GroBhirns 
beginn 

16 56 J.  8 Mon. --  ~- SSE Marin u. Vial 
(1964) 

17 48 J.  4 Mon. Nucl. ruber -~ SSE Majtenyi (1965) 

18 47 J.  2 Mon. ? ~- SSE Majtenyi  (1965) 

19 52 J.  10 Mon. ? / -  SSE Majtenyi (1965) 

20 68 J.  4 Mon. Pons ~ SSE type  Lafon et al. 
JC-Heid.-Nev. (1965) 

21 68 J.  4 Mon. ? (~-) SSE type Lafon et al. 
JC-I-Ieid.-Nev. (1965) 

22 50 J.  11/2 J.  ? - -  Heidenhain Castan u. Titeea 
(1965) 

23 60 J.  12 Mon. Substant ia  -~- MJC van  Rossum 
nigra (1965) 

24 61 J.  4 Mon. --  + t te idenhain  Kirschbaum 
(1968) Fall XV 

25 bis ( ,3 Cas personels de vari6t6 Heidenhain du syndrome Brion (1967) 
27 de C.J.") 

28 49 J.  4 Mon. )~edulla ~- t te idenhain  Coers, Castan, van  
oblongata Reeth, Perier 

(1967) 

29 7 Mon. --  -~- SSE Hierons u. 
Strieh (1967) 

30 45 J.  15 Mon. Thalamus, -F Heidenhain Kreindler, Vuia, 
Kleinhirn Macutiu u. Alex- 

ianu (1968) Fall 1 

31 59 J. 8 Mort. Stammgan- -~ SSE Gibbs et  al. 
glien, Klein- (1968) 
hirn  

32 53 J.  31/2 Mon. Stammgan- -~ MJC Torack (1969) 
glien Fall 1 

25* 
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dort Entiadungen aus. Die F~higkeit von Gliazellen, bei l~eizung gruppenweise mit 
elektrischer Aktivit~t zu reagieren, wurde yon Kuffler u. Nichols (1966) am Zentral- 
nervensystem des Furchenmolches nachgewiesen. 

Welche Bedeutung hat  eine Abgrenzung des Heidenhain-Syndroms 
innerhalb tier SEE-Gruppe? Sic liegt in tier Chance, bei corticalen Seh- 
stSrungen, die als klinisehes Le i t symptom fungieren, die Diagnose friih- 
zeitig zu stellen. In  F/~llen yon SEE ohne occipitalen Schwerpunkt ist 
dies schwieriger, alert haben bisher racist erst die EEG-Ver/~nderungen 
und die myoklonisch-dyskinetische Symptomat ik  der Endphase zur 
Krankheitserkennnng gcftihrt. Welter liegen in F~llen yon SSE obne 
occipitalen Schwerpunkt h~ufig l~berg/inge zu dem cortieo-strio-ponto- 
spinalen Typ der Erkrankung (MJC) vor. Heidenhain-Syndrom und MJC 
bilden offenbar l~andpositionen in einer Reihe, in deren Mitre sich die 
Mehrzahl der Fttlle yon SSE findet (Tab. 3). In  der Zusammenstellung 
von Kirsehbanm (1968) finden sich 30 Fi~lle mit  occipital betonten Paren- 
ehymsch~den; nur 5 real waren vordere Zentralwindung und motorische 
Vorderhornzellen beteiligt. F/~lle mit  spongiSser Dystrophic der Occipital- 
rinde ohne Nervenzellausfall (Fall 1 yon Minauf, 1964) k5nnen nicht zum 
Heidenhain-Syndrom gerechnet werden, in solchen F~llen treten keine 
SehstSrungen auf. Ausschlaggebend ist also die Sch/idigung des neuro- 
nalen Parenehyms. Eine Erkl~rung f/it den nahezu elektiven Nerven- 
zellzerfall in der Area striata mit  relativer Verschonung des angrenzen- 
den parastri/iren Bezirks beim Heidenhain-Syndrom gibt es bisher nicht. 
~hnliches Verhalten ist bei KreislaufstSrungen bekannt,  wobei die 
Sehrinde entweder ausgespart bleibt oder auch isoliert betroffen sein 
kann (Seholz, 1957). 

Bei der ersten gelungenen Ubertragung einer SSE auf einen Schim- 
pansen (Gibbs et al., 1968) wurde Hirngewebe eines Patienten mit  
t Ieidenhain-Syndrom verwendet. 

49j~hriger Mann, Krankheitsdauer 8 Monate. Beginn der Erkrankung mit Seh- 
stSrungen und Verwirrtheitszust~nden, der Patient sah Objekte der AuBenwelt zu 
klein oder verzerrt, die SehstSrungen nahmen st~ndig zu. Anzeichen einer Demenz 
traten auf. Augenhintergrund unauff~llig. 3 Monate nach Krankheitsbeginn t{yper- 
tonie der Extremit~tenmuskulatur, Myoklonismen (75/rain) in Kopfbereich und 
Extremit~en. Zu diesem Zeitpunkt Hirnbiopsie links frontal. Histologiseh sehwere 
spongiSse Dystrophie der Hirnrinde. Die Diagnose einer SSE ersehien gesiehert. 
Ein Teil des entnommenen Gewebes wurde intracerebral auf einen Schimpansen 
oculiert. Dieser erkrankte 13 ~onate naeh der Uberimpfung an einem progredienten 
cerebral-organischen ProzeI~ und wurde 3 Monate sp/~ter getStet. Die Sektion ergab 
einen St. sp. der GroShirnrinde, verbreitet Nervenzellausfall, Rarefizierung der 
Betzschen Riesenpyramidenzellen, Zellausf~lle auch in der Briieke. Hyperplasie 
und Hypertrophie der Astroglia. 

Welche Gesichtspunkte ergeben sich hinsiehtlieh der Pathogenese der 
Gewebsver/~nderungen bei der Unterstellung einer Slow Virus-~tiologie? 
Die Seh/s an den Nervenzellen, die s/~mthch dem Typ langsam ab- 
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laufender Zellveranderungen entsprechen, sind wahrscheinlich direkte 
Folge des Virusbefalls der Zellen. Langsamer Ablauf des Zelluntergangs, 
Fehlen yon Neuronophagien und yon entzfindliehen Infiltratenkennzeich- 
nen den ProzeB im Unterschied zum Gewebsbild bei den bisher bekannten 
Virusencephalitiden. Die ttyperplasie gro6kerniger Astroeyten, die aueh 
bei anderen durch Slow-Viren ausgel6sten Erkrankungen (Kuru, Scrapie, 
Visna) vorgefunden wird und die naeh Field (1969) einer gutartigen 
Hyperplasie entsprieht, kann ebenfalls als unmittelbare Folge der Virus- 
infektion gelten, die an diesem Zellsystem nicht zur Cytolyse, sondern zu 
fiberschieBender Zellvermehrung fiihrt. Die lokalisatoriseh unabhs 
den gliogenen Status spongiosus bildenden Astrocytensehwellungen der 
Endphase dagegen, die in gleicher oder ~hnlicher Form bei hepato-cere- 
bralen Erkrankungen (Morbus Wilson, portocavaler Shunt), bei Vitamin- 
Mangelzust~nden (Thiaminmangel, Ule ; U]e u. Kolkmann, 1968) und bei 
Aminos~urestoffwechselst6rungen (Ahorn-Sirup-Krankheit, Peiffer u. 
Soleher, 1967) auftreten, werden wahrscheinlich dutch Permeabilit~ts- 
st6rungen an den astrocyt~ren Plasmamembranen ausgel6st. Darauf 
deuten vor allem die Modellversuche yon Bigmani et al. (1967) mit Oua- 
bain-induzierter Blockade derMembran-ATPasehin. Interaktion zwischen 
Virus und Enzymproteinen der astrocyts Zellmembranen (Gajdusek, 
1967) k6nnte zu derartiger selektiver Permeabilitats~nderung ffihren, 
die erst in einem fortgeschrittenen Stadium der Erkrankung ausgel6st 
wird. Die prozeBtypische Eigengesetzliehkeit der spongiSsen Rinden- 
dystrophie ls sieh nut  mit einer derartigen Aufgliederung der patho- 
genetischen Endstrecken erkls Hierffir spricht auch die erh6hte 
Disposition zur spongi6sen Rindenveriinderung bei Einsetzen der Er- 
krankung im h6heren Lebensalter (Tab. 3), wahrend das mittlere Lebens- 
alter mehr zum ffonto-cortico-strio-nigro-spinalen Typ der Erkrankung 
bei nur sporadischen spongi6sen Ver~nderungen in der t t irnrinde pra- 
disponiert. 
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