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Psychopathology of Encephalitis of the Temporal Lobe Type

Summary. Encephalitis of the temporal lobe type shows psychopathological
symptoms which resemble to endogenous psychoses more than an acute brain
syndrome. Mood changes, psychotic symptoms, motor stereotypies and a charac-
teristic disturbance of consciousness are described from a biochemical and neuro-
physiological viewpoint. Mood changes involve a feeling of strangeness similar to
that produced by experimental interference with the limbic system. Psychotic symp-
toms and motor stereotypies may be similar to experimental psychoses such as
amphetamine psychoses with noradrenergic and dopaminergic mechanisms. The dis-
turbance of consciousness is characterized not by reduced alertness but by abnormal
stimulus response, e. g. to habituation and conditioning. The virological and neuro-
pathological aspects of difficulties in the classification of sporadic encephalitis are
discussed.

Key words: Sporadic Encephalitis — Experimental Psychosis — Impaired Con-
sciousness — Limbic System.

Zusammenfassung. Encephalitiden vom temporalen Typ zeigen psychopatho-
logische Symptome, die eher einer endogenen Psychose als einer exogenen Reak-
tionsform entsprechen. Befindlichkeitsstorungen, psychotische Symptome, moto-
rische Stereotypen und eine eigenstindige BewuBtseinsstorung werden unter bio-
chemischen und neurophysiologischen Gesichtspunkten erdrtert. Die Befindlich-
keitsstérung ist durch eine ,,Fremdheit* gekennzeichnet, die Analogien zu experi-
mentellen Befunden am limbischen System aufweist. Psychotische Symptome und
motorische Stereotypien haben Beziehung zu noradrenergen und dopaminergen
Mechanismen, die bei experimentellen Psychosen, wie der Amphetamin-Psychose,
bekannt sind. Die BewuBtseinsstorung ist nicht durch beeintrichtigte Wach-
heit, sondern durch gestorte Reizverarbeitung bei Habituation und Konditio-
nierung bestimmt. Die Schwierigkeiten in der Klassifikation sporadischer Ence-
phalitiden werden nach virologischen und neuropathologischen Aspekten darge-
stellt.

Schlisselworter: Sporadische Encephalitis — Experimentelle Psychose — Be-
wulBtseinsstorungen — Limbisches System.

Sporadische Encephalitiden stellen die Klinik vor eine Reihe diagnostischer
Schwierigkeiten. Bei vermuteter Virusencephalitis bleibt der virologische Nachweis
hiufig Postulat, da selbst firr klinisch und neuropathologisch relativ umschriebene
Formen (z. B. subakute sklerosierende Leukencephalitis van Bogaert) eine viro-
logische Zuordnung ungeklirt ist. Aber auch dann, wenn sich aus den direkten oder
indirekten Nachweismethoden (Virusisolierung, immunologiseshe Untersuchungen)
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Anhaltspunkte fiir eine bestimmte Virusgruppe ergeben, kann nicht ohne weiteres
auf einen dtiologischen Zusammenhang mit dem klinischen Bild geschlossen werden.
So kénnen bei der Serodiagnostik Kreuzreaktionen zwischen verschiedenen Stimmen
(Enteroviren) und positive Befunde aufgrund latenter oder nicht-encephalitischer
Vorerkrankung irrefithren. Als Beispiel weiterer diagnostischer Schwierigkeiten 158t
sich die unter den sporadischen Virusencephalitiden relativ hiufig Herpes-simplex-
Virus (HSV)-Infektion anfiihren. Die HSV-Encephalitis ist nicht stets eine Primir-
infektion (Leider et al., 1965, Rawls ef al., 1966, Tomlinson u. MacCallum, 1969).
Die Komplementbindungsreaktionen miissen daher nicht notwendigerweise einen
typischen Titeranstieg anfweisen (Scheid et al., 1966) und umgekehrt ist moglich,
daB eine latente Infektion durch eine andere Infektionskrankheit mit entsprechen-
den Seroreaktionen reaktiviert wird (Rappel et al., 1971). SchlieBlich wurden Dis-
krepanzen zwischen serologischen Befunden und Virusisolierung (Miller u. Ross, 1968)
oder elektronenmikroskopischem Nachweis bei fehlender Virusisolierung (Harland
etal., 1967; Hughes, 1969) berichtet — wobei anzumerken ist, daB die Virusisolierung
bei HSV-Encephalitis hiufiger aus Biopsie- oder Sektionsmaterial und nur in wenigen
Féllen aus dem Liquor méglich war (Brunel u. Dodd, 1964 ; Gostling, 1967). Weitere
Interpretationsschwierigkeiten bei sporadischen Virusencephalitiden ergeben sich
daraus, daB entziindliche Reaktionen und Parenchymlisionen fir verschiedene
Viren weitgebend identische Lokalisation aufweisen (z. B. Coxackie- und ECHO-
Viren), hingegen einige Encephalitisformen ungeklirter Atiologie wiederum weit-
gehonde Ubereinstimmung in pathomorphologischen Veréinderungen zeigen (z. B.
Panencephalitis Pette, Ssle van Bogaert, EinschluBkérperchenencephalitis Dawson).

Diese Schwierigkeiten des virologischen Nachweises bei sporadischen
Encephalitiden bestétigen die Bedeutung klinisch definierter Merkmale —
auch dann, wenn damit méglicherweise ftiologisch noch nicht einzu-
ordunende oder auch unbekannte Zustinde beschrieben werden.

Unter den klinischen Berichten fiber sporadische Encephalitiden f4llt auf, daB
seit langem bestimmte Symptom- und Verlaufsformen unter den Panencephalitiden
abgegrenzt wurden. Diese Encephalitiden wurden mit Begriffen wie ,,diencephalo-
tische oder Stammhirn-Psychose (Staehelin, 1944, 1950) und ,,Psychosen vom
Hirnstammcharakter (Weber u. Klopp, 1953) klassifiziert. Auffallend erschien
den Untersuchern die Ahnlichkeit mit schizophrenen Symptomen, die als ,,schizo-
phreniefhnlich” (Reimer u. Janssen, 1966) und als ,,encephalitis presenting as
acute schizophrenia (Misra u. Hay, 1972) beschrieben oder auch als ,,Encephalitis
mit ausschlieBlich psychischer Symptomatik® (Bergmann, 1960) hervorgehoben
wird. In einigen Fillen waren neben der psychopathologischen Symptomatik mo-
torische Schablonen aufgefallen, so daB die Differentialdiagnose zu katatoner Schi-
zophrenie erdrtert wird. (Lempp, 1956; Huber, 1961).

Einige der Symptome weisen auf eine vorwiegend temporale Lo-
kalisation hin, die diese Formen von den mehr diffusen Panencephali-
tiden abgrenzt.

Daf bestimmte Encephalitiden tatséichlich eine derartige topographische Ak-
zentuierung in den basalen und temporalen Rindenanteilen aufweisen konnen, ist
wiederum vom Beispiel der HSV-Encephalitis und der akuten nekrotisierenden
Encephalitis (ANE) bekannt ~ die jedoch #tiologisch noch keineswegs als iden-
tisch angesehen werden kénnen (Spaar, 1965; Seitelberger, 1965; Scheid ef al., 1966;
Peters, 1970). Dabei werden die Nekrosen vorwiegend in den Temporallappen an-
getroffen, inshesondere im Gyrus parahippocampalis mit Hippocampus und Nucleus
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amygdalae, ferner im hinteren Orbitalappen, dem vorderen Gyrus cinguli, in Sep-
tum pellucidum, Gyrus subcallosus und paraolfactorius, sowie geringer in Thalamus,
Hypothalamus und Basalganglien (Haymaker ef al., 1958; Brihaye, 1959; Drach-
man u. Adams, 1962). Nach Bennett ef al. (1962) differiert diese topographische
Verteilung gegeniiber sonstigen Virusencephalitiden, speziell den ARBO-Viren.
Eine dhnliche Verteilung wurde von Dayan ef al. (1967), Corsellis ef al. (1968) und
Arné et al. (1970) bei Encephalitiden in Verbindung mit Carcinom berichtet. Auch
hier wird eine Herpes-simplex-Infektion erdrtert. Glaser u. Pincus (1969) ver-
wenden wegen der lokalisatorischen Praedeliktion den Begriff ,,limbische Ence-
phalitis” — ohne allerdings klinische Merkmale zu prizisieren. Weitere, temporal
akzentuierte sporadische Encephalitiden mit differenten pathomorphologischen
Befunden wurden u. a. von Garein u. Gruner 1961 beschrieben.

Hiufig wird fiir ANE und HSV-Encephalitis ein foudroyanter, letaler Verlauf
als typisch angesehen. Nach einigen autoptisch gesicherten Beobachtungen (Adams
e al., 1961; Pierce ef al., 1964) besteht jedoch kein Zweifel, daBl diese Encephali-
tiden tiberlebt werden kénnen. Jedoch ist bereits aus der Schwierigkeit des viro-
logischen Nachweises wahrscheinlich, dal es neben dem foudroyanten Verlauf, wie
es sich aus der Sicht des Neuropathologen und Virologen darstellt, auch mitigierte
Formen gibt. Dies ist insofern von Bedeutung, als ein mitigierter Verlauf ein mehr
spezifisches klinisches Bild — nimlich entsprechend der temporalen Akzentuierung
— erwarten ld8t, wihrend ein akuter Verlauf an ,,psychopathologischer Sympto-
matik nichts bietet, was einer Encephalitis oder dem hier verantwortlichen Erreger
vorbehalten wire* (Scheid et al., 1966). Denkbar wire, daB auch andere Viren fiir
dhnliche klinische und morphologische Encephalitisformen in Betracht kommen,
jedoch scheinen in der Literatur keine entsprechenden Beobachtungen vorzuliegen.

Trotz dieser offenen Fragen erscheint die Darstellung sporadischer
Encephalitiden mit ,,temporaler Symptomatik* aus folgenden Griinden
von Interesse: 1. Temporale Lokalisation mit zugeordneter Kklinischer
Symptomatik ist fiir bestimmte Encephalitiden erwiesen (ANE, HSV-
Encephalitis) 2. Die in diesen Fillen beschriebene Symptomatik wird
durch experimentelle Befunde gestiitzt. 3. Die Symptome in bestimmten
Krankheitsabschnitten zeigen enge Beziehung zu endogenen Psychosen
4. Von besonderem Interesse ist eine eigenstdndige Form der Bewult-
seinsstérung, die eher auf eine schizophrene als auf eine organische Psy-
chose hinweist. 5. Am Modell einer Encephalitis mit temporaler Lokali-
sation lassen sich einige experimentell iiberpriifbare Hypothesen bilden.

Kasuistik

Beobachtung 1. 15jahriges Mddchen. Klinikaufnahme 13. 2. 1967. Einige
Wochen fahrig, nervos, zerpfliickte Papier, Taschentiicher, Apfelsinenschalen. Eine
Woche vor Klinikaufnahme zunehmend unruhig, dngstlich, fithlte sich unbestimmt
bedroht, klammerte sich an die Mutter. Alles war ihr,,komisch®. ,,Ich bin so ver-
dreht, ich komme nicht mehr heraus, ihr seid in einem Kreis“. Gereizt, teils aggressiv.
Bei Klinikaufnahme orientiert, jedoch ratlos, teils abwesend-apathisch, teils unruhig
bis erregt. Sie fiihlt sich ,,verindert, weil nicht wie, alles verritselt, als ob ich
schwebe. . . ich bin zwischen den Gedanken®. Sie lichelt verklirt, macht einige
Tanzschritte, streicht mit gespreizten Fingern iiber den Scho8, dabei rasche Zungen-
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bewegungen, legt Kopf auf Knie des Arztes, macht schlieflich am Boden eine
Briicke in der Art eines Are de cercle, verharrt in dieser Stellung. Schreit in einem
Crescendo, immer lauter werdend, Stereotypien wie ,,ja, ja, ja‘“. Wenig spiter
situationsbezogen, besorgt, entschuldigt sich ,,das muf ich einfach tun*. Nach
etwa 2 Wochen foudroyante Verschlechterung. Rasch wechselnde Phasen von
Apathie, psychomotorischer Unruhe und bewuBtseinsklaren, attenten Intervallen.
Obwohl die Patientin héufig mit halb offenen Augen vor sich hinstarrt, reagiert sie
ohne vorherige Weckreize prompt und adiaquat auf Ansprechen. Auch zu dieser Zeit
kénnen Orientierungs- und einfache Problemlésungsaufgaben (aus dem HAWIE)
geldst werden, obwohl das Kurzzeitgedichtnis deutlich gestért ist. Tagesereignisse
werden nur liickenhaft erinnert. Nach einer Woche weitere Verschlechterung, jetzt
mit intervallirer BewuBtseinstritbung und einer Vielzahl von motorischen Scha-
blonen: orale und sonstige Bewegungsstereotypien, wie Schmatzen, Schlecken,
Saugen, Ruder-, Wisch- und Greifbewegungen der Arme. Katatone Symptome mit
minutenlanger Fixierung der nach oben gehaltenen Arme. Hyperkinetische oder
athetoide Mechanismen wie Zungenrollen, extremes Fingerspreizen und Verdrehen
der Hinde. Zwanghaftes Beiflen aller Gegenstinde oder Personen, die erreicht
werden kénnen — verbeiBt sich so in den Arm der Schwester, daBl diese nur mit
Gewalt befreit werden kann. Im Erkrankungshshepunkt brachio-facialer Jackson
und generalisierter Krampfanfall. Tm {ibrigen auBer diskreter Armeigenreflexbeto-
nung links keine neurologischen Ausfélle. Nach einer weiteren Woche BewuBtseins-
aufhellung, dann erneut paranoid halluzinatorische Symptome und erh6hte Suggesti-
bilitét: Ein menschliches Gesicht, Affenaugen, ein Elefantenkopf werden gesehen.
Stimmenhdoren. Szenische ausgestaltete Bilder: Ein Gértner, der im Park den Kopf
unter dem Arm trégt; Manner, die die Mutter éiberfallen. Nach insgesamt 6 Wochen
weitgehend unauffillig. Noch leichte Antriebsarmut bei erhdhter Reizbarkeit. Fir
die letzten Erkrankungswochen besteht Amnesie. Behandlung hochdosiert mit
Cortison und Antibiotica-Schutz, Intensivpflege. Entlassung nach insgesamt 3
Monaten. — Sonstige Befunde: EEG: Schwere Allgemeinveréinderungen mit poly-
morpher Delta-Aktivitdt. Carotisangiogramm rechts, Vertebralisangiogramm,
Pneumencephalogramm, Hirnscintigramm o. B. Liquor: Von 106/3 Lymphocyten
stufenweise Normalisierung auf 3/3 Zellen. Ubrige Liquoranteile o. B. Kein bak-
teriologischer oder virologischer Befund. Bei der testpsychologischen AbschluB-
untersuchung Gesamt-1Q im Normbereich. Leichte Kurzzeitgedidchtnisstérungen.
Patientin ist seit 5 Jahren beschwerdenfrei und berufstétig.

Beobachtung 2. 15jahriges Madchen. Xlinikaufnahme 14.10.1968. Einige
Wochen desinteressiert und zuriickgezogen, gleichzeitig reizbar, streitsiichtig. In
der Woche vor Klinikaufnahme Anfille mit Schmatz- und Schluckbewegungen,
Sprach-Stereotypien, optische Phinomene (gelb leuchtende Punkte). Bei Klinik-
aufnahme orientiert. Rasche Verschlechterung. Liegt zumeist apathisch mit halb-
offenen Augen im Bett. Dazwischen Erregungszustinde mit Wilzen, lautem Schrei-
en oder eintdnigem Jammern. Wehrt sich gegen pflegerische oder diagnostische Maf-
nahmen mit Kratzen und Beiflen. Dazwischen unerwartet adiquate Zuwendung.
Nach einer Woche stehen neben Stereotypien auch Affektstérungen und psycho-
tische Symptome im Vordergrund. Gesichtsgrimassieren, bizarre, torquierende Hand-
bewegungen, monotone Zupf- und Wischbewegungen mit den Armen. Einmal wird
ein Bleistift verlangt, eine volle Seite geschrieben. Das anfinglich klare Schrift-
bild wird formal und inhaltlich zunehmend zerfahren. Die #uBere Reizgebunden-
heit wird insofern deutlich, als Siitze, dann nur noch Worte geschrieben werden, die
Gegenstinden der unmittelbaren Umgebung, wie dem Etikett einer Flasche, ent-
nommen werden. Minutenlanges, in sich bezogenes Lécheln schligt plétzlich in
schmerzlichen oder gequilten Gesichtsausdruck um. Weint gelegentlich, dann wieder
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ablehnend trotzig, auch ratlos, hilfesuchend, &ingstlich, Stimmenhdren. Beziehungs-
ideen, wie die Interpretation freundlicher Zuwendung als Signal fiir ein Treffen mit
Bekannten, Ablehnung der vergiftet vermuteten Nahrungsmittel. Teils ausge-
staltete Halluzinationen, so wird beim Blick aus dem Fenster ein Friedhof gesehen,
wohin sie selbst komme und die Mutter schon sei. Bei orientierenden Leistungs-
priifungen werden einfache Aufgaben geldst, jedoch Tagesereignisse nicht erinnert.
Fiir die Erkrankung besteht Amnesie. Behandlung mit Cortison/Antibiotica, Anti-
konvulsiva, Intensivpflege. Entlassung nach 10 Wochen. Seit 5 Jahren beschwerden-
frei, berufstitig. Sonstige Befunde: EEG: Allgemeinverinderung mit seitenbe-
tonter Theta- und Deltaaktivitét. Uber den vorderen Regionen Gruppen von hoch-
gespannten 3/sec-Wellen. Carotisangiogramm rechts o. B. Liquor: 60/3 Zellen (vor-
wiegend Lymphocyten), graduelle Normalisierung. Ubrige Anteile o. B. Kein bak-
teriologischer und virologischer Nachweis. Im abschlieBenden Hirnleistungstest
Hinweise fiir Stérung der visuellen Merkfihigkeit bei leicht iiberdurchschnittlichem
Gesamt-1Q.

Beobachtung 3. 23jihrige Frau. Klinikaufnahme 6. 10. 1969. Etwa 2 Monate
miide, abgeschlagen, Kopfschmerzen, Schwindelgefiihl. 4 [Wochen vor Aufnahme
generalisierter Krampfanfall mit rechtsfokalem Beginn, der unter Tumorverdacht
zunichst zur Einweisung in eine Neurochirurgische Klinik fihrt. Be. Klinikauf-
nahme orientiert, leicht verlangsamt, zunehmend apathisch und teilnahmslos,
dazwischen erregt, so daBl Fixierung notwendig ist. Héaufig jedoch Intervalle mit
adiquaten Reaktionen und Antworten. Gefithl des ,,Fremden, Sonderbaren,
Merkwiirdigen*. Berichtet einmal, gestorben zu sein. Beziehungsloses Lachen und
dngstlicher Gesichtsausdruck wechseln rasch. Motorische Schablonen mit Gesichts-
grimassieren, stereotypen Hand- und Armbewegungen, katatone Fixierung der
minutenlang leicht gebeugt vorgehaltenen Arme. Halluzinationen haben hiufig
szenischen Charakter, so tanzende Frauengestalten, dhnlich alten Bauersfrauen mit
schwarzen Kopftiichern, die in bunten Farben, rot, griin, gelb, gepunktet sind.
Auch aulerhalb dieser Zustéinde besteht eine merkwiirdige Fremdheit, die als un-
wirklich oder bedrohlich empfunden wird. Ohrgerdusche, hdufig mit Echocharakter.
Behandlung mit Cortison/Antibioticaschutz, Intensivpflege. Im Verlauf von 4 Wo-
chen Abklingen der Symptomatik. Entlassung nach 8 Wochen. Seither beschwerden-
frei. Sonstige Befunde: EEG: Allgemeinverinderung mit Theta- und teilweise
gruppenformig auftretenden Deltawellen. Carotisangiogramm beidseits, Verte-
bralisangiogramm, Pneumencephalogramm und Hirnscintigramm o. B. Liqguor:
230/3 Lymphocyten, stufenweise Normalisierung. Ubrige Anteile o. B. Bakterio-
logische und virologische Untersuchungen negativ. AbschlieBende Hirnleistungs-
tests wegen fremdsprachlicher Schwierigkeiten nur teilweise beurteilbar, Gesamt-1Q
im Normbereich.

Beobachtung 4. 17jihrige Frau. XKlinikaufnahme 6. 5. 1971. 3 Wochen
Mudigkeit, Abgeschlagenheit, subdepressiv. Teilweise gereizt und aggressiv. Bei
Klinikaufnahme benommen. Wenig spéter klar, beantwortet Fragen adiquat, 16st
einfache Aufgaben. In der folgenden Woche auflerordentlich rascher Wechsel des
Zustandsbildes und Progredienz. Stereotype Mund- und Armbewegungen, kataton
fixierte Armstellungen mit athetoider Torquierung. Alternierend apathisch, teil-
nahmslos, dann unruhig, erregt, st6Bt in mechanischer Weise und in rascher Folge
unverstdndliche Laute aus. Wirkt dngstlich, glaubt sich bedroht. Dazwischen immer
wieder ansprechbar. Nach einer weiteren Woche vereinzelt diffuse Myoklonien und
generalisierter Krampfanfall. Stereotypes Nesteln, Wischen und Klopfen mit den
Armen. Orale Schleck- und Schmatzmechanismen. Flexibilitas cerea der oberen
Extremitidten. Gelegentlich grobschligiger Fingertremor beidseits. Neurologischer
Befund im tibrigen regelrecht. In den weiteren Wochen Abklingen der Stereotypien
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und wieder rascher affektiver Wechsel. Ist dngstlich, fithlt sich bedroht ,,irgend
etwas stimmt nicht“. Beziehungsideen wegen angeblicher Klopfgerdusche, einer
vergifteten Arznei, einem zu befiirchtenden Kriegsausbruch. Nach 10 Wochen
Remission. Fiir die Erkrankung besteht Amnesie. Behandlung mit Cortison/Anti-
biotica, Intensivpflege. Seit Entlassung beschwerdefrei und im Haushalt tatig.
Sonstige Befunde: EEG: Allgemeinverinderung mit vermehrter Theta- und Delta-
wellenaktivitdt. Carotisangiogramm rechts, Hirnscintigramm o. B. Liquor 92/3
Lymphocyten, stufenweise Normalisierung. Ubrige Liquoranteile o. B. Virolo-
gische und serologische Untersuchungen ohne beweisenden Befund. In den ab-
schlieBenden Hirnleistungstests leicht erniedrigter Gesamt-1Q, keine umschriebenen
Ausfille.

Beobachtung 5. 16jshriges Midchen. Klinikaufnahme 15. 2. 1972, In der Fa-
milienanamnese Suicid eines GroBvaters viterlicherseits bekannt. Patientin hatte
als Kleinkind ,,Affektkrimpfe®. Ab 3.Lebensjahr Neurodermitis. Etwa 3 Monate
vor Klinikaufnahme durch absonderliches Verhalten auffiilliz geworden: Blieb bei
einer Familieneinladung mitten im Raum stehen, blickte leer und starr vor sich hin,
ohne jemand zu begriien. In den folgenden Tagen zerfahren, reizbar, Kopfschmerz.
Lief spiter ebenso unvermittelt von einem Schiilerball weg, glaubte sich verfolgt
und bedroht. Erschien an den folgenden Tagen zeitweise verwirrt, nicht kontakt-
bereit. In auswiirtigen Kliniken wurde wegen des raschen Wechsels von ,,psycho-
motorischer Hemmung mit einem ratlosen, anfinglich manischem Stupor” und
Erregungszustinden mit ,,sprunghafter, leicht gehobener Stimmung® zunfchst eine
manisch-depressive Symptomatik angenommen. Spéter wurde aufgrund der emo-
tionalen Storungen, wie ,,Ratlosigkeit, Hemmung, Depressivitit ein psycho-
dynamischer Konnex im Sinne einer ,,Reifungskrise® erortert. Auch nach Klinik-
aufnahme stark variierendes Bild: Dominierende paranoide Symptome: Patientin
sah sich als Tier (Hund, Hase), sprach mit verdnderter, iberhohter Stimme, war zu-
nehmend negativistisch, sprach nicht tiber drei Tage, legte sich auf die Erde. Zahl-
reiche Beziehungsideen, Stimmenhoren. Die Halluzinationen sind gelegentlich
komplexer Natur, so sieht sie leibhaftig den Vater, der seiner groBen blauen Augen
wegen Gottvater dhnlich sei. Neurologischer Status regelrecht. Nach einigen Tagen
unauffilligen und eher apathischen, gleichgiiltigen Verhaltens, beginnt Patientin
plotzlich ziellos fiber die Station zu laufen, setzt sich in einen Krankenstuhl, fahrt
damit im Gang herum, 6ffnet Tiren der Krankenzimmer, iBt in der Stationskiiche
wahllos aus Topfen und Schiisseln, ténzelt in rhythmischen Schritten, erweckt Ein-
druck eines Trancezustandes. Fir diese Ereignisse besteht teilweise Amnesie. Ent-
lassung nach 8 Wochen. Remission iiber einige Monate. Bislang beschwerdefrei.
Sonstige Untersuchungen: BEEG: Deutliche Allgemeinverinderung, einmal mit
linksbetonten, auf Synchronisationstendenz suspekten Thetagruppen und einge-
lagerten abortiven Spitzen. Carotisangiogramm links o. B. Im Pneumencephalo-
gramm rechtsbetont leicht verplumpte Seitenkammern, sonst o. B. Hirnscinti-
gramm o. B. Im Liquor 20/3 Zellen, iibrige Anteile o. B. Bakteriologische und viro-
logische Untersuchungen negativ. In den Hirnleistungstests bei ilberdurchschnitt-
lichem Gesamt-1Q Verdacht auf leichte Stérung des visuellen Geddchtnisses.

Beobachtung 6. 22jihrige Frau. Klinikaufnahme 4.7.1972 — in auswirtiger
Infektionsabteilung 19. 2. 1972. Etwa 2 Wochen intermittierend Schwichegefiihl,
Ubelkeit, Kopfschmerzen. Die Umgebung erscheint ,,merkwiirdig, sonderbar, eine
andere Welt, aus der man fortlaufen mu8*. Zeitweilig illusionére Verkennungen oder
Halluzinationen, die konstanten Seitenbezug haben: Im linken Gesichtsfeld werden
nicht niher faBbare fremde Personen oder auch die eigene Person gesehen. Haufig
diffuses Flimmern in leuchtenden Farben wie rot, gelb, blau. Periodische Gerdusche
im Kopf wie Summen, Surren ete., die Laute aus der Umgebung unhérbar machen.
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Im Erkrankungsverlauf kommt es zu einem vermutlich generalisierten Krampfan-
fall, iiber einige Tage zu Benommenheit und Somnolenz. Neurologisch nur passager
diskrete Betonung der Armeigenrefiexe links, fragliche Stauungszeichen am Augen-
hintergrund. Nach 2 Wochen wieder orientiert und bewuBtseinsklar. Amnesie fur die
Erkrankung. Starke Merk- und Konzentrationsstérung, so daf sich Patientin auf die
tiglichen Verrichtungen besonders konzentrieren und sich einen intendierten Vor-
gang im voraus ,,bewuBtmachen muB®. Im Verlauf von 4 Monaten zwei Rezidive
itber jeweils 2—3 Wochen. Dabei vorwiegend psychopathologische Symptomatik,
ebenfalls in verinderter Grundstimmung. Héufig Bilder vom Charakter des,,jamais
vu*, etwa Personen, eine Allee, ein in Zeitlupentempo ablaufender Film. Die Bilder
sind von besonderer Qualitiit ,,durchsichtig, transparent, wie wenn man sie von innen
sieht”. Realititsverschiebungen, als ob ein fremder Betrachter die Umgebung
wahrnehme. Behandlung mit Cortison-Anibioticaschutz, Intensivpflege. Letzte En-
lassung bei zwei Wiederaufnahmen nach insgesamt 5 Monaten. Derzeit arbeits-
fihig, Katamnese noch nicht zu iiberblicken. Sonstige Befunde: EEG: MaBige bis
schwere Allgemeinverinderung im Initialstadium und wéhrend der Rezidive, an-
fangs rechts temporo-occipitale Seitenbetonung der Theta- und Delta-Aktivitit,
einmal mit steilen Abliufen und triger Nachschwankung. Carotisangiogramm
rechts, Hirnscintigramm o. B. Liquor maximal 114/3 Zellen, bei iibrigen Kontrollen
um 40/3 Zellen, fast ausschlieBlich Lymphocyten, iibrige Liquoranteile o. B. Virus-
isolierung negativ. In den serologischen Kontrollen keine beweisenden Befunde. In
den abschlieBenden Hirnleistungstests bei tiberdurchschnittlicher Intelligenz eher
unterdurchschnittliche Gedéichtnis- und Konzentrationsleistungen.

Diskussion
1. Allgemeine Gesichtspunkte

Diese Beobachtungen weisen einige gemeinsame Kriterien auf, denen
eine gewisse differentialdiagnostische Bedeutung zukommt. In keinem
Fall bestehen vorangehende oder gleichzeitige bakterielle Infekte. Ent-
sprechend fehlen meningeale Symptome, wie sie parainfektiése Ence-
phalitiden charakterisieren und bei zahlreichen Virusinfektionen (ARBO,
ECHO, Coxackie als nahezu regelbaft gelten. BewuBtseinstriitbung, Be-
wubBtlosigkeit, Desorientierung und neurologische Ausfille sind keine
Kernsymptome, sondern nur im Erkrankungsgipfel von Bedeutung.
Paresen oder Hirnnervensymptome kommen nicht vor. Der Krankheits-
verlauf ist vielmehr durch psychische Stérungen und psychotische
Symptome gekennzeichnet. Die iibrigen kiinischen Befunde erscheinen
wenig spezifisch: im EEG mehr oder weniger schwere Allgemeinver-
inderung, miBige Lymphocytose des Liquors und unauffillige sonstige
Laborbefunde, einschlieBlich der serologischen Diagnostik in Mehrfach-
stichproben. Fiir den Krankheitsverlauf erscheint weder der Begriff akut
noch subakut zutreffend; er ist an- und abklingend: Uber lingere Zeit
bestehen ,,neurasthenische Symptome. Die Initialphase iiber 1-—2
Wochen zeigt prominente psychopathologische und psychotische Sym-
ptomatik, die zeitweilig kaum von einer endogenen Psychose zu differen-
zieren ist. In einer Kulminationsphase treten zur psychotischen Sympto-
matik hirnpathologische Symptome und Verhaltenstereotypien bei einer
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eigenstdndigen Form der BewuBtseinsstérung. Die Remission—die ge-
geniiber den bisher beschriebenen Virusencephalitiden von analoger
Symptomatik besonders hervorzubeben ist—erfolgt iber mehrere Wo-
chen mit etwa spiegelbildlichem Verlauf.

2. Symptomatik

a) Emotionale Storungen. ,,Emotionale” Stérung soll hier im Sinne
einer Stérung der Grundbefindlichkeit, wie sie der BS-Skala nach v.
Zerssen zugrunde gelegt wurde, definiert werden (Strian et al., 1971,
Schwarz u. Strian, 1972). Die initialen neurasthenischen Symptome
zeigen bestimmte Merkmale, die sie von der Leistungsinsuffizienz im
Beginn vieler Infektionskrankheiten abheben. Es besteht eine Ahnlich-
keit zur Symptomatik, die Conrad (1958) unter dem Begriff ,, Trema* fiir
die beginnende Schizophrenie beschrieben hat. Unabhingig von bzw. vor
paranoid-halluzinatorischen Symptomen erscheint dabei als zentrales
Symptom eine verdnderte Grundstimmung, ein ,,Wandel in der
Erlebnisstruktur (Ploog, 1950). Die Spontanbefindlichkeit scheint aus
dem Situations- und Umweltbezug gelost und eine Rigendynamik an-
zunehmen. Die Schwierigkeit oder Unméglichkeit einer diagnostischen
Zuordnung im Initialstadium wird auch aus den anfinglichen Fehldia-
gnosen, die sich zwischen erlebnisreaktiver Verstimmung und hebephrener
Entwicklung bewegt, deutlich. Ein Symptom ist dabei von besonderer
Bedeutung, da es auBerdem Beziehung zur Art der BewuBtseinsstérung
aufweist: die Fremdheitstonung des Befindens. Von den Kranken wird
der Zustand mit Begriffen geschildert wie ,,.komisch, verdreht, verdndert,
verriitselt, ratlos, sonderbar, merkwiirdig, bedroht* ete. Diese Begriffe
konnten der Beschreibung einer beginnenden endogenen Psychose wie
bestimmter hirnorganischer Zusténde (z. B. dreamy states) entnommen
sein. Schlieflich bietet diese Befindlichkeitsstérung Analogien zu ex-
perimentellen Befunden am limbischen System, als deren moglicher
Nenner die ,,Adaptation an die Umweltreize’ angesehen werden kann,
so dal die ,,Fremdheitstonung in eine Bekanntheitsténung® tibergeht
(Ploog, 1964).

b) Psychotische Symptome. Aus dieser Befindlichkeitsstorung ent-
wickeln sich bei allen Patienten mehr oder weniger intensive und an-
dauvernde paranoid-halluzinatorische Symptome. Diese lassen kaum Be-
sonderheiten erkennen, die bei einer endogenen Psychose nicht anzu-
treffen wiren. Bin gewisser Akzent scheint allerdings auf coanaesthe-
tischen Symptomen und den hiufig ausgestalteten optischen Phéno-
menen zu liegen. Letztere haben teilweise bildhaft gestalteten und szeni-
schen Charakter und scheinen mit einem Gefiihl der ,,Verfremdung* oder
der Bedrohung gekoppelt zu sein. Szenen wie die der tanzenden Bauers-
frauven in altertiimlichen Trachten mit farbigen Kopftiichern erinnern
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unmittelbar an illusionistische oder halluzinatorische dreamy states
(Hallen, 1962), Nach Mullan u. Penfield (1959) sollen diese Anfille in
rund '/, der Fille operierter temporaler Epilepsien vorkommen. Affekt-
stérung, paranoid-halluzinatorishe Symptome und vor allem der initial
ungestorte und spéter nur intervallir beeintrdchtigte BewuBtseinszu-
stand haben viele Autoren veranlaf3t, von einem ,,schizophreniedhnlichen
Bild*“ zu sprechen.

Das Hinzutreten motorischer Storungen als Stereotypie oder Kata-
lepsie kann einen Hinweis auf eine experimentelle Psychose analoger
Symptomatik rechtfertigen: Die Amphetaminpsychose gilt als phino-
typisch weitgehend identisch einer schizophrenen Psychose (Weiner, 1964,
Arnold, 1969, Griffith ef al., 1970). Als motorische Phinomene sind dabei
allgemeine Hyperaktivitit, Stereotypien und Katalepsien beschrieben —
was z. B. bei LSD-Psychosen nicht der Fall ist (Leuner, 1966 ; Hollister,
1968). Biochemisch diirften vorwiegend noradrenerge und dopaminerge
Mechanismen zugrunde liegen. Nach Stein u. Wise (1970) und Wepsin
u. Austin (1972) soll Amphetamin vorwiegend im N. amygdalae Nor-
adrenalin freisetzen. Dopaminerge Eifekte des Amphetamins konnten
durch Blockierung mit Alpha-Methyltyrosin und Reserpin (Randrup
u. Munkvad, 1966; Hanson, 1967) und Ablationsversuche, (Janssen, 1968)
nachgewiesen werden. Van Rossum (1967) zeigte eine direkte Amphet-
aminwirkung am Dopamin-Receptor. Unter diesem Aspekt erscheint
von Interesse, dal auch andere dopaminerge Receptorstimulatoren, wie
z. B. Apomorphin, zu psychotischen Bildern fiihren kénnen (Strian ef al.,
1972). Nach Rimon et al. (1971) soll zudem bei paranoiden Psychosen die
Homovanillinmandelsiure (ein Dopamin-Metabolit) im Liquor vermehrt
sein. In Hinblick auf die wunterschiedliche klinische Symptomatik
scheint noch bemerkenswert, dafl Amphetamin in niedrigen Dosen das
typische Bild psychomotorischer Aktivierung, in hohen Dosen aber
Hemmung hervorruft (Griffith et al., 1970). Diese engen symptomatolo-
gischen Beziehungen geben einen gewissen Hinweis auf gleichartige
biochemische Mechanismen.

c) Motorische Stereotypien. Oral-motorische (Kau-, Schleck- und
Schluckbewegungen ete.) und mehr komplexe Verhaltensstereotypien
(Greif-, Wisch-, Klopf- und Abwehrbewegungen, Wilzen, Téanzeln,
sonstige Interative) kennzeichnen den Erkrankungsgipfel. Obwohl diese
Schablonen identisch mit denen in psychomotorischen Aquivalenten
sind, ist wenig wahrscheinlich, daf es sich dabei um epileptische An-
falle handelt. Wahrend der motorischen Abldufe konnte kein Korrelat im
EEG registriert werden. Die motorischen Stereotypien erscheinen hier
als abrufbereite, ,,prozeBhafte’ Reaktionsmuster (Ploog, 1957), die in
situativer Reizgebundenheit unkontrolliert und ungebremst, hiufig in
Serien oder langdauernden Folgen, ausgelost werden. Teilweise sind die
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Stereotype in gezieltes, triebhaftes Verhalten eingefiigt — etwa in spo-
radische Aggressionszustinde mit Greif- und Klammerbewegungen
und dranghaftem ,,sich Verbeifien”. Die Bedeutung limbischer und
bypothalamischer Strukturen fiir Aggressionsverhalten ist tierexperimen-
tell und von der Rabies-Infektion seit langem bekannt. Das Verstindnis
der Funktion des N. amygdalae konnte jedoch in den letzten Jahren in-
sofern wesentlich erweitert werden, als bislang diskrepante Stimu-
lations- und Ablationsergebnisse sich als spezifische Funktionen ein-
zelner Kerngebiete analysieren liefen (Kaada, 1972; Gloor, 1972; Mark
et al., 1972). Diese Ergebnisse machen wahrscheinlich, dafi amygdalae-
kontrollierte Verhaltensbereitschaften — wie emotionale Reaktionen,
Orientierungs-, Flucht- und Angriffsverhalten oder Mechanismen zur
Nahrungsaufnahme —, die normalerweise in einem dynamischen Konnex
zur Umweltsituation stehen, bei gestorter Informationsspeicherung zu
prozeBhaften Stereotypien zerfallen.

Als mehr randsténdige Symptome sind striaere Stérungen mit hyper-
kinetischen oder athetoiden Abliufen zu beobachten, voriibergehend
auch katatone Bilder mit Katalepsie oder Flexibilitas cerea. Katatone
Symptome haben immer wieder zur Frage einer Analogie der katatonen
Verhaltensweisen bei organischem und schizophrenem ProzeB gefiihrt.
Differenzierende Merkmale konnten aber bislang nicht gesichert werden.
Die Mehrzahl der Autoren folgt daher einer von Lempp bereits 1956 ver-
tretenen Auffassung, daB | kataton-hyperkinetische wie akinetisch-
kataleptische Symptome® bei Schizophrenie und hirnorganischen Pro-
zessen so weitgehend iibereinstimmen, dafl ,,eine Unterscheidung allein
durch die Beobachtung der motorischen Phanomene nicht moglich ist‘.

d) Bewupiseinsstérungen. Die BewuBtseinsstorungen erscheinen gegen-
iiber Zustinden von Somnolenz oder verminderter Wachheit mehr
selektiver Art. BewuBtseinstriilbungen kommen, wenn itberhaupt, nur
voriibergend im FErkrankungsgipfel vor. Die Bewultseinsstorung ladt
sich im Sinne eines inkohdrenten undfoder qualitativ verdnderten Be-
wuBtseins kennzeichnen. Diese Besonderheiten waren offensichtlich auch
im Kklinischen Bild der Encephalitiden aufgefallen, bei denen eine tempo-
rale Lokalisation nachgewiesen (ANE, HSV.-Encephalitis) oder aus der
Symptomatik zu postulieren war. Friithere Autoren beschreiben die
Storung vorwiegend unter dem Antriebsaspekt (Stachelin, 1944; 1951,
Weber u. Klopp, 1956). Der intermittierende Wechsel im Bewultseins-
zustand wurde von vielen Autoren hervorgehoben. Huber (1961) kon-
statierte, daB ,,eine starke BewuBtseinsherabsetzung héufig von luziden
Intervallen unterbrochen® war. Szilard u. Stutte (1968) erwihnen, daB
sich das psychizche Zustandsbild ,,von einer Stunde zur anderen dndert®.
Glager (1968) beschreibt dies als ,,to alternate between a purely delusional
state and complete lucidity and appropiatness®, Misra w. Hay (1971)
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als ,,at times mute, but on other occasions correctly orientated‘. Da-
neben dominiert hiufig ein indifferenter, abwesend wirkender Zustand, ein
,bending to stare into space much of the time* (Drachman u. Adams,
1962) — ohne dall Somnolenz oder Halluzination nachweisbar sind. Der
Zustand wird ebenfalls mit Begriffen wie ,ratlos, merkwiirdig, traum-
haft* ete. beschrieben. Die Patienten sind dabei in der Lage, auf Reize —
gleich welcher Modalitdt — unmittelbar adiquat zu reagieren. Jedoch
zeigte eine Analyse der Hirnleistungsfunktionen bei HSV-Encephalitis
(Drachman u. Adams, 1962) Storungen des Kurzzeitgeddchtnisses, teils
mit intermittierend amnestischen Phasen fiir den Krankheitsverlauf.
Weber u. Klopp (1956) interpretierten eine ,,Storung der gedanklichen
Verarbeitung und efferenter zentrifugaler Funktionen bei erhaltenem
Auffassungsvermogen®. Diese Formulierung ist insofern zutreffend, als
unmittelbare Reaktionen moglich sind, gleichzeitig aber ein kontinuier-
licher und antizipatorischer Umweltbezug nicht hergestellt werden kann.
Die Patienten befinden sich in einem BewuBtseinszustand, in dem Um-
weltreize zwar perzipiert, aber nicht integriert werden kénnen, die eigene
Person nicht in das umgebende Raum-Zeit-Gefiige eingeordnet ist. AuBlen-
und Innenwelt scheinen zeitlich gegeneinander verschoben. Die Orien-
tierung der eigenen Befindlichkeit an einer objektiven Raum-Zeit-
Struktur erscheint gestort, die Verfiigbarkeit von Erlebnissen oder Be-
wultseinsinhalten eingeschrinkt. Psychopathologisch bieten sich Ana-
logien zu Diammer- oder ,orientierten” Dimmerzustdnden. Experimen-
tell Jassen sich einige Beziehungen zu Funktionen des limbischen Systems
anfithren.

‘Wiewohl bis heute keine einheitliche Auffassung tiber dessen Funk-
tion und Leistung besteht, scheint festzustehen, daBl emotionale, auto-
nome oder Gedéchtnisfunktionen per se nicht die eigentlichen und zen-
tralen Funktionsbereiche darstellen, sondern daB speziell dem Amygdala-
Hippocampus-System eher adaptive Leistungen zukommen, so die Bereit-
stellung geeigneter Verhaltensmuster an eine sich stindig dndernde Um-
weltsituation. Als Modell fiir diese Reizverarbeitung wurden in zahl-
reichen neuro- und psychophysiologischen Experimenten die Habituation
und/oder die Konditionierung komplexer Reizfolgen untersucht (Gras-
tyan et al., 1959, Morell, 1960; Sokolov, 1963 ; Bagshaw u. Pribram, 1968;
Maltzman et al.,1971). Wahrend dem Hippocampus dabei in erster Linie
die Einordnung externer Reizmuster zuzukommen scheint — O’Keefe
et al. (1971) sprechen vom Hippocampus als einer ,,spatial map*, Hassler
(1964) vermutet ein ,,zeitliches Koordinatensystem — vermittelt der
N. amygdalae vorwiegend organismusinterne Information. Die Ausar-
beitung relevanter Reizmuster — sei es zu Habituation oder Konditio-
nierung von Reaktionsmustern — resultiert dann aus der exakten Er-
eignismarkierung. Ohne diese Klassifikation im Raum-Zeit-Gitter kénnen
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bedeutsame Organismus-Umweltbeziehungen nicht mehr hergestellt
werden, auch dann, wenn Perzeption und unmittelbare Reaktionen intakt
erscheinen.

Wiewohl die Annahme einer Assoziationsstérung von externer und
organismus-interner Information (Smythies, 1968) stark spekulativ ist,
lieBen sich damit psychotische Symptome, die Art der beschriebenen Be-
wuftseinsstérung, wie anch analoge biochemische Verdnderungen ver-
einbaren. Zumindest Teilaspekte einer solchen Hypothese konnen experi-
mentell iiberpriift werden.

3. Athiologische Aspekte

Folgende athiologische Moglichkeiten kommen in Frage: Eine HSV-
Encephalitis mit unspezifischen serologischen Befunden ist unter be-
stimmten Bedingungen (z. B. persistierende Infektion) moglich. In den
vorliegenden Beobachtungen bestand hierfiir allerdings kein Hinweis.
Wegen der fiir HSV teils spezifischen Schwierigkeiten des virologischen
Nachweises ist denkbar, daB der HSV-Nachweis trotz akuter Infektion
miBlingt. Tomlinson u. MacCallum (1969) halten aus diesen Griinden
die Virusisolierung ausschlieBlich aus Hirnbiopsie fir die geeignete
Methode, die eine sichere HSV-Diagnose erlaubt. Es ist ferner erwiesen,
dafl die ANE iberlebt werden kann. Da die Beziehung zum HSV unklar
ist, konnte es sich gerade um jene HSV-Encephalitiden handeln, in denen
der HSV-Nachweis miBlingt. Dies wiirde zudem erkléren, daB tber die
Mortalitit der ANE notwendigerweise keine objektiven Erhebungen
moglich sind, da nur letal verlaufende Fille als ANE erkannt werden.
Schlieflich wurden sporadische Encephalitiden von analoger Sympto-
matik und neuropathologischer Lokalisation beschrieben, in denen eben-
falls kein virologischer Nachweis gefithrt werden konnte. Da diese Falle
neuropathologisch nicht zur HSV- bzw. ANE-Gruppe gehéren, kénnte
eine anderweitige Virusinfektion vorliegen.
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