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Mit dem yon Virchow eingefiihrten Namen: Encephalitis congenita 
wird eine bei I~eugeborenen und Kindern gefundene Ver/~nderung des 
Gehirns bezeichnet, iiber deren pathologische Bedeutung und Entstehungs- 
bedingung der wissenschaf~liche Streit noch nieh~ zur l~uhe gelang~ ist. 

Die herd/Srmig-lokali~ierten Ver/ettun~en und ihre klini~che Bedeutung. 
Es handelt sich in den typisch ausgepr~igten F~llen um folgendes. In 
den Gehirnen !kTeugeborener und kleiner Kinder werden herdfSrmig- 
lokalisierte FettkSrnchenzellenanhgufungen gefunden. Was die Herkunft  
der FettkSrnchenzellen betrifft, so ist ungewift, ob sie yon auften in die 
entsprechenden Bezirke eingewandert sind, oder ob sie die Gliazellen des 
Gewebes sind, die sieh mit Fett  beladen haben, oder ob schlieftlieh beide 
Entstehungsarten zugleich zutreffen. Diese herdfSrmig lokalisierten Ver- 
fettungen vermSgen bei leichtem Anfangsschaden auszuheilen, bei schwerer 
Sehgdigung jedoch fiihren sic zu Porencephalien und diffusen Slderosen. 
Kliniseh zeigen sieh dann die Symptome der Idiotic, der cerebralen 
Kinderlghmung, der Littleschen Krankheit,  spasbischer Hemi- und Di- 
plegien; letztlich alles klinische IkTamen for die gleichen pathologischen 
Ver~tnderungen des Gehirns, die jedoch infolge ihrer verschiedenen Inten- 
sit/~t und Lokalisation ein so buntes Bild klinischer Erscheinungen zu 
zeitigen vermSgen. 

Wenn auch das pathologische Bild dieser Erkrankungen das gleiche 
ist, so is~ doch die urs~ehiiche Entstehung desselben sicher keine ein- 
heitliche, Das iibereinstimmende anatomische Bild erkl/~rt sich dadurch, 
daft das Gehirn der Frucht und des Neugeborenen auf die verschiedensten 
Prozesse mit der gleiehen Reaktion antwortet. 

Das diffuse Vorkommen yon FettkSrnchenzellen. Daft die herdfSrmigen, 
lokalisierten Verfettungen beim Neugeborenen pathologisch sind, wird 
wohl allgemein anerkannt. Ob das geringe, diffuse Vorkommen yon Fett-  
k6rnehenzellen ein physiologisches oder loathologisehes ist, ist auch heute 
noch nieht gekl/irt. 

Die Xtiologie der herd/Srmigen Ver/ettungen. Die meisten herdf6rmigen 
Verfettungen werden auf Gebnrtstrauma zuriickgefiihrt. In Wir!dichkeit 
ist es jedoch selten mfglich, den Zeitpunkt des Insu]tes mit Sicherheit 
festzustellen, d. h. ob der Prozeft intrauterin oder durch die Geburt oder 
naeh der Geburt entstanden ist. 
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Der zu besehreibende Fa l l  gewinnt  gerade dadurch  besondere Bedeu- 
tung,  dab  hier e inmal  dieser Zeit0tounkt sieher zu bes t immen  ist. (Die 
Ver~nderungen sind zweifellos in t r au te r in  ents tanden.)  - -  Wei t e rh in  is t  
/~tiologisch die Frage  zu kl/~ren, ob es sieh um einen niehtentz t indl iehen,  
toxisehen oder entzi indl iehen ProzeB handel t .  - -  1. Sind die Ver/~nderun- 
gen sieher n ieht  entzi indl ieher  Natur ,  so is t  in der  Haup t saehe  das Geburts-  
t r a u m a  veran twor t l i eh  zu maehen,  abe t  aueh nur  dann,  wenn eine in t ra-  
uter ine En t s t ehung  ausgesehlossen ist. - -  2. Bei Tod des Kindes  du tch  
In fek t ionsk rankhe i t en  dfirfte es oft unmSglieh sein, die En t sche idung  
zu treffen, ob die vorl iegende Vergnderung dureh ein G e b u r t s t r a u m a  
oder dureh  toxisehe E inwi rkungen  en t s t anden  ist. F i i r  einen eehten  
entzfindl ichen I5"ozeB sind inf i l t ra t ive  Erseheinungen,  Leukoeyten-  und  
Rundzel leninf i l t ra t ion,  zu verlangen.  

Strenggenoraraen wiirde der Narae Encephalitis eongenita nut fiir derartige, 
wahrend des intrauterinen Lebens erworbene Veranderungen, passend sein. Freilieh 
sind solehe rait Sieherheit Ms entziindlieh festgestellte Veranderungen sehr selten. 
Wohlwill teilt einen Fall eines 3 Tage alten Kindes rait nekrotisierenden und 
malaeisehen ~Prozessen, rait erheblieher Lyraphoeyten- und Plasra~zelleninfiltr~tion 
fair, den er als eehte Encephalitis eongenita unbekannter C-enese ansprieht. Ira 
iibrigen wird, wie aueh in dieser Arbeit, der Begriff Encephalitis eongenita weiter 
gefaftt und bezieht sieh auf saratliche Veranderungen des Neugeborenengehirns, 
die mit herdf6rraigen Verfettungen einhergehen. 

Aueh dar in  is t  der  zu besehreibende Fa l l  yon Bedentung,  daft er 
mi t  Sieherheit  als ein niehtentzf indl ieher  anzusprechen ist. - -  

Die Au/gabe der vorliegenden Arbeit ist  es nun, an  H a n d  eines beson- 
deren FMles Stel lung zu nehmen zur Frage  der Encephal i t i s  eongenita,  
d . h .  welehe 10athologisehe Bedeu tung  und  welche Genese die herd-  
fSrmigen Verfe t tungen im Gehix.n des Neugeborenen haben.  Aus dem 
bisher Gesagten geht  sehon hervor ,  dab  die A n tw or t  h ierauf  keJne ein- 
hei t l iche sein wird.  Der  zu beschreibende Fa l l  W.  zeigt der  Encepha l i t i s  
congenita  entslorechende Ver/~nderungen, die k lar  und e indeut ig  w/ihrend 
des in t r au te r inen  Lebens  en t s t anden  sind, und  genetisch eine Nekrose  
darstel len,  die dann  sekunds zur  Verka lkung  ffihrte;  wobei  ihre En t -  
s tehungsursache,  le tz ten  Endes  unklar ,  wahrseheinl ieh  auf  z i rkula to-  
risehe Ver/~nderungen zuri iekzufi ihren ist.  

Sct~rifttum. Virchow war der erste, der iiber diese Veranderungen ira Jahre 
1866 berichtete. Er verstand un%er der Encephalitis congenita eine Fetfmeta- 
raorphose der Neurogliazellen, die diffus oder fleekf6Iraig besonders ira GroBhirn- 
raark auftritt, und hielt sie fiir einen ak%iven, irritativ-entziindlichen ProzeB, vor 
allera dureh Poeken, Syphilis und Puerloeralfieber bedingt. --  Jastrowitz halt die 
diffuse Verfettung fiir physiologisch und bringt sie in Zusararaenhang rait der 
~arkseheidenbildung. Abnorra intensive, herdfSrraige Verfettra?g halt auch er fiir 
10athologisch. -- Naeh Flechsig stellen Fet~kSrnehenzellen ira Riickenraark einen 
norraalen Befund dar und stehen ira Zusamraenhang rait der Markscheidenbildung 
der :Pyraraidenbahnen. --  Merzbacher un~erseheidet physiologisehe Aufbauzellen 
zur M~rkurahiillung und pa~hologisehe Abr&umzellen ira Gehirn des Neugeborenen. 
Wohlwill trennt die Virchowsehen Befunde: 1. handele es sieh ura niehtpatholo- 
gisehe, als ,,Aufbauzellen" aufzufassende KSrnehenzellen; 2. ura rein degenerative 
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Abbauvorgange: ,,EneephMoskteromMacien" bzw. ,,Sklerosen des Itemisph~ren- 
markes" bedingt dutch Geburtstrauma, Infektion, intrauterine Seh/~digungen, eine 
grebe I~olle spielten Zirkulationsst6rungen ira l~ickersehen Sinn; 3. sehr selten um 
eine eehte entziindliehe Encephalitis. -- Ceelen h~lt die diffusen Verfettungen der 
Gliazellen w/~hrend einer gewissen Lebensphase ftir physiologisch, die herdfSrmigen 
ftihrt er besonders auf infekti6se Prozesse zu~tiek. -- Schwartz kommt zu dem 
Ergebnis, dab 1. fetghMtige Zellen in der Subs~anz des ZentraInervensystems eros- 
sehlieBlich pathologisehe Ver~nderungen seien, und dM3 2. Erweichungen im ZentrM- 
nervensystem Neugeborener fast immer dureh Geburtsseh/~digung hervorgerufen 
seien. -- Einen ~hnlichen Standpunkt vertritt Siegmund, er bezeiehnet die ent- 
spreehenden Ver~nderungen Ms ,,EneephModystrophia neonatorum". -- Gohrbandt 
ftihrt F~lle an, die anseheinend ein normMes Auftreten yon Fe~tsubstanzen in Glia- 
zellen beweisen. -- Npatz ordne~ die Virchowsehe Encephalitis unter die Pseudo- 
eneephalitiden ein. -- 

Der Fall W. 

I m  folgenden sell fiber einen FMI berichtet  werden, der ffir die l%age 
nach Bedeutung  und  ~tiologie der Encephal i t is  congenita yon Wichtigkei t  
ist. Es handel t  sieh um ein neugeborenes Mi~dehen aus gesunder Familie,  
das 2 Tage nach der Geburt  verstarb.  

Die Sektio~ des Gehir~s ergibt weiBe, zum Tell 1--2 mm dicke Einlagerungen 
yon harter, br6ckliger Konsistenz (KMk) in der Wand der erweiterten Seiten- 
ventrikel. Diese Einlagerungen sind am ausgesprochensten auf der H6he des 
ParietMhirns, yon dort nilamt ihre Dicke zur Frontal- und OccipitMhirngegend 
Mlm/~hlich ab, bis zu scheinbar v611igem Schwund. Aber auch hier sind die Ein- 
lagerungen noch pMpatorisch nachweisbar. Die Einlagerungen befinden sich nur 
an der laterMen, der &uBeren Konvexit&~ der I-Ieraisph/~ren entspreehenden Ventrikel- 
seite. Die Seitenventrikel selbst sind etwas erweitert. 

Histologiseher Befund der in Celloidin und Gelatine eingebetteten tJrontM- 
schnitte, die mit H~matoxylin-Eosin, Scharlach-Diacetin, nach van Gieson, Nissl 
und mit der lViarkseheid~nf~,rbung gef/~rbt werden. 1. In  der l~inde finden sich 
stellenweise, Mlerdings nur sehr sp/~rlich, kleine Gliakn6tchen, submiliare, rundliche 
Anh/~ufungen yon vorwiegend runden Gliakernen, ZUln Tell in den ~ieferen l~inden- 
schiehten gelegen. Der Aufbau der l~inde seheint im ganzen normal zu sein. 2. Die 
Pig mater ist nieht durehgehend, aber an vielen Stellen deu~lich verdickt dureh 
Vermehrung der kollagenen tgasern und Einlagerungen yon Plasmazellen. 3. In 
den Stammganglien, soweit sic in den Pr~paraten vorhanden sind, linden sieh 
aueh vereinzelte Gliakn6tchen und Plasmazellen in der Gef/~gseheide und teilweise 
frei im Gewebe: Im Marklager des GroBhirns und zum Teil in den Stammganglien 
eine deutliehe, starke Gliazellwueherung (gem/~stete Gliazellen), viele dieser Elemente 
mit Degenerationserseheiungen im Kern. 4. ]3el Annhherung aus dem Seiten- 
ven~rikel wird die Gliawueherung sg&rker, es finder sieh ein breiter Saum dieh~ 
gelagerter, groBer und kleiner Gliakerne zun/~ehst unter normalena Ependym, 
dazwisehen einzelne Plasmazellen, hier sind die Gliakerne gut erhMten. Vermehrung 
der Gliafasern. Keine Wueherung mesenehymMer Elemente. 5. In den diehten 
Gliawueherungen liegt gelbes H/~mosiderinpigment, stellenweise in grogen Schollen 
intracellul~r in Gliazellen und Gef/~Bwgndzellen, an manehen Stellen reeht reiehlieh, 
an anderen keins. Stellenweise, aber nieht iiberM1, gibt die Kalkablagerung eine 
leiehte, blasse Eisenreaktion. Ausnahmsweise finder sieh auch It&mosiderin in den 
Ependymzellen. 6. In der Pig und in der l~inde an vielen Stellen Gef/igreaktionen, 
d.h.  Sehwellung der Capillarendothelien und Wueherung der Adventitiazellen 
gr6Berer Gef/~ge. 7. In t{inde und Mark zerstreut einzelne, grebe, dunkle, rundliehe 
Zellen mit groBem, blassen Kern, /~hnlieh etwa den groBen Zellen der tuber6sen 
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Sklerose. 8. An den Stellen stgrkster  Gliawueherurg ist  das Ependym zugrunde 
gegangen, oder nur  als sehrnaler, regenerierter Saurn vorhanden.  9. i n  einern Streifen 
parallel der Wand  des Seitenventrikels liegt die verkalkte Zone. Sie grenzt n ieht  
unmit te lbar  an das Ependyrn, sondern ist  dureh eine bald sehmMe, bald etwas 
breitere Zone annghernd  norrnaler, faseriger Glia davon getrenn~. Der KaIk liegt 
in der Form feiner, kokken~hnlieher NiSrner dieht  beisarnrnen in der Gliagrund- 
substanz bzw. den Gliafasern. Die GefgBwande sind n ieht  verkalkt ,  die Gefgge 
sind gut  rnit Blur  gefiillt, mi t  normalen Endothelien,  und  sehr oft  auBen urngeben 
yon einem S~um nieht  verkalkter  Glia. Aueh die Gliakerne sind zurn groBen Teil 
zwisehen den Kalkablagerungen gut  erhalten.  Stellenweise sind die l~:alkkSrner 
zu grSBeren Pla t ten  zusarnmengeflossen. In  diesem Bereieh ist  d~nn alles Gewebe 

Abb. 1. Frontalschnitte dutch das Gehirn eines 2 Tage nach 4er Gebart verstorbenen 
Mg4chens mit ~rerkalkten ,,EncephMitis"-tterden in der Wand der SeitenventrikeL 

zugrunde gegangen, teilweise lieg~ der Kalk  auch in Fmrn  von s tar ren  Fgden wie 
ein verkMktes Gestriipp. Zwisehen den I(Mkmassen a n d  in ihrer  ngheren Urngebung 
liegen reichlich Fettk6rnehenzellen,  aueh in der Scheide der GefgBe, die die vet- 
kalkten Bezirke durchziehen. Eine geringere Anhgufu~g yon Fettk6rnehenzellen 
finde~ sieh aueh in der weiteren Umgebung der KaIkherde, arn dichtesten arn l~ande 
der Kalkablagerung. Je  rn~ehtiger die KMkabl~gerungen sind, urn so rnehr ~iieken 
sie an das Ependym, das sohlieBlieh stellenweise dureh dieselben ZerstSrt wird. Es 
f inden sieh aueh Kalkablagerungen,  die ganz frei yon FettkSrnchenzellen sin& 
10. Der KMk fgrbt  sieh sehr dunkelschwarz mi t  der Markseheidenfgrbung, er f~rbt  
sieh am Rande,  n icht  in der ~ i t t e  der t Ierde b l a B b l ~  rnit wgBrigen t t~matoxyl in-  
16sungen. Die Farblosigkeit  der zen~ralen Kalkablageru~gen bei II~tma~oxylin- 
f~irbung spricht  dMiir, dab es sieh urn fet tsauren Kalk handeln  kSnnte.  Bei Zusa~z 
yon Salzsgure kann  ein sicheres Auft re ten yon Fet t t r6pfehen n lcht  beobachte t  
werden. Die Fischlcrsohe ]~eaktion auf Fet tsguren is t  posit iv und  zeigt Ansarnrn- 
lungen yon feinen punk~f6rrnigen, sehw~rzgefgrbten Gebilden in der verkalkten 
Zone, die oft Gliazellen zu entspreehen seheinen. 11. Die Kalkablagerungen sind auf 
das Marklager des GroBhirns in der  Urngebung der  Seitenventrikel  beschr/inkt. 
Der vier~e Ven~rikel ist  vollkornrnen frei a n d  ganz normal.  

Vergleich tier mitgeteilten Be/unde mit den im Schri/ttum ni~dergelegten. 
Von Schwartz sind F~lle rnit diffusen Aufl6sungsprozessen a n d  H6hlenbildungen 

beschrieben, die rnit dern ~al l  W. mehrfaehe f)bereinst imrnung zeigen, beziiglieh 
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der Verkalkung: Ergebnisse der Inneren Nedizin und Xinderheilkunde, Bd. 31, 
1927, S. 247, Abb. 27 und 6..286, Abb. 56, ein anderer dadureh, dab er h6ehst- 
wahrscheinlieh intrauterin entst~nden ist, S. 355; ein letzter ist sowohl wegen der 
Verkalkung als aueh wegen seiner wahrseheinliehen intrauterinen Entstehung 
bemerkenswert, S. 356. -- Siegrnund land in 5 poreneephalitisehen Prozessen ein- 
jghriger und glterer Kinder mit gemisph~renatrophie und Mikrogyrie gliogene N~r- 
benbildung und Sklerosierung der gewueherten G-lia rail verkalkten Nervenzellen 
und t~ett im Gewebe. -- Scs teilt 2 Fgile mit unter der 1Jbersehrift: ,,Ence- 
phalitis interstitialis Virchow mit Gliose und Verkalkung", fiir die er eine ent- 
ziindliche Genese annimmt. Siegmuncl hgit dieselben jedoch fiir spgtere Stadien 
eneephalodystrophiseher Prozesse naeh Geburtstrauma. 

Deutung de8 Fcdles W. 

Bei dem Falle W. handelt es sich 1. sicher um einen intrauterin 
entst~ndenen Prozel~, denn eine Schgdigung mit Verkalkung in diesem 
Ausmal~e ist nioht in 2 Tagen m6glich. Die ursgchliche Schgdigung 
muS lange vor der Geburt eingewirkt haben, das beweisen nicht nur die 
Verk~lkungen, sondern auch die iibrigen, schweren histologisohen Ver- 
gnderu~gen, wie Gliuwucherung, Vermehrung der Gliafasern, sowie die 
massigen Ansammlungen yon Fettk6rnchenzellen. 2. Sind die Ver- 
gnderungen nicht auf eine echte Entztindung zurtickzufiihren. Plasma- 
zellen konnten ireilich in geringer Anzahl gefunden werden, jedoch das 
Bild der entziindlichen Reaktion mit  typischen Leukocyten- oder Lym- 
phocyteninfiltr~ten war nirgends zu linden. Dieser so geringe, bzw. feh- 
lende ~efund einer entziindlich~cellulgren Reaktion, wie sic iiber~ll bei 
entsprechenden nekrotischen Prozessen in Erscheinung tritt,  schliel3t die 
Einreihung in den allgemein-p~thologischen Begriff , ,Entziindung" aus, 
3. Es handelt sieh vielmehr um einen nekrotischen Prozel~, der durch 
eine Gewebssehgdigung des Gehirns wghrend des intrauterinen Lebens 
hervorgerufen sein mul~. Das nekrotische Gewebe hat  sieh spgter mit  
K~lk imprggniert, wie vielf~ch totes Gewebe verkalkt, besonders im 
Gehirn (dystrophische Verkalkung). 4. Wie ist nun die Entstehung der 
Nekrosen zu erkl~ren ? Es ist klar, dal3 es sich hier nicht um einen physio- 
logischen Prozel3 handelt. Es bestehen mehrere M6glichkeiten: a) Uber 
ein Trauma, dal~ das Gehirn der Frucht  wghrend des intr~uterinen Lebens 
getroffen haben k6nnte, ist nichts bek~nnt, b) Es k6nnte eine ange- 
borene Minderwertigkeit des nerv6sen Gewebes gegeniiber den Anforde- 
rungen der Funktion in Frage kommen. Eine friihzeitige Ersch6pfung 
bzw. einf~ches Vers~gen der Zellen fiihrt zu ihrem Tode, d. h. zur Nekrose 
und d~mit zur Verkalkung. Diese Minderwertigkeit wiirde sich in unserem 
Falle besonders auf die subependymgren Partien in der Umgebung der 
Seitenventrikel erstrecken. Degenerative Erkrankungen des Nerven- 
systems (Erseh6pfungskrankheiten) im spgteren Leben, die sich ebenfalls 
auf bestimmte I-Iirnregionen erstreeken, stellen ja eh~ gro~es Gebiet in 
der Neurologie dar und sind hgufig hereditgr-degenerativen Ursprungs 
(z. B. Chore~ Huntington, Wilsonsehe Krankheit ,  hereditgre Ataxie, 
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progressive Bulb~rparalyse u.a.) .  Die M6gliehkeit einer angeborenen 
Minderwertigkeit ist im Falle W. nieht yon der Hand zu weisen, e) Es 
kSnnte sich um ZirkulationsstSrungen in den betreffenden Gehirnpartien 
handeln, die zu Stasen im Riclcersehen Sinne und sehliel31ieh zu Nekrosen 
des Gewebes ffihrten. Die 3/I6gliehkeit, dab derartige KreisluufstSrungen 
in bestimmten Gef/~13gebieten auftreten und Nekrosen hervorrufen, ist 
gegeben; wit sehen oft, dab Sioasmen und L~hmungen der Gef/il3e 
Sehi~digungen des versorgten Gebietes zur Folge haben (Coronarsklerose, 
Angina peetoris, Hemikranie usw.). Hierbei bleibt wieder, die ];rage 
naeh der Ursaehe der ZirkulationsstSrungen offen. - -  Bei dem Falle W. 
sehen wit einen dem Krankheitsbilde der Encephalitis eongenita ent- 
spreehenden Prozeg, der sieher als ein intrauteriner und zur Nekrose zu 
reehnender nuehgewiesen wurde. Dies weist gegenfiber den bisherigen 
Ansichten yon der Entstehung der Encephalitis eongenita als einer ent- 
ziindliehen bzw. toxisehen oder geburtstraumatisehen Erkrankung auf 
die MSgliehkeit eines vSllig anderen ~tiologisehen Weges bin. 

Zusammenfassung. 
Aus den eigenen und den im Sehrifttum niedergelegten Untersuehungen 

ergibt sich: Der als Encephalitis eongenita bekunnte Gehirnsehaden ist 
keine s einheitliehe Krankheit ,  sondern kann dureh versehieden- 
artige Vorg/~nge urs/~ehlieh ausgelSst werden. Dal3 Geburtstraumen Ge- 
hirnseh~digungen verursaehen kSnnen, ist naeh dem bekannten (in der 
Literatur vorliegenden) Tatsaehenmaterial nieht zu bezweifeln. Der 
vorliegende Fall beweist aber, ebenso wie die angefiihrten Beobaehtungen 
yon Schwartz, dug aueh intrauterin, vermutlieh in den letzten Sehwanger- 
sehaftsmonaten, sehwere Seh~digungen der fetalen Gehirne entstehen 
kSnnen. Meines Eraehtens ist die MSgliehkei'~ intrauteriner Kreislauf- 
st6rungen, die bei der groBen Empfindlichkeit der nervSsen Gewebe 
ganz kurz dauernde sein kSnnen, zu wenig in Betraeht gezogen. Wenn die 
Kinder dann erst k~ngere Zeit naeh der Geburt sterben, 1/tl3t sieh ein 
Geburtstrauma als Ursaehe nieht mehr ausschlieBen. F~lle, wie der bier 
mitgeteilte und die anderen angeftihrten mahnen zur Vorsieht in dieser 
Deutung. Es k6nnte wohl sein, dug das Geburtstrauma als Ursache fiir 
/~hnliehe Befunde zu sehr in den Vordergrund gestellt wird, jedenfalls 
darf es nieht als die einzige Entstehungsursaehe gelten. 
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