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Die Encephalitis war lange Zeit im deutschen Schriittum vernaeh- 
l~ssigt worden. Erst durch die Epidemie in den letzten Weltkriegs- 
jahren und in den ersten Jahren naeh dem Weltkrieg wurde sis wieder 
sin aktuelles Problem, das dureh die Monographie Economos und durch 
die sp~teren Schriften, insbesondere die yon Spatz, F. Stern, ThieIe, 
Neustadt u. a. vorl~ufig gel6st zu sein sehien. Das Auftreten der wieder 
andersartig vertaufenden sporadisehen F~lle der jiingsten Zeit gab erneut 
Veranlassung, die Encephalitisfrage wieder aufzuwerfen und veranlal~te 
schlieBlich Pette, in der Einteilung der Eneephalitiden eine neue Form 
der Hirnentziindung anfzustellen, die der heute sog. Panencephalitis. 
Pette hat diese Krankheit unls in seiner Monographie fiber die akut- 
entziindliehen Erkrankungen des Nervensystems eingehend behandelt, 
so dag auf die bisherige Literatur nieht mehr eingegangen zu werden 
braueht. Mit Riieksieht darauf, dag in Deutschland bisher nut wenige 
F~lle bekannt geworden sind und yon neuesten Besehreibern beziiglieh 
der Zusammenfassung der yon Pette angefiihrten F~lle einige Bedenken 
geltend gemaeht warden, erseheint jedoeh die Ver6ffentliehung eines 
neuen eigenen Falles angezeigt, zumal dieser aueh anatomiseh einige 
Besonderheiten zeigte, die fiir die pathogenetische Beurteilung der Er- 
krankung yon einiger Bedeutung sein diirfte. 

Die Vorgeschichte der zur Zeit der Beobachtung 17jghrigen Patientin war folgende: 
In Familie und Verwandtschaft keine Belastung. Pat. entwickelte sich normal. 

In der Schule blieb sie einmal sitzen. Nachher ging sie in Stellung. Die pramorbide 
Pers6nlichkeit soll nicht auffs gewesen sein. 

Am 1. Juli 1938 kam Pat. in sin Arbeitslager in Niederschlesien. Ends August 
desselben Jahres erhielt die Mutter yon dort die Nachricht, dal~ ihre Tochter er- 
krankt und wegen ,,Neurose" und ,,Zuckungen" zur Beobachtung in eine greslaner 
I-Ieil- und Pflegeanstalt eingeliefert sei. In den vorgeschichtlichen Anfzeichnungen 
des Krankenblattes dieser tteilanstalt wird berichtet, dal~ Pat. schon 8 Tage vor 
der Einweisung mit den Schultern gezuckt habe. Sie soll eigenartig zerstreut und 
hastig gewesen sein, au~erdem die Bef~irchtung ge~u~ert haben, schwanger zu 
sein, was sich dann dutch die gyn~kologische Untersuchung nicht best~tigen lieS. 
Die Lagerf~ihrerin beriehtete ferner, dal] die Pat. in der Woche vor der Einweisung 
auch motorisch auffallend ungeschiclct gewesen ware, sie babe alles aus der Hand 
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fallen lassen, nieht mehr aufpassen k6nnen und immer/ahrige, sinnlose Antworten 
gegeben. Die besehriebene Unruhe nahm in Breslau dann ziemlieh rapide zu. 
Die Pat. waft sieh wild im Bert umlaer. Aueh im Sehlaf warden ticartige Zuckungen 
bemerkt. Auf Fragen babe sie zerstreut und langsam Antwort  gegeben, alle l~aar 
Sekunden habe man am ganzen K6rper sieh rhythmiseh wieder~olende Zuekungen 
beobaehten k6nnen und beim Spreelaen h~ttte sie kaum die Z~Lhne auseinander 
bringen kSnnen. Fieber hatte sie in den 3 Wochen ihres Breslauer Aufenthaltes 
iibrigens nieht. Das Zucken wurde Ms losyehogen aufgefM3t, die Umst~tndlicbkeib 
und Tr~Lgheit als pseudomenter Natur. Die Enddiagnose lautete in Breslau : ,Neuro- 
pathie, Psychopathie % Wie ieh mir yon der Lagerftihrerin wie Yon der 2~[utter 
best~tigen lieB, konnten Ausschl~ge bei der Pat. auch draul?en nie]at becbaehtet, 
werden. Pat. wurde-ungebessert zur Mutter nach Berlin entlassen. 

Hier war der Zustand dann angeblieh eine Zeit lang noeh ertlfiglich. Pat.  
blieb his zum 1. Dezember 1938 bei der Mutter, verrichtete Meine I-Iilfsdienste in 
deren tiaushalt .  Gr6flere Arbeiten konnte man ihr jedoeh nicht anvertrauen, 
da sie triage und zitterig war. Aueh batten sieh die Zueknngen zu Ilause nieh~ 
gebessert. Am starksten wurden sie, wenn man die Pat. auffordelte, still zu sitzen 
oder wenn Mensehen um sie herumstanden. Die Mutter will sogar schon in der  
erw~hnten Zeit das Einsetzen einer gewissen NteiJiglceit bemelkt haben, dutch die 
das Siehanziehen und Wasehen jetzt sehr ersehwert wllrden. Auch Bficken gelang 
der Kranken im ~7ovember 1938 sehon nieht mehr. Spraehlieh walrde sie fibrigens 
seit der gleiehen Zeit einsilbig. Dabei angeblieh kein Fieber. Aber Pat. war immer 
dSsig, n~gte jetzt oft ein und mugte dieser Versehlimmerung wegen sehlieBlich 
am 1. Dezember in die Neurologisehe Abteilung des  Robert Koeh-Krankenhauses 
fiberwiesen werden. 

Hier standen dem Krankenblatt  zufolge jetzt  Zuekungen im Vordergrund. 
Zunhehst waren nur der linke Arm und das reehte Bein betreffen. Bald wurde aber 
der ganze K6rper davon befallen, und aueh im Gesieht konnten sie jetzt bemerkt 
werden. Dazu gab es'Kie/ersperre und zuletz~ athetoseartige und chorei/orme Be- 
wegungen sowie krampfhafte W~lzbewegungen im Rumlof. Dabei sprach die 
Kranke aul3erordentlich wenig, antwortete nur einsilbig mit ,,ja", , ,nein" oder 
~hnliehen mehr oder weniger niehtssagenden Floskeln, weinte ohne ersiel~tlichen 
Grund und sehrie ab und zu laut auf. Im neurologischen Status gab es sonst wenig 
Besonderheiten. Es bestand yon Anfang an erh6hte Temperatur bzw. ~'ieber, 
zuletzt bis fiber 38 ~ C. 

Der Unruhe wegen kam sie sehlieftlich nach tterzberge, we ieb die Kranke 
dann noeh weitere 6 Wochen beobachten konnte, t t ier  war die Pat. eigentfim- 
lieh benommen, wenn auch nieht bewuBtlos oder gar lethargiseh sehliifrig; man 
konnte sie bisweilen ffir kurze Zeit ganz gut fixieren und zum Antworten bewegen. 
Aber nur wenige im Telegrammstil gegebene Antworten kamen zustande. Ab und 
zu sehrie Pat. ~ngstlich auf, rief nach der Mutter, wie als ob sie sich yon irgend 
jemandem bedroht oder verfolgt glaubte. Auf Befragen konnte man jedoch niehts 
Diesbeziigliehes aus ihr herausbekommen. Die Pat. lag gew6hnlieh eigentfmlieh 
schief im Bett. Z wisehen den Augenbrauen waren fast bestandig t i d e  Furchen 
zu sehen. Die Beine wurden abwechselnd ruekartig ausgestreckt und dann wieder 
leieht gebeugt, die Arme meist gestreckt gehMten, wobei die Finger sogar zeitweise 
fiberstreekt warden, so dM] athetoseghnliche Bewegungen zustande kamen. Wir 
sahen ferner fast regelmi~ig Mle 4 - 8  Sek. rhythmisch wiederkehrende myoklonische 
Zuckungen, die vor allem den linken Arm betrafen, jedoch aueh im rechten Bein 
beobaehtet wurden und die sich hin und wieder aueh auf andere :K6rperteile aus- 
dehnten. Die Zuekungen kehrten in ziemlich regelmgl~igen Abst/~nden immer 
wieder und batten eine fast konstante Dauer. Pat. hielt sich dabei mit der einen 
Hand am Bert lest oder grill w~thrend der Zuekungen kramlofhaft in die Bert- 
decken. Die Zeigefinger, welche die Kranke ausgestreekt zu halten pflegte, gingen 
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w/~hrend der Zuekungen dann noch weiter in Streckstellung, w/~hrend die anderen 
Finger gew6hnlieh flektiert wurden. Es gab in dieser Zeit links einen deutlichen 
Grei/reflex. Dm'eh Bestreichen der ttandinnenftgehen wie der ~uBsohlen konnten 
die Zuckungen zuweilen deutlich gesteigert oder sogar ausgel6st werden. 

Diese Haltungs- und Bewegungss~6rungen sind in den einera Film entnoramenen 
Bildern Nr. 1--2 (die Filrabilder wurden yon der Firraa Kodak-Berlin bereitwilligst 
vergr6Bert 1) festgehalten worden. In Abb. 1 sehen wir die Pat. noch in einera 
relativ ruhigen Stadium. Die Beine sind fast bis zur Geraden ausgestreckt, die 
Fii8e werden aber schon hier abwech- 
selnd gestreekt undgebeugt, dertinke 
befinde~ sich gerade in extreraer 
Streckstellung, der reehte in Benge- 
stellnng. Der reehte Arm vcird vora 
linken am H~ndgelenk festgehalten. 
Die Finger zeigen links deutlich 
athetotisehe Bewegungen. Bild 2 folgt 
etwa 20 Filmbilder sp~ter. Wir sehen Abb. I. 
jetzt eine W~lzattaeke nach links. 
Xopf, Sehultern und t~ileken sind bereits naeh links bewegt. Auch der linke FnI3 
wird dorthin abduziert gehalten. Er ist ira iibrigen einige Grade starker gestreckt 
als im Bild 1. Das rechte Bein wird irn Kniegelenk gebeugt gehalten. Die Zehen 
des reehten FuSes befinden sich jedoch in Streekstellusg. Sedann sind der 
halbge6ffnete Mund, der krarapfhaft angehobene Kopf und die athetose~hnliehen 
Spontanbewegungen der linken Hand zu sehen. 

Dutch das Entgegenkoraraen des Leiters der Physiologisehen Abteilu~g am 
Kaiser Wilhelra-Institut ftir Hirnforschung in Buch, Prof. -Kornmi~ller, konnte ich 
sehliel31ich aueh die HirneigenstrSrae 
der Pat. graphisch aufnehraen lassen. 
Es wurde yon drei Stellen fiber jener 
Heraisph~re frontal, zentral und occi- 
pital, und zwar wegen der die Auf- 
nahme st6renden Unruhe hauptsaeh- 
lich unter Pernoeton (1,5 eera), ab- 
geleitet. ~ber allen Ableitepunkten 
fanden sich Krarapfstroraeinzelent- A b b .  "2. 
ladungen. Diese begannen raeistens 
rait einer gr613eren Sehwankung langsaraeren Ablaufes, ura dann in eine Gruppe 
raseherer Schwankungen fiberzugehen. Die einzelnen Gruppen yon Entladungen 
folgten ungef~hr in Abst~nden yon 4 bis 8 Sek. und entspraehen zeitlieh raotorisehen 
Erseheinungen des reehten Arras. Ein ausgesproehener Untersehied der hirn- 
bioelektrischen Eigenstr6rae zwischen links und reehts vcarde nieht gelunden, 
wenn es auch gelegentlieh den Ansehein hatte, dal] die Krarapfstroraschwankungen 
fiber der linken tteraisph~re, besonders bei der frontozentralen Ableitnng, etwas 
ausgeprggter waren (Abb. 3). 

Vor der Injektion des Pernocton war die Pat. sehr unruhig und die Kurve 
darura nieht gut verwertbar. Aber such naehdera wir die Pat. dutch intraven6se 
Injektion yon Pernoeton vollkoraraen rnhiggestellt batten und keinerlei Zuekungen 
raehr zu sehen waren, lieBen sieh ira Elektroencephalograrara die erw~hnten 4 bis 
8 sekundlieh wiederkehrenden, den raotorisehen Erscheinnngen im rechten Arm 
zeitlich genau entsprechenden Entladungen feststellen. 

Die spraehlichen J~ul3erungen der Pa~. waren w~hrend dieser Phase aul3erst 
diifftig. Hin und wieder fief sie den ]NTaraen einer frfiheren Freundin vor sich bin. 

1 Woffir ieh auch an dieser Stelle nochraa]s daixken raSehte. 
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K. Bal thasar :  

D a n n  hSrte man  yon ihr  einmal 
die Worte : , ,Mutter  sell kommen".  
I m  iibrigen sprach Pat .  aber ge- 
wShnlich nur  stereotyp nach, was 
man ihr  zurief und  ging auf Fragcn 
nur  ganz ausnahmsweisc einmal 
t in .  So wits sie, w e n n  die Pfle- 
gerin sie naeh Schmerzen befragte, 
auf den Kopf hin. E in  anderes  
Mal ~u~erte sie, sic wollc nach  
Hause, sic k(inne doch nieht  mehr  
hicr bleibcn. Bei den Lumbal-  
punkt ionen  schrie sie gewShnlich 
laut  auf: ,,Das t u t  doch weh, ich 
kann  doch n icht  m e h r ! "  Mehr 
konnte  man  yon ihr  aber auch 
bei solchen Gelegenheiten nieht  
herausbekommen. M_it der  sie bc- 
suchenden Mutter  kam ebenfalls 
kein rechtes Gesprgch zustande.  
Pat .  freute sieh zwar fliichtig, 
wenn d ie  Mutter  e in t ra t  und  rief 
ihr  auch e inmal lau t , ,Mut t  er"  ent  - 
gegen, spraeh jedoch sonst mit  
ihr  kein Wort .  

Dabei war die Xranke  sicher- 
lich nicht  bewnBtlos. Sic lag zwar 

m i t  cigentiimlich starrem, wie ab- 
wescndem Blick im Bett ,  re- 
agicrte aber, wenn aueh flfiehtig, 
so doch deutlieh auf Fragen oder 
Anreden. Ihrem Verhal tcn konnte  
man  entnehmen,  dal~ sie die 
Situation durchaus riehtig auf- 
zufassen vermochte.  Sic bedankte  
sich mi t  einem Liicheln, wcnn sie 
Essen bekam und  wurde anderer-  
seits gereizt, wcnn sie sieh zur Un- 
tcrsuchung aufsetzcn mul~tc oder 
wenn man  sie im Schlaf st6ren 
muf~te. In  einer solchen Situation 
stiel~ sie d a n n  aueh unwillige 
Xu~erungen wie: ,,Was sell ieh 
dcnn,  das tu t  doch weh, ieh kann  
nicht  mehr"  und  ghnliches hervor.  
Dabei erschien sie tibrigens ~ul3er- 
ordent l ich hyper~athisch. Schon 
bei leiscn Berfihrungen reagierte 
sie mit  abwehrendcn Gesten und  
konnte,  wie erw~hnt, bei Blutent-  
nahme und  Lumb~lpunkt ionen 
auch laut  ~ufschreien, wiihrcnd 
sie im Anfang diese Eingriffe noch 
immer sehr tapfer  fiber sich er- 
gehen lieS. Es fiel an  ihr  jetzt  
ein dem risus sardonicus-ghnlieher 
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starrer Gesichtsausdruc]c auf: Die Kiefer wurden gew6hnlieh krampfhaft zusammen- 
gebissen, und auch beim Spreehen finderte sich diese Kie~erstellung nicht. Die 
Sprache nahm hierdureh einen nas~len und unar~ikulierten Charakter an. 

W~hrend dieser Zeit bestand mehr oder weniger bes~s 2Fieber 
yon durcsehnittlich 38 o C, der Puls verhielt sich auffMlend 8chwc~nkend 
und ging bis auf 140 herauf, um am naehsten Tage wieder auf 80--70 
Schl~g'e herabzusinken (Abb. 4). Die Senkung betrug hie mehr als 15/25 
o.a. DaS Blutbild war immer so gut wie regelreeht. Im Liquor gab 
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es auf der HShe der Kr~nkhei~ eine Pleocytose yon 25/3, einen EiweiBgehalt yon 
durchschnittlich 1/5--1/6 pro N~ille und Normomastixkurven yore Lue~ cerebri- oder 
auch yore Paralysetypus (Abb. 5). Der Liquorzud~er zeigte bei mehrmaliger Unter- 
suchung immer wieder erh5hte Werte, und zwar his zu 157mg-%, w~hrend 
der Blutzueker (ebenfalls bei mehffaehen Kontrollen) stets normal befunden 
wurde (Tabelle 1). 

A r e h i v  f i i r  Psych i~ t r i e ,  Bcl. 117. 44  
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Tabelle 1. Zucke rn f i ch te rnwer t .  
Pat. ~1. 

rag-% rag-% rag-% rag-% 
Datum im Blur im Liquor Datum im ]Blur im Licl~or 

2.5.39 
5.5.39 

13.5.39 
15.5. 39 

100 
89 

96 
157 

166 

19.5.39 
25.5.39 
31.5.39 
3.6.39 

120 

91 
104,5 

7O 
91 

In den letzten 14 Tagen trat dann allmi~hlich eine deutliche Verschlechterung 
im Zustand der Pat. ein. Sie wurde immer schl~friger, reagierte jetzt so gut wie 
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nicht mehr. Die I-Iyperkinesen gingen mehr 
und mehr zuriiek. Sprachliche Augerungen 
wurden gar nicht mehr geh6rt. Im neurolo- 
gischen gerund imponierte jetzt eine all- 
gemeine Verstei/ung. Die Glieder wurden 
gestreckt gehalten. Es bestand schwerster, 
allgemeiner Rigor. Zuekungen warden nur 
andeutungsweise bemerkt. Es gab einen 
ausgesprochenen Trismus. Das J~ieber nahm 
jetzt kontinuierlich zu und erreichte kurz 
vor dem Exitus mit 41,5 o C seinen ttOhe- 
punkt. Der Puls war auch jetzt wieder auf- 
fallend weehselnd und konnte in den letzten 
Tagen zwischen 70 und 160 Schl/~gen inner- 
halb eines Tages weehseln. Auffallend war, 
dab die Kral~ke trotz dieser allgemeinen 
Verschleehterung weiterhin viel aB und 
trank. Hin und wieder verschluckte sie sieh 
dabei. Unter den Erscheinungen der  
Kreislaufsehw~che kam die Patientin naeh 
einem fiber halbji~hrigen Krankheitslager am 
4. 6. 39 ad exitum. 

In  den letzten 14 Tagen hatte ieh lau- 
fend auger der Axillartempera~ur aueh die 
Hauttemperatur gemessen, die stets eine 

Differenz von mindestens 3, meist abet 31/2 und 4 o yon der Axillartemperatur 
ergab (Abb. 6). Die Blutsenkung und das Blutbild entsprachen den Befunden 
der vorerwi~hnten Phase des H6hepunktes der Hyperkinese. S e h r  auff/illig war 
der Gewichtssturz (Abb. 7). Von 44,5 kg im April 1939 bis 40 kg am 31. Mai 
desselben Jahres. Auff~llig war dies insbesondere deshalb, da  Pat., wie erw~hnt, 
noch his in die letzte Zeit ganz ungeheuere Nahrungsmengen zu sich nahm und 
viel frank. Schlieglich ist zu ervi/~hnen, dag die ]~[ranke vc/~hrend der ]~eobachtung 
nie geschwitzt hat, was mit Rtieksieht auf das hohe Fieber frappant erschien. 

B]ieken wir noeh einmal  auf den ganzen Krankhei t sver]auf  zuriick, 
so kSnrlen wir mehrere Phasen  in  ihm un~erscheiden. Als eine erste Phase  
kSnnte  man  die Tage ihres Aufen~haltes in  der Bres]auer Heft- u n d  
Pflegeans~alt und  die T~ge -tother Zusammenfassen, in  denen die P a t i e n t i n  
schon dutch  ihre motorisehe Ungeschicklichkeit, durch ihr ~ieartikes 
Zucken,  dureh ihre Unruhe u n d  dureh angs~bedingte fiberwer~ige Ideen,  
Beobaeh~ungsgefiihle usw. auffiel. Fieber  bes tand  dama]s noch nieht .  
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Eine zweite Phase h/~tten wir dann wohl im Ubergang yore Herbst zum 
Winter 1938 beginnen zu lassen, zu weleher Zeit die Mutter draul]en an 
der Patientin sehon ausgesproehene Hyperkinesen, Sprach- und Sehluck. 
stSrungen bemerkte. Aueh das Bewugtsein mugte dem Berieht der 
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A b b .  6. 

Mutter zufolge jetzt bereits leieht getrtibt gewesen sein. Im Robert- 
Koeh-Kr~nkenhaus, wo die Kranke seit dem 1. Dezember 1938 st~tions 
behandelt ~urde, konnte man nunmehr sehon ausgepr~gte ehoreiforme 

27. 3/. 3 . ~  

A b b .  7. 

und athetotisehe Bewegungsst6rungen mit Temperaturen bis 38,50 C 
feststellen. 

Die Unruhe nahm dort his April des Jahres 1939 rapide zu, weswegen 
sehliel31ieh die (J'berweisung naeh tterzberge erfolgte, wo ieh dann das 
HShestadium der Erkrankung und den Verfall als drittes und vier~es 
Krankheitsstadium beobaehten konnte: Als dritte Phase m6ehte ieh 
dabei die der deliranten Unruhe folgende Starre der Patientin bezeichnen, 
die nieht nur k6rperlieh durch den jetzt beginnenden Rigor und das 
Gegenhalten gekenuzeiehnet war, sondern atteh (psychiseh) dureh 
schwere Antriebshemmungen und die beschriebenen kataleptischen Er- 
scheinungen, d. h. dureh das Beibehalten unbequemer Lagen und Glieder- 

44* 
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stellungen, durch den starren Bliek und das mangelhafte l~eagieren auf 
Frage oder Anruf. MerkmMe dieser dritten Phase waren sodann die jetzt 
in den Vordergrund tretenden myoklonisehen Zuekungen, die Versehleeh- 
terung der Spraehe, das Z~hneknirsehen und der Risus sardonieus. Ab- 
gel6st wurde dieser Zustand d~nn nur noeh dureh die welter zunehmende 
Benommenheit, das Zurtiektreten der Zuekungen und die sich immer 
mehr verst'~rkenden Gliederspannungen, welehe Symptome als diejenigen 

Abb.  8. 

der vierten Phase zus~mmenzufassen sind. Fiir die ganze Beob- 
aeh~ungszei~ kennzeiehnend war das sich Mlmahlich steigernde Fieber, 
das am Tage des Ablebens mit 41,5 ~ C seinen HShepunkt erreichte, die 
Polyphagie und Polydipsie, das fehlende Schwitzen und die im Vergleieh 
zur Axfl]artempem~ur um mindestens 3 ~ C geringere Hauttemperatur,  
das ~uBerordentliche Schwanken des Pulses und der trotz Polyphagie 
immer mehr zunehmende Gewichtssturz. 

Die Selction ergab auger einer venSsen Stauung der K6rperorgane makroskopisch 
keine Besonderheiten, insbesondere waren die weichen tI~tute und GefaBe des Ge- 
hirns zart und durchscheinend. Di~ Hirnwindungen zeigten das norma]e l~elief. 
Aach im Rfickenmark gab es makroskopiseh einen v611ig regularen Befund. Von 
allen Organen wurden Stticke in Formol gelegt und diese sparer histologiseh anter- 
sucht, wobei ein durehgehend normaler Befund festzustellen war. Gehirn und 
Riiekenmark hu~te ich in toto fixiert. Im geh~rteten Zustand ~zurde es zerschnitten 
und Sclteiben ~us allen Gehirnabschnitten in Paraffin eingebe~tet. Die mikro- 
skopisehe Untersuchung dieser B16cke ergab dann folgenden t~efund. 
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Die weiehen Himte ersehienen auf s/~mtlichen Rindenabsehnitten nur unwesent- 
lieh verdiekt. Zellige Infiltrationen fehlten so gut wie gs Aueh die Elastica- 
van Gieson.Bflder zeigten nur unwesentliehe Verdickungen des koltagenen Binde- 
gewebes. 

In den Stammganglienbl6eken, die sieh makroskopiseh ebenso wie a]te anderen 
als normal erwiesen, konnten bei der mikroskopisehen Untersuchung mehrere 

Abb. 9. 

grOBere Blutaustritte ins Gewebe festgestellg werden (Abb. 8 gibt hiervon ein Bei- 
spiel). Das Zellbild der Sgammganglien erwies sieh trotz der Blutungen als regel- 
reeht. Alle Kerngebiege zeigten nur einige ganz m~Big infiltrierte kleine Gef~ge. 
L~ekenherde konnte ieh nirgends feststelten. 

Die l~indenbilder wiesen dann einen sehr kennzeiehnenden Befund auf. In der 
2.--4. Sehieht gab es an den versehiedensten Stellen der GroBhirnrinde meist 
sternf6mige Kn6tcheg (Abb. 9), die bei n/~herer Betraehtung vorwiegend aus 
Gliazellen mig l~nglielmm, oft st/~begenf6rmigem Kern bestanden. ])aneben be- 
fanden sich darunter auch manehmal (wohl als Lymphocyten zu bezeichnende) 
Zellen mit Meineren, runden Kernen. Im Zentrum dieser KnOtehen konnte zu- 
weilen ein ldeiner Bezirk kriimeligex. Miassen entdeckt werden (Abb. 10 und 11). 
Hierbei handelt es sich zweifeIlos um Reste yon nekrotisehen Nervenzellen yon 
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Abb,  10. 

A b b .  11. 
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Art der homogenisierenden Veranderung Spiel~teyers. Ferner waren innerhalb 
des Kn5tchens Capillaren auszumaehen, deren Wand regelm~l]ig intakt erschien, 
w~hrend in der N~he der Kn6tchen oft ein GefaB mittlerer Gr61]e gefunden wurde, 
das dann eine starkereInfiltration aufwies. Aberauehhierkonntevon einer st~rkeren 
Entziindung nicht die Rede sein. 

Die Kn6tchen fanden sich fast in allen Abschnitten der Rinde, mit Ausnahme 
des Occipitalhirns. Am reichlichsten sah ieh sie in den Schlafenhirnen, in den 
AmmonshSrnern und in der vorderen Zentralwindung. Vereinzelt fanden sie sieh 
ferner in den Stammganglien~ aber auch in der Briieke sowie in der Substantia 
nigra wurden einzelne solcher Gliawucherungen naehgewiesen, ttier erschienen 
diese jedoeh yon etwas lockerer Anordnung. 

Kleinhirn und Ri~clcenmar]c wurden als frei befunden. Da nach der Literatur, 
insbesondere den letzten Petteschen Beobachtungen gerade im Kleinhirn und im 
verl~ngerten Mark sehr zahlreiche GliaknStehen naehweisbar sind, babe ich die 
B15cke dieser ttirnteile in lfiekenlosen Serien untersucht. Es konnte hierbei sicher 
nachgewiesen werden; dal~ in meinem Fall  die genannten Stellen absolut kn~tchen- 
frei sind. Auch Infiltrate konnten wir bier nur yon ganz geringem Ausmal~e sehen. 

Die letzteren erwiesen sich aber aueh in der Rinde a]s gering. Im Mark waren 
sie teilweise deu~licher. Sie imponierten hier als schmale S~ume yon Lymphoeyten, 
Plasmazellen und eigenartigen gro~en Zellen mit l~ngliehen blasigen Kernen, dazu 
sah ich um die Gef~l~e bier fiberall grSBere Mengen eines grobkSrnigen Pigmentes, 
das nieht die Eisenreaktion gab. Im Herxheimer.Praparat warden die Capillar- 
endothelien stellenweise leicht verfettet befunden. 

Sehr auff~llig und zur Schwere des klinischen Befundes kontrastieiend war der 
Befund der Nervenzelten. Diese erwiesen sich n~imlich als ziemlieh durc]Jgehen d 
intakt. :Nur an ganz vereinzelten Stellen waren, wie oben besehrieben, einige echte 
Neuronophagien zu erkennen. Selbst in n~ehster ~Tiihe der Kn6tchen zeigten die 
Ganglienzellen im allgemeinen noch ein vSllig normales Aussehen. In der ganzen 
Rinde fanden sich im fibrigen in gleichm~Biger Verteilung etwas reiehlich St~bchen- 
zellen. Auch die Makroglia zeigte gewisse progressive Ver~nderungen; ihre Kerne 
waren etwas gro~, dabei hell und glasig. Regressive Ver~nderungen an der Makro- 
glia konnte ich nieht ausmaehen. 

Auf Seriensehnitten wurden die Gliakn6tchen dann noch einer genaueren 
Untersuchung unterzogen. Sie erwiesen sich hierbei als yon aul]erordentlicher 
Dfinne. Ieh konnte sie in keinem Falle fiber 4 Schnitte yon je 15/~ dicke Schnitte 
hinaus verfolgen. Gefal]f~rbungen solcher Serienpraparate ergaben fast regelmii/]ig, 
dab die Capillaren, die dureh die KnStchen hindurchziehen, v611ig intakt waren. 

Fasse  ich den beschr iebenen his tologischen Befund  noeh e inmal  
kurz  zusammen,  so dfirfte er haupts i ichl ich  durch  die fas t  fiber die ganze 
R inde  ve rb re i t e t en  GlialcnStchenherde bei sp~rl icber  Ge]ii]3in/iltration 
cha rak te r i s i e r t  sein. Es gab au3e rdem noch mil~roskopiseh e rkennba re  
Blutu~tgsherde in den S tammgang l i en  und  leichte,  k a u m  als pa thologisch 
zu bewer tende  Verdickungen der weichen Hiiute, an denen  aber  aueh 
grS~ere, zellige In f i l t r a t ionen  v611ig vermil~t wurden.  Die Ganglien-  
zellen ersehienen fiberal l  auffa l lend in t ak t .  Es gab nur  vereinzel te  echte  
Neuronophag ien  und eine leiehte,  diffus fiber das ganze H i r n  ver te i l te ,  
Mil~o - und  Makrogl iawucherungen.  

Dal~ dieser ana tomische  Be~und dem der  von Pette un~l Doering 
beschr iebenen Panencephal i t i s  en tspr ieh t ,  b r auch t  nach  Pettes mono- 
graphischer  Dars te l lung  der  KrankheiV n ieh t  mehr  belegt  zu werden.  
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Nach Pette hat dann noeh K6rnyey aui einen Fall der Baseler Klinik 
aufmerksam gemacht, der yon Flora Friedmann (leider nur sehr kurso- 
risch) im Rahmen einer Doktorarbeit .yore Jahre 1939 aufgeffihrt wird. 
Hier war der leider gar nicht erw~hnte klinisehe Befund vermutlich 
recht atypisch; denn m~n hatte kliniseh an Tubes dorsalis gedaeht, 
wahrend d ie  histologische Untersuchung auger meningitisehen Ver- 
~nderungen fiber das ganze Gehirn vertefl~e glifse Knftehen erkennen 
lie~]. Aueh in dieser Arbeit fehlen leider die Abbildungen. Der klinische 
Befund und die Entwieklung der Krankheit kommen aber au•erdem so 
schleeht weg, da~ ich Bedenken babe, diesen Fall in die Gruppe der 
Petteschen Encephalitis einzureihen. 

D i e  beiden letzten Arbeiten fiber unser Krankheitsbild stammen 
aus tier Marburger Klinik - -  yon Conrad und Dellbri~gge wurde hier ein 
Fall beschrieben - -  und kfirzlich yon W. Mi~ller aus der Demmeschen 
Abteilung in Hamburg. 

Es handelt sich bei dem Marburger Fall um eLue 30j~hrige Frau, die subakut 
nach einer schweren und mit erheblichem Blutver]ust einhergehenden Entbindung 
mit neurasthenischen Beschwerden, Kopfschmerzen und Unruhezustanden, all- 
gemeinem Schw~che- und Miidigkeitsgeffihl erkrankte, nach 8 Wochen eine som- 
nolente, mit Wahnideen und HalIuzinationen einhergehende fieberhafte Phase 
durchmachte, in der aueh Zuekungen und Kr~mpfe beobaehtet wurden, und die 
schlieBlich einen eigentfimlichen Starrezustand bekam, der durch schwere Antriebs- 
und Tonusstfrungen charakterisiert war. Es gab in diesem Stadium ferner myo- 
klonische Zuckungen, schwere Artikulations- ~md Sprachstfrungen, Trismus- und 
Hyperpathien. Die Krankheit besserte sich allmg hlich und ging fiber eine Phase 
sehwerer deliranter Unruhe mit paranoid-halluzinatorischem Syndrom and ein 
folgendes pseudo.neurasthenisches Krankheitsbild schliel~lich in Gesundung fiber, 
so dal~ die Kranke zun~chst so gut wie geheilt aus der Klinik entlassen werden 
konnte. 4 Woehen nach der Entlassung bekam .sie plftzlich einen epileptischen 
Anfall, yon dem sie nicht wieder erwachte. BedauerHcherweise kam das Gehim 
dieses klinisch'sehr sorgfgltig beobachteten M~rburger Falles nicht zur Untersucbung. 

Die Mi~llersche Beobachtung betraf einen 50j~hr. Mann, der n~eh 14 Tagea 
~nhaltenden Durchfall und Kopfschmerzen akut mit Bewul~tseinsverlust und lokali- 
sierten Krampfan~gllen erkrankte. Es stellten sich myoklonische Zuekungen ein,. 
trod es kommt zu wechseinden, fast episodisch verlaufenden Paresen und Sensibili- 
t~tsstfrungen, zu paroxysmal auftretenden Geruchsempfindungen, Photopsien 
usw., die mit Fieber einhergehen und unter denen der Patient bei zunehmender 
Somnolenz ad exitum kommt. 

Histologisch bot sich ein typischer Befund mit Gliaknftchen und Gefgftinffl* 
traten, mMtiger Meningitis bei Verschonung der Substantia nigr~ und des peri- 
aqu~duktalen Graus. 

Uberblieken wit diese neueste Kasuistik der bisherigen Beobach- 
tungen fiber die hierher geh6rige Encephalitis, so mfgen einem zuns 
vielleicht die r~nnigfachen Unterschiede, insbesondere zwisehen den 
]apanisehen und unseren sporadischen :F~llen, zwischen der japanischen, 
der amerikanischen und der afistralischen Encephalitis au~faHen, anch  
individuelle Differenzen, wie z.B.  die zwisehen Pettes [Fallen und den- 
jenigen yon Wcrner und yon Hasen]gger, si~d nicht zu verkermen. S~ 
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etwas gibt es aber erstens auch bei anderen Infektionskrankheiten, und 
zweitens sind fiber die besprochenen Unterschiede hinweg eben auch bei 
unserem Krankheitsbilde viele konstante Merkmale, und zwar in nega- 
river wie in positiver Hinsicht, erkennbar. Im Gegensatz zur Economo- 
sehen Krankheit  sind bei unserer Erkrankung Minisch eehte Schlaf- 
zustgnde nieht zur Beobaehtung gekommen, wghrend BewuBtseins- 
triibungen andercr Art yon der Somnolenz bis zum Korea ziemlieh 
h/~ufig erwghnt werden. Es gibt im Beginn der Krankheit  keine Starre: 
erscheinungen, kein Salbengesieht und vor ahem keine Augenmuskel- 
ls Dagegen herrseht fast regelm/~Big, zum mindesten auf der 
HOhe der Krankheit,  eine starke psychomotorisehe Unruhe und Ver- 
wirr~heit vor. Im Anfang seheinen meningitisehe StOrungen hgufiger 
zu sein, wghrend diese bei der epidemisehen Encephalitis bekanntlieh 
/~ul?erst selten vorkommen. Es gibt ferner fast konstant Pyramiden- 
erseheinungen, Anf/ille, Zuckungen, choreiforme und athetotisehe Hyper- 
kinesen, wghrend bei der epidemischen Encephalitis diese nieht so 
hanfig sind. Auf der HOhe unserer Krankheit  kommen auch eigen- 
tfimliche Starrezust~nde vor. Diese zeigen jedoch mit denen der 
Economosehen Krankheit  keine Xhnlichkeiten. Insbesondere fehlen 
ggnzlich die Uberg/~nge zum ehronisehen Parkinsonismus. Wenn auch in 
Deutschland bisher nut  sporadische Falle bekannt geworden sind und 
ein grOBeres Erfahrungsgut noeh aussteht, so kann doeh jetzt  schon 
der Versueh gemacht werden, die hier behandelte Krankheit  nicht 
nur yon der ,,epidemisehen" und yon andercn Encephalitiden ab- 
zugrenzen, sondern aueh positiv das Typisehe an den bisherigen Beob- 
achtungen herauszudifferenzieren. Pette hatte dies in der sehon mehr- 
faeh erw/~hnten Arbeit (gemeinsam mit Dcering) vom Jahre 1939 zum 
ersten Male versueht und in seinem jfingst ersehienenen Bueh fiber 
die akut entzfindliehen Erkrankungen des Nervensystems eine Mare 
Abgrenzung der KranMmitsbilder gegeben. Conrad und Dellbriigge 
gelang es im Jahre 1941, an Hand ihres sehr sorgfs studierten 
Falles das Krankheitsbild auch kliniseh noeh eingehender zu eharakte- 
risieren, indem sic dieses jetzt vor ahem nach vcrsehiedenen Phasen 
gliederten. 

Wiehtig erseheint mir der Hinweis Pettes, dag die Krankheit ,  wenn 
sie ausheilt, keinerlei Folgen hinterl~gt, was man bekanntlieh yon den 
tibrigen Eneephalitisformen in dieser Sch~rfe nieht behaupten karm. 
Sowohl die sog. epidemische Encephalitis wie aueh die Influenzaenee- 
phalitis (aueh Striimpell-Leichtenster~sche Krankheit  genannt), wie aueh 
die sog. Paraeneephalitiden, die meningoeneephalitisehen Formen und 
die Entmarkungskrankheiten, sic aHe f/ihren zu irgend welchen mehr 
oder minder sehweren und bleibenden (zumindest neurologisehen) Sp/~t- 
sehgden, oft genug wenigstens zu psyehisehen Residuen, zu TriebstO- 
rungen, zu VerblSdung u. dergl. Sehon hierdureh nimmt also die yon uns 
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behandelte Encephalitis "unter den akut entztindliehen Erkrankungen 
des Gehirns eine besondere Stellung ein. 

Abet auch das Symptomenbild ist, wie gezeigt wurde, kaum mit dem 
der ausgefiihrten tibrigen Formen zu verwechseln. Beztiglich der Economo- 
schen Krankheit kommt differentialdiagnostisch hSchstens die sog. 
hyperkinetische und die amyostatisch-akinetische Form in Betracht. 
Gerade diese beiden Formen sind jedoch verh~ltnism~Big selten. Sic 
werden im weiteren Verlauf der Krankheit zudem mehr oder weniger 
bald dnrch das ltir Economosehe Krankheit typische Syndrom der 
Lethargic abgelSst. Es gibt vor allem schon relativ friih auBerdem die 
f/it die epidemische Encephalitis typischen Augenmuskellihmungen, 
die in unserem Falle ebenso wie in denen Pettes und der iibrigen Autoren 
stets vermigt wurden. Die  metastatisehe HerdencephMitis, die Meningo- 
encephalitis, die Vaccinations- und Masernencephalitis aber Mind dutch 
die Vorgeschichte und den k6rperlichen Befund bereits so eindeutig 
feMtgelegt, dag eine Verwechslung mit der PanencephalitiM iiberhaupt 
nicht in Betracht kommt. Ich glanbe daher, dag naeh den (wenn auch 
sp~rlichen) Beobachtur/gen unserer deutschen Literatur das Kxank- 
heitsbild der Paneneephalitis Soweit abzugrenzen ist, dab bereits 
auf den klinischen Befund und den Verlauf hin die Diagnose gestellt 
werden kann. Schwierigkeiten bietet die Erkrankung wohl immer nur 
im Anfang, da die hier vorherrschenden pseudoneurasthenisehen und 
pseudopsychopathisehen Symptome, zumal wenn sic, Me in unserem 
~Falle, ohne jedes Fieber zur Beobachtung kommen, zuniehst aim psycho- 
gene Meehanismen verkannt werden kSnnen. Naeh den bisherigen Er- 
fahrungen wird sieh aber auch dann bald dutch das Auftreten yon 
Zuckungen oder epileptiformen Anfs zum mindesten der Verdacht 
eines organischen Leidens ergeben. Es erscheint mir immerhin wichtig, 
darauf hinzuweisen, dag derartige psychogen anmutende Symptome im 
Beginn der Petteschen Encephalitis vorkommen. Man hat gerade in deli 
Friihstadien der Krankheit ferner mit dem Vorkommen deliranter undhal- 
luzinatorischer Bilder zu rechnen, und Verwechslungen mit symptoma- 
tisehen Psyehosen oder Katatonien liegen hierbei zuweilen sicher nahe. Der 
weitere Verlauf wird in solchen :F/~llen jedoch Sicher sehr bald auf die 
riehtige F~hrte fiihren. Sofern aber solche delirant verlaufende exogene 
Psychosen, ohne siehere organisehe Symptome gezeitigtzu haben, ad exitum 
kommen, w/ire es mi~ Rtieksieht auf die erws differentialdiagno- 
stischen Schwierigkeiten und aus erbgesundheitliehen Griinden dringend 
notwendig, dab die betreffenden Gehirne einer histologisehen Untersuehung 
zugeftihrt werden, da sonst unter Umstinden auch maneher Fall einer 
hierher geh6rigen entztindliehen Gehirnerkrankung Gefahr liefe, als 
Psyehose (womSglich auch des schizophrenen oder maniseh-depressiven 
t~ormenkreises) gefiihrt zu werden, wodurch sich fiir die Familien solcher 
F&lle reeht unliebMame MiBverstindnisse und Sehwierigkeiten ergeben. 
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Zusammenfassung. 
Eine 17jghrige Arbeitsmaid erkrankte im August 1939 subakut mit 

nervSsen Symptomen. Sie wird motoriseh ungeschiekt und zuekt hin 
und wieder mit den Sehultern. Da noeh kein Fieber besteht, wird zu- 
ngehst eine Neuro- und Psyehopathie angenommen. Erst 8 Wochen 
spiiter stellen sieh ehoreiforme und athetoide tIyperkinesen ein. Dazu 
entwiekelt sieh langsam eine eigenartige Bewugtseinsst6rung mit An- 
trieblosigkeit und allgemeinen Starreerseheinungen. Es g!bt vegetative 
Unregelmgl3igkeiten. Unter zunehmendem Fieber kommt es 10 Monate 
nach Beginn der Krankheit zum Tode. 

Die histologisehe Untersuehung deekt diffus fiber die ganze Rinde 
sowie Stammganglien und Briieke verteilte Gliakn6tehenherde auf, 
die Gef/~Be waren fast durchgehend leieht inffltriert, die Meningen etwas 
verdickt. 

Es handelte sich sonaeh um das Krankheitsbild der Paneneephalitis. 
Die Literatur wird besproehen. 
An Hand eines diagraphisehen Verlaufsspektrums gibt Verfasser 

diagnostisehe Hinweise. 
Um Mil3verst~ndnissen aus dem Weg zu gehen, wird empfohlen; 

die Krankheit als Panencephalitis nodosa oder als Pettesehe Krankheit 
zu bezeichnen. 


