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(Eingegangen am 7. September 1952.) 

Klin ische  und  ana tomische  U n t e r s u c h u n g e n  sporadischer  F~ille y o n  
Panencepha l i t i s  (P~TTE und  DS~I~G) bzw. a typ i sche r  Encepha l i t i s  sowie 
sk leros ierender  Leukoencepha l i t i s  (v. BOGAERT) s ind b isher  nur  sel ten 
mi tge te f l t  worden.  E r s t  in j i ings ter  Zei t  wi rd  e twas  hi~ufiger darf iber  be-  
r ichter ,  und  es gehen da raus  die Schwier igkei ten  der  Abgrenzung  einzelner  
Encepha l i t i s fo rmen  hervor .  

E ine  eigene Beobach tung  is t  An]~B, auf  diese Krankhe i t sb f lde r  ein- 
zugehen.  

Klinlscher Verlau]. Der 13~j~hrige Pat. G.Z. stammt aus einer gesunden 
Familie. Seine eigene Vorgeschichte war bisher ohne Besonderheiten. Im Friih- 
jahr 1951 fiel den Eltern auf, dab der Junge in  der Schule nachlieB, daB seine 
Stimmungslage immer schwankender wurde, dab er sich yon seinen Kameraden 
zurtiekzog und jetzt viel leiehter ermfidete. Anf~ng Mai 1951 trat  plStzlich ein 
Ziehen im Kopf nach re. hinten mit Fallneigung in dieser Richtung auf. Der Junge 
konnte sieh auffangen und stfirzte nur selten hin. Diese Zust~nde beobaehteten 
die Eltern anfangs etwa 5--6 real ti~glieh. Sie wurden immer hgufiger, so dal~. die 
Eltern den Jungen in die hiesige Klinik verbraehten. 

Am 7.6. 1951 erfolgte die Aufnahme in dig Un ive r s i t i~ t s -Ne rven~  Tiibingen. 
Die internistische Untersuchung ergab keine krankhaften Befunde, Blutsenkungs- 
geschwindigkeit, Blutbfld, Urin, Temperatur und Wa.l%. ira Blur wiesen normale 
Werte anf; der Blutdruck betrug 125/90 mm Hg, der Puls 96 pro Minute. 

Bei der neurologisehen Untersuehung waren alle physiologisehen l~eflexe 
seitengleich lebhaft auslSsbar. Hirnnerven und Sensibilit~it waren intakt. Kein 
Meningismus. Die Koordination war nieht gestSrt. Der Muskeltonus zeigte sieh in 
beiden Armen fraglich etwas erhSht, li. jedoeh deutlicher a]s re. Bei intendierten 
Bewegungen land sich ein ]eiehter, feinsehliigiger Tremor der li. Hand. AuBerdem 
bestand eine deutliche vegetative Labilitiit (Akroeyanose, Cutis marmorata und 
Hyperhidrosis der Hs FfiBe und Axillen). W~hrend der Untersuehung traten 
in Abst~nden yon etwa 3--4 rain komplexe Hyperkinesen auf, welehe aus einem 
ruekartigen Zuriickwerfen des Kopfes nach re. hinten mit sofort anschlieBendem 
Einknicken im re. Kniegelenk und Verlagerung des KSrpers nach re. hinten be- 
standen. Pat. kam nieh~ zu :Fall, sondem konnte sich stets elastiseh auffangen. 
Eine BewuBtseinsstSrung trat dabei sicher nieht auf. Im Liegen kam es etwa im 
gleichen Abstand nur zu einer angedeuteten blitzartigen Drehung des Kopfes 
nach re. hinten. Die D~uer eines solehen Anfalles betrug nit lgnger als 1--2 sec. 

6* 



84 H.-F. und 1~. P~RMA~:  

In psychiseher Hinsicht war Pat. zu dieser Zeit unauffMlig. Sein Intelligenz- 
niveau war etwa altersentsprechend, er war aufgesehlossen und freundlieh, gut 
zugewandt, allerdings leieht erregbar und reizbar. 

9. 6. 1951: Die t~6ntgenaufnahmen des Sch~dels ergaben auBer einer leiehten 
Wolkenzeiehnung der ganzen Kalotte keine J~esonderheiten. 

16. 6. 1951: Im Liquor fanden sich normale Zellwerte (3/3 Z.). Der Gesamt- 
eiweiBgehalt war deutlich erh6ht (47 rag% bei einem Normwert yon 18--25 rag%), 
was durch eine st~rkere Vermehrung aussehlieBlich der Globniine (31 rag% bei 
einem ~ormwert yon 2--7 rag%) zustande kam, w~thrend die Albuminwerte 
(16 rag% bei einem Normwer~ yon 15--22 rag%) unauff~llig waren. Auflerdem 
zeigte die Normomastixkurve einen tiefen Linksausfall; Pandy + +, Nonne +. 
Mikroskopisch und kulturell war der Liquor steril. 

Therapieversueh: 12 Tage lung tgglieh 20 em 3 40%igen Traubenzueker i.v. und 
3stfindlieh 50000 E Penicillin. Liquorkontrolle am 26. 6. 1951: Zellzahl auf 79/3 
angestiegen, sonst keine wesentliehe Anderung gegeniiber dem vorhergehenden 
Befund. Liquorzucker 48 mg%, Blutzucker 87 rag%. Neurologiseh zeigt sieh jetzt 
eine Abschw/~ehung der ]~auehdeekenreflexe li., ein beiderseitiger FuBklonus (li. 
mehr als re.), beim Fingernasenversueh beiderseits ein leiehter Tremor, eine deut- 
]iche Tonuserh6hung in allen Extremit~ten, besonders den Armen, ebenfalls li. 
deutlicher als re., mit angedeutetem Zahnradphgnomen ft. Der fibrige neurologische 
Befund war gegeniiber der letzten Untersuehung unvergnder~. Die bereits be- 
sehriebeneu Hyperkinesen sind ietzt h~ufiger geworden und treten alle 20 see auf. 
Bei affektiver Belastung nehmen sie zu, sind aber im Ablauf noch genau wie bei 
der ersten Untersuehung. 

Therapieversueh mit Chloromyeetin, t~tgl. 9 Kapseln zu je 0,250 mg fiber 14 Tage. 

3.7. 1951: Elektrencephalogramm: kein eindeutig pathologischer Befund. 

9.7. 1951: Liquorkontrolle: wieder normale Zellzahl (5/3 Z.), sons~ keine hen- 
nenswerte ~nderung des Befundes. 

13.7. 1951: Ophthalmologiseher Befund: keinerlei Besonderheiten. 

Therapieversueh mR Irgapyrin als unspezifisehem t~eizk6rper iiber 9 Tage in 
steigenden Dosen yon 5 cm 3 t/~glich auf 10 em 3. 

24. 7. 1951 : Blutbildkontrolle bisher normal, Blutsenkungsgesehwindigkeit 32/67. 

26.7. 1951: Im Elektreneephalogramm aueh heute keine sieher krankhaften 
Ver~nderungen, insbesondere keine Anzeiehen ffir Krampfstromabl~ufe. 

2.8. 1951: Die quantitative Abwehrfermentreaktion (WIZ~KL~-MALL) zeigt 
einen m~ssiven Ausfall des Hypophysenvorderlappenhormones; Traubenzueker- 
belastung und Insulinbelastung ohne Besonderheiten. 

7.8. 1951 : Bei der neurologisehen Untersuchung fand sich auBer den bereits 
besehriebenen Ver&nderungen ein Einstellnystagmus beiderseits und ein kon- 
stantes, leiehtes Abweiehen der Zunge n~eh li. Die epikritisehe Sensibilit~ war 
~n beiden Untersehenkeln leieht unsicher. ~e. land sieh ein positiver Knipsreflex, 
der Adductor- und Patellarsehnenreflex li. war gegen~iber re. gesteiger~, beim 
AehiUessehnenreilex beiderseits kloneiforme Zuekungen, Rossolimo beidersei~s 
ausl6sbar, re. deutficher als li., P~tellar- und FuBklonus beiderseits raseh erseh6pf- 
lieh. Die Diadochokinese war li. leieht gest6rt. J)er Tonus zeigte sich in allen 
Extremit~ten deutlich erh6ht, in beiden H~nden fand sieh ein Tremor, li. mehr 
Ms re. 

10. 8. 1951 : Liquorkontrolle: Keine ~nderungen des Befundes. Mikroskopiseh und 
kulturell steril. 
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14. 8. 1951: tta,ls-nasen-ohrenfachgrztlieher Befund: Aul3er kleinen gerSteten, 
zerklttfteten und verwaehsenen Tonsillen sowie geringer Vergr6Berung der Hals- 
lymphknoten kein krankhafter Befund. 

17.8. 1951: In  letzter Zeit haben die ttyperkinesen sowohl an Hgufigkeit als 
auch an St~rke zugenommen; sie treten jetzt alle 10 see auf. Dabei wird der re. 
Arm his etwas fiber die Senkreehte hoehgesehleudert, der Kopf naeh re. hinten 
gerissen, die Augen naeh re. oben verdreht, der 5fund halbgeSffnet, der gnmpf 
naeh re. hinten gedreht, wobei das re. Knie fief einkniekt und der re. FuB, naeh 
auBen gedreht, hinter den li. zu stehen kommt, das li. Bein wird nun blitzartig, 
aber nur ganz leieh~, in allen Gelenken gebeugt. Pat. kann sieh jetzt nieht mehr 
auffangen, sondern taumelt bin. Eine sichere Bewugtseinstriibung ist aueh jetzt 
nieh~ t~stzustellen. Aueh im Liegen treten die Hyperkinesen verstarkt anf, nnd zwar 
in der gleiehen ttgufigkeit. Dabei wird der re. Arm ruekartig etwa 25 cm angehoben, 
der Kopf nach re. hinten mad die Angen naeh re. oben verdreht, der Mund halb 
geSffnet. Der gumpf maeht nur eine leiehte, ruekartige Bewegung naeh re. hinten, 
w~hrend das re. Bein Ieieht angehoben und im Kniegelenk, das Ii. abet in allen 
Gelenken leieht gebeugt wird. Psyehiseh f~llt auf, dal~ der Junge immer teilnahms- 
loser geworden ist. Eine Unterhaltung kommt kaum mehr mit ihm zustande. Er 
sprieht nur noeh auf Bet)agen, ]iegt sonst mit fast leerem, etwas starrem Gesichts- 
ausdruek da. Seine Umgebung und die Situation erkennt er aber vollkommen 
riehtig und gibg sinnvolte Antworten. 

3i. 8. 1951: Liquorkontrolle: Antler einer noeh st~rkeren Globulinvermehrnng 
(38 mg~ keine Anderung im Befund gegenfiber frfiher. 

1.9. I951: Neurologiseher Befund: Gegenfiber der letzten Untersuehung hat 
sieh der Reflexbefund kaum ge~tndert. Die Dysdiadoehokinese li. ist in eine Adia- 
doehokinese fibergegangen. Die Koordination ist nieht mehr sieher prtifbar wegen 
der geh~uften extrapyramidalen IIyperkinesen. Der Tonus ist in allen Extremi- 
t.aten deutlieh gesteigert, i~igor in beiden Armen. AuBerdem mittel- his grob- 
sehl~giger Tremor beider H~nde, li. mehr als re., sowie leiehter Ruhetremor bei- 
derseits. 

Die tIyperkinesen sind jetzt aueh mit sieherem, abet nur sehr kurzdauerndem 
(1--2 see) Bewugtseinsverlust verbunden. 

Psyehiseh f~llt jetzt eine flaehe Euphorie auf. :Pat. reagiert auf Anreden nur 
noeh mit stereotypen Redewendungen, wie z.B.: ,,Mir geht es gut, ieh werde 
sehon wieder gesund '~ oder ,,ieh bin ja gar nieht so krank". Eine Krankheitsein- 
sieht besteht nieht. ])us KritikvermSgen ist stark herabgesetzt. 

1.9. 1951 : Therapieversuch mit Aureomycin (t~glieh 4real 250 rag). 

6.9. 1951: Neurologiseher Befund: Aut3er einer fragliehen allgemeinen tIyp- 
~sthesie und deutliehen Unsieherheit beim Kniehaeken- und Fingernasenversueh 
keine J~nderang gegenfiber dem letzten Befund. 

8. 9. 1951: Entlassung naeh tIause auf dringenden Wunseh der Eltern gegen 
a.rztliehen Rat. 

20, 9, 1951: Aufnahme in die neuroehirurgiseheAbteflung des Krankenhauses 
Stuttgart (Direktor: Dr. B]~H~V, ND1). I)er Junge maeht einen mgBig benommenen 
Eindruek. Er mug geffittert werden, gibt auf Befragen keine Antwort, sondern 
bringt nur stereotype, unartikulierte Lau~e hervor. Der neurologische Befund hag 
sich gegenfiber unseren Ietzten Untersuchnngen nicht ge~ndert. 

1 Ffir die freundliche Uberlassung dee SchluBberiehtes mSehten wir Herrn 
Direktor Dr. t/EHR]~ND vielmals danken. 
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21.9. 1951: Temperaturanstieg auf 38,1. Im Blutbild I1600 Leukoc~ten, Blut- 
senkungsgeschwindigkei~ 15/44, Blutzuc.ker 90 rag%. Therapieversuch mit Tl~uben- 
zucker-Cylotropin-Injektionen tmd Supronal. 

Im Elektrencephalogramm finder sich ,,eine maximale St6rung des Wellen- 
bildes bei sehr niedrigen Frequenzen. Krampfbereitschaf~ vor allem auf der re. 
Seite. Im ganzen spricht der Befund fiir eine Encephalitis mit besonderer IiTitation 
der re. Hemisphere". 

22. 9. 1951 : Zmmhmende motorische Unmhe, Temperutur 38,8, schwerer Sopor. 
23.9. 1951. Temperaturar, stieg auf 4t,3, Pals 150/rain. V6lliges Korea. Die 

bisher a]s einzige extrapyr~mida]en Bewegungsabl~ufe beobachteten, im Abstand 
yon e~wa 10 see auftretenden Kopfzuckungen nach hinten verschwinden. Atmung 
wird unregelm~gig. Um 16 Uhr Exitus letalis. 

Zusammen/assend ist zum klinischen Verlau/ zu sagen, dag sich bei 
einem frfiher stets gesunden, jetz~ 13 j~hrigen Jungen ein Krankheitsbild 
en~wickelte, welches nach einem fiber einige Monate gehendenVors~adium 
mit leiehteren psychischen Ver~nderungen (Nachlassen in der Schule, 
Stimmungs- und Affektlabfliti~t, dann Absonderung yon den Kameraden 
und raschere Ermiidbarkeit) dutch abruptes Auftreten yon extrapyra- 
midalen Bewegungsabl~ufen gekennzeichnet war. Diese waren komplexer 
Natur  ~hnlich einem Hemiballismus und dauerten ca. 1--2 see. Sie 
~raten rhythmiseh, zuerst alle i2- -15  min, dann immer geh/mfter und 
zuletzt im Abstand yon 10--12 see auf und griffen sp~ter aueh auf die 
andere KSrperseite fiber. Ein Bewugtseinsverlust war dabei nut  im 
vorgeriiekten Stadium eindeutig naehzuweisen. Krampfstromablgufe 
zeigten sieh im Elektroeneophalogramm erst in den letzten Krankheits- 
tagen, w~hrend eine zunehmende, am Sehlug maximale StSrung der 
hirnelektrisehen T~tigkeit sehon frtiher naehweisbar war. Aus der sonst 
stark weehselnden neurologisehen Syml0tomatik hob sieh eine allm~hlieh 
zunehmende, extrapyramidale Tonussteigerung heraus, welehe zuletzt 
alle Extremiti~ten betraf  and dann aueh zu verkrampften Haltungen 
ftihrte, so dab die rhythmisehen Hyperkinesen nieht in der Hi~ufigkeit, 
wohl abet an St~rke naehlieBen. Pyramidenbahnzeiehen waren weehselnd 
auslSsbar, bulb~re Symptome fehlten ganz. In  psyehiseher Beziehung 
kam es naeh den gesehilderten anf~ngliehen Symptomen allm~hlieh zu 
einem fast v611igen Verlust des psyehomotorisehen und spraehliehen Aus- 
drueksvermSgens, so dab w~hrend der letzten Krankheitszeit  keine Ant- 
worten, sondern nur noeh stereotype, unar~ikuliert.e Laute  hervor- 
gebraeht wurden. Auf intellektuellem Gebiet kam es zu einem deutliehen 
Rtiekgang mit starkem Naehlassen besonders der Merk- und Urtefls- 
fghigkeit. Dagegen waren die praktisehen F~higkeiten weniger gestSrt. 
Noeh bei der Entlassung aus der Klinik, also 15 Tage vor dem Tode, 
war der Junge bezfiglieh Raum, Person und Zeit orientiert, erkannte die 
Personen seiner Umgebung und die Situation riehtig und zeigte auger 
ehler kritiksehwaehen Euphorie keine grSberen Auffglligkeiten (z. B. 
Delirien usw.). 
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Bemerkenswert  war der bei mehrmaligen Untersuehungen stets kon- 
s tante  Liquorbefund, n~m]ieh eine geringe bis m~l~ige Pleocytose, eine 
starke Vermehrung ausschlieBlich der Globuline sowie ein tiefer Links- 
ausfall der Normomast ix-Kurve.  

Therapeutisch wurde versucht, mit  Penicillin, dann Streptomycin, 
I rgapyr in  und Aureomycin die standige Progredienz wenigstens auiku- 

Abb. 1. Vordere Zentrahvindung. In den oberen Rindenschieh~en diffuse Mikrogliawueherung und 
kleine Gliakn6tchen. Kr~ftige perivascul~ire Rundzelleninfittrate. Kresyl-F~irbung, 170real. 

hMten. Ein Erfolg konnte bei keinem der Medikamente festgest, ellt 
werden. 

N~ch subakutem, stetig progredien~em Verlauf t ra t  6 �89 Monate nach 
dem ersten Auftreten des Hyperkinesen des Tod unter den Zeichen eines 
akuten HirnSdems auf, welches ffir die schwere Bewuf3tseinstrfibung 
verantwortlieh gemacht  werden kann, welche in den letzten beiden 
Tagen die iibrigen Symptome fiberlagerte. 

Anatomische Untersuchung. Makroskopiseher Befund: Gehirngewicht 1290 g. 
Die Meningen sind stellenweise gering weii3]ieh getrfibt und fiber dem li. Frontal- 
lalopen und dem re. temporo-oeeiloitalen Bereich fleekfSrmig briiunlich verf~rbt. 
AIs Zeichen sines allgemeinen Hirndruekes finder sieh eine ms Abplattung der 
Hirnwindm~gen und ein zirkul&rer Druekkonus im Bereich der Kleinhirntonsitlen. 
Dis Sehnittfl~ehen sind feucht-g]'az~zend. Auffallend is$ dis Erweiterung und pmlle 
Fiillung der Gefai3e; die Blutpunkte zerfliel~en. Abblassung der Substantia nigra. 
Knapp oberhalb des Splenium corporis cailosi im Markl~ger der re. Hemisphere 
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ventrikelnahe ein kleiner, etwa hh'sekomgrot~er Erweichungsherd. Am Ventrikel- 
system keine Besonderheiten, Ependym glare. 

Zur histologischen Untersuchung gelangten zahlreiche Hemispharenscheiben 
beider Grol~hirnhalften sowie Kleinhirn, Hirnstamm und oberes Ha]smark. Bei der 
Untersuchung einzelner Kerngebiete wurden Serienschnitte angefertigt. 

Der  wesent]iche ana.tomische Befund  is t  in e iner  unterschiedl ichen,  
te i ts  diffusen, te i l s  knStchen-  oder  he rdf6rmigen  G]iawucherung be i  s tar -  
ken  l y m p h o - p l a s m o c y t a r e n  In f i l t r a t i onen  der  Meningen u n d  GefatL 

Abb. 2. Thalamus. Starke dilfuse ~ikrogliawucherung ]nit reichlichen Stgbchenzellen und 
GliaknStcheno Schwere Ganglienzellver~nde]mngem Kresyl, 170real  

scheiden zu sehen. Diese Ver~nderungen,  wetche als se tbst~ndige ent.- 
zi indliche R e a k t i o n  anfgefa$t  werden  kSnnen  (SrATZ), s ind ziemlich 
diffus in grauer  u n d  weil~er Subs tanz  des Gro$- und  Kle inh i rns  sowie 
des H i r n s t a m m e s  ver te i l t .  

Bevorzugt ist die Gro~hi,t'nrinde befallen. I~ier ist eine yon frontal nach occipital 
zunehmende Verst~rkung des entziindlichen Prozesses zu beobachten, wobei die 
parietalen Abschnitte mit der Zentralwindung sowie die parasaggitalen Bezirke 
der Frontallappen mehr betroffen sind als die lateralen Hemisph~renanteile mit 
der Insel; stellenweise ist auch die Temporalrinde starker ver~tndert. Am starksten 
ist die P~inde der Occipitallappen ergriffen. Die typischen, vorwiegend mikrogliSsen 
XnStchen mit starker Betefligung yon Stgbchenzellen, welche sic, h iiberall in tier 
Hirnrinde verstreut finden (Abb. 1), werden hier settener. In  zunehmendem MaBe 
tr i t t  eine Proliferation der Makroglia~ auf, welche sich haufig an der Bildung 
grSlterer, kompakter Gliaherde beteiligt (Abb. 3). Die reiativ grol~en, rundlichen 
oder ovalen Kerne dieser Zellen sind aufgehellt; tells werden sie bei NIssn-Farbung 
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yon einem breiten Plasmaleib umgeben, tefls handelt es sieh auch um nackte 
Kerne. Allgemein weehseln in der Hirnrinde Bezirke mit starken Ver~Lnderungen 
oft unvermittelt  mit solehen, in welehen sie nu t  sehr gering sind oder fehlen. 
~7berall f/~llt~ die besondere Bevorzugung der nnteren Rindensehiehten auf, welehe 
h/~ufig zusammen mit einem Streffen der angrenzenden Marksubstanz am meisten 
befallen sind. 

Aueh in der Marksubstanz besteht eine yon frontal naeh occipital zunehmende 
Gliavermehrung, welehe am st/~rksten in den subcorticalen Gebieten ist, im ganzen 
jedoeh gegentiber denen in der Rinde zuriiektritt. Die KnStehenbildungen sind 
klein nnd bestehen vorwiegend ans Oligodendrogliazellen. Markseheidenausf/~lle 

Abb~ 3. Occipitallappen. In der B~inde starke Gliawucherung mi t  t3eteiligung ~oI1 5Iakroglia; in 
der Mitte groger kompakter  Gliaherd. Kresyl, 220reaL 

und auch Gliafaserbildung fehlen oder sind unbedeutend. Der Fettabbau ist auger- 
orden~lich gering. Hiervon weieht lediglieh das histologische Bild im Marklager 
der caudalen ttirnabschnitte ab. Wie in der Rinde findet sich hier auch im Mark 
nebell starken infiltrativ-entztindlichen Ver~Lnderungen eine be~r~chtliehe Glia- 
proliferation, worunter sieh reichliche protopl~smatische Elemente finden (Abb. 4). 
]3ei 3{arkseheidenf/irbung sieht man hier im Gegensatz zu den iibrigen I-Iirn- 
absehnitten nnregelm/~13ig verwasehene Aufhellungen im Marklager, welehe sich 
ohne l~ticksicht auf die U-Fasern ausbreiten, sowie einen periventrikul/~r gelegenen 
Herd mit volls~/indiger Entmarkung (Abb. 6). Die Gliafaserbildung im Marklager 
kann bier nu t  als In/~gig bezeiehnet werden, ist abet doch deutlieh (Abb. 5). Aueh 
der Fettabbau is~ im Oeeipitallappen verh~l~nism/~Big etwas starker als in den 
iibrigen I-Iirnabschnitten; eine diehte Ansammlung yon Fettk6rnehenzellen sieht 
man in dem erwahnten periventrikul~ren Herd. 

In  den grauen Kerne~ linden sieh prinzipiell gleiche Ver~tnderungen wie in der 
t~inde; die Gliawueherungen werden hier oft yon St~behenzellen beherrseht. Ein 
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Schwcl:punkt ist im Thalamus opticus, welcher in allen Teilen sehr stark betroffen 
ist (Abb. 2). Es folgen Corpus Luys, ~Nuc]. amygdalae und Corpus genieulatum 
laterale. Gering ist auch der lkTuel, tuber betroffen. Die Substantia nigra zeigt nut 
spirliche Verinderungen, Die Ganglienzellen sind bier teilweise etwas gebl~ht, 
freies Pigment findet sieh nieht. Die Kerne des Brfickenful]es sind ebenfalls gering 
betroffen, wenn aueh gegenfiber der Brtickenhaube etwas s~rker. Das gleiehe gilt 
fiir die Olive und den i~Tucl, dentatus, w~hrend das Kleinhirn sonst fast vSllig 
verschont ist. 

Weiter fallen dul'cbgehend schwere Ganglienzellver~nderungen auf, am aus- 
gepr~gtesten in der l~inde und im Thalamus; gelegentlich sieht man :Neurono- 

Abb. r Diffuse Gliawucherung in der Marksubstanz des Occipit~llappens; reichlich 
protoplasmatiscbe Glia. XresyI, 220real 

phagien. Einsehlul~k6rperchen in den Ganglienzellen, wie sic DAwsos (1933/34) 
bei Encephalitis-Fillen beobachtet hat und wie sie auch in einem Fall yon leuco- 
enc6phalite scl4rosante subaigue (DvBoIs, BOGAEI~T und LI~E~ITTE 1949) be- 
schrieben worden sind, kolmten nieht festgestellt werden. Gelegentlich sind gefil~- 
abhingige, pseudolamiuire Ausf~llsherde zu beobachten. Unter den Infiltratzellen 
in den GefM~seheiden und den Meningen finden sich auger Lymphocyten, Plasma- 
zellen und vel'einzeltea lKastzetlen auch verstreu~e pigmentftlhrende Elemente. 
Die Eisenreaktion ist negativ. Irn iibrigen sieht man deutliche proliferative Ver- 
gnderungen am Gefgfbindegewebe. 

Nach  A r t  und  Ausb re i tung  der  h is to logischen Ver~,nderungen, wie auch 
in klLmischer Hins ich t ,  zeigt  die vor l iegende  B e o b a c h t u n g  unve rkenn-  
b~re Xhnl ichkei ten  ml t  den  Fg l l en  y o n  sogenann te r  KnStchenencepha -  
1iris, wie sie BETTE u n d  D61~I~G 1939 besehr ieben  h a b e n  und  welche sie 
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mit der Encephalitis japonica und der Encephalitis St. Louis in einem 
besonderen Formenkreis, unter der Bezeichnung Panencephalitis, zu- 
sammenfassen. In anatomischer Hinsicht war daffir die panencephale 
Ausbreitung des mit KnStchenbildung vergesellschafteten entziindlichen 
Prozesses mal~gebend. Bei den bisher bekannten Fgllen ist bis auf eine 
gewisse Bevorzugung der grauen Substanz kein besonderer Verteilungs- 
modus erkennbar; das Zurficktreten der Vergnderungen in der Substantia 
nigra macht eine Abgrenzung gegenfiber der Encephalitis epidemica mug- 
lich. Das anatomische Bild der bisher mitgeteilten Beobachtungen ist 

Abb. 5. Occipitallappen, Gliafaserbildung. }Iolzer, 140real. 

somit durchaus vielgestaltig, ebenso wie auch die klinische Symptomato- 
logic wenig einheitlich ist, so dab BOSHOSF die Bezeichnung atypische 
Encephalitis bevorzugt hat. 

Die Frage, welche Ver~tnderungen in anatomischer Hinsicht als die 
wesentlichen angesehen werden mfissen, entsteht in gewisser Weise auch 
im vorliegenden Fall, wenn man die Ver~nderungen in den Occipital- 
lappen betrachtet. Die hier beobachteten Markscheidenausf~lle sowie die 
leichte Gliose im Marklager weichen vom gewShnlichen Bild der meisten 
gleichartigen Beobaehtungen atypischer Encephalitis (vgl. BO~HOFF) ab. 
Bei einzelnen dieser Fglle standen zwar die Ver~nderungen der wei~en 
Substanz mehr im Vordergrund; so werden unscharf begrenzte skleroti- 
sche Entmarkungsherde yon TJ~. Li~ERS und Encephalomyelitisherde yon 
BA~WA~TR beschrieben, und aueh die Beobaehtung yon HSRA zeigte 
einen st~rkeren Befall der wei~en Substanz. Gelegentlich werden Er- 
weichungsherde erw~hnt (BO~HOFF, HASENJXGER, PSTTE u. KAnM, 
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ZANDER). Meist fehlen jedoch Markscheidenausffille und Gliose und k6n- 
nen somit nichg zum eigentliehen anatomischen Bild dieser Erkrankung 
gereehnet werden. Dagegen bilden sie ein wesentliehes Charakteristikum 
der sklerosierenden Leukoeneephalitis (v. BoGag~T). Bei dieser Erkran- 
kung hat v. BOGA~UW besonders auf die frfihzeitig auftretenden, dutch 
ihre Ngehtigkeit und den extensiven Charakter auffallende faserige 
Gliose im Marklager aufmerksam gemaeht, wobei sehleeht erkennbare, 
sehleierf6rmige Aufhellungen ohne glatte ggnder im Markseheidenprgpa- 
rat auftreten oder auch vSllig fehlen kSnnen und ebenso der Fettabbau 

Abb. 6. Occil0itallal~pen, l~ia~'kscheidenf~irbung. Fleckf6rmige und diffus'e Aufhellungen, bcsonders 
im Bcreiche der Rindenmarkgreaze. Periventrikul~ir vollst~ndige Entmarkung. 

wechse]nd ist. Der Untersehied gegenfiber den Ver~nderungen der weii~en 
Substanz in den cauda]en I-tirnabsehnitten unserer Beobachtung kann 
danach sieher nur a]s gradue]ler angesehen werden. Wenn man weitcr 
berficksichtigt, da~ das Wesentliehe bei der sklerosierenden Leukoence- 
phalitis der en~zfindliehe Prozel] mit lymphoplasmocyt~ren Infiltraten 
sowie mikro- und makrogli6sen Proliferationen mit kn6tchenfSrmigen 
Bildungen ist, so wird eine Abgrenzung der vorliegenden Beobachtung 
unmSglich und sie muB als ~bergangsfall aufgefaBt werden. Eine sehr 
ahnliche Beobachtung hat BOO.OFF (Fall KrS.) besehrieben 1. 

In differentialdiagnostiseher Hinsicht sei noch erw~hnt, dab die ana- 

l Auch der kfirzlich yon K~STI~G mitgeteilte Fall  1 kann  hierher gereehne~ 
werden [Dtsch. Z. Nervenheilk. 168, 464 (1952)]. Er  zeigt ebenfalls eine Bevor- 
zugung der occipitalen Hirnabsch~it te ,  wie dies bei der sklerosierenden Leukoence- 
phalitis h~ufig beobachtet  wird. 
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tomischen Veri~nderungen mit ]ymphoplasmocytgren Infiltraten und dem 
reichlichen Auftreten yon St~bchenzellen stellenweise ei~ paratyse~hn- 
liches Bitd bieten kSnnen. Es wgre auch an juvenile Paralysen (vgl. 
BIELSSHOWSKY, OSTERTAG U. a.) ZU denken. Abgesehen davon, dab bei 
denEltern ttinweise auf eine Lues fehlten und auch bei unseremPatienten 
selbst die serologischen Reaktionen negativ waren, spricht gegen diese 
Erkrank~mg der negative Ausfalt der Eisenreaktion sowie das Zuriiek- 
treten sti~rkerer Parenchymseh~den in der Rinde, namentlieh in dem bei 
der juvenilen Paralyse bevorzugt befallenen Xleinhirn. 

Beobachtungen fliet~ender ~berg~nge zwisehen Paneneephalitis und 
sklerosierender LeukoencephalRis kSnnen ohne Kenntnis der Xtiologie 
vorerst nur als Zeichen enger Beziehungen beider Krantdleiten ge- 
wertet warden. Wesentlich ffir die anatomische Unterscheidung ist die 
Lokalisation des entzfindliehen Prozesses. Wahrscheinlich spielt bei der 
leucoenc@halite seldrosante subaigue ein entziindliches Odem im ~ark. 
lager eine st~rkere Rolle. Die meist starke Gliose, welche den Parenchym. 
ausfall bei weitem iibm~.rif~ (v. BOGAERT), SO dal~ sie in dem geringen 
Gewebsuntergang keine Erklgrung finder, wie auch die Art des i~'fark- 
scheidenunterganges mit spi~rliehem oder gar fehlendem Fettabbau, sind 
aueh als Auswirkungen verschiedenartiger ()demzustgnde beschrieben 
worden (HALLERVO~D~, SCHOLZ, JACOB u. a.). K~ 'cx~  hat berichtet, 
da$ er bei Fgllen yon sklerosierender Leukoeneephalitis das Bild der 
serSsen Entzfmdnng gesehen hat 1. Es ist aueh hier zu erwghnen, dab 
nieht selten PapiItenSdeme bei dieser Er]crankung besehrieben worden 
sind, woffir in unserem Falle zung.chst keine Anhaltspunkte vorhanden 
waren, lediglich terminal trat ein allgemeines HirnSdem kliniseh in den 
Vordergrund. Exsudationen einer eiwefl3reiehen Flfissigkeit waren nieht 
naehweisbar. 

Aueh im klinisehen Geschehen bestehen Gemeinsamkeiten unter diesen 
beiden KrankheitsbiIdern. MASKE~ und LgSRMITTE heben als t~xoisehe 
,, Symptomentrias" ffir die leucoenc~phalite scl6rosante subaigue erstens 
den subakuten Beginn mit psychischen Ver~nderungen hervor, die sich 
durch eine generelle Abnahme aller geistigen nnd seelischen Fghigkeiten 
bis zu ihrem vSlligen Versehwinden kennzeiehnen~ Sehr h~ufig werden 
friihzeitig Sprachsehwierigkeiten, Apraxie und Agnosie beobachtet, was 
v. BOGAERW als wichtiges klinisehes Merkmal betrachtet. Als zweRe 
]Phase entwickeln sich allmghlieh verschiedene, h~ufig komplexe Hyper- 
kinesen, welehe oft rhyt~hmischen Charakter tragen und zeitweise das 

K~i~c~ hat inzwischen die histologischen Befunde seiner Beobaehtungen mit- 
geteilt und hervorgehoben, dab sich bei einigen seh~er F/~tle herdfSrmige oder diffuse 
Exsuda~ionen eiweiBreieher Ftiissigkeit in der ~Iarksubstanz fanden, w/~hrend 
zellige Infiltrate nur sparlich vorhanden waren [Dtsch. Z. Nervenheilk. 16S, 322 
(1952)3. 
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Krankheitsbild ganz beherrschen k6nnen. Im Endstadium werden sic 
dann yon einer immer zunehmenden, vorwiegend extrapyramidalen 
Hypertonie der gesamten KSrpermusknlatur abgel6st. Auch LEONHAI~D 
hat ktirzlich in einer l)bersicht fiber 10 klinisch beobaehtete F~tlle eine 
~thnliche ,,Trias yon Symptomen", auf welehe sich seines Eraehtens die 
Diagnose stfitzen kann, hervorgehoben, n~imlieh BewuBtseinstrfibung - -  
Zwangshaltungen (besonders Streckstarre, aueh das Bild der Enthir- 
nungsstarre) - -  und unMllkfirliehe Bewegungen (tikartig, athetoid oder 
torsionsdystonisch). Auf Grund dieser konstanten klinisehen Sympto- 
matik glauben die genannten Autoren, die leucoenc4phalite sel4rosante 
subaigue (v. BOGAElZT) von den der Panencephalitis (PETTE und DSt~II~G) 
angereihten Fgllen abgrenzen zu kSnnen. 

Letztere zeigen, wie BONKOFF hervorhebt, eine grebe Mannigfaltigkeit 
der klinischen Symptomatologie. Die 19sychischen Veri~nderungen bilden 
bier gewShnlich nicht, wie bei der leucoenc6phalite sclgrosante subaigue, 
ein frtihzeitig und oft gesondert auftretendes Leitsymptom. Aueh sind 
sie nieht so charakteristiseh, sondern s sieh mehr als psychomoto- 
rische Erregungszusts Italluzinationen, Delirien usw., ws apa- 
thisehe oder lethargische Bilder nur selten beobaehtet werden. Abnahme 
der intellektuellen Fs ist h~iufig bei beiden Krankheitsbildern 
beobachtet worden, geht aber nur bei den typischen Fallen yon leuco- 
enc@halite sel6rosante subaigue bis zum praktiseh vollkommenen Ver- 
lust aller seelisch-geistigen Fs 

Extrapyramidale Bewegungsablgu/e sind auch bei der Panencephalitis 
ein h~iufig wiederkehrendes, oft ganz im Mittelpunkt stehendes Symptom, 
wie besonders die yon PETTE und KALM mitgeteflten Beobaehtungen yon 
,,hyperkinetischer Encephalitis" zeigen. Es werden choreatische, athe- 
toide oder ba]listische Bewegungen, Myoklonien, Tremor und ~hnliehes 
beschrieben; diese kSnnen naeh Hs und Art des Auftretens yon 
Tag zu Tag wechseln. 0fters laufen sie, wie bei der leueoenc4phalite 
sel4rosante subaigue gewShnlich, unter dem Bfld eerebral-organischer 
Anf~lle ab (Absence bis generalisierter Anfall). Auch im vorliegenden 
Falle kSnnte daran gedacht werden, dag es sich bei den anfallsweisen, 
komplexen I-Iyperkinesen um atypisehe epileptische Anf~lle handelt, wie 
sie im KindesMter nieht selten beobaehtet werden. Gegen die Annahme 
einer genuinen Epilepsie wiirde aber, auBer der iibrigen klinisehen Sym- 
ptomatologie, der ausgesprochene Rhythmus der extrapyramidalen Be- 
wegungsabl/iufe some das Auftreten yon Krampfstromabl%ufen im 
Elektroencephalogramm erst ganz am Sehlusse des Krankheitsverlaufes 
sprechen. Letzteres wurde bei allen Fi~llen sklerosierender Leukoenee- 
phMitis, die elektroencephalographiseh untersucht werden konnten, 
beobaehtet und Ms typiseh ffir diese Erkrankung angesehen [I~ADER- 
MECXER, M~CKEN und LHE~MITTE, COBB und I-Iron (1950)]. Diese Ver- 
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gnderungen bestehen auger einer allgemeinen StSmmg des Wellenbildes 
aus oft rhythmiseh wiederkehrenden Komplexen spitzer Wellen yon hoher 
Amplitude, welehen die Hyperkinesen gewShnlieh koordiniert sind. 

Ton,~iinderungen werden aueh bei der P~neneephalitis beobachtet, 
wobei es ebenfalls fast immer zu einer ttypertonie kommt (selten aueh 
einmal Hypotonie, wie im Falle yon F~rR~ADO). Oft ist die Tonussteige- 
rung, wenigstens teilweise, extrapyramidaler Natur nnd geht mit ~{uskel- 
rigidit/~t und dadureh bedingten bizarren Haltungen, Spasmus mobflis, 
psyehomotorischer Verarmung usw. einher. Es kommt Mlerdings nicht 
zu einer so hoehgradigen extrapyramidalen Hypertonie, haufig einher- 
gehend mit touischer Streekung der Extremit~ten oder Kontrakturen, 
wie sie bei der leueoene@halite sel~rosante subaigue Ms t.ypiseh be- 
sehrieben wird (v. BOGA~T u. Mitarb., BOD~C-~T~L u. GUTTMANN, LEON- 
ITAI~D n.  a.) .  

Gewisse Untersehiede seheinen die Liquorbe/unde zu zeigen. W~hrend 
bei den F~llen yon Paneneephalitis h~ufig eine leiehte bis m~gige Pleo- 
eytose, ein deutlieher Linksausfall der Kolloidreaktion sowie eine geringe 
ErhShung der EiweiBwerte als eharakteristiseh angesehen werden, finden 
sieh bei der leueoene@halite sel@rosante subaigue (v. BOGA:~T) ganz un- 
einheitliche Werte; meist aber sind die ]3efunde kaum veto Normbereieh 
abweiehend. 

AuffalIend waren im vorliegenden Falte die kom~plexen, batlismusartigen 
Hyperkinesen, welehe rhythmisehen Charakter trugen trod fast bis zum 
Sehlug das Krankheitsbfld ganz beherrsehten, tiler finder sieh ell~ $A~n- 
liehkeit unserer Beobachtung mit den jfingsten Mitteflungen yon PE~T~ 
und KALM (1950). Diese Autoren haben bei 5 F/~llen ebenfalls immer 
wieder das gild beherrsehende,/~hnliche komplexe tIyperkinesen gesehen. 
Sie weisen auf eine etwas strengere Lokalisation des Prozesses a]s bei den 
fibrigen Fgllen yon Pa.neneephalitis (P~TT~ und D6RI~-G), und zwar vor- 
ziiglieh in der l%inde, im Thalamus, Briiekenkernen, Olive und Nuel. den- 
tatus bin. Aueh hierin besteht im vorliegenden Falle eine gewisse Uber- 
einstimmung insofern, als wir den Sehwerpunkt der entzfindlichen Ver- 
~nderungen in der ginde und im Thalamus fanden und aueh im Bereich 
des Hirnstammes eine ge~dsse Akzentuierung im Br/ickenfluB und im 
Nuel. dentatus bestand, wenn aueh in letzteren die Vergnderungen ver- 
h~ltnism~tgig geringer waren. Welehe Bedeutung diesen yon P~TTE und 
KAL~ als ,,hyperkinetisehe Encephalitis" bezeiehneten Formen zu- 
kommt, werden weitere BeobaeMungen zeigen. 

In dieser Hinsicht verdient aueh das Corpus Luys Interesse. J-~os stellte auf 
Grund seiaer Beobaehtungen wie aueh der Yon O. F~sc~s~ nnd Eeoso3m fest, 
d~B ,,der Lvxssche KSrper die Bewegungssyaergien ganzer KSrperabsehnitte 
regelt mit besonderer Betonung yon cerebellaren Gleichgewichtskomponenten". 
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In einem Fall zeigte er, dab eine einseitige, akute Verletzung des Corpus Luys 
einen kontrMateralen ttemiballismus auslSste ~. 

Neuerdings haben WI~I~rlER u. ME~a'LEI~ bei Rhesusaffen experimentell Lgsi- 
onen des Corpus Luys gesetzt, welehe in einem Tefl der FMle ghnliehe Effekte 
zeigten, ngmlich ehorefforme Hyperkinesen, die als )~quivalent des I-Iemiballismus 
angesprochen werden. Daraus wird die Hypothese abgeleitet, da~ ,,die Neuronen 
des NucL subthalamicus zu der Organisation neuraler Aktivitg~ im Pallidum 
beitragen". 

Danaeh lag auch im vorliegenden Falle die Frago nahe, ob dieses Kerngebiet 
besondere Vers aufweist. Sieher k6nnen wit auf Grund der Untersuchung 
an Seriensehnitten sagen, dab es zusammen mit dem Thalamus zu den am st~rksten 
betroffenen Kernen gehSrt. Naturgemgl~ sind wit jedoeh bei der diffusen Aus- 
breitung des entzfindliehen Prozesses sieher nicht berechtigt, hieraus lokalisatorische 
Sehlfisse zu ziehen. 

Wesentlich erscheint uns noch die Tatsache, dab wit bei der sklero- 
sierenden Leukoencephalitis im Endstadium praktisch in reiner Form das 
yon K~ETSCHMER als,,apallisches Syndrom" besehriebene Krankheitsbfld 
vorfinden kSnnen. Dieses Syndrom wird im wesentlichen durch Verlust 
der gnostischen, praktisehen und sprachliehen Fghigkeiten mit  dem Auf- 
kommen yon Tiefenreflexen und b ei ungestSrter Wach-Schlaf-Steuerung 
charakterisiert und nahert  sich dem Bfld der ,Enthirnungsstarre". Wie 
wir auch an eigenen Beobachtungen yell ausgeprggter sklerosierender 
Leukoeneephalitis feststellen konnten, steh~ diese Gruppe psyehischer 
StSrungen schon yon Anfang an im Vordergrund. In  Form yon Ausfgllen 
differenzierter psychischer und intellektueller Leistungen leitet es die  
KrankheR ein, u m b e i  stufenweisem Abbau der Gro~hirnfunktionen bis 
zu e in~  vSlligen ,,psychisehen VerSdung" zu fiihren, wobei sich das 
Gesamtbild dcm einer Enthirnungsstarre n~hert. K~TSC~Mw~ hat  als 
Ursache des apallisehen Syndromes eine ,Aulterfunktionssetzung des 
Palliums in seiner Ganzheitsfunktion" angesehen und auf das Vorkom- 
men u. a. bei p~nencel0h~litischen Prozessen hingewiesen. Einer solchen 
Auffassung entspricht das anatomisehe Bild der sklerosierenden Leuko- 
encephalitis, welches im Mark die hauptsgchlichen Vergnderungen zeigt. 
Damit  sind Beeintrgchtigungen der Funkt ion der Leitungsbahnen er- 
klgrbar, was einer mehr oder weniger starken AuSerfunktionssetzung der 
Hirnrinde gleichkgme. 

Zusammen/assen d ist zu sagen, da ]  das Bild zungehst w~hrend der 
ersten Monate mit  relativ geringen psychisehen Vergnderungen, den im 
Vordergrund stehenden rhythmisehen Hyperkinesen, nur sehr geringer 
Tonussteigerung, wechselnder neurologischer Symptomat ik  und ~uf 
Grund der Liquorvergnderungen an eine Panencephalitis, insbesondere 
die yon PETT~ und K_An~ beschriebene hyperkinetisehe Encephalitis, 

Dies wird dureh zahlreiehe Beobachtungen der Li~eratur bestatigt, es sind 
jedoch auch entsprechende F~lle bekann~, welehe keine Vergnderungen des Corpus 
Luys aufwiesen (vgl. Zusammenstellung yon iVI~cKEN 1951). 
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denken lie~. Der sp~tere Ver]auf in den letzten Wochen  zeigte jedoch 
eine immer gr51~ere Anngherung an das Krankhei tsbi ld  der sklerosieren- 
den Leukoeneephali t is  (v. BOGAERT), n~mlich f~st v511igen Verlust 
der sprachlichen und  gnostischen F~higkeiten, erhebliche extr~pyrami-  
dale t typer tonie ,  welche die Hyperkinesen mehr  und mehr  unterdrfickte- 
Wir  h~ben also, und dies scheint in praktisch-diagnostischer Hinsicht  
nicht  unwesentlich, eine Anderung  des klinischen Erscheinungsbildes mit  
deutl ichem Auf t re ten  yon  Symptomen,  welehe ffir das apaltische Syn- 
drom ( K R E T S C H ~ )  charakteristiseh sind, wenn dieses auch im vor- 
liegenden Falle nicht  rol l  ausgebfldet war und in den letzten Tagen yon  
einer zunehmenden Benommenhei t  auf  Grund t in t s  g i rnSdems  fiber- 
lagert  wurde. Dami t  sind klinische und  anatomische ( ]bereinst immungen 
gegeben, die als Uberggnge zwischen beiden Krankhei tsbi ldern auf- 
geraint werden kSnnen. Wenn  es in den oceipitalen t I i rnabschni t ten  mi t  
einer allgemein zunehmenden In tens i tg t  des entzfindlichen Prozesses im 
M~rklager zu Veranderungen im Sinne der leucoencdphalite scl@rosante 
subaigue gekommen ist, so zeigt dies, ebenso wie andere Ubergangsf~lle, 
daI~ In tens i t~t  und  Lokalisat ion des entzfindlichen Prozesses wesentlich 
das anatomische Bfld bestimmen. N~ch der Ar t  der histologischen Ver- 
gnderungen ist bier eine prinzipielle Unterscheidung nicht  mSglich. 0 h n e  
Kenntn is  der Xtio!ogie wird man nach den bisher vorliegenden Beobach- 
tungen nur  vermuten  kSnnen, dal~ die Reaktionslage im Zusammenhang  
mit  Lebensalter  und  Krankhei t sdauer  zur Ausbfldung des einen oder des 
~nderen Krankheitsbi ldes beitr~gt und es sich somit um unterschiedliche 
Reakt ionsformen handelt .  Xhnliches grit wahrscheinlich fiir die Encepha-  
litisfs bei welchen Einschlul~k5rperehen in den Ganglienzellen nach- 
gewiesen wurden (DAwso~ u. ~.). Sic zeichnen sich dutch  ein reeht ghn- 
liehes ldinisches Verhalten aus und zeigen histologiseh aul~er den Ein- 
schlul~kSrperchen einen fiberwiegenden Befall der grauen Substanz oder 
auch mit  der sklerosierenden Leukoencephali t is  weitgehend fiberein- 
s t immende Veri~nderungen (vgl. MALA~UD, HAY~AKm~ und  PINK]~lCTO~). 
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