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Seit dem  A bklingen  der grossen E p idem ien  kom m en typische F ä lle  ep i­
dem ischer E ncepha litis  in  E u ro p a  n u r selten  v o r. Im  V erlaufe der le tz te n  
an d erth a lb  Ja h rz e h n te  verm ehren  sich jedoch  jen e  A rbeiten , die von  a ty ­
pischen, von der le tharg ischen  E ncephalitis  sow ohl im  klinischen A blauf, als 
auch  im  pathoh isto log ischen  B ild  abw eichenden E ncepha litis-F ä llen  b e rich ten . 
A us den a typ ischen  E ncepha litis-F ä llen  k ris ta llis ie rten  sich к  ngsam  zwei, e in ­
ander n ah e  stehende oder v ielleicht iden tische E ncephalitis-F o rm en  aus : die 
Pette— D öringsche  P an en cep h a litis  und  die von  van  Bogáért und  M ita rb e ite rn  
in  m ehreren  A rbeiten  beschriebene L eukoencephalitis  sclerotisans su b a c u ta . 
Die Ä tiologie dieser K ran khe itsfo rm en  is t d erze itig  noch u n b ek an n t. D esh a lb  
w ird a u f  G rund des k lin ischen und  p athoh isto log ischen  Bildes n u r d a rü b e r  
g e s tritten , ob die u n te r  dem  erw ähn ten  N am en  beschriebenen F älle  zwei 
verschiedene K ran k h e itsfo rm en  bedeu ten , oder ob es sich n u r um  zwei v e r ­
schiedene E rscheinungsform en ein und  derselben  K ran k h e it h andelt.

D ie D eb a tte  is t n a tü rlic h  bis zu r K lä ru n g  d er Ätiologie eher m eh r re in  
th eo re tischer N a tu r . D ie Sam m lung der an a to m isch  genau b eo b ach te ten  F ä lle  
w ird  jedoch  selbst noch nach  K lärung  der Ä tio logie von  W ich tigkeit sein, w eil 
die E n tw ick lung  der k lin ischen  Sym ptom e, die V ersch iedenheiten  des A blaufs, 
das W esen des K rankheitsp rozesses, n u r a u f  G ru n d  eingehender p a th o h is to -  
logischer K enn tn isse  zu verstehen  sind. Dies is t  d er eine G rund, der u ns v e r ­
an lasst im  Folgenden  von  vier, auch anatom isch  verifiz ierten  Fällen  zu b e rich ten . 
U nser zw eiter G rund  is t in  jen e r B efürch tung  zu  suchen , dass die Z ahl der F ä lle  
von P an encepha litis  nodosa in  den le tz ten  J a h re n  in  U ngarn  w ahrschein lich  
im  A nsteigen begriffen  is t. E s is t näm lich  so n st keine andere E rk lä ru n g  d a fü r 
zu finden, dass im  A b la u f von  zwei Ja h re n  10 solche Fälle  beob ach te t w u rd en . 
V ier F älle  k o n n ten  auch  histologisch b e a rb e ite t w erden , in  den anderen  sechs 
F ällen  g lauben  w ir a u f  G rund  des klin ischen B ildes die D iagnose w agen  zu 
können.

A us U ngarn  w urde  b isher n u r ein einziger F a ll veröffen tlich t : K ö rn yey  
beschrieb im  Ja h re  1943 den pathoh isto log ischen  B efund eines a c h tjä h rig e n  
M ädchens (E rg . P a th o l. 1943. 36.). Bei der P a tie n tin  tra te n  G ehstö rungen ,
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U ngesch ick lichkeit in  den  H än d en  auf, d a n n  zeigten sich, nach  2 — 3 M onatenr 
ton isch k lo n isch e  K räm p fe , linksseitige H em iparese, linksse itiger positive, 
B a b in sk i, in  den  F üssen  T rem or. A nlässlich  der h isto logischen U n tersu ch u n g  
w a re n  sowohl in  der g rau en , als auch in  d e r M arksubstanz lym pho- u n d  plasm o­
z y tä re  In filtra tio n en , eine diffuse V erm eh ru n g  der M ikroglia, haup tsäch lich  
a u s  M ikrogliazellen b esteh en d e  lockere G liak n ö tch en  zu b eo b ach ten , in  erster 
R e ih e  in  der R inde des G rosshirns. In  d e r  su b k ortika len  M ark su b stan z  w aren 
a n  e iner Stelle viele L ipo idkörnchen  v e rsch iedener Grösse, ohne B ildung  von 
K örnchenze llen , zu finden. M ark lich tungen  w aren  n ich t v o rh an d en . Obwohl 
K ö rn y e y  G lia fase rn p räp ara te  n ich t e rw ä h n t, is t es dennoch w ahrschein lich , 
d a ss  d ieser F a ll sozusagen  einen Ü b erg an g  zw ischen den P ette— D öringschen  
u n d  van  Bogaertschen  F o rm en  b ilde t. F ényes  und  Révész v e rö ffen tlich ten  im  
J a h r e  1946 zwei F älle  von  E rw achsenen , doch können  w ir in  d iesen  keine 
P a n e n c e p h a litis  sehen. I n  beiden  F ällen  gesellte  sich das Syndrom  des N erv en ­
sy s te m s  zu  einer schw eren  T onsillitis, j a  w ahrschein lich  sogar zu  einem  peri­
to n s illä re n  Abszess. Es fe h lt also der p r im ä re  C harak ter der neuro logischen  
S y m p to m e , was jedoch  eines der w ich tig sten  K rite rien  der n eu ro tro p en  E n cep h a li­
t is  is t .  D er zw eite F a ll w urde  h isto log isch  b ea rb e ite t. In  den H irn h ä u te n , in  
d e r  G rossh irn rinde, in  den  su b k o rtik a len  G anglien , in  der B rücke, in  dem  v e r­
lä n g e r te n  M ark w aren  k eine  V erän d eru n g en  festzustellen . In  d er W a n d  der
I I I .  H irnkam m er, w eiters in  der sog. M au lhnerschen  R egion und  in  d er S ub­
s ta n t ia  n igra  w aren  einige G liaknö tchen  zu  finden. D er Prozess lokalisierte  
s ich  also a u f ein v e rh ä ltn ism ässig  um schriebenes G ebiet des N ervensystem s 
d . h . es han d e lte  sich u m  keine P an en cep h a litis . Die V erfasser v e rm u te te n  
d a ru m  eine P an en cep h a litis  weil die G liak n ö tch en  ih re r A nsicht n a c h  fü r  diese 
K ra n k h e its fo rm  p a thognom isch  sind. D och  is t  die knö tch en artig e  V erm ehrung  
d e r  G lia  an  sich fü r keinerlei K ran k h e itsb ild  charak te ris tisch , sondern  b e d e u te t 
d ie  n ic h t  spezifische R eak tionsfo rm  des G liaap p ara tes . F ü r  eine P an en cep h a litis  
is t  n u r  das ganze pathoh isto log ische  B ild  (en tzünd liche  In filtra tio n e n  in  allen 
T e ile n  des N ervensystem s, sowohl in  der M ark-, als auch  in  d er g rau en  Sub­
s ta n z , G liaveränderungen  in  der ganzen  A usdehnung  des N ervensystem s 
sow ohl diffus, als auch  in  K n ö tch en  usw .) ch a rak te ris tisch .

W eite re  Fälle  w u rd en  aus U n g arn  n ic h t  be rich te t. K örnyey  fü h r te  au f 
d e m  K ongress der U ngarischen  P a th o lo g en  im  Ja h re  1947, ausser dem  im  
J a h r e  1943 bereits verö ffen tlich ten  F a ll, noch  einen w eiteren  vo r. Pohl, der 
a n  d e r  D e b a tte  im Z usam m enhang  m it m einem  V o rtrag  im  V erein der U ngarischen  
K in d e rä rz te  im  F e b ru a r 1953 te ilnahm , e rw äh n te , dass in  der N ervenk lin ik  
d e r  B u d ap es te r  U n iv e rs itä t im  Laufe d er le tz te n  zwei Ja h re  4 F ä lle  von 
P an en cep h a litis  b eo b ach te t w urden. D ieser U m sta n d  b es tä rk te  m eine B efü rch ­
tu n g , dass die P anen cep h a litis  in  U n g a rn , besonders bei K in d e rn , im 
A n s te ig e n  begriffen is t. Im  Folgenden geben  w ir n u r von  zwei F ä lle n  einen 
e in g eh en d en  histo logischen B efund.
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I. F a ll I. R. achtjähriger K nabe, aufgenommen am 3. O ktober 1953. Familien- und  per­
sönliche Anamnese enthalten nichts Wesentliches. W ar ein ausgezeichneter Schüler, m it über­
durchschnittlichen Fähigkeiten. Die E ltern  bemerkten im Laufe des Sommers zum ersten  Male, 
d a ss  das K ind stiller wurde, sich von seinen Spielkameraden zurückzog,über Müdigkeit klagte, 
zeitweilig ungeduldig wurde. Das sonst sehr ruhige, friedsame K ind begann oft S treit m it seinen 
G efährten. Anfangs August zeigten sich Schwierigkeiten beim Lesen, der Junge konnte längere 
W örter n ich t zu Ende lesen. Dies zeigte sich anfangs selten, später immer häufiger. M itte A ugust 
fiel er von der Schaukel, schlug sich am H interkopf an. W ar angeblich nur einige Sekunden 
bewusstlos, klagte dann über Kopfschmerzen, doch nach einer S tunde fühlte er sich vollkomm en 
wohl.

E in  paar Tage nach dem am Schädel erlittenen T raum a verschlechterte sich plötzlich der 
Z ustand. Die Schwierigkeiten beim  Lesen nahmen rapid zu, auch beim Sprechen zeigten sich 
Störungen, als ob er sto ttern  w ürde, dann tra ten  im ganzen K örper blitzartig «M uskelspannun­
gen» auf : das Kind spannte plötzlich H ände und Füsse aus, bog das Genick nach hin ten . Der 
ganze Anfall dauerte kaum 1 — 2 Sekunden. Auch das Auffassungsvermögen nahm  rap id  ab, der 
Junge entwickelte sich — nach Aussage des Vaters — innerhalb einiger Wochen um 4 Jah re  
zurück. Zeitweise lachte er unbegründet auf, ein anderm al schrie er ohne jede U rsache. Die 
Bewegungen wurden ungeschickt, konnte die Hände nicht gu t benützen. Auch das Gehen wurde 
ungeschickt. Fieber tra t n icht auf. Im  Schlafe zeigten sich die erw ähnten M uskelspannungen 
nicht.

Am 15. September wurde der Junge auf die I. K inderklinik gebracht. Aus dem S ta tu s der 
K linik sei das Folgende m itgeteilt. In  der linken H and Trem or. V ollführt stereotype Bewegun­
gen. Beim Gehen Ataxie. Zeitweise (ungefähr nach je 2 — 3 M inuten) treten  Beugungssynergis­
men in der Rum pfm uskulatur auf : beugt die Füsse plötzlich in  der H üfte, derartig , dass die 
Schenkel der B rustkasten berühren , den K opf jedoch beugt er nach hin ten . Zwischen den ein­
zelnen ausgedehnten Muskelzuckungen sind in beiden H änden choreiform-athetoide Bewegungen 
zu beobachten. Der M uskeltonus is t in allen E xtrem itäten  gesteigert. Eigenreflexe auslösbar, 
n icht gesteigert, pathologischer Reflex n icht vorhanden. Bauchdeckenreflexe auslösbar. Augen­
bewegungen frei, nur die Konvergenz fiel aus. Pupillen reagieren gut. Auf der R öntgenaufnahm e 
des Schädels zeigt sich nichts pathologisches. Senkung der ro ten  Blutkörperchen 7 mm . Liquor: 
Pándy  : negativ ; Gesamteiweiss : 17 m g%  ; Zeilenzahl : 0 ; Zucker : 32 m g%  ; bakteriolo­
gische Untersuchung negativ. R esu lta t der vier Tage später, am 22. September durchgeführten 
L iquoruntersuchung : Pándy : negativ  ; Gesamteiweiss : 10 m g%  ; Zucker : 47 m g%  ; Zei­
lenzahl : 0 ; bakteriologische Untersuchung : negativ ; Zahl der roten B lutkörperchen :
4 420 000, der weisen 7 400. H gb. : 80% ; Lymphozyten : 31%  ; Eosinophilen : 3%  ; Mono­
zyten  : 4 % ; Serum C alcium : 11,7 m g%  ; Serum phosphor: 5 m g% . Blutzucker nüchtern  
78 m g% . 17-Ketosteroid : 15,5 mg. Otologische U ntersuchung : negativ. Encéphalographie
zeigt normale K am m erverhältnisse. Im  Urin keine pathologische Bestandteile. — Bekam 
Transfusionen, Threomycin.

W urde am 3. Oktober au f unsere Abteilung gebracht. S ta tus : das Kind reagiert au f keinen 
äusseren Reiz, doch aus den Bewegungen der Augen, aus dem  Blick, sowie aus den zeitweise 
(besonders in Gegenwart der M utter) spontan gesprochenen paar W orten ist zu schliessen, dass 
das Bewusstsein — wenigstens zeitweise — erhalten war. Die oberen E xtrem itäten  sind in Flexi­
ons-, die unteren in Extensions-H ypertonie, der K opf s ta rk  nach hinten gebeugt fix iert. In 
welche Lage auch im mer der K opf gebracht wird, in den Tonusverhältnissen der E x trem itä ten  
is t keine Veränderung zu beobachten. Nach je 5 — 10 Sekunden sind bei dem K ind folgende 
Bewegungssynergismen zu beobachten : der K opf beugt sich plötzlich nach vorne, die Flexion 
in  den Armen wird noch stärker, gleichzeitig aber abduzieren sich die flektierten Arme, die un te­
ren Gliedmassen beugen sich — bei extendierter Lage — in der Hüfte, wodurch die unteren 
E x trem itä ten  in senkrechte Lage gelangen. In diesem Z ustand verharren die E x trem itä ten  1 — 2 
Sekunden, kehren dann plötzlich in die ursprüngliche Lage zurück, um nach 5 —10 Sekunden 
den ganzen Ablauf zu wiederholen. Durch Licht-, Geruch- und  Geschmack-Reizungen konnten 
diese Muskelzuckungen nicht ak tiv iert werden, m it kalorischen vestibulären Reizungen hingegen 
ja . Die Augenbewegungen sind — nach den spontanen Bewegungen zu urteilen — frei, Nystagm us 
ist n ich t vorhanden. Pupillenreflexe : Konvergenz und Akkomodation können n ich t un ter­
sucht werden. Eigen- Reflexe in  Ordnung, pathologischer Reflex nicht vorhanden, K lonus weder 
im Knie, noch in den Knöchel auszulösen. A ugenhintergrund in tak t. Bauchdeckenreflexe in 
O rdnung, obwohl die Bauchwand sehr starke H ypertonie aufweist. Palm omentale, palmolabiale 
Reflexe n ich t auszulösen. Schlucken in Ordnung, E rnährung genügend. Liquor : Zeilenzahl :
1/ 3 ; Gesamteiweiss: 29 m g%  ; P án d y : negativ ; B enzoekurve: 54 140 100 ; W assermann-
R eaktion sowohl im B lut, als auch im  Liquor negativ. B lutbild , U rin, Senkung zeigen keine Ab­
weichung. Zwei Tage nach der Aufnahme nimmt die Zahl der beschriebenen Bewegungssynergis-

2 Acta Morphologica V/3-
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m en beim Beugen ab, hingegen b leib t jene der choreiformen und athetoiden Bewegungen unverän­
d e rt. Es werden Aureomycin, Penicillin, Threomycin und  Chinin verabreicht. Am 10. Tage nach 
d e r  Einlieferung, am 13. O ktober, Exitus infolge von  Bronchopneumonie. K rankheitsdauer : 
ungefäh r drei Monate.

Bei der Sektion zeigte sich in den inneren O rganen nur in der Leber eine fettige Degene­
ra tio n . In  den Lungen Bronchopneumonie.

Im  Gehirn waren über den frontalen und parietalen  Regionen die weichen H irnhäute zu 
be iden  Seiten ein wenig verd ick t. Ansonsten w ar m it freiem Auge keine andere Veränderung 
festzustellen.

Histologische Untersuchung. In  den frontalen und  parietalen Regionen w ar die Arach- 
no idea  infolge der V erm ehrung der Kollagenfasern bedeutend verdickt. Die К  oll a genfasern 
w aren  teils in den Trabekeln des subarachnoidealen Bindegewebsnetzes, teils — u n d  in grösserer 
Z ahl — in die W and der A rachnoidea gelagert. In  den Lücken des subarachnoidealen Netzes 
w u rd en  in bedeutender Menge verschieden grosse, der K ernstruk tu r nach ziemlich mannigfal­
tig e  Makrophagen, H istiozyten  gefunden. Die M akrophagen phagozytierten stellenweise m it 
H äm atoxy lin  dunkelblau, m it K resylviolett lila färbende Stoffe. In den M akrophagen waren 
n u r  hie und da in geringer Zahl Lipoidkörnchen nachzuweisen. Die Genese der in den erw ähn­
te n  Makrophagen befindlichen Substanzen war n ich t fest zu stellen. Besonders in der Tiefe der 
F u rch en , aber auch anderswo, w aren, teils ringsum die Gefässe, teils aber in den Lücken des 
subarachnoidealen Netzes frei Lvm phozvten, viel weniger Plasmazellen zu finden. Leukozvten 
w aren  n ich t zu beobachten. A uf den weichen H irnhäuten  der okzipitalen Region zeigt sich keine 
V erdickung. Die Zahl der M akrophagen ist hier gering. In  der A dventitia der Gefässe und in den 
L ücken  des Bindegewebes sind sowohl Lvmphozvten, als auch — in geringer Menge — Plasma­
zellen zu finden. Leukozvten sind auch hier nicht anzutreffen. (Oxvdase-Reaktion wurde nicht 
vorgenom m en.) Die weichen H irnhäu te  der H irnbasis zeigen, besonders über der Brücke, eine 
adven titie lle , lvm phozvtäre In filtra tio n . Zwischen die Lym phozvten mengen sich einige wenige 
Plasm azellen. doch viele H istiozv ten . E ber dem verlängerten  Mark sind, eher n u r in  den die 
la te ra le n  Teile bedeckenden weichen H irnhäuten, derartig  zusammengesetzte Infiltrationne 
zu finden , wie in der B rücke. D ie weichen H irnhäute des Rückenm arks weisen n u r ganz selten 
eine ans einigen Lvm phozvten bestehende adventitielle In filtra tion  auf.

Überall, sowohl in der grauen, als auch in der weissen M arksubctanz. besonders iedoeh 
in  d e r okzipitalen Rinde, bzw. in  der subkortikalen M arksubstanz, sowie in den basalen Teilen 
des verlängerten Marks, am allerwenigsten im R ückenm ark, in der A dventitia der Gefässe. in 
e rs te r Reihe der postkapillaren Venulen sind verschiedenartig zusammengesetzte entzündliche 
In filtra tio n en  zu beobachten. Stellenweise umgeben die Infiltrationen m antelartig  das Gefäss 
(siebe Abb. 1 und 2). Die In filtra tionen  werden in erster Reihe von L ym phozyten gebildet, 
docb sind neben ihnen auch Plasm azellen und H istiozyten zu finden. Leukozyten w aren nirgends 
zu beobachten . Auf ein und  dem selben Gebiete zeigt die A dventitia nebeneinander liegender 
G efässe verschiedenartig zusam m engesetzte Infiltrationen : in der A dventitia des einen Gefässps 
sind Lvm phozvten vorherrschend, in  der anderen Plasm azellen und H istiozvten. D ie Bestand­
teile  der entzündlichen In filtra tio n en  durchbrachen im allgemeinen die Membrane perivascularis 
gliae n ich t, nur ganz selten w urden  im Nervengewebe selbst Zellen angetroffen, die m it Sicher­
he it als Plasmazellen auszusehen sind. Es konnte n ich t entschieden werden, ob hie und  da einige 
L vm phozvten  oder H istiozyten n ich t auch extraadventitieil anzutreffen waren. E s gab Zellen, 
deren Genese mit den von uns angewendeten Färbungsverfahren nicht zu bestim m en war. Es 
v e rd ien t erwähnt zu werden, dass ringsum die Venen Gliavermehrungen nicht zu beobachten 
w aren , doch sei gleich hinzugefügt, dass auch keine perivenöse Demvelinisation gefunden wurde.

D ie entzündlichen In filtra tio n en  zeigten eine gewisse Parallelität m it den proliferativen 
V eränderungen des G liaapparates : die Infiltration war do rt am stärksten, wo die Zahl der
G liaknötchen am grössten und  die diffuse Gliavermebrung am intensivsten w ar (in der Rinde 
u n d  in  der subkortikalen Substanz des okzipitalen Lappens, sowie in den basalen Teilen des ver­
län g erten  Marks und der B rücke). Doch gab es auch an solchen Stellen G liaknötchen, wo en t­
zündliche Infiltrationen nich t bestanden  (z. B. Ammonshorn) und um gekehrt, w urden In filtra­
tionen  an solchen Stellen beobach te t, wo seitens der Glia keine proliferativen Sym ptom e zu 
fin d en  v  arén (z. B. in der R inde des Kleinhirns). Ebenso besteh t auch keine P ara lle litä t der 
in f iltra tiv en  Erscheinungen m it den Veränderungen der Nervenzellen. In  den einzelnen Teilen 
der R in d e  des Grosshirns w aren kaum  Veränderungen der Nervenzellen zu beobachten und den­
noch bestanden  nicht unbedeutende entzündliche In filtra tionen  in der A dventitia der Venulen 
in der R inde und in der subkortikalen  weissen Substanz.

Gefössveröndervngen. D ie kapillaren , aber auch die präkapillaren Arteriolen und  die post­
k ap illa ren  Venulen sind überall im  Nervensystem, am intensivsten jedoch im Rückenm ark
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Abb. 1. Entzündliche Infiltrationen in den Randteilen der Oliva inferior. H äm atoxylin-Eosin-
Präparat. Fall 1

Abb. 2. Adventitielle Infiltration  in einem Rindengefäss der Area striata, in stärkerer Vergrös- 
serung. Die Infiltration  besteht hauptsächlich aus Lymphozyten. Hämatoxylin- Eosin- Färbung.

Fall 1
Abb. 3. Gliaknötchen im rechtsseitigen Nucleus dentatus der ersten Falles. K resylviolett-Präparat 
Abb. 4. Grösseres Gliaknötchen in der Oliva inferior des ersten Falles. Das Knötchen wird von 

Mikro-, Oligo- und Makrogliazellen gebildet. Häinatoxylin-Eosin-Färbung

2*
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u n d  in  der Rinde des Grosshirns, an der Grenze des Marks und der R inde (auch hier in  erster 
R eihe  in  der okzipitalen R inde) erw eitert und m it ro ten  B lutkörperchen gefüllt. Thrombotische 
Prozesse waren nirgends zu beobachten. Das Endothel der Gefässe war hie und da aufgedunsen. 
Gefässwand-Nekrosen w urden nirgends gefunden. R ingsum die Gefässe (und zwar n icht nur um 
die K apillaren, sondern auch ringsum  die Arteriolen und Venulen) ist ein m it Eosin blass rosa­
fa rb en , m it van Gieson gelblich b raun , m it K resylviolett m etachrom atisch lila färbendes, teils 
hom ogenes, teils aus kleineren-grösseren Körnchen und  Klumpen bestehendes E x su d a t gelagert, 
w elches auf Grund der beschriebenen Eigenschaften wahrscheinlich eiweissreich ist. Das Exsu­
d a t  re ich t auch — stellenweise auseinandergezogen, vielleicht sogar die Gewebsbestandteile zer­
s tö ren d  — in die Lücken des umgebenden Bindegewebes hinein (Histiolyse). Im  E xsudat 
sind  an  einzelnen Stellen rote B lutkörperchen, hie und  da auch einige weisse, zu finden. Die 
beschriebenen Erscheinungen sind die C harakteristika der serösen Entzündung. Die R etikulin­
fase rn  der Gefäss-Adventitia in  der subkortikalen M arksubstanz sind bedeutend verm ehrt.

Die Veränderungen der Nervenzellen. In  den Nervenzellen wurden überall, am  intensivsten 
jed o ch  in  der okzipitalen R inde, verschiedenartige Veränderungen wie sog. schwundähnliche 
F o rm en , Zellensklerose, an die aku te  Schwellung erinnernde Erscheinungen, ausnahmsweise 
au ch  als Anfangsstadium der N isslschen  schweren V eränderung zu betrachtende B ilder beobach­
te t . All diese Veränderungen der Nervenzellen lösten von Seiten des G liaapparates kaum  reaktive 
V eränderungen aus. Es w urden zw ar perizellulär M ikro-und Oligodendroglia-Zellen angetroffen, 
doch  w aren solche Nervenzellen norm al, oder fast norm al, die perizelluläre Gliavermehrung war 
also n ich t als eine reaktive, sondern  als eine prim äre Erscheinung zu betrachten . E s is t anzu­
nehm en , dass es sich hier um  in  E n tstehen  befindliche G liaknötchen handelt, w orauf der Umstand 
w eist, dass auch in grösseren G liaknötchen oftmals norm ale, oder fast normale Nervenzellen 
anzu treffen  waren (s. Abb. 5). A uch Pette und K aim , B onhoff lenkten die A ufm erksam keit darauf, 
dass in  den Gliaknötchen norm ale Nervenzellen zu beobachten sind. Ähnliche Feststellungen 
m ach te  Spielmeyer bei F leck typhus, Wohlwill im  Falle postm orbillärer Enceühalitis. Auch 
K örnyey  sah in seinem Falle keine echte Neuronophagie, w ährend Myle und van Bogáért, sowie 
K a im  (Fall 1) davon berichten.

Veränderungen des Gliaapparates. Drei A rten von Veränderung waren im G liaapparat fest­
zustellen  : 1. Im  allgemeinen zeigte die Glia überall im  N ervensystem, obwohl n ich t m it gleicher 
In te n s itä t,  sog. progressiv-aktive Erscheinungen : die Zahl der Gliakerne is t überall, z. B.
se lbst noch im Vorderhorn des R ückenm arks, grösser, als sonst bei K indern ähnlichen Alters. 
D iese diffuse, nicht um schriebene, sozusagen allgemeine G liaaktivität bezieht sich in  erster 
R eihe au f  die Oligodendrogliazellen, doch auch die Zahl der Mikro- und Makrogliazellen is t grösser. 
D ie Zellen weisen daneben sog. progressive Veränderungen auf : der Protoplasm akörper zeich­
n e t  sich  in  Nissl-Bildern schärfer ab, der K ern ist vielleicht grösser, weist eine schöne Chroma­
t in s t ru k tu r  auf. Spezielle G liafärbungsm ethoden w urden nicht angewendet. Riesengliazellen, 
m ehrkernige Zellen, wie sie z. B. K aim  beschrieben h a t (Fall 1), oder Alzheimer sehe Gliakerne, 
w ie sie z. B. Bonhoff beobachtete, w urden von uns n ich t festgestellt.

2. D er bezeichnendste B estandteil des pathohistologischen Bildes wurde von den um ­
schriebenen Gliavermehrungen, von den Gliaknötchen gebildet. Diese waren in allen Teilen des 
N ervensystem s zu finden, doch in  der grössten Menge w urden sie in der okzipitalen R inde, in  der 
O liva inferior, im Nucleus den ta tu s (siehe Abb. 3 und  4), sowie in den basalen Teilen der Brücke 
angetroffen . In  beträchtlicher Zahl w aren sie noch im medialen K ern des Thalam us, im  Nucleus 
am ygdaleus, in der parietalen R inde, im  Corpus geniculatum  laterale, im Tectum  der Brücke 
zu fin d en . N ur selten wurden sie in  der Rinde des K leinhirns, sowie in den hypothalam ischen 
Z ellgruppen angetroffen, (am allerwenigsten im Nervus supraopticus und paraventricularis). 
G liaknötchen  waren nicht nur in  der grauen, sondern auch in  der Marksubstanz zu finden, beson­
ders in  der subkortikalen M arksubstanz. Im  R ückenm ark wurden Gliaknötchen in  grösserer 
Zahl in  der weissen, als in der g rauen  Substanz gefunden (siehe Abb. 6). In teressan t ist, dass 
Spielm eyer in  bezug auf das R ückenm ark bei F lecktyphus ähnliche Beobachtungen machte. 
Die Grösse der Knötchen ist sehr verschieden : die Zahl der in ihnen befindlichen Zellen kann von 
einigen wenigen bis zu mehreren hu n d ert betragen (in Serienschnitt untersucht). Die kleineren 
w aren  n u r  durch ein — zwei 10 p  S chnitte  zu verfolgen, doch war in der Oliva inferior auch solch 
ein K n ö tch en  vorhanden, welches durch  neun 10 [i Schnitte zu verfolgen war, d. h. die Breite 
des K nötchens betrug ungefähr 90 ju. Obwohl in dem überwiegenden Teil der Fälle ein oder 
m ehrere  K apillaren durch jedes G liaknötchen laufen, was bei der grossen K apillaritä t des zent­
ralen  N ervensystem s nur natürlich  is t, wurden in der weissen Substanz solche kleinere K nötchen 
angetroffen , die, in Serienschnitt un tersuch t, keinen topographischen Zusammenhang m it den 
K ap illa ren  aufwiesen. Die in den G liaknötchen befindlichen K apillaren zeigten niemals erwähnens­
w erte W andveränderungen, adventitielle Zellvermehrungen, entzündliche Infiltrationen. Die 
G liaknötchen entstanden also n ich t als reaktive Proliferation nach Gefässveränderungen, wie
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Abb. 5. Nervenzelle m it fast normaler S truktur in einem der Gliaknötchen der Oliva inferior.
Häinatoxylin-Eosin-Färbung. Fall 1

Abb. 6. Ein hauptsächlich aus Mikrogliazellen bestehendes Gliaknötchen im  Seitenstrang 
des Rückenmarks aus dem ersten Fall. H äm atoxylin-Eosin-Färbung 

Abb. 7. Mit Lipoidkörnchen gefüllte Zellen in der Adventitia. Fall 1. T ractus olfactorius.
Sudan- Färbung

Abb. 8. Gliafasernvermehrung an der Rinden-Markgrenze der Area stria ta  aus dem  ersten Fall.
//o/zersche-Färbung



2 1 2 В. H O RÁ N Y I

dies z. В. in bezug auf F leck typhus von einigen A utoren behaup te t wird. In der Umgebung der 
G liaknötcben waren jedoch bere its  nicht unbedeutende In filtra tionen  zu beobachten (z. B. in 
d e r  Oliva inferior, bzw. in  der Umgebung derselben. Siehe Abb. 1). Im  allgemeinen zeigten also 
d ie  entzündlichen In filtra tionen , wie bereits früher erw ähnt, einen gewissen Parallelismus mit 
d e r  Topographie der G liaknötchen. Ihre Zusammensetzung w ar verschieden. Ein Teil der K nöt­
ch en  besteht fast aussschliesslich aus Mikrogliazellen, in  einem anderen Teil sind auch zahl­
reiche Oligo- und M akrogliazellen zu finden, manche K nötchen  hingegen enthalten haup tsäch ­
lich  Makrogliazellen. Auch au f  ein und demselben Gebiet können nebeneinander liegende Glia­
knö tchen  verschiedene zytologische Zusammensetzung aufweisen. Im T ractus olfactorius besteht 
jedes Gliaknötchen fast ausschliesslich aus Makrogliazellen. Es ist anzunehmen, dass die fast 
ausschliesslich aus M ikrogliazellen bestehenden G liaknötchen jüngeren Ursprungs sind, als die 
Makrogliaknötchen. Trifft diese Annahme zu, so war der A blauf in  unserem Falle fast überall 
im  Nervensystem verschiedenen Alters und auch noch zum  Zeitpunkt des Todes in  ргосезви 
(es w aren auch ganz frische G liaknötchen zu finden). Im  T ractus olfactorius erfolgte also demnach 
k e in  neueres Aufflammen des Prozesses. Die die G liaknötchen bildenden Gliazellen weisen pro­
gressive Erscheinungen au f : Sie besitzen einen sich g u t abzeichnenden Protoplasm akörper,
fHessen meistens ineinander ü b er, sodass man mit B erechtigung von einem Gliasyncytium spre­
ch en  kann. Neben den progressiven Erscheinungen sind bei einem  Teil der Kerne auch regressiv 
genann te  Veränderungen festzustellen  : Es wurde H yperchrom atie, stellenweise sogar auch 
K ernzerfall beobachtet. In  den  Gliaknötchen wurden zahlreiche amitotische Teilungsformen 
angetroffen. Es war nicht zu entscheiden, ob sog. häm atogene Elem ente (in erster Reihe Lym pho­
zy ten ), sowie Histiozyten an dem  A ufbau der Gliaknötchen beteiligt sind. Mehr als einmal w ur­
den  im  Gebiet der G liaknötchen solche Kerne angetroffen, bei denen nicht zu entscheiden war, 
ob diese degenerierte O ligozytenkerne oder Lymphozyten sind, bzw. auch solche Kerne, bei denen 
die Möglichkeit nicht auszuschliessen war, dass es sich um  fibroblastartige Elemente handelt 
(grössere, ovale Kerne m it schöner Chromatinstruktur un d  gu t erhaltener Kernm em bran). 
Scharlachpositive Körnchen w urden  in den Zellen der G liaknötchen nur in ganz wenigen Aus­
nahm sfällen  angetroffen. Die M arkscheiden und N ervenfasern sind im Gebiet der Gliaknötchen 
im  allgemeinen gut erhalten. D ies verhält sich wahrscheinlich n ich t in  allen Fällen so. Im  Falle 
y o n  H ör a z. B. zerfielen die M arkfasern in den Gliaknötchen. N ach Spielmeyer gehen bei Fleck­
ty p h u s  im  Gebiet der G liaknötchen sowohl die Markfasern, als auch die Nervenfasern zugrunde. 
V ielle ich t sind diese U nterschiede durch die Intensität, du rch  das Tempo des Prozesses bedingt. 
D ie GHaknötchen traten  in  unserem  Fall nicht reaktiv, nach  Zerfall von Elementen des N erven­
system s auf, sondern als p rim äre Erscheinungen. Bei U ntersuchung der Frage in Schnittserien 
w urde  festgestellt, dass im G ebiete von zahlreichen G liaknötchen überhaupt keine Nervenzelle, 
j a  n ic h t einmal ein N ervenzellenrest anzutreffen ist. Bei den in  der weissen Substanz beobach­
te te n  Knötchen wurde auch in  Schnittserien keine Nekrose der Marksubstanz festgestellt. — 
D ie  Gliaknötchen zeigen auch d a rin  eine Abweichung von den bei den nekrotischen Prozessen 
des Nervensystems zu beobachtenden  Gliavermehrungen, dass in  ihnen niemals eine Bildung 
vo n  Gliafasern festzustellen w ar, d . h. die Gliaknötchen gehen in  keine Gliavernarbung über. 
E s sei noch erwähnt, dass in  den  Gliaknötchen auch m esenchym ale, argyrophile Fasern n icht 
anzu treffen  waren, die A dventitia  der durch sie laufenden Gefässe wies keine Fasernvermehrung 
auf. Ü ber das weitere Schicksal der Gliaknötchen war kein B ild zu gewinnen. Auf Grund unserer 
B efunde erscheint es w ahrscheinlich, dass sich die Zusam m ensetzung der Knötchen m it d^r 
Z eit än d ert und diese endlich fa s t ausschliesslich aus M akroglia bestehen. Was aber später m it 
den  Makrogliaknötchen geschieht, is t unbakannt. Es ist m öglich, dass sie verschwinden, w orauf 
die beobachteten Degenerationserscheinungen in den G liakernen hinweisen.

3. Die dritte Veränderung des Gliaapparates : Auf grösseren Gebieten diffuse Vermehrung 
der M ikro-, Oligo- und in geringerem  Masse der Makrogliazellen. Besonders an der Grenze der 
R in d e  u n d  der Marksubstanz, v o r allem in der okzipitalen R inde, wurden solch grössere ausge­
deh n te  Gliavermehrungen angetroffen, welche sich stellenweise auch auf die unteren R inden­
sch ich ten  erstreckten. Diese diffuseren  Gliavermehrungen standen  topographisch grösstenteils 
m it den  später zu erwähnenden M arklichtungen und GUafaservermehrungen in Verbindung. Der 
Zusam m enhang ist jedoch nur ein lockerer, denn Gliavermehrungen waren auch an solchen Stellen 
zu finden , wo keine M arklichtung zu beobachten war. H ingegen wurde nicht eine einzige Stelle 
gefunden, wo eine M arklichtung ohne Gliavermehrung bestanden  hatte. Die zahlen m assige 
V erm ehrung  der Gliazellen s teh t jedoch  in gar keinem V erhältnis zum Masse der Marklichtung. 
E b en  darum  halten wir auch diese diffuseren Gliavermehrungen fü r überwiegend prim ärer N atur.

D ie Veränderungen der M arkfasern. An der Grenze der M arksubstanz und der Grosshirn­
rinde  sind, in erster Reihe im  G ebiete der U-Fasern, an zahlreichen Stellen, aber am intensivsten 
in  d e r okzipitalen Rinde kleinere u n d  grössere, unregelmässig geformte, in die Umgebung sozu­
sagen unbem erkt übergehende, feine, um  den Ausdruck van Bogaerts zu gebrauchen, schleier­
a r tig e  Marklichtungen zu beobachten . Bei stärkerer Vergrösserung sind in diesen Gebieten an
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einzelnen Markfasern zwar lokale Anschwellungen, ab und zu ein Zerfallen in kleine S tücke zu 
beobachten, doch ist die Zahl all dieser Veränderungen in den gelichteten Regionen kaum  grös­
ser, als in  dem benachbarten, welche bei einer weniger starken Vergrösserung norm alen Eindruck 
erwecken. In  Markscheidenbildern ist der A blauf der M arklichtung nicht festzustellen. Dennoch 
spricht jener Um stand für einen Markzerfall, wonach in den erwähnten Gebieten und in  deren 
unm itte lbarer Umgebung, teils frei, ausserhalb der Zellen, teils rings um die Oligozytenkorne, 
aber wahrscheinlich in Oligodendrogliazellen eingeschlossen, teils jedoch in gu t entw ickelten, 
verschiedenartig geformten adventitiellen Abbauzellen eine nicht unbedeutende Menge von 
scharlachaffinem  Lipoid zu finden ist. Besonders gross ist die Menge des adventitiellen Lipoids 
in  der M arksubstanz der Area stria ta , sowie im Tractus olfactorius (siehe Abb. 7). — In  den 
übrigen Teilen des Nervensystems wurde keine M arklichtung gefunden.

Im  okzipitalen Lappen ist an der Grenze der Mark- und Rindensubstanz eine intensive, 
aber m it Sicherheit als pathologisch zu bewertende Gliafibrose zu beobachten (siehe Abb. 8). 
Die Gliafasern verlaufen nicht parallel m it den N eunten, sondern völlig unregelmässig. Die Zahl 
der fasernbildenden Makrogliazellen ist unbedeutend. Es besteht ein Missverhältnis zwischen der 
Zahl der Gliafasern und jener der fibrillären Astrozyten. — In  den übrigen Teilen des N erven­
system s wurde keine als pathologisch zu bewertende Gliafasernvermehrung vorgefunden.

II. Fall. Zs. II. 5jähriges Mädchen. Wurde am 10. Dezember 1952 in die K inderabteilung 
eines B udapester Krankenhauses gebracht. Seit zwei Monaten krank. Im  linken Arm tra ten  
Zuckungen auf, wankte beim Gehen nach links. Vor einigen Wochen änderte sich die Redeweise 
des K indes, spricht seit paar Tagen überhaupt nicht, in den Armen und Füssen bestehen ständig 
«K räm pfe». Erbrechen zeigte sich nicht, über Kopfschmerzen wurde nicht geklagt. Neurologi­
scher S tatus : Meningeale Erscheinungen nicht zu beobachten. Augenbewegungen au f Grund 
der spontanen Bewegungen beurteilt, frei. Kornealreflexe auslösbar. An allen vier E x trem itä ten  
sind, besonders in den oberen, seiten um den Mund, sowie auch in der H alsm uskulatur tic-artige, 
m it grossen Bewegungseffekten verbundene Hyperkinesen zu beobachten, die in  den oberen 
Gliedmassen hauptsächlich Abduktions- und Flexions-Charakter haben. D aneben is t in den 
Händen,besonders bei Intendierung von Bewegungen, ein kleinwelliger Tremor hoher Frequenz 
zu beobachten. In  den Fingern sind oft auch choreiforme Zuckungen zu bemerken. Der Tonus 
der M uskulatur ist überall gesteigert. Zeitweise hört die Hypertonie plötzlich auf und im  Gegen­
satz dazu tr it t  eine Zeit lang völlige Atonie ein. — Ab beiden Seiten positiver H offm ann- und 
Trömnerreflex, Mayerreflex fehlt beiderseits. Pathologischer Reflex nicht vorhanden. A uf einem 
wo im mer vorgenommenen Nadelstich erfolgt Schmerzreaktion. Versteht, nach den Bewegungs­
an tw orten  zu urteilen, die an sie gerichteten Fragen, doch ist das ganze Sprechen au f einige 
W orte beschränkt. Augenhintergrund in tak t. Senkung, Blutbild negativ. — Bei dem  K ind tra t 
hohes Fieber auf, welches weder internistisch, noch otologisch zu erklären war. N ach einer 
K rankenhausbehandlung von 2 1/ 2 M onaten Exitus inm itten unstillbarer Fieberanfälle. S trepto­
m ycin, Penicillin und Vitamine w urden verabreicht. Das Diencephalon w urde m it Röntgen 
bestrah lt, da man in dem Fall längere Zeit ein Diencephalon-Spongioblastom verm utete.

Die Sektion ergab keine erwähnenswerte pathologische Veränderung der inneren Organe.*
Der histologische Befund des Nervensystems wird, da er im wesentlichen m it dem  des I. 

Falles übereinstimm t, nur kurz wiedergegeben. Die cerebralen weichen H irnhäute zeigten 
überall intensive lym phozytäre-plasmozytäre Infiltrationen. Die Zahl der fibroblastartigen 
H istiozyten ist wesentlich geringer, als im I. Falle. Die intensivste In filtra tion  zeigt sich über 
der okzipitalen Rinde, doch ist sie auch über der Brücke und über dem verlängerten Mark sehr 
ausgesprochen. Die H irnhäute des Rückenm arks weisen kaum einige Lym phozyten auf. In  dem 
Nervensystem  ist auch in diesem Falle überall eine adventitielle lym phozytäre und Plasmazellen­
in filtra tion  festzustellen. Die Zusammensetzung is t auch in diesem Falle verschieden. Am stärk­
sten  is t die Infiltration in der okzipitalen Rinde und in der M arksubstanz, sowie in  der Gegend 
der Oliva inferior. Die Entzündungserscheinungen sind in der okzipitalen R inde bedeutender, 
als in der subkortikalen weissen Substanz. Im  ganzen Nervensystem sind auch in der weissen 
Substanz adventitielle Infiltrationen vorhanden. An etlichen Stellen sind auch einige Leukozyten 
anzutreffen. Hie und da wurden nicht nur in der A dventitia der Gefässe, sondern auch ausserhalb 
d e r Membrana perivascularis gliae einige Plasmazellen gefunden, (ob sich auch Lymphozyten 
im  Gewebe befinden, war nicht zu entscheiden). — Ringsum die Gefässe ist auch in  diesem Fall 
ein eiweissreiches Exsudat festzustellen, dessen Menge an der Grenze der R inde und  der Mark­
substanz am grössten ist. — Die Nervenzellen zeigten verschiedene Veränderungen, welche in 
der okzipitalen Rinde am bedeutendsten sind, doch selbst hier keinen nachw eisbaren Zellausfall 
verursachten. Die Reaktion der Glia auf die Veränderungen der Nervenzellen is t gering, perizel­
luläre Gliavermehrungen sind selten. Echte Neuronophagie wurde nicht angetroffen. — Die

F ür die Überlassung des Falles sind wir Chefarzt Dr. P. Antal zu D ank verpflichtet.
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Zahl der Gliaknötchen is t in  der Oliva inferior und im  Nucleus caudatus, sowie in den medialen 
un d  lateralen Kernen des T halam us am grössten. Die Zusamm ensetzung der G liaknötchen ist 
auch  hier verschieden. Im  T rac tu s olfactorius sind nur wenige K nötchen zu finden, diese beste­
hen  auch in diesem F all fa s t ausschliesslich aus Makrogliazellen. In der M arksubstanz waren 
sowohl in der frontalen, als auch in der parietalen und  okzipitalen Rinde diffusere und ausge­
dehntere  M arklichtungen m it ganz verschwommenen Grenzen anzutreffen. A uf diesen Gebieten 
fä rb ten  sich die M arkfasern blasser, zeigten stellenweise lokale Anschwellungen. An den übrigen 
S tellen waren an den M arkfasern keine Veränderungen zu beobachten. An der Rinden-M ark- 
grenze, aber auch tiefer in  der Marksubstanz, waren in  der A dventitia der Gefässe K örnchen­
zellen zu finden, doch w urden  auch frei im Mark scharlachpositive Körnchen festgestellt. Mit 
scharlachpositiven K örnchen gefüllte Zellen waren auch in  solchen Teilen des Nervensystems 
anzutreffen, wo auf M arkscheidenbildern gar keine V eränderungen festzustellen waren (z. B. 
Ammomshorn, Thalam us, basale Teile der Brücke,usw.). A n der Rinden-Markgrenze, besonders 
in  der okzipitalen R inde is t eine geringe Gliafibrose zu beobachten.

Abb. 9. H ydropische Veränderung in den Zellen des Ependyms.
Fall 1. H äm atoxylin-Eosin-Färbung

E s wurden weder zytoplasm atische, noch intranukleare Inklusionen gefunden. Spezielle 
Inklusionsfärbungsverfahren kam en nicht zur Verwendung, doch viele Autoren sind der A nsicht, 
dass die Inllusionen auch m it der üblichen H äm atoxylin-Eosin-Färbung gu t dargestellt werden 
können. — Nekrosen, wie sie von  Pette und Kaim , Döring, sowie von B onhoff und van Bogáért 
beobach te t wurden, sahen w ir in  keinem unserer Fälle. — Die Plexus chorioidei, sowie das 
E pendym  waren in unseren beiden Fällen frei von entzündlichen Infiltrationen ; auch im  Corpus 
pineale w urden keine entzündlichen Erscheinungen festgestellt. Die Epithelzellen des Ependym s 
zeigten im  ersten Fall eine eigenartige Veränderung : Die basalen Teile der Zellen färb ten  sich 
ganz blass, der Kern wurde in den der Kammer zu fallenden Zellenteil gedrängt, die Zellgrenzen 
w aren verschwommen (s. A bb. 9). In  dieser Veränderung könnte m an vielleicht ein lokales 
Odem verm uten.

D ie Pathogenese der Veränderungen. W ir v e rsu ch ten  v o r allem  die F rag e  
zu b ean tw o rten , w elche d e r  beobach te ten  V erän d eru n g en  m it dem  G ru n d ­
prozess, also m it dem  K ran k h e itse rreg e r se lb st in  Z usam m enhang  gebrach t 
w erd en  können  und  w elche je n e  sind, die a u f  K o m p lik a tio n en , z. B . a u f  d ie  
E in w irk u n g  von k o m p liz ie renden  B lu tkreislaufs-, allerg ischen oder an d er­
w eitigen  pathologischen F a k to re n  zu rückzuführen  sind . K urz  : D ie F e s t­
s te llu n g  der prim ären  u n d  d e r sekundären  V erän d eru n g en . D ie B ean tw o rtu n g
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der F rage is t n ich t einfach. D ie neuro tropen  V iren veru rsachen  im  allgem einen 
in  den N ervenzellen  u n d  zw ar in  e rs te r R eihe in  den  D esoxyribonucleinsäuren- 
System en V eränderungen , es h a n d e lt sich also um  einen n eu rozy tä r-in terze llu - 
lären  Prozess ( B u rn e t). E ine  allgem eine toxische W irk u n g  w ird  von  den n e u ro ­
tropen  V iren  w ahrschein lich  n ich t ausgeüb t, obw ohl im  L aufe der le tz ten  J a h re  
die A nsich t verfoch ten  w urde , dass auch bei den V iren  eine allgem eine T o x in ­
w irkung anzunehm en  is t. In  neu ro tro p en  P rozessen lö st die Z erstö rung  d er 
N ervenzellen  in  e rs te r R eihe eine lokale, p erize llu läre  reak tiv e  G liapro li- 
fera tion  aus.

In  un seren  F ällen  zeigen jedoch  die N ervenzellen  n ich t die bei den n e u ro ­
tro p en  E rk ran k u n g en  üb lichen  V eränderungen . D iese ers treck ten  sich d iffus, 
w enn auch  n ich t m it gleicher In te n s i tä t  au f das ganze N ervensystem . In  den  
V eränderungen  k o n n ten  die versch iedensten  F o rm en  b eo b ach te t w erden u n d  
sie verschw inden  — dies is t das W esentliche — n ic h t durch  N euronophag ie , 
sondern  — falls es ü b e rh a u p t ein  V erschw inden v o n  N ervenzellen  g ib t — u n a b ­
hängig  von  der G liareak tion . Die geringe R eak tio n  der Glia is t um  so au ffa l­
lender, w eil die Glia h ie r ausgesprochen su ffiz ien t-ak tive, n ich t u n b ed eu ten d e  
P ro life ra tionen  aufw eist. N ich t darum , weil die G lia zu einer reak tiv en  P ro li­
fera tion  u n fäh ig  is t b e s te h t keine N euronophagie , w ie dies z. R . im  F alle  in te n ­
siver V erg iftungen  zu sehen is t. W ird  die n eu ro tro p e  V irus-G enese der K ra n k ­
h e it angenom m en — und  es b estehen  n ich t viele G ründe  d a ran  zu zw eifeln —, 
d an n  h a n d e lt es sich h ie r um  eine besondere n eu ro zy to tro p e  W irkung , w elche 
w esentlich  von den bei den  m eh r lokalisierten  n eu ro tro p en  V irusencephalitis- 
F ällen  zu  b eo b ach ten d en  V eränderungen  abw eich t. Im  allgem einen m uss die 
re la tiv  geringe Schädigung der N ervenzellen hervorgehoben  w erden, die ü b e r­
h a u p t in  keinem  V erhältn is zu den ak tiv p ro life ra tiv en  E rscheinungen  des 
G liaappara tes s teh t. D a ra u f len k ten  zahlreiche A u to ren  die A ufm erksam keit. 
(Pette  u n d  D öring , K a im , van Bogáért u n d  M ita rb e ite r, B onhojf.)

E s k o n n ten  w eder P athogenese u n d  E n tstehungsm echan ism us d e r d iffu ­
seren, m ehr ausgedehn ten  Gliosen, noch die d er G liaknö tchen  g ek lä rt w erden . 
In  S chn ittse rien  w ar festzustellen , dass die G liaknö tchen , ohne Z ers tö ru n g  
auch  n u r  eines einzigen P aren ch y m b estan d te iles  (N ervenzelle, M arkfaser, 
N ervenfaser), oder W an d v erän d eru n g  der d a rin  verlau fenden  K ap illa ren , e n t­
stehen . A uch in  den diffuseren  G liaverm ehrungen  grösserer A usdehnung  w aren  
in ta k te  N ervenzellen , M arkfasern  und  Gefässe zu beobach ten . D ie diffusen 
u n d  h e rd a rtig en  G liaverm ehrungen  sind also keine reak tiv en  V eränderungen , 
sondern  p rim äre  E rscheinungen . Es w äre den k b ar, dass diese G liaverm ehrungen  
nach  den  V eränderungen  der in terze llu lären , bzw . in terfasz iku lären  « G ru n d ­
substanz»  («nervöses G rau») re a k tiv  zu stande  kom m en, da aber die P a th o ­
logie der G ru n dsubstanz  derzeitig  noch völlig  u n au sg earb e ite t is t, s te h t uns 
keine einzige A ngabe zur V erfügung, die eine solche A nnahm e berech tigen  
w ürde. A m  einfachsten  w äre es anzunehm en, dass all diese G liaverm ehrungen
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e in e  allgemeine, n a c h  d e r A nsicht v o n  A sc h o ff  defensiv-en tzündliche, ak tive  
R e a k tio n  des G liaap p a ra tes  bedeu ten . G egen diese M öglichkeit sp rich t jedoch 
d e r  U m stand, dass die Z ah l der K n ö tchen  in  den einzelnen Teilen des N erven­
sy s tem s  recht v ersch ied en  is t. In  un seren  F ä llen  w ar sie in  d er O liva in ferior 
u n d  im  Nucleus d e n ta tu s  am  grössten, in  den  F ällen  von K örnyey , Paarm an, 
H ö ra  jedoch in  der R in d e  des G rosshirns. D eshalb  m üsste  d a ra n  g ed ach t w erden, 
d a ss  der G liaappara t in  den  einzelnen F ä llen  in  seinen einzelnen  Teilen au f 
a llgem eine  E inw irkungen  versch iedenartig  reag ie rt. D as w äre jed o ch  n u r schwer 
z u  verstehen . — A uch  d a ra n  könn te  g ed ach t w erden, dass es sich vielleicht 
u m  den  Gliazellen gegenüber affine V iren  h a n d e lt. D as is t u m  so eher m öglich, 
d a  j a  Haymaker u n d  M ita rb e ite r bei der sog. Ink lusions-E ncepha litis  n ich t n u r 
in  d en  N ervenzellen, so n d ern  auch in  den  K ernen  der G liazellen Ink lusionen  
v o rfa n d e n . In  diesen In k lu sio n en  aber sah en  die m eisten  A u to ren  V iruskolonien , 
o d e r  zum indest eine m it  d e r A nw esenheit v o n  V iren  verb u n d en e  Z ellreak tion . 
D a g e g e n  spricht ab e r, d a ss  die G liaknö tchen  n ich t n u r bei d ieser F o rm  der 
E n cep h a litis , ja  sogar n ic h t  n u r  bei allen  d u rc h  n eu ro tro p e  V iren  v e ru rsach ten  
E rk ra n k u n g e n  (z. R . b e i epidem ischer E n cep h a litis , bei P o liom yelitis  usw.), 
s o n d e rn  auch in  dem  v ersch ied en sten  p a th o lo g isch en  P rozessen zu b eo b ach ten  sind.

E s könnte sich  n u n  d ie F rage  ergeben , ob in  den  G liak n ö tch en  n ich t der 
A u s d ru c k  von p a th e rg isch -a lle rg isch en  M echan ism en  zu  sehen is t?  D a fü r  w ürden  
fo lg e n d e  U m stände sp rech en  : Die sich a u f  M onate  e rs treck en d e  D au e r des 
P ro z e sse s , die sich im  A b lau f zeigenden te m p o rä re n  B esseru n g en  (w orauf 
b e so n d e rs  Pette d ie A u fm erk sam k e it le n k te ) , die serösen  E n tzü n d u n g se rsch e i­
n u n g e n  im  h isto log ischen  B ilde, schliesslich  die B eo b ach tu n g  von  Friedberger 
u n d  S  hröder. Es w äre  a lso  d en k b ar, dass d e r  G lia a p p a ra t a u f  d ie  allerg ischen  
E in w irk u n g e n  m it e in er h e rd a r tig e n  P ro life ra tio n  reag ie rt, wie z. B. d as  B inde­
g ew eb e  m it den A sch o ffsch en  K nö tchen . T ro tz  alldem  e rsche in t u ns d e r a ller­
g isc h e  U rsprung d e r G liak n ö tch en  n ich t w ahrschein lich . F ü r  die exp erim en ­
te l le n  allergischen P rozesse  des N ervensystem s sind  in  e rs te r R eihe  die D em yelini- 
sa tio n sg e  biete der w eissen S u b s ta n z  ch a ra k te ris tisch , m it der fib rino iden  N ekrose 
d e r  G efässw and, m it d e n  perivenösen G liav e rm eh ru n o en , m it d en  fü r  alle 
G ew cb sb estan d te ile  g ü ltig e n  N ekrosen. Solche E rsch e in u n g en  gehören  n ic h t zur 
P a th o h is to lo g ie  der P an en cep h a litis .

Zusam m enfassend k a n n  gesagt w erden, dass der E n tstehungsm echan ism us 
d e r  G liaknö tchen  d erzeitig  n ic h t gek lärt is t. A m  w ahrschein lichsten  erschein t 
d e r  n ic h t  spezifische re a k tiv e  M echanism us allgem ein defensiven C harak ters, 
d o ch  au ch  die allergische G enese ist n ich t auszuschliessen.

V iel beschäftig t sich  die L ite ra tu r  m it den  an  der G renze der R inden- 
M ark su b s ta n z , in  e rste r R e ih e  im  G ebiete d er U -F asern , am  in ten s iv s ten  gew öhn­
lic h  im  okzipitalen L ap p en  ( van Bogáért)  au ffin d b aren  «sch leierartigen»  ( van  
B ogáért)  M arklichtungen, sow ie m it den a u f  denselben  G ebieten zu  b eo b ach ten ­
d e n  G liafibrosen. Im  a llgem einen  wird v o n  allen  A utoren  der geringe G rad
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•des M arkzerfalls, das M issverhältn is zwischen der M ark lich tu n g  u n d  der In te n s i tä t  
d e r  G liafibrose hervorgehoben  : Die Bildung d er G liafasern  is t b ed eu ten d
in ten siv er, als m an es nach  allgem einer E rfah ru n g  bei e iner derartigen  M ark ­
lich tu n g  e rw arten  w ürde. D ieser U m stand  v e ran la ss te  van Bogáért u n d  M it­
a rb e ite r im  e rw ähn ten  h istopatho log ischen  D eta il d as  W esentliche zu seh en . 
V on da s ta m m t die B enennung  : L eukoencephalitis  su b acu ta  sclero tisans.
D ie G liafibrose selbst k a n n  ab er auch nach van Bogáért « très lim itée» sein , 
sie  k an n  sogar auch ganz feh len  (A cta N eur. e t P sy c h ia t. Belg. 1949. 49 .811.), 
w as offensichtlich  im  W id ersp ru ch  m it der B en en n u n g  s te h t.

In  unseren  beiden F ä lle n  w urden  an  der R inden-M arkgrenze in  e rs te r  
R eihe im  G ebiete der U -F ase rn , doch auch e tw as tie fe r , feine, sch le ierartige  
M arklich tungen  angetroffen , m it einer d istin k ten  ab e r tro tz d e m  m it S icherhe it 
a ls pathologisch  zu bew erten d en  Gliafibrose (siehe A b b . 8). D ie V eränderungen  
w aren  am  au sd rück lichsten  im  okzipitalen  L a p p e n  v o rhanden . A usserdem  
w urden  teils ex trazellu lär, te ils  in  den zw ischen d en  F ase rn  liegenden, d e r  
K e rn s tru k tu r  nach zu u rte ile n , w ahrscheinlich überw iegend  O ligozyten, in  
n ich t geringer Zahl m it S u d a n  sich in  verschiedenen N uancen , doch im  allge- 
m einen leb h a ft ro t fä rb en d e  L ipoidkörnchen gefunden . Im  a d v en titie llen  
lockeren Bindegew ebe von  G efässen w urden in  z iem lich  grosser Menge au ch  
g u t  en tw ickelte  K örnchenzellen  festgestellt. D ie In te n s i tä t  der G liafibrose 
ü b e rtra f  w ahrscheinlich  d as  Mass der nach d en  seh r feinen M ark lich tungen  
re a k tiv  zu erw artenden  G liafasernverm ehrung. D ie zw ei A rten  der V e rä n d e ­
rung  fallen n ich t völlig zu sam m en  : Es w urde au c h  an  solchen S tellen  eine 
V erm ehrung  der G liafasern  festgeste llt, wo eine M ark lich tu n g  n ich t zu e rk en n en  
w ar. D iesbezüglich k o n n te  unserse its  kein U rteil g eb ild e t w erden, ob die L ip o id ­
speicherung  im  V erhältn is zum  G rad  des M arkzerfalls s te h t. In  der L i te ra tu r  
is t in  dem  w eit überw iegenden  Teil der Fälle die M ark lich tu n g  m it einer k a u m  
w ah rn eh m b aren  L ipo idspeicherung  verbunden . In  d ieser H insich t w eichen  
unsere F älle  von  der a llgem einen  E rfah rung  ab. B ei d e r sog. Ink lusio n sen cep h a li­
tis, die w ahrscheinlich  n a h e  zur Panencephalitis  s te h t , sind ebenfalls M a rk ­
lich tu n g en  zu beobach ten  u n d  n ach  M ila m u d , H a ym a ker  u n d  Pinkerton  k ö n n e n  
die M arklich tung , die G liafibrose und  die L ipo idspeicherung  versch iedene 
A usb re itung  zeigen. So w a r in  ih rem  ersten F a ll d ie  M arklich tung  gering , die 
G liafibrose m ässig, h ingegen  die Z ahl der K örnchenzellen  sehr gross. Im  zw eiten  
und  d r it te n  Fall jedoch  w aren  die M arkzerstörung u n d  die Gliafibrose gleich- 
m ässig, ab er die L ipo idspeicherung  gering. V ie lle ich t w ird  das A usm ass d e r 
d re i F a k to re n  von derze it noch  n ich t übersehbaren  U m stän d en  b ed ing t. (S iehe 
w eiter un ten .)

B ezüglich der P a th o g en ese  der M ark lich tungen  und  der G liafibrosen  
sind  die A nsich ten  versch ieden . Lherrnitte ju n . v e rm u te t in  seiner u n lä n g s t 
erschienenen M onographie eine toxische G enese. N ach  A nsicht des g e n a n n te n  
A utors ü b en  auch die n eu ro tro p en  Viren to x isch e  W irkung  aus, w as se lb s t
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n o c h  in  den le tz te n  J a h re n  bezw eifelt w u rd e . N ach Pette u n d  K a im  «stellen 
d ie  M arld ich tung  u n d  d ie  Gliafibrose m öglicherw eise k o m p lik a to risch e  kreis­
la u fb e d in g te  D efek te  d a r» . N ach  K rü cke  sind  die M ark lich tu n g en  u n d  G lia- 
f ib ro sen  die Folgen e in er serösen E n tz ü n d u n g . «Die gliöse S klerose der M ark­
s u b s ta n z  w äre ebenso zu  deu ten , w ie d ie  von  Rössle besch riebene  m esenchy­
m a le  O rgansklerose oder d ie  Sklerose d e r p e rip h eren  N erven  he i n e u ra le r  M uskel­
a tro p h ie  und  h y p e rtro p h isch e r N eu ritis .»  P aarm an  s ieh t in  d e r  M ark lich tung  
u n d  in  der G liafibrose F o lgen  eines en tzü n d lich en  Odems: d a ra u f  w eisen die eigen­
a r t ig e  F o rm  des M arkzerfalls (kaum  m it  der E n ts teh u n g  v o n  L ipo iden  v e r­
b u n d e n ) , sowie das die p aren ch y m ale  Z erstö rung  ü b e rsch re iten d e  A usm ass 
d e r  G liafasernbildung .

A u f G rund u n se re r eigenen B efu n d e  schliessen w ir uns d e r A nsich t von 
K rü c k e  u n d  P aarm an  an  u n d  sehen in  d e r M ark lich tung , n ic h t m in d e r auch 
in  d e r  Gliafibrose, die Fo lgen  einer serösen  E n tzündung . Solche seröse E n t­
zündungsersche inungen  w aren  ü b era ll im  N ervensystem  am  au sd rü ck lich sten  
je d o c h  im  okzip ita len  L ap p en , in  den G efässen  an  der R inden-M arkgrenze zu  
b e o b a c h te n  : es w urden  b ed eu ten d  e rw e ite rte  K ap illaren , p rä- u n d  p o stk ap illa re  
G efässe , ringsum  die G efässe (auch u m  d ie  A rterio len  u n d  Y enu len ), ein m it 
E o s in  blass ro safarben , m it  v an  Gieson ge lb lichbraun , m it K re sy lv io le tt m eta ­
c h ro m a tisc h  färbendes, feinkörn iges, stellenw eise in  rohen  K lu m p e n  ausge­
fä l l te s ,  a u f  G rund d er B eschre ibung  w ahrschein lich  eiw eissreiches E x su d a t 
g e fu n d en , welches sich  a u f  das b e n a c h b a rte  Gewebe e rs treck te  u n d  d o rt eine 
H is tio ly se  veru rsach te . Im  E x su d a t w a re n  einige H istio zy ten , L ym p h o zy ten  
u n d  ro te  B lu tkö rperchen  zu  finden. D ie G efässw ände w aren , v o n  geringen 
E n d o th e lv e rä n d eru n g e n  abgesehen, n o rm a l. E s h an d e lt sich also um  eine 
P e rm e a b ilitä ts s tö ru n g  m it  jen e r E rsch e in u n g , welche Schürm ann  D ysorie 
b e n a n n te .  D as s tim m t g u t m it unserer E rfa h ru n g  überein , w o n ach  n ich t n u r 
r in g su m  die K ap illa ren , sondern  auch  u m  die grösseren G efässe, ein  E x su d a t 
v o rh a n d e n  w ar. D as beschriebene B ild  u m fa ss t alle K rite rien  d e r  serösen E n t­
z ü n d u n g . D as en tzünd liche  Ö dem  k a n n , n a c h  den U n te rsuchungen  v o n  Haller- 
vorden , Scholz, K rücke, Jakob , ohne E n ts te h u n g  von lipoiden S u b stan zen  m it 
Z e rs tö ru n g  der M ark su b stan z  v e rb u n d e n  sein. Im  en tzü n d lich en  E x su d a t 
v e rm e h re n  sich dann  die G liafasern , w ahrschein lich  unabhäng ig  v o n  der M ark­
z e rs tö ru n g . M öglichkeit d azu  b ie te t jen e  E rfah ru n g , w onach die G liafasern 
e x tra z e llu lä r  und  ex trap la sm a tisch  d a d u rc h  en ts teh en  können , dass «b estim m te  
E iw e issk ö rp e r aus d er B lu tb a h n  a u s tre te n  u n d  im  Z usam m enw irken  chem ischer 
u n d  m echan ischer B ed ingungen  zu G lia fasern  w erden k ö nnen .»  (W ilk e  und 
K ir c h e r ) .  N ach Rössle k ö n n en  als Folge v o n  serösen E n tz ü n d u n g e n  «ohne 
M itb e te ilig u n g  eines e igentlichen  G ranulationsgew ebes»  O rgansk lerosen  e n t­
s te h e n . A nalog dam it is t jen e  unsere  B eo b ach tu n g , w onach im  G eb ie te  der 
G lia fib rose  fibrilläre A stro zy ten  zw ar g efu n d en  w urden , doch bei w e item  n ich t 
in  d em  M asse, wie dies be i einer G liafibrose ähnlichen G rades, doch  anderen
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U rsp ru n g s  üblich is t. Es is t  anzunehm en, dass in  unseren  F ä llen  die F ase rn  
-der an  der M ark-R indengrenze b eo b ach te ten  G liafibrose, w en igstens zum  
•Grossteil, a u f  G rund  des oben beschriebenen  ex traze llu lären  M echanism us 
•en tstanden .

D er G rad der G liafibrose is t in  den einzelnen F ällen  sehr versch ieden . 
E s w äre  w ichtig, die A usb re itu n g  der serösen E n tz ü n d u n g  in  allen  F ä lle n  zu 
u n te rsu ch en  und  m it d er G liafibrose zu vergleichen. In  der L ite ra tu r  w urde  
-dieser F rage  nu r w enig A ufm erksam keit gew idm et. Es is t m öglich, dass das 
A usm ass der G liafasernbildung  n ich t n u r von  d er Menge des en tzü n d lich en  
E x su d a ts , sondern auch  von  den  chem ischen E igenschaften  desselben a b h ä n g t. 
T örő  u n d  Jeney  b ra c h te n  den  N achw eis, dass in  G ew ebsku ltu ren  — d u rch  
Z u g a b e  von A scorbinsäure — die B ildung der K ollagenfasern  g este ig ert w ird . 
W äh ren d  D esoxycorticosteron  dieselbe W irkung  au sü b te , v e rh in d e rte  T esto ste ro n  
d ie  F asernb ildung . V ersuchsw eise du rchgefüh rte  U n tersuchungen  e rgaben , n ach  
e iner länger an h a lten d en  T em p era tu rerh ö h u n g , eine S teigerung  der G lia fasern ­
b ild u n g  (H o rä n y i). D ie je tz t  m itge te ilten  A ngaben  k ö n n ten  d a ra u f  h inw eisen, 
dass die In te n s itä t  der G liafasernbildung , auch  bei anso n sten  g leichen B ed in ­
gungen , durch  den allgem einen Z ustan d  des O rganism us, d u rch  dessen chem i- 
•sches Milieu, beeinflusst w erden  können. M ehrere A u to ren  (  D öring, Pette, 
K ö rn yey)  wiesen d a ra u f  h in , dass die V orbedingungen  fü r eine m it G lia fasern ­
b ild u n g  verbundene M arkzerstö rung  in  K in d esa lte r w ahrschein lich  eh er gegeben 
sin d . So kom m t z. B . die diffuse Sklerose fa s t ausnahm slos n u r  im  K in d es­
a lte r  vor.

A u f G rund des oben  G esagten  sehen w ir unserseits ke in en  u n m itte lb a re n  
Z u sam m en h an g  der M ark lich tung  u n d  der G liafibrose m it dem  G ew ebsgrund- 
prozess. Beide sind Folgen  der kom plizierten  serösen E n tzü n d u n g . E b e n  d a ru m  
sch e in t uns, ähnlich wie H aym aker, M alarnud  u n d  P inkerton, d ie B enennung  
L eukoencephalitis  n ich t zu treffend . W ir h ab en  deshalb in  u n se ren  F ä llen  
— obw ohl diese die K rite rien  der van  Regnerischen L eukoencephalitis  restlos 
aufw eisen — n ich t die B enennung  L eukoencephalitis , sondern  P an en cep h a litis  
nodosa  verw endet. D iese B enennung b e to n t die beiden  — u n se re r A nsich t 
n a c h  — w ichtigsten  G rundzüge des h isto logischen Prozesses : 1. die diffuse
A usb re itu n g  der V eränderungen  a u f  alle Teile des zen tra len  N ervensystem s,
2. die w esentliche R olle der G liaknötchen  im  histo logischen P rozess. W ir sind 
üb rigens n ich t in  der Lage uns B o n h o ff anzuschliessen, d er jed e  a u f  G rund  
eines histologischen B ildes vo r sich gehende einheitliche Z usam m enfassung  
fü r  v e rfeh lt h ä lt. B o n h o ff  b e ru ft sich u. a. d a rau f, dass der P rozess d u rch  die 
B ildung  von G liaknö tchen  n ich t ch a rak te ris ie rt is t, da sie in  den  F ä llen  von 
W erner, sowie von  H asenjäger u n d  Lenz n ich t v o rh an d en  w aren . D em  gegen­
ü b e r w urden  in  dem  im  113. B and  des A rchivs fü r  P sy ch ia tr ie  m itg e te ilten  
F a ll von  Hasenjäger u n d  Lenz  G liaknö tchen  n ic h t n u r fe s tg e s te llt, sondern  
a u c h  in  einer A bbildung verö ffen tlich t. Es is t m ir n ich t b e k a n n t, dass H asenjäger
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u n d  L enz  auch einen a n d e re n  F a ll v erö ffen tlich t h ä tte n . So b le ib t also in  d e r  
L i te r a tu r  n u r ein e inziger F  all ohne G liaknö tchen  (näm lich  der von  Werner ) ,  
g eg en ü b e r den in  d er L i te r a tu r  bisher v e rö ffen tlich ten  40 F ä llen  d ü rfte  es 
n ic h t  begründet e rsche inen , dieses N ega tívum  als w esentlich  hervorzuheben .

D ie an der R inden -M arkgrenze, in  geringerem  G rade auch an  anderen  
S te lle n  beobachteten  d iffu sen  V erm ehrungen von  M ikro- und  O ligodendroglia­
ze lle n , b e trach ten  w ir u n se rse its  als p rim äre  V erän d eru n g en  defensiven C harak­
te r s  u n d  bringen sie in  k e in e n  ursächlichen Z u sam m en h an g  m it den M arklich­
tu n g e n . Dies w ird sch o n  d a d u rc h  b e s tä tig t, dass auch  an  solchen Stellen 
d e ra r t ig e  diffuse, sich a u f  e in  grösseres G ebiet au sb re iten d e  M ikro- u n d  Oligoden- 
d ro g lio sen  festzustellen  w a re n , wo ein M arkzerfall ü b e rh a u p t n ic h t b es tan d . 
L a u t  van  Bogáért sind d iese  d iffusen  Gliosen en tw ed er V orläufer d er ad v en titi-  
e lle n  p lasm ozy tären  u n d  ly m p h o zy tä ren  In filtra tio n e n , oder tre te n  gleichzeitig 
m i t  d iesen  auf.

I n  unserem  e rs ten  F a l l  w urden  der in ten s iv s te  M arkfasernzerfall, die 
g rö s s te  L ipoidspeicherung (s. A bb . 7) und  die ä lte s te n  G liaverm ehrungen  (soweit 
m a n  aus der Z u sam m ense tzung  der G liaknötchen  a u f  ih r  A lte r schliessen kann) 
in  d e n  T ractus o lfactorius gefunden . Im  N ervus op ticus, sowie in  den  übrigen 
G eh irn n e rv en  (es k o n n te n  n u r  die u n m itte lb a r  aus d er H irn su b stan z  h e rau s tre ­
te n d e n  Teile der G eh irn n e rv en  u n te rsu ch t w erden) w aren keine dera rtigen  
V erän d eru n g en  zu b e o b a c h te n . D ie den T rac tu s  o lfac to rius bedeckenden  w eichen 
H irn h ä u te  zeigten gar k e in e  V eränderung . D ie so seh r im  V orderg rund  stehenden  
V erän d e ru n g en  des T ra c tu s  o lfactorius zeigen v ie lle ich t an , dass das V irus a u f  
d ie sem  W ege in  das N e rv e n sy s te m  gelangte. In  den  ü b rigen  Teilen des N erven ­
s y s te m s  w aren die V e rän d e ru n g en  (entzündliche In filtra tio n en , G liaV erände­
ru n g e n )  verschiedenen A lte rs  ; innerhalb  des N erv en sy stem s w aren  also a u f  eine 
w e ite re  A usbreitung h in w eisen d e  E rscheinungen  n ic h t anzu treffen . I n  der 
L i te r a tu r  w urden bezüglich  des T rac tus o lfacto rius ■— im  F alle  von P anencepha- 
l i t is  — keine A ngaben g e fu n d en . — Es d ü rfte  n ic h t u n in te ressan t sein, sich 
d a r a n  zu  erinnern, dass S m ith  in  zwei Fällen  von  H erpes-E ncepha litis  die in te n ­
s iv s te n  V eränderungen in  d e m  T rac tu s  o lfactorius fe s ts te llte , w oraus er fo lgert, 
d a ss  sich  die E inb ru ch ste lle  des Virus d o rt b efan d .

D as Bindegewebe d e r  P lex u s  chorioidei zeig te in  keinem  u nserer Fälle  
V erän d e ru n g en . Auch d ie  E p ith e lze llen  der P lex u s w aren  geschont. (Bezüglich 
d e r  E pendym zellen  siehe w e ite r  un ten .) D enselben  B efund  ergaben all jene 
F ä lle , w o die P lexus u n te r s u c h t  w urden  (z. B . die F ä lle  von  Bonhoff, H öra).

A n den Zellen des E p e n d y p is  w urde in  einem  u nserer F älle  eine hydro- 
p isc h  zu  bew ertende V e rä n d e ru n g  vorgefunden  (siehe A bb. 9). D as B ild  w ar 
n ic h t  zu  klären. Es k a n n  a u f  n ich t vasku lä re  E inw irkungen  zu rückgefüh rt 
w e rd e n , denn  in den su b ep en d y m alen  G efässen w ar gar keine V eränderung  zu 
f in d e n . E s könnte even tue ll a n  eine u n m itte lb a re  L iquorw irkung  gedach t w erden , 
d o c h  d ie  In ta k th e it des P lex u sep ith e ls  sp rich t gegen diese A nnahm e.
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In  unseren  F ällen  w ies auch  das Corpus p ineale  norm ale V erhältn isse  au f. 
Im  B indegew ebe w aren  keine en tzünd lichen  In filtra tio n e n  zu finden. Ä hn lich  
ve rh ie lt es sich in  all je n e n  F ällen , wo das C orpus p ineale u n te rsu ch t w urde  
(z. B. im  F alle  von H öra).

Zusammenfassung

1. In  Ungarn ist die Zahl der Fälle von Panencephalitis nodosa wahrscheinlich im  A nstei­
gen begriffen. Der Autor beobachtete in zwei Jahren 10 Fälle. Von diesen wurden vier Fälle 
histologisch bearbeitet, in den übrigen sechs Fällen kann die Diagnose, auf Grund des klinischen 
Bildes, als wahrscheinlich angenomm en werden.

2. Die Veränderungen der Nervenzellen waren gering, doch zeigten sie eine diffuse A us­
breitung. Erwähnenswerter Zellenausfall war nirgends festzustellen. Bilder echter N euronopha- 
gie waren n icht zu sehen. Die Pathogenese der Veränderungen in den Nervenzellen w ar n ich t zu 
entscheiden.

3. Die in allen Teilen des Nervensystems Vorgefundenen, umschriebenen G liaverm ehrun- 
gen (Gliaknötchen) bedeuten wahrscheinlich die nicht spezifische, allgemein defensive R eaktion  
des Gliaapparates, doch auch der allergische Ursprung ist n ich t auszuschliessen. Die G liaknöt­
chen waren in grösster Zahl in der okzipitalen Rinde, in der Oliva inferior, im Nucleus d en ta tu s , 
sowie in den basalen Kernen der Brücke anzutreffen.

4. Die entzündlichen Infiltrationen zeigen höchstens teilweise reaktiv-sym ptom atischen 
Charakter, zur grösseren Teil bedeuten sie die allgemein defensive Reaktion des m esoderm alen 
Systems. Die entzündlichen Infiltrationen waren in der okzipitalen Rinde, sowie in der O blongata 
am intensivsten. Die diffusen entzündlichen Infiltrationen und  die in  allen Teilen des N erven­
systems Vorgefundenen Gliaknötchen bilden die w esentlichsten Bestandteile des histologischen 
Prozesses.

5. Die an der Rinden-Markgrenze, in erster Reihe in der okzipitalen Rinde beobachteten 
M arklichtungen und Gliafibrosen sind wahrscheinlich Folgen einer serösen E ntzündung, eines 
eiweissreichen entzündlichen Ödems und hängen m it dem Grundprozess nicht unm itte lbar 
zusammen. Deshalb drückt die Benennung : Leukoencephalitis sclerotisans nicht den w esentli­
chen pathohistologischen Grundzug des Prozesses aus. R ichtiger wäre vielleicht die B enennung 
Panencephalitis nodosa (Fette und Döring, Müller).

6. Das Virus gelangt vielleicht durch den T ractus olfactorius in das N ervensystem . 
D afür könnte der U m stand sprechen, dass im T ractus olfactorius die ältesten V erändrungen 
zu finden w aren.

7. Die Plexus chorioidei und das Corpus pineale zeigten in  allen vier Fällen norm ale 
V erhältnisse.
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ДАННЫЕ К ПАТОЛОГИИ PANENCEPHALITIS NODOSA

Б. Х О РА Н Ь И

1. В Венгрии число случаев panencephalitis nodosa по всей вероятности возрас­
тает. В течение двух лет автор наблюдал 10 случаев, из которых четыре были гистологи­
чески обработаны, а в шести случаях диагноз был подтвержден на основании клини­
ческих картин.

2. Изменения нервных клеток были небольшого размера, но наблюдалось диф­
фузное распространение. Значительного выпадения клеток нигде не было обнаружено ; 
картин истинной невронофагии не было. Патогенез изменений нервных клеток не был 
выяснен.

3. Обнаруженные во всех частях нервной системы описанные разращения нев- 
рогдии (глиозные узелки) представляют, по всей вероятности, неспецифическую, общую, 
защитную реакцию аппарата глии, однако, возможность аллергического происхож­
дения также не исключена. Наибольшее число глиозных узелков было обнаружено 
в затылочной коре, в нижней оливе, в зубчатом ядре и в базальных ядрах моста.

4. Воспалительные инфильтрации имеют только отчасти реактивно-симптомати­
ческий характер, они в большей своей части представляют общую, защитную реакцию 
системы мезодермы. Воспалительные инфильтрации были интенсивнее всего в затылоч­
ной коре, также как и в продолговатом мозгу. Диффузные воспалительные инфильтрации 
и обнаруженные во всех частях нервной системы глиозные узелки представляли важ­
нейшие элементы гистологического процесса.

5. Обнаруженные на границе между корой и мозгом, в первую очередь в заты­
лочной коре, поредения мозгового вещества и глиозные фиброзы являются, по всей 
вероятности, последствиями серозного воспаления, богатого в белках воспалительного 
отека, и не связаны непосредственно с основным процессом. Поэтому название : leu­
koencephalitis sclerotisans не выражает существенного гистологического элемента про­
цесса. Более правильным кажется название: panencephalitis nodosa ( П е т е  и Д ё р и н г ,  
М ю л л е р ) .

6. По всей вероятности вирус попадает в нервную систему через обонятельный 
тракт. За это говорит и то, что в обонятельном тракте были обнаружены самые старые 
изменения.

7. В каждом из исследованных четырех случаев сосудистые сплетения и шишко­
видная железа оказались невредимыми.

V
P ro f. Béla H o rá n y i, B udapest, У ., D im itro v  té r  2. U ngarn .
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