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Den klinisch, histologisch und ~tiologisch gut umgrenzten und neuer- 
dings auch pathogenetisch mehr und mehr gekl~rten entziindlichen Er- 
krankungen des Zentralnervensystems, denen neurotrope Virusarten als 
Erreger zugrunde liegen, steht die in ~tiologie und Pathogenese noch 
vSllig ungekl~rte Gruppe der para- bzw. postinfektiSsen Encephalitiden 
gegeniiber, wozu auch die postvaceinale Encephalitis zu rechnen ist. 
Nach der Einteilung von Spatz ist diese Gruppe histologisch auf Grund 
ihrer besonderen Verteilungsweise innerhalb der zentralnervSsen Sub- 
stanz gekennzeichnet als sog. perivenSse tterdencephalitis, nach Pette 
gehSrt sie zu den entziindlichen Erkrankungen ,,vornehmlich der weil3en 
Substanz". 

ZentralnervSse Komplikationen sind bei den verschiedensten In- 
fektionskrankheiten beobachtet worden, doch rechtfertigen nur wenige 
die Bezeichnung ,,Encephalitis" vom morphologischen Standpunkt. 
Echte Encephalitiden sind nach Spatz immer durch Erreger an Ort und 
Stelle in der Nervensubstanz bedingt. Es haben also zun~chst aus- 
zuscheiden alle durch Bakterientoxine entstandenen ,,Pseudoencephali- 
tiden" (bei Scharlach, Keuchhusten, Influenza, I)ysenterie, Pneumonie 
u. a.), bei denen sich nur zirkulatorische oder degenerative Ver&nde- 
rungen (Diapedesisblutungen oder Erweichungen) linden. Wenn wir 
ferner alle bakteriellen (eitrigen) Formen, etwa im Verlauf einer Sepsis, 
sowie die spezifischen Entziindungen (Lues, Tuberkulose, Bang usw.) 
beiseite lassen, so bleiben nur noch wenige Infektionskrankheiten, in 
deren Verlanf oder Gefolge echte akute Encephalitiden auftreten: 
Variola, Varicellen, Masern, RSteln und als h~ufigste und bekannteste 
die Vaccination als kiinstliche Infektion. Es sind also s~mtlich Virus- 
krankheiten, die hier als Ursache oder Wegbereiter in Frage kommen. 
])er Gedanke, dal3 alle Virusarten gelegentlich eine Affinit~t zum Zentral- 
nervensystem erlangen kSnnen, also eine latente Neurotropie in sich 
tragen, liegt nahe, ist aber nicht erwiesen, da die ungekl~rte Entstehungs- 
weise der Encephalitis in diesen Fallen eine Liicke in der Beweisfiihrung 
bfldet. 

~ber  die laostvaccinale Encephalitis hat sich seit den ersten Arbeiten 
yon Bastiaanse (1925) ein umfangreiches Schrifttum entwickelt. Ebenso 
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8ind n a c h  d e n  e r s t e n  ausf i ih r l icheren  VerSffent l ichungen v o n  Lus t  (1927) 
u n d  y o n  WohlwiU (1928) vie le  Fg l le  y o n  Masernencepha l i t i s  be sch r i eben  
w o r d e n .  I ) emgegen f ibe r  is t  e ine Encepha l i t i s  nach  Variola ,  Var ice l len  u n d  
R 6 t e l n  r e c h t  se l ten .  I n  de r  W e l t l i t e r a t u r  habe  ich im g a n z e n  32 F g l l e  
y o n  E n c e p h a l i t i s  oder  a n d e r e n  zen t r a lne rv6sen  K o l n p l i k a t i o n e n  nach  
R 6 t e l n  g e f u n d e n ,  d a v o n  nur  2 im deu t schen  Schr i f t t um.  Von d iesen  
32 lCgllen g ingen  24 in  H e i l u n g  aus ;  u n t e r  den  8 t6d l ich  v e r l a u f e n e n  
l i egen  nu r  y o n  4 F g l l e n  h is to logische  Be funde  vor.  I n  D e u t s c h l a n d  i s t  
b i she r  ke in  t 6d l i che r  F a l l  y o n  R6 te lnencepha l i t i s  beschr ieben.  D a h e r  
e r sche in t  d ie  VerSf fen t l i chung  unseres  Fa l l e s  m i t  bcsondere r  Ber i i ek-  
s i ch t igung  der  p a t h o l o g i s c h - a n a t o m i s c h e n  Befunde  angeb rach t ,  z u m a l  
d a  diese e in  d u r c h a u s  ungew6hnl iches  B i ld  zeigen. 

Ein 10jghriger Junge, aus dessen Vorgeschichte fiber Infektionskrankheiten 
nichts bekannt ist und der vor 3 Monaten eine akute Otitis media mit kompli- 
kationslosem Verlauf durchgemacht hat, erkrankt an typischen R6teln mit leichtem 
Fieber, Exanthem, Nackendriisenschwellungen, charakteristischem Blutbild und 
geringen Allgemeinerscheinungen. Am 2. Kr~nkheitstag ist er noch v611ig unver- 
~ndert, lebhaft und vergnfigt und schl~ft ruhig ein. In  der Nacht zum 3. Krankheits- 
tag plStzliche starke Unruhe, wildes Hin- und Herwerfen, krampfartige Erschei- 
nungen, besonders in der ganzen linken KSrperhglfte, dabei starke Benommenheit 
und Lage stets auf der linken Seite. Am folgenden Morgen ist der Zustand bereits 
so bedrohlich, dab der behandelnde Arzt den Jungen ins Krankenhaus einweist. 

Bei der Aufnahme ist das Kind in sehr schlechtem Allgemeinzustand, v611ig 
bewuBtlos, macht mit angezogenen Beinen Rollbewegungen um die I~ngsachse. 
Lage auf der linken Seite, athetotische Bewegungen und Krampfzustgnde, be- 
sonders links. Pupillen gleichweit, weir, rund, v61lig starr. Blieklghmung nach 
links. Reflexe nicht prfifbar. Babinski links positiv, rechts negativ. Blutdruck 
130/75, Puls 120, Temperatur 37,5 ~ Blutbild: 16 800 Leukoeyten. Liquor: nor- 
maler Druck, 71/3 Zellen, 68% Lymphocyten, Nonne und Pandy positiv. Gesamt- 
eiweiB 1,6, Globulin 0,7, EiweiBquotient 0,77, unspezifischer Ausfall der Mastix- 
kurve. - -  Die Untersuchung der Ohren ergibt keinen pathologischen Befund. 

Im Laufe des Tages (3. R6telntag, 1. Encephalitistag) trotz Behandlung mit 
Luminal und hochprozentigen Traubenzuckerinjektionen rapide Verschlimmerung 
mit  Verst~rkung der Krampfe, Cyanose und Schaum vor dem Mund. Am Nach- 
mittag pl6tzlicher Temperaturanstieg bis auf 41,5, Pulsanstieg auf 190 und Blut- 
druckabfall. Am Abend erfolgt im Krampfzustand ohne Wi.ederkehr des BewuBt- 
seins der Exitus. Die klinische Diagnose lautet:  R6teln. Encephalitis ? Hirn- 
absce6 ? Prozel3 vorwiegend am extrapyramidalen System. 

Die Sektion (531/36) ergibt eine enorme Schwellung und Hypergmie des Gehirns 
(1590 g), die bereits makroskopisch als Encephalitis angesprochen wird; auBerdem 
frisctm konfluierende hgmorrhagische .Herdpneumonien in beiden Unterlappen 
und im ]inken Ober|alapen. Status thymolymphaticus mit hochgradiger Hyper- 
plasie des Thymus, der Bifurkations- und Halslymphknoten, des lymphatisehen 
Gewebes am Znngengrund, der Milzfollikel, des lymphatischen Gewebes im ganzen 
I)arm sowie sgmtlicher Bauchlymphi~noten. Tracheobronchitis. Abscel] in der 
rechten Tonsille. Hypergmie des Herzmuskels. Hochgradige infekti6se Schwellung 
yon Leber, Milz und Nieren. Frische fibrin6se Perihepatitis und Perisplenitis. Son- 
stige Befnnde ohne Bedeutung. 

Die  h i s to log i sche  Un te r s t t chung  des Gehi rns  und  R i i c k e n m a r k s  ze ig t  
fo lgende  B e f u n d e :  ~ b e r  das  ganze  Z e n t r a l o r g a n  ver te i l t  f inden  sich u m  

Z. f. d. g. N eu r .  u .  P s y c h .  173. 2 9 a  
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die mittelgroBen und kleineren, meist s tark  erweiterten Venen bald 
breitcre, bald schm~lere mantelfSrmige Rundzelleninfil trate,  die auf 
den Gef~Bquerschnitten als perivascul~re Herde  wirkcn (Abb. 1). Was 
zun~chst die Verteilung dieser Ver~nderungen anbelangt,  so ist die weil~e 
Substanz in s~mtlichen Teilen des Gehirns und Riickenmarks bevor- 
zugt, doch ist auch die graue Substanz (auBer in der Kleinhirnrinde) stets 
sehr deutlich mit  befallen. I m  Ri ickenmark zeigen die Venen der Vaso- 
corona deutliche S~ume. In  der Medulla oblongata  fehlen die Ver/inde- 
rungen fast ganz. I n  der Briicke und im Mittelhirn werden sie wieder 

A b b .  1. R i i c k e n m a r k .  P e r i v e n S s e  R u n d z e l l i n f i l t r a t e .  ] [~bers ichtsbi ld .  Nissl-Fhrbung. 
Verg r .  40 fach .  

st/~rker. Im  Kleinhirn beschr~nken sie sich auf das Mark, sind dort  
aber sehr ausgepr/~gt. I)er  H i r n s t a m m  ist a m  st~rksten befallen, ohne 
dall zwischen rechts und links Intensi t~tsunterschiede festzustellen 
w~ren, und zwar iibertreffen auch hier die Herde  der weiBen Substanz 
(Capsula interna und externa) die der S tammgangl ien  an St~rke und 
I)ichte. Das GroBhirn zeigt beiderseits mi t te ls tarke  Ver~nderungen; 
dabei sind nur die medull~ren Venen betroffen, die pialen und Rinden- 
venen frei. Am Ammonshorn  sind daneben keine Besonderheiten fest- 
stellbar. 

l~ber den feineren Bau der Herde,  der im Nissl-Prs im Mark- 
scheidenpri~parat nach Spielmeyer und bei Fet t f i i rbung untersucht  
wurde, ist im einzelnen folgendes zu sagen: Die Inf i l t ra te  sind in der 
Umgebung der mittelgroBen Venen sti~rker als um die kleineren. Man 
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Abb. 2. Stammgangl ien.  Mittelgro~e Vcne mi t  perivascul~trcr Rundzel l inf i l t ra t ion.  
~issl-F~rbung.  Vergr. 162fach. 

Abb. 3. Capsula interna.  ~ le ine re  Vene mi t  perivascularer  Rundzell infi l t rat ion.  
Nissl-F~rbung. Vergr. 595fach. 
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sieht bei jenen je nach der Gesamtintensi t~t  des Prozesses in dem betref- 
fenden Gehirnteil einen Saum yon etwa 3---10 Lagen yon Zellen, bei 
diesen 2 - -4  Lagen. Die Zellen liegen stets im Bereich der Gef/~Bscheide 
bzw. der Virchow-Robinschen R/~ume. Eine Durchsetzung der Nerven- 
substanz selbst ist nirgends mit  Sicherheit nachweisbar. Verfolgt man  
ein Gef/iB in der L/~ngsrichtung, so ist die Zellreaktion an dessen Ver- 
zweigungsstellen besonders stark. Die Begrenzung der Herde  nach auBen 
ist ziemlich scharf; nur an einzelnen Stellen n immt  die Zelldichte yon 
der Gef/~Bwand ins Gewebe hinein ab. Die Gef/iBe sind sehr welt und  

2tbb. 4. Grollhirn. 1Vfarksubstanz. ~r nach S~elmeyer. ~rergr. 135fach. 

prall  geftillt. Vielfach sieht m a n  Leukostase mit  zahlreichen polymorph-  
kernigen Leukocyten in den peripheren Teilen des Gefi~Blumens. 

Bei den Zellen der Inf i l t ra te  handelt  es sich grSBtenteils um exsu- 
dierte Zellen mesenchymaler  I t e rkun f t  (Lymphocyten,  Plasmazellen, 
Histiocyten, vereinzelt auch polymorphkernige Leukocyten),  deren Kerno 
sich im Nissl.Pr~.parat dunkler und deutlicher f/~rben als die Kerne 
der Gliazellen. Sie iibertreffen auch die Kerne  der meisten Gliazellen 
an  GrSBe. Die Kernformen bieten ein recht  polymorphes Bild: dick, 
gittrig oder mehr  klumpig, bald rund, bald 1/~nglich, bald rechteckig 
oder mehr wurstfSrmig, vielfach in Fo rm und GrSBe an  Monocyten- 
kerne erinnernd, manche yon ausgesprochen wabiger Beschaffenheit.  
I m  Fet tpri iparat  sieht man  im Leib vieler Zellen kleinere und grSBere 
Fet tkSrnchen und Fet t t rSpfchen,  abe t  fast  nu t  in den grSBeren Herden.  
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AuBerdem besteht eine Schwellung und Vermehrung der Gefgflwand- 
endothelien, die ebenfalls vieffach mit Fetttr6pfchen beladen sind. Blut- 
austritte sind nirgends vorhanden, perivasculgres 0dem iiberall deutlich 
(Abb. 2 und 3). 

])er starken mesenchymalen Zellreaktion gegeniiber tr i t t  in unserem 
Fall die produktive Reaktion der Glia zuriick, doch sind in den gr6fleren 
Herden unter den Zellen der Sgume sichere Gliazellen nachweisbar. 
Gliafaservermehrung ist nirgends vorhanden. ])as Markscheidenprgparat 
zeigt im Bereich der Herde bzw. Sgume nirgends einen deutliehen peri- 
vasculgren Markscheidenausfall, sondern nur eine Verdrgngung der 
markhaltigen Nervensubstanz durch das perivasculgre 0dem und die 
Rundzelliifffltration der Virchow-Robinschen l~ume.  ])ementsprechend 
ist die Breite der marklosen Zone um die Gef~Be hie gr61]er als die der 
Zellinfiltrate (Abb. 4). Nur an einigen wenigen Stellen sieht man be- 
ginnende Auffaserung der markhaltigen Nervenfasern an der Grenze von 
GefgBscheide und Nervengewebe. Die Ganglienzellen sind nirgendwo 
wesenthch vergndert. 

Die iibrigen Teile des Gehirns und Riickenmarks sind ohne besondere 
Befunde, insbesondere sind auch die guBeren und inneren Oberflgchen 
unvergndert. Auch die Hirnhgute und ihre GefgBe zeigen keinerlei ent-. 
ziindiiche Reaktion. 

Besprechung. 
Wir vergleichen zungchst unseren Fall mit den wenigen bisher ver- 

6ffentlichten Fgllen von R6telnencephalitis. Der Beginn wird stets als 
h6chst akut geschfldert und ist, wie in unserem Fall, fast stets am 3. Tag 
nach Auftreten des R6telnexanthems (Siegl 5. Tag, Motz]eld 4. Tag, 
HaUdn 2.--5. Tag)~ ])emgegeniiber sind die ,,Inkubationszeiten" der 
iibrigen postinfekti6sen Encephalitiden lgnger: Masern 5--8 Tage, 
Varicellen 9--14 Tage nach Ausbruch des Exanthems, Impfencephalitis 
10---13 Tage nach der Impfung (EcI~stein). Niemals zeichnen sich die 
durchgemachten R6teln durch ungew6hnliche oder besonders schwere 
Erscheinungen aus. Es wird im Gegenteil, wie auch bei der Encephalitis 
nach Masern, der oft auff~llig leichte Verlauf der Grundkrankheit betont. 
I)ie beobachteten klinischen Symptome, auf die insbesondere Gelbert 
ausffihrficher eingeht, sind im einzelnen aus der Tabelle zu ersehen. 
Neben dem nur gelegentlich vorhandenen Meningismus, der in unserem 
Falle fehlt, sieht man fast stets BewuBtlosigkeit, verschiedene motorische 
Reizerscheinungen, Krgmpfe, Hirnnervenst6rungen, weite und reaktions- 
lose Pupillen, extrapyramidale Symptome (Athetose) und mgl~iges bis 
hohes Fieber. 

:Die eigenartige Einseitigkeit der Erscheinungen unseres Falles 
(Blicklghmung nach links, Lage auf der linken Seite, Krgmpfe und 
athetotische Bewegungen vorwiegend links, Babinski links) finder im 
anatomischen Bfld keine Erklgrung; die Intensitgt des Prozesses ist in 
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beiden t t irnhalften die gleiche. Die besonders s tark ausgepri~gten extra-  
pyramidalen Symptome werden erklar t  durch die besonders schweren 
entziindlichen Veranderungen im Hi rns tamm.  Die Liquorveranderungen 
sind nicht sehr charakteristisch : je nach der Beteiligung der Meningen ist 
die Zellzahl m~Big oder starker vermehr t ,  der ])ruck wenig oder s tarker  
erhSht. Die EiweiBrcaktionen sind positiv. Die Mast ixkurve finde ich 
bei Gelberts Fall im gleichen atypischen Sinne ver~ndert  wie beim eigenen. 

Die Letalit~t betr~gt, nach den wenigen verSffentlichten Fi~llen 
berechnet,  etwa 25 %. Sie ist dami t  hSher als die der Masernencephalitis 
(10---15%) und Varicellenencephalitis (6%), jedoch geringer als die der 
Impfencephali t is  (35%) (Pette). Die groBe Seltenheit der Encephalit is  
nach RSteln gegenfiber der etwas haufigeren Encephalitis nach Masern 
und Varicellen und der nicht seltenen Encephalit is  nach Vaccination 
erklart  sich wohl einerseits durch die geringere Haufigkeit  der Grund- 
krankhei t  (Pette). Ob die RSteln wegen ihres durchschnitt l ich sehr 
viel leichteren Charakters als Infek t ion  weniger leicht eine Encephali t is  
auslSsen, ist durchaus fraglich, da nach den Beobachtungen der moisten 
Autoren die Schwere des Infekts  keinerlei EinfluB auf das Auftreten 
einer Encephalitis zu haben pflegt. Wahrend  die Encephalit is  nach 
Masern in 65% der iiberlebenden F~lle dauernde Residuen zu hinter-  
lassen pflegt, finde ich bei den Encephalitisf~llen nach RSteln nur ver- 
einzelt solche verzeichnet. In  den moisten Fallen, so auch bei Gelbert, 
t r a t  vSllige Heflung ein. 

Histologische Befunde liegen nur von Tinel und Bdnard (1923), 
von  Motz/eld (1933), Briggs (1935) sowie yon Davison und Fried/eld 
(1939) vor. Da uns die meisten der auslandischen Autoren nur in kurzen 
Refera ten  zuganglich sind, kSnnen wir nur feststellen, dab die beschrie- 
benen Befunde im ganzen den Bildern gleichen, wie sie bei Masern- und 
Impfencephali t is  gefunden werden (s. u.). Abweichend davon fand 
Briggs in einem Fall, bei dem gleichzeitig eine Beteiligung der weichen 
t t i rnh~ute  bestand, neben periva~cul~ren Lymphocy ten  und Leukocyten  
zahlreiche Petechien. Hierzu ist zu bemerken,  dai~ auch bei Masern in 
ganz seltenen Fallen hamorrhagische Gehirnveranderungen gefunden 
worden sind (Spielmeyer, Musser und Hausser), also eine ,,Pseudo- 
encephalitis", lediglich auf lokalen, toxischen KreislaufstSrungen be- 
ruhend,  entsprechend der , ,Encephali t is" nach Keuchhusten,  Influenza 
usw. Nach B. Walthard sind dies die ganz foudroyanten  F~lle. Es 
handel t  sich also bei diesem Fall  von  Briggs im anatomischen Sinne 
nicht um eine echte postinfektiSse Encephalit is,  wenn auch im klinischen 
Bilde .~,ich kaum Unterschiede l inden m5gen. Eine Beteiligung der 
weichen Hirnhaute  zeigt auBer diesem einer der Falle von Davison und 
Fried/eld. 

Die iibrigen bisher vorliegenden histologischen Befunde st immen,  wie 
gesagt,  mit  dem yon zahlreichen Autoren (Bouman und BoIc, Schi~rmann, 
Esser, Wohlwill, Brass, Spielmeyer, Pette, B. Walthard u. a.) ausfiihrlich 
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beschriebenen Bild der postvaeeinalen und Masernencephalitis fiberein. 
])as ist jedoch bei unseren Befunden keineswegs der Fall. ])as histologische 
Bfld des Typs der postinfektiSsen Encephalitis pflegt fiberaus charak- 
teristisch zu sein und hat  folgende Kennzeichen: 

1. Anordnung der Herde saumartig um die kleineren Venen. 
2. ])iffuse Ausbreitung der Herde fiber das Zentralnervensystem, 

st/~rker in der weiflen als in der grauen Substanz. 
3. Im Bereich der Herde sehr starke produktive Gliazellwucherung, 

besonders der Mikrogliaelemente. 
4. Perivascul/~re Entmarkung  im Bereich der Herde. 
5. Geringe oder fehlende Ganglienzellver/~nderungen. 
6. Geringe oder m/~flige mesenchymale Reaktion in Form yon Endothel-  

schwellung und lymphocyt/~rer und leukocyt/irer Gef/~[3wandinfiltration. 
7. ])iffuse subpiale und subependymale Gliawucherungszonen. 
Wie schon aus dieser Zusammenstellung hervorgeht, weichen dieBefunde 

unseres Falles nicht unwesentlich yon den zu erwartenden Bildern ab: 
Zu 1. ])ie perivenSse Anordnung ist die gleiche. 
Zu 2. ])ie diffuse Ausbreitung ist die gleiche; die Bevorzugung der 

weil3en Substanz ist nicht so auffallend. 
Zu 3. DieZellenderHerdebestehennurzumkleinstenTeflausGliazel len.  
Zu 4. Perivascul/~re Entmarkung  ist ganz  gering und fehlt stellen- 

weise vSllig. 
Z u  5. Auch. bier fehten Ganglienzellenver/inderungen. 
Zu 6. I)ie mesenchymale Reaktion in Form von starker perivascu- 

1/~rer Rundzellinfiltration steht  im Vordergrund. 
Zu 7. Subpiale und subependymale Gliawucherungszonen fehlen. 
ZusammengefaBt handelt  es sich also um eine im Anschlul3 an RSteln 

perakut  zum Tode fiihrende, vorwiegend mesenchymal-exsudative, herd- 
fSrmige, perivenSse Encephalomyelitis mit st/~rkerem Befall der weil3en, 
etwas geringerem der grauen Substanz, mit  sehr geringer Gliareaktion 
und fast fehlender Entmarkung.  ])ieses Bild l~Bt sich in keiner der 
bekannten Encephali t isgruppen ohne weiteres unterbringen. Auch gute 
Kenner  der Encephalitishistologie (Scholz, Pette), denen die Pr/~parate 
vorgelegt wurden, vcaren dazu nicht imstande. Die Encephalomyelit iden 
vornehmlich der grauen Substanz (Paralyse, Encephalitis epidemica, 
Poliomyelitis, Zoster-Encephalitis) scheiden wegen ihrer umschriebenen 
und ganz anderen Lokalisation yon vornherein aus, da in unserem Fall 
die Ausbreitung diffus ist und vor allem die graue Substanz schw~cher 
betefligt ist als die weil3e. Die Encephalomyelitiden vornehmlich der 
vceiBen Substanz (diffuse und disseminierte Encephalomyelitis, akute  
multiple Sklerose, postinfektiSse Encephalitis) pflegen Entmarkung  nnd 
Gliaproliferation im Bereich der t ferde zu zeigen. In unserem Fall ist beides 
sehr gering, und neben der weil3en ist auch die graue Substanz beteiligt. 

])a auch in der Li tera tur  zu unserem Fall jedes Vergleichsmaterial 
fehlt, mfissen wir uns vorl/~ufig damit  begnfigen, die Befunde als solche 
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zu verSffentlichen, ohne zunAchst eine sichere Einordnung und Deutung 
vornehmen zu kSnnen. Auf Grund der Vorgeschichte und des histo- 
logischen Bfldes erscheint uns jedoch die Annahme am wahrschein- 
lichsten, dab wir hier den bisher unbekannten  T y p  eines Friihfalles der 
postinfektiSsen Encephalitis vor  uns haben. Solange noch keine Ahn- 
lichen F~lle bekannt  sind, die das Gegenteil beweisen, hal ten wir diese 
Vorstellung immer noch fiir am meisten gerechtfertigt.  I )enn wenn wir 
das Schrift tum fiberblicken, l inden wir, dab  die meisten histologisch 
untersuchten FAlle von postinfektiSser Encephalit is  erst einige bis viele 
Tage nach ihrem Ausbruch tSdlich endigten, also einen wesentlich 
l~ngeren Verlauf ba t ten  als unser perakuter  Fall, der nach weniger als 
24 Stunden ad exitum kam.  AuBerdem ist bekannt ,  dab die Mesenchym- 
reakt ion um so starker ist, je friiher das beobachtete  Stadium ist (B. 
Walthard), w~hrend in Sp~tfAllen die Mesenchymreakt ion immer  mehr  
schwindet und die En tmarkung  immer  mehr  hervor t r i t t .  

Bei dieser Vorstellung von dem Ablauf der postinfektiSsen Ence- 
phalitis miissen wir, wenigstens fiir diesen Encephal i t is typ,  die Auf- 
fassung Schis ablehnen, der allgemein bei der Encephali t is  die 
Gliareaktion fiir das Prim~re und die Mesenchymreaktion nur fiir etwas 
Symptomatisches  halt,  e twa wie in tier Randzone  yon Erweichungen. 
Es seheint also Encephalitisf~lle zu geben, wo die Noxe nicht primAr auf 
das nervSse Gewebe und erst  sekundAr mit  dem Abt ranspor t  der frei- 
gewordencn Zerfallsstoffe auf das resorpt iv  tAtige Mesenchym wirkt, 
sondern zuerst auf das Mesenchym. 

Auf einen Nebenbefund, der in diesem Zusammenhang  nicht fiber- 
sehen werden darf, muB nun noch hingewiesen werden. Es sind die 
gleichzeitig bei unserem Fall  vorhandenen frischen konfluierenden 
hAmorrhagischen Bronchopneumonien in beiden Lungen. Ih r  h~mor- 
rhagischer Charakter spricht dafiir, dab sie nicht als terminal  und  sekun- 
dAr zu werten sind, also nicht erst  mi t  dem erwAhnten Tempera tur -  
anstieg auf 41 ~ sich entwickelt haben.  Wir miissen im Gegenteil mi t  
B. Walthard annehmen, dab sie gleich alt sind wie die Encephalitis.  
B. Walthard machte dieselbe Beobachtung an einem gleichliegenden Fall 
von Masernencephalitis und weist darauf  hin, dab Masernencephalitis 
fast  stets zusammen mit  hAmorrhagischen Masernpneumonien auftr i t t ,  
was meist nicht weiter beachtet  wurde. Encephali t is  und Pneumonie  
sind koordinierte Erkrankungen und beides Kompl ika t ionen tier Grund- 
krankhei t .  Dementsprechend hal t  B. Walthard die hAmorrhagische 
Masernpneumonie fiir eine Viruspneumonie,  - -  eine Auffassung, die 
allerdings wohl schwer zu beweisen ist. Sie wird aber  verst~ndlich durch 
Vergleich mit der hAmorrhagischen Pneumonie  bei Grippe, deren Virus- 
Atiologie jetzt  wohl yon den meisten anerkannt  wird. 

Unser Fall zeigt auBerdem einen ausgepriigten Status  thymolympha t i -  
cus, einen Befund, der meines Wissens bisher bei postinfektiSsen Ence- 
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phalitiden nieht beobachtet oder wenigstens nicht hervorgehoben worden 
ist. Ohne uns in Hypothesen fiber das Wesen dieses Zustandsbildes zu 
verlieren, diirfen wir wohl sicher eine gesteigerte Reaktionsbereitschaft 
des Organismus Infekten gegenfiber annehmen und dariiber hinaus eine 
besondere N~igung zu hyperergiseh-anaphylaktischen Reaktionen. Da 
ja in jedem Fall yon postinfektiSser Encephalitis das Verhalten des 
Organismus fiir die Entstehung des Prozesses yon wesentlicher Mit- 
bedeutung ist, werden wir jede Anomalie des GesamtkSrpers zu beachten 
haben. AuBerdem ist das Versagen yon Indivicluen mit Status thymo- 
lymphaticus bei den verschiedensten Belastungen, oft schon gering- 
ffigiger Art, eine bekannte Tatsache (Thymustod). 

Solange die histologische und pathogenetische Einordnung unseres 
Falles noch nicht mit Sicherheit mSglich ist, kSnnen wir auch fiber die 
~tiologie wenig sagen, zumal da auch die ~tiologie der Gruppe der post- 
infektiSsen Encephalitis noch sehr umstritten und keineswegs gekl/~rt ist. 
Wenn auch, wie Spielmeyer und auch Pette betonen, die Morphologie 
keine eindeutige Antwort auf diese Frage geben kann, so erlauben uns 
die morphologischen Befunde doch folgende Feststellungen: 

1. ])as Agens muB auf dem Blutwege ins Zentralnervensystem 
gelangen im Gegensatz zu den eingangs erw~hnten ,,spezifischen" Ence- 
phalitiden durch neurotrope Virusarten, die auf dem Wege der Nerven- 
bahnen einwandern (Pette). 

2. Entsprechend der Lokalisation der Herde mull die Wirkung des 
Agens mit zunehmender Entfernung yon den mesenchymal-nervSsen 
Grenzfl/~chen an Intensit/~t abnehmen. 

3. /)as Agens kann weder ein Bakterium sein noch das Toxin eines 
solchen, wie Bemelmans ftir alle Encephalitiden annimmt; denn die 
vergleichende Histologie lehrt uns, dal] echte, nichteitrige Encephali- 
tiden, wie sie hier vorliegen, erfahrungsgem/~B stets durch Vira oder aus- 
nahmsweise durch Protozoen (Paralyse, Schlafkrankheit) bedingt sind 
(Schminclce, Bessau). Durch Bakterien entstehen entweder eitrige 
Formen oder spezifische Granulombildungen, durch Toxine rein zirkula- 
torische oder degenerative Veri~nderungen. 

4. Das Virus kann nicht das der Encephalitis epidemica sein, wie 
Gins annimmt, denn dieses pflegt ein ganz anderes histologisches Bild 
zu erzeugen (Wohlwill). 

5. Die Entscheidung zwischen Virusinfektion oder steriler anaphylak- 
tischer Antigen-AntikSrperreaktion (Glanzmann) als Grundlage der 
Encephalitis kann die Morphologie nicht f/~llen. Es fehlt hier jede 
Vergleichsm6glichkeit , da wir rein allergisch-anaphylaktisch bedingte 
echte Encephalitiden sonst nicht kennen (die Salvarsanencephalitis ist 
e~ne rein zirkulatorische ,,Pseudoencephalitis" auf capillartoxischer Basis). 

Es bleibt also als wahrscheinlichste Annahme die Virus/~tiologie. 
Am n/ichsten liegt hier der Gedanke, dab das Virus der Grundkrankheit 
(Vaccine, Masern, RSteln) selbst die Encephalitis hervorruft, also in 
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die~en ~;eltenen F~llen neurotrope Eigenschaften erlangen kann. ])affir 
sprechen die bei den verschiedenen Grundkrankhei ten verschieden 
langen ,,zweiten Inkubationszeiten".  ])iese Auffassung wurde zuerst 
bei der Vaccinationsencephalitis yon Lucksch und spgter von Mclntosh 
vertreten.  Tierexperimentell gelang es jedoch nie, durch Vaccine- oder 
durch Masernvirus eine Encephalitis zu erzeugen. Nur durch intra- 
cerebrale Impfung konnte Mclntosh beim Kaninchen eine Encephalitis 
hervorrufen, die histologisch der Vaccinationsencephalitis glich. Um- 
gekehrt  erzeugte B. Walthard durch intravenSse Injektion des Kerzen- 
filtrats yon steril entnommener Hirnsubstanz einer Masernencephalitis bei 
Kaninchen eine akute Allgemeinerkrankung mit  Leukopenie, jedoch 
ohne Erscheinungen yon seiten des Zentralnervensystems. ]:)as fiber- 
tragene Virus verh~lt sich also nicht neurotrop. ])ie Symptome lassen 
B. Walthard zu der Auffassung kommen, dab es sich dabei um das Masern- 
virus selbst gehandelt haben kann. 

Demgegenfiber h~lt die grSl~ere Zahl yon Autoren, zuerst Lust, 
dann vor al lem Pette, die Annahme eines neuen, noch unbekannten,  
f fir alle postinfekti0sen Encephalitiden gleichen Virus ffir wahrschein- 
iicher, das im KSrper latent vorhanden und dutch den Infekt  bzw. die 
Impfung  aktiviert wird. Der Infekt ionskrankhei t  fiele damit eine nur 
auslSsende Rolle als Allergen zu (Parallergie Moros), und die Gleichheit 
der histologischen Ver~nderungen bei den verschiedenen Grundkrank- 
heiten were erkl~rt. Nach Pette soll dieses Virus identisch sein mit dem 
der akuten disseminierten Encephalomyelitis ohne vorherige Infektions- 
krankheit .  Auch Tierversuche von Pette und von Demme stfitzen diese 
Aktivierungshypothese. 

Man kann aber nun fragen: Warum ffihren gerade nur Viruskrank- 
heiten zu dieser Aktivierung des la tenten Virus ? Wenn die Grund- 
krankhei t  nur durch die Umstimmung wirkt, warum kann nicht ebensogut 
eine bakterielle Infektion dieselbe Wirkung haben ? Warum hat  die 
Schvcere des Infekts gar keinen EinfluB ? So ist das Entstehungsproblem 
der postinfektiSsen Encephalitiden nicht fiber Hypothesen  hinausgelangt, 
und neuerdings (1938) bezweifelt Pette selbst die Virus~itiologie i iberhaupt 
und stellt die Reak~ionslage, die individuelle ])isposition und den endokrin- 
vegetat iven Zustand des Organismus ganz in den Vordergrund (,,pather- 
gische Reaktionsweise"). ZusammengefaBt ergibt sich also, da$ die 
Atiologie unseres Encephalitisfalles nach RSteln wie die der ganzen 
Gruppe der postinfektiSsen Encephali t iden bis heute  noch ungekl~rt ist. 

Zusammenfassung. 
Es wird ein Fall von Encephalomyelitis nach RSteln beschrieben. 

])ie Krankhei t  kam 3 Tage nach dem Exan th em  zum Ausbruch und 
endete in knapp 24 Stunden tSdlich. ])as histologische Bild weicht 
yon dem bekannten der fibrigen postinfektiSsen Encephalit iden (nach 
Vaccination, nach Masern) ab: Es finden sich saumartige perivenSse 



T6dliche Encephalomyelitis naeh R6teln. 459 

Tabelle. 

Jahr Land 

1906 Frankreich 

1910 Frankreich 
1921 'Frankreich 
1923 Frankreich 

1929 England 
1930 Frankreich 

1930 

1931 

1931 

1932 

1933 

1935 

1935 

1937 
1937 

1937 

1938 

1938 

1939 

Frankreich 

Frankreich 

Dgnemark 

Deutschland 

Norwegen 

Amerika 

England 

iu to r  iZahll iusgang I Klinisch 

1 geheilt 

1 geheilt 
1 t6dlich 
1 t6dlich 

Brock 1 geheilt 
2 geheilt 

ReviUiod 
und Long 
Labouylc 
Bgnard 

Tinel und 
Bdnard 

Debrd, 
Turqugty 

und Broca 
Epstein und 

Long 
Pierret und 
McHadour 

Schi6dt 

Siegl 

Motz/eld 

Skinner 

Briggs 

Amerika 
Kanada 

Kanada 

Schweden 

Amerika 

Deutschland 

Read 
Goldbloom 
und Keith 

Barraclough 

HaUgn 

Davison und 
Fried/eld 

Gelbert 

1 geheilt 

1 t6dlich 

1 geheilt 

1 geheilt 

1 t6dlich 

1 geheilt 

5 4 geheilt 
1 t6dlich 

1 geheilt 
1 geheilt 

2 geheilt 

3 geheilt 

6 !3 geheilt 
3 t6dlich 

1 geheilt 

Histologisch 

polyneuritische 
Erscheinungen 

I athetotische Krisen 
r Meningomyelitis keinc Ang. 

keine Ang. wie Impf-E. 

Meningoencephalitis 
Bewu6tlosigkeit, 

Nackensteifigkeit, 
D6viation conjug6e 

keine Ang. 

i 
Meningoencephalitis keine Ang. 

Meningismus, 
Krgmpfc 

Bcginn 5. Tag 
nach Exanth. 

Korea, At-hetose, wic Masern- 
Hypcrthermie, Tod Enceph. 
nach 24 Stunden 
Bewul3tlosigkeit, 

Areflexie 
Bewu6tlosigkeit, Petechien, 

spastische Paresen. perivasculi~re 
Pleocytose, Liquor- Lympho-und 

d ruc ke rh6hung  Leukocyten, 
Meningitis 

keine Ang. I 
keine Ang. 

Fieber, BewuBt- 
losigkeit, Unruhe, 

Babinski ~ 
I Kr~mpfe, BewuBt- ' 

losigkeit I 
keine Ang. q l Fall :  lcichte 

Meningitis, 
Herde in 

grauer und 
weiBer 

Substanz 
Meningismus, De- 
viation conj., Be- 
wu~tlosigkeit, klo- 
nische Kr~mpfe, 

Athetose 

R u n d z e l l i n f i l t r a t e  m e s e n c h y m a l e r  He rkun f t ,  nu r  ger inge Gl iaze l lwuche-  
rung  u n d  ke ine  wesen t l i che  per ivascu l~re  E n t m a r k u n g .  Die  H e r d e  s ind  
diffus fiber das  ganze  Z e n t r a l n e r v e n s y s t e m  ver te i l t ,  wobe i  die  weiBe 
S u b s t a n z  e twas  s t a r k e r  als  d ie  g raue  befa l len  ist .  Es  f inden  sich we i t e rh in  
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a u s g e d e h n t e  h / ~ m o r r h a g i s c h e  B r o n c h o p n e u m o n i e n  u n d  e in  S t a t u s  t h y m o -  

l y m p h a t i c u s .  
D a s  B i ld  1/~l~t s ich  in  k e i n e r  d e r  b e k a n n t e n  E n c e p h a l i t i s g r u p p e n  u n t e r -  

b r i n g e n .  X h n l i c h e  B i lde r  A n d  b i s h e r  n i c h t  b e k a n n t .  D ie  A n n a h m e  

e i n e s  b i s h e r  u n b e k a n n t e n  F r i i h s t a d i u m s  e i n e r  p o s t i n f e k t i S s e n  E n c e -  

p h a l i t i s  i s t  a m  w a h r s c h e i n l i c h s t e n .  
D i e  ~ t i o l o g i e  i s t  n o c h  ungekl /~r t ,  d o c h  i s t  d ie  V i r u s g r u n d l a g e  b e i  

b e s o n d e r e r  R e a k t i o n s l a g e  des  K 6 r p e r s  a m  w a h r s c h e i n l i c h s t e n .  
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