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Symmetrische Verkalkungen im
Stammganglienbereich

Von
F. Gerstenbrand und K. Weingarten

Mit 3 Textabbildungen

Die intrazerebralen Verkalkungen haben im Schrifttum bereits eine
ausfiihrliche Beachtung gefunden. Die im Gehirn sehr hiufig vorkommen-

den Kalkablagerungen teilt VorLLaND in zwei Hauptgruppen ein. In die.

eine rechnet er die Ablagerung von Kalksalzen in nekrotischem Gewebe,
wie sie z, B. in Tuberkeln und alten Parasiten vorkommt. Die zweite
Gruppe betrifft die ,nicht-arteriosklerotischen GefiBverkalkungen des
Gehirns, eine Erkrankung, bei der Kalk in die Winde der Gefille abge-
lagert wird, aber auch im Adventitialraum und als freie Kalkkonkremente
zu finden ist. Die Entstehung dieser Kalksubstanzen wird von den
meisten Autoren mit einer auch im gesunden Gehirn nachweisharen
Substanz, dem Pseudokalk, in Zusammenhang gebracht. Die Bezeichnung
Pseudokalk wurde von Spatz wegen des hesonderen firberischen Ver-
haltens dieser kolloidalen Masse eingefiihrt. Sie besteht nach W. C. MEYER
aus Eiweill, dem gelegentlich Lipoide beigesellt sein kénnen. Bei der
sogenannten idiopathischen nicht-arteriosklerotischen symmetrischen
GefiBverkalkung, die nach FAHR so benannt wird, finden sich Verkalkungs-
herde symmetrisch vor allem in den Stammganglien und im Nucleus
dentatus cerebelli.

HALLERVORDEN hat in die Atiologie der symmetrischen Kalkablagerun-
gen durch die Veroffentlichung von finf Fillen, bei denen er einen Zu-
sammenhang mit einer durchgemachten Meningoencephalitis nach-
weisen konnte, einen weiteren Gesichtspunkt gebracht. Ein hier zu-
schildernder Pat. schlieBt sich in gewisser Beziehung an die von HALLER-
VORDEN beschriebenen Fille an.

K. G., ein 50 Jahre alter Friseur, kam im Mai 1955 zur Durchuntersuchung
an die Psychiatrisch-Neurologische Klinik Wien. In der Vorgeschichte des
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Pat. wurde ein geringfiigiger Unfall, der mit leichten Abschiirfungen ohne
jedweden Hinweis auf eine Commotio cerebri einherging, angegeben. Bis zur
Kriegsgefangenschaft konnten sowohl kérperlich als auch psychiseh keine Auf-
filligkeiten beobachtet werden. Auch aus der Familienanamnese waren
keine hesonderen Erkrankungen zu erfahren. In der russischen Kriegs-
gefangenschaft, in die Pat. 1945 geriet, wurde er als Waldarbeiter dstlich des
Urals eingesetzt., Die Erndhrung in der Gefangenschaft war dullerst unzu-
reichend. Bei allen Inhaftierten waren Zeichen einer Hungerdystrophie auf-
getreten. Im Sommer 1946 machte Pat. eine fieberhafte Erkrankung mit aus-
gepriigten meningoencephalitischen Symptomen durch. Wiihrend der ersten
8 Tage war er nicht ansprechbar und zeigte
eine hochgradige motorische Unruhe. Noch
mehrere Wochen hindurch soll der Pat. ver-
wirrt gewesen sein. In der akuten Krankheits-
phase war eine linksseitige Hemiparese auf-
getreten. Nur sehr langsam erholte sich der
Pat., blieb jedoch auffallig stumpf und neigte
bisweilen zu unberechenbaren Handlungen.
Im Rekonvaleszentenstadium nahmen die
bereits vor der FErkrankung bestandenen
Hungerddeme stark zu. Im Dezember 1946
erfolgte die Entlassung des noch Schwer-
kranken. In den Entlassungspapieren wurde
die iiberstandene Krankheit als Encephalitis
angefithrt, Wihrend des Heimtransportes noch
muBte der Pat. von seinen Kameraden
dauernd beaufsichtigt werden.

In der Krankengeschichte des Spitales, in
das der Pat. unmittelbar nach seiner Riick-
kehr Aufnahme fand, wird neben einer links-
seitigen Bronchopneumonie eine marantisch
hedingte Odembereitschaft festgestellt. AuBer-
dem bestand eine linksseitige Hemiparese mit Pyramidenzeichen. Im Liquor lag
eine RiweiBvermehrung vor. Psychisch wird der Pat. als auffillig torpid und
antriebslos, mit dauernder Weinbereitachaft geschildert. Ophthalmologisch
konnte eine linksseitige Retinitis erhoben werden. Als Diagnose wurde damals
eine Encephalomeningitis chronica angegeben. Nach einer voritbergehenden
Besserung entwickelte sich im Verlaufe der niichsten 2 Jahre ein ausgeprigtes
extrapyramidales Syndrom. (leichzeitig entstand eine hochgradige Demenz.
Die nach der Heimkehr bemerkte depressiv-paranoide Verstimmung war im
Verlaufe des ersten halben Jahres wieder abgeklungen. Seit September 1954
ist der Pat. bettligerig. Im Mirz 1955 trat erstrals ein groBer epileptischer
Anfall auf, dem weitere folgten.

Bei der Aufnahme des Pat. im Mai 1955 konnte neurologiseh eine hoch-
gradige Akinese mit ausgepriagter Amimie festgestellt werden. Die Starre des
(iesichtsausdruckes wurde zuweilen durch ein leicht ausléosbares Zwangs-
weinen unterbrochen. Die Sprache war hochgradig verwaschen, nasal und
dysarthrisch. Sie beschriinkte sich auf wenige Worte und wies eine Pallilalie
und Tterationen auf. Bei einer motorisch intakten Funktion des Gaumen-
segels und der Pharynxmuskulatur bestanden Schluckstérungen. Eine
Konvergenzreaktion der Bulbi und Pupillen war nicht zu erzielen. Bei
den Fithrungsbewegimgen der Bulbi fiel ein sakkadierter Bewegungsablant
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Abb, 2a und b, Symmetrische Verkalkungsherde im vorderen Stammganglienbereich

auf. Hin ausgeprigter Rigor der Halsmuskulatur rief eine betrichtliche
Psendonackensteifigkeit hervor und lie den Pat. auch in Ruhelage den Kopf
nach vorne gebeugt halten. An den Extremitiiten war ein deutlicher Rigor
u‘ncl ein Zahnradphinomen, links stirker als rechts, ausgebildet. Dazu fanden
mcl_l links, bei einer intakten Sensibilitdt, Zeichen einer Pyramidenbahn-
Iia‘.glon. Bei Gehversuchen nahm der Pat. eine typische Parkinsonhaltung
mit Pro- und Retropulsionen ein. An vegetativen Zeichen, die betrichtlich

Abb, #a nnd b, Eueephalographie: Schalenfirmige Abgrenzung der Verkalkungshezirke gegen den
fimfleren und unteren Rand des Vorderhorns

ausgeprigt waren, bestanden eine Talkhypersekretion, starker Speichelfluf}
und eine Hyperhidrose (Abb. 1).

Bei der Durchuntersuchung des Pat. kamen im Schidelleerrontgen sym-
metrische Verkalkungen im vorderen Bereich der Stammganglien zur Dar-
stellung, Sonstige Verkalkungsherde lieBen sich rontgenologisch nicht nach-
weisen. (Abb. 2a und b). Das Luftfiillungsbild zeigte eine schalenférmige
Abgrenzung der Verkalkungsbezirke gegen den ifiufleren und unteren Rand

16a®
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beider Vorderhérner. Die Ventrikel- und Subarachnoidealriume lieBen
beiderseits eine Erweiterung erkennen (Abb. 3 a und b).

Das méBig abnorme EEG. wies einen fast fehlenden Alpharhythmus und
Gruppen herdférmiger Theta und Delta links temporal auf. Der Liguor-
befund, Blutbild, Blutzucker, Reststickstoff und auech der Kalzium- und
Cholesterinspiegel waren normal.

Zusammenfassend machte demnach ein jetzt 51jihriger, bis zu
seiner Erkrankung vollkommen gesunder Pat., 1946 im Zustand einer
hochgradigen Unterernihrung mit den Zeichen einer Hungerdystrophie
wihrend der russischen Kriegsgefangenschaft ostlich des Urals eine
Encephalitis durch, von der angenommen werden mul}, da3 es sich um
die Form der russischen Frithjahrs-Sommer-Encephalitis gehandelt hat.
Wihrend der akuten Erkrankung trat eine linksseitige Hemiparese und
als extrapyramidal aufzufassende Unruhebewegungen auf. Noch Monate
nach der Erkrankung waren Hungerddeme nachweisbar. TIm direkten
Anschlull an das akute Krankheitsgeschehen entwickelten sich hoch-
gradige extrapyramidale Stérungen in Form eines parkinsonihnlichen
Bildes, wozu eine schwere Demenz sich ausbildet. Dreimal traten bis jetzt
groBe epileptische Anfille anf. Rontgenologisch wurden anliBlich einer

Durchuntersuchung symmetrische Verkalkungen im Stammganglien-

bereich festgestellt.

Bei dem geschilderten Pat. haben sich demnach klinisch ein extra-
pyramidales Syndrom. im Sinne eines parkinsonidhnlichen Bildes, eine
schwere Demenz und epileptische Anfille, sowie im Rontgenbild nachweis-
bare Verkalkungen im Stammganglienbereich entwickelt. Der Erkran-
kungsbeginn la8t sich in einem direkten zeitlichen Zusammenhang auf
eine durchgemachte Encephalitis in Form der russischen Friihjahrs-
Sommer-Encephalitis zuriickfithren. Besonders bemerkenswert erscheint
weiter eine zur Zeit der Hirnentziindung bestandene Hungerdystrophie.

Von der russischen Frithjahrs-Sommer-Encephalitis ist bekannt, daB sie
in den Wildern der Sowjetunion, vor allem in den Laubholzwildern der Taiga
im fernen Osten, sowie im Ural und Kaukasus sehr oft auftritt und durch ein
Virus der Encephalitis-B-Gruppe hervorgerufen wird. Die Ubertragung auf
den Menschen erfolgt nach den Untersuchungen von Rysmow und SKRYNNIK
durch den BiB von Zecken, in erster Linie der Ixodes persulcatus. Fiir die
westlichen Gebiete wird eine andere Zeckenart, die Ixodes ricinus als Haupt-
iibertriger angenommen. In systematischen Untersuchungen durch sowjeti-
sche Wissenschaftler, die hauptsiichlich in den Jahren 1937 und 1939 unter
der Leitung von E.N.Pawrnowsky und A, A, Smoropinzew durchgefiihrt
wurden, war es moglich, die Lebensbedingungen des Virus genau zu erforschen,
Als Virusreservoir wurde das sibirische Eichhérnehen gefunden und als eine
weitere wichtige Infektionsquelle die transovariale Virusiibertragung der
Zeckenweibchen erwiesen, In den durchforschten Encephalitisherden warven
stets eine Vielzahl spontan infizierter Zecken vorzufinden, und es gelang, eine
Anzahl von Virusstimmen direkt von der Zecke zu ziichten. Die Virusiiber-
tragung auf den Menschen erfolgt durch den Speichel der Zecke. Der Mensch
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selbst wurde als Infektionsquelle ausgeschlossen. Die Verlaufsform der
russischen Friithjahrs-Sommer-Encephalitis dhnelt der japanischen Encephal-
itis B, auch Herbst-Encephalitis genannt, und liBt sich von der St. Louis-
Encephalitis nicht scharf trennen. Die Letalitéit der russischen Encephalitis
betrdgt nach BisLine beim Menschen 309,. Der klinische Verlauf dieser
Encephalitisform kann sich in mannigfaltigen Bildern zeigen. Nicht selten wird
sie als atypische Poliomyelitis diagnostiziert. Sie tritt dann mit schlaffen
Lahmungen und rasch darauffolgenden Atrophien, wobei sich letztere be-
sonders im Schultergiirtelbereich vorfinden, auf. Andere Fille verlaufen
wieder mit Verwirrtheit und Schlafsucht, sowie mit extrapyramidalen
Bewegungsunruhen. Bulbire Bilder sind wegen des raschen Fortschreitens
und der schlechten Prognose sehr gefiirchtet. Bisweilen kommt es
nur zu stiirmischen meningealen Reaktionen, die wiederum eine giinstige
Prognose aufweisen. Das Auftreten von epileptischen Anféllen und Hemi-
paresen wihrend des akuten Krankheitsstadiums ist keine Seltenheit. Nach
SaBiN und Havmaker fithrt die der russischen Friihjahrs-Sommer-Ence-
phalitis am niichsten stehende Encephalitis japonica zu Entziindungsherden
im Ventrikelboden, der Kleinhirnrinde und den Kleinhirnkernen, sowie in der
Briicke. AuBlerdem breitet sie sich iiber das gesamte Grau, die Rinde und die
Stammganglien aus, Die russische Frithjahrs-Sommer-Encephalitis zeigt
thr Ausbreitungsgebiet in #dhnlichen Bereichen. Es sind vornehmlich die
subkortikalen Zentren, der Thalamus, das Mittelhirn, die Pons, in der Medulla
oblongata vor allem die untere Olive und einzelne motorische Kerne im Bereich
der Rautengrube, sowie bisweilen das Vorderhorn im Riickenmark betroffen.
Haufig finden sich auch Herde im Kleinhirn, in erster Linie im Nucleus den-
tatus, weniger oft ist die graue Rinde des GroBhirns ergriffen. Was das Auf-
treten von Folgeerscheinungen betrifft, so sind nach den amerikanischen
Encephalitiden z. B. durech Murper, Parrorr und THALErR bei 12 Er.
wachsenen, die an einer Form der Pferdeencephalitis erkrankt waren, nach
einer gewissen Zeit 6 Pat. mit einem parkinsonihnlichen Bild beob-
achtet worden. Nach der russischen Encephalitis werden besonders Atrophien
(GrascHTSCHENKOW) gesehen. Von verschiedener Seite, so bereits von
N. B. Krorr und GrascarscHENKOW wurde die Koshewnikow-Epilepsie mit
der Zeckenencephalitis in Zusammenhang gebracht. Uber ausgepriigte
extrapyramidale Bilder nach einer abgelaufenen russischen Friithjahrs-Sommer-
Enecephalitis konnten wir keine sicheren Angaben in der zugiinglichen Literatur
finden.

Die Ausbreitung der entziindlichen Herde bei der russischen Ence-
phalitis mull demmach in erster Linie im Bereich der subkortikalen
Zentren, des Thalamus, des Mittelhirns und der Pons, sowie im verlinger-
ten Mark und im Nucleus dentatus, aber auch im Riickenmark und in ge-
ringerem Ausmaf} im Rindengrau angenommen werden.

Nicht iibersehen werden darf bei unserem Pat. die zur Zeit der akuten
Encephalitis bestandene Hungerdystrophie. Dieser Krankheitskomplex
kénnte in der darniederliegenden Antikérperbildung eine Bedeutung fiir
die Schwere des Krankheitsverlaufes besitzen, mag aber auch durch die
starke Neigung zur Odembildung und durch den gestérten Mineralstoff-

wechsel den Ablauf des intrazerebralen Entziindungsprozesses beeinflufit
haben.
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ilber das Auftreten von zerebralen Komplikationen bei der Hunger-
dystrophie berichtet WILKE (1950). Er konnte wéhrend der Kriegsgefangen-
schaft finfunddreiBig Fille beobachten und zum Teil autopisch belegen, bel
denen es unter alarmierenden Symptomen, plotzlich einsetzender Bewult-
seinseinschrinkung, Streckkrampfen, atheoiden Torsionsbewegungen und
schlieBlich einer Enthirrnungsstarre mit den Zeichen eines Kreislanfversagens
sum Fxitus kam. Pathologisch-anatomisch konnte ein massives Hirnédem
mit ausgepriigten Zeichen einer akuten Einklemmung von Kleinhirn und
Hirnstamm gefunden werden. WILKE wurde im Verlauf seiner Beobachtungen
auf Prodromalsymptome aufmerksam, die sich in dngstlicher Unruhe, Reizbar-
keit und myoklonischen Bewegungsablaufen im Gesicht, den Extremititen
und am Rumpf bemerkbar machten. Bei einer weiteren Gruppe an Hunger-
dystrophie leidender Kriegsgefangener trat ein anderes Krankheitsbild auf.
Es setzten plotzlich epileptische Anfiille ein, die sich mehrmals wiederholten
und nach einiger Zeit, in welcher die Gefangenen als Kranke betreut werden
konnten, wieder verschwanden. WILKE glaubt die Ursache fiir das Auftreten
der Anfille in einem fliichtigen Hirnddem zu sehen.

In der Erklarung des akut auftretenden Hirnsdems bei Hungerdystrophien
beruft sich WiLke auf Joonasm, der auch dem Gehirn und den Meningen als
Reaktionswirkung auf den pathologischen StoffwechselprozeB eine Odem-
bildungsfiihigkeit zuerkennt. Unter anderen Autoren erwihnt z.B. noch
GuaTzeL das Auftreten eines Hirnddems bei feuchten und trockenen Dystro-
phien. Von besonderem Interesse fiir uns sind jedoch die Beobachtungen
WiLkes deswegen, weil sie im selben Milieu zustande kamen, in dem auch
unser Pat. erkrankte,

Fiir die Entstehung des Hungerddems wird von den meisten Autoren die
Hypoproteinémie, die sich besonders auf die Albumine erstreckt, und eine
dadurch entstehende Veriinderung des onkotischen Druckes verantwortlich
gemacht. Daneben wird u. a. die Beteiligung einer GeféBfunktionsstorung
diskutiert. Sicher kommt auch der Storung des Mineralstoffwechsels eine
Bedeutung zu. Bei an Hungerdystrophie Erkrankten wurde von BANSI,
(isErn, MELINGHOFF u. a. eine Herabsetzung des Kalzium-, Phosphor- und
Magnesiumspiegels gefunden. AuBerdem besteht im Zustand der Hunger-
dystrophie eine Kalziumspeicherungstendenz.

Bs sei nun kurz auf den pathologisch-anatomischen Befund und die
Histologie der symmetrischen Verkalkungen, die in der Literatur meist
unter der Bezeichnung der ,,idiopathischen, nicht-arteriosklerotischen, sym-
metrischen GefiiBverkalkungen™ nach FAHR zu finden sind. Schon makro-
skopisch zeigen sich Verkalkungsherde in den extrapyramidalen Kernen.
An anatomischen Gebilden sind fast immer das Caudatum und Putamen
besonders stark betroffen, mitunter ganz zerstort. Bisweilen greifen die
Verkalkungsherde auf den Thalamus und das GroBhirnmarklager iiber,
ohne die Grenzen dieser anatomisch getrennten Gebilde zu beriicksichtigen.
In sehr vielen Fillen zeigen auch die Windungstéler der GroBhirnrinde,
in einzelnen Befunden vom Frontal- bis zum Okzipitalpol, Verkalkungs-
zonen. Von den Verkalkungen betroffen sind ferner fast in allen Fillen
die Zahnkerne des Kleinhirns, daneben auch im Cerebellum die tiefen
Windungstiiler sowohl des Wurms als auch der Hemisphiren, die Ver-
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kalkungszonen aufweisen. In einzelnen Fillen zeigten der Nucleus ruber
und die Briicke kleinere Verkalkungsherde.

Mikroskopisch handelt es sich bei der Faugrschen Erkrankung um Kalk-
ablagerungen, die sich sowohl am GefidBsystem als auch frei im Gewebe eta-
blieren. Nach Ansicht Vorranps werden vornehmlich die Kapillaren, nach
den Ergebnissen der Untersuchung von Kuczko und SEITELBERGER zuerst
die GefiiBe mittleren Kalibers, ergriffen. Die Verkalkung der Gefiifle beginnt
an der Adventitia-Media-Grenze. Nach VoLraxp wieder sollen die ersten Ab-
lagerungen sich hauptsdchlich im Vircrow-RoBinschen Raum zeigen. Von
Verdnderungen am lingsten verschont bleibt die Intima. Venen werden
weniger stark als Arterien ergriffen. In den histologischen Priaparaten finden
sich die verschiedensten Variationen verkalkter Gefiilgebilde, von wenigen
kokkenarticen Einlagerungen in die Adventitia bis zur Obliteration eines Ge-
fiiles, Die Entstehung von Hirnsteinen wird durch die Verschmelzung zahl-
roicher verkalkter GefiBe erklirt. Neben den Kalkablagerungen um die Ge-
taBe und in deren Wandung findet sich Kalk auch frei im Gewebe. Die Glia
zeigt keine auffallende Reaktion, auch die Zellelemente der GefdBwiinde
weisen nur geringe Verdnderungen auf. Neben der Kalkinkrustation werden
von den meisten Autoren Pseudokalkablagerungen sowohl in den Geféfion
selbst als auch frei im Gewebe beobachtet.

Zerebrale Gefafverkalkungen, wie sie oben beschrieben werden, waren be-
reits Vircrow und ROKITANSKY bekannt. WEIMANN gab bei der Verdsifent-
lichung seiner Fille 1922 eine erschopfende Ubersicht iiber das bis dahin ent-
standene Sehrifttum. 1930 verdffentlichte FarRr seinen Fall und fiihrte, wie
schon erwiithnt. die bis heute meist gebrauchte Bezeichnung ein. VOLLAND
gab 1940 eine ausfiihrliche Ubersicht und fiigte eigene Beobachtungen hinzu.
Brvye berichtete 1945 eingehend iiber dieses Krankheitsgeschehen. In der
letzten Zeit haben KOrNyEY und MarTyus (1950) sowie KuTzo und SBITEL-
BERGER (1952) je einen Fall histologisch untersucht. Dazu kommen die schon
erwiihnten fiinf von HALLERVORDEN verdffentlichten Félle. Meist wird die
Diagnose der symmetrischen Verkalkungen post mortem erwiesen. Sehr
selten gelingt es intra vitam, so in den Fillen von FrirzscHEe, RUPPRECHT und
V astiru, die Diagnose rontgenologisch zu stellen.

VornAND hat als erster den Versuch unternommen, das klinische
Syndrom der Erkrankung zu umreifien. Er findet, entsprechend der Aus-
breitung der Verkalkungsherde, das im Vordergrundstehen extrapyramida-
ler Symptome und beim Betroffensein des Marklagers auch Pyramiden-
bahnliisionen als die Kennzeichen des klinischen Bildes. Dazu bestehen
fast durchwegs epileptische Anfille und eine betrachtliche organische
Demenz. Durch CHAVANY, VAN BocaErT und HoUDART sowie Kuozko
und SEITELBERGER wird besonders auf die extrapyramidale Symptomatik
im Kklinischen Bildes hingewiesen.

Auch iiber die Vorgiinge, die zur Entstehung der Kalkablagerung fiihren,
wurden verschiedene Uberlegungen angestellt, Wie aus den histologischen
Befunden bewiesen erscheint, spielt der Pseudokalk beim Verkalkungsprozel3
eine bedeutungsvolle Rolle. HALLERVORDEN glaubt, daBl diese Substanz trotz
der negativen Kalkreaktion (Kossa-Reaktion) Kalzium enthdlt und es nur

unseren insuffizienten Nachweismethoden nicht gelingt, dies zu bestitigen.
Bocrntkg hat in Ubereinstimmung mit den Anschauungen von Searz, Wei-
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MANN, Prog, OSTERTAG, SCHIELE, MEYER u. a. festgestellt, dall es sich beim
Pseudokalk um ein nicht weiter abbaubares Stoffwechselprodukt aus den
Mischkolloiden des Serums handelt. Nach den Untersuchungen OSTERTAGs
findet sich Pseudokalk in einem hohen Prozentsatz (60 bis 70%,) im Gehirn
Gesunder, und zwar vor allem im Pallidum und im Kleinhirn, BooBNIK weist
nach, daBl Pseudokalk, dessen Umbenennung er in Neurogel vorschligt, nach
auslosenden Noxen auBerordentlich rasch auftreten kann, wobei er Zeit-
abschnitte von 6 Stunden bis 2 Tage findet. Nach dem Auftreten des
Pseudokalks kommt es zu morphologisch charakteristischen Verdnderungen
dieser Substanz und es wird dabei eine labile Phase durchlaufen, in der die
ausgefallenen Massen sich wieder 16sen konnen, aber auch mit Kalksalzen
Verbindungen einzugehen vermdgen. Der frisch ausgefallene Pseudokalk
weist eine besondere Affinitit zu Kalksalzen auf und tritt leicht mit Kalzium
in Verbindung, wenn solches angeboten wird, wozu aber schon das Kalk-
angebot im Blutserum gentigt. Gegeniiber dem Pseudokalk ist das einmal aus-
gefallene Kalziumphosphat schwer loslich (KoLLer und LEUTHARD).

Mit dem Ablagerungsweg der Kalk- bzw. Pseudokalksubstanzen scheinen
die CiefiBle in direkter Verbindung zu stehen. Am frithesten faBbar ist das
charakteristische Auftreten von homogenen oder netzférmig-kérnigen, stark
eosinrot gefiirbten Substanzen im Vircrow-Rosinschen Raum, wobei die
Gefdfwiinde zuniichst noch véllig erhalten bleiben. OsTERTAG sieht in ihnen
geronnene, aus den Gefiflen stammende Plasmamassen. Es liuft damit ein
Vorgang ab, der dhnlich einer serésen Entziindung erscheint. Das ausge-

tretene Eiweill verhiilt sich den in Losung befindlichen Kalksalzen gegeniiber

als Schutzkolloid. Durch die Verinderung der Wasserstoffionenkonzentration,
die dem Zusammentreffen mit der Gewebsfliissigkeit folgt, kommt es nach
den Vorstellungen von ScHADE und KLINKE zu einer Stérung des Eiweild-
milieus, die zur irreversiblen Verdnderung der ausgetretenen Hiweilsubstanzen
vom Sol- in den Gelzustand fithrt. Die so enstandene Substanz ist gemischt
kolloid-kristalloid und weist damit verinderte Léslichkeitsverhiltnisse auf.
Die aufgetretenen kolloidalen Massen, die sogenannten Koacervate, ent-
sprechen den im Himotoxylineosinschnitt vorzufindenden rotgefirbten
Kugeln und Netzen, Das ausgefallene Eiweild hat bei der Fillung Kalksalze mit-
gerissen und lagert im weiteren bei der Beriihrung mit Kristallosungen an
seiner Aufenfliche Salze an, was in der konzentrischen Schichtung der
Konkremente zum Ausdruck kommt. Diese gebildeten Kalkkonkremente
bestehen aus einem Gemisch von phosphor- und kohlensaurem Kalk, dem
Hydroxylapatit, einem Doppelsalz, das im gesamten Tierreich eine wichtige
Rolle spielt und nach den gleichen Grundprinzipien gebildet wird (BIEDER-
MANN und H. .J. SCHERER).

Beziiglich der Genese der Kalkablagerungen wurden verschiedene An-
sichten gedulBert. VircHOW dachte, dafl es sich bei den intrazerebralen Ver-
kalkungen wm Kalkmetastasen handelt. Scmisne glaubt an eine allgemeine
Kalkstoffwechselstéorung. Eine familidre Disposition als Hauptursache
nehmen u. a. Vasioiu, FrirscHe und auch GeEYELEN und PENFIELD sowie fiir
einen Teil der Fille KOrRNYEY und MATTYUs an. WEIMANN vermutet in einer
Lymphzirkulationsstérung den Grund fiir die Entstehung der Verkalkungen
und sieht einen férdernden EinfluB in einer allgemeinen Kalkstoffwechsel-
stérung. BeEveEME glaubt aus seinen Untersuchungen zu ersehen, daB zirkula-
torische Storungen eine wichtige Rolle spielen, daneben aber innersekreto-
rische Stérungen eine grofle Bedeutung besitzen. Demgegeniiber heben
Kuesko und SeirrELseErcaEr hervor, dall in den betroffenen Gehirngebieten
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keine primiren hypoxischen und ischémischen Parenschymschédigungen fal-
bar sind. Sie sprechen aber innersekretorischen Stérungen ebenfalls eine Be-
deutung zu. VorLanp glaubt, da} es sich um dystrophische Vorgéinge auf der
Basis einer lokalen Stoffwechselstérung des Gehirngewebes handelt. An eine
Erkrankung der (ilia dachte FiscHER; in krankhaften Vorgéingen innerhalb
der Ganglienzellen sah wiederum ScHIELE das Primum movens des Prozesses.
Schliellich wurde von KrtUckE und PETERS an den Zusammenhang der Ver-
kalkungen mit den Paraproteinosen gedacht.

HALLERVORDEN hat bei 5 Fillen, durchwegs Kindern, eine iiber-
standene Meningoencephalitis als einen #tiologisch bedeutungsvollen
Faktor nachweisen kénnen. Er findet die primire Lokalisation der Kon-
kremente entsprechend der Ausbreitung des Hirnédems, das den Kalk-
ablagerungen vorausging, und glaubt, daB sich die Verkalkungen auf der
Basis entziindlich abgearteter Niederschlige entwickeln. Die Bedingungen
fiir die Ausscheidung der Kalkkonkremente vermutet HALLERVORDEN in
Storungen des Stoffwechsels und der inneren Sekretion.

Wie aus den vielfaltigen Uberlegungen, die in der Literatur anzu-
treffen sind, hervorgeht, ist mit Kucsko und SEITELBERGER anzunehmen,
daB ,,mehrere bestimmte, noch nicht geniigend erkannte Konstellationen
von endogenen und exogenen Faktoren existieren, deren Eintreten diese
Verdnderungen im Zentralnervensystem auszulfsen vermdgen®’.

Bei dem von uns dargestellten Fall erscheinen zwei Momente auf-
fallend. Der Pat, machte eine schwere Meningoencephalitis durch, von
der anzunehmen ist, dal sich das Entzindungsgebiet besonders auch im
Stammganglienbereich ausgebreitet hat. (Gleichzeitig bestand eine
Hungerdystrophie, in deren Gefolge eine hochgradige Odemneigung und
eine Storung des Mineralstoffwechsels anzunehmen ist. Es ist zu denken,
daB fiir das akute Entziindungsgeschehen die Odemneigung nicht unbe-
deutend war und es wiire vorzustellen, da dadurch ein ausgeprigtes
Lokalédem, wahrscheinlich vor allem im Stammganglienbereich, zur Ent-
wicklung kam, das durch die Hypoproteindmie sicherlich eine EiweiBarmut
aufwies. Denkbar wiire nun, daB diese EiweiBarmut der Odem{liissigkeit eine
mangelnde Schutzkolloidfunktion gegeniiber den in Loslichkeit befindlichen
Substanzen besafl und zusammen mit Storungen des Elektrolytgleichge-
wichtes; die wieder durch den abnormen Mineralhaushalt der Hunger-
dystrophie hervorgerufen wurden, zu Verdnderungen in kolloidchemischen
Vorgingen gefithrt hat. Ob auch der Kalkspeicherungstendenz des hungern-
den Organismus eine Rolle zugewiesen werden kann, sei nur angedeutet.

Mit Sicherheit mul} aber angenommen werden, dal} eine Reihe weiterer
Faktoren, wie innersekretorische Stérungen oder eine familidre Dispo-
sition, notwendig waren, um das Krankheitsbild zur Auslésung zu bringen.
Es gelang jedoch nicht, sowohl in der Vorgeschichte als auch nach der
Entstehung des ausgepriigten klinischen Bildes solche Faktoren aufzu-
decken.
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Es muB demnach bei dem berichteten Fall der schweren Meningo-
encephalitis vom Typ der russischen Friihjahrs-Sommer-Encephalitis
und der wihrend der akuten Erkrankung bestandenen Hungerdystro-
phie eine nicht zu iibersehende Rolle fiir die Entwicklung eines schweren
Krankheitsbildes zuerkannt werden, das in einem ausgepriagten extra-
pyramidalen Syndrom, epileptischen Anfillen und einer schweren Demenz
bei rontgenologisch nachweisbaren Verkalkungen im Stammganglien-
bereich besteht, ein Bild, das dem klinischen Syndrom der diffusen sym-
metrischen Verkalkungen Vorranps entspricht. Die Aufdeckung anderer
fiir das vorliegende Krankheitsgeschehen sicherlich bedeutungsvoller
Faktoren, wie innersekretorischer Stérungen, einer familidren Disposition
usw,, gelang nicht,

Zusammenfassung

Es wurde ein Fall dargestellt, bei dem im Zustand einer Hunger-
dystrophie eine Encephalitis in Form der russischen Friihjahrs- Sommer-
Encephalitis auftrat. Im direkten zeitlichen Zusammenhang entstand
ein ausgeprigtes extrapyramidales Syndrom, wozu sich eine schwere
Demenz und epileptische Anfille einstellten. Rontgenologisch waren sym-
metrische Verkalkungen im Stammganglienbereich nachzuweisen. Ein
kurzer Uberblick iiber die Literatur der ,,diffusen, symmetrischen, nicht-
arteriosklerotischen GefiBiverkalkungen nach Famr wurde gegeben und
auf verschiedene Entstehungstheorien kurz eingegangen.
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