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Encephalitis lethargica
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Kliniken Valens, Switzerland

Constantin von Economo beschrieb als Erster die neurologischen Auswirkungen und pathologi-
schen Grundlagen von epidemischen Hirnentziindungen — unter anderem auch 1920 im Schweizer
Archiv fiir Neurologie und Psychiatrie.

Nachdem Constantin von Economo 1917 in
der Wiener klinische Wochenschrift und im
Neurologischen Centralblatt, sowie in den Jahr-
biicher fiir Psychiatrie und Neurologie erstmals
die noch heute nach ihm benannte Encepha-
litis lethargica beschrieben hatte, erfolgte
1920 auch im Schweizer Archiv fiir Neurologie
und Psychiatrie eine Publikation auf Franzo-
sisch zum Thema [1—4]:

4. Considérafions
sur I'épidémologie de I'Encéphalite léthargique
et sur ses différentes formes.

Par C. ECONOMO b Vienne. |
(Traddt d¢ Valomend)

In einer spdteren Publikation fiihrt von
Economo auch die weiteren Entwicklungen
seit seinen ersten Beschreibungen dieser
«Europaischen Schlafkrankheit» aus als «eine
Gehirnentziindung, die Lethargie, unkon-
trollierbare Schlafanfédlle und eine der Par-
kinson-Krankheit dhnliche Stérung auslost»
[5]. Die Krankheit trat etwa zwischen 1915
und 1927 in Europa, Nordamerika und Austra-
lien auf. Danach kam es nicht mehr zu Epide-
mien, Neuerkrankungen wurden nur noch
in Einzelféllen beschrieben. Die Betroffenen
fielen wihrend der Einnahmen von Mahlzei-
ten oder wihrend der Arbeit in Schlaf, oft in
vollig unbequemen Korperhaltungen, waren
aufweckbar. Lihmungen der Augenmusku-
latur waren hdufig, ebenso Kopfschmerzen,
Ubelkeit und Fieber, in den schlimmeren
Fillen folgte ein schneller Tod. Etwa ein
Drittel der Befallenen starb an der Erkran-
kung [6]

Von Economo beschreibt die ersten Fille und
seinen Weg zur Namensgebung der Krank-
heit, begriindet sein Erstautorenrecht und
grenzt sich insbesondere deutlich und sprach-
lich gewandt von spiteren Autoren ab, die
ihm dies streitig machen wollten: «Zur Zeit
der Jahreswende 1916/17 lagen an der Wiener
psychiatrischen Klinik eine ganze Anzahl von
Fdllen, welche untereinander ein zwar recht
disparates Symptomenbild boten: ... Sie zeigten
alle ein leicht gripposes Prodromalstadium
mit leichten pharyngealen Erscheinungen und
geringer Fiebersteigerung, worauf bald ner-
vose Symptome zwar sehr verschiedener Art

einsetzten, doch war meistens seitens des Mit-
telhirns das eine oder andere Symptom vorhan-
den. Einige dieser Patienten waren mir beson-
ders durch ihre eigentiimliche, hdufig mit
Augenmuskelstérungen gepaarte Schlafsucht
auffillig (...). Die exakte Untersuchung der ersten
zur Obduktion gekommenen Fdlle ergab regel-
mdssig das Bild einer in mikroskopisch kleinen
Herden ausgestreuten Entziindung des Zen-
tralnervensystems, welche jedoch beinahe aus-
schliesslich die graue Substanz ergriff und sich
besonders im Mittelhirn mit Vorliebe fixierte.
Es war mir aus dem ziemlich konstanten ana-
tomischen Bilde sofort klar, dass es sich hier
trotz der in den Einzelfillen untereinander so
verschiedenen klinischen Krankheitsformen
doch um eine eigenartige Krankheitseinheit
handeln miisse. Der etwas spdter gemeinsam
mit Prof. v. Wiesner unternommene Impfver-
such erwies die Ubertragbarkeit der Erkran-
kung auf den Affen und somit den infektio-
sen Charakter der Erkrankung. Ich habe diese
zu dieser Zeit noch ganz neue, epidemisch auf-
tretende, primdre Polioencephalomyelitis nach
dem frappantesten Bilde, das sie damals an
den schlafenden Kranken bot, als Encephalitis
lethargica bezeichnet (..). Wenn ich dies alles
hier wieder besonders betone, so geschieht
es deshalb, weil bei der Bedeutung, die diese
Krankheit in baldiger Folge durch ihre furcht-
baren Epidemien gewonnen hat und bei dem
ungeheuren Strome einer neuen Literatur, die
sie hervorgerufen hat, nur die wenigsten der
spdteren Bearbeiter derselben wohl Zeit und
Musse gefunden zu haben scheinen, mehr als
den Titel meiner ersten Verdffentlichungen zu
lesen. Habent sua fata libelli (...)» [5].

Aufgrund des nahezu gleichzeitigen Auf-
tretens der Encephalitis lethargica mit der
Spanischen Grippe wurde vermutet, dass
diese beiden Krankheiten miteinander ver-
bunden seien. In archivierten Gewebeproben
konnte jedoch nie Influenza-RNA nach-
gewiesen werden [7, 8].

In diesem Zusammenhang schreibt von
Economo: «Erst einundeinhalb Jahre spdter
trat die Grippe - <Spanische Grippes, wie
sie genannt wurde — auf und forderte bald
als Pandemie ihre Hekatomben; in ihrem
Gefolge flackerte auch die Encephalitis wieder
auf».
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Die Spanische Grippe war eine Pandemie,
die zwischen 1918 und 1920 durch einen
ungewohnlich virulenten Subtyp des Influ-
enzavirus (A/HIN1) verursacht wurde und
mehrere Dutzend Millionen Todesopfer for-
derte. Im Bulletin of the History of Medicine
2002 kamen die Autoren sogar auf knapp
50 Millionen Todesopfer [9].Somit ist im
Hinblick auf die Anzahl der Opfer diese
Pandemie mit der Pest von 1348 vergleichbar,
an der damals mehr als ein Drittel der euro-
paischen Bevolkerung starb [10]. Charakte-
ristisch war, dass der Spanischen Grippe vor
allem 20- bis 40-jahrige Menschen zum Opfer
fielen, obwohl Influenzaviren normalerweise
besonders Kleinkinder und alte Menschen
gefahrden. Varianten des Subtyps A/HiN1
16sten 1977/1978 den Ausbruch der russischen
Grippe und 2009 der «Schweinegrippe»-Pan-
demie aus.

Im seinem Aufsatz geht von Economo auch
auf die sehr ernste Prognose der Erkrankung
ein: «Schon die ersten von mir beschriebenen
Epidemien, noch mehr aber die in den folgenden
Jahren aufgetretenen spdteren, haben die E. I. zu
einer dusserst schweren Erkrankung gestem-
pelt. Diese betriibende Prognose der Erkran-
kung, welche hdchstens ein Drittel Heilungen
zu erwarten erlaubt, wihrend mindestens ein
Drittel der Fille zum Tode und ungefihr ein
Drittel zu chronischen Nachkrankheiten fiihrt,
wird nur einigermassen durch die grosse Be-
deutung aufgewogen, welche die Kenntnis der
E. I fiir unsere neurologischen und psychia-
trischen Erkenntnisse gewonnen hat, da man
fiiglich sagen kann, dass sie diesen beiden
Gebieten der Forschung in gewissem Sinne eine
neue Richtung gegeben hat (...)».

Eindriicklich geschildert finden sich die
Auswirkungen der Encephalitis lethargica
in dem Buch «Awakenings» des Neurolo-
gen und Schriftstellers Oliver Sacks. Als jun-
ger Arzt traf er Ende der 1960er-Jahre mit
einigen Opfern der Grippeepidemie in der
neurologischen Pflegeabteilung eines Spitals
in den USA zusammen und konnte sie mit
L-Dopa, einer Vorstufe des Neurotransmit-
ters Dopamin, voriibergehend zu Bewusst-
sein erwecken. Die Verfilmung dieses Buches
verhalf der Krankheit zu einiger Berithmtheit

[11].
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Constantin Freiherr Economo von San Serff
(geboren am 21. August 1876 in Braila/Ruma-
nien; gestorben am 21. Oktober 1931 in Wien)
war ein Osterreichischer Psychiater und Neu-
rologe [12-14]. Seine Eltern entstammten be-
glterten Familien aus Griechenland. Die Fa-
milie zog 1877 nach Triest, das damals zu
Osterreich-Ungarn gehorte, wo von Economo
seine Kindheit und Jugend verbrachte, das
Deutsche Gymnasium besuchte und verschie-
dene Sprachen fliissig sprechen lernte. Ein
Technikstudium an der Polytechnischen Uni-
versitdt in Wien brach er nach zwei Jahren ab,
um zu Medizin zu wechseln. Von 1900 bis
1903 arbeitete er als Assistent beim bekann-
ten Physiologen Siegmund Exner, danach
von 1903 bis 1904 in der Klinik fiir Innere
Medizin bei Carl Wilhelm Hermann Noth-
nagel. Anschliessend unternahm er eine
zweijdhrige Reise durch Europa und arbeitete
bei verschiedenen Wissenschaftlern [15]. Da-
nach kehrte er nach Wien zuriick als Assis-
tent in der Klinik fiir Psychiatrie und Nerven-
krankheiten beim spdteren Nobelpreistrager
Julius Wagner-Jauregg im Allgemeinen Kran-
kenhaus. Er habilitierte sich 1913, wurde 1921
Professor fiir Psychiatrie und Neurologie, und
ibernahm erst im Mai 1931 die Leitung der
eigens fir ihn neu er6ffneten Abteilung fir
Hirnforschung. Schon fiinf Monate danach
starb er an den Folgen eines Herzinfarktes.
Herausragend war von Economo nicht nur als
Wissenschaftler. Wahrend 16 Jahren war er bis
Mitte der 1920er-Jahre Prisident des Oster-
reichischen Aero-Klubs und Vorsitzender
der Luftfahrtbehérde des Osterreichischen
Ministeriums fiir Verkehr und Transport. (Im
Ersten Weltkrieg hatte er zuerst im Auto-
mobilkorps an der russischen Front, 1916
dann als Pilot an der Stidtiroler Front gedient.)
Posthum gewlrdigt wurde der Neurologe
verschiedentlich: Im Jahr nach seinem Tod
wurde in Wien die Economogasse nach ihm
benannt, 1966 eine Biiste im Arkadenhof der
Universitdt in Wien errichtet, und 1976 kam
zu seinen Ehren eine Osterreichische Sonder-
briefmarke heraus.

Im Weiteren verfasste von Economo bahn-
brechende zytoarchitektonische Studien tiber
den Zellaufbau der Grosshirnrinde, ab 1919
unterstiitzt von Georg N. Koskinas. Ihr monu-
mentales Werk «Die Cytoarchitektonik der
Hirnrinde des erwachsenen Menschen»

wurde 1925 veroffentlicht und in zwei Ban-
den publiziert; einem Textbuch von iiber
800 Seiten und einem Bilderatlas mit 112
grossformatigen mikrofotografischen Platten
des Cortex cerebri [16]. Die Autoren nahmen
an, dass zytoarchitektonische Unterschiede
funktionale Unterschiede reflektieren [17].
Interessant im Zusammenhang mit heutigen
Vorstellungen zur Neuroplastizitat [18] und
den zeitgendssischen Betrachtung Constantin
von Monakows zur «Diaschisis» sind von
Economos Ausfiihrungen zur «Progressiven
Zerebration». Er versteht darunter «die geis-
tige Evolution iiber Generationen hinweg»,
die Zunahme der Gehirnmasse und die An-
eignung neuer «Denkorgane» aufgrund von
Differenzierungen in kortikalen Gebieten.
Economo hoffte, an «Elitegehirnen» mikro-
strukturelle Charakteristiken zu finden, in
denen sich diese Gehirne von durchschnitt-
lichen Gehirnen unterscheiden.

Der Chefredaktor (und Griinder) des Schwei-
zer Archivs fiir Neurologie und Psychiatrie,
Constantin von Monakow, fiigt einen «Zu-
satz zum vorstehenden Aufsatz des Herrn C.
v. Economo» bei mit einer Sachkunde, wie
man sie von einem Chefredaktor nur wiin-
schen kann: «Bei aller Anerkennung einer
gewissen Selbstdndigkeit des zweifellos zuerst
von Herrn E. Economo aufgestellten und als
«Encephalitis lethargica» bezeichneten Krank-
heitsbildes, kann ich mir doch nicht versagen,
an die Mitteilungen des Verfassers einige
Bemerkungen in pathologisch-histologischer
Beziehung anzukniipfen ...».

Heutzutage kommt die Encephalitis lethar-
gica nicht mehr epidemisch vor. Die Griinde,
warum sie damals wieder vorbeiging und
seither nicht wieder aufgetreten ist, sind
nicht bekannt. Wenn man die Auswirkungen
der damaligen Epidemie und ihre Folgezu-
stinde betrachtet, lassen sich vielleicht die
Sorgen und Beflirchtungen besser verstehen,
dass dhnliche Epidemien wieder auftreten
koénnen.
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