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(Hierzu Tafel X.VIII.) 

Das typische Bild der Tay-Saehssehen Krankheit ( i n f a n t i l e r  
Form der amaurotisch-famililiren Idiotie) ist klinisch~ wie anatomo- 
pathologiseh dutch Arbeiten yon F a l k e n h e i m ~  Sachs~ Apert~ 
S e h a f f e r  und anderen so gut abgegrenzt, dass die Mitteilung eines 
vereinzeltcn typischen Falles kaum eine lohnende Aufgabe w~re. Anders 
steht die Sache mit der j uven i l en  Form dieser Erkrankung. 1896 weist 
Higier~) auf die Aehnlichkeit seiner unter dem Namen der familiiiren 
spasmodisehen Diplegie mit Amaurose beschriebenen Fiille mit der 
Tay-Saehssehen  Krankheit hin. In zusammenfassenden Arbeiten 
teilt dann Vogt 2) weitere in der Jugendzeit erkrankten F~dle mit, zieht 
eine genaue Paralle]e zwisehen den in den ersten Lebensjahren be- 
ginnenden und der im sp~teren Alter auftretenden Krankheit und kommt 
zum Sch]usse, es handle sich um zwei verschiedene Formen derselben 
Erkrankung. Schaffer3)~ der diesen Erkrankungsprozess am ausffihr- 

1) H. Higier,  Ueber die seltenen Formen der hereditiiren und familiiiren 
Hirn- und gfiekenmarkskrankheiten. Deutsche Zeitschr. f. Nervenheilkunde. 
Bd. IX. 1896. 

2) tt. Vogt~ Ueber famili~ire amaurotisehe Idiotie und verwandte Krank- 
heitsbilder. Monatssehr. f. Psych. u. Neurologie. Bd. XVIII. 1905. - -  
H. Vogt, Zur Pathologio und pathologischen Anatomie der verschiedenen 
][diotioformen. Monatssehr. f. Psych. u. Neurologie. Bd. XXII. 1907. 

3) K. Schaffel'~ Ueber die Anatomie und Klinik der Tay-Sachssehen 
amaurotiseh-famili~ren Idiotie mit Riicksicht auf verwandto Formon. Zeitsehr. 
f. d. Erforsch. u.Behandl, d. jugendl. Schwachsinns. Bd.IIl. 1909. Sonderabdr. 
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lichsten bearbeitet hat, aussert sich iiber die beiden Formen in seiner 
letzten Arbeit folgendermassen: , . . .  die schwerere, rasch verlaufende 
Sachssche Form lasst sich mit der leichteren, langsam verlaufenden 
Spielmeyer-Vogtsehen Form in eine anatomisch identisch% scharf 
gekennzeichnete~ einheitliehe grosse klinische Familie, welche wit" die 
amaurotisch familiare Idiotie nennen, zusammenfassen". 

Ganz anderer Ansicht ist Apert l ) .  Er meint, man soil die FS!le 
yon Spatform ftir sich klassifizieren, well sie mit der Tay-Saehssehen 
Krankheit gar nichts zu tun haben. In der ]etzten Zeit unterscheidet 
auch Hig ie r  2) scharf die bei(ten Formen, die anatomo-pathologisch 
5hnlich, kliniseh in hohem Grade verschieden seien. 

Die Ursaehe dieser verschiedenen Ansehauungen seheint mir in 
dem Umstande zu liegen, dass wit gegentiber den - -  hier den Ausschlag 
gebenden - -  zahlreichen fibereinstimmenden anatomisehen Befunden der 
infantilen Form nur sehr wenige histologisch genauer untersuchten Falle 
der Spatform besitzen. Es sind vor allem die ausftihrlich beschriebenea 
anatomischen VerSnderungen yon Sp i e lmeye r  3) und Vogt~). Und auch 
diese unterscheiden sich nieh~ nur quantitativ yon den Fallen infantiler 
Form, sondern aueh in gewissem Grade qualitativ unter sich. 

Dieser Umstand veranlasst reich zur VerSffentlichung des nach- 
stehend gesehilderten Falles der juvenilen Form. Obwohl ich nut das 
Gehirn zur Verftigung hatte und keine Fibrillenmethode anwenden 
konnte, scheint doeh das Ergebnis der histologischen Untersuchung ge- 
niigend zu sein zur Feststellung, dass dieser Fall in den anatomischen 
Ver~inderungen des Zentralnervensystems sehr nahe denen der Tay- 
S ach sschen Krankheit steht. 

Zu Lebzeiten der Patientin schwankte die Diagnose zwischen ldiotie 
mit Amaurose und juveniler Paralyse. Es war in der Zeit, we m~m bei 
uns yon der Tay-Sachssehen Krankheit recht wenig, und yon der 
juvenilen Form dieser Erkrankung gar nichts wusste. Erst nach ein 
paar Jahren konnte Direktor Dr. Ris auf Grund der neueren Pablikationen 
dem Fall den richtigen Platz zuweisen, naehdem er den anatomisehen 

1) hpe r t ,  L'idiotie amaurotique familiale (maladie de Tay-Saehs) .  
La semaine m6dieale. 1908. 

2) H. Hi gi er: Zur Klassifikation der endogenen Hirnliihmungen (Diplegiae 
eerebrales). XVI. internat, mediz. Kongr. in Budapest. 1909. Autoreferat i. 
Neurol. Centralbl. 1909. Nr. 19. 

3) W. Spielmeyer ,  glinische und anatomische Untersuchungen fiber 
eine besondere Form yon famili~irer amaurotisoher Idiotie. Habilitationssehrift. 
Gotha 1909. 

4) g. Vogt, 1. c. 
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Befund wiederholt in Faehkreisen als einen unter seinem Material einzig 
dastehenden und ri~tselhaften dernonstriert hatte, uad auch yon anderer 
Seite keine Aufkl~rung darfiber hatte bekommen kOnnen. Er hat mir dieses 
Jahr sein Material zur Verffigung gestellt und ich daake Ihm bestens~ 
dass er rnieh in den Stand setzte, die folgenden Untersuchungen zu 
machen. 

Bertha P. stammt aus ether schweizerischen (yon Alters her in Zfirich an- 
s~ssigen) Familie. Die Grosseltern starben an Altersschw~che. Der Vater 
soil hie krank gewesen sein and sieht auch jetzt irn 70. Lebensjahre noeh 
recht gut aus. Die sehw~ichlich und zart gebaute Mutter hatte einen Herz- 
fehler und starb an Wassersueht im Alter yon 33 Jahren. Yon vier Kindern 
ist die ~lteste Tochter 38 Jahre alt, lebt~ ist gesund and verheiratet. Das 
zweite Kind starb 14 Tage nach der Geburt: dana folgt unsere Krank% 1875 
geboren. Der jiingste Sohn, jetzt 32 Jahr alt, lebt, ist gesund and verheiratet. 
Von Kindern der Geschwister unserer Kranken sell keines auf iihnliche Weise 
wie sie erkrankt sein. 

Patientin selbst sell sich trotz in friiher Jngend fiberstandenen Scharlaehs 
und Diphtherie bis zurn 7.Lebensjahre votlstiindig normal entwickelt haben; der 
Umgebung ist nichts besonderes an ihr aufgefallen. Mit 7 Jahren ging sie in 
die Schule und besuchte sic duroh sieben Jahre. Sic karn aber nur bis zur 
4. Klass% weil sie jede Elasse zweirnal besuchen musste. Irnmerhin lernte sic 
sehreiben und ]esen. An Gang and Sprache hat man nie etwas abnormes be- 
obachtet. Naehdern Patientin zwei Jahre die Schule besucht hatt~ erkrankte 
sie an Typhus (grosse Typhus-Epidemie in Zfirich 1883/1884). Sie genas 
dann~ sell wieder vAllig normal gewesen sein und besuchte welter die Schule. 
Inzwischen starb ihre Mutter. Der Vater heiratete zurn zweitenrnal and es fiel 
bald der Stiefmutter auf~ dass das M~dchen ~kurzsichtig a sein masse. In der 
MeinUng, es werde ihrn eine Brille verschrieben, wandte sic sich an Dr.Horner~ 
den darnaligen Professor der Augenheilkunde in Zfirich. 

Im Poliklinikprotokoll des Jahres1885 finder sich unterrn 8.VIII. notiert: 
,Rechts: Sehen ~ Fingel'zghlung in 5 Metern; links: Sehen ~ S 1/10. 
P a p i l l e n  b lass  and u n d u r e h s i c h t i g .  Makula in ganz b e s t i m m t e r  
Weise e rk rank t :  urn eine he l l ro te  ovale F igu r  geht  ein d iehter  ge- 
f r a n s t e r  P ig rnen tk ranz  herum~ und dies auf be iden  Augen ganz 
gle ich.  Diagnose: Atrophia post neurit. Maeula-Affeetio. Das Kind habe vet 
drei Jahren Typhus und Diphtherie durehgemaeht~ seitdem SehverrnAgen nicht 
so gut wie friiher. Intelligenz auch ziemlioh stark herabgesetzt. Kind sehr 
klein~ Schiidel zusamrnengedriiekt.a 

Nach ca. 3/4 Jahr wurde wegen desselben Leidens Prof. Dr. O. g a a b  
konsultiert. InseinenProtokollenfindetsichunterrn%.IV.1886folgendes: ~Sehen 
nicht gat~ ging his jetz~ in die Schule. Seit einigen Woehen wurde besondere 
Abnahme des Sehens bemerkt. Ophtalmoskopiseh: Le ich te  At roph ie  tier 
PapilIe~ die zugloieh etwas verwaschen aussieht~ als ob ein heller, weisser, 
diiuner Schleier davor liige. Zugleieh Arterien und Venen~ bssonders aber 
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ersteresehrschmal. B e i d e r s e i t s M a k u l a a f f e k t i o n  u n d i n  d e r P e r i p h e r i o 7  
schon  z i e m l i c h  b a l d  g e g e n  d i e s e l b e  bog innend~  feine~ b r ~ u n l i c h e  
T / i p f e l u n g  a u f  g r a u - r o t e m  Grund~ in dem ausserdem ganz verwaschen% 
helle, rundliche Stellen aus der Tiipfelung sichtbar werden~ sieht boiderseits 
blos Finger in niichstor Niihe. Die Pupillen sind moist sehr weir. ~ 

Ioh verdanke ouch hier Herrn Prof. Haab  die giitigo Mitteilung der 
beiden Protokolle. 

Patientin besuchte dana noch mit Unterbrochung die Schul% bis die 
Erblindung vollstiindig war. Sic sell dann die Leuto naoh der Spraehe riehtig 
erkannt haben. Die GeistesstSrung maohte sich ouch immer mehr bemerkbar~ 
besonders in Form yon Gedgehtnissohwiiehe. Im Alter yon ca. 13 Jahren 
traten weitere StSrungen anf, nS~mlich am Gang und an der Spraeh% und mit 
dem Eintroten der Menses im 14.--15. Jahre bekam die Kranke zum erstenmal 
epileptiformen Anfall. Weitere traten ungof~hr allo vier Wochen auf~ 3 bis 
4 Tage nacheinander jo ein Anfall. 

In der Zeit jwisohen dem 14.--23. Lobensjahre finden wir das allmghliche 
Fortschreiten allot erwghnten StSrangen. Die 8prache wurde schwieriger~ his 
die Kranke~ die friihor alle Fragen richtig boantwortet haben sell, nur nooh 
~Vater"~ :~Mntter"~ ~Ja" odor ,Nein ~ rief; sonst sei niehts verstiindlieh ge- 
wesen. Psyehisch ist sic ganz teilnahmlos and blSdsinnig geworden. Den 
epileptiformen Anfall bekam sic jetzt jede Woobo. ,Wenn derselbe nicht auf- 
trat, dana sei ihr geistiger Zustand noch sohleohter gowosen. Beim Anfall 
fiel sic stark hin~ bekam Sehaum vet dem Mund, oft sol derselbe blutig~ bekam 
Kr~impfe und wurde start. Vet den Anfiillen war sic immer stark aufgeregt~ 
nach don Anfiillen lag sic zwei Stunden lang bewusstlos~ sehlief dann viol 
und nahm gar keine Nahrnng zu sich. huch sonst machton oft die Nerven. 
zuokungen mit Kopf und Hiinden notwendig~ dass man ihr zu essen gab~ wio 
einem Kleinon. Sic wurde dick und schwer." (Brief der Stiefmutter.) 

Die Kraake wurde zuerst I/2 Jahr yon einem Arzt mit Thyreoidtabletten, 
dana ?,1/2 Jabr yon einer Kurpfuschorin mit Bauseheidtismus behandelt - -  
alles ohno Erfolg. Die Menstruation wurdo unregolmiissig und ist schliesslich 
ausgebliebon. 

Aus dem am 25. 3. 1898bohufs der Aufnahme in die Anstalt ausge- 
stellton Zougnis erfahren wit folgondes fiber den Zustand unserer darnels 
23 Jahre alton Kranken: Absolute Teilnahmslosigkeit, vollstS~ndigo Lghmung 
der Extremitiiten, Sonsibilitiit seheint horabgesotzt zu sein, Pupillenstarre, 
vSllige BIindheit, Spraehlosigkeit, Unreinlichkoit (Patientin liisst Stuhl und 
Urin untor sich), sehr unregelmitssige Stuhlentloerungen. Appetit gut 7 dooh 
nicht auffallond stark. Die ttaut ist mit den veto Bauscheidtismus her- 
rfihrende, n Narbon bodeekt. 28. Juni 1898 wurde die Kranke in die Pfloge- 
anstalt Rheinau aufgonommen. Die Untersuehung ergab folgende Resnltate: 

K 5 r p e r 1 i c h e r B e fun d : Kleine Person yon gutem knooh on- and m~issigem 
Muskelbau. Panieulus adiposus ziemlich entwickelt. An derHaut dos Rumples 
bofindon sich eigenargige Veriinderungen in Form yon 1 cm langon und 2--3 cm 
broiten milchweissen Fleckon. Die Itaut scheint an diesen Stellen sehlaffor zu sein~ 
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als an den normalen Partien~ welche dazwischen liegen (Bauseheidtnarben). Kopf- 
umfang 51 cm; Proeessus occipitalis-Glabe]la 17 cm, grSsste Breite 15 cm. 
Gesicht gedunsen, Wangen stark entwiekelt ~ Stirn schmal und niedrig, Mund 
gross, Lippen wulstig~ Z~ihne ziemlich gut erhalten~ kurz; Schneidez~hne 
zeigen abgerundote Endon (here& Lues?). Pupilleu eng, Strabismus con- 
vergens. Yon Zeit zu Zoit Konvulsionen der Augenmuskeln (Nystagmus) und 
an don oberon Extremitgton. Inuere Organe ohne krankhafte YerS~nderungen. 

Wegen der Unruhe der Patientin war die Untersuohung des Augenhinter- 
grundes sehr erschwert. Weder das Bild dor Papille noeh der Macnla lutea 
konnte man erhalten. Naeh vielen staubfSrmigen Pigmentationen~ die sich 
mehr auf der Peripherio der Retina bemerkbar maehten~ hat man die Diagnose 
auf Retinitis pigmentosa gostellt. 

P s y c h i s e h e r  Be fund :  Die im Bett bleibende Patientin gab zuerst gar 
l~einenLaut yon sieh. Erst nach einigenTagen liess sie aufFragen ein fast unverst~nd- 
liches ~Ja" odor,Nein a hSren. Patientin hat die Augenin wachem Zustandemeist 
often in fast bestiin direr Unruhe, reagiert wenig auf Vori~n derung in ihror Umgebung; 
behiilt dabei immer gloiehe Haltnng. Der stupide idiotenhafte Gesichtsaus- 
druek bleibt fast ohne Veri~ndernng. In wie welt das GebSr vorbanden, ist 
nicht sicher festzustellen: wird die Kranke in gewShnlioherWeise angesproehen~ 
so zeigt sie gar keine P~eaktion darauf; erst wenn man sie in ngehster N~he 
anruft, seheint sie zu reagieren. Sie 5finer dann die Augen mehr~ bewegt den 
Kopf usw.~ fgngt auch ab und zu an zu lachen~ wenn sie angerufen wird. Be- 
griissung mit der Hand erwidert sie hie und da auf dieselbe Weise. Sonst 
abet gibt sie keine Auskunft. In tier Naeht ruhig~ liisst Urin und Stuhl unter 
sich gehen. Best~ndige Verstopfung wird dutch Klysmen beseitigt. Die 
Kranke kann nicht selbstgndig essen; wenn ihr aber das Essen in den Mund 
gereiehr wird~ isst sie mit ziemlieher Gier. 

Dureh lange Zeit hat man nut einen epileptisohen Anfall gesehen. 
Spgter waren die Anf~lle hiiufiger, die Kranke war vet ihnen goreizt~ waft 
alles weg~ stiess die Hand yon sich~ maehte bSses Gesieht und weinte. Sonst 
war sio frShlieh~ hatte es gern~ wenn man sich mit ihr abgab, lacht% aber 
sprach niehts. Aussor diesen spiirliehen Zeichen des Geisteslebens war die 
Patientin ganz verbliidot. In Tragbahren in die Anstalt gebraeht~ kotlnte sie 
dann nooh l~ingere Zeit mit Hilfo der W~irterin gehen. 

Naeh fiinf Monaten des Aufenthaltes sell die Patientin - -  naeh Aussage 
derWSrterin ~ spontan und deutlieh gesagt haben: ,Spitzliwie a (statt ,,Spitz- 
wiesli r --~ Krankengarten 7 in dem die Kranke oft verweilte). Sp~ter hat sie 
hie ein Weft gesprochen. 

1899 win'den die Anf~ille hgufigor~ die Patientin wurde apathiseh und 
vSllig teilnahmslos. Jede Berfihrung 15ste Zusammensehreeken und allgomeine 
Zuckungen aus. Die Entwioklung einer Cataracta complioata erlanbte nicht 
bei der jetzt ruhigeren Patientin einen Augenhintergrund zu erhalten. 

1900 nabm die vollkommen verblSdete Kranke rapid ab. Es traten Kon- 
frakturen der unteren Extremit~ten (PoetalhMtung) und an den Ffissen Pemphi- 
gusblasen auf~ die zu sehleeht heilenden Wunden fiihrten. 
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190I entstanden wiederholt Pemphigusblasen. TrotzWasserkissen, Luft- 
ringen und DauerNidern war ausgedehnter Decubitus iiber dem Kreuzbein und 
beiden Trochanteren nieht zu verhindern. Der griifteverfall nahm stark zu. 
20. und 21. Juni kam je ein epileptischer Anfall. Seither konnte der Kranken 
gar keine Nahrung beigebracht werden. Am ni%hsten Tag (22. 4.) starb sic 
im allgemeinen hochgradigen Marasmus. Unmittelbar vet dem Tode war sic 
sehr cyanotisch. 

Die sieben Stunden naeh dem Tode der Kranken vorgenommene Sektion 
dos Gehirns ergab folgende Igesultate: 

Schg~deldach l~isst sieh nur im Zusammenhang mit der Dare abheben. 
Dasselbe ist sehwer und diok~ etwa assymmetriseti mit Erweiterung naeh links 
hinten; Diploegehalt goring. Dura  entlang der Sagittalnaht fest adh~irierend~ 
auf tier Innenfl~eh% besonders links~ zahlreich% steeknadelkopfgrosse zum Toil 

konfluierend% gelbbraune, nieht ahwisehbare Auflagerungen (Pachionisehe 
Granulationen). In der hinteren Seh~idelgrube etwa 1 ecm klar% etwas blutig 
tingierte Flfissigkeit. S inus  der Basis  leer. Gefgsse der G e h i r n b a s i s  
zartwandig'~ mit wenig versehiebliehem Blur. P ia  wenig bluthaltig~ wenig 
5dematSs, wonig verdickt~ 16st sieh leicht. 

G e h i r n w i n d u n g e n  sgmtlich sehr stark verschm~ilert~ klaffen abet 
nicht; ihre 0berflg~che erscheint gerunzelt~ punktiert~ zernagt, ttirnsubstanz 
z~he und derb. In den Ventrikeln nur wenig klare Flfissigkeit. Beide Tractus 
olfaetorii sehr atrophisch~ beinahe fadenfSrmig~ yon grau durchscheinender 
Farbe. Im Ventriculus IV Andeutung feiner Granulationen. Rinde gegen die 
weisse Substanz stark abgesetzt~ specldg durehscheinend~ aber nieht hoehgradig 
verschmiilert. G e s a m t g e w i c h t  des Gehi rns  (ohne H~ute und Liquor) 
= 670 g. 

Einzelni~ Stfickchen derRinde werden toils in Subl i  mat~ toils in Formol  
geMrtet und in Paraffin eingebettet. Das ganze Gehirn in Kal ium b iehromi-  
c u m eingelegt. 

Die Leiehe von infantilem KSrperbau war extrem abgemagert~ mit hoeh- 
gradigen Flexionskontrakturen des Hfift- und Kniegelenkes. An don oberen 
Extremitiiten weniger starke Kontrakturen vorhanden. Ueber Kreuzbei% 
Trochanter~ Spine und Crista iliaea und Oleearanon tiefgehender Deeubitus. 
Totenstarre wenig ausgesprochen. 

Die iibrigen Organo warden im Pathologischen Institut in Zfirieh seziert. 
Im Sektionsprotokoll findet man ausser einfacher starker Atrophic der Nusku- 
latur und geringer Atrophie der Leber und Milz, noch als wiehtigsten Befund: 
Pleuritis fibrinosa sinistra fiber den Oberlappen~ Bronchitis purulenta~ 
Bronchopneumonie i Emphysem und geringes LungenSdem. 

Mik roskop i s c he r  Be fund :  Des mir/iberlassene anatomisehe Material 
bestand aus don in Paraffin eingebetteten Itirnrindenstfickchen und dem seit 
1901 in Kalium biehromieum liegenden Gehirn. Die Auswahl der i~Iethoden 
war daher reeht goring und ieh musste yon vorn herein auf die Fibriltenbilder 
verziehten. Die Sublimatfixierung der Hirnrindestfiekohen fiir die Nethylen- 
und Toluidinblauf/irbung~ wie sic bei diesem Fall noch angewandt 
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ist~ wurde in sloiiterer Zeit zu Gunsten der Alkoholfixierung verlassen. Naeh 
vielfaehen Yergleichen ergab sieh~ dass die Sublimatbehandlung in Bezug auf 
Formerhaltung und Fiirbbarkeit der Elemente der Hirnrindo keine nennens- 
werten Untersehiede gegen die Alkoholbehandlung ergibt. Die naehfolgend be- 
sohrlebenen Resnltate diirfen also ohne Weiteres mit an All~oholmaterial er- 
haltenen Befunden vergliehen werden. 

Sehon das Uebersiehtsbild eines naeh d e r N i s s l s e h e n  Methode  ge- 
f~rbten Priiparates der G r o s s h i r n r i n d e  irgend einer Windung zeigt uns~ 
dass wir es mit l~einem normalen Gehirn zu tun haben. Es f~illt ngmlieh sofort 
auf, dass bet armS.hemal normalem Sehiehten-Typus und radiiirer Stellung der 
Pyramidenzellen die Zellen selbst ungewghnlieh gross und in ihrer Form ver- 
iindert sind (Fig. !). Diese StSrung, ein S c h w e l l u n g s p r o z e s s  e i g e n t i i m -  
l i c h e r  Art~ betrifft fast siimtliohe Zellen. Es ist fast unmSglieh, eine normale 
Zelle zu finden. Die sternfSrmige Form der ldeinen Zellen~ mit ihren l~onkaven 
WS.nden~ sowie die grazile, eekige Form dot ldeineren und grSsseren Pyramiden 
ist verloren gegangen. Die Zellen sind kugelig~ birnenfSrmig odor ganz un- 
regelmiissig aufgebliiht. Die Nisslsehen Sehollen sind fast versehwnnden, das 
Protoplasma sieht aus wie vakuolisiert~ der Kern ist dunkler gefgrbt und 
meistens verlagert, das KornkSrperehen an die Wand gedritekt. Die Zollfort- 
s~itze kann man ziemlieh weir verfolgen. Welter bemerken wir alas ungewShn- 
lithe Yerhalten des mittleren (manehmat aueh eines seitliehen) Basalfortsatzes 
der Zelle: er ist welter als gewShnlieh bet der Methylenblauf~irbung siehtbar 
und zeigt eine isolierte Aufsehwellung. 

Ausser der Form der Zellen lenkt unsere Aufmerl~samkeit sieh auf 
runde~ l i~ng l i ehe  odor ova le  Lfioken im Gewebe, die entweder perivas- 
knlgre Riiume bilden odor sioh in der Naehbarsehaft der Zellen befinden und 
dann auf ihre Form einen Einfluss ausfiben. Im Innern odor im Mittelpunkt 
soloher L~ieken liegt manehmal ein Neurogliakern. Noch besser als bet tier 
Methylenblauf~irbung (Fig. 1) werden diese Gewebslfieken siehtbar an mit 
Haemalaun gef~irbten Priiparaten yon in Pormol fixiertem Material (Fig. 2). 

Um genauer die Art und den Grad der Erkrankung tier Zellen kennen zu 
lernen, gehen wir zu Immersionsbildern fiber. Die polymorphen und spindel- 
fgrmigen Zellen und die kleinen Pyramiden irgend ether Windung (Fig 3~ 
a his d) oder die Sternzellen der Sehrinde zeigen uns die Verh~iltnisse am 
dentliohsten : 

Der Leib der anfgebl~ihten Zelle besteht aus hellen Blasen nnd sein opti- 
sober Dnrehsehnitt stellt den e i n e r  Wabe odor  e ines  Netzes  mi t  
k l e i n e r e n  und g r i i s s e r en  Masehen dar. Diinn% rotblaugefiirbteZfige 

d e r  Nrbbaren Substanz mit etwas diekeren und dunkleren Knotenpunkten 
bilden ihre W~inde. Der m~issig gross% ziemlieh gleichmS~ssig in einem blauen 
Ton gefiirbte Kern yon rnndlieher oder ovaler Form rfickt moistens an die 
Zellwand. Die Kernmembran ist deutlieh erkennbar~ alas KernkSrperehen 
intensiv dunkelblau gefgrbt und exzentriseh gelagert. - -  Bei nooh welter fort. 
gesohrittener Erkrankung besteht tier noeh mehr und unregelmgssiger aufge- 
bl~hte Zellleib (Fig. 3d) aus einigen grossen Blasen und ein paar kleineren 
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Bl~isehen. Im Kern treten hellere Lfieken hervor; die Kernmembran wird ge- 
falter und sieht aus, als wenn sie yon angrenzenden Masohenw~inden gebildet 
w~re. Oft ist der Kern an einer Stelle wie angefressen. Es kommen auch im 
Protoplasma eine oder mehrero das Licht stiirker breehendo and gelblieh aus- 
sehende Vaeuolen zum Vorschein. - -  Schlieslieh trifft man Zellen~ die den 
~iussergten Grad der Erkrankung darstellen kSnnten: Die W~inde der grossen 
Blasen versehwinden, die Forts~tzo brSckeln ab, aus dem Kern bleiben nur 
einige, dureh bl~iuliehe Fg~rbung erkennbare Reste and das resistente dunkle 
XernkSrperchen. Manehmal l~isst uns die Gruppierung einzelner Br5ckel und 
KSrner die zu Grunde gegangene Zelle erkennen. 

Ieh nahm als Beispiel die kleineren~ wenig Nissl-Substanz enthaltenden 
Zellen~ well man an ihnen die Art des Erkrankungsprozesses am besten 
beobachten kann. Die Ver~nderung, welehe sich an gr5sseren and grSssten 
Pyramidenzellen kundgibt~ ist nicht wesentlieh yon tier oben geschilderten ver- 
sehieden. Es fiberzeugen uns davon die inPig.4~5 und 6 wiedergegebenen Bilder. 

Aueh besteht hier das wiehtigste Merkmal der Erkrankung darin~ dass 
die Zellen stark ges~hwollen sind. Darsh diese Sehwellung haben sie ihre 
eekige Gestalt verloren und elne kugelige~ 5fters eine birnenfSrmge ange- 
nommen. Oft begegnet man auch einer starken AufblS~hung der Seitenwand~ die 
die Zelle ganz unregelm~ssig verunstaltet (Fig. 6). Der metaehromatisch ge- 
fgrbte Kern rtickt meistens an die Abgangsstelle eines Dendriten oder an die 
Seitenwand. Bei birnfSrmig gesehwollenen nimmt de) kleine Kern eine kapuzen- 
artige Gestalt an und wird durch die die Zelle auftreibende Kraft in den 
Apikaldendrit eingepresst. Das ziemlich grosse, dunkle KernkSrperehen liegt 
exzentrisch. 

Was die Struktur des Protoplasma anbetrifft, so besteht der Unterschied 
yon der bei polymorphen Zellen besehriebenen Veriinderung nur darin i dass 
die polygonalen oder rundliehen Maschen des Netzes enter sind. Von den 
Nisslsehen Sehollen ist fast niehts mehr zu sehen. Nur in den wenig zahl- 
reiehen Zellen mit tier lokalisierten Aufbliihung (Fig. 6) sieht man in 
dem weniger vergnderten Teil~ in welehem der Kern ]iegt, deutlieh die 
Nisslsehen Sehollen. - -  Das sieh sonst nir fiirbende Hyaloplasma weist oft 
einen gelbbriiunliohen Ton auf~ der mehr oder weniger intensiv ist. 

Abweiehend yon dieser allgemeinen Art der Erkrankung der Zellen 
stellen sieh viele der tieferen grossen Pyramiden der vorderen Zentralwindung 
dar. Start mit Schwellung haben wit es bier mit Sehrumpfung zu tun. Die 
Zellen sind kleiner geworden~ wie zusammengepresst, yon einer l~inglichen, oft 
gebogenen Gestalt. Der ganze Zellinhalt ist intensiv dunkelblau gef~rbt~ and 
auf diesem ttintergrunde lg, sst sieh noeh eine in violettem Ton tingierte wabige 
Struktur erkennen~ die yon groben~ dunklen Sehollen teilweise verdeckt ist. 
Die Stelle~ we der Kern liegt~ macht sieh meistens nur dutch eine etwas heller 
blaue Fiirbung um das dunkle KSrperchen bemerkbar. Die welt verfolgbai'en~ 
geschlgngelten Seitendendrite nund der propfenzieherartig gewundene Apikal- 
dendrit zeigen an den Diehotomie- und den Umbiegungsstellen dieselben 
dunklen Sehollen. 
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Man begegnet auch Zellen, die den Eindruak der Uebergangsformen 
zwischen den letztgenannten end den friiher gesohilderton maahon. 

Gehen wir nun zu dom u der Fortsiitzo der gesohwollenon Zellen 
fiber. Wie sohon erwiihnt wurdo~ fiillt vor allem die i s o l i o r t e  A u f b N i h u n g  
des  m i t t l e r e n ~  m a n o h m a l  ouch oinos s e i t l i e h e n  B a s a l f o r t s a t z o s  
ins Auge.--Die Stelle dos Abganges diosos Fortsatzos yon der Pyramidenzell% 
der radiiiro u und clas Fehlen yon dichotomischen Verzweigungen 
sprioht daffir, dass es s iehum den A x e n z y l i n d e r f o r t s a t z  handelt. - -  Die 
Aufbliihung zeigt eine ganz iihnlieho netzartige Struktur, wie wir sie in don 
Zollen gesehen haben. Nur f/irbt sich dos Netz hier sehr blass. Yon der Zello 
ist dieso Auffreibung dureh einon schmalen, manchmal etwas gos~hl~ngelten, 
normal aussehendon und versohieden langen Toil des Fortsatzes getrennt. 
Nicht selten ist dieser Toil auoh mehr oder wonig erweitert and der Zeltinhalt 
goht kontinuierlich in den der Aufbl~hung des Fortsatzes fiber. Peripher ver- 
liert sic sich mehr oder weniger sohnell in den wieder schmalen Fortsatz. 
Manchmal bemerkt man noch eino zweite, leichtere Erweiterung desselben 
Fortsatzes. Die Zellen selbst, deren Axenzylinderforts~tze diese isolierten 
Schwellungen aufweisen~ sind gewShnlich weniger aufgebliiht. Der Kern liegt 
ouch 5fters weniger exzentriseh. 

Ob dos gesohilderte u dieser Forts~tze bei allen Pyramidenzellen 
der l~inde vorkommt, l~isst sioh sehwer behaupten. Man sieht es in a l l e n  
u n t e r s u c h t e n  W i n d u n g e n  (Frontal-, vordero nnd hintere Zentral-~ 
Calcarina-Windungen) und moistens in tier Schicht der kleinen und mittel- 
grossen Pyramiden. Bei otwas dickeren Schnitten (15 fi wie sie Fig. 1 
und 4 darstellon), bei mSglichst radi~rer Schnittfliiche und auf starker ge- 
f~rbten Priiparaton kommen diese Aufbl~hungen sehr zahlroich zum Vorschoin. 
Oft sieht man aueh Gebilde, die der Form und Struktur nach ihnen ent- 
spreohen~ aber ohne zugehSrigen Zellk5rper wahrscheinlich Absohnitte yon 
in einem anderen Schnitt liegenden Zollen bilden (Fig. 4b). Die schwaohe 
F~rbbarkeit ersohwert die Untersuchung dieser Gebilde. 

Die S e i t o n d e n d r i t o n  der Zellen sind z[emlich welt vorfolgbar und 
moistens breiter als normal. Aueh an ihnen begegnet man - -  abe r  sehr  
s o l t e n  - -  kleinen Aufbl~hungen. Oefters trifft man nut Erweiterungen an 
den Diehotomiestellon. Es ist mSglich, dass ~ihnliche Auftreibungen wie am 
Axenzylinderfortsatz~ sieh zahlreicher ouch an den Dendriten befinden, abet 
der rasche Zerfall der yon dor Zolle mehr entfernten Toilo der Dendritea 
in einzelno BrSckel macht die ZugehSrigkeit solcher Gebilde zu Dondriten 
unsicher. 

D e r A p i k a l f o r t s a t z  ist meistens gloichm~ssig erweitort, f~rbt sich ziem- 
lich weir und zeigt oft die wabige Struktur der Zelle. Einzelne Nissl Sohol- 
]on kommen bier abet 5frets zum Vorschein. 

I m K l e i n h i r n  zeigen d i o P u r k i n j e s c h e n  Z e l l e n  denselben Anteil 
an der allgemeinen Sehwellung, die abet hier moistens lokalisiert ist: w~hrend 
der andere Tell der Zelle mit dora verlagerten Kern ziemlich normale Verh~lt-: 
nisse mit l~onzentriseh angeordneten Nissl-Schollen aufweist. Die Den-  
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d r i t en  sind sehr blass gefgrbt und besonders am Anfang und an den 
Diehotomiestellen stark erweitert. Die Struktur der aufgeblghten Teile ist 
dieselbe netzartige, wie wir sic in den Zellen tier Grosshirnrinde beobaehtet 
haben. 

Sehr viele Purkinjesehen Zellen ra/issen ganz verloren gegangen sein, 
da deren Zahl kaum mehr als 1/~ bis 1/c der normal auf gleiehem Raura vor- 
haridenen betr~igt. Die Molek 'u la r soh ich t  des Kleinhirns ist sehr er- 
heblieh verschm~ler~ zieralich genau auf die Itiilfte ihres Durohmessers. An 
der KSrnersehieht der Kleinhirnwindungen sind keine abnormen Befunde wahr- 
genommen. 

Soweit das Toluidinblau- oder Methylenblau-Pr~parat einen Einblick 
in das Verhalten der Gliazellen und der Gef~isse erlaubt, ist dariiber folgendes 
zu bemerken : 

Die Zahl der G l i ae l e r aen t e  ist etwas gr6sser als auf g!eieher Pl~iehe 
am normalen Gehirn zu erwarten. Dies diirfte dadurch bedingt sein~ dass in 
dera extrera atrophisehen Gehirn die einzelnen Elemente nS~her zusaramen- 
ificken. Die Gliaelemente selbst weisen raeistens leiehte Degenerationszeiehen 
auf. Man sieht viele klein% ira ganzen sehr dunkelblau gefS~rbte Kerne, die 
dreieekig oder hantelfSrmig gesehrumpft sind. Ihr Protoplasmahof kommt in 
gekSrnten und gesehl~ngelten Zfigen zum Vorsehein~ was am besten in der 
plexiformen Sehicht zu beraerken ist. Hier trifft man - -  sehr seiten - -  einige 
Gebild% deren Protoplasma rasenartig zusammenfliesst. - -  Die gr6sseren, hell- 
blau geNrbten f(erne sind sehr oft viereekig oder unregelmS~ssig verunstaltet 
und enthalten einige kleine dunlde KiJrner an der Innenwand der Merabran. 
Der sie umgebende Protoplasmaleib zeigt manehmal eine oder ein paar 
Vaeuolen im lnnern~ oder bildet ringfSrmige, aus Kgrnern bestehende Zfige. 

Sehr sehSn kann man das Verhalten der Gliaelemente zu den Ganglien- 
zellen beobaehten. Ausser gew5hnliehen T r a b a n t k S r n e r n  sieht man an 
vielen Stellen, wie 3--5 Gliakerne yon versehiedenen Seiten der Zelte bis  zur  
HSAfte in ihrer Wand liegen. An anderen Often findet man 1--3 Gliakerne 
ganz im Leibe einer sehwer erkrankten Zelle. 

An den Gefgssen  der Rinds sieht man keine gr5beren Veriinderungen. 
Hier und da ist ihr Verlauf etwas gesehl~ingelt, die Gefiisswand etwas gefaltet 
und an einigen Stelleu seheing eine Einlagerung yon hyaliner Substanz 
zu beginnen. An don Gefgsswandelementen ist niehts abnormes wahrzu- 
nehmen. 

Was uns die naeh K u l s e h i t z k i - W o l t e r s  gef~rbten Pr~/parate der t~inde 
bieten, liisst sieh in kurzen Worten sagen: 

Die l ~ a d i ~ r f a s e r u n g  und das i n t e r r ad i i i r e  F l e e h t w e r k  ist in allen 
Windungen ziemlieh gut erhalten; am besten in Zentral- und galkarinarind% 
am stgrksten geliehtet in Frontal- und Teraporalwindungen. Auffallend sohleeht 
fiirben sieh ira ganzen die Schnitte aus dem linken Temporallappen. Das 
super rad i~ i re  P l e e h t w e r k  und die t a n g e n t i a l e  R a n d z o n e  ist in 
alien Gegenden stark reduziert; am wenigen noeh in den Zentralwindungen. 
Der G e n n a r i s e h e  S t r e i f en  ist am besten in tier tfalkarinarinde erhalte% 
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aber auch hier stark gelichtot. In anderen Windungen ist or moistens nut 
dutch einzelno horizontale Fasern markiert. 

Ioh mSchte aber diesen Befunden nieht zu viol Gewicht beilogen, da das 
Gehirn schon soit 1901 in Kalium biehromicum lag. Andererseits hatto ich kein 
normales Material entsprechenclen Alters zum Vergleiehen. 

Auf wenig differenziorten Prgparaton kommen aueh an dora ehrom- 
gehgrteten Gohirn die gesehwollenen Zellen doutlich zum Vorsohein. Sic sind 
durch ein Hgufchen kleinor grauor KSrner um den dunklon, an der SoRe liogen- 
don Kerndargestellt. Soga r  d i e A u f b l g h u n g  des B a s a l f o r t s a t z e s  ist  
du rch  diese KSrner  a nge de u t e t .  

Dasselbe u kann man noch besser auf den E i s e n h a e m a -  
t o x i l i n - P r a p a r a t e n  nach t t e idenha in  beobachten. Je naeh der ktirzeren 
oder lgngeren Differenzierung der Praparate ist der Kern im Ganzen dunkel 
oder nur sein Chromatingeriist und das dnnkle KernkSrperehen gefgrbt. Das 
Protoplasma der Zelle und der aufgeblghte Nervenfortsatz zeigen auf 
d iffusem, mohr odor weniger stark grau gef~rbtem Hintorgrunde versehioden 
grosso dunkle KSrner. "Con den Dendriton kommt nur der Apikaldendrit zum 
u 

Die bald naeh dem Tode untersuehten Sehnerven  nach Weiger t -  
P a l -  F grb u n g zeigten k e i n e n Faserausfall. 

Fassen wir jetzt kurz die wichtigsten Merkma]e des gesehilderten 
Falles zusammen, wie er sich uns klinisch und anatomo-pathologisch 
darste]lt: 

C h r i s t l i c h e  A b s t a m m u n g ,  k e i n e  B e l a s t u n g ,  ke ine  F a m i -  
l i a r i t~ t .  Wie ihre Geschwister sell sich auch unsere Kranke bis zum 
7. J a h r e  kSrperlich und geistig normal entwickelt haben. W~hrend 
aber alle anderen gesund wurden~ blieb sie ohne sichtlichen Grund 
g e i s t i g  zur i ick.  (Den fiberstandenen Krankheiten kSnnte man viel- 
leicht nur sekund~r disponierende Ursache zusehreiben.) Im genauer 
nicht zu bestimmenden Alter, ]edenfalls vo r  dem 10. L e b e n s j a h r e ,  
beginnt die S e h s c h ~ r f e  abzunehmen; man diagnostiziert Atrophia nervi 
optici und die beschriebene eigentfimliehe Makulaaffektion mit Pigment- 
einwanderung in die Retina. Gegen das 13. Jahr gesellen sich S t S r u n g  
an S p r a e h e  und  G a n g  dazu, ein Jahr spater treten e p i l e p t i s c h e  
A n f a l l e  und dann aueh N y s t a g m u s  auf. Alle diese Krankheits- 
symptome nehmen in chroniseher, jahre]ang dauernder Entwicklung zu ,  
bis die Kranke b l i n d ,  ve rb lSde t~  s p a s t i s c h  g e l a h m t  nnd s t u m m  
geworden ist. In den letzten Lebensjahren tritt Krafteverfall hinzu und 
mit 26 J a h r e n  s t i r b t  sie im h S c h s t e n  M a r a s m u s .  

Die Sektion der inneren Organe zeigt uns nut die letzte Ursaehe 
des Todes und die durch Inanition verursaehten Ver~nderungen. Was 
wit an dem makroskopischen Befunde des Gehirns und der Meningen 
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finden, gibt uns auch keine Anhaltspunkte ffir die Erkl~irang des Krank- 
heitsprozesses. Es f~illt nur das geringe Gehirngewicht v0n 070 g 
bei 51 cm Sch~idelumfang und 17 : 15 cm Sch~deldurchmesser auf. 

Lassea die Krankengeschichte und der makroskopische Befund die 
Diagnose unsicher: so gibt uns die mikroskopische Untersuchung Auf- 
schluss fiber die Art der Erkrankung. Der elektive Schwellungs- 
prozess der Ganglienzellen der Rinde aller Gehirn|appen 
und a l l e r  Schichtenl)~ bei den nur geringffigigen sekund~iren Ver- 
~inderungen anderer Bestandteile des Gehirns, l~isst im Zusammenhang 
mit den klinischen Symptomen und mit der Entwicklung der Krankheit 
keinen Zweifel fibrig, dass wit es hier mit der j u v e n i l e n  Form der  
a m a u r o t i s c h e n  I d i o t i e  zu tun haben. Ob der Erkrankungsprozess 
sich auch auf die Ganglienzellen des R~ickenmarkes erstreckte und da- 
dutch ubiquit5r war, wie es die Sicherheit der Diagnose erfordert, kann 
ieh nieht sagen, da mir leider nut das frfiher erw5hnte Material zur 
Verf~gung stand. Es scheint mir abet: dass dutch diesen Umstand die 
Diagnose nicht zweifelhafter wird. 

Es bleibt uns noch fibrig, die ffir den untersuchten Fall gegenfiber 
den sonst besehriebenen Fallen eigenen Merkmale des klinischen und 
anatomischen Bildes hervorzuheben. 

Das erste, was dem Falle eine Sonderstellung gibt, ist das F e h l e n  
der  F a m i l i a r i t a t .  Von vier Kinde,'n ist nut unsere Kranke an diesem 
Prozesse erkrankt. 

Welter verdient der Augenhintergrund ein paar Worte Besprechung. 
Ffir die typischen Falle der Tay-Sachsschen Krankheit (infantiler 

Form tier amaarotisch-familiaren Idiotic), die vor oder kurz nach dem 
zweiten Lebensjahre starben, ist die bekannte Makulaver5nderung cha- 
rakteristisch, wie sic zuerst noeh 1881 W a r e n - T a y  ~) selbst beschriehen 
hat: ,,In beiden Augen war in der Gegend des gelben Fleekes ein auf- 
f~illiger, ziemlich begrenzter, grosser weisser Fleck, mehr oder weniger 
fund, der im Zentrum einen braunroten, ziemlich runden Punkt zeigte, 
tier stark mit dem weissen Fleck, der ihn umgab, kontrastierte." Zu 
dieser Makulaaffektion gesellt sich meistens etwas sparer Atrophic der 
Papille. Nur bei einem kleinen Prozentsatz der beschriebenen Falle vo,~ 
infantiler Form wurde diese Veranderung der Makula vermisst. 

1) Nur ein Tell der tieferen Pyramiden in den Zentralwindungen zeigt 
sklerotische Vor~nderungen. 

2) Waren-Tay~ Symmetrical changes in the region of the yellow-spot 
in each eye of an infant. - -  Transactions of the ophtalmological society of the 
unitedKingdom 1881; - -  zit. nach Falkenh eim: Ueber famili~ire amaurotische 
Idiotic. - -  Jahrb. f. Kinderheilk.: 1901. 
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Voa den ]linger lebenden Fallen des infantilen Typus begegnen wir 
bei dem J. KS l l e r ' s chen  Fall 1) (1900 acht Jahre alt) neben dem 
typischen Befund an der Makula, scharf begrenzten, atrophischen ~ gelblich 
verf~rbten Papillen, wie in F~llen yon Retinitis pigmentosa. - -  Der 
1. Fall  yon M i i l b e r g e r  2) zeigte im Alter yon 31/~ Jahren in de r  Ma-  
k u l a g e g e n d  :~eine b l a s s r S t l i c h e  F l l i che  yon  e i n e m  a n n l i h e r n d  
k r e i s r u n d e n ,  s e h o l l e n a r t i g  a n g e o r d n e t e n  P i g m e n t s a u m  you 
s e h w a r z e r  F a r b e  e i n g e s e h l o s s e n " .  Bei einem 2. F a l l - -  l l /~Jahre  
alt - -  sehen wir ,~in der Makulagegend keine grSberen Ver~inderungen, 
und nahe der Peripherie schma]e, gezackte Pigmentziige yon sehwarzer 
Farbe~ a). 

Was die juvenile Form dieser Erkrankung anbetrifft~ so weisen die 
ophthalmoskopisch untersuehten Falle yon H i g i e r  4) und u  nur 
Atrophie der Papille ohne Veranderung der Makulagegend auf. In einem 
Falle yon Vogt  (Fall lII~ 1) zeigt der Ophthalmoskop ausserdem einige 
unregelmi~ssige pigmentierte S t e l l e n . -  Bei allen vier Geschwistern yon 
S p i e l m e y e r  s) haben wit es mit einer bestimmten Retinitis pigmentosa 
zu tun. Beim zweiten Kind sind wenige Pigmenteinlagerungen auch am 
hinteren Pol vorhanden; beim vierten kSnnen nur einige Pigmentein- 
lagerungen in der ~ussersten Peripherie tier Netzhaut festgestellt werden. 

S t o c k  7) der diese Falle untersucht hatt% sagt dazu: ,Dass hier der 
Degenerationsprozess tier Retina schon am w e i t e s t e n  zuri!ckliegt~ das 
sieht man einmal an der Schrumpfung der Retina und dann  an i h r e r  
P i g m e n t i e r u n g .  Dass diese Pigmentierung n i e h t  a l s  ein i n t e g r i e -  

1) Ko l l e r ,  Two cases of~a rare fatal disease of infaney~with symmetrical 
changes in the maeula lutea" (Kingdom). New York medical Reoord~ 1 8 9 6 ; -  
zitiert naeh Falkenheim. 

2) A. Miilb erger~ Die famili~re amaurotische Idiotie und ihre Diagnose. 
Mfinch. reed. Wochenschr.~ 1903, Nr. 45. 

3) Herr A. Mfi lberger  war so freundlieh~ mir folgendes mitzuteilen: 
,Trotz der you meiner Seite aus gemaehten Anstrengungen gelang es damals 
nicht~ die Erlaubnis zur Sektion der beiden Kinder zu bekommen. Die beiden 
Kinder sind bald naeh meiner Publikation~ d. h. das iiltere 1/2 J.~ das j/ingere 
11/4 J. nachher gestorben. ~ 

4) L. e. - -  1896. 
5) L. e . -  1905. 
6) L. o. - -  1907. 
7) Stook~ Ueber eine besondere Form der famili~ren amaurotischen 

Idiotie. - -  Berieht tier 23. Versamml. d. Ophthalm.-Ges. Heidelberg 1906. - -  
Wiesbaden~ 1907; zitiert naeh u 

Arch ly  L Psych ia t r i e .  Bd. 47. Hef t  3. 77 
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r e n d e r  B e s t a n d t e i [  zu unserer Erkrankung gehSrt, sieht man daran: 
class sie in einem Fa]le (IV. Fall) so gut wie fehlt." 

Bei unserer Kranken finden wir~ wie der erst erhobene Befund 
]autet: ,~Papillen blass und undurchsiehtig. Makula in ganz bestimmter 
Weise erkrankt: um eine hellrote ovale Figur geht ein diehter gefranster 
Pigmentkranz herum, und dies auf beiden Augen ganz gleich". Prof. 
H a a b l )  maeht dazu folgende Bemerkung: ,sOb diese Makulaerkrankung 
sich aus der Tay-Sachsschen Form entwickelt% ist unsieher 7 aber nicht 
unmSglich. Jedenfalls war da eine /iltere Erkrankung vorhanden." 
Die nach 3/4 Jahren vorgenommene Untersuchung zeigt~ dass die Ein- 
wanderung des Pigments in die Retina Fortschritte macht~ denn man 
sieht ~in der Peripherie, schon ziemlieh bald gegen dieselbe beginnend~ 
feine br/~unliehe Ttipfelung auf graurotem G r u n d . . . "  

Zwischen den Fgllen der amaurotischen Idiotie seheinen mir diese 
dureh Pigmenteinwanderung ausgezeichneten Fglle nicht ohne Interesse 
zu sein. Sie kSnnten vielleicht - -  besonders der ]. Fall yon Mill- 
b e r g e r  und unsere Krank% bei welehen sekundare Pigmenteinlagerung 
in der Gegend der Makula stattfindet - -  einen Uebergang zwischen 
beiden Typen der amaurotischen Idiotie darstellen. Ich meine insofern~ 
dass vielleicht bei ihnen in einem nieht zur Untersuchung gelangten 
Stadium eine Makulaver/inderung stattfand, die mehr dem typischen Be- 
funde ~thnlieh war und erst spater durch sekundgre Ver/inderungen ver- 
wischt wurde. Wenn es so wgre - -  die Frage muss jetzt often bleiben - -  
so fiele der bis jetzt wichtigste Streitpunkt weg, ob die Fglle yon 
juveniler Form trotz des Fehlens der typiseben Makulaaffektion zur Tay- 
Sachsschen Krankheit gerechnet werden dfirfen oder nicht. Denn, was 
den anatomisehen Befund am Zentralnervensystem anbetrifft, weisen die 
beiden Formen nur quantitative, dem mehr oder weniger resistenteren 
Gewebe entsprechende Untersehiede auf. 

Aueh in dieser Richtung bieten die am Gehirn unserer Kranken 
erhobenen Befunde gewisses Interesse: 

Wenn ieh meine Methylen- oder Toluidinblaupr~tparate mit der Be- 
sehreibung tier Vergnderungen der Ganglienzellen yon t t i r s e h  und mit 
den Abbildungen auf dieselbe Weise gefgrbten Praparate yon S e h a f f e r  
einerseits~ yon S p ie l m e y e r und Vo g t andererseits vergleiche, so komme 
ich nngezwungen zu dem Schluss~ dass Art und Schwere tier Zellver- 
/inderungen bei unserer Kranken sich viel mehr den Ver/inderungen bei 
infantiler Form ntthern~ als es bei anderen Fgllen yon juvenilem Typus 
gefunden wurde. 

1) Laut der privaten brieflichen ~{itteilung. 
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Bei seinen genauen Untersuchungen erwahnt sehon Hirsehl ) :  dass 
die gesehwollenen Zellen ein feines Retikulum enthalten. S eh a f f e r  2) 
charakterisiert dann ausfiihrlieher die Art der Erkrankung folgender- 
reassert: ,Ueberb]icken wir das zytopathologisehe Nissl-Bild: so lasst 
sich: kurz gefasst~ sagen: dass sich hier ebenso wie an den Fibrillen- 
bildern eine Schwellung des ZellkSrpers und den Dendriten zeigt. Im 
gerlauf der Zellschwelhmg wird der Zellkern exzentrisch gelegen: dann 
erleidet das Tigroid eine progressive Verkleinerung bis zum vSlligen 
Sehwund ohne jedwe]che Spur des Zerfalls, wodurch das spongioplas- 
matisehe Netzwerk, welches normaliter durch das Tigroid f6rmlieh ver- 
htillt ist~ in deutlicher Form sichtbar wird; parallel geht die Auf- 
blahung des plasmatischen Netzwerkes, wodurch in charakteristiseher 
Weise engere perinukleare und klaffendere periphere Netzlfieken ent- 
stehen. In der Reihenfolge spater erfolgt die Desintegration des Spongio- 
plasmas". Austerdem hebt Scha f f e r  noch die Sehwellung der Dendriten, 
wodurch ihre netzfSrmige Struktur zum Vorschein kommt, hervor. 

Vergleichen wir nun die Beschreibung yon Scha f f e r  mit unseren 
Praparaten, so sehen wir~ dass die Art der Erkrankung der Ganglien- 
zellen in beiden Fallen fast  fibereinstimmt; die beigegebenen Figuren 
g]eichen fast ganz den von Scha f f e r  ~) gegebenen Abbildungen. Der 
Unterschied, der sonst besteht, ist nur graduell: Die Schwellung der 
Zellen in unserem Fall ist meistens nicht so gross~ die Auftreibung der 
Zellfortsatze ist bedeutend weniger ausgesproehen. Es fehlt welter die 
Desintegration des Spongioplasmas bei sehwer erkrankten Zellen. 
Nirgends kann man eine diffus gefarbte Staubmass% die aus dem zer- 
fa]lenen Netzwerk entsteht~ finden. Sogar in sehr stark aufgebllihten 
Zellen (Fig. 6) kann man auf dem gleiehmassig gefarbten Hintergrunde 
der Aufblahung doch ein feines Retikulum bemerken. Weiter begegnet 
man hier in den Zentralwindungen den erwahnten sklerotischen Ver- 
anderungen der Ganglienzellen. Vielleicht gehen auch hier nicht alle 
geschwollenen Zellen auf diese Weise zu Grund% class die Wande der 
peripheren Masehen bersten, sondern dass sic in sklerotisehe Formen 
iibergehen. 

1) W. Hirsch: The pathological anatomy of a fatal disease of infancy 
with symmetrical changes in the yellow spot (War e n-Tay). Yournal of Nervous 
and Mental Diseases. 1898. Zitiert nach S chaffer. 

2) L. c. 1909. 
3) K. S chaffer:  Ueber die Pathohistologie eines neuen Falles (VIII) yon 

Saehsseher familigr-amam'otiseher Idiotic usw. Journal f. Psych. u. Neurolog. 
Bd. X. 1909. --  Fig. 21: 22: 26. 
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Was die .Nisslschen Schollen anbelangt, so bemerkt man yon ihnen 
fast gar nichts. Die Knotenpunkte des Protop]asmanetzes sind nur sehr 
schwach durch dunklere Fftrbung und Verdickung markiert. Die chro- 
matisehe Substanz wird wahrscheinlich durch den Erkrankungsprozess 
mehr odor weniger schne]l in eine yon anderen mikrochemischen Eigen- 
sehaften umgewandelt. Dass sie, wie es S c h a f f e r  vermutet: allm~th]ich 
aufgebracht wfird% ]~isst sich, scheint mir, nicht sagen. Wir wissen von 
ihr nur so vie]~ dass sie bei dieser Erkrankung im Nis sl schen Aequivalent- 
bilde nicht mehr zum Vorschein kommt. 

Noch einen Punkt mSchte ich hervorheben: Sich auf seine Fibrillen- 
praparate stiitzend betont S c h a f f e r  ausdriicklich in seiner letzten 
Arbeitl), dass gegenfiber der Aufsehwellung der Zellen und der Dendriten 
der Axenzylinderfortsatz (Nervenfortsatz) vollkommen intakt~ frei yon 
Erkrankung bleibt, und er zieht daraus gewisse Schliisse auf die 
pathologische Bedeutung dieser Erscheinung. Wenn man dagegen seine 
Zellbilder ansieht~ so bemerkt man, dass neben der nieht so haufigea 
und weniger starken Aufbliihung der anderen Dendriten, vor allem der 
mittlere, radilir verlaufende Basalfortsatz der Pyramidenze]len an der 
isolierten Anschwellung leidet. S c h a f f e r  selbst hebt es mit folgenden 
Worten horror: , lch mSehte die morphologisch nicht uninteressante 
Tatsache hervorheben~ dass die keulen- und saekfi)rmige Auftreibung 
f i b e r w i e g e n d  an den Basaldendriten~ hingegen am Apikaldendrit nur 
selten anzutreffen ist." 

[ch konnte zwar die Hirnrinde unserer Kranken nicht auf Fibrillen 
pr~paraten untersuchen~ man bemerkt aber auch schon auf den Tolaidin- 
blaupraparaten dieselbe haufige Lokalisation der Aufblahung. Nut 
S c h a f f e r s  Erkli~rung ~r diesem Befundo scheint mir unversti~nd]ich 
zu sein. Der Umstand, dass es sieh m e i s t e n s  um m i t t l e r e ,  s e l t en  
um s e i t l i c h e  B a s a l f o r t s l i t z e  hande]t, die einen r a d i a r e n  Ver ]au f  
zeigen~ dass man an ihnen k e i n e  d i e h o t o m i s c h e n  Y e r z w e i g u n g e n ,  
und gegeniiber den anderen Zellfortsatzen nur sehr  wenig oder ga r  
n i ch t s  yon c h r o m a t i s e h e r  S u b s t a n z  sieht, spricht gerade aller 
Wahrscheinlichkeit nach dafiir, dass die betroffenen Fortsiitze Axen-  
z y l i n d e r f o r t s a t z e  darstellen, die nicht nur mit anderen Zellfort- 
s:,'~tzen an dem Sehwel]ungsprozesse teilnehmen, sondern demselben viol 
h~ufiger und schwerer uaterliegen. 

Sach all den Ausffihrungen sehe ich reich berechtigt zum folgenden 
Sehlusse mit bezug auf den yon mir beschriebenen Fall: 

Klinisch zeigt er alle Merkmale der juvenilen Form der amau- 

1) L. c. 1909. 
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rotischen Idiotie. A n a t o m i s c h -  soweit das Material die Untersuchung 
erlaubte - -  steht er dem infantilen Typus dieser Erkrankung sehr nahe. 
Der Unterschied~ der bestehtl ist einerseits dureh den chronischen Ver- 
lauf bedingt; aadererseits dadurch, dass der Erkraukungsprozess nieht 
junges Nervengewebe yon den ersten Lebeusmonaten trifft~ sondern 
alteres yon grSsserer Widerstaudsfi~higkeit. 

R h e i n a u  1909. 

Erklitrung der Abbildungen (Tafel XVIII ) .  

Fig. 1. Durohschnitt ether Froatalwindung; es fehlt nur unten die Schioht 
der Spindolzellon. Mit Leitz Obj. 51 Oco. 1 gezeiohnet. Methylonblaufi~rbung. 

Fig. 2. Gesichtsfold aus tier Schioht der mittelgrossen Pyramidenzellen 
ether Frontalwindung. Leitz Obj. 5~ Occ. 1. Mikrophotographie 1 Haomalaun- 
f~rbung, a) Gewebslfioken; b) Auftreibung des Basalfortsatzes. 

Fig. 3. Verschiedone Ganglienzeilon aus der vorderen Zontralwindung. 
Mit Loitz Ool-Immorsion 1/121 Oco. 1 gezeichnet. Toluidinblaufs 
a) Kleine obere Pyramidenzelle; b) Spindelzelle; r d) Polymorphe Zellen aus 
tier oberon Sohicht. 

Fig. 4. Gesichtsfeld aus tier Sohioht der mittelgrossen Pyramidenzellen 
der vorderen Zentralwindung. a) Eine fast ganz zerfaUene Zelle; b) Abschnitt 
ether Zelle oder eines aufgebI~ihten Basalfortsatzes. 

Fig. 5. Gesiohtsfeld aus dot" Sohioht tier kleineren Pyramidenzellen der 
vorderen Zentralwindung. Ausser der deutlioh zum Vorsohein kommonden 
netzartigen Struktur der geschwellten Zellen sieht man bet a) die aufgetriebenen 
Basalforts~tze. (Mikrophotographio.) 

Fig. 6. Zwei unregelm~ssig, stark aufgebl~hte~ grosso Pyramidenzellen. 
a) Aus der Frontalwindung; b) aus der Zentralwindung. 

VergrSsserung und Fs bet Fig. 41 5 und 6 wie bet Fig. 3. 
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