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Aus der psychiatrisehen und Nervenklinik zu Bonn. 

Beitrag zur Lehre yon der amaurotisehen Idiotie. 

Yon 

I .  Westphal. 

(Hierzu Tafeln V und VI.) 

Wohl auf wenigen Gebieten psychiatriseher Forschung hat die patho- 
logische Anatomie in gleicher Weise klarend und fSrdernd gewirkt wie auf 
dem der Pathologie der verschiedenen Idiotieformen. Nachdem erst einmal 
dureh grtindliche Untersuchungen festgestellt war, dass die 5~ehrzahl der 
Idiotieformen auf krankhaften in frtihen Lebensperioden oder aueh embryo- 
nal einsetzenden Krankheitsprozessen, nicht auf eehten Entwicklungs- 
hemmungen beruhen, gelang es allmiihlich der pathologischen Anatomie, 
aus der anseheinenden GleiehfSrmigkeit der unter dem Sammelnamen der 
Idiotie zusammengefassten klinischen Xrankheitsbilder und Verlaufsweise~l 
bestimmtere fester umgrenzte Krankheitsformen abzusondern. 

Etwas anders liegen die Yerhi~ltnisse bei der uns hier besehgftigenden 
Form der familigren amaurotischen Idiotie. Bei dieser merkwtirdigen 
Krankheit setzte die pathologisch-anatomische Untersuchung erst ein, naeh- 
dem durch die klinischen Arbeiten yon W a r e n  T a y ,  Sachs  und K i n g d o m  
das Krankheitsbild yore neurologisehen und ophthalmologischen Standpunkt 
aus bereits in seinen wesentlichen Ziigen festgelegt war. Aber der patho- 
logischen Anatomie blieb es vorbehalten, die Eigenart des Krankheitspro- 
zesses zu ergrtinden und unsere Kenntnisse des Wesens der amaurotisehen 
Idiotieformen zu vertiefen und zu erweitern. In erster Linie kniipfen diese 
Fortschritte an die Namen S c h a f f e r s ,  S p i e l m e y e r s  und H. Vogt ' s  an, 
wenn auch einzelne histologische Untersuchungen (Sachs ,  H i r s e h  u. a.} 
schon vorausgegangen waren. Seha f f e r  1) zeigte in einer Reihe ausgezeieh= 

1) Beitri~ge zur Nosographie und Histopathologie der amaurotiseh para- 
lytischen Idiotieformcn. Dieses Archly. Bd. 42. H. 1 . -  Weitere Beitr~ge zur 
pa~hol. Histologie der faro. amaur. Idiotie. Journal f. Psych. u. Neurol. 1905. 6. - -  
Ueber die Pathohistologie eines neuen Falles (VIII) yon Sachs'scher familiiirer 
amaurotischer Idiotie, mit einem Ausblick auf das Wesen der sogenann~en Neuro- 
fibrillen. Ibid. 1908. Bd. 10. - -  Zur Pathogenese der Tay-Sachs'schen amamo~ischen 
idiotie. Neurol. Zentnflb 1. 1905 
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neter Arbeiten, dass dem klinisch wohl umschriebenen Krankheitsbild der 
Tay-Sachs ' s chen  Krankheit ein auch in pathologisch anatomischer Hin- 
sieht charakteristischer Prozess zugrunde liegt. Seine Untersnchungen ge- 
wannen noeh an Interesse, als Spielmeyer 1) an der Hand eines sehr sorg- 
f~tltig untersuehten Materials t'lber eine besondere Form yon famili~rer Idiotic 
mit Amaurose beriehtete, die im sp~iteren jugendlichen Alter, nieht wie die 
yon T a y und S a c h s besehriebenen F~lle im S~uglingsalter, zur Entstehung 
kvmmt und sieh kliniseh und anatomiseh vonder  genannten Krankheitsform 
abgrenzen l~isst. Vog t  2) hat dann in seinen zusammenfassenden Studien 
iiber die familiiire amaurotisehe Idiotic und verwandte Kra~kheitsformen, 
sowie auf Grund eigener Beobaehtungen es wahrseheinlich gemaeht, dass nahe 
Beziehungen zwischen der Tay-Saehs ' sehen  und der Sp ie lmeyer ' sehen  
Form der amaurotischen Idiotie bestehen, dass beide eine Krankheitsgruppe 
mit zwei besonderen Typen, einem infantilen ( T a y - S a c h s )  und einem juve- 
nilen (Sp iehneye r )  darstellen und weiter darauf hingewiesen, dass aneh Be- 
r~ihrungspunkte dieser Formen mit anderen famili~ren Krankheiten. wie den 
famili~ren zerebralen Diplegien, den famili~ren Optiknsatrophien u. a. an- 
zunehmen seien. 

Die Frage der Beziehungen der infantilen zur 3uvenilen Form der amau- 
rotisehen Idiotic, welche uns an dieser Stelle besonders interessiert, kann zur 
Zeit als eine noch nieht in allen Punkten gekl~irte angesehen werden. Wenn 
aueh yon der ~[ehrzahl der Autoren dar~uf hingewiesen wird, dass keine 
scharfe Grenze zwisehen den famili~ren nerv6sen Erkrankungen anzunehmen 
sei, eine Vorstellung for die auch J e n d r a s s i k  a) eintritt, lassen manehe be- 
sondere Verh~ltnisse sowohl im klinischen wie in~ anatolnischen Bilde der 
uns beseh~iftigenden Krankheit die Kerbeischaffung weiteren Tatsaehen- 
materials w~insehenswert erscheinen, welches geeignet ist, zur LSsung dieser 
Probleme beizutragen. Derartige Beobachtungen sind von allgemeinerer Be- 
deutung, da sie vielleicht die noeh in so vieler Hinsieht dunklen Verh~iltnisse 
der I-Ieredodegeneration unserem Verst~ndnis niiher bringen, und da sie 
ferner besonders geeignet erscheinen, zur Beantwortung einer der wiehtigsten 
Fragen der Gehirnpathologie beizutragen, ob gewissen gut oharakterisierten 

1) Klinische und anatomische Unt:ersuchungen fiber eine besondere Form yon 
familiar amaurotischer Idiotie. Histologische und histopathologische Arbeiten yon 
Xissl, 1908. II. Bd. Mit Literaturverzeicbnis. 

2) Ueber f~mili~ire amaurotisehe Idiotic und ~erwandte t~rankheitsbilder. 
Monatssehr. f. Psych. u. Neur ft. 1905. Bd. XVIII. - -  Zur Pathologic and patho- 
[ogischen Anatomie der verschiedenen Idiotenformen. Zusammenfassendes Referat. 
Ibid. 1907. Bd. XXII. Mit ansfiihrlichem Literaturverze;chnis. 

3) Die heredit~ren Krankheiten. Handb. d. Nenrologie yon Lewandowsky.  
II. Bd. Mit Literaturangeben. 



250 A. Westphal, 

ana.tomischen Veri~nderungen, regelmi~ssig Krankheitsformen yon bestimmter 
Eigenart, wie sie ja die amaurotischen Idiotieformen darstellen, zugrunde 
liegen, oder ob auch hier Ausnahmen, Ueberg~nge und ZwischenstMen vor- 
kommen. 

Von diesem Gesichtspunkte ausgehend erfolgt die Schilderung unseres 
FMles. 

Isidor W., in die Klinik auigenommen am 23.3. 1915, 16 Monate alt, Kind pol- 
~fisch-jiidischer Eltern. Die Eltern sind gesund, mehrere Verwandte ausgesprochen 
degenerativ veranlagt. Ein zur Zeit der Aufnahme des I. zwei Monate alter Bruder 
soll naeh dem Berichte der Mutter bis jetzt (Jam{ar 1917) keine Krankheitszeichen 
dargeboten haben. Pat.. selbst hat sich die ersten ~Ionate ebenfalls normal ent- 
wickel~. 

Im Alter yon 4 bis 5 Monaten fiel den Eltern auf, dass der Knabe den Kopf 
nicht mehr au~reehthalten kormte, derselbe fiel nach vorn oder nach hinten heriiber, 
die Beine waren schlaff, so dass er nieht laufen lcmte. Der Hirnsch~idel war auf- 
iallend gross. Von dem behandelnden Arzt wurde Hydrocephalus angenommeu, 
und der Kranke zur Vornahme der Punktion tier Klinik iiberwiesen. 

Das Kind ist seinem Alter entsprechend kSrperlich entwickelt, der Kopf- 
umfang betrggt 49,5 era. Die Tubera frontMia springen ziemlieh stark vor. Ira 
Bett liegend vermag das Kind den Kopf nicht zu heben, derselbe sinkt in die Kissen 
zuriiek. Wird das Kind auf dem Arme gehalten, dann f~tllt der Kopf nach hinten 
heriiber. 

Der Gesiehtsausdruek ist sehlafrig und gpathisch. 
Pat. sehlaft viel, aueh im waehen Zustand bewegt sieh alas Kind nut wenig. 

Es scln'eit selten, meist nut beim Waschen und beim Stuhlgang, nur selten lhehelt es. 
An Armen und Beinen bestehen keine ausgesprochenen L~thmungsersehei- 

nungen, wohl aber deutliche l~'Iuskelschwaehe der Beine. Das Kind kann nicht 
alIein stehen, es h~ilt sich bei diesem Versuche an tier Pflegerin feet. Auf NadeI- 
stiche erfo]gen nut selten Abwehrbewegungen. Die Sehnenrefiexe sind yon nor- 
mulet St~irke. Kein Fussklonus, kein Babinski oder Oppenheim. Der Knabe ist 
bei Sehalleindi'iieken ~usserst schreekhaft (Hyperakusis). Beim Vorhalten scharf 
rieehender Substanzen (Asafoetida) andert sich die Atmung voriibergehend. Auf 
optischc Reize erfolgt selten eine Reaktion. Die Lichtreaktion tier Pupillen ist er- 
halten. An den Bulbis werden mitunter nystagmusartige Zuckungen beobachtet. 
Der ophthalm~skopische Befund (Prof. S ta rga rd t )  ergibt beiderseits eine Ab- 
blassung der Papille, besonders der temporalen Halften derselben. In  tier Gegend 
der Macula  Hnde t  sich be iderse i t s  ein grauweisser ,  fas t  r u n d e r  
Fleck,  der im Z e n t r u m  e inen  b r a u n r o t e n  Punk~ e r k e n n e n  l~isst, der 
sieh s t a rk  yon  dem weiss l iehen  Felde abhebt .  

Im weiteren Krankheitsverlauf (Marz, April) ist festzustellen, dass Pat. noch 
imstande ist, sieh am Gitter seines Bettes aufzurichten, bald abet zusammensinkt, 
da er sich nicht lgngere Zeit auf den Beinen halten kann. Mit den H~nden greift 
er mittmter naeh GegenstSnden, h~ilt sic aber nur fiir kurze Zeit fest. Bei Licht- 
blitzen mit der Taschenlampe erschrickt er nicht, bliekt aber mitunter nach tier- 
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Richtung, aus der das Lieht kommt. Da Pat. abet ziemlich viel spontane Kopf- 
bewegungen maeht, ist nieht sieher festzustellen, ob es sich am ein zufMliges Wenden 
des Kopfes naeh dem Licht oder um Sehen handelt. 

Die 1Xatn'ungsaufnahme ist gut, wird aber 5iters durch Verschlucken gestSrt. 
Pat. schlgft schlecht, weint halbe iN~iehte. 

Im Mai traten zuerst Anfglle mit Zuckungen in beiden Gesichtshitlften auf. 
mitanter auf der einen Seite starker ~,ie auf der anderen. Sic betreffen nieht 
die gauze Gesiehtsh~Ifte, sondern einzelne Fazialisgste, bald den Orbicularis ocali, 
bald den Mundtei! des Fazialis usw. 

Mitunter werden typische Anfgll8 Jaekson'scher Rindenepilepsie beob~chtet, 
die bei erha]tenem Bewusstsein b~ld die reehte, bald die linke KSrperseite befallen, 
mit Zuckungen im FazialisgeDiet beginnen, dann auf den Arm and das Bein der 
betreffenden Seite iibergreifen. 

Im Juni and Juli traten daun schwere epileptische Anfglle mit Bewusstseins- 
verlust und allgemeinen tonischen and klonischen Zuekungen auf, zuerst ver- 
einzelt, dana aueh geh~uit in Serien verlaufend. Die einzelnen Anf~lle daaern 
2--6 5{inuten und folgen in kurzen Intervallen aufeinander. 

Im August und September vermisehen sich die beschriebenen Anfa.llstypen 
immer mehr, so dass zwischen Zuckungen in einzelnen ~[uskelgruppen, rinden-' 
epileptisehen Anfgllen und Anfgllen echter Epilepsie alle Ueberg~nge vorkommen. 

Das Kind wird immer apathiseher, sehlaft viel, bewegt sich noch weniger und 
schwerf~lliger wie frtiher, sehon im Juli lasst sich feststellen, d~ss es niehts mehr 
sieht. Die Bulbi befinden sich in fortwahrender rotatorischer Unruhe. Es tritt 
h~ufiges Erbrechen ~uI, die Nuhrungsauinahme wird schleeh~er, o~t Versehlueken. 
lm Juli wurde das Au~treten yon Varizellen bei dem Kinde beobachtet, denen sich 
bronchopneumonische Erseheinungen ansehlossen. Exitus am 11. 9. 1915. 

Eine Sektion der Leiehe wurde yon den Eltern a.us rituellen Griinden ver- 
weigert. Es gelang die Herausnahme des Getfirns und des obersten Teiles des 
Riickenmarks. Der makroskopisehe Gehirnbefund war bis auf einen m~ssigen Grad 
yon GehirnSdem und Hydrocephalus internus (Erweiterung der Ventrikel, Ver- 
mehrung der Ventrikelfitissigkeit) dn  normaler. Die Grenzen yon Rinden und 
5{arksubstanz waren scharf, stellenweise erschien die Rinde etw~s sehmal, ohne 
dass m~n jedoeh von einer deutliehen Atrophie sprechen konnte. Auch die grossen 
Ganglien, das Kleinhirn and der Hirnstamm waren ohne naehweisbarr VerSnderungen. 

Die mikroskop i sche  U n t e r s u c h u n g .  

Grosshirn. 

Mit der Nissl'schen Methode (Toluidinbl~uf~rbung) wurden Stticke ~us dem 
Frontalhirn, der vorderen Zentralwindung, dem Parazentrallappen,der ersten S ehl~fen- 
windung, dem Hinterhauptslappen (Gegend der Fissura calearina) untersucht. 

Schon bei schwachen VergrSsserungen tritt hervor, dass der Aufbau der 
Rinde gestSrt ist. Helle Stellen in derselben weehseln in ganz unregelm~ssiger 
Weise mit dunkleren Stellen ab, an denen die Zellen diehter aneinandergedr~tngt 
erscheinen. An ~'ielen Stellen ist die regelm~issige Anordnung der Zellen in senk- 
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rechten Reihen gestSrt, die Zellen erscheinen unregelm~issig durcheinandergeworfen. 
Die Zel ten s ind fas t  du rehweg  gesehwol len.  Der Grad der Schwellung 
jedoch ist ein sehr ~ersctfiedener. ~Neben stark geschwollenen, zelligen Elementen 
finden sich alle Uebergiinge bis zu nur ganz leicht geschwollenen Zellen. Diese 
Schwellung der Zellen finder sich in diffuser Weise an alien zur Untersuchung ge- 
langten Stellen der Grosshirnrinde vor. Ein elektives st~trkeres Befallensein ein- 
zelner Stellen der Gehirnrinde ist nieht festzustellen. Bei Untersuehung der Zellen 
mit starken VergrSsserungen (Oelimmersion) ist ersichtlich, dass alle zslligen Ele- 
mente erh'ankt sind. Die Nissl'sehen KSrperehen sind verschwtmden, an ihrer 
Stelle findet man in der iiberwiegenden ~[ehrzahl der erkrankten Zellen eine netz- 
artige Anordnung der basophilen Zellbestandteile. Hierdurch entstehen helle, 
~Ton den Masehen des Netzwerks umgebens Lifcken, welshe dem Zelleib ein waben -  
a r t iges  Aussehen  ~-erleihen. Das zierliche Netzwerk ist keinsswegs in allen 
Zellsn vSllig erhalten, in vislen Zellen erscheint es an kleineren oder grSsseren Stellen 
zerfallen und geliehtet. In der Umgebung disser zerfallenen Stellen hat das er- 
haltene 1X'etzwerk oft ein triibes, verwasehenes Aussshen. In vereinzelten Zellen 
ist das Netzwerk vSllig geschwunden, so dass dann nut sine leere Hiilse iibrigbleibt. 
Die Gestalt tier erkrankten Zellen ist hiiufig eine birnen- oder flaschenfSrmige, 
doeh kommen auch andere abgerundete Formen vor. Eine nieht unerhebliehe 
Anzahl der Zellen liisst einen Fortsatz nicht erkennen, andere weisen Dentriten 
auf, yon denen am regelmiissigsten der Spitzenfortsatz erhalten und an der iiber- 
wiegenden Mehrzahl derZellen keine Veriindsrungen erkennen l~isst. An anderen 
Zellen ist tier A p i k a l d e n d r i t  g s schwol l en ,  yon leichten Anschweltungen des- 
selben linden sieh alle Uebergitnge zu st~irkeren Ansehwellungen, die an sinzelnen 
zelligen Elementen zu ganz e x t r e m e n  sp inde l - ,  ba l lon-  oder  s a c k a r t i g e n  
A u f t r e i b u n g e u  des F o r t s a t z e s  (Fig. 1 Taf. V) fiihren, di~ mit blfiutish ge- 
farbten, staubartigen oder kriimligen Zerfallsprodukten angefiillt sind. 

Dass neben dem Spitzenfortsatz noch andere Dendriten derselben Zelle der- 
artige kolossale Auftreibungen zeigen, kommt nut an ganz ~'ereinzelten zelligen 
Elementen znr Beobaehtung. Auch die extremen Anschwellungen des Spitzen- 
fortsatzes stellen im ganzea kein sehr hgufiges Vorkommnis dar. Es ist nStig, oft 
litngere Zeit zu suehen, ehe man in einem Priiparat sine solche auffallende An- 
sehwe]lung eines Dendriten entdeskt. Der in der Regel stark blaugefiirbte Kern 
mis einem oder mehreren KernkSrperehen liegt gewiihnlich exzentriseh, am hiiufig- 
sten an die Peripherie der Zelle an die Stelle des abgehenden Spitzenfortsatzes 
gsdriingt. Mitunter ragt er knopf- oder siegelringartig fiber die Peripherie tier Zelle 
hinaus. In den am meisten verguderten Zellen, in denen auch alas feine innere 
Netzwerk erheblicher zerst6rt ist, ist hitufig ein Kern nicht mehr x, orhanden. Man 
finder dann leere, kernlose Hiilsen. Fig. 1 und 2 Tar. V geben die gesshilderten 
Ver:~i, nderungsn an einer Anzahl ~,on Zellen aus der R.inde des Stirnhirns wieder. 
Ganz v e r e i n z e l t  f i n d e t  s ich hier  und da sine Gang l i enze l l e  mi t  zwei  
in der Rege l  an v e r s c h i e d e n e n  Polen  der Zelle ge legenen  Kernen ,  raft 
einem oder mehreren KernkSrperchen (Fig. 3 Tar. V). Wiihrend die iiberwiegende 
~ehrzahl der zetligen Elemente diese , ,wabige E r k r a n k u n g "  (iNissl) ihres 
Protomasmaleibes aufweist, zeigt eine geringsre Zahl von Zellen die Erscheinungen 
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der sogenannten , ,akuten E r k r a n k u n g "  (Nissl). Am deutlichsten tritt diese 
Form der Erkrankung an den grossen zelligen Elementen der vorderen Zentral- 
windung und des Parazentrallappens, den Betz'sehen Riesenpyramidenzellen, her- 
vor. In den stark gesehwoltenen, abgerundeten, birnen- oder flasehenfSrmigen 
Zellen erseheint die sonst nieht fgrbbare Substanz mitgef~trbt. Der Zellinhalt stellt 
eine blassblgulieh gef~.rbte, rein granulierte, etwas trfib aussehende Masse dar, die 
an einzelnen Stellen helle, weissliehe Liieken erkennen lasst. Der oft vergrSsserte 
Zellkern liegt exzentriseh an die Peripherie der Zelle, in der Regel an die Stelle des 
abgehenden Spitzenfortsatzes gedri~ngt (Fig. ~ Tar. V). Eine Anzahl yon Zellen 
zeigt die eharakteristisehe starke Anftreibung dieses Dendriten. 

An den am st/irksten ~'er~nderten Zellen ist der Kern nieht erhalten, und aueh 
die Dendriten sind zugrunde gegangen (Fig. 5 Taf. V). ]n sp~irlieher Anzahl finden 
sieh zwisehen den in der besehriebenen Weise vergnderten Zellen zerstreut kleine 
gesehrumpfte Zellformen, die sieh stark f~rben und einen kleinen, oft zaekig aus- 
sehendev, intensiv tingierten Kern erkennen lassen (ehronisehe Zellerkrankung 
Nissl's). B e m e r k e n s w e r t i s t  das vSll ige Feh len  yon P i g m e n t  oder pig- 
m e n t a r t i g e n  Stoffen in den Zel len bei A n w e n d u n g  der Ni s s r sehen  
N ethode;  nirgends lassen sieh aueh nur Spuren yon gelbliehen oder griinliehen 
Einlagerungen in den Zellen naehweisen. 

Dagegen sieht man auf naeh der Weiger t ' sehen  Markseheidenf~t rbung 
angefertigten Prgparaten aus den versehiedensten Stellen der Grosshirnrinde 
�9 die zel l igen E l emen te  in ihrer  Gesamthe i t  angeff i l l t  mi t  sehwarz- ,  
resp. b lausehwarzgef~t rb ten  kSrn igen  E in l age rungen .  Im Uebersiehtsbild 
treten die Zellen als dunkel gefgrbte fiber die ganze P~inde zerstreute sehwarze 
Klumpen und Fleeken mit grosset Pr~ignanz hervor und zeigen die geradezu 
enorme Anh~ufung yon sehwarzen Einlagerungen in den gesehwollenen Zellen 
(Fig. 6 Tar. V). 

Starke Verggisserungen lassen erkennen, class die grosse Nehrzahl tier Zellen 
prall geffillt ist mit einer dunklen, deutlieh grobkSrnigen Masse, w~ihrend andere 
zellige Elemente nur sp~irliehe sehwarze Kgrnehen in ihrem Innern aufweisen. Die 
zelligen Elemente sind yon sehr versehiedener GrSsse und Form. Die Gestalt der 
Zellen, die Form der Fortsgtze, sowle der grosse blfisehenfSrmige Kern mit Kern- 
k5rperehen eharakterisieren einen Teil der zelligen Elemente als Ganglienzellem 
wghrend zahlreiehe andere, of~ kernlose Zellen, in KSrnehenzellen umgewandelten 
Gliazellen entspreehen. Aueh im .,zellfreien Rindensaum" finden sieh solehe 
gliogenen KSrnehenzellen in reiehlieher Anzahl. Die geblahten Fortsatze der 
Ganglienzellen zeigen in ihrem Innern ebenfalls Ansammlunger/ dieser sehwarzen 
KSrnehen; die sehlaueh- oder ballonartig aufgetriebenen, mit sehwarzen KSrnehen 
angefiillten Forts~ttze verleihen diesen Zellen mitunter ein reeht eigenartiges Aus- 
sehen (Fig. 7 Tar. V). 

Zwisehen diesen dunkel gekSrnten Zellen liegen tiberall in weehselnder Anzahl 
zerstreut grosse helle, leieht gelblieh gefarbte Zellen mit oft wenig deutliehen Kon- 
turen, sich mitunter naeh Art yon Spinnenzellen vergstelnden Fortsiitzen und in 
der Regel mehreren (2, 3. 4 und mehr) grossen, hellem wandstandigen Kernen. 
Diese Zellen lassen einen dlmkelgekSrnten Inhalt entweder vermissen oder weisen 
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~lur vereinzelte dunkle KSrnchen auf. Auf diese sog. Monstre- oder Riesengligzeilen 
entsprechenden Gebilde komme ich noch zuriick. 

Schtine Bilder des gektimten Inhalts der Zellen erh~ilt man mit der x~on S c t~ af- 
fer angegebenen Weiger t ' s chen  I-Ii imatoxylinfi~rbung. 

Die zelligen Elemente der Gehimrinde, sowohl G~ngl ien  wie Gl iaze l len ,  
erschdnen bei Anwendung dieser Methode ~ngeffillt mit einom d u n k e l b l a u -  
gef~irbten, ~usgesprochen  kSrn igen  InhMt.  Auch die geschwollenen Den- 
driten sind ~ngefiillt mit diesen bluugef~irbten, kSrnigen ~Iassen (Fig. 8 Tar. u 

In einer Reihe yon Zellen finder sich eine zentral odor perinukle~ir gelegene, 
heller gefiirbte Stelle, die yon der X6rnelung frei ist oder nur spiirliche blaue X~hn- 
chen enthi~lt. 

Bei F~irbungen mit dem ~'I~y-Griinwald'schen Farbstoff nach Alzhe imer  
treten weder in den Ganglien-, noch den Gliazellen blaugefi~rbte~ kSrnige ]~in- 
l~gerungen hervor. 

Bei der Scharlachfiirbung nach Herxhe imer  zeigen die zelligen Elemente 
der Grosshirnrinde ein auffallend verschiedenes Yerhaltem 

In den Ganglienze]len finden wir keine odor nur spiirliehe rote KSrnchen. 
Vereinzelte Zellen sehen wie ganz leicht rot iiberstiiubt aus. Die Gliazelien und 
zahlreiche K0rnchenzellen, watnscheinlieh gliogener Natur, die oft in kleinen Haufen 
dicht beieinanderliegen, sind vollstiindig angefiillt mit sieh mit Seharlaeh intensiv 
rotfgrbenden Stoffen. 5Iifnnter liegen solcke kiirnigen odor feine Tropfen bildenden 
roten Partikelehen dieht beieinander, ohne eine deutliehe Zel]grenze gegen die Um- 
gebung erkennen zu lassen. ]~esonders zahlreiehe und grosse rote T~opfen findee 
sieh in den Zellen tier adventitiellen Lymphrgume. 

Die Fig. 9 Tar. V, etwas sehematisiert nach einer Stelle aus der iRinde ie der 
Umgebung der Fissura Calearina entworfen, illustriert dieses Verhalten. Wir sehen 
(tie mit g bezeichneten Ganglienzellen mit keinen odor sp~irlichen roten Kiirnelungen, 
bei k gliogene Kiirnehenzellen vereinzelt odor in Haufen beieinanderliegend, dieht 
angefiillt mit roten Tropfen, und bei gfein Oefiiss mit reiehlieher roter Einlageru~g 
in den Zellen des adventitiellen Lymphraumes. 

Ueber das Verhalten tier F i b r i l l e n  gab uns die Untersuehnng mit Hilfe din" 
Bie l schofsky ' sehen  Methode Aufsehluss. Ieh mi~chfe hier gleieh hervorheben, 
dass die nach dieser 5'Iethode nachgewiesenen Zellenvergnderungen nieht an allen 
Pri~paraten mit Deutlichkeit hervortraten und mitunter der Deutung 8chwierig- 
keiten verursachten. Im allgemeinen liisst sieh folgendes Verhalten feststellen: 

Die Ganglienzellen befinden sieh fast durchweg im Zustand der Sehwellung, 
und zwar nimmt an dieser Aufbliihung der Zelleib in toto toil. Der erheblieh ge- 
sehwo]lene Zelleib ist angefiillt mit einer graugefiirbten, staubartigen oder leieht 
k0rnigen Detritusmasse, die mitunter eine leicht faserige Zusammensetzung er- 
kennen liisst. Vereinzelte Zellen siIld mit einem sehwiirzlich geiiirbten, wenig 
distinkten Inhalt geftillt. Deutliehe netz- oder wabenartige Strukfuren sind im 
innern des Zelleibes nieht siehtbar, nut ganz selten linden sieh Andeutungen eines 
Wabenneezes. Zahlreich sind leere Zellhtilsen sichtbar, welehe keine grauen Detritus- 
reassert mehr in ihrem Innem erkennen lassen. Die gesehwollenen Zellen besitzen 
fas~ durchweg soharfe, dnnkelsehwarz gefiirbte Konturen, denen naeh innen feine, 
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,oft wie zersplittert aussehende, schwarz gef~rbte Fasemetze anliegen (erhMtene 
Aussenfibrillen). Nut an vereinzelten, sehwer ver~nderten Zellen erseheinen die 
Aussenkonturen ebenfalls kSrnig zerfMlen, sehen wie zerrissen aus und haben start 
des tiefsehwarzen einea mehr grausehw~rzliehen Farbenton angenommen. Ebenso 
wie die Konturen der Zelleiber, treten die der Dendriten last durehweg dunkelsehwarz 
ge~rbt hervor. Der ApikM- und Basaldent-rit sind intensiv schwarz ge~rbt, in der 
Regel auf weite Streeken sichtbar. Die iiber~%gendo Mehrzahl dieser Dendri ten 
zeigt keine Schwellungen, sie erseheinen Ms kompakte St~mmchen, welehe ihre 
Zusammensetzung aus Fibrillen nieht erkennen lassen. 

Eine  Anzahf  tier D e n d r i t e n ,  am h h f i g s t e n  der S p i t z e n f o r t s a t z ,  
zeigt  die e h a r a k t e r i s t i s e h e n  s t a r k e n  ampu l l en - ,  bMlon-  oder seh laueh-  
a r t i g e n A u ~ t r e i b u n g e n .  Mitunterl~sst siehnaehweisen, dass diese Au~treibungen 
einer dichotomisehen Teilung des Dendriten entspreehen, der sieh distal yon der 
Auftreibung noch in nicht geteiltem Zustand eine Streeke weit verfolgen l~sst. Die 
Aussennetze sind aueh an den aufgetriebenen Dendriten erhMten, die Konturen 
der Anschwellungen deutlieh sehwarz gef~rbt. Das Innere der Dendritenansehwel- 
lungen l~sst nur graugef~rbten Detritus, keine Fibrillennetze, erkennen. Ueber 
das VerhMten des Axenzylinderfortsatzes vermag ieh an der Hand meiner Pr~- 
parate niehts Sicheres auszusagen. 

Der Zellkern liegt in den Zellen, in welehen er erhalten ist, exzentriseh, in der 
Regel an die Stelle des abgehenden Apikal- oder Basaldendriten gerfiekt. 

Fig. 10 Taf. V zeigt die soeben gesehilderten Verh~ltnisse an drei Gang]ien- 
zellen der "Rinde .der vorderen ZentrMwindtmg. Zelle a und b geben das Bild ge- 
schwollener Ganglienzellen wieder, das Zellinnere ist mit~ kSrnigem Detritus gefillltt 
das Aussennetz und die Fibrillen der Dendriten sind erhMten, sehwarz ge~irbt. 
Die Kerne sind an die Stelle des abgehenden ApikMdendriten gedrSngt. Zelle c 
in toto sehwSrzlieh gefarbt, zeigt die diehotomisehe Teilung des BasMdendriten d 
mit Uebergang in die bMlonartige Schwellung e und seine Fortsetzung Ms einfaehes 
St~immehen f. Die Auftreibung des Dendriten e ist mit grauem Detritus geffitlt - -  
ihre Konturen und die der Dendriten sind schwarz gef~rbt. 

Die Mark~aserung  der H i r n r i n d e  (Markseheidenf~rbung naeh Weigert)  
weist  fiberM] schwere Z e r s t S r u n g e n  auf. Das supra- undintravradi~re Fleeht- 
mark, die TangentiM~asersehicht, sind fast vSllig geschwunden; nut bei starken 
Verga'Ssserungen ist noeh ganz vereinzelt hier trod da der Rest einer in ZerfM1 be- 
griffenen Nervenfaser sichtbar. Ebenso sind yon der Markstrahtung in den ~usseren 
und mittleren ]Rindenpartien kaum noeh Reste vorhanden. Erst in den tieferen 
dem Marklager angrenzenden Sehichten werden wieder, zum grSssten Tell aber 
aueh in Zerfall begriffene, Nervenfasern siehtbar. An vielen Stellen zeigt die Rinde 
eine s i eba r t ige  D u r e h l S c h e r u n g  (Fig. 11 Taf. V), und zwar handelt es sieh 
teils um einen grossporigen Zustand des Gewebes, teils um das Auftreten eines 
feinen Ltiekenwerkes, wohl bedingt dureh starke Erweiterung und Auseinander- 
dr~ngung der Gliamasehen infolgo der Schwellung tier zerfMlenden und sieh nicht 
mehr f~rbenden Myelinscheiden. Die Markfaserung des Marklagers ist besser er- 
halten wie die der Rinde. An manehen Stellen erseheint das Marklager abet auf- 
fallend schmal und weniger intensiv sehwarz gef~rbt wie ein normMes Marklager. 
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Besonders f/~llt die Verschm~lerung und schlechte F~irbbark~dt des Marklagers it~ 
der Umgebung der Fissura eMearina auf. Bei starken VergrSsserungen treten un.~ 
Zerfallserscheinungen an den Fasern des Marklagers in diffuser Weise an den ver- 
schiedensten, zur Untersuchung gelangten Stelten entgegen. Die Markfasern zeigen 
ein kSrniges, triibes Aussehen, es linden sieh zahlreiehe Markklumpen, Schollea 
und blasig aufgetriebene Fasern yon sehlechter Fi~rbbarkeit. 

Die Ver~Lnderungen an den G l i a e l e m e n t e n  (Nisslpr~iparate) sind 
sehr  hoehgrad ig  u n d  so m a n n i g f M t i g e ,  class an dieser Stel le  nu r  die 
a m h i i u f i g s t e n v o r k o m m e n d e n g e s c h i l d e r t w e r d e n .  Ambestenlassensich 
diese Veriinderungen am ,,zellfreien Rindensaum" tier sog. Neurogliasehieht ver- 
folgen. Am auffMlendsten ist die Erseheinung, dass die s t a rk  v e r m e h r t e a  
Gl i ake rne  fast  durehweg yon  e inem d e u t l i e h e n  grossen,  p l a sma-  
re ichen  Zelleib umgeben  s ind,  der bMd mattblau, bald intensiv blaugef~irb~ 
erseheint. An der Peripherie l~isst der Zetleib in der Regel ein gefranstes oder ge- 
zaektes Aussehen erkennen, welches bedingt ist dutch Iein gestippte oder ~aserige 
Ausli~ufer des Zelleibes, die sich mannigfaeh in der Peripherie der Zdle verzweigen. 
Dureh diese in die Umgebung der Zelle ausstrahlenden und sich veri~stelnden Fort- 
s~ttze erhalten manehe Zellen das Aussehen yon sog. Spimlenzellen. 

Die Zellkerne, die oft exzentriseh an die Peripherie tier Zelle gedri~ngt liegen, 
sind in der Regel gross, bald hell, bald chromatinreich, und enthalten ein oder 
mehrere KernkSrperchen. 3'[itunter linden sieh aueh mehrkernige zellige Elemente, 
besonders zMllreich grosse runde Zellen mit zahlreiehen (3, 4, 5 und mehr) wand- 
sti~ndigen Kronen. Hiiufig sieht man benachbarte Gliazellen, deren Zelleiber in- 
einander iibergehen und zu eigenartigen, grSsseren, r a s e n a r t i g e n  S t r u k t u r e n  
zusammenf l i e s sen ,  Diese u m f a n g r e i e h e n  Zel t rasen  sind bald intensiv blau, 
hi~ufig matt[lau gefi~rbt. Zwisehen diesen das Zellbild beherrschenden proto- 
plasmareichen Gfiazellen mit ausgefransten g'~ndern finden sieh in weehselnder 
Anzahl zerstreat, runde kleinere und grSssere zellige Elemente, welche Ausl~tufer 
in die Umgebung nieh~ erkennen lassen, mit einem Lmdeutliehen, leieht bliiulieh 
gefiirbten, kSrnigen InhMt erfiillt sind, oder als helle, wie ausgelaugt aussehemle 
Elemente imponieren (gliogene KSrnehenze l len) .  An einer Reihe von Glia- 
zellen finden sieh regressive Ver/~nderungen, die sieh in Formver~inderungen und 
Schrumpfung des Kernes dokumentieren und in der Regel mit einer intensiven 
Fiirbbarkeit desselben einhergehen. In den tieferen Sehiehten der Hirnrinde finden 
sich einzelne Gliaelemente h~ufig in Form der sog. T r a b a n t k e r n e ,  die der Peri- 
pherie der Ganglienzellen angelagert sind, nieht selten in Nischen und Ausbuehtungen 
des Zelleibes wie eingebettet liegen und bei oberfl~ichlieher Betrachtung leicht den 
Eindruek mehrkerniger Ganglienzellen hervorrufen kSnnen. Auf Weigert ' s  Pr~i- 
p a r a t e n  (3Iarkscheidenf i i rbung)  e r sehe inen  die Zel le iber  der Glia-  
e l emen te  mi t  e inem kSrn igen ,  schwarzen  I n h M t  angeft i l l t .  Es handelt 
sieh in der Regel um runde Zellen yon versehiedener GrSsse, die tells kernlos sind, 
teils einen gewShnlich exzentrisch gelegenen Kern erkennen lassen. Man findet 
diese g l iogenen  K S r n c h e n z e l l e n  in grosser Menge diffus tiber Rinde und Mark- 
substanz zerstreut, mitunter liegen sic in kleinen Haufen dieht beieinander. Ausser 
diesen sehwarz gek5rnten G!iazellen finden sieh in erheblicher Anzahl oft auf- 
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fallend grosse, gelblich gefiirbte, gliSse Eleraente, die h~ufig keine scharfen Kon- 
turen anfweisen, einige abgerandete, plumpe Forts~ttze, raitanter aber auch zierlich 
verzweigte Forts~tze nach Art der Spinnenzellen erkennen lassen. Diese grossen, 
sog. , ,Monstrezellen" darstellenden Gebilde (Fig. 11 Mz. Tar. V) zeigen in der Regel 
mehrere, mitanter zahlreiche am Rand der Zelle gelegene, wie gebli~ht aussehende, 
helle, leicht granulierte Kerne; sie enthalten entweder gar keine oder nur spgrliche 
schwarze, mitunter staubartig verteilte Einlagerungen. Am zahlreichsten finden 
sich diese Zellen an den 8tellen sti~rkster GewebszerstSrung. 

Die Gl iafasern  nach der Weigert ' sehen Gliafi~rbung 1) dargestellt, 
zeigcn besonders in den oberfiiichli.chen Schichten der R~nden eine deutliche Ver- 
mehrung. Das Mark l~sst eine ansgebreitete, feinfaserige Gliawucherung erkennen. 

Kleinhirn. 

Im Uebersichtsbilde tritt der Aufbau der Rinde in drei verschiedenen Schich- 
ten deutlich hervor. Schon bei schwachen VergrSsserungen sieh~ man aber, dass 
die Schicht der Purkinje'schen Zellen Lficken aufweist; wghrend an einzelnen 
Stellen die charak~eristischen Zellen noch erhalfen sind, sind sic an anderen S~elten 
an Zahl stark vermindert oder vSllig zugrunde gegangen. 

Im Detailbild ist ersichtlieh, dass dieVeriinderungen an den erhaltenen Purkinje- 
schen Zellen diesclben sind, die wit an den Zellen der Grosshirnrinde konstatierten. 
Schwellungen des in seinem Innern ein wabenar~iges Netzwerk aufweisenden Zell- 
leibes, Zerfallserseheinangen dieses Netzwerkes, die beschriebenen Lagevergnde- 
rungen des Zel]kerns treten deutlich hervor. Die Dendriten lassen an manchen 
Zellen die baIlon- oder sackartigen Auftreibungen erkennen, die mitunter an den 
weitverzweigten Protoplasmaforts~tzen der Purkinje'schen Zellen zu eigenartigen 
geweih~hnliehen Bildungen fiihren. Zelleib and Denchiten erscheinen auf Weiger t -  
Priiparate mit k6rnigem, schwarzem Inhalt erf/illt, mit der Herxheimer'sehell Fett- 
fgrbang lassen sie keinen kSrnigen, rotgefgrbten Inhalt erkennen. In auffallender 
Weise finder sieh die Sehicht der Purkinje'schen Zellen yon ungemein zahlreichen, 
gliSsen Elementen durchwuchert, die den Bergmann'schen Stfitzzellen entsprechen. 
Es handelt sieh um k]eine bis mittelgrosse, liingliche, oft spindelfSrmige, sich nicht 
sehr intensiv blau im Nissl-Priiparat fiirbende Zellen mit ovalem, stark granu- 
liertem Kern, die in erheblichen Ansammlungen die 8ehicht der Purkinie'sehen 
Zellen durehsetzen. Die Ueberwucherang dieser 8chicht dutch die gliSsen Elemente 
geht mit dem Untergang der Purkinje'schen Zellen Hand in Hand. Die KSrner- 
schicht des Kleinhirns ist durehsetzt yon sehr zahlreichen rundliehen, oft wie ge- 
quollen aussehenden Zeflen. Die Ze~len erscheinen im Nissl-Pr~.parat zum Tel! gaTlz 
hell, ~ie ausgelaugt, zum Tell enthalten sie einen kSrnigen, trfiben, blangefgrbten 
Inhalt. Auf Weigert-Pr/iparate sind sie angefiillt mit schwarzem kSrnigen Inhalt, 
auf nach der Herxheimerschen Methode gefgrbten Prhparaten enthalten sie reich- 

J) Ffir die Herstellung dieser, sowie der Gliafaserprgparate tier Kleinhirnrinde 
babe ich Herrn Kollegen Spie lmeyer  bestens zu danken, der mir auch bei der 
Beurteilung tier gefandenen Gliafaserveriinderangen seinen Rat hat freundlichst 
za~eil werden lassen. 

Archiv f. Psychiatrie. Bd. 58. J7 
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liche rotgefarbte KSrnchen. Ein Teil dieser Zellen l~isst einen Kern nicht erkennen, 
im anderen liegt er exzentrisch an die Peripherie der Zelle gedrangt. 

Neben diesen ale gliogene KSrnchenze]len anzusprechenden Gebilden finden 
sich (tie sehon gesehildertea grossen, protoptasmareielien Gliazellen mit ausge- 
zackten Rgndern, die an manehen Stellen zu r~senartigen Bildungen zusammen- 
fliessea. A u s s e r o r d e n t l i c h  w e i t g e h e n d e  V e r S n d e r u n g e n  t r e t e a  
an  d e n  G l i a f a s e r n  t ier  K l e i n h i r n r i n d e  b e i  A a w e n d u n g  t i e r  
W e i g e r t '  s c h e ~ G 1 i a t ~ r b u n g h e r v o r. in der molekularen l~indensehieht 
ist es zu einer enormen Wucherung der radi~ir gestellten Bergmann'sehen Stiitz- 
fasern gekommen. Ferner hut sieh durch exzessive Vermehrung der tangential ver- 
laufenden Gliafasern tier ~ussersten Rindenschieht eine machtige oberflgctfliehe Deck- 
schieht gebildet. Fig. 12a Tar. VI gibf ein Bild dieser sehr auffallenden Glig- 
wueherungen. Bei D sehen wit die Bildung einer m~Lchtigen Decksehicht, unter der 
die radiar gestellten, stark gewucherten Bergmann'schen 8tiitzfasern ]3 nach des 
Oberflgehenschicht zu verlaufen. Fig. 12b Tar. VI zeigt die Ausdehnung der gliSsen 
Deeksehieht D an mehreren Windungen tier Xleinhirlrrinde bei schwaeher Vet 
grSsserung im Uebersiehtsbilde. Die oberfl~chliche Decksehieht ist sehr arm an 
Kernen, zahlreiehere Kerne linden sich in der nnfer ihr liegenden Sehieht der Berg- 
mann'schen Stfitzfasern. ]Die Purkinje'schen Ze]len werden yon Ziigen gewucherter 
Gliafasern oft hfilsenartig ulngeben. Die Markstrahlen der Kleinhirnrinde, sowie des 
supra- und intraradi~tren Flechtwerks sind bis auI wemge erhMtene F~serreste ge- 
sehwnnden. ])as Marklager selbst erscheint auffMlend sehms~l and faserarnl, die akuten 
ZerfMlserscheinungen an den 1V[arkfasern tzeten weniger wie in tier Grosshirnrinde 
hervor. Stellen mit ,,siebartiger DurehlSeherung" des Gewebes sind nieh~ vorhanden. 

R i i e k e n m a r k  und G e h i r n s t a m m .  

In den VorderhSrnern des Riiekenmarks sind die Gang]ienzellen im Mlgemeinen 
besser erhalten als in der Gehirnrinde. Die Sehwellungen mid Gestal~sveranderungen 
der Zellen zeigen nieht die hoheI~ dort besehriebenen Grade. Nut an vereinzelten 
Zellen sind bMlon- oder saekartige Auftreibungen der Dendriten siehtbar. Die 
wabige Struktur des ZellinhMts tritt an vielen Stellen deutlieh hervor (Fig. 13 Taf. VI), 
andere Zellen weisen an1 Stelle der gesehwundenen Nissl'schea Granula einen leieh~ 
bl~ulich gef~rbten, kSrnigen, verwaschen aussehenden Inhalt anf. Der Kern zeigt 
ein sehr versehiedenes Verhalten; in einer Reihe Yon Zellen ist er erhalten, Kern- 
membran und KernkSrperchen deutlich vorhanden, an anderen Zellen weist er 
die versehiedensten Grade des Zerfa]ls auf oder ist zugrunde gegangen. Besonders 
auffallend ist im Gegensatz zu den Befunden an den Ganglienzellen der Hirnrinde 
eine dunkelblau gefgrbte, oft eigen~rtig homogen aussehende, perinukleitre Zone 
(perinukle~Lre Homogenisation S chaffers),  welehe yon einzelnen noch st~Lrker 
gefgrbten Ptinktehen (ges~e tier Nissl'sehen Granula?) durehsetzt ist. Diese Zone 
hebt sieh seharf gegen den nmgebenden ZellinhM~ ab (Fig. 13a. h TaL VI). Aueh an 
ganz in Zerfall begriffenen Ze]len, welche uns als kernlose, sehattenartige Gebilde 
mit wenig deutliehen Konturen entgegentreten, ist diese dunkelgef~Lrbte Zone in 
dem hellen Zelleib noch sichtbar geblleben (Fig. 13 c Tar. VI). Die Zellen der Claxke'- 
schen Saulen weisen dieselben Veranderungen wie die Yorderhornzellen auf. 
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Dieselben Verhfiltnisse bieten die motorischen Kerne der Medulla oblongata 
und der Brficke. 

Die Veriinderungen an den gliSsen Elementen treten an Intensitgt und Aus- 
dehnung hinter den in der ttirnrinde naehweisbaren GliaverLinderungen zuriick. 
Zu einer erhebliehen Wueherung dcr Gliazellen ist es nicht gekommen. Viele Glia- 
kerne weisen kleine, wenig protoplasmareiehe Zelleiber auf, zu Gliarasen oder zur 
Bildung yon Riesengliazellen ist es nicht gekommen. Auf Marksehe idenprgpa-  
r a t en  (Weiger~) erscheinen die P y r a m i d e n s e i t e n s t r a n g b a h n e n  de -  
g e n e r i e r t. Es besteht bier deutlicher Faserausfall und Gliavermehrnng, die 
Pyramidenvorderstrgnge sind nieht mitergriffen. Im ~ibrigen ist es in den Faser- 
systemen des Rfickenmarks nirgends zu einem Faserausfall gekommen. 

Wegen Mangels an FoImolmaterial konn{en Fibrillenprgparate nieht ange- 
fertigt werden, aueh die Untersuchung auf mikroehemisehe Reaktion (nach Herx- 
heimer,  Schaffer  usw.) musste unterbleiben. 

N. options. 

Was den N. optieus betrifft (untersueht naeh seinem Austritt aus dem Chiasma), 
ergibt sich ein Unterschied in der Besehaffenheit seiner an der Peripherie und seiner 
zentral gelegenen Bfindel. W~ihrend auf Weigert-PrS, parate die gusseren B~indel 
keinen oder nur einen geringf[igigen Faserausfall erkennen lassen, zeigen die zentral 
gelegenen Biindel sehon bei schwachen VergTOsserungen ein mehr fleekiges, gelb- 
liehes Aussehen. Bei starken VergrSssermlgen sieht man, dass es an diesen 8tellen 
zu einem Faserausfall gekommen ist. Die einzelnen Nervenfasern liegen weiter 
auseinander, dureh gelblieh gefgrbtes, mitunter masehenartig angeordnetes, gliSses 
Gewebe getrennt. 

Die Untersuchung der m e s o d e r m a l e n  G e w e b s b e s t a n d t e i l e  des 
Zentralnervensystems ergibt einen negativen Befund. 

An den kleineren und grSsseren Gef~ssen linden sich keine Ver~nderungen, 
es besteht keine Gefassvermehrung. Infiltrationsvorg~nge sind an den Gef~ssen 
der Pin und der Gehirnrinde ebensowenig ~ e  an denen des Riickenmarks oder des 
Gehirnstammes nachweisbar. 

Fassen wir die wesentliehsten Punkte des Krankheitsverlaufes und des 
anatomischen Befundes zusamn~en: 

Bei einem 16 ~onate  alten jadisehen Kinde entwickelt sich im Alter 
yon 4 his 5 ~onaten zuerst eine Schw~ehe im Gebiete der Halsmuskeln (Un- 
f~higkeit, den KoIff aufrecht zu halten), die allm~hlieh fortsehreitet und zu 
einem hoehgradigen Schw~chezustand besonders der unteren Extremit~ten 
ft~hrt, ohne dass eine eigentliehe L~hInung zu konstatieren ist. Dabei besteht 
auf psyehisehem G ebiete eine zunehmende Apathie und Schlafsueht neben 
auffallender Sehreekhaftigkeit bei akust[sehen E[ndriieken. Das Sehver- 
mSgen nimmt progressiv ab (Optikusatrophie und eharakteristischer ~aeula-  
befund). Im sp~teren Krankheitsverlauf treten motorische Reizerseheinungen 
in Gestalt yon vereinzelten Muskelzueknngen sowie rindenepileptisehe An= 
f~lle yon Jackson ' sehem Typus sowie allgemeine epileptisehe Anf~lle auZ 

17" 
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Exitus unter bronehopneumonischen Erscheinungen naeh etwa ll/2j~h - 
tiger Krankheitsdauer. 

Die k i i n i s e h e  D i a g n o s e  e ine r  a m a u r o t i s c h e n  I d i o t i e  
(Tay-Saehs) w u r d e  d u r e h d i e ~ n a t o m i s e h e U n t e r s u e h u n g b e -  
s t h t i g t. W~hrend der makroskopisehe Befund bis auf einen m~ssigen Grad 
yon Hydrozephalus keine Abweiehungen yon der Norm hot, ergab die histo- 
logisehe Untersuehung folgendes Bild: 

Die Ganglienzellen des Zentralnervensystems sind an den versehieden- 
sten zur Untersuehung gelangten Rindenstellen erkrankt. Es handelt sieh 
in erster Linie um eine Sehwellung des Zelleibes, die reeht versehiedene 
Grade yon leiehten VergrSsserungen his zu sehr erhebliehen Auftreibungen 
der Zellen aufweist. Die Sehwellung ist eine allgemeine und f~thrt zu birnen- 
oder ampullenartigen Auftreibungen des Zelleibes. Die Volumenszunahme 
des Zellplasmas geht mit Ver~nderungen des Tigroids Hand in Hand. Die 
Nissl'sehen Granula sind zerfallen. Die .-~ehrzahl der ver~nderten Zellen 
zeigt eine netzartige Anordnung der basophilen Zellbestandteile und bietet 
das Bild der ,,wabigen Zellerkralckung". Das Wabennetz selbst in einer Reihe 
yon Zellen intakt erhalten, weist in vielen anderen Zellen die versehiedensten 
Grade des Zerlalls bis zu vSIliger ZerstSrung desselben auf. Neben diesem 
fftr die Zellver~nderungen eharakteristisehen Befund der ,,wabenartigen Er- 
krankung" bietet eine geringere hnzahl yon zelligen Elementen die Er- 
seheinungen der akuten Erkrankung Nissl's mit AuflSsung der ehromophilen 
Substanz, ~itf~rbung der sonst nieht f~rbbaren Substanz dar. Nur relatL ~ 
sp~rliehe Elemente des Zentralnervensystems finden sieh im Zustand der 
,,ehronisehen Erkrankung" N issl's; sie erseheinen als kleine, intensiv ge- 
f~rbte, gesehrumpfte Gebilde, die eine deutliehe ZeUstruktur nieht mehr 
erkennen lassen. Am Riiekenmark tritt an den Vorderhornzellen neben diesen 
Ver~nderungen vielr eine perinukle~re intensiv blau gd~rbte ringfSrmige 
Zone (perinukle~re Homogenisation S eh a f f e r's) in deutlieher Weise hervor. 
An den Ver~nderungen des Zelleibs nehmen die Dendriten teil, und zwar ist 
yon ihnen der Spitzenfortsatz am h~ufigsten und erhebliehsten ergriffen. 
Die Apikaldendriten zeigen die eigenartigen ballon-, sehlaueh- oder sack- 
artigen huftreibungen, deren Inhalt dieselben Ver~nderungen wie derjenige 
der Ganglienzellen aufweist. Diese hoehgradigen Dendritensehwell~ngen 
kommen ]edoeh im allgemeinen nieht .h~ufig vor, sie linden sieh auf Nissl- 
pr~paraten seltener wie auf naeh Bielsehofsky's Silbermethode hergestell- 
ten Prhparaten, an denen sie stellenweis aueh in zah]reieheren dieht bei- 
einander liegemen Exemplaren siehtbar sind. An diesen Pr~paraten ist 
naehweisbar, dass der bis dahin seheinbar kompakte intensiv sehwarz ge: 
farbte Dendrit sieh an der Stelle der Ansehwellung teilt und sieh in Fibrillen 
~uflSs~, die sieh auf die Oberfi~iche der Ansehwellung ausbreiten, so dass die 
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Auftreibungen also eine partielle Aufbl~hung des Fortsatzes darstellen. Was 
die Fibrillennetze des Zelleibes betrifft, linden wir vermittelst Bielschofsky- 
Fiirbung in den geschwollenen Zellen nur hier und da die Andeutung einer 
Netzstruktur, in der tiberwiegenden Mehrzahl der veri~nclerten Zellen sind die 
Innennetze zugrunde gegangen. Es findet sich an ihrer Stelle eine diffus 
verbreitete grau-gef~rbte Staubmasse, die auch die geblNlten Dendriten 
erftillt. Besser erhalten sind die Fibrillenaussennetze, insbesondere erscheinen 
die Konturen der Zellen fast durehweg intensiv sehwarz gefiirbt; und auch 
die Dendriten lassen sieh als dullkelschwarz gefiirbte St~immchen verfolgen, 
die auch an ihren aufgebl~hten Partien deutlich schwarz gef~rbte Konturen 
aufweisen. 

Die Kerne sind in der Mehrzahl der Zellen verlagert, liegen an der Peri- 
pherie der Zellen, sehr hgufig an die Stelle des Abga~ges des Spitzenfortsatzes 
gedri~ngt. Ganz vereinzelt findet man in der Grosshir;lrinde bier und da 
eine zweikernige Ganglienzelle. Sowohl auf Nissl- wie auf Bielschofsky- 
Pr~paraten sind in weehselnder Anzahl leere kernlose Ze]lhtilsen sic.htbar. 
Der Untergal~g yon zahlreichen Ganglienzellen tritt cr=s in der Grosshirn- 
riJ~de in der gestSrten Arehitektonik derselben, in der Kleinhirnrir~de in erster 
Linie in der starken Liehtung der Schieht der Purkinje'sehen Zel]en entgegen. 

Pigmentablagerungen sind auf Nissl-Pr~paraten in den Ganglienzellen 
nirgends nachweisbar; es linden sich nicht einmal Spuren eines gelblichen oder 
grtinlichen Pigments. Dagegen erscheinen die Ganglienzellen bei der Weigert- 
schen )/[arkscheidenfi~rbung oder der Hfin:ctoxylinfi~rbung nach Sehaffer 
durehweg angefallt mit k(irnigem scSwarzem, bzw. blaugef~rbtem Inhalt. 
Die meisten Zellen sind geradezu vol]gepfropft mit diesen sieh intensiv 
f~rbenden Substanzen, die aueh die Dendriten u~d ihre Auftreibur~gen an- 
ftillen. Die F~trbung mit ~ay-Grii~lwald'sehen Farbstoff ergibt keine f~rb- 
baren Substanzen der Zellen. Bei der Scharlachf~rbu~g naeh Herxheimer 
sind in den Ganglienzellen ke[ne oder nur ganz spiirliehe rot gefi~rbte Sub- 
stanzen naehweisbar. 

Neben dieser diffusen Zel lerkrankung finden~sieh sehwere Ver- 
~nderungen des Nervenfaserbi ldes an den versehiedensten zur Unter- 
suchung gelangten Rindenpartien des Grosshirns. Das supra- und infra- 
radi~re Flechtwerk, die Tangentialfaserschicht sind his auf geringe Faserreste 
geschwunden. Aueh im Stabkranz ist der Markausfall ein so erheblieher, 
class nut noeh Rr der ~arkstrahlen vorhanden sind. Aueh das ~arklager 
selbst erseheint versehmiilert, faserarm. Besonders auffallend tritt diese 
Atrophie ira ~arklager des Hinterhauptlappens in der Umgebung der Fissura 
ealearina hervor. In diffuser Weise finder mall iibera]l Fasern im Stadium 
des akuten ~arkzerfalls, stark gequollene, sich schleeht f~rbende Fasern, 
Zerkltiftung und Fragmentatioll yon Fasern, ~arkklun~pen und Tropfen 
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in grosser Anzahl. An vielen Stellen der Grosshirnrinde zeigt das Gewebe das 
Bild einer grossporigen Durehl{Seherung (blasiger Zustand, Liickenfeld der 
Autoren). 

Im Kleinhirn und Kirnstamm treten diese akuten Zerfallserseheinungen 
an den MarMasern an Intensitgt und Ansdehnung hinter denen des Gross- 
hirns zurt~ek. Anf sehwere ehronisehe Vergnderungen waist aber aneh hier 
der betrgehtliehe Faserausfall in Rinde und Narksubstanz hin. Von system- 
artigen Fasererkrankungen ist im Riiekenmark eine leiehte, aber deutliehe 
Degeneration der Pyramidenseitenstrangbahnen naehweisbar, wghrend die 
anderen Bahnen und Fasersysteme intakt erseheinen. Am N. optieus be- 
steht Mehte Degeneration besonders der zentral gelegenen Absehnitte, 
wghrend die peripherisehen Teile keinen deutliehen Faseransfa]l erkennen 
lassen. 

Kit dem Ausfall yon nervSsen Elementen -- dem Untergang yon Gang- 
lienzdlen und Nervenfasern -- gehen Veranderungen der Gl iabes tandte i le  
Hand in Hand. Die progressiven Veriinderungen der Gliazellen sind sehr 
weitgehende und mannigfaltige. Die Oliakerne sind von grossen, stark proto- 
plasmareiehen Zelleibem nmgeben, deren Fortsgtze sieh in der Umgebung 
veriisteln und vielfaeh zur Bildung yon sog. Spinnenzellen ffthren. Dureh 
weitere Zunahme der ZelIeiber nnd dureh Ansehwellungen der Fortsgtze 
kommt es an manehen Stellen znr Bildung yon mgehtigen Zellformen, oft 
mit mehreren in der Regel wandstgndigen Kernen, den sog. Monstre- oder 
Riesengliazellen. Am zahlreiehsten finden sieh diese grossen zelligen Elemente 
an den Stellen der stgrksten GewebszerstSrung. Die gesehwollenen Glia- 
zellen liegen hgnfig zu mehreren dieht beieinander, wobei Zelleiber und Fort- 
s~tze ineinander ttbergehen und sieh zu kleinen dureh feinere oder grSbere 
netz~rtige Protopl~sma~raassen verbundenen Zellkomplexen vereinigen. Nieht 
selten betreffen diese Ze]lverbindungen eine grSssere Reihe yon Gliazellen 
und fiihren dann zur Bildung yon umfangreiehen ,,Gliarasen". Einzelne 
Gliakerne finden sieh besonders hgufig den erkrankten G~nglienzellen als 
Trabantkerne angelagert. Diese Trab~ntkerne sind deutlieh vermehrt. Re- 
gressive Ver'anderungen an den Gliazellen Me Sehrumpfungen und Zaekig- 
werden der Kerne, Bildungen yon Vakuolen im Zellinnern linden sieh im 
Mlgemeinen seltener. Neben den grossen vielgestaltigen protoplasmareiehen 
Zellen linden sieh t~ber Rinde und ~ark ~tberall zerstreut ungemein zahlreiehe 
rundliehe zum grossen Teil kreisrunde Zellen vom Typus der sog. KSrnehen- 
zellen. A.uf Nissl-Prgp~raten sind diese Zellen mit blgulieh gefgrbtem Inhalt 
geft~llt oder erseheinen als helle, wie ausgelaugt aussehende runde Gebilde. 
Kerne sind hgufig in diesen Zellen nieht vorhanden. Auf Weigert-Prgparaten 
sind die Zellen durehweg angeffillt mit k6rnigem, sehwarzem Inhalt. Bei An- 
wendang der S eh a f f e r'sehen Hamatoxylinfgrbung nimmt der kSrn[ge Inhalt 
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dieser runden Zellen eine tiefblaue, bei der Fettf~rbung Herxheimer 's  eine 
intensiv rote F~rbnng an. Ungef~rbt bleibt der Zellinhalt bei Anwendung 
der May-Grtinwald'sehen ~ethode. 

Zu ganz besonders sehweren Gliaver~nderungen ist es im Kleinhirn 
gekommen. Die Sehieht der Purkinje~sehen Zellen ist yon den stark ver- 
nlehrten Zellen der Bergmann~ Stfitzfasern gleiehsam t'lberwuehert 
und stellenweis zerstSrt worden. Diese Stt~tzfasern nnd die fiber ihnen 
liegende aus tangential verlaufenden Gliafasern gebildete oberfl~ehliehe 
Deeksehiehte zeigen enorme Wueherungsvorghnge, die zu fiberaus diehten 
and massigen gliSsen Fasergeflechten ffihren. Naeh dem Gehirnstamm zu 
nehmen die Gliaver~nderungen an IntensitS.t und Ausdehnung ab, um im 
Rfiekenmark, abgesehen yon der sekund~ren Gliawueherung in der degene- 
rierten Pyramidenbahn, fast vSllig zu versehwinden. 

Gef~ssver~nderungen sind nirgends naehweisbar; dagegen linden sieh 
bei Anwendung der Fettf~rbung naeh t t e rxhe imer  tiberall in den adven- 
titiellen Lymphseheiden der Gef~sse Ansammhngen yon intensiv rot gef/irbten 
Substanzen, stellenweis in sehr erheblieher ~{enge vor. 

In unserem Falle handelt es sieh also um eine allgemeine fiber das ganze 
Zentralnervensystem ausgedehnte eigenartige Erkrankung der Ganglien- 
zellen, Hand in Hand gehend mit weitgehenden StSrungen des 5[arkfaser- 
bildes und mannigfaehen Gliaver~inderungen. 

Es ist yon Interesse, unseren Befunden die Ergebnisse der bisherigen 
anatomisehen Untersuehungen bei Tay-Saehs'seher amaurotiseher Idiotic 
entgegenzustellen und dieselben miteinandel zu vergleiehen. 

Was zung~hst die Ver~nderungen an den Nervenzellen betrifft, die ant 
eingehendsten yon Sehaffer  studiert sind, so sehildert dieser Fmseher das 
Gesamtbild der Ganglienzellenvergnderung in der Hirnrinde folgender- 
massen: ,,Es l~sst sieh vor allem hervorheben, dass die kortikalen Ganglien- 
zellen eine Sehwellung erleiden, die sieh seitens des Zellk6rpers und der 
Dendriten kundgibt. Der Zelleib verliert seine normal konvexen Konturen, 
erseheint vergr6ssert. Der Zellkern ist exzentriseh-peripheriseh gelegen, die 
Fibrillenmasse ist ganz an die Oberfl~iehe gehoben und erseheint als ein 
epizelluliires Fibrillenwerk... Im Gegensatz zum ZellkSrper, dessen Sehwel- 
lung eine totale ist, nurder Grad derselben mag ein geringerer oder gr6sserer 
sein, seheint der Dendrit immer nur partiell, d. h. lokal aufgetrieben zu sein, 
woraus dann manehmaI enorme sack- oder ballonartige Auftreibungen resul- 
tieren. An dem Punkt, an dem der Dendrit anfiingt sieh aufzubl~ihen, ver- 
liert der bis dorthin seheinbar kompakt sehwarz gef~rbte Fortsatz seine Un- 
geteiltheit, er spaltet sieh dureh fortsehreitende Diehotomierung in immer 
feinere Fibrillen, die sieh auf die saekartige Auftreibung oberflaehlieh aus- 
breiten, inzwisehen aber dutch Querverbindungen in ein wirkliehes Netzwerk 
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sigh umwandeln. Auf diese Art entsteht ein epidendritisehes Gitter, das die 
dendritisehe hufbl~hung oberfl~ehlich bekleidet. Der ZellkSrper enth~lt ein 
graugef~rbtes Kaschenwerk . . .  Dureh eine zunehmende K6rnelung verliert 
das Wabenwerk seine Integrit~t, zerbr6ckelt erst in grSbere, dann in feinere 
Detritusmassen, die alsdann das Inhere des ZellkSrpers ausf~illen. Auf diese 
Weise entsteht die intradendritisehe Staubmasse, die sGhliesslieh aueh ver- 
schwinden kann, so dass dann night selten ganz leere retikul~re Ht~lsen/ibrig- 
bleiben. Die Ganglienzellen der infrakortikalen AbsGhnitte und des Rttcken- 
marks zeigen dieselben Veriinderungen, nur dass die protoplasmatischen 
Forts~tze die saekfSrmige Bl~hung weniger exzessiv aufweisen. An dem 
also geschwollenen Zelleib, sowie an den Dendriten ist ein aus derberen Fhden 
gesponnenes Aussennetz siGhtbar, das ich mit dem Golginetz identifiziere... 
Wird durGh einen tangentialen Schnitt das Aussennetz geSffnet, so bietet 
sieh uns ein Ueberbliek in das ZellkSrperinnere dar; man sieht alsdann ein 
aus feinen F~dchen gesponnenes Innennetz, das um den Zellkern eine auf- 
fi~llige Verdiehtung erfhhrt und so,tit dem Donaggio'sGhen endozell~ren 
Netz vollkommen entspricht. . .  Es ist ein charakteristisches Verhalten, dass 
bei beendetem Zerfall das Aussennetz noeh ganz intakt dasteht." Das Re- 
sultat seiner Beobaehtungen an 2irissl-Pri~paraten resumiert Schaffer  fol- 
gendermassen: ,,Die Nervenzelle erleidet vor allem eine Schwellung, wodurch 
der Kern wandst~ndig wird, ferner Gin intrazellul~res und dendritisches Netz- 
werk sichtbar wird, an dessen Knotenpunkten das Tigroid als inkrustierende 
~asse halter. Die Sehwellung betrifft vorwiegend und in intensivster Wei~e 
die periphere Partie des ZellkSrpers, die 1Yetzltieken sind bier vakuolenfSrmig 
~ebl~ht, wobei die perinukle~ren lgetzltteken noch weit feiner sind. Wohl 
mag dieser Umstand aueh damit zusammenh~ngen, dass die perinukle~ren 
Ltieken an und ftir sigh enger sind, welches Verhalten bei der Identit~t dieses 
mit Toluidin demonstrierten lgetzes mit dem Donaggio'sehen endozellu- 
l~ren Netze leicht verst~ndlich ist . . .  Die engen Netzltieken um den Kern 
herum, welehe en masse bereits eine dunklere perinukle~re F~rbung bedingen, 
geben an diGkeren etwa 10--15 ~ starken Schnitten das Bild der sog. peri- 
nuklehren Homogenisation . . .  Hand in Hand mit diesen Ver~nderungen 
geht die Reduktion der Nissl-Substanz, welehe keineswegs dutch einen Zer- 
fall, sondern vermutlich durch Aufbraueh bedingt ist. Bei vorgeschrittener 
Reduktion des Tigroids entsteht das Bild des naekten intrazellul~ren Netz- 
werkes." 

Die Untersuchung der ~arkfaserung des Gehirns und Rtickenmarks ver- 
mittelst der Weigert'sehen ){ethode hat nach den bisher vorliegenden Be- 
funden folgende Veri~nderungen erkennen lassen: In der Hirnrinde fehlen oft 
die Tangen~Salfasern, das Gefleeht der supraradi~ren SehiGht ist erkrankt, 
die Transversal~asern sind mangelhaft entwiGkelt. Es finden sich in der 
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Rinde erhebliche Lichtungen und starker Faserausfall, bisweilen sogar eine 
geradezu ,,marklose" Rinde (Schaffcr). Im Stabkranz ist ein Markausfall 
vorhanden (Sachs). Die direkte Pyramidenbahn ist gelichtet (Sachs, 
Kingdom und Russel). Bei den Sachs'schen F~llen erscheint als genereller 
Zug die )[arklosigkcit der Pyramidenbahn. Allerdings zeigen die ver- 
schiedenen Sachs'schen Fiille beziigl, des ~arkgehalts der 1)yramiden eine 
gewisse Variabilit~t, denn unter den 7 yon S chaffer  untersuchten F~llen 
,,fanden sich Rtickcnmarke mit vollkommen entmarkter Pyramide, und auch 
solche, welehe eine fast normal myelinisierte Pyramide enthielten." (Zit. nach 
Spielmeyer). Im Falle yon F rey  waren auch der Gall'sche Strang und die 
Fasern der Vol'derhSrner markarm. Besonders zu bemerken ist, dass die 
vorderen und hinteren Wurzeln normal bleiben. 

Die Ver~nderungen an den gliSsen Elementen haben in den bisher vor- 
liegenden Untersuchungen weniger eingehende Schilderungen wie die der 
Ganglienze]len erfahren. Es werden Vermehrung und Schwellung der Glia- 
zellen, das Auftreten yon Riesengliazellen erw~hnt, nnd das Vorkommen you 
regressiven Vcr~nderungcn an manchen der gewucherten Elemente hervor- 
gehoben. 

Was das Verhalten der Abbauprodukte betrifft, haben die Unter- 
suchungen yon Sachs und Schaffer  die massenhafte Ablagerung yon Ab- 
baustoffen in den geschwollenen Ganglien- und Gliaze]len ergeben und 
gezeigt, dass diese kSrnigen Zerfallsprodukte sich nach der Weigert'schen 
)ilarkscheidenfi~rbung in h6chst charakteristischer Weise blau bzw. blau- 
schwarz fi~rben. 

In allen bisherigen Untersuchungen wurde die Intaktheit des Gefiiss- 
apparatcs, das vSllige Fehlen aller elltziindliehcn Veri~nderungen besonders 
betont. 

Wir sehen, dass diese frtiheren anatomischen Befunde in ihrer Gesamt- 
heir sich mit den unserigen in allen wesentlichen Punkten deeken. Die Aus- 
dehnung und die Art tier Zellerkrankung ist die fiir die Tay-Sachs~sche 
Form der amaurotischen Idiotie charakteristische. Einc Einschri~nkung 
muss mit Hinsicht auf das Fibrillenbild nach der Bielschofsky'schen Me- 
rhode gemacht werden. Das Innennetz, welches Schaffer  in so ei~gehender 
Weise geschildert und in vortrefflichen Abbildungen wiedergegeben hat, 
vermochte ich an meinen Pr~paraten nicht darzustellen; an seiner Stelle 
fanden sieh in der Mehrzahl der erkrankten Zellen die als Zerfallserscheinungen 
dieses Netzes yon Schaffer  beschriebenen grau gef~rbten Staubmassen- 
bzw. leere Zellhiilsen. Ob dieser Befund dutch einen weiter vorgeschrittenen 
Zerfallsprozess in den Zellen in meiner Beobachtung zu erkliiren ist, oder ob 
die Darstellung dieses Netzes durch Fehler in der Anwendung der Methode 
nicht gehmgen ist, vermag ich nicht mit Sicherheit zu entscheiden. Die 
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letztere ~{6gliehkeit halte ieh ffir die wahrseheinliehere. Gibt doeh Biel- 
sehofsky  1) selbst an, dass seiner Methode noeh anhaftende Fehlerquellen die 
Beurteilung der Pr~parate oft sehr erschweren. Schon aus diesem Grunde 
vermag ieh an der Hand meiner Prhparate zu der Frage, ob das intrazellul~re 
Netzwerk mit dem vermittelst der Toluidin-F~rbung darstellbaren Netzwerk 
identiseh ist, wie es Sehaffer  im Gegensatz zu Bie lsehofsky  2) annimmt, 
keine bestimmte Stellung zu nehmen, mSehte nur die Tatsache hervorheben, 
dass vermittelst der NissFsehen Tolnidinmethode netzartige Strukturen der 
basophilen Zellbestandteile des Zellinnern in meiner Beobachtung m d e r  
~[ehrzahl der erkrankten Zellen naehweisbar waren und als husdruck der 
wabenartigen Degeneration des Zellplasmas aufgefasst wurden. Was die 
sog. Aussennetze der Zellen anbet~ifft, liessen dieselben in unserem Fall aueh 
an sehwer erkrankten Zellen in der Regel keine deutliehen Ver~nderungen 
erkennen, die Zellkonturen erschienen sehwarz gefgrbt in Uebereinstimmung 
mit den Befunden S chaffer 's,  der besonders betont, dass aueh bei beendetem 
Zerfall des Innennetzes das Aussennetz der Zelle und ihrer Dendriten ganz 
intakt bleibt. Bie lschofsky (1. e.) hebt bei der Kritik dieser Befunde her- 
vor, dass naeh seinen Erfahrungen ,,an Zellen, deren KSrper sehwer erkrankt 
ist, sieh gesetzm~ssig aueh an den Fibrillen der Dendriten Ver~nderungen 
zeigen . . . .  riehtig sei die Beobaehtung, dass bei geringft~gigen Lhsionen des 
Zelteibs die Fibrillen der Protoplasmaforts~tze noeh ganz normal aussehen 
kSnnen. Daraus gehe nur hervor, dass die Dendritenstreeke dieser F~den 
res~stenter sei als diejenige im ZellkSrper." Es wird Aufgabe weiterer Unter- 
suehungen sein, zur LSsung der strittigen Ptmkte beizutragen, die sieh an die 
Frage des Verhaltens der Fibrillen unter pathologisehen Verh~ltnissen knap- 
fen, wie sie die nns beseh~ftigende Krankheit bietet. 

Ein Befund an den Ganglienzellen, der bisher bei der amaurotisehen 
Idiotie nicht gemaeht zu sein seheint, ist der des Vorkommens yon zwei- 
ke rn igen  Gangl ienzel len  in der Grosshirnrinde unseres Fdles. Ieh 
brauehe kamn besonders hervorzuheben, dass das anseheinende Vorkommen 
yon zwei Kernen, welches bei oberflgchlieher Betraehtung dureh das 
Hineindringen yon Gliazellen in das Innere der Ganglienzellen infolge der 
Neuronophagie vorgethuseht werden kann, bert~eksiehtigt worden, und 
diese Fehlerquelle auszusehliessen ist. Sehwieriger ist dem Einwand zu 
begegnen, ob es sieh bei diesen Gebilden vielleieht am gesehwollene Glia- 
zellen handelt, welehe mitunter mehrere Kerne erkennen lassen. Ieh glaube 

1) Allgemeine Histologie und Pathologic des Nervensystems. Lewandowsky's 
Eandbueh. I. 7. 

2) Ueber die fibrill~ire Struktur der Ganglienzellen. Journ. f. Psych. u. Neurol. 
Bd. X. S. 274. 
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~ber, dass aueh diese Annahme mit grosser Wahrscheinlichkeit auszu- 
schliessen ist. Sowohl die Form und die scharfen Konturen der in Frage 
kommenden Zellen, die sich yon denen geschwollener Gliazellen deutlich 
unterscheiden, wie auch der Umstand, dass sie die far die erkrankten 
G~nglienzellen charakteristisehe netzamge Struktur der ehromopMen Sub- 
stanz erkennen lassen, sprieht daftir, dass* es sieh hier um Ganglien-, nieht 
um Gliazel]en handelt. 

Diese zweikernigen Ganglienzelien sind nur ausserordentlieh spgrlich 
vorhanden, so dass man mitunter erst bei lgngerer Durehsicht zahlreieher 
Praparate ein solches Gebilde findet. Dieser Befund ist yon besonderem 
Interesse, da ja bekannthch bei einem anderen VerblSdungsprozess des 
jugendliehen Alters, der juvenilen Paralyne, das Vorkommen mehrken~iger 
Ganglienzellen wiederholt besehrieben worden ist. Trape t  1) und Strhus- 
let2), die sieh mit dieser Frage eingehend beseh~ftigt haben, f~lhren das 
Vorkommen dieser mehrkernigen Ganglienzellen auf EntwmklungsstSrunge~ 
des Gehirns zuriiek. Trape t  meint, dass ,,die hereditiire Lues dureh ihre 
entwieklungshemmende Wirkung auf das Gehirn einen gtinstigen Boden 
sehafft far die spi~ter sieh entwiekelnde Paralyse '~ nnd hebt welter hervor, 
class er die besehriebenen EntwicklungsntSrungen kemeswegn far spezlhsehe 
ansieht in dem Sinne, dass nur die hereditiite Lues sie hervorrufen kSnnte; 
er hiilt es vielmehr far mSglieh, dass aueh irgendwelehe Seh~dliehkeiten an- 
derer Art, die auf dan Zentralnervennystem wghrend seiner embryonalen 
Anlage hemmend einwirken, gelegentlieh einmal dieselben Entwieklungs- 
stSrungen (~Iehrkernigkeit der Purkinje'schen Zellen), wenn vielleieht aueh 
nieht in so ausgesproehener Weise hervorrufen ktinnten. :' 

In unserer Beobaehtung treten diese Veriinderungen der Ganglienzellen 
bei Vergleieh mit den Trapet'sehen Befunden an Hiiufigkeit in den Hinter- 
grund und betreffen nieht das Kleinhirn, dessen Purkinje'sehen Zellen ja bei 
der jugendlichen progressiven Paralyse zwei Kerne besonders h~ufig auf- 
weisen, wenn sie aueh nieht aunsehliesslieh den Sitz dieser Entwieklungs- 
stSrung bilden. So erwiihnt Trape t  einen Fall, bei dem aueh dan Grosshirn 
mit sehweren EntwieklungsstSrungen (Ganglienzellen yon embryonalem 
Typus mit zwei Kernen) beteiligt war. Diese Befunde in ihrer Gesamtheit 
seheinen mir far die Auffassung unseres Befundes yon mehrkernigen Gang- 
lienzellen in der Gehirnrinde bei der amaurotisehen Idiotie nieht ohne Be  
deutung zu sein. Sie fordern dazu auf, dem Vorkommen derartiger Ganglien 

1) Ueber Entwicklungss~Srungen des Gehirns bei juveniler Paralyse. Dieses 
Arehiv. Bd. 45 u. 47. 

2) Ueber EntwicklungsstSrungei1 ira Zentralnervensystem bei der juvenilen 
progressiven Paralyse. Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psych. 1910. II. Bd. 
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zellen bei dieser Idiotieforn~ bei k~inftigen Untersuehungen besondere Auf- 
merksamkeit zu sehenken. 

Der Markzerfall und die Gliavermehrung haben in unserer Beobachtung 
einen besonders weitgehenden Umfang angenommen. An vielen Stellen 
erscheint die Rinde fast marklos. Die wenigen erhaltenen Reste yon Nerven- 
fasern der Grosshirnrinde zeigen .~kute Zerfallserseheinungen, die im Klein- 
hirn weniger in die Erseheinung treten. Im Einklang mit dieser sehweren 
~arkdegeneration stellen sich aueh die Gliaver~nderungen als ungewiShnlieh 
ausgedehnte und intensive dar, und zwar betreffen dieselben sowohl die zelligen 
wie die faserigen Elemente der Neuroglia. Die fast ubiquit~re Erkrankung 
der Gliazellen, das iiberaus h~ufige Vorkommen yon Gliarasen in Verbindung 
mit den lebhaften Proliferationsvorgi~l~gen an den Gliafasern ist in unserer 
Eeobaehtung bemerkenswert und iibertrifft quantitativ die bisher besehrie- 
benen Gliaver~tnderungen bei der amaurotisehen Idiotie. Ganz besonders  
t r e t en  die gliSsen Ver~nderungen in der Rinde des Kleinhirns  
in der Bildung einer mheht igen gliOsen Deeksehieht  und in der 
exzess iven Wneherung der Bergmann ' sehen  St i i tzfasern aus 
dem Rahmen der f r ahe ren  Befunde bei dieser Krankhe i t  heraus  
und eharak te r [ s ie ren  die Kle inh i rna t roph ie  unseres Falles als 
eine besonders  sehwere. Spielmeyer  (briefliehe ?gitteilung) hebt her- 
vor, dass derartige enorme zur Bildung einer aberaus breiten glitisen Deek- 
sietit fiihrenden Gliawueherungen der Kleinhirnrinde ein reeht seltenes, nur 
bei den sehwersten Formen der htrophie zu beobaehtendes Vorkommnis sei, 
zumal die Kleinhirnrinde unter normalen Verh~ltnissen nieht wie die Rinde 
des Grosshirns einen nennenswerten glitisen Randsaum bes~sse. Unter sehr 
vielen Paralysen mit Gliawueherung in der oberen Kleinhirnsehieht, die 
Spie lmeyer  untersueht hat, hat er meier eine solehe Deeksehieht vermisst, 
nur bier und da real eine Andeutung yon einer Deeksehieht gesehen. Alz- 
h e ~ m e r 1) hat bei Paralysen die Bildung einer m ~ehtigen Oberfl~ehensehieht 
in der Kleinhirnrinde ~hnlieh unserer Beobaehtung besehrieben und abge- 
bildet. Bei VerblSdungsprozessen auf Mkoholiseher Basis hat Spie lmeyer  
mitunter solehe breiten Deekseh~ehten gefunden. Die Tatsaehe, dass diese 
exzessiven Gliawueherungen in unserem Fall die tginde des Kleinhirns be- 
treffen, in der, wie hervorgehoben, die aku ten  Zerfallserseheinungen der 
garkfasern gegeniiber den in der Grosshirnrinde zu konstatierenden zurtiek- 
treten, verdient Beaehtung; weist ja dieser Umstand auf die l~{iSgliehkeit hin, 
dass wit es in der Kleinhirnrinde mit einem ~lteren, vielleieht, bis zu einem 
gewissen Absehluss gelangten Krankheitsprozess zu tun haben. Es w ir  d 

1) Histologische Studien zur Differentialdiagnose der progressiven Paralyse. 
S. 113. 
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A u f g a b e  w e i t e r e r  U n t e r s u c h u n g e n  se in ,  f e s t z u s t e l l e n ,  ob 
d i e se  a u f f a l l e n d e  B e t e i l i g u n g  des K l e i n h i r n s  an dem 
K r a n k h e i t s p r o z e s s e ,  wie sic u n s e r F a l l  z e i g t ,  e ine  m e h r  
z u ~ l l i g e i s t ,  o d e r  ob s ich  d ieses  V e r h a l t e n  h h u f i g e r ,  v i e l -  
l e i c h t  r e g e l m ~ s s i g ,  in den F ~ l l e n  yon  T a y - S a e h s ' s e h c r  
a m a u r o t i s c h e r  I d i o t i c  n a c h w e i s e n  lass t .  Bei der grossen Be- 
deutung, welche Erkrankungen des Kleinhirns bei den verschiedenen 
Formen der Heredodegeneration zukommt, ware eine solche Feststellung 
yon besonderem Interesse. 

Was die Untersuchung der Sehbahn anbetrifft, konnte eine systema- 
tische Untersuchung derselben in unserem Fall nieht stattfinden. Feststellen 
konnten wit, dass der Sehnerv leiehte Degeneration besonders seiner zentral 
gelegenen Fasern erkennen liess, und dass die degenerativen, zu einer deut- 
lichen Atrophie des Marklagers fiihrenden Ver~nderungen in der Umgebung 
der Fissura calcarina besonders hochgradige waren. Dieser Befund stimmt 
mit den Untersuehungen Schaffer 's  und Frey's tiberein, die ebenfalls die 
Umgebung der Fissura ealearina auf~allend schwer erkrankt fanden. Ana- 
tomiseh ist eine Atrophie der Sehnerven in den Fhllen yon ~[ohr, P o y x t o n  
u. a. nachgewiesen worden, wahrend in den Saehs'schen F~llen ein auch 
anatomisch intakter murkhaltiger Sehnerv und normale infrakortikale Seh- 
zentren wiederholt gefunden wurden. Vogt hebt hervor, ,,dass auf Grund 
der bisher vorliegenden Befunde noch nieht zu sagen sei, in welcher Be- 
ziehung die naehgewiesenen StSrungen des per~pherisehen optischen Neurons 
zu der Erkrankung der Sehrinde stehen. Fiir den Sehnerv handelt es sich 
wohl um eine, ihrerseits auch dutch den allgemeinen Charakter der Erkran- 
kung bedingter Anteilnahme am Krankheitsprozess, die yon der retinalen Er- 
krankung konsekutiv abhangt." 

Die nur leiehte Erkrankung des N. opticus in unserem Fall bei schwerer 
Degeneration der Sehrinde legt den Gedanken nahe, dass die SehstSrung im 
wesentlichen als eine zentral bcdingte au~zufassen ist. 

Der ~arkfasergehalt des N. optieus bei der amaurotisehen Idiotie in den 
verschiedenen bisher zur Untersuchung gelangten Fi~llen muss demnaeh als 
e[n reeht versehiedener bezeichnet werden. Aehnlich verhalt es sich mit,dem" 
Ergebnis der bisherigen Untersuchungen der langen motorischen Leitungs- 
bahn der Pyramiden. Das Resultat unserer Untersuehung der Pyramiden- 
seitenstrange, die eine leichte, aber deutliche Degeneration derselben ergab, 
unterscheidet sich in quantitativer Hinsicht yon den Schaffer'schen Be- 
funden, der, wie schon erwiihnt, unter seinen Fi~llen sowohl solehe mit vSllig 
entmarkter Pyramide, wie solehe mit fast normalem Markgehalt beschreibt. 

Nach dieser Gegeniiberstellung unserer und der bisher bekannten Be- 
funde bei Tay-Sachs'scher amam:otischer Idiotic ist es erforderlich, auf die 
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un te rschoidendon }rerkmale der uns besehhf t igondon Krank-  
boit yon dorvon Spiehneyor  geschi lder ten  , ,bosonderen Form yon 
amauro t i sche r  Id io t io"  einzugehen. Wenn auoh dioso Untorsehiede 
sehon yon Spiolmoyor und Vogt in ersehSpfendor Weiso gesehildert wor- 
don sind, orsehoint es uns doeh aus den am Anfang unseror Arbeit hervor- 
gohobonen Granden nieht aborflassig, an der Hand diosos neuen anatomiseh 
untersuchten l~allos zu priifen, ob die bekannton oharakteristisehen unter- 
seheidendon Nerkmalo aueh in unserer Boobachtnug zu konstatieren sind, 
und auf Grund unsoror Bofundo Stolhng zu der yon allgemoinen pathologi- 
sehon Gosiehtspunkten aus so intorossanten Frage der Beziohungon dieser 
beiden Formen you amaurotiseher Idiotie zueinander zu nehmen. 

D~s yon Spielmeyer  bei Vergleiehung soiner Fglle mit don Befunden 
yon Sachs-Sehaffer  als wesontlich im histologisehen Gesamtbild horvor- 
gehobeno gemoinsamo lgomont, die absoluto Diffusion der ,,krankh~ften 
Vergnderungon, spoziell die ganz allgemeino Verbroitung der Norvenzell- 
erkrankung, die fiberall in der RiMe wie im Hirnstamm und im R/ickomnark 
dio gloiehen gage aufwoist," ist auoh far uusore Boobaehtung in vollom Nasse 
zutroffond. In gleiehor Weiso ist aueh der negativo Befund an den Gef~tssen, 
,,dio Unabh~ngigkeit der Ver~ndorungen der zontralon Substanz yon ent- 
zandliehen odor rogrossiven Gefgssver~ndorungen," sowohl far die Spiel-  
meyer'sehe Krankheit wie fiir unseron ]?'all oharakteristiseh. Was dio Art 
dot Veranderungon der Ganglionzollen anbotrifft, bildet dio Sohwellung der- 
solben die auffallondste der uns entgegontretonden Erseheinungen. Diese 
Sehwellung dor gellen ist aber in unseror Boobachtung oine viel erhebliehore 
als in den Spielmeyer'sehen Fglten, ,,bei denen aueh bei totaler Auftrei- 
bung dor Nervonzello dio VergrSsserung dor pathologiseh gesehwollenen 
Zelle bei weitem nieht so betrgehtlieh ist". Besonders aber konn~ce Spiel- 
moyer dio oigonartigen starken Sehwolhngon der ttauptdondriton nur gang 
selten oinmal beobaehton, oine isolierto Bl~hung der Dendriten ohne gleieh- 
zeitigo zystisehe Schwellung des ZellkSrpors land or nio. In unseror Beob- 
aehtung bieton diose ballonartigen Dondritensehwellungon oiner Reihe yon 
gellen eino sehr auffallende Erseheinung. Zwar hatte ieh boi dem Vorgleioh 
meinor Prgparato mit don Besohreibungon und Abbildungen Schaffer 's  
don Eindruck, als ob in der Hgufigkeit des Vorkommens diesor Sehwellungen, 
auf die Sehaffer  d~s gr0ssto Gewicht logt, dio Befunde dioses ]?orsohors 
meino oigenen nieht unwesontlieh abertrgfon. Spiolmeyer  jodoch, der dio 
Froundliehkeit hatte, oino Roihe meinor Prgparate mit den in seinor Hand 
befindliehen Prgparaton Sohaffers zu vorgleiehen, teilte mir mit, dass dioso 
ballonartigon Sohwellungen in moinem l~all doeh nieht wesontlich soltenor 
seien als in don Schaffer'sehen Fallen, wio das an manehen Stollen der 
Bielsehofsky-Prhparato doutlieh horvortr~te. Ueber das in diosen Pra- 
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paraten nachweisbare Fibrillenbild m6chte ich reich aus den in der Detail- 
beschreibung gegebenen Gr~inden nut mit Vorbehalt au~sprechen, l~ur so 
viol scheint mir festzustehen, dass tier Zerfall des fibrill~ren ~asehen- 
werkes des Zellinneren in meinem Fall ein weitgehenderer ist als in den 
Spielmeyer'sehen Beobachtungen. Die Fibrillenbilder wenig verhnderter 
Zellen, die dieser Autor seinen vergleiehenden Untersuehungen zugrunde 
legt, kommen ftir meinen Fall, der fast durchweg schwerste Zellver~nderungen 
zeigte, kaum in Frage. Einen sehr wesentlichen Unterschied yon den Spiel- 
meyer'schen Befunden bietet in meillem Fall die schwere ZellverSdung der 
Rinde mit Untergang zelliger Elemcnte, die Spielmeyer  vermisste, so dass 
er die Tatsache, dass be[ seinen F~llen der Krankheitsprozess nicht wie beider 
Sachs'schen Krankheit die Tendenz babe, die Zellen zugrunde zu richten, 
als eili ausserordentlieh wic'htiges unterscheidendes l~ferkmal hervorhebt. 
Grosse Bedeutung misst Spie lmeyer  der vergleiehenden Betrachtung der 
Art des Zellzerfalls zu. W~hrend es sich in meinem Fall in Uebereinstimmung 
mit den frtiheren Befunden yon Tay-  Sachs im wesentlichen um die gewShn- 
liche Form der chromolytischen AuflSsung der Nissl'schcn KSrperehen han- 
delt, beschreibt Spie lmeyer  in se~nen F~llen ,,die Umwandlung der nor- 
malen Zellstrukturen in eine kSrnige Yasse, die etwas nfit der Pigmentbildung 
zu tun habe. '~ Von diesem ,,hellgelben" bzw. ,,gelbgriin" gef~rbten Pigment 
im Nissl-Pr~parat, welches nach Spie lmeyer  den Eindruek erweckt, als 
handele es sich um Ganglienzellen eines senilen Individuums und welches 
auch yon Behr 1) als charakteristisch far das histologische Bild der juvenilen 
amaurotischen Idiotic bezeiehnet wird, war in meinen Prgparaten nirgends 
eine Spur zu finden. 

Sehr weitgehende Unterschiede in quantitativer und qualitativer Hin- 
sicht bieten die sog. Abbauproduk te  in meiner Beobaehtung und in den 
Spielmeyer'schen F~llen. 

Ieh fand die Ganglienzellen und Gliazellen strotzcnd angeftillt mit einem 
kSrnigen sieh bei der Weigert'schen Markseheidenfhrbung sehwarz, bei der 
Ehrlich'schen K~matoxylinfhrbung (Sehaffer) intensiv blau f~rbenden De- 
tritus. Diese Zelleinlagerungen bci der Tay-Sa  ehs'sehen Form der amauro- 
tischen Idiotic sind aueh yon Schaffer  und yon Alzheimer e) festgestellt 
und eingehend besehrieben worden. 

S cha f f e r hat diese vermittelst der Weigert'schen lgarkscheidenf~rbung 

1) Zur Histopathologie der juvenilen Form der familifiron amaurotischen 
ldiotie. Monatsschr. f. Psych. u. Neurol. Bd. 28. 

2) Beitrag zur Kenntnis tier pathologischen Neuroglia und ihrer Beziehungen 
zu den Abbauvorg~ngen im Ner~Tengewebc. Histolo~sche und histopathologische 
Arbeiten. Herausgegeben yon Nissl mid Alzheimer. III. Bd. 3. Heft. 1910. 
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eintretende Schwarzfhrbung der in den erkrankten Zellen angesammelten 
Zerfallsprodukte angewandt, um fiber die Ausdehnung der Rindenerkrankung 
und ~ber ihre weehselnde Iutensit~t an den verschiedenen Rindenabschnitten 
bei der Tay-Sachs%chen Idiotieform Aufschluss zu erhalten. Alzheimer 
beschreibt den ausserordentlichen Reichtum dieser k~Srnigen Zerfallsprodukte 
bei dieser Krankheit folgendermassen: ,,Sic erft~llen die ganzen Ganglien- 
zellen und manche Gliazellen, welche K~rnehenzellen~'orm angenommen haben, 
und sind in anderen grossen faserbildenden Gliazellen in der Peripherie des 
protoplasmatisehen Zelleibs gelegen. Ja sic seheinen sieh an versehiedenen 
Stellen sogar Ms kleine KSrnchen in einem Netz eingelagert zu linden, welches 
wohl ein Gliaretikulum darstellen dfirfte." 

An der Eand einer Abbildung, die weitgehende Aehnlichkeit mit unserer 
Abbildung (Fig. 6 Tar.) aufweist, zeigt Alzheimer die geradezu elektive 
Darstellung dieser enormen Mengen yon Abbauprodukten bei der Weigert- 
schen Markseheidenf~rbung. 

Von diesen ungemein charakteristisehen Zerfallsprodukten land Spiel- 
meyer in seinen F~llen keine Spur. Die eingelagerten K6rnchen blieben bei 
der ~arkscheidenmethode ungefhrbt. Dagegen konnte h lzhe imer  zeigen, 
dass sieh mit I-Iilfe des l~ay-Gr~inwMd'schen Farbstoffes eine elektive Dar- 
stellung der in den Ganglien und Gliazellen enthMtenen degenerativen Pro- 
dukte bei der Spielmeyer-Vogt'schen Form der amaurotischen Idiotic 
erzielen l~sst. Diese F~rbung der Abbauprodukte mit dem May. Gr~inwald- 
sehen Farbstoff fehlte in meiner Beobachtung vSllig. 

Es wird Aufgabe weiterer Untersuehungen sein, festzustellen, ob die ge- 
schilderten eigenartigen StofLvechselprodukte in der Tat in allen Fhllen 
amaurotischer Idiotie vorkommen, und ob die beschriebenen Differenzen zwi- 
sehen infantiler und juveniler Form konstante sind, ein Umstand, der zu der 
Annahme spezifischer Abbauprrodukte ffir jede dieser Erkrankungsformen 
ftihren wfirde. 

Fragen wir uns naeh der Natur dieser hbbauprodukte, so geben uns ~ber 
dieselben die grundlegenden, leider allzufrfih dureh den Tod dieses Forschers 
unterbrochenen Untersuehungen Alzheimer's (1. e.) bis zu einem gewissen 
Grade Aufsehluss. Alzheime r konnte in einem FMle yon Tay-Saeh s'seher 
amaurotiseher Idiotic vermittelst der Herxheimer'sehen Fettf~rbung fest- 
stellen, ,,dass sieh in den Ganglienzellen nieht eine den pathologisehen Ein- 
lagerungen entspreehende ~enge mit Seharlach gerSteter Stoffe nachweisen 
liess, husser zerstreuten feineren FetttrSpfehen, welehe die =Kenge der k6rni- 
gen Einlagerm~gen nieht ersehSpften, zeigte sieh h6ehstens eine ganz unbe- 
stimmte mattrosa F~rbung des fibrigens pathologisehen Zellinhalts. Dagegen 
waren mit Seharlaeh f~rbbare Stoffe sehr reiehlieh in den Gliazellen und in 
den Zellen der Adventitim" Die Ganglienzellen erseheinen mit feinen Fett- 
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kOrnohen nur wie bestgubt, die Gliazellen enthalten grosse Fetttropfen und in 
den Zellen des adventitiellen Lymphraumes linden sich grosse Fettanh~ufun- 
gem Aus diesem Verhalten der Zellen zieht Alzheimer den Sehluss, ,,dass 
hier ganz ghnliche Verhgltnisse vorliegen, wie er sie bei den basophilen meta- 
chromatisehen 8toffen beobachtet hatte, die aueh allmghlieh in den Gliazellen 
und noeh mehr in den Adventitialzellen in neue Fettstoffe umgewandelt wer- 
den. So dtirften wir auch hier wieder einen Beitrag fiir den Transport der 
Abbaustoffe gegen die Gefgsse zu und fiir ihren weiteren Abbau wghrend 
dieses Weges sehen. Dabei muss sich der Gedanke aufdrgugen, ob denn nieht 
vielleieht die ftlr die amaurotische Idiotie eharakteristisehen 8toffe nur Vor- 
stufen der lipoiden KOrnchen der gew6hnliehen fettigen Degeneration der 
Ganglienzellen sind, die durch irgendwelehe pathologisehe Bedingungen nicht 
bis zu dem gewOhnlichen fettigen Produkte umgewandelt werden." An einer 
anderen Stelle bezeichnet A1 zh eim e r diese dureh bestimmte Farbreaktionen 
naehweisbaren Stoffe als ,myelinoide und protagonoide." 

Diese sogenannten myelinoiden Stoffe sind nun auch yon Spie lmeyer  
bei seiner Form der amaurotisehen Idiotie festgestellt worden. Er konnte in 
den yon ihm untersuehten Gehirnen in den Ganglienzellen nfit Sudan und 
Seharlaeh nur eine schwaehe Rotfgrbung, niemals einen leuehtend roten 
~der gelbroten Farbenton erhalten, so dass also keine fettig pigmentOse Er- 
krankung der Ganglienzellen vorlag. Vielmehr wies die Unvollst~ndigkeit 
der Sudan-Scharlaehreaktion auf die mikroehemisehe Verwandtsehaft zu den 
n~yelinoiden Stoffen bin. 

Das Verhalten der Ganglienzellen in unserer Beobaehtung bei Anwen- 
dung der Kerxheimer'sehen Fettfgrbung stimmt vOllig mit den yon Alz- 
he imer  und Spie lmeyer  bei der infantilen und juvenilen Form der amauro- 
tisehen Idiotie beschriebenen iiberein, so dass wir wohl nicht fehl in der An- 
nahme gehen, dass auch die yon uns nachgewiesenen eigenartigen Abbau- 
produkte als myelinoide 8toffe a.nzusehen sind, bei welehen der Eiweisszerfall 
auf 8tufen vor dem Fett Halt gemaeht hat. Der Transport der Abbaustoffe 
und ihre Umwandlung in Fett tiber die Gliazellen naeh den Gefgssen zu, 
findet bei uns ganz in der yon Alzheimer geschilderten Weise statt, bietet 
also eine Bestgtigung der Ansehauungen dieses Forsehers f~ber eine bestimmte 
Form der Abbauvorgiinge im Zentralnervensystem. 

Zusammenfassend l~isst sich also sagen, dass die e igenar t igen 
sowohl bei der in fan t i l en  {vie bei der juveni len  Form der amau- 
ro t i sehen  Idiot ie  in den Gangl ienzel len nachgewiesenen Abbau- 
p rodukte  n ieht  zu den e igent l iehen F e t t s u b s t a n z e n ,  sondern 
zu den sog. myel inoiden,  Vors tufen des Fe t t e s  dars te l lenden ,  
Stoffen  Alzheimer's gehOren, dass sie aber, wie ihre verschie-  
denen Fgrbba rke i t sve rhg l tn i s se  bei Anwendung verseh iedener  

Archly f. Psychiatrie. Bd. 58. 18 



274 A. Westphal, 

Reagent ien  (Hhm~toxyl in ,  5[ay-Griinwald'seher Farbs tof f )  zei- 
gen, n ieh t  mi t e inander  ident iseh  sind, sondern ehemisehe,  uns 
ihrer  Natur  naeh unbekann te ,  Dif ferenzen aufweisen,  deren Er- 
forsehung zweifellos ein interessantes Problem fiir kiinftige Untersuehungen 
darstellt. 

Hand in Hand mit der ZellverSdung der Hirnrinde in meinem Fall gehen 
starke Wueherungsprozesse der gliSsen Elemente besonders in Form un- 
gemein zahlreieher gesehwellter Gliazellen, der Bildung yon umfangreiehen 
,,Gliarasen" und der diffusen Verbreitung gliogener K6rnehenzellen, ~ahrend 
die faserige Glia in der oberfli~ehliehen Sehieht der Rinde eine deutliehe Ver- 
mehrung zeigt und in der Kleinhirnrinde eine mhehtige gliSse Deeksehieht 
bildet. Spie lmeyer  dagegen vermisst grSbere Ausf~lle yon Ganglienzellen 
in seinen Fhllen und betont, dass dementspreehend aueh die Wueherung der 
Glia, ganz besonders der faserigen Glia sp~irlieh ist, und dass Spinnenzellen 
nut vereinzelt, Gliarasen nur ausserordentlieh selten vorkommen, so dass 
sieh im ganzen die Vermehrung der Stfitzsubstanz in mi~ssigen Grenzen hNt. 

Sehr weitgehende Untersehiede bietet das Markfaserbild in meinem 
Falle und den Spielmeyer'sehen Beobaehtungen. Wahrend Spie lmeyer  
bis auf das Vorkommen einiger Liehtungen im supra- und infraradii~ren 
Fleehtwerk ein so gut wie normales Verhalten der Markfaserung besehreibt, 
finden wir ganz diffus verbreitete, sehr erhebliehe Ausfhlle an lVlarkfasern, so 
dass an vielen Stellen eine fast ,,marklose Rinde:' besteht. Sehliesslieh sind 
als letzte unterseheidende 3~[erkmale hervorzuheben die Degeneration der 
Pyramidenseitenstri~nge, und die wenn aueh leiehte Degeneration des Optieus 
in meinem Falle, whhrend Spie lmeyer  in jedem seiner 3 F~lle sowohl die 
langen Leitungsbahnen des Rtiekenmarks wie aueh den Befund am Optieus 
als normal besehreibt. Ueber das Verhalten der Netzhaut vermag ieh in 
meinen Falle niehts zu sagen, da sie nieht untersueht werden konnte. Diese 
Untersuchung wi~re yon besonderem Interesse gewesen, um festzustellen, ob 
der Befund Stocks,  der bekanntlieh in den Spielmeyer'sehen Fiillen ,,eine 
elektive Degeneration der liehtperzipierenden Elemente, einen nahezu voll- 
st~ndigen Defekt der Stiibehen und Zapfensehieht" naehweisen konnte, in 
meinem Falle ebenso wie in den spiirliehen anderen bisher naeh dieser Rich- 
tung untersuehten Fallen S a eh s'seher Krankheit fehlte. 

Wir sehen, dass die yon uns gefundenen Untersehiede im anatomisehen 
Bilde der infantilen und tier juvenilen Form der amaurotisehen Idiotie in 
allen wesentliehen Punkten mit den sehon yon Spie lmeyer  angegebenen 
unterseheidenden :-VIerkmalen iibereinstimmen. V o g tl), der in seinen friiheren 

1) Archiv f. Kinderheilkunde. 1909. ]3d. 51. --  t~eferat Mendel's Jahres- 
bericht. 1909. S. 1041. 
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Arbeiten (1. e.) diese Unterschiede als bemerkenswert hervorhebt, sie abet 
,,mindestens zum Tell mehr ftir gradueller als genereller Natur halt", kommt 
spater auf Grund eigener anatomischer Untersuehung eines typischen S a c h s- 
schen Falles und zweier zur juvenilen Gruppe (Spielmeyer,  Vogt) gehiiriger 
Falle zu dem Schluss, dass nicht nut klinisch, sondern auch pathologisch-ana- 
tomisch zwischen der Frtihform und seinen Fallen Uebereinstimmung herrsche, 
dass diese nur eine weniger fondroyante Form der Erkrankung darstelle. In 
ahnliehem Sinne sprieht sich Schaffer  1) aus, wenn er hervorhebt, ,,dass die 
histologische Differenz zwisehen den beiden Formen nut eine graduelle, 
keineswegs eine essentielle sei':. ,,hi Spielmeyer 's  Fallen spielt sich derselbe 
Prozess ab wie in den Sachs'sehen Fallen; nut erreicht derselbe in ersteren 
keineswegs jene Intensit~t wie in letzteren. Spielmeyer 's  juvenile Form 
hat dasselbe histologische Substrat wie die Sachs'sehe infantile Form, mit 
der Bemerkung, dass letztere beztiglieh der Intensitat der Zellerkrankung 
eine entschieden schwerere Form darstellt. Somit verifiziere ich auf Grund 
anatomisch-histologischer Untersuehung H. V ogt's Aufstellung beziiglich 
eines grossen einheitlichen Typus yon familiar amaurotischer Idiotie.': ,,So 
dtirfte es eine grosse Idiotieform geben, welche rein zellular-pathologiseh 
gekennzeiehnet ist, namentlich durch die mehr oder mimer ausgepragte 
Schwellung des Zelleibs some der Dendriten. Ein besonderes morphologisches 
Charakteristikum dieser grossen Idiotiefm'm ware ferner noch die absolute 
Diffusion der Zellerkrankung auf das gesamte Zentralgrau nebst fehlenden 
makroskopischen Anomalien. ttierher ware dann die schwere Sachs'sche 
und die leiehtere Spielmeyer'sche Form zu rechnen als zwei Glieder der 
grossen ldinischen Familie, welehe wit die eytopathologisch eharakterisierte 
familigr-amaurotische Idiotie nennen kSnnen. ~ 

Spie lmeyer  hebt die zusammenfassenden Satze Schaffer 's  besonders 
hervor und macht die Beantwortung der Frage, ob die yon ihm besehriebenen 
Fiille zusam menmit denen yon Vo g t und  mit iihnliehen Krankheitsprozessen 
eine grosse gemeinsame Gruppe familiiirer Erkrankungen bilden, ob ferner 
seine Fglle trotz aller Differenzen im histopathologisehen Gesamtbilde etwa 
doeh generell zu einem gemeinsamen Typus gehSren, dessert bekannteste 
Form die Saehs'sehe Krankheit ist, abhhngig yon dem Resultat weiterer 
anatomischer Untersuchungen. ,,Es ware ja m5glich," sagt Spielmeyer ,  
,,dass diese verschiedenen Formen in der Tat nur Modifikationen eines sehr 
grossen Typus aueh ihrer Anatomie nach sind, dass die Differenzen im wesent- 
lichen doch nur gradueller Natur sind, und dass etwa, was das Wiehtigste 
ware, die Ganglienzellenerkrankung, die ja in ihrer Eigenart und Ubiquitiit 

]) Dieses Archly. Bd. 42. H. 1. 
18" 
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das histologisehe Oesamtbild in den Fgollen yon Saehsscher Idiotie wie in 
den raeinen beherrseht, prinzipiell ttberall die gleiche w~re." 

Aueh fitr raieh hat bei vergleiehender Betraehtung raeiner Befunde mit 
darien der genannten Autoren die Auffassung, dass die infantile Form der 
amaurotisehen Idiotic ira wesantliehen nut einen sehwerer und rapider ver- 
laufenden KrankhGitsprozess, wia die juvenile Form darstellt, rait der sie 
sonst nahe verwandtsehaftliehe Baziehungen besitzt, vial Wahrseheinlieh- 
keit fttr sigh. Ganz abgesehen aber yon den Versehiedenheiten irn klinisehen 
Verlauf beider Affektionen seheinen mir die Differenzen ira Gesaratbilde der 
histologisehen Ver~tnderungen doeh so weitgehende und so eigenartige zu 
sein, dass sieh die Frage aufwirft, ob night ausser der anganoraraenen ver- 
sehiedenen Intensitgt des Krankheitsprozesses bei beiden Krankheitsformen 
noeh andere besondere l\{oraente zur Erkl~rung dieses auffallenden Verhaltens 
herangezogen werden kOnnen. Vornehralieh ist es die Versehiedenheit in 
der Sehwere des Betroffenseins der ~{arkfaserung bei der infantilen und der 
j uvenilen Folra der araaurotisehen Idiotie, welehe den Gedanken nahe legt, 
dass besondere Ursaehen dieser Differenz zugrunde liegen raassen. Bei der 
Spielraeyer'schen Form ist entspreehend der geringen Tendenz des Zell- 
prozasses zur vOlligen ZarstiSrung der Zelle die Faserdegeneration nur sehr 
diirftig, wghrend in den FNlen yon Sachs und Sehaffer ,  wie Vogt aus- 
fiihrt, der Faserausfall so hoehgradig und in seiner Lokalisation so eigenartig 
ist, dass notwendigerweise noeh eine andere Grundlage ftir den 5Iarkraangel 
vorhanden sein muss. Es muss naeh Vogt daran gedaeht warden, dass der 
Fasermangel mOglieherweise dureh einen Stillstand der l~{arkentwieklung in 
einer frtiheren Periode zustande gekomraen ist, da in einigen der Saehs- 
sehen F~lle ein systeraartiger Defekt oder eine systeraartige Verrainderung 
yon Fasern vorgelegen habe. Um reine Agenesien wird es sieh hier naeh Vo g t 
wohl nieht handeln; ,,vielleieht ist diese StSrung als eine unvollsti~ndig ge- 
bliebena Entwieklung zu betraehten, und gerade das Xarkbild ist ein sehr 
wiehtiger Anhaltspunkt fiir die Beantwortung der Frage, in weleher Weise 
bei der farailigren amaurotisehan Idiotie sigh Prozesse geherarater Entwick- 
lung mit solehen rein degenerativer Natur (sowohl fttr Zellen wie fitr Fasern) 
kombinieren. '~ -- Dass unser Befund yon raehrkernigen Ganglienzellen in der 
I-Iirnrinde wohl aueh auf St6rungen in der erabryonalen Anlage zurttek- 
zuffihren ist, haben ~vir bereits erw~hnt und auf die ~6gliehkeit hingewiesen, 
class 5~hnlieh wie bei der jugendliehen progressiven ParMyse die Syphilis, in 
unserera Falle vielleieht andere unbekannte Sehgdliehkeiten heraraend auf 
die Entwieklung der Zellen eingewirkt haben mOgen. Die Annahrae yon 
reinen Entwieklungshemraungen far die Entstahung der S a e hs'sehen araan- 
rotisehen Idiotie diirfte aber wohl nur in besehri~nkter Weise vielleieht 
Geltung besitzan ftir Fiille, die als Uebergi~hge zu teratologisehen Bildungen 
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aufgefasst werden kSnnen, welehe letzteren Sehaffer  mit Reeht von den 
eigentliehen F~llen der Saehs'sehen famili~ren amaurotisehen Idiotie seharf 
trennen will, ffir die gerade der diffuse Narkausfall ehara.kteristiseh ist, 
und in dem sieh aueh mit der l~{arehimethode diffuse fr isehe Degene- 
r a t ionen  (Spiller) naehweisen lassen. 

Sehr viel wiehtiger ffir die Beurteilung der Markdegeneration seheint 
nfir die aueh yon Vogt und yon Spielmeyer  hervorgehobene Tatsaehe zu 
sein, dass es sieh bei d.er Saehs'sehen Form der amaurotisehen Idiotie urn 
Kinder in frt~heren Altersstufen handelt, bei denen die l~[arkreife im Zentral- 
nervensystem noeh nieht eingetreten ist, wiihrend die Spielmeyer'sehe 
Krankheit sp~tere Stufen des jugendtiehen Alters b~s etw~ zum 16. Lebens- 
jahr zu befallen pflegt. 

l~'Ieine frtiheren sieh an die grundlegenden F 1 e e h s ig'sehen Arbeiten an- 
sehliessenden Untersuehungen 1) fiber die ~arkseheidenentwieklung der peri- 
pherisehen und der Gehirnnerven des Mensehen zeigten mir, dass weitgehende 
Unter;ehiede im ~arkseheidenbilde des jugendliehen und des erwaehsenen 
Nerven bestehen, yon denen ieh hier nut die ftir die uns beseh~ftigende Frage 
wesentliehen Punkte hervorhebe: 

,,In quantitativer Kinsieht ist im unentwiekelten Nerven bedeutend 
weniger Mark vorhanden, die Markseheiden sind viel danner, zeigen oft 
Unterbreehungen yon betr~ehtlieher L~nge, die Markablagerung ist eine 
unregelm~ssige. Qualitativ zeigen die Markseheiden Neugeborener ein yon 
dem Verhalten des ~ r k e s  erwaehsener Nerven durehaus abweiehendes Ver- 
halten gegen versehiedene Reagentien. 

In erster Linie f~rbt die Osmiums~iure einen grossen Teil der Nerven- 
marks Neugeborener grt~nlieh oder graugelblich, nieht sehwarz wie beim Er- 
waehsenen. Die relativ sp~rliehen Fasern, die beim Neugeborenen dureh 
Osmium sehwarz gef~rbt werden, haben nieht den ges~ttigten, tiefsehwarzen 
Farbenton wie die erwaehsenen Fasern. Ferner gibt die Impr~ignierung mit 
Chroms~ure den lV[arkseheiden keinen gelben oder gelbliehen F~rbenton, der 
grSsste Tell der Fasern nimmt die Farbe der gerade angew~ndten Fhrbe- 
fltissigkeit an, wird dureh Karmin rStlieh, dureh Nigrosin bl~ulieh gef~rbt. 
Die l~{arkseheiden lassen keine konzentrisehe Sehiehtung erkennen. Endlieh 
wirken die Entf~rbungsflassigkeiten bei Anwendung der Weigert'sehen trod 
Pal'sehen ~ethode in anderer Weise als beim erwaehsenen Mensehen. Die 
Entf~rbung der dutch I-I~matoxylin tiefsehwarz gef~rbten Pr~parate tritt 

1) Die elek~risehen Erregbarkei~sverNiltnisse des peripherischen Nerven- 
systems des Mensehen im jugendliehen Zustand und ihre Beziehungen zu dem 
anatomischen Bau desselben. Dieses Archiv. Bd. XXVL H. 1. - -  Ueber die M~rk- 
seheidenen~wicklung der Gehirnnerven des ~enschen. ]bid. Bd. XXIX. H. 2. 
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ungemein raseh und intensiv ein, so dass die meisten 2~[arkseheiden in kttrze- 
ster Zeit br~unlieh bzw. grau gefiirbt erseheinen. Im gewissen frt~hen post- 
embryonMen Stadien nimmt eine Anzahl Aehsenzylinder dutch Osmiums~ure 
eine gr~inliehe Farbe an start des gew6hnliehen, weissliehen oder grauweiss- 
lichen Farbentons. Ferner finder man zu diesen Zeiten in mehr oder weniger 
reiehliehen Mengen freie Aehsenzylinder, oft yon sehr betr~ehtlieher Gr6sse. 
Diese freien hehsenzylinder lassen mitunter in deutlieher Weise beginnende 
Markablagerung an ihrer Peripherie erkennen. 

Es finder eine fortsehreitende Entwieklung im i~au der peripherisehen 
Nervenfasern yon der Geburt an statt; dieselbe ist in erster Linie an die Aus- 
bildung der 3{arkseheiden gekniipft." 

In den yon mir untersuehten F~llen stand die Entwieklung der 5[ark- 
seheiden im zweiten und dritten Lebensjahr dem ausgebildeten Zustand der 
erwaehsenen Faser sehr nahe, hatte denselben aber noeh nieht vOllig erreieht. 

Wenn wir diese wiehtigen Untersehiede des jugendliehen veto erwaeh- 
senen Nervenmark aueh nieht ohne weiteres in allen Einzelheiten verb peri- 
pherisehen Nervensystem auf das Zentralorgan iibertragen diirfen, maehen 
es doeh die UntersuehungenFleehsig's sehr wahrseheinlieh, dass hier ganz 
~hnliehe Verh~ltnisse oorliegen. F 1 e e h s i g 1) weist selbst darauf hin, ,,dass 
den physikalisehen Differenzen zwisehen fiStaler und ausgebildeter lgark- 
substanz aueh ehemisehe entspreehen". Wi tkowski  2) und Ruski  ~) spreehen 
sieh ebenfalls in diesem Sinne aus. Die in die Augen fMlenden quMitativen 
Untersehiede im Verhalten des erwaehsenen und des jugendliehen Nerven- 
marks glaubte aueh ieh auf ehemisehe Differenzen zuraekfilhren zu mftssen 
und habe der Einfaehheit wegen in meinen damMigen Protokollen den Namen 
,,Nervemna.rk '~ beibehMten, obwohl, wie ieh hervorheb, im strengen Sinne 
die betreffende Substanz nieht mit dem sp~teren Nervenmark zu identifi- 
zieren ist. 

Wenden wir diese am jugendliehen unentwiekelten Nervenmark ge- 
maehten Erfahrungen auf die uns besehiiftigenden Fragen der amaurotisehen 
Idiotie an, so wird die hnnahme sehr wahrseheinlieh, dass die Un te r -  
sehiede im Markfase rb i lde  der in fan t i l en  und der juven i len  
Form wohl zum grossen Teil dureh Di f fe renzen  in der 5Iark- 
en twiek lung  bed ing t  sind. Es is t  le ieht  ve r s thnd l i eh ,  dass die 
jugendl iehe ,  sieh quanti ta ,  t iv  und q u a l i t a t i v  so wesentHeb yon 
dem rei fen N e r v e n m a r k  nn te r sehe idende  N e r v e n s u b s t a n z  der 
fr t then p o s t e m b r y o n a l e n  Zeit  seh~digenden Einf l i i ssen gegen-  

1) Die Leitungsbahnen im Gehirn und Gehirnmark des ~[ensehen. S. 367. 
2) Dieses Arehiv. Bd. XIV. 
3) Zeitsclu'. f. physiol. Chemie. Bd. X. H. 4. 
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fiber, mSgen sie nun exogener oder endogener  Natur  sein, 
weniger widers tandsf~hig  ist wie die ausgebi ldete  I~ervenfaser 
des sp~teren Kindesalters .  Die Zerfa l lserseheinungen der ehe- 
miseh noeh nicht  zum Nervenmark  gereif ten Subs tanzen wer- 
den rapidere  und in tens ivere  sein wie diejenigen am mark-  
reifen Zent ra lo rgan  und zu grSberen StSrungen des Mark- 
scheidenbildes ft}hren als die E rk rankung  der reifen }~[arkfase- 
rung. Was den wesentlichsten Punkt des histologischen Brides bei beiden 
Erkrankungsformen, d i e d i f f u s e Z e 11 e r k r a n k u n g, anbetrifft, haben 
wir keinen direkt naehweisbaren Anhaltspunkt daffir, dass die Ganglienzellen 
der infantilen Form sehw~ieher und widerstandsloser als die der juvenilen 
Form sin& Das Gesamtbild der gefundenen Zellver~nderungen in Verbindm!g 
mit der Eigenart des klinischen Verlaufes macht aber aueh diese Annahme 
wahrscheinlich. Ob die bisher kons t an t  nachweisbaren Unter-  
sehiede im mikrochemischen Verhal ten  der in den Zellen ange- 
hiiuften Abbauproduk te  bei der infant i len  und der juveni len  
Form der amauro t i schen  Idiot ie  viel leicht  auch auf die the-  
mische Versehiedenhei t  des unentwicke l ten  und des reifen 
Nervenmarks  zurttckzuff~hren sind, Unterschiede,  die dann 
auch wieder in den Zerfa l l serscheinungen desselben zum Aus- 
druek kommen wfirden, ist eine auf Grund unserer  heut igen 
Kenntnisse  nieht  zu entseheidende Frage. Die ~Sgliehkeit dieser 
Annahme scheint mir nicht von tier Hand zu weisen zu sein. 

Vielleicht werden vergleiehende mikroehemisehe Untersuchungen bei 
Gehirnrindenerkrankungen jugendlicher Individuen verschiedener Alters- 
stufen imstande sein, uns der LSsung dieser Probleme nhher zu bringen. Nit 
Hinsicht auf die yon mir beschriebenen Tatsachen fiber die ~arkentwicklung 
der peripherisehen Nerven normaler Kinder w~ren analoge Untersuehungen 
der Nerven yon Fhllen amaurotischer Idiotie yon besonderem Interesse, um 
festzustellen, ob sich Unterschiede im ~{arkscheidenbilde finden, welehe auf 
eine verzSgerte ~arkentwicklung bei dieser Krankheit schliessen lassen. 

I eh  f a s se  m e i n e A n s i e h t  d a h i n  z u s a m m e n ,  das s  ich  die 
i n f a n t i l e  u n d  die j u v e n i l e  F o r m d e r a m a u r o t i s c h e n I d i o t i e  
ffir dem Wesen  n a c h  n ieh t  v e r s e h i e d e n a r t i g e  K r a n k h e i t s -  
z u s t ~ n d e  h a l t e ,  sondern neige in Uebereinstimmung mit Schaffer 
nnd Vogt der Ansieht zu, ,,dass die sehwere Saehs'sehe und die leichtere 
Spielmeyer'sche Form als Glieder jener grossen klinischen Familie zu 
betrachten sind, welche wir die cytopathologisch charakterisierte familiiix'- 
amaurotische Idiotie nennen kSnnen". ~ur mfissen wit uns bei dieser Auf- 
fassung wohl bewusst sein, dass eine ganze Reihe yon ei g e n a r t i g e n 
U n t e r s c h i e d e n im Krankheitsbfide Vorhanden sind. Ich erw~hne nur 
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die auffallenden Differenzen der Ver~nderungen am Sehapparat in klinischel- 
ulld anatomischer Hinsicht sowie die merkwtirdigen Unterschiede in der 
Auswahl der Rasse bet beiden Formen der Erkrankung, die his jetzt eine 
Erkl~rung nicht gefunden haben und die uns nicht berechtigen, ohne 
weiteres die eine Form der Erkrankung in die andere restllos aufgehen z~t 
lassen, es vielmehr geboten erscheinen lassen, der S p i e 1 m e y e r ~ s c h e n 
F o r m e i n e b e s o n d e r e S t e l l u n g  in  d e r  g e m e i n s a m e n g r o s s e n  
G r u p p e  d e r  a m a u r o t i s c h e n  I d i o t i e  e i n z u r i ~ u m e n .  

Auf die Frage der Beziehungen der amaurotischen Idiotie zu den sehr 
mannigfachen heredit~ren Erkrankungen des Nervensystems an dieser Stelle 
des ngheren einzugehen, witrde zu weir ftihren. Wie schon hervorgehoben, 
l~sst J e n d r a s s i k  alle diese Formen ohne scharfe Grenzen ineinander iiber- 
gehen, da die fehlerhafte Entwicklung der erkrankten Organe, die gemein- 
schaftliche pathologisch-anatomische Grundlage aller ererbten Krankheiten 
set. Auch 5{erzbacher  1) verzichtet auf eine klinische Einteilung der fami- 
lii~ren Erkrankungen der Nervensystems, wenn er behauptet, dass alle here- 
dit~r-familii~ren Erkrankungen, so verschiedenartig sie aussehen m0gen, 
einem grossen Begriff angehOren, dem der Heredodegeneration. Unserer An- 
sicht nach hat W o l p e r t  ~) in seiner Stellungnahme zu diesen Ausftihrungen 
Recht, wenn er sagt, ,,wenn auch ohne weiteres zuzugeben ist, dass alle fami- 
lii~ren Erkrankungen eine fehlerhafte Anlage des Nervensystems zur Grund- 
lage haben, so kann trotzdem der Kliniker auf eine klinische Einteilung nicht 
verzichten, mn so mehr, da wir doch ganz bestimmten Krankheitstypen be- 
gegnen, die sich in verschiedenen Familien genau wiederholen". 

Was die Entstehung und die Grundlage der uns besch~ftigenden amauro- 
tischen Idiotie betrifft, finder die Annahme ether fehlerhaften Anlage des 
Nervensystems heute am meisten Anklang bet den Autoren, im Gegensatz 
zu_der frfiher besonders yon H i r s c h  vertretenen Intoxikat[onshypothese. 
Vog t  ftihrt des n~heren aus, ,,dass die iNervenzellen von I~Iaus aus minder- 
~vertig sind, daher schon in frfiher Jugend versagen . . . ist der nerv0se 
Komplex aber yon Kaus aus mit zu ger[nger vitaler Kraft ausgertistet, sa 
wird auch ohne eine tibermgssige Inanspruchnahme des Nervensystems schon 
die normale Funktion, wie sie einfach das Lebendigsein als solches mit sich 
bringt, zu einer ErschSpfung fiihren, und dieses kommt eben auf dem Wege 
zustande durch die subnormale Veranlagung. Wir haben also einen Er- 
krankungsiorozess vor uns, der anatomisch betrachtet, weder angeboren noch 

1) Zeitschr. i. d. ges. l'~eurol, u. Psych. 1910. 3. 
2) Klinischer Beitrag zur progressiven iamiliiiren zerebra]en Dip]egie. Zeit- 

schr. t. d. ges. iNeuroh u. Psych. 1916. 34. Bd. 3. u. 4. H. 
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akquiriert ist, sondern wir haben das vor uns, was Sachs als eine Abiotrophie, 
Edinger  als eine Aufbrauchkrankheit bezeichnet." Gerade die familiare 
amaurotisehe Idiotic soll nach Vogt  yon Edinger  als eine eigenartige und 
ganz charakteristische Form des Aufbruchs bezcichnet worden sein, und aueh 
Schaffer  hat sich in diescm Sinne ausgcsproehen. 

In der Tat scheint mir die Aufbrauchtheorie Edinger ' s  imstande zu 
scin, zur Klgrung manehcr dcr eigenartigen Verh~ltnisse dcr Genese dcr 
amaurotischen Idiotic bcizutragcn. Das merkwiirdige, fast elektive Befallen- 
werden der semitisehen Rasse yon der Sachs'schen Krankhcit finder auf der 
Basis dcr Edinger'schen Erw~gungen vicllcicht in der Annahme einc Er- 
kl~irung, dass eine dutch Rasseneigent~imlichkeit bedingte besonders hoch- 
gradige 3{inderwertigkeit der Nervenzellen die Ursaehe ist, dass dieselben 
schon in frahester Jugend den an sic gestellten Anforderungen nieht gentigen 
und versagen, w~ihrend bei der Spielmeyer 'schen Form die Zellen l~inger 
widerstandsfghig bleiben, somit erst spgter erkranken. Nicht ohnc weiteres 
zu deuten ist die Tatsachc, dass bei dicser exquisit famili:&cn Xrankheit mit- 
unter yon zwci Oeschwistern nut das eine erkrankt, wie es aueh bei unserer 
Beobachtung der Fall zu sein scheint, und besonders aueh das yon 
K e r r m a n n  1) mitgeteitte bemerkenswerte Faktum, dass yon Zwillings- 
schwestern die cine unter den typischen Symptomen der Sachs'schen Idiotic 
im 5. Lebensmonat erkrankte, wghrend die andere gesund blieb. Der Autor 
zicht aus dieser Bcobaehtung den Schluss, dass konstitutionelle Becintriich- 
tigung der gutter  oder toxischc Substanzen, die dureh die Xuttermilch tiber- 
mittelt werden, in der Aetiologie des Leidens keine Rolle spielen. 

Wir meinen, dass diese Ausnahmen yon der Regel uns zeigen, dass auch 
die Gesetze dcr Vererbung yon Krankheiten keine unwandclbaren sind, 
dass Einschrgnkungen ihrer Gtfltigkeit naeh den versehiedensten Riehtungen 
untcr uns noeh vSllig unbekannten Bedingungcn vorkommen. Es bictet 
somit die Frage dcr Entstehung der amaurotischen Idiotie noch manche der 
LSsung harrende Rgtsel; es sind die eigentliehen Ursachen der angeborenen 
;~'[inderwertigkeit und des fr~hen Versagens der Oanglienzcllen noeh vSllig 
im Dunkel geht~llt. Viclleicht ist cs mikrochemischen Forschungen, die ja 
gerade auf dem Gebiete dieser Idiotieform sehon bemerkenswerte 1Resultate 
ergeben haben, vorbehaltcn, zur Kliirung dieser, auch yon allgemeinen bio- 
logischen Gesichtspunkten aus bctrachtet, so interessanten Probleme bei- 
zutragen. 

1) A ease of amaurotic iamily idiocy in one of twins. Arch. of. Ped. 1915. 32. 
Ref. Zcitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psych. 1916. Bd. 12. tL 6. 
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Tafel V: Fig. 1--5: G~nglienzellen aus der Hirnrinde bei Nissl's 5Iethode (Toluidil~- 
blaufi~rbung). 

Fig. 1: Wabenartiger Zeffall an einer Anzahl yon Ganglienzellen der Rinde des 
Stirnhirns. Zellen in m~ssigem Grade gesehwollen, bei d stark geschwollener 
sackartig aufgetriebener Dendi'it., Zeiss homogene Immersion 3 mm Ok. 4. 

Fig. 2: St/h-kere Sehwellung "con Ganglienzellen der Rinde des Stirnhirns, welch~ 
sich in verschiedenen Stadien des wabenartigen Zerfalls des Zellprotoplasmas 
befindem Zeiss homogen Immersion 2 mm Ok. 4. 

Fig. 3: Zweikernige Gunglienzelle aus der Rinde des Stirnhirns. Zeiss homogen 
Immersion 2 mm Ok. 4. 

Fig. 4: Stark geschwollene Betz'sche Riesenzelle aus der Kuppe der vorderen 
Zentralwindung im Zustand der akutea Erkr~nkung. Zeiss homogeu 
Immersion 2 mm Ok. 4. 

Fig. 5: Stark gesehwollene Betz'sche Riesenzelle im vorgeschrittenen Zustand der 
~kuten Erkrankung. Zeiss homogen hnmersioa 2 mm Ok. 4. 

Fig. 6 Tar. V: Elektive Darstellung der sehwarzen kSrnigen Zelleinlagerungen naeh 
einem Mikrophotogr~mm. Uebersichtsbild. HirnriMe. Weigert'sehe 5[ark- 
seheideuf~rbung. 

Fig. 7 Tar. V: Gesehwollene Ganglienzelle (Hirnrinde) mit ballonartig gebliihtem 
Fortsatz, ~ngeffillt mit sehw~rzen kOrnigen Massen. Weigert'sche M~rk- 
scheiden-f~rbung. Zeiss homogen Immersion 2 mm Ok. 4. 

Fig. 8 T~f. V: Zellige Elemente der Hirnrinde, angefiiltt mit blatlen kSrnigen Massen. 
bei d gesehwollener Dendrit einer Gangtienzelle. Sehaffers F~rbung mit 
Ehrlich'sehem H~imatoxylin. Zeiss homogen Immersion 2 mm Ok. 4. 

Fig. 9 Tar. V: Ganglienzelie~l und Gliazellen ~us der ginde tier Fiss. ealearina. I~ den 
Gangtienzellen g keine oder sp~rliehe fettige Bestandteile; in den gliogenen 
KSrnehenzellen K reiehliehe FettanMufungen - -  ebenso sehr starke Fett- 
anh~ufungen in den Zellen des advenfitiellen Lymphraumes a d v z  des 
Gefgsses gf. tterxheimersehe Fettfgrbung. Zeiss homogen Immersion 
2 mm Ok. 4. 

Fig. 10 Ta.f. V: Ganglienzellen ans der vorderen Zentralwindung. 
a and b geschwollene, mit kSrnigem Detritus gefiillte Ganglienzellen. 

Die Kerne an die Stelle des abgehenden Apikaldendriten geriiekt. Die 
Zellen sind yon seharfen, dunklen Konturen umgeben, ebenso die ab- 
gehenden Dendriten. e sehwiirzlich gef~rbte Ganglienzellen, bei d dieho- 
tomisehe Teilung des Bas~ldendri~en, mit Uebergang in die ballonartige 
Sehwellung e and Fortsetzung des Dendriten als einfaehes Sti~mmchen f. 
Die Sehwellung ist mit grauem Detritus geffillt, ihre Konturen und die der 
Dendl-iten sind sehwarz gefi~rbt. Fibrillenfiirbung naeh Bielsehofsk}' .  
Zeiss homogen Immersion 3 mm Ok. 4. 

Fig. 11 Tar. V: Stelte starker GewebszerstSrung der Grosshirnrinde (Zentraiwindung~-.' 
Untergang der Nerveniasern. Bildung eines siebartig durehlScherten Ge- 
webes. Ganglien- und Gliazellen geschwollen, mit schwarzen kSrnigea 
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Massen angefiillt. ~r Mons~regli~zellen ohne schwarze Einlagerungen. 
Weigert'sche ~arkscheidenfarbung. Zeiss homogen Immersion 2 mm Ok. 4. 

Fig. 12a Tar. Vh Sehr starke Gliavermehrung in tier Kleinhirnrinde, die zur Bildung 
einer miichtigen oberfl~ehliehen Decksehieht D und zu starker Wucherung 
der Bergmann'schen Stiitzfasern B gefiihrt hat. Photographie. Zeiss homogen 
Immersion. Weigert'sche Gliafi~rbung. 

Fig. 12b Tar. VI zeigt die Ausdehnung der gliSsen Deekschicht D an mehreren 
Windm~gen der Kleinhirnrinde. 

Fig. 13 Tar. Vh Bei a und b ,perin@lei~re Homogenisation" (Sehaffer)  in zwei 
sich im wabenartigen Zerfall befindliehen Vorderhornzellen des Riickenmarks. 

Beic.  Die ,,homogenisierte", dunkler gefi~rbte Stelle ist in einer fast 
vSllig zerfallenen, ein sehat~enartiges, kernloses Gebilde darstellenden Zelle 
noeh erkennbar. Nissl-Farbung (Toluidinblau). Zeiss homogen Immersion 
2 mm Ok. 4. 






