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Aus den einsehli~gigen Arbeiten wurde die feinste Histopathologie 
tier infantil-amaurotischen Idiotie dermaBen bekannt, dab heute nur- 
mehr gewisse Einzelfragen des Tatsachenmaterials fibrig geblieben 
sind, an deren LSsung aber sich wichtige Fragen der Pathogenese 
knfipfen. Das mir stetig zuflieBende Material gestattet diesmal auf Grund 
eines neueren Falles von T a y - S a c h s ,  den ich meinem verehrten 
Kollegen Prof. y o n  B 6 k a y  verdanke, zwei Punkte einer genaueren 
"Prfifung und Er6r terung zu unterwerfen: 1. die Morphologie, Herkunft  
und chelnische Natur der intracellularen Degenerationsprodukte, 2. die 
Bedeutung der Axonsehwellungen. Indem ich reich dabei genau an das 
zu halten bestreben werde, was die Prgparate dem bewaffneten Auge 
darbieten, m6chte ich in diesem Abschnitt nur T a t s g e h l i c h e s  aUS 
der Histopathologie der infantil-amaurotischen Idiotie vorffihren, worauf 
in einem nachfolgenden Tell dieses Aufsatzes Erklgrungsversuche bzw. 
deren Krit ik folgen sollen, die also nur H y p o t h e t i s c h e s  enthalten. 
Zum Schlul~ will ich mich ganz kurz fiber den angefochtenen pithekoiden 
Bau des Gehirns der infantil-amaurotischen Idiotie gul~ern, wobei ich 
gewisse A n l a g e z e i c h e n  erSrtern werde, und anhangsweise soll fiber 
die V e r g n d e r u n g e n  des  o b e n e r w i i h n t e n  F a l l e s  berichtet werden. 

A. Tats~iehliches. 
Wir wollen 1. die Nerven-, hernach 2. die Gliazellen ihrem Verhalten 

nach im ProzeB der Degeneration verfolgen, wobei natfirlich die heute 
schon geti~ufigen Kenntnisse fiber die Morphologie der Schwellung 
unberfihrt bleiben sollen. Schtiel~lich sollen die Axonschwellungen er- 
6rtert  werden. 
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1. N e r v e n z e l l e n .  
Es ist eine bekannte, zuerst durch S c h a f f e r  erhobene, sp~ter yon 

A l z h e i m e r ,  B i e l s c h o w s k y ,  A. W e s t p h a l ,  N a v i l l e ,  zuletzt yon 
S p i e l m e  y e r  geschilderte Tatsache, dal~ sich die geschwellten Nerven- 
zellkSrper sowie Dendriten mit DegenerationskSrnern anffdlen, die auf 
Markscheidenpri~paratcn in tiefblauer Farbe zur Darstellung gelangen. 
Diesen wurde bisher eine nlehr summarische Schilderung zuteil; zieht 
man aber in Betracht, dab sie das Wesentliche des intracellul~ren 
Nervenzellprozesses ausmachen, so mug sich ihnen unsere grSBte Auf- 
merksamkeit zuwenden. Zmn richtigen Studium dieser mit W e i g e r t s  
H~matoxylinlackmethode darstellbaren KOrner ist eine m6gliehst 
exakte F~i'bung notwendig, die nach meinen Erfahrungen in folgender 
Weise gelingt. Man beizt in 5 proz. KMiumbichromatlSsung bei Brnt- 
schranktemperatur kleine, 0,5--1 em dieke Stiickchen der GroBhirn-, 
Kleinhirnrinde oder des Ri~ekenmarks dutch 2--3 Monate, je l~nger 
um so sichere Resultate, d. h. mn so distinktere F~irbung der Degenera- 
tionsprodukte in den Nerven- und Gliazellen. 2qnn folgt eine kurze, 
etwa 1--2 Wochen dauernde Celloidin-, hernaeh ParMfineinbettung. 
MSglichst dtimle, ca. 6 tt starke Schnitte kommen anf den mit EiweiB- 
glycerin bestrichenen Objekttr~ger, mid nach geh6rigem Haften an dem- 
selben gelangen (tie Sehnitte abermals in 510roz. KM. bichromicum, 
woselbst sie bei Brutschranktemperatur 3--7 Tage verweilen. Nachher 
gutes Auswasehen, F~rbung nach W e i g e r t  - K u l t s c h i t z k y  im Brut- 
ofen 24--48 Stunden, und naeh mehrstt~ndigem Auswaschen Differen- 
zieren naeh P s wobei man bedaeht sei, dab weder eine Unter- noch 
Uberdifferenzierung stattfinde, denn erstere gibt eine sehmutzig-braune 
diffuse F~rbung des Pr~parates, die die genaue Analyse sehr hindert, 
letztere aber bleieht abnorm die H~matoxylinf~rbung der intracelhfli~ren 
DegenerationskSrner. Zum Schlul~ kommen die Pr~para.te in eine ge- 
s~tttigte w~rme LithiumlSsung, wo sie so lange verweilen, his die ha ma- 
toxylingef~trbten Stellen eine tiefbl~ue l~rbung annehmen. Nun folgt 
Auswitsserung, Kontrastfitrbung mit Pikrofuchsin, kurzes ~Vasserbad, 
Alkohol, Xylol, BMsam. Mit dieser Methodik gelang mir die Dar- 
stellung yon Degenerationsk6rnern an Schnitten, die o h n e  geh6rige 
Biehromatbeize nicht die geringste Andeutung Yon diesen enthielten. 
In  der Schilderung dieser Produkte gehe ich yon den ersten Spuren 
derselben aus und verfolge diese sukzessive bis zu ihrer I-I6chstent- 
wicklung bzw. l~iickbildung. 

Es ware vor allem auf den Umstand zu verweisen, dab die ginden- 
nervenzellen bei hochgradiger Sehwe]hmg in einem vorgesehritteneren 
Stadium der Degeneration sich befinden Ms die giiekenmarksnerven- 
zellen, und weil beim genetischen Studium der Degenerationsprodukte 
eine riehtige Auswahl des Objektes sehr ratsam ist, so beginnt man 
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mit Pr~10araten des Rfickenmarks, wo man ein anfanglicheres Stadium 
der Pro&lktenentwieklung vor sigh hat. Besonders erscheinen die 
tt interhorn- nnd Mittelzellen in einer Sehwellung, die das Spongio- 
plasma vorziiglich zur Darstellung bringt, indem die Netzlt~cken kl~ffend 
werden, in welchen sieh ~ber k e i n e  g e f o r m t e  Degenerationsmasse 
naehweisen li~Bt, d. h. weder mit S-Fuehsin am W e i g e r t s e h e n  Mark- 
scheidenprhparat, noeh mit Scharlaehrot oder Osmium. MSglich w~re, 
dag A l z h e i m e r s  Si~urefuehsin-Liehtgriinf~irbung eine K6rnelung er- 

Abb. 1. Immers ionsmikrophotographie  aus der GroBhirnrinde von  T a y - S a c h s. Zwischen 1%rven- 
zellen, die leci thinoid-k6rnig degeneriert  sind, erscheint im Zent rum des Aufnahmefeldes  eir~e 
in der Q u e l l u  n g s p h a s e befindliche Nervenzene, deren Kern infolge der Zelleibbl~thung 
gegen den Apikalfor tsatz  gedr/ ingt  ist. Der Zelleib zeigt unter  dem Mikroskop ein spongioplas-  
m~tisches Gertist, in dessert Liicken allein 6 lecithinoide,  kleine K6rnchen en tha l ten  sind, welehe 
die erste Spur  einer degenerat iven F/~llung daratellen. Markscheidenf~trbung + Pikrofuehsin. 

geben dtirfte, wie dies H. S p a t z  far die scheinbar homogene Schwellung 
der Nervenzellen bei traumatischen Eingriffen, C r e u t z f e l d t  ffir die 
gebl~ihten Thalamuszellen bei einer degenerativ-familiaren Krankheit  
n~chweisen konnten. Doeh erscheint diese fuchsinophile K61nelung 
bei weitem nicht so reichlich, um die Blithung der Nervenzelle ~llein 
zu erkl~ren, und somit ist das offenbar dutch Flfissigkeitsaufnahme 
geschwellte Protoplasma der eigentliehe, primitre schwellende Faktor ;  
erst aus diesem entwickGln sich im ferneren Verlauf (tie degenerativen 
KSrner. Tatsgehlich erblickt man im Rtickenmarksgrau einzelne Nerven- 
zellen, die in den klaffenden Netzlt~cken rundliche, die Lficken aus- 
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fiillende K6rner enthalten, wobei zu bemerken wgre, dafl diese nieht 
den ganzen Ze]leib, sondern ~mmer nur einzelne Absehnitte desselben 
anffillen. Zumeist im selben Zellexeml31ar erbliekt man entweder in 
zwei bis drei Netzliieken tells asehgran, teils bl~ulieh-sehwarz gefitrbte 
rundliehe KSrner, die nieht immer lfiekenansfiillend, sondern bedeutend 
kleiner sein k6nnen; solche K6rner, besonders in st~rkerer Entwicklung, 
k/Snnen einen I~ol des Zelleibs besetzen, sonst erscheinen sic sloiirlich: 
diffus (s. Abb. 1). ]~esonders im Rfickenmark bekommt  man Nerven- 
zellen zu Gesieht, deren Zelleib tells seheinbar leere, klaffende Netz- 
lfieken, teils fuehsinophile, tells mit I4~matoxylin asehgrau-bl~ulieh 
gefi~rbte K6rnchen aufweist, und so sieht man manchmal ein reeht 
buntes Bild. Ein vorgesehritteneres Stadimn stellen Nervenzellen dar, 
deren Zelleib fast ganz mit h~matoxylinaffinen KSrnern besetzt ist, 
und solehe finder man in st~rkster Ausbildung in der Gro6hirnrinde. 

An dieser Stelle dfirfte die genauere Sehilderung des mikroskopisehen 
Bildes soleher mit hgmatoxylinaffinen K6rnern vollgepfropften Nerven- 
zellen aus dem Grunde angezeigt sein, da ieh in der Literatur, yon Alz-  
h ei me r s flfiehtigen Bemerkungen abgesehen, nirgends eine solehe fand. 
Man sprieht nur im Mlgemeinen fiber mit H~matoxylin f~rbbare 
KSrner, obne deren feinste Morphologie zu beriLhren; wir werden bald 
sehen, dab die t~ormenanMyse dieser K6rner nicht belanglos ist. -- i2"ber- 
bliekt man eine groBe Zahl yon gesehwellten und mit hi~matoxylin- 
affinen KSrnern besetzten Nervenzellen, so f~llt ohne weiteres auf, dab 
die Form und T6nung der Degenerationsk6rner keine gleiehf6rmige ist. 
So w~re vor allem darauf zu verweisen, dag es Nervenzellen gibt, deren 
Zelleib bzw. deren gebli~hte Dendriten mehr asehgraue bzw. liehtblau 
tingierte K6rner von ausgesproehen polygonaler Form enthalten, die 
keineswegs ungezwungen, sondern vielmehr und im gewissen Sinn an- 
geordnet gelegen sind, indem sie am den Kern herum eine mehr oder 
minder gut erkennbare radii~re Lagerung aufweisen k6nnen (s. Abb. 2a). 
Dann gibt es aueh Nervenzellen, die solehe polygonale Brocken mosaik- 
artig nebeneinander gereiht enthMten (s. Abb. 2b) und man kann 
bei aufmerksamer Immersionsbetraehtung oft mit S-Fuehsin rosarote 
Knotenpunkte des Spongioplasmas zwisehen den K6rnern erblicken. 
Aus diesen Bildern geht hervor, dab die weehselnde Form der spon- 
gi6sen Netzlfieken die Form und Anordnung der hiimatoxylinaffinen 
K6rner bestimmt. 

Eine weitere Entwicklung des degenerativen Sehwellungsprozesses 
bedeutet jene Phase, in weleher die Gerfistzeiehnung des Spongioplasmas 
tells versehwommen, teils ganz aufgel6st erseheint, somit die einzelnen 
hi~matoxylinaffinen KSrner fSrmlieh frei werden und nun sieh ganz 
abrunden, wobei sic eine tiefblaue T6nung annehmen. Nun ist der Zell- 
leib bzw. die lokale Dendritbl~hung mit gleiehgro8 erseheinenden und 
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ganz ungezwungen liegenden Ktigelchen, die entschieden Schrotk6rnern 
ghneln, dicht besetzt (s. Abb. 3). 

Eine terminale Entwicklungsform kommt dadurch zustande, dab 
die Oegenerationsk6rner zunehmend kleiner und blasser sich fgrbend 
auch spgrlicher werden, woraus auf einen Schwund bzw. weitere Trans- 
formation derselben zu folgern wgre. In solchen Nervenzellen sah ich 
mit Scharlachrot allein eine diffus-r6tliche Oranget6nung ohne die 

Abb. 2. Immers ionsphotographie  aus der Grof~hirnrinde yon  T a y- S a e h s. - -  Nervenzelle ,,a" zeigt  
im kernhal t igen Zelleib wohlgeformte  leci thinoide KSrner yon pr ismat iseher  oder stricheliger 
Erscheinung, die eine radiiire Gruppierung illn den Kern herum erkennen lassen. Aus dem 
Zelleib ein beutelar t iger  For tsa tz  basalwitrts, dieser entspr icht  einem gebl i ihten basalen Dendriten,  
d e r m i t  abgerundeten  und verkleiner ten leei thinoiden KSrnern angefi i l l t  ist. - -  Nervenzelle ,,b" 
enthi i l t  mosaikar t ig  nebeneinandergereihte  leci thinoide Brocken. - -  Der 5Tervenzelle ,,e" l iegt  eine 
apolare, yon haematoxyl inaff inen K6rnern noch freie Gliazelle an. - -  Die Figur  g ib t  die 

F g l l u n g s p h a s e  wieder. 

bekannten leuchtend-roten K6rnchen als die erste Spur einer Lipoid- 
masse; wir k6nnten in solchen FMlen nur yon einer PrMipoidphase 
der intracellul~ren Degeneration sprechen. 

l~;berblicken wir die oben geschilderte Erscheinungsweise der intra- 
cellulgren DegenerationskSrner, so ergibt sich folgendes: Es treten in 
prgformierten, weil spongioplasmatischen, aufgeblghten Liicken proto- 
plasmatische t~llungen auf, die aldgnglich dutch S-Fuchsin, im weiteren 
Verlauf durch W e i g e r t s  Hgmatoxylin hellblau bzw. tiefblau gefgrbt 
werden, daher in ihrer unreifen Form zum Fuchsin, in ihrer reiferen 
Form zum Itgmatoxylin eine Affinifi~t bekunden. Wohlbemerkt sei es, 
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dag die e i n l e i t e n d e  Phase zu diesen DegenerationskSrnern das ge- 
bl~hte und s c h e i n b a r ,  d. h. mikroskopiseh-leere spongioplasmatische 
Gerfist darstellt, womit gesagt ist, dab in den Netzliieken ganz zu 
Beginn das offenbar dureh Flfissigkeitsaufnahme geschwellte Proto- 

Abb. 3. Immersionsphotographie aus der Kleinhirnrinde yon T a y - S a c h s .  - -  P u r k i n j e s c h e  
Nervenzelle, deren gebl~ihte 1)endrit~erastelung reichlich mit kleinen, kugeligen lecithinoiden 
KSrnern vollbesetzt ist mit Ausnahme eines einzigen Astes, der als normaler, nicht geblahter 
auch keine Oegenerationsk6rner enth/tlt. Unmittelbar oberhalb yore Stammdendrit  ist eine 
kleine gebl~hte Korbzelle zu sehen, deren Zelleib tiefblau tingierte, eng nebeneinanderliegende, 
SchrotkSrnern ~thnelnde Degenerationsk6rner ~ufweist. In der Molecularis zerstreut befinden 
sich kleinere Nervenze]len, mit haema~oxylinaffinen KSrnern beladen, die keineswegs mit 

gli6seu Wanderelementen zu verwechseln sind. 

plasma -~ HyMoplasma sich befindet. Letzteres Mlein kam~ als Gr  u nd  - 
m a s s e  der Degenerationsk6rner betraehtef, werden, denn die differen- 
zierten Zelleibbestandteile, so die Fibrillen wie auch anf~nglieh die 
NiB1-KSrperchen, erweisen sich als erhalten. Allein die, Frage kSnnte 
aufgeworfen werden, ob die basophil-ehromatisehe Substanz, deren pro- 

38* 
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gressiver Schwund ffir die amaurotische Idiotie bekannt ist, zur Bildung 
der Degenerationsk6rner verwendet wird. Dies aueh angenommen, 
erleidet der hyaloplasmatische Ursprung der Degenerationsprodukte 
keine EinbuBe; ist es doch eine experimentelle Tatsache, da6 die NiB1- 
KSrperehen sich regenerieren k6nnen, und dies kann anerkanntermaBen 
allein aus dem ungeformten Hyaloplasma erfolgen. Auf Grund dieser 
Betrachtungsweise ersche~nt die Entwicklung der Degenerationsk6rner 
aus der Nii~l-Substanz prinzipiell fibereinstimmend mit dem Ursprung 
derselben aus dem ttyaloplasma. 

Die DegenerationskSrner des Zelleibs sind heute sehon wohlbekannte 
Erscheinungen. Aueh hinsiehtlieh des Chemismus derselben, besser ge- 
sagt in bezug der tinktoriellen Reaktionen derselben verffigen wir 
heute fiber Kenntnisse, die uns darfiber belehren, dab die K6rner eine 
sukzessiv vonstatten gehende Verfettung durchmachen, wobei hoch- 
molekulare ]~ettsi~uren in einfachere fibergehen. Schon die Fi~rbung 
der initialsten Degenerationsk6rner mit S-Fuehsin, sp~ter mit W e i g e r t s  
Hhmatoxylin bzw. mit E h r l i c h s  S~ureh~matoxy]in (Seha f f e r )  be- 
kundet die myelinoide Art der Degenerationsprodukte, und da aus 
F. R e i e h s  mikrochemischen Untersuchungen bekannt ist, dab yon 
den Myelinkomponenten speziell das Lecithin eine distinkte Mfinit~t 
gegen obengenannte F&rbemittel aufweist, so w~re die Annahme yon 
1 e c i t h i n o i d  e n A b b a  u p r o d  u k t e  n i m  Nervenzelleib sehr naheliegend. 
Die weitere chemische Ver~nderung i~uBert sich im Auftreten yon Lipoid- 
massen, darstellbar durch das Scharlachrot, und eine noeh weitere 
Spaltung bedeutet die Transformation der Lipoidk6rner in osmioreduk- 
tive. Diesen fortlaufenden Verfettungsprozel~ illustriert die famili~re 
Idiotie durch seine verschiedenen Typen: die fuehsinophile und leeithi- 
noide bzw. prMipoide Phase vertr i t t  die in fan t i l -amauro t i sche ,  die 
lipoide Phase die j uven i l -amauro t i sche  (Fall yon Sehob) ,  die osmio- 
reduktive Phase die ohne Erblindung einhergehende famili~re Idiotie der 
E r w a e h s e n e n  (Fi~lle von F. K. W a l t e r ) .  Es ist unverkennbar, dab 
zwischen dem Alter des famili~tr-idiotischen Prozesses und der Ver- 
fettungsstufe eine enge Parallele besteht;  die akut verlaufende infantile 
bringt es nur zur Entwicklung yon myelinoiden, die juvenile Form 
bereits zu lipoiden, die Form der Erwachsenen endlieh zu osmioreduk- 
tiven Degenerationsprodukten. Je protrahierter der Verlauf, um so 
ausgereifter die intracellul~re Degenerationsmasse im Sinne der Ver- 
fettung. -- Histopathologisch handelt es sich um die Ausbildung des 
sog. A b n u t z u n g s p i g m e n t s  gem~B der Schilderung von O b e r n -  
d o r f e r  (Zeitsehr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatr. $6, 1), das durch ein- 
zelne Autoren mit dem Namen L i p  o f u s c in  belegt wurde ; dieser Stoff 
fi~rbt sich mit basischen Farbstoffen (Neutralrot, Nilblau), mit Fett-  
farbstoffen (Sudan III ,  Scharlachrot), mit den Methoden yon F i s e h l e r ,  
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mit W e i g e r t s  Markseheidenf~rbung, mit Osmium, hingegen verh~lt 
es sieh refrakt~r gegen Silbernitrat. 

Dieser Chemismus der DegenerationskSrner ist iedoeh nieht das 
eigentliche Ziel meiner Darstellung, denn diese bezweckt vielmehr den 
Ursprung derselben darzulegen. Um letzteren richtig zu erkennen, hat 
man folgende Tatsachen vor Augen zu behalten. Vor allem sieht man 
im friihzeitigsten Stadium seitens der degenerierenden NervenzellkSrper 
ausschlieltlich das klaffende spongioplasmatische Netz nebst gewahrten 
Fibrillen und zumeist aufgebrauchten peripheren Nil~l-KSrperchen; 
der gesehwellte Zellk6rper enth~i.lt noeh keine die Auftreibung bedingende 
K6rnermasse, und so scheint die Annahme berechtigt zu sein, wonach 
es in diesem ganz anfhnglichen Stadium um eine durch Fliissigkeits- 
aufnahme bedingte Quellung des ungeformten Protoplasmas, d. h. des 
Hyaloplasm~s handelt. Solehen Bildern begegnet man nicht so sehr in 
der Gro6hirnrinde als im l~tickenmarksgrau, und da ist es dann reeilt 
iiberraschend, die spinalen Nervenzellen fast ganz frei yon lecithinoiden 
K6rnsrn anzutreffen, mit wslchem VerhMten die mit solehen Degenera- 
tionsprodukten strotzend angeftillten Rindenzellen auffallend kon- 
trastieren. Man hat diese Tatsaehe so zu deuten, da6 die R i n d e n -  
ze l l en  f r i i hz e i t i ge r  die mi t  S c h w e l l u n g  e i n h e r g e h e n d e  Dege-  
n e r a t i o n  e r l e i d e n  als die ] ~ f i c k e n m a r k s z e l l e n ,  somit setzt der 
ProzeB hei der infantil-amaurotischen Idiotie friiher in der Grol~hirn- 
rinde ein. Wennschon dieser ein a l l 6 r t l i c h e r  ist, so seheint er doeh 
vom Grau des Endhirns gegen das l~iickenmark abzusteigen, ist daher 
an der Ausgangsstelle entwickelter weil ~tlter. Die Richtigkeit dieser 
Auffassung wird durch Fhlle yon Tay-Sachs verschiedener Intensit~t 
nachgewiesen, denn die lecithinoiden K6rner treten nur im Fall inten- 
sivster Degeneration auch in den Riickenmarkszellen auf. Einen solchen 
hatte ich im B6kaysehen  Fall vor mir, dessen Rindengrau zahlreiche 
formlose Nervenzellen darbietet, in welchen die lecithinoiden KSrner 
selbst sins Liehtung, Verminderung nnd Abrundung nebst defekter 
F~rbbarkeit zeigen; die Riickenmarkszellen sind im Gegensatz hierzu 
wennsehon gebl~tht doch nicht formlos, sie befinden sich iiberwiegend 
im Stadium des klaffenden Spongioplasmas, in welchem partiell fuchsino- 
phile homogene Massen, dann gefMlte fuchsinophile runde K6rner bzw. 
leeithinoide K6rner in den spongioplasmatisehen Liieken anzutreffen 
sind. -- Die zweite Erscheinung, die das anf~ngliche Ansehwellen des 
Hyaloplasmas beweist, sind gebl~hte ZellkSrper mit rStlieh ge~rbtem 
homogenem Protoplasma; dieses Stadium bedeutet gegen das soeben 
geschilderte eine Weiterentwieklung und kommt dadurch zustande, dab 
die spongioplasmatisehen Liieken dureh ein bereits mit Fuchsin f~trb- 
bares Hyaloplasma ausgefLillt werden. Erst aus dieser pathologischen 
Grundmasse entwiekeln sieh die mikroskopisch verfolgbaren Degenera- 
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tionsprodukte im Sinne einer fortlaufenden Verfettung, deren primitivste 
Phase die fuchsinophileI1, h6chste Phase die osmioreduktiven K6rner 
darstellei1. Wie sehr diese K6rner sich aus der hyaloplasmatischei1 
Grundmasse entwickeln, darauf deutet ihre Lagerung in den spongio- 
plasmatischen Liicken, wobei sie sieh der Form letzterer genau anpassen. 
Aus diesen anfKnglichen Yerh~ltnissen der intracellul~ren Degeneration 
dtirfte deutlich hervorgehen, dab es sich bei der familiiiren Idiotie 
um einen dem Ursprui1g I1aeh hyaloplasmatischen Degenerationsproze$ 
handelt, der in seinem sp~teren Verlauf (lurch den Zerfall der geformten 
Zelleibbestandteile, in erster Linie des intracellul~ren wabig-fibrill~tren 
Gerfistes, wohl eine Beimengung erfahren kann, wodurch die Degenera- 
tionsmasse quantitativ vergr613ert und quMitativ komplizierter wird. 

Worauf es mir in obigen Feststellungen ankam, ist der Umstand, 
dab die a n f ~ n g li c h s t e Schwellung gem~ft dem Stande unserer heutigen 
F~rbetechnik nicht durch Ansammlung einer ei1tspreehend groBei1 Menge 
yon Degenerationsk6rnern, sondern durch Quellui1g des tfyMoplasmas 
bedingt wird. Dieser Tatsaehe begegnet man oft an den gebli~hten 
Abzweigungsstellen der P u r k i n j e s e h e n  Dendritei1, die eine absolut 
homogene, mit S-Fuehsin intensiv rosarot gef~rbte, abnorm grol~e Masse 
enthalten. Freilich wird im spi~teren Degenerationsstadium die Schwel- 
lung auf Grund einer Anschoppui1g yon lecithinoiden K6rnern v o r -  
g e t ~ u s c h t .  Dei1n letztere stellen nur mehr die gef~llte hyMoplasma- 
tische Masse dar, die bus dem formlosen gequollenen Protoplasma 
auf Grund chemischer Transformation sich zu einer k6rnigen Masse 
herausbildet. Zur Verfolgung dieser Verh~ltnisse ist die infantile Form 
der famili~ren Idiotic allein geeignet, wo ni~mlich ganz anf~ngliche 
Bilder der Schwellung zur Beobachtung gelangen; die juvenile Form 
weft chronisch-protrahiert, bietet nur mehr viel spi~tere Stadien der 
Schwetlung dar, in welchen n a t i i r l i e h  nichts yon einem gequollenen 
Hyaloplasma zu sehen ist, sondern nur hyaloplasmatische Fgllungen, 
d. h. Degenerationsk6rner teils in lipoider, teils in osmioreduktiver 
Phase zur Beobaehtung gelangei1. 

2. G l i a z e l l e n .  

Wir haben das VerhMten der apolaren und der dei1dritischen Glib 
bei der infantfl-amaurotischen Idiotie getrennt zu verfolgen. 

a) Die a p o la r e n G li a z e 11 e n stellei1 im n o r ma 1 e n Nervengewebe 
ein I1n~tiges, besser gesagt unbeschaftigtes Element dar, dessen T~tig- 
keit erst bei Erkrankui1gen des Nervenparenchyms einsetzt, wodann es 
, ,aktiviert" wird; aus diesem Grunde diirfte ihr der voi1 E. P o l l a k  
vorgesetflagene Name ,,Bereitschaftszelle" sehr ei1tsprechen. Dabei 
w~re hervorzuheben, da$ diese Zellart infolge ihrer Lage im Lymph~ 
raum ui1d verm6ge der Fortsatzlosigkeit zum Transport wie gesehaffei1 
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ist; dutch Umflief~en yon Gewebstrtimmern schwillt der Zelleib an, 
bildet A. J a k o b s  )Syelophagen bzw. die KSrnchen- oder Gitterzellen, 
die auf Grund ihres plastisch schmiegbaren KSrpers durch die Gewebs- 
spalten his zur perivasculi~ren gliSsen Grenzhaut vordringen und nun 
dureh diese zu schliipfen vermSgen, wie dies zuerst H e l d  zeigte und 
wie ieh reich selbst durch direkte Beobaehtung an Pr~paraten der 
infantil-amaurotischen Idiotie iiberzeugen konnte. Die apolare Gliazelle 
ist eine migrations- bzw. transmigrationsfi~hige Gliazellart, die e e h t e  
W a n d e r g l i a ,  die man unter anderen besonders bei T a y - S a c h s  
massenhaft und rein, d. h. ohne Beimengung mesodermaler Wander- 
elemente zu Gesicht bekommt. In diesem Fall sieht man deutlich 
den yon Abbaularodukten besetzten Zellk6rper sich den vielgestalteten 
und durch plasmatisehe Gliafortsi~tze gebildeten Gewebsliicken an- 
schmiegen, daher in die allerfeinsten Spalten eindringen, eine offenbar 
sehr langsame Fortbewegung bekunden; ilffolge dieser Durchzwi~ngung 
gelangt die gliogene K6rnchen- bzw. Gitterzelle zur gli6sen Grenzhaut 
der Gefi~l~e, wo man im giinstigen Fall die Passage folgendermaBen 
beobachten kann. Der Zelleib dieser transmigrierenden Gliazelle besteht 
aus einer Einschntirung und zwei polaren Anschwellungen; erstere 
befindet sich genau in der Grenzhaut, von welcher diesseits also noch 
im Gliagewebe bzw. Nervenparenchym die eine, jenseits, d. h. im adven- 
titiellen Lymphraum, die andere polare Anschwellung der gli6sen 
Wanderzelle liegt (s. Abb. 4). Naeh beendetem Durehschltipfen befindet 
sich die gliogene und nun ganz abgerundete Wanderzelle ganz im vascu- 
li~ren Lymphraum, der mit solchen Elementen manchmal recht dicht 
besetzt, fSrmlich austapeziert sein kann. -- Doeh nicht allein durch 
die Membrana limitans gliae perivaseularis, sondern auch dutch die 
M. 1. gl. superfieialis dringen die apolaren Elemente, wie man dies 
sehr schSn in der Kleinhirnrinde bei T a y - S a ehs  sieht. I-Iier gruppieren 
sie sich in der Molecularis reihenfSrmig , als w~ren sie im Gansemarsch 
begriffen, gegen die Oberfli~che zu, und jene Elemente, die ganz zonal 
liegen, zeigen verschiedentliehe Auswiichse ihres Protoplasmas und 
repr~sentieren in dieser Form eine e c h t e  am6boide Glia; dann sieht 
man Exemplare, die halb noch innerhalb, halb auBerhalb der Kleinhirn- 
rinde liegen, schlieBlich haben sie die Oberfl~ehengrenze fiberschritten 
und befinden sich subpial bzw. intraadventitiell. 

Die Wanderung der apolaren Elemente aus dem ektodermalen Ge- 
webe in das mesodermale hinein verfolgte ich so in der grauen wie weiBen 
Nervensubstanz. Was nun aber im iibrigen ihr Verhalten an diesen 
beiden Stellen anbelangt, so erheischt dies eine eigene Darstellung. 
In der weiBen Mar  k s u b s t a n z erscheinen besonders an Punkten des 
st~rksten ZerfMls von Markscheiden wie von Axonbl~hungen apolare 
Gliazellen, deren vergrSBerter Zelleib )Sarkscheidenbroeken yon ver- 
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schiedener GrSBe enthi~lt; auf Grund von l~berg~tngen li~13t sich mit 
groger Wahrseheinliehkeit armehmen, da.g infolge zunehmender Ver- 
kleinerung dieser Myelintiberreste deren Abbau in lipoide, mit Seharlaeh- 
rot intensiv gef/~rbte K6rnehen erfolgt, wobei der gliSse Zelleib noch 
mehr ansehwillt und das .~ul3ere einer Gitterzelle annimmt ; mit solehen 
Elementen ist der vascul~re Lymphraum vollbesetzt. Die apolaren 
Gliazellen der grauen R i n d e n s u b s t a n z  liegen tells in Gewebs- 

Abb. 4. Ze ichnung aus  der  Grol~hirnrinde yon  T a y-  S a c h s,  dars te l lend die W a n d e r u n g  der  apolaren  
Elemente .  - -  Mlgpv M e m b r a n a  l imi tans  gliae per ivascular is .  Pvr l~erivaseul~irer R a u m ,  in we lchem 
sieh 5, die gl i6se Grenzhau t  bere i t s  pass ier te  g robgi t t r ige  apolare  E lemen te  bef inden  ; ein Element ,  
ausgeze iehne t  du tch  se inen t iefgef~rbten Kern ,  pass ie r t  eben die Grenzhaut .  - -  W Kap i l l a rwand  
mi t  Endothe lke rnen .  Gr G e f ~ r a u m ,  dessen Abgrenzung  durch die m i t  W paral le l  ve r laufende  

andere  W a n d  in der  Ze ichnung n ich t  zur  Dars te l lung  kam.  V a n - G  ie  s o n - F i i r b u n g .  

spMten Ms rundliche Elemente, deren Zelleib auffMlend tief und matt  
rosarot gefgrbt erscheint, tells schnfiegen sie sich dem geschwellten 
Zelleib oder dem apikMen oder basMen Dendri~ der Nervenzelle an; 
im letzteren Fall entfMten sie eine hMbkreisf6rmige einbuchtende 
Wirkung auf den Zelleib bzw. Dendri~, wodurch manchmM tiefe Ein- 
schntirungen entstehen k6nnen (s. Abb. 5). In diesem VerhMten ist 
der Anfang zu einer neuronophagischen Tgtigkeit gegeben; der relativ 
kurze Ablauf des Krankheitsprozesses bei der infantil-amaurotischen 
Idiotie gestattet nicht die Ausbildung einer terminalen Neuronophagie, 
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d. h. das Zustandekommen yon sog. RestknStchen, welche die an Stelle 
der aufgelSsten Nervenzelle entstandene gliOse Zellanh~ufung bedeuten, 
obschon ~uBerst sp~rlich auch solche Bildungen vorkommen. Interessant 
ist der Zelleib solcher gliSsen Begleitzellen; man bemerkt in diesem 
h~matoxylinaffine KSrner, die morphologisch und tinktoriell ganz 
jenen des Nervenzelleibs entsprechen, myelinbroekenartige Partikelchen 
kamen mir niemals zu Gesicht. Aus diesem VerhMten folgt, dab die 
gli6sen al0olaren Elemente hinsiehtlich ihres Zelleibinhalts in der weiBen 
und grauen Substanz different sind und w~hrend wir in der Mark- 

At)b. 5. I m m e r s i o n s p h o t o g r a p h i e  aus  tier Grol3hirnrinde von  T a y -  S a c h s. Die  basal-geblAhte 
Nervenzel le  (hier angefi i l l t  m i t  k le inen leci th inoiden KSrnchen)  ze igt  i h r em Zelleib eng a n g e s c h m i e g t  
ein geblAhtes apolares  Element ,  dessen  K6rper ,  ze rs t reu t  leci thinoide K6rnchen  en tha l tend ,  den 
Zelleib der Nervenzel le  t ief  e inbuchtet ,  somi t  den Beginn  einer  A*euronophagie dars te l l t .  - - M a r k -  

scheidenf i t rbung + I ' ikrofuchsin .  

substanz eine direkt-meehanisehe Aufnahmc yon Myelinfragmenten 
seitens der apolaren Gliazellen anzunehmen haben, dfirften die h~ma- 
toxylinaffincn KOrner dcrselben in der Rindensubstanz mehr auf osmo- 
tischem Wege zustandekommen gedaeht sein. Mit der Zuhilfenahme 
yon osmotischen Wirkungen begebe ich reich auf das Gebiet dcr tIypo- 
these, welches Vorgehen in diesem Abschnitt fiber Tats~chliches wohl 
nicht hineinpaBt, doeh zwingt reich hierzu die Darstellung. Es w~re 
n~mlieh anzunehmcn, dab die den gcsehwellten Nervenzellen eng an- 
geschmiegten gliOsen Begleitzellen infolge yon Membranfunktionen zur 
Aufnahme des ver~nderten Hyaloplasmas gelangen und somit einen 
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Stoff erhalten, der in ihrem KSrper ebenso zuerst eine lecithinoide 
Metamorphose durchmacht wie im Nervenzelleib, ja hier vermSge leb- 
hafterer fermentativer Wirkung rascher verfetten Ms in der ~erven- 
zelle, worauf die pr~lipoide bzw. feinkSrnig-lipoide Fgrbung mit Sehar- 
lachrot hinweist, wghrend gleichzeitig der NervenzellkSrper noch keine 
Andeutung ghnlicher Farbreaktion gibt. Hingegen erscheinen die apo- 
laren Gliazellen der weiBen Substanz intensiv verfettet, da sie mit 
leuchtendroten grSberen Lipoidk5rnchen dicht besetzt erscheinen, ein 
Verhalten, welches angesichts der Aufnahme yon bereits fettartigen 
Myelinbrocken leicht begreiflich ist. 

Um es kurz zu wiederholen: der lnhal t  der apolaren Gliazellen ist 
ein chemisch differenter, je nachdem es sieh um solehe in der weiBen 
oder grauen Substanz handelt. Die apolaren Elemente der weiBen 
Substanz nehmen dureh Umfliel~en also auf grob-meehanisehem Wege 
Markbrocken i. e. vorlipoide Substanzen in ihren Zelleib auf, wahrend 
jene der grauen Substanz iiffolge Osmose also auf mehr biologiseh- 
mechanischem Wege einen pathologischen Zelleibsaft erhalten, welchen 
sic mit Hilfe ihrer Fermente zuerst in lecithinartige Degenerations- 
produkte spalten, auf welche Phase spater die pralipoide bzw. fein- 
k6rnig-lipoide folgt ; eine dcrbk6rnig-lipoide Phase der corticalen apolaren 
Elemente s ah ich a l le i  n in der zonalen Schicht, die bekanntlich zu inten- 
siverer Abnutzung stark veranlagt ist. Es ware somit zu betonen, daft 
die apolaren Gliazellen sich immer in einem vorgeschritteneren Stadium 
der Verfettung befinden als die mit ihnen in engster Beriihrung stehen- 
den Nervenzellen und das tinktorielle Verhaltnis ist ein derartiges, 
dal~, wenn die Nervenzelle geblaht und mit lecithinoiden K6rnern gefiillt 
ist, so erscheint die Begleitzelle diffus hellorangegelb, ist aber die Nerven- 
zelle yon letzterer Yarbe, so bemerkt man im orangegelben oder r6tlichen 
Zelleib der Begleitzclle feine leuchtend rote K6rnchen. Ist endlich sehr 
vereinzelt die Nervenzelle in letzterer Verfettungsphase, d. h. ihr Zell- 
k6rpcr mit sparlichen und feinsten Scharlachrotk6rnern besetzt, so weist 
die anliegende gliSse Begleitzelle bereits derbe Lipoidk6rner auf. Letztere 
Stufe ist in der Abbauarbeit Alz h e i m e r s in Abb. 5 Tafel X X X IV  wieder- 
gegeben, die einen Schnitt durch die I-Iirnrinde eines iiffantil-anmuroti- 
schen Falles darstellend, in den Ganglienzellen wenig staubfSrmiges, 
rein verteiltes Lipoid, in den apolaren Gliazellen haufenfSrmig derbe 
Lipoidkugeln zeigt. Die gesehwellten Nervenzellen und die gliSsen 
Begleitzellen stehen daher in einem engen StoffwechselverhMtnis zu- 
einander. 

b) Die d e n d r i t i s c h e n  G l i a z e l l e n  bekunden ein Verhalten bei 
der infantilen Idiotie, die durch keine Methode besser als C a j a l s  Subli- 
matgoldimpragnation beleuchtet wird. Es w~re namlich darauf zu 
verweisen, dal~ dieses Verfahren einesteils auf Grund yon Form- und 
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Kohi~sionsveri~nderungen seitens des gli6sen Protoplasmas uns fiber 
den pathologischen Zustand des Zelleibs and der Forts~tze unterriehtet,  
anderenteils besonders Hervorragendes in der Topographie der kranken 
Glia leistet, denn Pr~10arate naeh C aj a l lassen bereits bei sehwaehen 
Vergr6Berungen, also im ~]bersiehtsbild den normMen bzw. loatholo- 
gischen Zustand der Glia erkennen, ein Umstand, der uns zum ~Tber- 
bliek und zur topischen Umgrenzung der gli6sen Ver~nderungen ver- 
hilft. Denn Ca j a l s Methode enthfillt uns pat hologische Ver~tnderungen, 
die bei Anwendung anderer Methoden entweder gar niehts oder viel 
weniger deutlich siehtbar werden. Und schlieglich leistet diese Methode 
in bezug des Verhaltens der Glia urn die GefaBe herum Vorziighches. 
Halten wir diese Qualit~ten der Caja lsehen  Gliamethode vor Augen, 
so ist es unsehwer, einznsehen, dab diese speziell in der Darsteliung 
eines ausgebreiteten bzw. M16rtlichen Degenerationsprozesses der Glia 
unentbehrlich ist, ja man kann ruhig behaupten, dag dieser a l l e i n  
mit genanntem Verfahren fibersichtlich und fiberzeugend zu demon- 
strieren ist. Dabei darf man nicht vergessen, dab diese Methode eine 
mehr morphologische ist, welcher gegenfiber die f~rberisch-mikrosko- 
pischen Methoden der Glia yon A l z h e i  mer  stehen, die in tinktoriellen 
Differenzen die ehemisch verschieden abgestuften Abbauprodukte -- 
die fibrinoiden, die fuchsinophilen usw. Granula -- wiedergeben. 

Die dendritisehen Gliazellen der GroBhirnrinde bei T a y - S a c h s  
bekunden ein Verhalten, das in der oft flberraschende Dimensionen 
darbietenden H y p e r t r o p h i e  des Zelleibs wie der Forts~tze, ferner 
in dem p r o g r e s s i v e n  Z e r f a l l  derselben besteht. Auf Grund der 
t typertrophie kommt es zu den bekannten M o n s t e r z e l l e n  der tieferen 
Rindenlagen, die durch ihren Ol0aken Zelleib, mit dem groBen bl~schen- 
f6rmigen und zumeist randst~ndigen Kern so am v a n  Gie sonsehen  
wie am B i e l s c h o  ws k ys  Fibrillenpr~parat sich kenntlich machen; die 
Gliadendriten erseheinen als Iolumloe, elephantiastische Forts~ttze, die 
an der gli6sen Gef~tBhaut mit knolligen Verdiekungen haften. Diese 
m~chtige Anschwellung wird yon einer Zerkliiftung des Zelleibs gefolgt ; 
es zeigen sich oft ringf6rmige SpMtbildungen um den Kern herum, 
dann mehr-minder regellose Diastasen des Zellk6rpers und all diese 
Koh~sionsfehler bilden die Einleitung zum progressiven Zerfall, der 
zuerst in der Bildung einzelner B16cke, dann kleinerer Partikel, zuletzt 
feinerer K6rnchen besteht (Gliadendritus). W~hrend dieses morpho- 
logischen Zerfalls kommt es auch zur Bildung yon chemisehen Degenera- 
tionsprodukten, die als rundliche, mit Scharlachrot intensiv sich f~rbende 
K6rner erseheinen. Solche Lipoiddegeneration bemerkt man besonders 
ausgepr~gt in den Astrocyten der obersten Rindenschiehten, welehe 
nicht allein in ihrem Leibe, sondern selbst in den Fortsi~tzen auch zweiter 
Ordimng einen Lipoidbesatz aufweisen. Bei der infantil-amaurotischen 
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Idiotie findet sieh, wie dies zuerst A. W e s t p h a l  nachwies, eine allSrt- 
liche Gliaerkrankung, ffir welche ieh (1919) betonte, dal3 diese ein Seiten- 
stfick zur allSrtliehen 2qervenzellerkrankung darstellt, besitzt daher 
eine mit letzterer g l e i c h w e r t i g e  Bedeutung. Diese progressive Nekrose 
der dendritisehen Glia ist eine ,,Eigenerkrankung", womit ausgedrfickt 
sei, dal~ die Neurogli~ in diesem Fall keine Ers~tzleistung vollzieht, 
sondern auf demselben krankhaften Einfluft ebenso reagiert, wie das 
gleiehzeitig erkrankte Nervengewebe. 

Die von mir 1917 angenommene E i g e n k r a n k h e i t  d e r  Gi la  stfitzt 
sich auf gewisse Kriterien, yon welchen ich folgende anffihre. Als ein 
Kriterium betraehtete ieh d ie  U n a b h ~ n g i g k e i t  d e r  g l iOsen  Ver -  
~ n d e r u n g e n  y o n  d e n  n e r v S s e n ,  wie ich dies z. B. bei der progres- 
siven Paralyse land, indem hier weitverbreitet eine koloss~le, gleich- 
m~Bige Hypertrophie der gliSsen Astrocyten besteht, eine Erseheinung, 
die keineswegs als Ersatz Ifir das nieht adgquat degenerierte Nerven- 
parenchym angesehen werden kann. Ein weiteres Kriterium der eigen- 
gliSsen Erkrankungen ist die k o o r d i n i e r t e  k f f e k ~ i o n  d e r  g l i 0 s e n  
u n d  n e r v 6 s e n  E l e m e n t e n ,  wie ieh dies in sch5nster Form bei der 
infantil-~maurotischen Idiotie land, wo alles GliSse wie NervSse gleich 
intensiv und gleiehzeitig degeneriert ist, somit bestebt eine vollkommene 
Parallele, die darauf verweist, dal3 die beiden ektodermalen AbkSmm- 
linge des zentralen Nervensystems gleichzeitig und gleichintensiv rea- 
gierten. Ein drittes Kriterium der gliSsen Eigenerkrankung lieferte 
in allerletzter Zeit E. P o l l a k l ) ,  der bei akuter Meningitis e i n e  d e r  
N e r v e n p a r e n c h y m e r k r a n k u n g  v o r a n g e h e n d e ,  d a h e r  s e lb -  
s t g n d i g e  G l i a e r k r a n k u n g  der GroBhirnrinde land und damit be- 
wies, dal3 die Glia krankhaften Reizen aueh selbsti~ndig, fSrmlich isoliert, 
unterliegen kann. Dieser Autor unterscheidet als erste Phase eine sog. 
Reizhyperplasie der dendritisehen Glia, die im wesenttiehen meiner 
Hypertrophie und Hyperplasie der Glia entspricht und die er als einen 
hyperplastisehen Regulationsvorgang der Glia im Dienste einer Ab- 
wehr des Nervensystems gegen den Angriff auffal3te. Zu dieser Zeit 
ist das ~ervenparenehym noch unvergndert, dieses erkrankt in einer 
spgter einsetzenden Phase der akuten Meningitis, zu welcher Zeit die 
Ausbildung yon Abrgumzellen -- P o ll a k s destruktiver Typus der G]ia- 
zelle -- erfolgt. P o l l a k  leitet die Abrgumzellen gleichfalls yon den 
kleinen Gliazellen, yon seinen ,,Bereitschaftszellen" ab. 

Unmittelbar vor P o l l a k s  Arbeit ersehien S p i e l m e y e r s  Studie 
fiber die zentralen Veranderungen beim Fleckfieber, in welcher dieser 
Autor fiber sehr interessante Gliareaktionen, hauptsi~chlich in der Form 
seines Gliastrauchwerks, ferner der Oliarosetten und Gliasterne berichtete. 

1) Pollak,  E., Studien zur Pathologie der ~'euroglia. Obersteiners Arbeiten 
2~. 1919. 
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Ueber diese ist S p i e l m e y e r  der Ansieht, ,,dab die auBerordentliehe 
Gliawueherung in den Fleckfieberherden weir iiber das MaB einer reak- 
riven Wucherung nach einem etwaigen prim~ren Zerfall nervSser Ele- 
mente hinausgeht" und sehlieBt seine Arbeit Init folgenden Worten: 
,,Wit haben es bei diesen Gliawueherungen wohl auch mit dem Aus- 
druek einer funktionellen t leaktion auf den einwirkenden t/eiz zu tun, 
wie es B o r s t  ftir die spezifisch-parasit~tre Reize hervorhebt. Das Glia- 
gewebe ist eben nicht eine starre Stfitzsubstanz, die nur bei St6rungen 
des Gleichgewichts und der Gewebsspannung eine Ausgleichwucherung 
zu leisten vermag, oder die nut  die Aufgabe hat, das zerfMlene Material 
zu entfernen, sondern die auch s e lb s t i~nd ig  l~e izen  z u g g n g l i c h  
i st. Sie kann unter manchen Bedingungen zur Proliferation angeregt 
werden." Mit dieser AuBerung verlgBt S p i e l m e y e r  1) auch seiner- 
seits die starre W e i g e r t s e h e  Auffassung und erbhekt in gewissen 
Gliaveranderungen adgquate Reiz-(Noxen-)Reaktionen selbstiindigen 
Charakters, wie ich dies ftir die yon mir als Eigenerkrankungen der 
Glia benannten Vergnderungen sehon friiher (1917) erkannte. S p i e l -  
m e y e r  bezeiebnete dieselben Ms s e l b s t g n d i g e  R e i z r e a k t i o n e n  
de r  G l i a ,  womit er dasselbe sagt wie ich und betrachtete letztere 
ffir prinzipiell bedeutungsvoll, genau so wie ich. 

Uberblieken wir die Rolle der ~euroglia bei der infantil-amaurotischen 
Idiotie, so ergibt sich ein zweifaehes Verhalten: einesteils macht sieh 
die Aktivitgt der normal-inaktiven apolaren Gliazellen im Sinne des 
Abbaus und Abr~umens bemerkbar, anderenteils erleiden die dendri- 
tischen Gliazellen eine all6rtliche, zum v611igen Zerfall fiihrende Degene- 
ration. Wohl ist damit die Ti~tigkeit der Neuroglia nicht erschSpft, denn 
A. W e s t p h a l  wies bekanntlich auch eine, besonders im Kleinhirn 
zur Geltung gelangende Ersatzt~tigkeit in Form yon Verfaserung nach. 
In ]etzterer Beziehung wi~re der Umstand hervorzuheben, dab nicht 
ein jeder Fall yon Ta  y -  S a c h s  diese Ersatzti~tigkeit der Glia aufweist, 
well eben die Intensiti~t des Degenerationsprozesses nicht immer gleich 
groB ist. Delta wie as hinsichtlich der Markhemmung bzw. Mark- 
degeneration sehr verschieden intensive F~tlle gibt, dermaBen, dal3 
neben ziemlich reiehlichem Markgehalt auch Gehirne mit h6ehstgradigem 
Markausfall und Degeneration zur Beobaehtung gelangen, ebenso gibt 
es in bezug des Gliabildes verschiedene Varianten. Unter allen Umst~nden 
m6chte ich abet die Tatsaehe hervorheben, dab es mir an meinen zahl- 
reichen Pri~paraten nirgends ge]ang, die Ausbildung von apolaren Ele- 
menten aus verzweigten protoplaslnatischen Gliazellen durch Abbruch 
bzw. AbstoBen der Fortsi~tze infolge Abrundung des ZellkSrpers entstehen 
zu sehen, wie dies im allgemeinen bekanntlich P. S e h r 6 d e r  annimmt. 

1) Spie lmeyer ,  Die zentralen Veri~nder. b. ~'leckfieber u. ihre ]3edeutung 
f. d. I-[istopath. d. Hirnrinde. Zeitschr. f. d. ges. lqeurol, u. Psychiatr. 5~(, 48. 1919. 
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3. A x o n s e h w e l l u n g e n .  

In  meinen ersteren Arbeiten hob ich ffir die Histopathologie der 
infantilen amaurotisehen Idiotie ein mir als sehr bezeiehnend erseheinen- 
des Moment hervor:  die Unversehrtheit  des Axons trotz hoehgradiger 
Sehwellung der Ursprungszellen. In  meiner zusammenfassenden Arbeit 
aus dem Jahre 1909 betonte ieh diesen Punkt  scharf und stellte dem 
Nervenzentrum i. e. Ganglienzelle als der Aufnahmsstiitte yon Reizen 
den Axon Ms einfaehen Reizleiter entgegen, dessen Integrit~tt auf 
eine Wahl des heredodegenerativen Prozesses in dem Sinne hindeute, 
dab das Neuron selbst in seinen einzelnen anatomischen Bestandteilen 
unabh~ngig bzw. elektiv ergriffen werden kann. Diese naekte Tatsaehe 
erheischte eine Erkl~rung, dean es befremdete bzw. tiberrasehte reich 
im h6ehsten Grad, dab der Axon als Neuronbestandteil  angesiehts der 
m~ehtigen Neuronerkrankung, welehe in der h6ehstgradigen Sehwellung 
gegeben ist, an diesem nicht Anteil haben soll. Und Ms ieh mir nun 
gewisse normal-anatomisehe Eigenheiten des Axons vergegenw~rtigte, 
namentlieh dal~ der Axon ein besonders gebauter Neuronabsehnitt  ist, der 
bekanntlich am Ni  s s l-Priiparat durch den Mangel an Ni  s s l-K6rperchen 
vom Zelleib lebhaft abstieht, aber aueh am Silberpritparat naeh Ca j a 1 
seine morphologisch-abweiehenden Eigensehaften den Dendriten gegen- 
fiber besitzt, da gelangte ich zur Formulierung einer Auffassung, die 
besagen wollte, dab der Axon ein sui generis-Bestandteil des Neurons 
w~re, der nicht allein morphologiseh, sondern aueh funktionell vom 
Zelleib bzw. yon den mit letzteren identisehen ])endriten differiert. 
Diese dem Axon vindizierte Sonderstellung zog ich zur Erkl~rung der 
In takthei t  des Axons bei infantil-amaurotiseher Idiotie heran und es 
sei hervorgehoben, dab B i e l s e h o w s k y  an der Tatsaehe selbst, d. h. 
an den morphologiseh unversehrten Axonen in seiner jt~ngsten grol]en 
Arbeit  ebenfalls festhi~lt. 

Da kam es vor einigen Jahren (1913), dab ich mit den Kleinhirn- 
ver~tnderungen bei T a y -  Sac  h s beseh~ftigt, besonders an den 2~xonen 
der P u r k i n j e s e h e n  Nervenzellen Ansehwellungen sah, die mit  Vor- 
liebe an den Stellen yon Kollateralabzweigungen sagen und die ich 
in zwei Formen antraf, als dunkle, gleiehmiiBig tingierte und Ms helle, 
strukturierte Nodosit~ten. W~ihrend die erstere Art infolge massiver 
Silberimpr~gmation naeh B i e 1 s e h o w s k y nur eine knollige Anschwellung 
des Axons sehen lieB, offenbar~e letztere ein Auseinanderweichen der 
normalen Axonfibrillen und deren anastomotisehes Gefleeht, so dab 
ieh hier die sog. strukturentht~llende Wirkung der lokalen Ansehwellung 
Ms einen Vorgang erachtete, der den gleiehm~tBig schwarz impr~tg- 
nierten Axon in seine Bestandteile zerlegte. Diese Axonsehwellungen 
der P u r  k i n j e s e h e n  Nervenzellen wollte ich anf~inglieh for eine lokale 
Erscheinung betraehten und land daher keine Veranlassung, das Prinzip 
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der Axonintaktheit  bei ilffantil-amaurotischer Idiotie dadurch durch- 
brochen zu sehen. Doch bald darauf fand ich in der grauen Substanz 
des Rtiekenmarks eines weiteren Falles Axonsehwellungen, wohl an 
einer mehr umschriebenen Stelle und so wollte ich noeh immer nicht 
wirklieh Zwingendes ft~r das Verlassen yon meinem urspr[mglichen 
Standpunkt  erblicken, bis ieh dann durch das Rfiekenmark des letzten 
FMles yon T~ y -  S a c h s  eines Besseren belehrt wurde. Es fanden sich 
im F~sernetz des Vorderhorns an Axonen lokale spindelf6rmige An- 

A b b .  6. I m m e r s i o n s p h o t o g r a p h i e  a u s  d e m  V o r d e r h o r n g r a u  y o n  T a y - S a c h s .  - -  P e r l -  
s c h n u r a r t i g e  S c h w e l l u n g  e i n e s  A x o n s .  B i e 1 s c h o w s k y s F i b r i l l e n i m p r i ~ g n a t i o n .  

schweliungen vielfach vor, die manchmal solit~r, oft aber auch multipel 
ersehienen, indem sieh zwei oder drei ziemhch gleichm~Big grol3e kugelige 
Blghungen unmittelbar hintereinander reihten (s. Abb. 6). ]?,emerkL 
sei, dab streng darauf geachtet wurde, die Nervenfasern nicht ~Ifit Den- 
driten zu verwechseln. Nach diesem Befund handelte es sich um sog. 
Verlaufs~nschwellungen des Axons, die C a j a l  als v a r i c o s i d a d e s  d e  
t r a y e c t o  zum Unterschied yon den Endanschwellungen - -  v a r i -  
c o s i d a d c s  t e r m i n a l e s  - -  bezeiehnet und die der spanische Autor 
Ms Endkn6pfehen~nschwellungen gelten l~B~. Meine Pr~parate gaben 
aber auch in letzterer Beziehung Beispiele; so s~h ich einen schw~rz- 
gef~rbten Faden an eine Vorderhornzelle heranziehen und bier m~chtig 
schaufelfSrmig sich verbreitern (s. Abb. 7). Doch e r f a~e  ich sofor~ 
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die wirkliche Bedeutung solcher Gebilde, als ich an einem solchen 
Exemplar bei aufmerksamer Immersionsbet.raehtung einen ganz kurzen 
dorn~hnliehen Fortsatz in der linearen Verl~ngerung des Stieles der 
Axonansehwellung erbliekte und somit ist es mir klar geworden, dad 
grobkMibrige Endanschwellungen eigentlieh verkappte Verlanfsansehwel- 
lungen sind, die zu Endansehwellnngen durch das zuf~llige Abhacken 
des zweiten Poles arteiiziell wurden. Ich verhMte reich auf Grund dieser 
Erfahrung gegen sog. hypertrophische Endkn6pfe mehr als reservie~. 

Abb.  7. I m m e r s i o n s p h o t o g r a p h i e  aus dem V o r d e r h o r n g r a u  yon T a y - S  a c  h s. Sche inbare  
, ,Endanschwel lung"  h a r t  an  der  Oberfl~iche e iner  h6chs tg rad ig  degener ie r t en  :Nervenzelle.  

]~ i e 1 s c h o w s k y s l~ibrillenimpr~ignatio~. 

Die Anschwellung ist im Riiekenmark eine gleichm~l~ig tief tingierte 
und besonderer Struktur wurde ich nicht gewahr. In Zusammenhang 
mit letzterem Moment m6chte ich auf jene Bilder yon Axonansehwel- 
lungen hinweisen, die ieh bei chronischer heredodegenerativer Entmar- 
kung in der weiI]en Substanz der Groi~hirnrinde antraf und wo ieh 
Bilder sah, die mit den bei infantil-amaurotiseher Idiotie im Rtieken- 
mark gefundenen Axonschwellungen tibereinstimmten. -- Auf die l~rage, 
ob solehe Axonschwellung nicht ebensolehe Degenerationsprodukte 
beherberge wie der Nervenzellk6rper bzw. Dendriten, w~re zu bemerken, 
dad der Axon an solcher Stelle mit fuchsinophilen K6rnern besetzt er- 
schien und sich dadurch als in jfingster Degenerationsphase befindlieh 
dokumentierte, wie ich dies in dieser ]%rm am zelligen Bestandteil 
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des Neurons scltcncr sehen konnte, dcnn hier iiberwiegen die lecithinoideu 
K6rner. 

Hinsichtlich des Vorkommens der Vcaqaufsanschwellungen im Rtickcn- 
mark bei infantil-amaurotischcr Idiotic ist zu bcmerkcn, dab diese 
mit Vorliebe in der grauen Substanz dos RtiekcnmarKs an markhaltigcn 
Nervehfascrn anzutreffcn sind; ]Aingsschnitte lieBen in der weiBeu 
Substanz nut  vieI bcscheidenerc und sp~trlichere Ansehwclhmgen sehcn, 
die am Qucrschnitt nicht zum Vorscheid kommen k6nncn. Im Windungs- 
mark der Grofthirnrinde kommcn Axonsehwellungcn zahlrcich vet.  
Hier wie im Rt;ckcnnlark erscheincn die Achsenzylinder mit. hochgradig 
gebl~thten bzw. ,,Netyfiguren" aufweisendem Mark vcrsetmn, aus wcl- 
chcm ,Umstand die zweiicllosc Degeneration der Marksehcidc hcrw)r- 
geht. Bei dicsem Punkt  w~tre zu be[onen, daf3 nicht ein jcdcr Fall 
yon T a y - S a c h s  eine derarlig intensiYe Erkrankung aufwcist, dcnn 
es gibt F:~ille, die nebst distinkter ~ll6rtlicher Nervenzellschwelhmg 
ohne erkcnifl)are Axon- mid Myelinanschwcliung cinhcrgchcu k6nnen; 
das sind die F~ille, welchc infolgc yon kfirzerem Verlauf einc wcnigcr 
intensive Degeneration bckunden. 

Suchcn wir schlicglich (tie Bcdcutung der Axouschwellungen zu cr- 
Ia,sscn, so ist es naheliegend, dicselben als Sehwcllungsl)h:,inomcne dem 
universcllcn SchwclhmgsprozeIl, dcr das zentrale Nervensystem bei 
T a y - S a c h s  bcherrscht, zuzuweisen. Mit dicscr Erkenntnis ist also 
das Piqnzip der Axonintcgrit~it durchbrochen und wir gchmgcn somit 
zu cinem umfasscndcren und cinheitlichercn Gesichtspunkt fib" den 
Schwelhmgsprozell. ])ic Axonschwcllung macht also eine i n t e g r  i e rc  n dc 
Teilcrschcinung dcr tlistopathologic der infantil-amaurotischcn Idiotic 
aus und erwcitcrt harmonisch das in dcr a l l g e m e i n e n  n e u r o n a l e n  
S c h w e l l u n g  sich kundgebende Bild. Der Axon spielt nicht mehr 
die Rolle eincs sui gcneris-P, cstandteils des Neurons im histopatholo- 
gischen Gcschchen lind wenn auch seine Teilnahme inl schwcllcndcn 
l)rozcB einc cntschiedcn bcschcidcnerc ist, als jenc des Ncrvenzelleibs 
und dcr Dendritcn, so hat daran (tie bekann|e  Rcsistcnz des lcitcnden 
Neuronelemcnts die Schuld. Es w:~irc nur an das sat tsam bekanntc 
Verhalten des Axons zu crinnern, daIl bci allen zersetzcndcn 1)rozesscn 
der Ncrvenclcmcnte sich zwci Neuronbestandtcilc cntgegengesctzt ver- 
halten: da~s Nervenmark und dcr Aehsenzylindcr und dab aus h6chst- 
gradig erkrankten Ncrvcnzcllen morph01ogisch noch intakt  erschcincndc 
Axone abgehen. 

Einc wescntlieh abweichcndc Auffassung hegt B i c l s c h o w s k y l ) ,  
der in seiner lctzten Arbcit sich dagegen vcrwahrt,  dic ,,Axonkugeln" 

1) Bielschowsky,  Max, Zur Histopathologie und Pathogcnese der amauro- 
tischcn Idiotie mit besond. J~eriicksichtigung der cerebcllarcn Ver~ndcrungcn. 
Journ. f. Psychol. u. :Neurol. 26. 1920. 

Archiv Itir Psychiatrie. Bd. 6~. ~9 
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als Analoga der sack- bzw. ballonf6rmigen Auftreibungen der Dendriten 
zu betraehten, indem er sagt: ,,Wit haben es bier keinesfalls mit einem 
dem S e hu f f e r s e hen  ZellprozeB gleiehwertigen und ffir das histopatho- 
logisehe Gesamtbild eharakteristisehe Erseheinung zu tun"  (S. 136 l. e.) 
Dagegen spri~ehe, abgesehen yon den morphologisehen Differenzen, 
die Tatsaehe, daB man solehe Sehwellungen aueh bei anderen Krank- 
heiten antrifft, so bei multipler Sklerose, juveniler Paralyse und bei 
Tumoren und B i e l s c h o w s k y  ist geneigt, in diesen Kugelbildungen 
eine Widerstandsreaktion zu erblieken, welehe sich dann entwiekelt, 
wenn sieh die biologisehen Bedingungen ftir den t3estand des Aehsen- 
zylinders dutch sklerosierende Vorg~inge an einer gegebenen 8telle des 
zentralen Nervensystems ver~tndern. B i e l s e h o  ws k y legt ferner groBes 
Gewieht auf atypische Axon- und KollaterMbildungen in der I-Iirnrinde 
der sp~tinfantilen ~orIn der amaurotisehen Idiotie. Besonders die 
Purkinje-Axonen zeigen h/~ufig Axonansehwellungen (wie dies E. T r e y  
und i e h bereits im Jahre 1913 naehwiesen) ; hier le gt sieh Bi  e 1 s e h o w s k y 
wohl die MSgliehkeit einer Degenerationserseheinung vor, doeh wider- 
sprgehen ,,eindeutige Sprossungsph~nomene", indem an den Sehwellungs- 
polen sieh Kollateralen entwiekeln. ,,Es kunn bei der fast gesetzm~Bigen 
Wiederkehr dieser Bilder gar keinem Zweifel unterliegen, daB hier ein 
atypisehes Waehstumsphi~nomen vorliegt" (S. 187 1. e.). Endlieh: 
,,Man kann sieh das Zustandekommen der Axonsehwellungen kaum 
anders vorstellen, daB die yon Neuroblasten gelieferte und yon ibm 
abstr6mende Substanz in den Plasmodesmen der K6rnersehieht auf 
einen Widerstand st613t, dab sie sieh an der Stelle des tIindernisses 
zun~tehst zu einer Kugel anstaut, sieh aber dann dutch die Bildung 
yon Seitensprossen Ventile sehafft" (S. 187 ]. e.). 

Diesen Ausftihrungen B i e l s e h o w s k y s  m6ehte ieh folgende Be- 
merkungen entgegenhMten : 1. Da erfahrungsgemiil3 die Axonsehwellung 
der P u r k i n j e s e h e n  Zelle an Abzweigungsstellen von KollaterMen 
auftritt,  so ist die M6gliehkeit gegeben, 8prossungsphanomene mit 
normMen Kollateralen zu identifizieren. Somit ist auch die ,,gesetz- 
mi~Bige Wiederkehr" verst~tndlieh, da doeh die Sprossungen auf normMen 
Abzweigungen beruhen. 2. Mit einer Sprossungstendenz sind die Ver- 
laufsansehwellungen sehwer zu vereinen, denn die Regeneration gibt 
sieh doeh in den typisehen E n d  kugeln kund. 3. Ein wiehtiges Gegen- 
argument ist die Tatsaehe, dab bei der infantil-amaurotisehen Idiotie 
sieh ein gewMtiger, weil auf das gesamte zentrale Nervensystem er- 
streekender Absterbungsprozeg abspielt, mit welehem sieh Sprossungs- 
phi~nomene als positive Lebens~uBerungen nieht vereinen lassen. Wie 
einseitig B i e l s e h o w s k y  diese ,,Sprossungen" deutet, ergibt sieh aus 
jener Augerung, wonaeh er selbst die bei juveniler Par~lyse in der Klein- 
hirnrinde gefundenen Kugeln als Erseheinungen eines Regenerations- 
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prozesses annimmt!  Immerhin bleibt es einer mehr-minder indivi- 
duellen Appreziation fiberlassen, ob man in der Kleinhirnrinde bei 
Ta  y -  S a c h s  reichlichere Kollateralbildungen erbliekt; in diesem Fall 
kann man diese vielmehr als fStale Bildungsremanenzen betrachten, 
die infolge der Arretierung des Entwicklungsvorgangs durch die vor- 
zeitige ErsehSphmg bewirkt sein kSnnten. Jedenfalls ist es kaum 
angS~ngig einem in hSchstgradiger Erkrankung befindlichen Zentral- 
organ normale Bildungstendenz zuzusehreiben und meinerseits konnte 
ich in den yon D o i n i k o w  und B i e l s e h o w s k y  in der Nachbarsehaft  
yon Tumoren und bei multipler SMerose gefundenen Axonschwellungen 
immer n u r  DegenerationsphSnomene erblieken! 

Naeh obigem schliel~e ich folgend: D e r  A x o n  s c h w i l l t  b e i  de r  
i n f a n t i l - a m a u r o t i s c h e n  I d i o t i e  b e s o n d e r s  i m  K l e i n h i r n  u n d  
R f i c k e n m a r k  e b e n s o  primi~r-degenerativ a n  wie d e r  N e r v e n -  
z e l l e i b  u n d  d ie  D e n d r i t e n ;  d i e s e  A x o n s e h w e l l u n g  b i l d e t  
e i n e n  i n t e g r i e r e n d e n  P u n k t  des  p a t h o h i s t o l o g i s c h e n  Ge-  
s e h e h e n s  u n d  s o m i t  en t f i~ l l t  d ie  v o n  m i r  1909 s t a t u i e r t e  
A n t o n o m i e  des  A x o n s ;  letztere war mehr ein Notbehelf, mit  wel- 
ehem ich die seheinbar gesetzmiiBige Versehontheit des Nervenleiters 
begreiflich machen reich bestrebte und womit ieh reich vor einem 
scheinbaren Fak tum zu beugen gezwungen ffihlte. Wie konnte ieh aueh 
anders bandeln, da 10 Fglle dasselbe, namlich die Integr i ta t  des Axons 
lehrten, wo~auf der 11. Fall folgte, in welchem mir die ersten Axon- 
schwellungen zu Gesicht kamen and die ich nun in weiteren 2 Fi~llen" 
antraf;  ieh wiire heute sehr geneigt anzunehmen, dab ffir die ersteren 
F~lle - -  allerdings ffir eine gewisse Anzatfl - -  eine aufmerksame Nach- 
forschung Andeutungen hinsiehtlich Axonschwelh.mgen ergeben k6nnten. 
Doeh will ich diese subjektive Vermutung, mit  welcher niehts bewiesen 
wird, ganz ausschalten und begnfige reich bei Deutung etwaiger Differen- 
zen in bezug der Axonschwellungen mit dem zuletzt auch yon ]3iel- 
s e h o w  s k y betonten Umstand, dab fast jeder Fall yon infantil-amauro- 
tischer Idiotic in seinem anatomischen Substrat  eine eigene Note hat. 

Meine Bemerkungen fiber die degenerativen Axonsehwellungen 
m6chte ich mit einem Hinweis auf die experimentellen Erfahrungen 
C a j a l s  und die Befunde yon H. S p a t z  besehlie[ten, welehe einwand- 
frei die sich auf tranmatisehe Eingriffe entwiekelnde degenerative 
Bl~hung so der Nervenzelle wie des zentralen Axonstumpfes klar- 
legten. Namentlieh erfuhren wir aus der experimentellen Forschung 
des spanisehen Autors, dal3 auf Quertrennungen zentraler Nerven- 
substanz im proximalen Neuronstumpf ballonf6rmige Bli~hungen des 
Axons entstehen, die bis zur gesehwellten Ursprungszelle zu verfolgen 
waren. Diese kugeligen Auftreibungen des Axons betrachtete C a j a l  
als die frfihzeitige Manifestation der t raumatisehen Degeneration, welehe 

39* 
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in der NiChe des Eingriffs raseh verschwinden, sich hingegen yon diesem 
entfernter also zur Ursprungszelle nigher fiberraschend lang halten. 
Das Silberbild solcher Bl~hungsstellen zeigt aufgelockerte ,,Fibrillen", 
die hier ein Netzwerk bilden. Es handelt sich nach H. S p a t z l )  nm 
die Schwellung des strukturlosen Hyaloplasmas,  die das fibrill~re Netz- 
werk iibertrieben zur Darstellung bringt. Solche Stellen sind nach 
H. S p a t z  bei Nissl-Fi~rbung ungef~rbt, bei Si~urefuchsin- und Eosin- 
fi~rbung homogen rosarot, bei A l z h e i m e r s  Fuchsinlichtgriinf~rbung 
erseheinen die geschwellten Stellen mit  fuehsinophiten Granulis voll- 
gepfropft. Es ist nun eine ebenso wichtige Ms interessante Tatsache, 
dal~ im zentralen Neuronstumpf die Sehwellungen des Achsenzylinders 
und der Ursprungszelte zeitlieh zusammenfi~llt und somit, sich beide 
Teile als zusammengehSrig erweisen. Und so reagiert der Axon ebenso 
als die ~qervenzelle, daher kann man nicht allein im Sinne ~ i s s l s  yon 
einer ,,prim~ren Reizung" der Nervenzelle, sondern auch yon einer 
,,primi~ren Veranderung" der Nervenfaser (H. S p a t z )  sprechen. I m  
zentralen Stumpf verhalten sich Ursprungszelle und Axon wie e in  
Stiick, dessen Reakt.ionsgrad vom Orte der Lasion abhangt,  denn liegt 
die L~sionsstelle welt entfernt, so mui~ die Nervenzelle nicht unbedingt 
anschwellen, hingegen schwillt diese um so mehr an, je ~ h e r  zu ihr 
der Eingriff und je briisker dieser gesehah. Diese Veriinderungen des 
zentralen Stumpfes vergleicht S p a t z  mit  einer Welle, welche sich yon 
der Li~sionsstelle aus ein Sttick welt je nach der St~rke des Reizes fort- 
pflanzt und die Zelle nut  dana angreift, wenn der Reiz s tark  genug 
war und wenn die Zelle nicht zu entfernt vom Ausgangspunkt der Welle 
lag. 

H. S p a t z  betrachtet  die auf Nenrontrennung erscheinenden Auf- 
treibnngen des zentralen Axonstumpfs saint Blahung der Nervenzelle 
als Phanomene, die aus der Schycellung des undifferenzierten Proto- 
plasmas, des Hyaloplasmas, resultieren; sie sollen noch keine Degenera- 
tionserscheinungen ~-ielmehr die Reaktion des lebenskri~ftigen Proto- 
plasmas darstellen. Was uns hier im Zusammenhang mit  den Blahungen 
des Neurons bei amaurotischer Idiotie interessiert, ist die T a t s a e h e ,  
dal3 bei einem m e c h a n i s c h e n  Eingrif{ gegen die Neuronintegrit~t 
so die Ursprungszelle saint Dendriten wie der Axon sich g l e i chmi~Big  
ver~ndern; und so kann ftir einen so einf6rmigen und alles pathologisehe 
Geschehen derartig beherrschenden Prozei] wie der degenerative bei 
der famili~tren Idiotie auch nur gefolgert werden, dal~ diesen Zelle wie 
Axon --  weil gleichzeitig und gleichartig - -  in identiseher Weise erleiden. 
])em Axon eine Sonderstellung einr~umen hat te  nur so lange eine 

) S p a t z, t t  u g o, ~ber die Vorgi~nge nach experimenteller Rtickenma rks- 
durchtrennung mit besonderer Berticksichtigung der Unterschiede der Reaktions- 
weise des reifen und unreifen Gewebes. :Nissl-Alzheimersche Arbeiten 1921. 
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gewisse Bereehtigung, bis man diesen fiir intakt wuBte; soba]d aber 
an diesem gleichfalls lokale SchweUungen nac~ gewiesen wurden, konnten 
diese nicht anders als jene der Dendriten und des Zelleibs aufgefaBt 
werden. Denn es ist schwer zu begreifen, warum bei einem derartig 
einheitlich-degenerativen Prozefl noch das Walten eines zweiten Prinzips, 
das obendrein biologisch so gegensi~tzlich zur Degeneration wie die 
Regeneration ist, anzunel: men "~'~reo 

Vergleic~en wir die Sehwellungen des Axons mit jenen der Den- 
driten und l~ervenzellen, so f~llt auf den ersten Biick die r e l a t i v e  
Spi~rlic~.keit ersterer g(gcn letztere auf. Dieser Umstand di~rfte seine 
zwanglose Erkl~iung in der bekarmten histopathologisc~.en Resistenz 
des Axons finden, wonach yon den Neuronbestandteilen zuerst das 
Myelin, hernach die l~ervenzelle saint Dendriten leiden und so kommt 
es besonders bei chronisel=en Prozessen vor, dal~ marklose Axone ans 
hfchstgradig veranderten Zelleibern ihren Ursprung nehmen kSnnen. 
Erst sp~iter, d. h. nach vSlligem Untergang, der l~ervenzelle schwindet 
auch der Axon. Diesem Yerhalten entsprec~end sieht man bei der 
amaurotisehen Idiotie AxonsehweUungen, die, wie oben bemerkt, ailein 
fuehsinophile K6rner aufweisen, hingegen gelang mir bisher an keiner 
Stelle lecithinoide oder lipoide KSrnelung nachzuweisen. Hieraus diirfte 
auf die vial sl~tere Entstehung der Axonsehwellungen gefolgert werden, 
dean die sp~teren Schwellungen enthalten jiingere bzw. primitivere 
Degenerationsprodukte. 

B. Hypothetisches. 
Die Histopathologie der amaurotischen Idiotie war von jeher zur 

Aufstellung yon Hypothesen verlockend. }tandelt es sich doeh um 
einen materiellen Prozel~, der ungemein scharf gezeichnct, uns die 
Ver~inderungen vermSge seines relativ raschen Abklingens teilweise 
noch in der Entstehung vorftihrt, daher auf das histopatho!ogische 
Geschehen tiberrasehende Streiflichter wirft. 0bendrein ist der Prozell 
yon der denkbar reinsten Endogeniti~t, bietet daher einen ideal-ein- 
deutigen Stoff zur Erschliel~ung des anatomischen Wesens der Heredo- 
degeneration, wortiber ich im 8. Band des Schweizer Archivs fiir Neuro- 
logie und Psychiatrie beriehtete. Kein Wunder, wenn reich bereits 
1913 das damals noch sp~rliche Material zu allgemeinen Betrachtungen 
verlockte; noch begreiflicher ist es, dab ein so gedankenreicher Histo- 
pathologe wie Ma x Bie ls c how s k y auf Grund eines grSgeren und heute 
bereits mehr-minder durchgearbeiteten Materials in seiner zusammen- 
fassenden Arbeit tiber die amaurotische Idiotie pathogenetische Be- 
trachtungen anzustellen sieh veranlaBt fiiblte, die ihn sogar zu thera- 
peutischen u verfilhrten. Da ich reich in meiner letzten 
Arbeit (1919) mit den hypothetisehen Ansfiihrungen der Sav in i s  und 
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von Bender s  bereits besehaftigt babe, ex~ibrigt es sieh hier bur Biel- 
s e ho ws k y Konstruktione n vorzufiihren und dieselben kritisch zu be~ 
leuchten. 

Als Ausgangspunkt diente B i e l s e h o w s k y  (l. e.)die/~nnahme einer 
Sehadigung seitens der trophisehen Funktion der Glia, die  zur St6rung 
im M~rkaufbau und beim Lipoidstoffwechsel fiihre. Diese trophische 
Insuffizienz soll dutch ein moIphologisehes Substrat gestiitzt sein, 
dessen einzelne Faktoren waren: 1. Das grobbalkige und liickenhafte 
Gefiige der sog. Giundsubstanz der Himrinde ; 2. ZeIfallsprozesse vor- 
nehmlich der dritten Schicht der GroBhirnrinde, die in Fallen von BieI- 
s c h o w s k y s  sp~tinfantiler amaurotiseher Idiotie zu einem hierortigen 
spongiSsen Schwund fiihren; 3. Auftreten yon groBen Gliazellen mit 
RiesenkeInen, deren fast gesetzmM~iges Erscheinen bei der infantil- 
amaurotiseher Idiotie einem die Vermutung nahelegt, d a b  es sich um 
eine metaplastisehe Waehstumsriehtung der Glia handle. Dies voraus- 
gesehiekt fragt sieh B i e l s e h o w s k y ,  woher die in den Nervenzellcn 
eingelagerten Substanzen stammen, die doch das wesentliche histo- 
pathoIogisehe Kennzeichen des Prozesses ausmachen. Da als ,,unum- 
st6Bliehes" und ,,wesentliches" Krankheitsmerkmal nur die Ganglien- 
zellveranderung fibrigbleibt und der zweifellos endogene Defekt in 
der Zelle zu suchen ist, so ist auch der Fehler in deren vitalen Mechanis- 
mus zu vermuten. Weleher Natur w~re nur dieser Fehler ? Nach Biel-  
s c h o w s k y  dient als Fingerzeig jene markante Erscheinung, wonach 
der Axon intakt bleibt, auch dann, wenn yon der Nervenzelle nur mehr 
Reste iibrigbleiben : ,,Das Persistieren des Achsenzylinders, an dem sich 
trotz schwerer Ver~nderungen seiner Ursprungszelle sogar noch eine 
lebhafte plastische Energie dutch Sprossenbildung bemerkbar machen 
kann, spricht entsehieden dafor, dab diejenige Zellbestandsteile, welehe 
der spezifiseh-nervSsen Funktion dienen, n i e h t  prim~ir erkrankt sein 
kSnnen" (S. 192 1. e.) und weiter: ,,Bei unvoreingenommener Betrach- 
tung der Dinge mug man aus der Integritat der Axone unbedingt den 
SchluB ziehen, daB die der nerv6sen Funktion der ZeUe dienenden 
Zellbestandteile dureh die Erkrankung primer nieht beriihrt werden; 
erst dann, wenn der ProzeB einen extremen Grad erreicht hat, leiden 
auch sie, und dann wird sehfieBlich der Bestand des Achsenzylinders 
gefahrdet,' (S. 193 1. e.). Und so gelangt Bie lsehow.sky zu dem 
SehluB: ,,bach meiner Auffassung werden wir dutch die histologischen 
Befunde dazu gedr~ngt, die primare StSrung im vegetativen Meehanis~ 
mus zu suehen" (S. 193 I. c.). Insuffizient w~re ein eng begrenzter 
Komplex y o n  Zellfunktionen, jene, die den Stoffweehsel regulieren. 
Die Ursache der Insuffizienz ist in dem Fehlen oder in der Reduktion 
der fOr den Stoffwechsel der  Nervenzellen notwendigen Fermente zu 
suchen. Dadurch kommt es zu St6rungen beim Lipoidweehsel und so 
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stauen sich im Zelleib hydrophile Einlagerungen, die zur Schwellung 
ftihren; hierbei spiele die mangelhafte trophische Funktion der Glia 
die ttauptrolle. Bevor ich zur Besprechung B i e l s c h o w s k y s  Hypothese 
iiberginge, sei darauf verwiesen, da~ dieser Autor eine seiner Thesen -- 
jene, in welcher zwischen vegetativer und nervSser Funktion der l~erven- 
zelle Unterschied gemacht wird -- dutch folgende Verklausulierung 
wesentlich einschr~inkt : ,,Nattirlich ist eine scharfe Trennung yon vege- 
tativer und spezifischer Zellfunktion nut in der Theorie mSglich; in 
Wirklichkeit stehen beide in engen Wechselbeziehungen, deshalb ist 
auch die hier vorgetragene Anschauung cure grano salis zu nehmen" 
(S. 194 1. c.). Die Unwahrscheinlichkei$ dieser Trennung soU abet 
(lurch die ldaren materiellen l~Ianifestationen -- s. Integriti~t des Axons 
-- wettgemacht werden, dutch welche die Spaltung der nervSsen und 
vegetativen Funktionen bewiesen werden sollen. 

Wenden wir uns nun der Beslarechung obiger H~aothese zu, so w~re 
in erster Linie darauf zu verweisen, dai~ die Grundlage derselben dutch 
Tatsachenmaterial bei weitem nicht gesichert erscheint. ])as g~obbalkige 
und liickenhafte Gefiige der Glia ~st ja auch bei anderen Ver~nderungen 
der GroBhirnrinde anzutreffen, ganz abgesehen davon, dai~ deren Be- 
deutung keineswegs als eindeutig zu erachten w~re; der spongiSse 
Schwund der dritten Rindenschicht ist, soweit ich unterrichtet bin, 
ein Befund iiberwiegend der sp~ti.nfantilen Form und diirfte ebenfalls 
nicht fibersch~tzt werden; endlich die groi3en Gliazellen mit Riesen- 
kernen wiiren am meisten zu bewerten, falls ihre Bedeutung als ,,meta- 
plastische" Erscheinung zweifellos w~re. Doch sind mir diese groBen 
Gliazellen der infantilen Form aus eigener Erfahrung sehr gut bekannt, 
da ich sie zuerst bei T a y- S a c h s schilderte ; ich identifiziere diese schlank- 
weg mit den Monstergliazellen, wie sie etwa in der Nahe yon Erwei- 
chungen, an Stellen yon durch Gewebszerfall gegebene.n Reiz (z. B. 
auch bei seniler I)emenz) massenhaft vorkommen. Ein solcher patho- 
logischer Reiz ist nun bei dem gewaltigen Absterben yon Nerven- 
gewebe der infantilen Form gentigend gegeben; doch denke ich nicht 
aUein an diesen, sondern vielmehr und in erster Linie an die sog. Fdgen- 
erkrankung der protoplasmatischen Astrocyten, welche ich in  der 
Form m~chtiger Zelleib- und Dendritenanschwellungen beschrieb. Wie 
ich dies a. a. O. (1919) auseinandersetzte , erscheint bei der infantil- 
amaurotischen Idiotie alles Ektodermale, also auch das Gliagewebe 
primer degenerativ schwer erkrankt, wie dies heute such Bie Is chows k y 
freilich in seiner eigenen Formulierung erkl~rt: ,,Im physio-patholo- 
gischen Sinne ist also der FrozeB der amaurotischen Idiotie als Ausdruck 
der vegetativen Insuffizienz der Ganglienzellen bzw. aUer vom Ektoderm 
abstammenden Zellen des Zentralnervensystems zu definieren" (S. 196 
]. c.). -- Auf Grund dieser richtigstellenden Bemerkungen erscheint 
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mir das materielle Substrat einer trophischen Insuffizienz durch Biel-  
s e h o w s k y  nicht erwiesen; ein solches Fundament, wie das von B i e l '  
s e h o w s k y  gegebene, ist fiir eine darauf fuBende Konstruktion ent- 
schieden insuffizient. 

Und nun zur eigentlichen ttypothese angekommen hebe ieh noch- 
mals hervor, dab B i e l s c h o w s k y  selbst die Trennung in nerv5se und 
vegetative Funktion nur in der Theorie fiir m6glich hglt, mit anderen 
Worten, tats~chlich gibt es eine solche Trennung nicht. Da es sich aber 
um eine Hypothese handelt, so w~re hierauf einzugehen, doch stol~en 
wir uns dabei sofort an das grundlegende Argument B i e l s c h o w s k y s ,  
wonach das anf~ngliche Freibleiben der rein-nervSsen Zellfunktion 
dureh die Intaktheit des Axons bewiesen wtirde. Ganz abgesehen 
davon, dal] fox die normale Funktion nicht allein der intakte Axon, 
sondern in erster Linie die normule NerverLzelle biirgt, denn ersterer 
ist nur der einfaehe Reizleiter, wi~hrend letztere der Reizproduzent, 
so schildert B i e l s c h o w s k y  selbst, speziell ffir das Kleinhirn Axon- 
sehwellungen, bricht aber die Spitze hinsichtlich deren pathologischer 
Bedeutung dadurch ab, dab er diese' dureh eine gesteigerte plastisehe 
Tiitigkeit entstanden gedacht, als 12~bersehuBbildungen bezeiehnet. 
Oben bestrebte ieh mich nachzuweisen, dab seitens der famili~r-amauro- 
tisehen Idiotie a l les  fiir eine primer-degenerative und n i c h t s  ftir eine 
regenerative Tiitigkeit spreche nnd so sind die Axonveriinderungen 
folgerichtig nur als Produkte der krankhaften universellen Sehwellung 
zu deuten. Dierelativ sp/irlichen Axonschwellungen erld/iren sich durch 
die bekannte hoehgradige Resistenz des Neuronleiters. Unter solehen 
Umsti~nden erweist sich auch jener Gxundpfeiler der B i e I s c h o w s k y- 
schen Hypothese fiir tragunfi~hig, der zugunsten einer Affektion der 
vegetativen Funktion nebst anfi~nglichen UngestSrtseins der rein- 
nerv6sen Funk tion verwertbar wiire; iiberhaupt erseheint diese Tren- 
nung nieht nur eine ktinstliche, sondern auch eine irreale. Eine vege- 
tativ verminderte Zelle is t  zugleich nervSs-funktionell vermindert. 

Ans obiger Bespreehung hebe ich als wesentlich hervor, dab die 
Glia und das Nervengewebe auf gleicher Grundlage gleiehzeitig krank 
sind; den Ausgang der Nervenzellerkrankung in eine trophisch-insuffi- 
ziente Glia zu verlegen, ist ein Vorgang, der dureh pathohistologisehe 
Tatsaehen nicht gestiitzt wird. Meines Eraehtens handelt es sich um 
eine prim~re Degeneration vor ahem Ektodermalen; diese Feststellung 
dtirfte heute schon auf keinen Widerstand stol~en. Diese Degeneration 
nimmt ihren Ursprung aus einem endogenen Zelldefekt; das Wesen 
der tteredodegeneration birgt eine 'solche Annahme in sich. Nun sehen 
wir aus den pathohistologischen Bildern der infantil-amaurotisehen 
Idiotie, dal3 diese Degeneration anfiin gl ieh mit dem undifferenzierten 
Protoplasma engstens verbunden ist, so dab man die spezifisch-eharak- 
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teristischen Degenerationsprodukte allein aus dem Hyaloplasma ab- 
teiten kann. Unter solehen Umst~nden ist es sehwer verst~ndlieh, 
wenn S p i e l m e y e r  und B i e l s c h o w s k y  die ,,Hyaloplasmatheorie" 
bek~mpfen. S p i e l m e y e r  betont, dab wenn man sieh nur an das h~lt, 
was man tats~chlieh also morphologisch sieht, so sind allein die ab- 
normen Zelleilflagerungen mit ihren Folgen zu beweisen. Ich versehweige 
nicht, dab angesichts der allSrtliehen lecithinoiden Anschoppung der 
Nervenzellen reich vor ganz kurzem dieser Ausspruch S p i e l m e y e r s  
in dem Sinne beeinfluBte, dab ich die Auf4reibungen bei T a y -  Sachs  
dutch die Degenerationsprodukte bewirkt betrachtete (s. meine ,,Bei- 
tr~ge zur cerebellaren Heredodegeneration'", Journ. f. Psyehol. u. bTeurol. 
27, 1921). Ooch ergab die obige eingehende Analyse der Pr~parate 
die T a t s a e h e ,  dab es Auftreibungen ohne  f~rberisch nachweisbare 
K6rner gibt und erst aus dieser, auf der QueUung des Hyaloplasmas 
beruhenden Phase der Zellerkrankung entwiekeln sieh die abnormen 
K6rner. -- Auch B i e l s e h o w s k y  str~ub~ sich im Hyaloplasma den 
Trgger der Heredodegeneration zu erblicken und hebt den prinzipiellen 
Gesiehtspunkt hervor, ,,dab wir in der Ergrfindung der Pathogenese 
kaum gef6rdert werden, wenn wir von so nnfechtbaren physiologisehen 
und biologischen Hypothesen ausgehen. Wir mfissen uns an das Tat- 
s~chliehe halten und denjenigen Befund zur Grundlage unserer Be- 
trachtungen w~hlen, welcher bei allen Formen derselben Krankheit 
mit gesetzmi~Biger Regelm~Bigkeit wiederkehrt. ])as ist im vorliegen- 
den Falle die Lipoidanhi~ufung in den Gangleinzellen, sie ist als das 
Wesentliehe der Erkrankung anzusprechen. Die Sehwellung ist kein 
notwendiges Attribut der Zelldegeneration, denn bei der juvenilen 
Form ist die abnorme Lipoidaufspeieherung als einziges Krankheits- 
zeiehen nieht allzu sel ten. . .  Demnach kann man die Sehwellung 
nur als eine yon bestimmten, aber nieht integrierenden Bedingungen 
abh~ngige Begleiterscheinung des Grundprozesses gelten (S. 177 1. e.). 

Soweit ich auf:Grund eigener Erfahrung fiber infantil-amaurotisehe 
Idiotie und vermSge yon Kenntnissen der einsehl~gigen Literatur 
fiber die juvenile Form unterrichtet bin, handelt es sieh bier bei der 
famili~ren Idiotie im weitesten Sinne gemi~fl den Feststellungen yon 
F. K. W a l t e r  gerade um einen SehwellungsprozeB, nur ist dieser im 
gro~en und ganzen bei der akut verlaufenden infantilen Form aus- 
gepr~gter, daher sinnf~lliger. DaB bei der auf lOund mehrere Jahre 
sieh erstreckenden juvenilen Form Nervenzellexeml~lare erscl~einen, 
die start gebl~ht zu sein, mehr-minder atropbisch sind, wird keinen 
Kenner des Prozesses iiberrascI;en: die anf~nglich gesehwellte Nerven- 
zelle kollabiert bzw. atrophiert mit der Zeit, denn die Degenerations- 
produkte machen eine Metamorphose dureh, die an und fOx sieh eine 
Verminderung des Zellvolumens nach sieh zieht. I-Iervorheben mSchte 
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ich die Tatsache, dab man im KleinhiIn der infantilen Form oft den 
normalen Dimensionen gegenfiber kollabierte P ur kin j e sche Nerven- 
zellen sieht und selbst im Vorderhorn des Riickenmarks geh6rt dies 
nicht zur gr6Btcn Seltenheit. Es hicBe aber das Tats~ichliche wie auch 
das Beherrschende des h i s t o l o g i s c h e n  Brides zu verkennen, wollte 
man die Schwellung im histopathologischen Prozesse der famili~ren 
Idiotie im weitestcn Sinne als etwas ]%bensiichliches betrachten, dies 
um so mehr, da bereits vor der Ansammlung von Degenerationsk6mern 
das krankhaft gequollene Hyaloplasma ]ener Faktor ist, der u r sp r t ing -  
li c h die Schwellung hervorruft. 

Iffier sei mir gestattet mit Nachdruck zu bemerken, dab ich die 
Schwellung der ~ervenzellen hie als etwas Prim~res auffaBte, sondenl 
immer als eine durch intracellul~re Dehnung bewirkte sekund~re Er- 
scheinung schilderte; s e lbs tve r s t i~nd l i ch  sind also die D e f o r m a -  
t i o n e n  an den Nervenzellen keine Wesenszeichen, wie denn ich diese 
immer nur als s i nn fg l l i ge  Zeichen der morphologischen Schflderung 
zugrunde legte. Freilich war die durch Einlagerungen bewirkte Deforma- 
tion bei der iuvenilen Form deutlich als solche zu demonstrieren, denn 
die Einlagerungen als P i g m e n t m a s s e  machte s:ch so am NiBl- wie 
Bielschowsky-Prgparate gleich leicht erkennbar. Anders bei der infantil- 
amaurotischen Idiotie, bei welcher die ers te  histologisch nachweisbare 
Spur der protoplasmatischen Degeneration in einer vergr6Berten und 
dutch das Fuchsin angehaucht fiirbbaren gallertigen protoplasmatischen 
Masse gegeben ist, die gegen das Lipochrom f6rmlich einen embryonalen 
Entartungsstoff darstellt. In dieser ganz beginnenden Form der intra- 
celluli~ren Degeneration kommt eine durch Quellung bedingte abnorme 
Volumenzunahme des ttyalop!asmas -- morphologisch gesprochen: 
Hypertrophie -- zum Ausdruck; erst sparer entwickeln sich die mit 
Fuchsin intensiver gefi~rbten kugeligen F~llungen der wabig-fibrill~ren 
Netzlticken, aus welchen zunehmend semflecithinoide, dann mit We i ger ts 
H~matoxylin intensiv i~rbbare lecithinoide, sp~iter priilipoide, zuletzt 
lipoide K6rner werden, die, endlich osmioreduktiv werdend, eine neutral- 
fettige Endphase erreichen k6nnen. Wenn somit B i e l s c h o w s k y  be- 
hauptet, dab die Schwellung kein notwendiges Attribut der Zelldegenera- 
tion sei, sondern nur eine von bestimmten, doch nicht integrierenden 
Bedingungen abhiingige Begleiterscheinung, so muB ich diese Auffassung 
als eine den tats~chlibhen, durch das Mikroskop demonstrierten Ver- 
h~ltnissen widersprechende ablehnen. Oben wies ich nach, daB die 
kSrnerlose Quellungsphase der k6rnigcn Fgllungsphase vorangeht, wo- 
rauf die hochgradigen Blghungen o~ne die geringste Spur yon lecithi- 
noidcn K6rnern deutet ; entwickeln sich im femeren Verlauf die kSrnigen 
])egcnerationsprodukte, so nehmen sie nattlrlich den durch die Schwel- 
lung aufgetriebenen Bezirk des Zelleibs bzw. der Dendriten ein, und 
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tausehen somit die Sehwellung auf Grund yon Anschoppung mit leei- 
thinoiden KSmern vor. S o m i t  i s t  die Schwe l lung  ke ine  Be,  
g le i t - ,  s o n d e r n  eine I n t e g r a I e r s c h e i n u n g  in d e m S i n n e ,  dab 
die A u f t r e i b u n g e n  der  N e r v e n z e l l e n ,  D e n d r i t e n  und  A x o n e n  
d u t c h  eine p r ima re ,  in Q u e l l u n g  sieh ~.uBernde Verande-  
r u n g  des H y a l o p l a s m a s  b e d i n g t  werden;  dies  i s t  e ine  T a t ,  
s a c h e  u n d  keine  , , an fech tba re  H y p o t h e s e " .  Erst alles iibrige 
ist eine mehr oder.minder gefMlige Konstruktion mit mebr oder minder 
plausibler Begitindung, an welehe gar therapeutische Vorsehlage zu 
knfipfen zumindest veffifiht emcheint. 

C. Avlagezeiehen bei der infantil-amaurotischen Idiotie. 
Bekanntlieh vertrat icb in meiner zusamm~nfasscnden Arbeitl) den 

Standpunkt, dab in Fallen von echter Sachsscher familiar-amauro- 
fischer Idiotie das Zentralorgan weder tektonische Anomalien yon 
Belang, noch pat[ologi~ch-anatomi~che l~ozesse v0n Bedeutung auf- 
weise. In der aul~eren Konfiguration l=ob ich als ,,untergeordnete Ab- 
weichung" die in zwei Fallen ldaffende S ylviussche Spalte hervor, 
wodurch eine kleine Stelle der Insel aus der Tiefe frei sichtbar wurde. 
Grob makroskopische Verandeiungen echlofl ich fOx die infantile Form 
der familiaren Idiotie aus, wobei nattirlich akzidentelle Veranderungen, 
die also zu dem g~undlegenden ProzeB in keinem ~ngeren Verhaltnis 
stehen, wohl vorkommen k6nnen. 

Schon aller Anfangs stand die Frage im VordergIund, ob Anlage-  
ze ichen  .bei einer so emincnt-endogenen Krankheit wie die infantil- 
amaurotische Idiotie, nicht vorkommen ? Als ich dann 1919 in einem 
Fall die Tektonik verm6ge der sehr distinkten, lecithinoiden Degene- 
ration der Nerwnzellen mittels Weige r t s  Markscheidenfarbung genau 
veffolgen konnte, fiel mir auf Grund K. Brodmaz lns  maBgebCnden 
Bestimmungen der Umstand lebhaft auf, dab so  die Area giganto- 
pyramidalis wie striata ein tieIahnliches Verh alten bekunden, wodurch 
das anatomische Substrat Ms ein minderwertiges erschien. Diese Auf- 
fassung wurde: durch 0. und C. Vogt*) mit aller Entschiedenheit zu- 
ifickgewiesen mit dem Hinweis, dal~ die yon B r o d m a n n  behaupteten 
pitkekoiden Gr(nzve~chiebungen zwischen voiderer und hintercr 
Zentralwindung aueh fox den Mensehen gtiltig sind, namentlich dab 
das Ubergreifen des gIanularen Postzentraltypus auf das orale ag~a- 
nulare Labium der Zentralfurche eine vollkommcn normale Erscheinung 

1) Schaffer, Karl, ~ber die Anatomie u. Klinik der Tay.Sachssehen amaurot.- 
faro. Idiotie mit Riicksicht auf verwandte Formen. Zeitsehr. f. die Erforsch. d. 
jugeudl. Sehwachsinns, 3. 1909. 

~) Oskar und C~cile Vogt, Allgemeinere Ergebnisse unserer Hirnforschung: 
Journ. f. Psyehol. u. Neurol. $5, Erg. 1. : !~, 



600 K, Schaffer: Tatsiichlictms und Hypothetisches aus 

sei. Was nun hinsichtlich der Area striata Vogts  betonen, da$ n~m~ 
tich die Ausdehnung auf 03 beim Menschen auch typisch sei, ist ja rich- 
tig, danfit beriihren sie aber nicht jene Feststellung, die in der Aus- 
dehnung auf die ganze Lingualiswindung bei Ta y -  Sachs besteht und 
welche ich mit Bezugnahme auf Brodmanns Forschungen fox pitbekoid 
bezeichnete. -- Die fox die Calcarinarinde yon mir angegebene Uber- 
differenzierung in zehn Schichten vermSgen u  ,,aus den unge- 
ntigenden Abbildungen Scha f fe r s "  nicht zu erse~en. Vogts  leiten ihre 
Ablehnung mit folgenden Worten ein: ,,Nichts kann die Anerkennung 
der wissenschaftlichen Bedeutung der Architektonik mehr verlang- 
samen, als wenn irrige Bel~auptungen oder Ansc]~auungen auf iLrcm 
Gebiete ~:on anderen Autoren aufgegriffen und zu Bausteinen weit- 
gehender Hypothesen benutzt werden." Und gleich weiter: ,,Wir 
hatten gehofft, nicht glfickliche Behauptungen, Deutungen und Zu- 
sammenfassungen B r o d m a n n s  und KS lp in s  durch gelegentliche 
Bemerkungen korrigieren zu kSnnen. Aber das Vorgehen Svhaf fe rs  
zwingt uns zu einer eingehenderen Kritik" (1. c.). 

Hierauf habe ich kurz folgendes zu bemerken. Auch ich teile voll- 
inhaltlich den selbstversti~ndlichen Ausspruch, dal~ man auf irrige Be- 
hauptungen nicht baue. :Doch wie konnte in mir hinsichtlich der Voll- 
gtiltigkeit der Brodmannschen  S~tze auch nur der leiseste Zweifel 
aufsteigen, da diese seit 1906, also 13 Jahre hindurch -- mein inkrimi- 
~fierter Aufsatz erschien 1919 -- ohne Widerspruch bestanden ~. Wir 
kSnnen Vogts  sicherlich nur dankbar sein, da~ sie auf etwaige Irr- 
tfimer Brod m a n n s  aufmerksam machen und dadurch einem weiteren 
Eingang unrichtiger Auffassungen vorbeugen. Schade nut, dab dies 
nicht friiher geschah, zu einer Zcit, da auch Brod m a n n  in der Lage 
gewesen w~re, seine Lehre zu verteidigen; gem~B der heutigen Sach- 
lage steht Behauptung gegen t~ebauptung, und somit kann das Problem 
noch als strittig betrachtet werden. Und da woxde ich mir die Frage 
gestatten, ob pithekoide Zeichen einfach dadurch, weil sie im Normal- 
gehirn vorkommen, ihren Wert als Stigmen niederer Organisation 
verlieren~. )r dem Hinweis, dal~ bei Affen vorkommende Struktur- 
eigenheiten auch im menschlichen Normalgehirn vorkommen, ist die 
pithekoide Natur derselben keineswegs widerlegt, vorausgesetzt, dal~ 
beim Menschen dasselbe Strukturdetail in vielen FMlen in abweichender, 
beim Affen nicht vorkommender Form anzutreffen ist. In solehen 
F~llen handelt es sich um eine pithekoide Variante, die als solche eine 
morphologische Minderwertigkeit darstellt, da doch das fOx den Men- 
schen Charakteristische nicht erreicht wurde. Kann doch ein im tibrigen 
normaler Mensch Morelsche Ohren haben, und es fiele uns nicht ein, 
deshalb die pathologische Dignit~t dieses degenerativen Zeichens zu 
leugnen. 
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Mit obigen Bemerkungen will ieh nicht den Sehein weeken, als wiirde 
ich die  pithekoide Mikromorphologie der T a y - S a e h s s c h e n  Gehirne 
ffir gesichert erachten, denn dazu bedarf es noch Mlzusehr der ferneren 
Forschungen; hierauf deutet folgender Satz meiner angefochtenen 
Arbeitl):  ,,Bewahrheitet sich die ffir einen Fall yon T a y - S a c h s  
nachgewiesene Tierahnlichkeit bezfiglich der Cytotektonik der homo- 
genetischen GroBhirnrinde im allgemeinen, so ware das ZentrMorgan 
der fragliehen Krankheit  Ms ein mikromorphologisch minderwertiges 
zu bezeiehnen mit dem Vorbehalt, dag yon weiteren eingehendert 
morphologisehen Untersuchungen der Grol3hirnoberflache noch Ergeb- 
nisse fiber Affenahnlichkeit zu erwarten wi~ren." In letzterer Beziehung 
verwies ich auf die Arbeiten von E. Z u c k e r k a n d l ,  E l l i o t  S m i t h  
und K. B r o d m a n n ,  die in der Form einer occipitalen Opereulisation 
das Homologon der echten Affenspalte nachwiesen. B r o d m a n n  
konnte dieses VerhMten an Javanergehirnen auffinden und naehweisen, 
dug auf dieses Opereulum oeeipitMe die Area striata sieh im Gegensatz 
zum Europ/iergehirn erstreeke. Mit Bezugnahme auf obige Arbeiten 
unterwarf ieh das mir zur Verffigung steheude letzte Tay-Sachs-Gehirn 
einer genauen PrtiIung der Groghirnoberflaehe, wobei sieh eine par- 
tielle Opereulisation des OeeipitMlappens ergab. Bei der diesbezfig- 
lichen Feststellung hielt ieh reich genau an die Mahnung E. Z u e k e r -  
kandls~) ,  wonaeh zur Identitat  einer Furche mit der Affensl?alte am 
Mfengehirn geh6ren: 1. Tieflage der Ubergangswindungen aus 0,~ und 
0 3 und 2. Gedeektsein derselben dureh das Opereulum oeeipitale bis 
zur Berfihmng des letzteren mit dem Gyrus anglflaris. Liegen daher 
die Ubergangswindungen aus 0 2 und 0 3 oberflaehlieh, so erseheint die 
der MfenspMte. entspreehende, gegen die Angularis hMbmondkonvexe 
Furehe -- Suleus lunatus s. simiMis - -  aufgel6st, wie dies naeh E. 
Z u c k e r k a n d l  fflr die Mehrzahl der menschlichen Gehirne zutrifft,  
denn bei letzteren ist nur ausnahmsweise die Reduktion der l~rber - 
gangswindungen so weit fortgeschritten, dag das Opereulum occipitale 
unmittelbar an den Angularis ansch]iegt. 

E. Z u c ke r  ka  nd  1 unterschied am menschlichen Gehirn hinsichtlieh 
des Opereulum oeeipitale folgende Formen: 

1. Das Opereulum occipitale ist infolge der Tieflage der aus 0 2 
ausgehenden U'bergangswindung mit dem Angularis in Berfihrung. 

2. Das Opereulum occipitMe berfihrt den Angularis nicht, da es 
durch die zweite Ubergangswindung, yon welcher ein Stfiek oberflach- 
lich liegt, abgedrangt erscheint. 

1) Schaffer,  Karl ,  Neue Beitr. z. Mikromorphologie u. anat. Charakteri- 
sierung d. inf.-amaur. Idiotie. Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatr. 46. 1919. 

2) Zuckerkandl ,  E., Uber d. Atfenspalte u. das Operculum occipitMe des 
menschl. Gehirns. Obersteiners Arbeiten 12. 
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3. Das Opereulum oceipitale wird durch eine vollkommen frei- 
]iegende zweite Ubergangswindung yore Angularis gesehieden. 

4. Das Opereulum oecipitale schlief~t an die dritte tdbergangswin- 
dung an. 

5. Das Operculum occipitale erseheint rudimenti~r. 
6. ])as Opereulum occipitale ist nicht entwiekelt. 
Von diesen Variationen bedeutet die sub-1, angefiihrte die rein 

pithekoide, die sub 5. und 6. die rein humane; zwischen diesen zwei 

Normal Tay-Sa~hs 

Abb. 8. Affenspal trest  (Z u c k e r k a n d l) eines Falles von T a y - S a c h s illl rechten Occipital- 
lappen,  neben welchen zum Vergleich ein normaler  Occipi tal lappen geste l l t  ist. Angu l  Gyrus 
angular is ;  ip Fissura in terpar ie ta l is ;  ot Sulcus occipitalis t ransversus ;  po Fissura  parieto- 
occipitalisl; cc :Fissura calcarina;  sl Sulcus lunatus  s. s imialis;  ol Sulcus occipitalis la tera l is ;  
oa Sulcus occipitalis anter ior ;  1", 1", 1" Erste occipitale Obergangswindung;  2", 2" Zweite occipitale 
(Jbergangswindung;  3' Dr i t te  occipitale ~bergangswindung  bei T a y - S a c h s. nas se lbe  als 1, 2, 3 

am /~ormalhirn. 

Extremen stellen die iibrigen Formen Ubergange dar. Mein Fall ent- 
sioricht der sub 2. und 3. erwi~hnten M6glichkeit, wie dies aus Abb. 8 
ersichtlich ist, auf welcher die occipitale Ansieht der rechten Hemi- 
sphere yon T a y - S a c h s  auf der reehten tIiilfte, w~thrend dieselbe 
Ansicht einer normalen linken Hemist)h~re auf der linken H~lfte 
der Abbildung wiedergegeben ist. Gehen wir yon ]etzterer aus, so ist 
leicht festzustellen, dab -- abgesehen yon der mit 1 bezeichneten und 
die parieto-oecipitale Fissur (po) umgehenden ersten Ubergangswino 
dung -- die zweite Ubergangswindung (2) um den Sulens oceipitalis 
transversus (ot) ganz oberfl~ichlich gelegen in den yon der Interparietal- 
fissur (ip) ausw~rtsliegenden Gyrus angularis hineinflief~t, wie dies auch 
fiir die dritte idbergangswindung (3) nacbzuweisen ist. Unterwerfen 
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wir nun die Tay-Saehs-Hemisphi~re einer gleieh6rtliehen Besiehtigung, 
so lassen sieh folgende Momente feststellen: die e r s t e  U b e r g a n g s -  
w i n d u n g  (1") winder sieh um po genau so wie am Nornmlhirn; die 
z we i te  U b e r g a  n g s w i n d  u ng (2') zieht unterhalb ota ls  Bin sehmMer, 
lateralw~trts zunehmend sieh verengeernder Windungszug, der rfiekw~rts 
dureh eine SpMte abgegrenzt wird, die naeh vorn konvex-halbmond- 
f6rmig erseheint und sieh abw~rts fortsetzend, die dr  i t t e i) b e r g a n g s - 
w i n d  u n g  (3') durehsehneidet. AufGrund dieser Verh~iltnisse erkennen 

Abb. 9. Area s t r ia ta  meines neuesten Fal les  yon T a y -  S a c h s. Mikroplanaraufnahme eines 
Weiger t -Schni t tes  in f rontaler  Richtm~g. C u  Cuneus;  cc Fissura calcarina;  L Gyrus l ingual is ;  
ot Sulcus oceipito-temporalis .  Beinerkenswert  is t  die Ausdehnung der Area s t r ia ta  auf die 

ganze Breite der Lingual iswindung.  

wir, dab die Opereulisation in diesem Tay-Sachs-FM1 eine unvoll- 
kommene ist, da die zweite i]bergangswindung, obsehon reduziert, 
doeh noah zu erkennen ist, und somit stellt die hinter letzterer Windung 
verlaufende Furehe (s/) gem~B Z u e k e r k a n d l s  Auffassung einen 
Aff  e ns pa l t r e  s t  dar .  --  Im Ansehlug an diese makroskopiseh-pithe- 
koide Konfiguration verweise ieh auf die T~tsaehe, dab die Area striata 
mikroskopiseh aueh pithekoid infolge der Ausbreitung derselben auf 
die ganze Breite des Lingualis ersehien (s. unten bei Sehilderung des 
Falles auf Abb. 9). 
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Mein letzterwi%hnter Tay-Sachs-Fal] b3etet noeh im Riiekenmark 
ein Zeichen ontogenetischer Retardat ion dar. Es handelt  sieh um eine 
ungew6hnliche Furehe des Seitenstrangs in der H6he der ttMs~nsehwel- 
lung, die in dessen dorsalen Rand  etwa in der :HShe des Hinterhornhalses 
nur in die eine Hi~lfte des Riiekenmarks ziemlich tief einschneidet. 
Diese seitliehe Furche dringt in das Areal der markarmen Seitenstrang- 
pyramide (SP) ein und wird durch einen dtinnen M~rksa.um begrenzt, 
der dorsM und ventral mit  der bier breiten F l e c h s i g s e h e n  Kleinhirn- 

Abb. 10. "~ Querschnit t  des Halsmarks  meines neuesten Fal les  yon T a y -  S a c h s. Mikroplanar-  
aufnahme, s c  Sulcus cylindricus ( H i s )  einseitig. 

seitenstrangbahn zus~mmenfliegt (s. Abb. 10). Die andere Rt~eken- 
marksh/ilfte zeigt am Rand des Seitenstrangs eine fihnliehe Einkerbung 
nieht, duher erseheint hier aueh das AreM der SP ohne Einsehnitt  und 
die KSB Ms mehr oder minder glatter Saum. Worauf noch aufmerksam 
zu maehen w~re, ist die vollkommene Symmetrie der Vorderstr~nge, 
in welcher keine siehere Andeutung einer VP zu bemerken ist. 

Die soeben dargestellten Verh~ltnisse finden eine noeh deutliehere 
Il lustration dutch das I-Ialsmark eines friiheren Falles yon T a  y -  S a c h s  
(s. Abb. 11), in welehem diese seitliehe Riiekenmarksfurehe b i l a t e r a l  
and  ungleieh tief ist; hervorzuheben ist die Asymmetrie der Vorder- 
str~inge, in welehen eine den VP entspreehende Aufhellung nieht zu 
erkemlen ist. 
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Diese angedeutete Furehe beschaftigte einstens H. O b e r s t e i n e r  1) 
und seine Schiller; sie dtirfte am embryologischen Rilekenmark zuerst 
wohl yon F l e e h s i g  in seinen L e i t u n g s b a h n e n  gesehildert worden 
sein, der sich wie folgt ~uBerte : ,,In den Seitenstr~ngen finder sich bei 
Uberwiegen der Vorderstrangbahnen in der Regel eine L~ngsfurche, 
welehe besonders im t talsmark stark ausgeprSgt zu sein pflegt. Im 
oberen Drittel desselben ist sie gew6hnlich zwischen hintere Wurzeln 
und I(leinhirnseitenstrangbahnen eingeschoben; in der Mitre der Hals- 
anschwellung findet sie sieh ungef~hr in der Mitte zwJsehen dem auBer- 
sten (seitliehsten) Punkt  der Seitenstrangperipherie und der Eintritts- 

Abb. 11. Querschni t t  des Ba l smarks  eines Ineiner ~tlteren F~lle von T a y - S a c h s. 
Mikroplanaraufnahme.  sc  Sulcus cylindricus ( H i s )  beiderseitig. 

stelle der hinteren Wurzeln. Der Suleus intermedius antieus sowohl, 
wie die letztgenannte Furehe kann ein- oder beiderseitig auftreten, je 
nachdem w i r e s  mit einer symmetrischen oder asymmetrisehen Yer- 
teilungsweise der Pyramidenbahnen zu tun haben." -- Gegen diese 
]~lechsigsche Erklgrung, welche die Einkerbung des Seitenstrangs 
mit der kompensatorisch sehwaehen Entwieklung der S P  bei gleich- 
zeitiger tJ~berentwieklung der kontralateralen VP in Zusammenhang 
bringt, nahm mit vo]lem geeh t  O b e r s t e i n e r  Stellung, indem er darauf 
verwies, dab nicht allein die Unterentwicklung, sondern selbst die voll- 
stgndige Agenesie der S P  nieht dazu genilge, um die fragliche Seiten- 

~) O b e r s t e i n e r,  H., Nachtragliche Bemerkungen zu den seitlichen Furchen 
am Rtickenmarke. Obersteiners Arbeiten 8. 

Archly ftir  Psychiatr ie .  Bd. 64. ~0  
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furche entstehen zu lassen. Es w~re n~mlich darauf aufmerksam zu 
machen, dab man in F~llen yon hoehgradigen cerebralen Mil~bildungcn 
(l-Iemi- und Anencephalie, Porencephalie) im I~iickenmark woh] diese 
seitliche Furche sah (Sehupfer, Ilberg, Paltanf, Obersteiner, 
R. Pfeiffer nsw.), doch gibt es Fglle, wie yon Hitschmann und 
Z a p pert, wo diese ebenso fehlte, wie in einer anderen Reihe kind]icher 
Riiekenmarke, deren VP ein- oder beiderseitig auffallend groB und SP 
entsprechend kleiner war (Obersteiner). Diese Beobaehtungen kann 
ich anf Grund identischen Materials (mir standen zu Gebote 2 FMle 
yon kompletter Anencephalie, mehrerer Hemieephalien, elf foetale 
Riickenmarke Normaler) vollinhaltlich bestiitigen. Sehr richtig kommt 
somit O b e r s t e i n e r  zum SchluB, dab noch ein Faktor  in der A n l a g e  
zur Furchenbildung an dieser Stelle der Riiekenmarksperiptlerie eine 
l~olle spiele; die somit prgformierte Furche werde nach ihm aber 
durch eine Unterentwieklung bzw. sehr friihzeitig eintretende Dege- 
neration der S P  wesentlieh vertieft. 

Naeh meinem Daftirhalten spielt in der Ausbildung der seitlichen 
gtickenmarksfurche einzig und allein die fStMe Anlage bzw. deren 
Aufrechterhaltung aueh im postnatalen Leben eine Rolle. Die Furehe 
ist mit der Hisschen Z y l i n d e r f  u r e h e  identisch, die bereits im schw~tch- 
lichen Seitenstrang eines 41/2 Woehen alten Embryos vorhanden 
und gut angedeutet noch im dritten Foetalmonat bemerkbar ist, 
nnd zwar genan an jener Stelle, welche am gtickenmark der T a y -  
Saehsschen  F~lle als Einkerbungspunkt dient. I)abei ist die frag- 
liche Furche von etwaigen Pyramidenvariationen unabhSngig, denn 
sie bleibt in Fgllen yon hypoplastischen Seitenpyramiden sehr oft aus. 
In einem unterentwickelten Zentralorgan, wie bei I-Iemi- und An. 
encephalie trifft die hypoplastisehe Pyramide mit dem Sulcus eylin- 
drieus als embryonale l~emanenz zusammen, ohne sich gegenseitig 
zu bedingen. 

Aus  o b i g e n  B e o b a c h t u n g e n  l i ig t  s i ch  f e s t s t e l l e n ,  d a b  d ie  
Hemisph~renoberfl~ehe bei der infantil-amaurotisehen 
Idiotie pithekoide Gestaltung, ferner das Rfiekenmark 
0ntogenetisehe Relikte in der Form des Sulcus cylindricus 
yon l-Iis ein- oder zweiseitig aufweisen kann. 2qehmen wir 
hinzu noch die klaffende Sylviussche Spalte, so miissen 
wir bekennen, dab ]~ildungsabweichungen, sei es in Form 
yon Tier~Lhnliehkeit, sei es als f6tale Remanenzen, nieht 
so selten sind. Die infantile Form der famili~ren Idiotie 
weist daher Anlagezeichen des zentralen Nervensystems 
auf, womit dieses als ein subnormalesOrgan morphologiseh 
gekennzeiehnet ist. 
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D. 8ehilderung eines neuesten Falles yon infantil-amaurotiseher Idiotie. 
Der Fall war hinsichtlich des Maculabefundes typisch, wghrend 

beztiglich des Alters eine Verz6gerung bestand, da das kleine M~idehen 
jiidiseher Eltern mit  26 Monaten starb, somit um 4 Monate das zweite 
Lebensjahr, v o r  welchem bekanntlich der Ted der T a y - S a e h s s e h e n  
Kranken eintritt,  fiberschritten hat. Man k6nnte sagen, dab es sich 
um einen Fall handelte, der zwisehen der typisehen infantilen und der 
B i e l s e h o w s k y s e h e n  sp~itinfantilml Form der amaurotischen Idiotie 
s tand;  noch genauer gesagt, war es ein Fall, der dem D o l l i n g e r -  
B i e l s e h o w s k y s e h e n  infantilen Fall sehr nahe stand, in welehem es 
sieh um ein Mgdchen jiidischer Eltern handelte, dessen Ted im Alter 
von 2 Jahren und 7 Monaten eintrat, u n d  somit als der his jetzt am 
lgngsten beobachtete Fall yon infantil-amaurotiseher Idiotie bekannt  
wurde. - -  Bezfiglich unseres Falles sei erwghnt, dab die Eltern noch 
vier gesunde Kinder hat ten;  die kleine Patientin war schon seit limgerer 
Zeit krank, hatte Krgmpfe,  zeigte geistigen Stillstand und verendete 
im tiefsten Marasmus. Bei der Sektion f i e l de r  grol~e Seh~delumfang 
auf, der ]eider nieht gemessen wurde ; Sehgdeldeeke mit der Dura mgl~ig 
verwaehsen. Dura gespannt, die weiehen Hirnhgute besonders hinten 
s tark  5dematSs. Am Gehirn waren auBerlieh dessen GrSl3e und besonders 
die verminderte Konsistenz au{fallend, die selbst naeh mehrwSehent- 
licher I-Igrtung in Formalin nicht versehwand; die Hemisphgrenobe> 
flgehe zeigte die sub C gesehilderte partielle Operenlisation des Occipital- 
lappens. Bei Einsehnitt  machte sieh eine Weiehheit der Marksubstanz 
bemerkbar,  welehe auch naeh mehrw6chentlieher Hiirtung im 5proz. 
Kaliumbiehromat nieht sehwand, und erst dureh eine dreimonatliehe 
Biehromatbeizung im Brutsehranke wurde eine leidliehe Konsistenz er- 
reieht. Diese sehwierige Hgrtung hat eine unvollkommene Schnitt- 
fghigkeit des Grol~hirns bedungen, welehe nur dureh eine vielmonatige 
Durehtrgnkung mit  Ce!loidin ausgegliehen werden konnte. Verhgltnis- 
mgBig leicht war das Rautenhirn zu schneiden. Siimtliche Schnitte, 
die auf Markseheiden gefgrbt warden, maehten im Kollodiummantel 
eine erneute Biehromatbeize yon zwei Tagen im Brutsehranke dureh, 
denn nur so war eine tadellose Hgmatoxylinfgrbung nach W e i g e r t -  
K u l t s c h i t z k y  zu erzielen. 

1. G r o B h i r n .  

Die l e c i t h i n o i d e  D e g e n e r a t i o n  war durehweg an allen Stellen 
der GroBhirnrinde festzustellen; hierzu bediente ich reich kleinerer 
l~indenstiieke mit Paraffineinbettung (Technik bei A). Es konnte fest- 
geste]lt werden, dab die lecithinoiden K6rner Ms iiberwiegend kleine, 
oft nur defekt fgrbbare, rundiiche K6rperehen erscheinen, die zumeist 
den gebliihten Zelleib nicht mehr ganz ausftillten. Mit Bezugnahme 

40* 
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anf die einleitend gegebene morphologische Schilderung der lecithinoiden 
Degenerationsl0rodukte ist ffir den vorliegenden Fall eine bereits den 
]-I6hepunkt der lecithinoiden Phase iiberschreitende Degeneration an- 
zunehmen, welchem Umstand die diffuse hellorangegelbe Tinktion 
durch Scharlaehrot entsprieht. Uberbliekt man die dureh Markscheiden- 
fi~rbung erzielten und mit Si~urefuchsin tiloerfi~rbten Rindenpr~parate, 
so fiillt auf den ersten Blick eine relative Verarmung der dureh leci- 
thinoide KSrnelung ausgezeiehneten Elemente auf, wie dies besonders 
lehrreich aus dem Vergleich mit einem anderen Fall yon T a y - S a c h s 
hervorging, in welchem sieh die lecithinoide Degeneration in voller 
Bliite befindet. Hier reihen sich die mit grSBeren hi~matoxylinaffinen 
KSrnern strotzend angefiillten Zelleiber und Dendriten viel enger an- 
einander, somit fallen auf die gleiehgro$e mikroskopische Grundfl~ehe 
im letzteren Fall bedeutend mehr degenerierte Elemente wie im vor- 
liegenden Fall; wit haben somit anzunehmen, dab hier eine Verarmung 
an Nervenzellen dnrch die mehr oder minder a u sgewi r  k t e  lecithinoide 
Phase vorgeti~uscht wird. Dieser Umstand macht es versti~ndlich, dab 
die mit W e i g e r t s e h e r  Markscheidenfi~rbung behandelten Sehnitte 
zur exakten Grenzbestimmung yon Rindenfeldern nieht mehr taugten; 
hierzu sind nur solehe Fi~lle verwendbar, die die leeithinoide Phase in 
Vollentwieklung enthalten. Im vorliegenden Fall erwies sieh speziell 
die lecithinoide Degeneration der frontoparietalen Gegend derartig vor- 
geschritten, dal~ eine deutliehe Abgrenzung zwischen Ca und Cp nicht 
mSglich war, weil eben die ausgepri~gte Sehichtung mangelte. Anders 
verhielt sich der Oceipitallalopen, in welchem die Area striata verm5ge 
der deutlicheren lecithinoiden Degeneration, der ungemein eharak- 
teristischen Doppelschichtung und der haarscharfen Abgrenzung ganz 
sicher zu umsehreiben war (s. Abb. 9). Dabei ergab sieh die Tatsache, 
dab das zentrale Sehfeld auf der Cuneuslippe der Calcarina wohl den 
fiir den Menschen bekannten Grenzpunkt einhi~lt, jedoch sich auf die 
g a n z e  B r e i t e  des Gyrus lingualis erstreckt, sogar in die F. occipito- 
temp. (ot) hineingreift und somit gem~B B r o d  m a n  ns Bestimmungen 
eine pithekoide Ausbreitung bekundet. Bemerkenswert ist die relativ 
jiingere Degeneration der ontogenetisch ~lteren Area striata gegen 
die jiingeren ,,Assoziationsbezirke" auBerhalb dieser; dieses Verhalten 
ist ein abermaliger Beweis zugunsten einer systematischen Reihenfolge 
der Degeneration bei T a y - S a c h s ,  worauf mit Nachdruck F. N a v i l l e  
hinwies. -- 111 den tieferen Rindenschichten fallen Monstergliazellen 
auf; apolare Gliaelemente fiberall zerstreut. 

An den mit Markscheidenf~rbung behandelten Totalschnitten fi~llt 
der h S c h s t g r a d i g e  M a r k m a n g e l  auf. Die R i n d e  selbst ist i i b e r a l l  
vSllig entmarkt,  und so gibt es ira ganzen GroBhirnmantel keine 
einzige Stelle, die eine Markfaserung der Rinde darbieten wiirde, denn 
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Zonal- oder Tangent ia l -bzw.  Radi~rfasern kommen selbst spurweise 
nicht vor. Das I{indenmark erscheint in der Gegend der Zentralfurehe 
hellbiau, lfingegen in den polaren Frontalwindungen, im Temporal- 
lappen, also in sp~tmarkreifen Territorien, kaum schattenhaft-blgulich. 
Sieht man mit dem Mikroskop diese Stellen an, so handelt es sich an 
ersteren Stellen um degenerierte and defekt gef~trbte Markf~sern, welehe 
man auch im Balken antrifft, w~hrend an letzteren Stellen so gut wie 
g~r kein Mark sichtbar ist. 

Geht man zu den z e n t r a l e n  g r ~ u e n  M a s s e n  fiber, so wgre vor 
Mlem das S t r i a t u m  zu erwiihnen, das auch nut  h6ehstdegeneriertes 
und SlO~rliches Mark aufweist. Der S e h h f i g e l  zeigt nur in seinem 
la.teralen Kern eine schw~ch]iche Markzeichnung, wahrend alles fibrige 
markleer erscheint. Allein das P a l l i d u m  enthi~lt kr~ftig gef~rbte 
Markztige, welche, die innere Kapsel durchziehend, zu den subthala- 
misehen grauen Massen (Luysseher Kern, roter Kern) streben. Der 
Sehhfigel, das Striatum und Pallidum enthalten mit h~matoxylinaffinen 
K6rnern besetzte Nervenzellen. Zu betonen w~re, dab selbst die kr~ftig 
gef~rbte strio-subthalamische Faserung lebhafte Markquellung bzw. 
Myelinsegment~tion sehen laBt. 

Im P e d u n c u l u s  macht sich an der Stelle der fronto- und temporo- 
pontinen Bahn eine v611ige MarMeere bemerkbar. 

In der B r f i c k e  w~re zuerst die T r i g e m i n u s h O h e  zu schildern. 
Hier f~tllt auf den ersten Blick der Untersehied zwischen ttauben- und 
FuBetage in dem Sinne auf, daG letztere hoehgradig markarm ist. Schon 
die Pyramidenbfindel machen sich dureh evidente Liehtung bemerkbar 
und sind makroskopisch nieht nut  zahlenm~gig an Markfasern verringert, 
sondern auch die vorhandenen bekunden Quellungserscheinungen. 
H6chstgradig litten die Querfasern der Brfieke, die allein aus einzelnen 
feinsten Markkfigelehen zusammengesetzte Reihen in sehr sparlieher 
Zahl reprgsentieren, wodurch die eharakteristisehen Transversalfasern 
der Brficke ganz schwanden und die Pyramidenbfindel in einem hellen, 
ganz marMeeren Gewebe liegen. Die einzelnen Markkfigelchen sum- 
mieren sieh dann besonders ~m ventro-lateralen grfiekenrand zu einem 
h ellgrauen Gebiet, zum B r fic k e n ar  m, der somit als in hSchstgradiger 
Degeneration befindlieh bezeichnet werden muB. Im Gegensatz hierzu 
erscheint die tIaubenetage viel markreieher bzw. nmrkgesund. So 
sind die Bindearme, die Lgngsbilndel, die Wurzelfaserung des Trige- 
minus ganz intakt,  springen daher dureh ihre tiefsehwarze l~arbe fSrm- 
lieh ins Auge ; auch die sekundgre Cochlearisbahn ist krgftig, wennsehon 
etwas heller gefgrbt, wghrend die Schleife fast dem Zustand der Pyra-  
mide gleicht, daher auch nieht die normal-ges~ttigte T6nnng aufweist. 
-- Prinzil0iell fibereinstimmend verh~lt sich die Briicke in der F a c i -  
a l i sh6he .  Die FuBetage erscheint genau so wie in der Trigeminus- 



610 K. Schaffer: Tats~chliches und Hypothetisches aus 

hShe, Mso nebst sehr gelichteten Pyramiden fallen die :Brfickenarlne 
durch ihre hellasehgraue Farbe, d.h.  durch ihre h6chstgradige Dege- 
neration auf. Auch die Fibrae transversae pontis sind ausgefMlen bzw. 
dnrch minimMe Markkfigelchenreihen repriisentiert, und so erscheinen 
die Pyramiden bier auch in einem markleeren, hellgelben Gewebe ein- 
gebettet. Vollkommen normM sind die ]~indearme, der Strickk6rper 
(hier wohl sehon im Kleinhirn liegend), das hintere L~ngsbflndel, die 

Abb. 12. Querschni t t  der  Facia l i sgegend.  W e i g e r t s ~ la rksche idenfa rbung  in m e i n e m  neues ten  
Fal l  yon  T a y -  S a c h s. Sys t emdegene ra t i on  des Rau tenh i rns ,  welche die Py ramiden ,  die fronto-  
pont ine ,  die ponto-cerebel lare  (Br i ickenarm-)Bahn betrifl t ,  dabei  die B i n d e a r m e  und  St r ickkSrpcr  
vSllig i n t a k t  litBt. Beach t enswer t  gegen  die Markleere  der  ven t r a l en  Br i i ckene tage  die Markge-  
sundhei t  der  dorsalen Etage ,  m i t  anderen  W o r t e n :  der  neencepha le  Tell der  Bri icke degener ier t ,  
der  paleo-encephale  Teil  h ingegen in t ak t  (phylogenet i sche  Sys t emdegene ra t i on  der  Briicke). 

sekund~re Coehlearisbahn, endlieh alle ttirnnervenwurzehl dieser HShe, 
wie Vestibularis, Facialis und Abducens (s. Abb. 12). 

Das ve r l~nge r t e  Murk zeigt Verh~iltnisse, die sieh im wesent- 
lichen mit jenen der Brflcke decken. Ganz normal erscheinen hier am 
Totalschnitt des Rautenhirns die Bindearme und StrickkSrper, die Ms 
m~rkiippige Gebilde sieh bemerkbar maehen; ganz normM sind die 
beiderseitigen olivo-cerebell~ren Fasern, die hinteren L~ngsbiindel, die 
hiesigen I~irnnervenwurzeln wie VIII, IX, X und XII. Pyramiden 
und Schleifen gelichtet. Hervorzuheben w~ire so in der Briieke wie in 
der Oblongata die M15rtliehe Nervenzelldegeneration, somit erscheinen 
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selbst jene Nervenkerne aus gebl~hten und mit h~matoxylinaffinen 
K6rnern besetzten Zellk6rpern bestehend, die als Ursprung ftir die 
ganz normal aussehenden Hirnnervenwurzeln dienen. 

K 1 e i n h i rn .  ])as lehrreiehste ]~ild gewinnen wir dureh die W eig e r t -  
sehen Markseheidenpr~tparate, denn man sieht erstens auf Grund der 
leeithinoiden ])egeneration die Ausbreitung der Nervenzelldegeneration, 
zweitens das Verhalten der Markfasern, und so geben solehe Pr~iparate 
Anfsehlng fiber das ganze Neuron. 

Abb .  13. Q u e r s c h n i t t  d e r  O b l o n g a t a  s a m t  K l e i n h i r n  m e i n e s  n e u e s t e n  F a l l e s  y o n  T a y - S a e h s .  
W e i g e r t s M a r k s c h e i d e n f ~ r b u n g  ; N~theres  i m  T e x t .  

Um die leeithinoide Degeneration der K 1 e i n h i r n  r i n d e einwurfs- 
frei darzustellen, ist eine tadellose Chromierung des ganzen Celloidin- 
bloekes, wie der TotMsehnitte des Rautenhirns, ferner eine vor- 
siehtige Differenzierung eine unerli~gliehe Bedingung (s. Abb. 13). 
Gelungene Pri~parate gew~hren dann einen praehtvollen Anbliek: 
m a n  s i e h t  d ie  g e s a m t e  R i n d e  des  K l e i n h i r n s ,  so jene dei 
ttemisphi~ren wie des Wurms, e i n f 6 r m i g  u n d  h 6 e h s t g r a d i ~  
d e g e n e r i e r t .  ])iese M16rtliehe Rindenentartung maeht sieh dutch 
zwei dunMe, zonM-parMlel verlanfende Streifen bemerkbar, wobei de1 
breitere, kompaktere und innere der K6rnersehieht, w~hrend de~ 
sehmi~lere, loekere und ~ugere der Molekulursehieht entsprieht; zwiseher 
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diesen zwei sehwarzgef~rbten Sehiehten verl~tuft ein heller Streifen 
als Schicht der P u r k i n j e s e h e n  Nervenzellen, in weleher zerstreut 
degenerierte Exemplare liegen. Im speziellen waren folgende Momente 
hervorzuheben. Die Nervenze]len der KSrnerschicht sind an Zahl 
entschieden reduziert, die vorhandenen mit lecithinoiden K6rnern 
spgrlich besetzt ; die P ur  k i n  j e schen Nervenzellen verhalten sich wie 
die Groghirnrindenzellen, enthMten somit kleinkSrnige, stellenweise 
zahlenm~Big reduzierte hgmatoxylinaffine KSrner; endlich erscheinen 
die Nervenzellen der Molekularschicht gleichfalls in tecithinoider 
Degeneration befindlich, doch sind die Entartungsk6rner relativ wohl- 
erhalten, d .h .  tiefblau gefarbt und gleichgroB, ohne Spuren des Zer- 
fails. 

Die M a r k ~ s t e  der Kleinhirnwindungen erseheinen so gut wie 
markfaserleer, nur am Boden gewisser L~ipl0ehen bemerkt man scho~ 
makroskopiseh Verbindungsziige, z. B. zwisehen den basalen L~ppehen, 
wie Lobus gracilis und biventer, dann innerhalb der Windungsbezirke 
des Lobus quadrangularis, indem mehr ventral liegende Gyri mit dorsalen 
verm6ge yon sehief-vertikal verlaufenden Markzfigen verbunden wer- 
den. Diese ,,Assoziationszfige" der Kleinhirnrinde begrenzen yon auf~en 
das groi3e zentrale Mark|ager, welches dem Briiekenarm entsprieht und 
dureh seine hetl-asehgraue Farbe auffiillt; dieser besteht bus feinsten 
Marktr6pfchen, enthMt nirgends wohlgeformte Nervenfasern, ist daher 
im h6ehsten Grad degeneriert. 

Von den K l e i n h i r n k e r n e n  w~re in erster l~eihe der Iqneleus 
dentatus zu erw~ihnen, der in seiner Markfaserzeiehnung niehts Ab- 
normes, allein lecithinoid degenerierte I%rvenzellen darbietet, ebenso 
wie alle Nebenkerne. Im Hilus des I)entatus erseheint die tiefsehwarze 
Markmasse des Bindearms, w~hrend auswarts einer Marksehale gleich 
die kompakte, v611ig normale Faserung des Striekk6rpers verl~tuft, 
welehe sieh vom schwer entarteten Markzentrum der Hemisph~ren, 
d .h .  vom Briiekenarm in der denkbar seh~irfsten Weise absetzt. 

Bevor wir das Kleinhirn verlassen, werfen wir einen Bliek auf das 
B i e l s e h o w s k y s e h e  Fibrillenpr~parat. Als auffallend ist vor al!em 
die geringe Breite der Rinde zu bezeiehnen, die, weil gleiehm~if~ig ver- 
breitet, als eine angeborene Unterentwieklnng anfzufassen ist; ferner 
maeht sieh eine Ver6dung aller Elemente bemerkbar, so dal~ die Rinden- 
struktur als sehr verarmt erseheint; sehlief31ieh ist als generelles Motiv 
die l~aektheit der P u r k in  J e sehen 1k'ervenzellen hervorzuheben nebst 
dem vollkommenen Mangel an tiefen Tangentialaxonen, ein Moment, 
welches den Ausfa]l yon Korbzellenaxonen anzeigt. -- Die B e r g -  
m a n n s e h e n  Fasern, wie aueh die gliSse Zonalsehieht der Kleinhirn- 
rinde, zeigen eine Vermehrung bzw. Verdiehtung. 

Das R i i e k e n m a r k  bietet am ~ibrillenpr~t?arat das bekannte 
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typische Bild der Nervenzellschwellung, und hervorzuheben w~ren hier 
die sub B geschilderten Achsensehwellungen der grauen Substanz. Er- 
w~hnenswert ist das Markscheidenbild, an welchem auBer dem oben 
gesehilderten Sulcus cylindrieus als embryonale Remanenz besonders 
der diffuse Myelinzerfall der grauen Substanz auff~llt. Alle grSberen 
Nervenfasern weisen an ihrer Markhiille Netzfiguren, Bl~hungen und 
Zerfall in Markkugeln auf, w~hrend die feineren Markfasern ~ahlreiehe 
u zeigen. Es ist somit zweifellos, daB auch im Rtickenmark 
Degeneration nicht allein an Nervenzellen, sondern auch an Nerven- 
fasern stattfand. In bezug auf die Nervenzellen w~re hervorzuheben, daft 
deren Schwellung gegen jene der Rindenzellen jiingeren Datums sein 
mug, denn es finden sich besonders im Hinterhorn nur mit gequollenem 
Hyaloplasma, im Vorderhorn nur partiell mit h~matoxylinaffinen KSr- 
nern beladene Nervenzellen, so dab der DegeneratiousprozeB im Riicken- 
mark entschieden jiinger ist gegen jenen der GroBhirnrinde, in welcher 
die lecithinoide Phase fast tiberschritten erscheint. 

Z u s a m m e n f a s s u n g .  Im obigen handelte es sich um einen etwas 
l~nger dauernden Fall von infantil-amaurotiseher Idiotie, weleher ein, 
um ein halbes bis ganzes Jahr hSheres Alter erreichte als die typischen 
Fi~lle von T a y - S a c h s .  Diesem l~ngeren Bestand des Prozesses w~re 
in erster Linie zuzuschreiben, dab die anatomisehen Ver~nderungen 
vorgeschrittener sind, worauf der Ubergang der lecithinoiden Nerven- 
zelldegeneration in die lipoide Phase, ferner die hochgradige Mark- 
degeneration der gesamten cerebro-spinalen Achse, schlieBlich das 
Vorwiegen der Axonschwellungen hinweisen. Eine spezielle Beachtung 
verdient besonders die Markdegeneration, die sieh in Bl~hungen, in 
Bildung yon Netzfiguren und Myelinkugeln kundgibt und als ein Beweis 
dafiir gelten kann, dab in der Myelopathologie der Ta y-  Sachssehen 
F~lle auger der von Schaf fe r ,  Navi l le  und B i e l s c h o w s k y  betonten 
Markhemmung aueh degenerative Ver~nderungen eine Rolle spielen 
kSnnen. Besonders interessant erscheint die s y s t e m a t i s c h e  Aus-  
b r e i t u n g  der Markdegeneration, worauf im vorliegenden Fall die 
kombinierte Affektion der cerebro-ponto-cereJ~ellaren Neuronen, d.h.  
der fronto-pontinen Bahn und des Brfickenarms deutet; es ist dies ein 
Verhalten, mit welchem die Markgesundheit der fibrigen Kleinhirn- 
systeme, wie Bindearme und StrickkSrper, lebhaft kontrastieren. Im 
Do lli n ger schen Fall erhob Bie lsc hows k y gleichfalls die Degeneration 
der Briickenarme. An dieser Stelle w~re darauf zu verweisen, dab in 
F~llen von famili~rer Idiotie mit ausgepr~gten KleinhirnverKnderungen 
verschiedene Systeme ergriffen sein kSnnen; so wies bekanntlich Biel- 
s c h o w s k y  ffir seine F~lle yon sp~tinfantiler Form die Degeneration 
der Nuclei dentati bzw. der Bindearme nach, w~hrend gleichzeitig die 
Briickenarme und StrickkSrper markgesund waren. -- Ein spezielles In- 
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teresse erregt das Verhaltnis der Markfaserdegeneration zur Nervenzell- 
degeneration. Wtirde erstere yon letzterer allein abhangen, so miiBten 
s a m t l i e h e  Markfasern identiseh degeneriert sein, da doch die Nerven- 
zellen mehr oder minder gleichmaBig ergriffen sind. Da dies aber nicht 
zutrifft, haben wir anzunehmen, daB einzelne Marksysteme aus irgend- 
einem Grund eine raschere Entartung erleiden; m6glich, dab hier die 
phylo- und ontogenetisehe Labilitat, welcher die in der embryotogischen 
Reihenfolge jiingsten Bahnen unterliegen, bestimmend ist. Doch ver: 
mag diese Begrfindung nicht immer auszureichen; hieranf deutet die 
Degeneration des Bindearms in Bielseho ws k ys spatinfantilen Fallen, 
welcher eine phylo- und ontogenetisch altere, daher auch stabilere 
Bildung ist a]s die fronto-pontine Bahn bzw. der Briickenarm. Somit 
ware es am richtigsten, wenn wir in nichtpri~]udizierlicher Weise ein- 
fach die Tatsache festlegen, daB bei mit Kleinbirnveranderungen ver 
bundener familiarer Idiotie versehiedene Kleinhirnsysteme, also bald 
im Sinne einer rubro-cerebellaren (Bindearm), bald in jenem einer ponto- 
cerebellaren (Briickenarm) Degeneration leiden kSnnen. -- Hinsicht- 
lich den feinsten Kleinhirnver~nderungen handelt es sieh um die Ent- 
blSBung der Purk in jesehen  Nervenzellen, woranf B i e l s c h o w s k y  
und Sehaf fe r  gleiehzeitig (1913) hinwiesen; auf diese Weise kommt 
der Bie lsehowskysche  cerebellopetale Degenerationstypus zustande. 

Aus obigen Befunden ergeben sich folgende Schlfisse 
1. Die infantil-amaurotische Idiotie besteht histopathologiseh in 

der allSrtlichen Schwellung der Nervenzellen, die ganz anfanglich durch 
Quellung des Hyalol31asmas bedingt ist; auf diese Quellungsphase folgt 
die Fallungsphase yon Degenerationspr0dukten, die ftir die infantile 
Form in den charakteristischen lecithinoiden K6rnern besteht, und 
es ist ein in histopathologischer Beziehung fast beispielloser Zustand, 
we]cher in der gleichf6rmigen lecithinartigen Degeneration a l ler  
Nervenzellen der cerebrospinalen Achse besteht. Gleichzeitig degene- 
riert die dendritische Glia in Form yon Monstergliazellen, die sehlieB- 
lich auch dem Zerfall zusteuern, wahrend die apolaren Gliazellen rein 
als Transportelemente fungieren. Verfaserung der Glia kann wohl 
vorkommen und dtirfte hauptsachlich in der Kleinhirnrinde eine mehr 
oder minder konstante Erscheinung sein. Somit degeneriert alles Ekt0: 
dermale, mit welcher Tatsache in der denkbar scharfsten Weise :die 
v611ige Ruhe des BlutgefaB-Bindegewebeapparats kontrastiert. Und 
so kSnnen wir sagen, dab die infantile Form in einer idealen Weise die 
elektive Mfekti0n des zentralen Nervensystems verwirklichte, indem 
eben alles Ektodermale erkrankt ist, und dieses Verhalten entspricht 
der ~on mir aufgestellten ektodermalen Elektivitat bei v611iger Ver~ 
schonung von allem Mesodermalen.i Es handelt sich also um eine Er l  
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k ranku ,  n g s f o r m  g e m ~  der  K e i m b l a t t w a h l ,  die fernerhin 
wesentlich gesteigert wird durch die innerhalb der ergriffenen ektoder- 
malhn Elemente stattfindende engere Wahl gewisser Systeme, wie 
der cerebro-pontinen und p0nto-cerebellaren Neuronen (frontopontine 
Bahn und Briickenarm), sowie der Pyramidenbahn. Somit wird die 
Keimblattwahl durch eine S ys te  mwahl  erg~nzt und dadurch nur 
noch sch~rfer umschrieben. Keimblatt- und Systemwahl stellen nach 
meinen Er6rterungen a. a. O. die spezifisch-histologischen K( nnzeichen 
der  Heredodegeneration dar, mit anderen Worten: die Heredo-  
d e g e n e r a t i o n  is t  d u r c h  ein e igenes  h i s t o p a t h o l o g i s e h e s  
S y n d r o m  g e k e n n z e i c h n e t ,  dessen  M e r k m a l e  auf  G r u n d  
der e n t w i c k l u n g s g e s c h i e h t l i c h e n  Wahl  in der  F o r m  der 
e k t o d e r m a l e n  und  s y s t e m a t i s c h e n  E l e k t i v i t ~ t  gegeben ist. 
Doch kommt den systematischen heredodegenerativen Krankheiten 
noch eine sog. Seg m e n t w a h l  zu, die besagt, dab diese sich innerhalb 
der Grenzen eines entwicklungsgeschichtlichen Segments, wie Riicken- 
mark, I~autenhirn, Vorderhirn bewegen; doch kommen auch Segment- 
kombinationen vor wie Rtickenmark ~-Rautenhirn, Vorderhirn-~ 
Rautenhirn, Vorderhirn -~ Riickenmark, bzw. Kombination aller Seg- 
mente, woraus eine allSrtliche Affektion resultiert, wie dies die infantil- 
amaurotische Idiotie zeigt. 

2. Die Anatomie der infantil-amaurotischen Idiotie erheischt Er- 
g~nzungen bzw. eine Revision. Vor allem in m a k r o s k o p i s e h e r  Be- 
z i ehung ;  der neueste Dol l inger  ~ Bie lschowskysche  Fall beweist, 
dal~ es makroskopische Ver~nderungen bei T a y - S a c h s  gibt (Ver- 
h ~ u n g e n  nebst Verfliissigung der Marksubstanz der Groi~hirnhemi- 
s.ph~ren); auch mein vorliegender Fall bot h aupts~chlich fiir die Mar- 
substanz Konsistenzver~nderung. In beiden F~llen handelte es sich 
um einen sehr protrahiert~n Prozel~, wodurch sich grSbere Alterationen 
infolge des l~ngeren Bestandes der Krankheit entwickeln konnten. 
Ferner w~re auf gewisse Merkmale der abnormen Anlage zu verweisen, 
wie z.B. klaffende Sylviussche Spalte, partielle Operculisation des 
Occipitallappens, fStale Furchung des Riickenmarkseitenstrangs. -- 
M i k r o s k o p i s c h  ist gegeniiber den bisherigen Kenntnissen daraui 
zu verweisen, dab bei gehSrig langer Entwicldung des Prozesses nicht 
allein die Nervenzellen, sondern auch die Achsenzylinder eine degene- 
rative Bl~hung er]eiden, daher bei der infantilen famili~ren Idiotie das 
Neuron in allen seinen Bestandteilen die pathologische Ver~nderung 
erleiden kann. -- Ferner verdicnt die im Sinne der ontogenetischen 
Reihenfolge sich entwickelnde bezirkartige Degeneration hervorgehoben 
zu werden, wonach z. B. die ontogenetisch ~ltere Area striata als eine 
stabilere Formation gegen die ontogenetisch jiingeren, also labileren 
Assoziationsgebiete des Occipitotemporallappens eine verzSgerte Dege- 
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neration bekundet; letztere bedingt das interessante in Abb. 9 wieder: 
gegebene Bild, das uns die Area striata noeh in florider Degeneration 
befindlich vorfiihrt, hingegen erseheinen z. B. der auBerhalb dieses Zen- 
trums liegende Gyrus fusiformis und die Gyri oecipitales in der Degene- 
ration derartig vorgeschritten, dab eine sch~rfere Rindenschichtung 
verloren ging. -- SchlieBlich sei betont, daB, obschon die Schwellung 
der Nervenzellen eine fiir das zentrale Nervensystem allSrtliche ist, 
dem Degenerationstempo sich doch entnehmen liiBt, dab 1, der Pro- 
zeB von der GroBhirnrinde gegen das Riickenmark hinabsteigt, worauf 
die anf~nglichere Mfektion der Nervenzellen im l~iickenmark verweist 
(iiberwiegende Que]lungsphase und nur beginnende F~llungsphase der- 
selben); 2. der ProzeB selbst in der GroBhirnrinde eine topische Ver- 
teilung dadurch bekundet, dab dieser im Oceipitallappen im groBen 
und ganzen inzipient gegen jenen des Frontal- und Temporallappens 
erscheint. Somit ist hervorzuheben, dab die all6rtliche Nervenzell- 
degeneration areale und segmentale Betonung aufweist; erstere durch 
das st~rkere bzw. zeitlichere Befallensein der Assoziationsgebiete bzw. 
durch die relative Verschonung der Area striata, letztere durch die 
verzSgerte Degeneration der Nervenzellen des Rtickenmarks. 

3. Die Schwellung der l~ervenzellen -- bei der tamili~ren Idiotie 
in der denkbar sch~rfsten Weise demonstriert -- gewinnt eine ge- 
steigerte Bedeutung durch die Tatsache, dai] man diese Erscheinung 
auch bei anderen heredodegenerativen Formen antrifft. So land ieh 
diese selbst bei so eminent-chronisch famili~ren Krankheiten, wie die 
heredo-cerebellare Ataxie und die spastische Heredodegcneration, aller- 
dings nicht in dominanter Entwicklung wie bei T a y - S a c h s .  Und 
da nach obigen Feststellungen die Schwellung bei der famili/iren Idiotie 
durch d ie  Quellung des IIyaloplasmas als prim~re Erscheinung bedingt 
wird, so erscheint die krankhafte Ver~nderung des Hyaloplasmas die 
grundlegende histopathologische Erscheinung bei der Heredodegene- 
ration im allgemeinen zu sein. Somit entwiekelt sich die prim~re heredo- 
degenerative Ver~tnderung aus dem ektodermalen Hyaloplasma; diese 
entspricht . -  wie oben bemerkt -- einer Erkrankungsform gem~tB der 
Keimblattwahl, welehe eine engere bzw. allgemeinere sein kann, je 
naeh dem allein das neuronale bzw. auch noch das gli6se Hyaloplasma 
die progressive Degeneration erleidet. 


