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Vor kurzem hat aus dem Cajal-Institut F e r n a n d o  de Castro1) 
fiber die Struktur der Spinalganglienzellen unter normalen wie patho- 
logischen Verhhltnissen berichtet; diese sehr eingehende und wertvolle 
Arbeit veranlal~t reich, das pathologische Material derselben durch die 
Mitteilung yon jenen Veri~nderungen zu erg~nzen, die die Spinalganglien- 
zetlen im Verlauf der infantil-amaurotischen Idiotie erleiden. Wohl 
hatte mein Schiller E r n s t  F r e y  ~) diesbezfigliche Untersuchungeu vor 
Jahren ~ngestellt, doch war seine Darstellung eine sehr summarisehe 
und ohne Illustrationen, besonders ~ber liel~ er die Histogenese der 
Zellver~nderungen ganz unberiicksichtigt. Diese Lfieken sollen naeh- 
folgende Zeilen ausffitlen, um so mehr da in der einschl~gigen Literatur 
aul~er der Arbeit yon ~'rey kein Hinweis fiber das Verhalten der Spinal- 
ganglienzellen bei der infantil-familii~ren Idiotie enthalten ist. 

Die ffir diesen Proz6f~ churakteristisehe ubiquit~re Nervenzellver- 
i~nderung ]~I3t sich an den Spinalganglienzellen ebenfalls auffinden. 
])iese ~ul~ert sieh in erster Linie in der ~qeuronophagie des ZeUk6rpers, 
verursacht dureh die histiolytische Wirkung der Cajalschen SatelIiten, 
ferner dureh die Neubildung yon pericellul~ren Kn~ueln und schliel31ich 
dureh die Gegenwart von Endkeulen. 

Bekanntlich wird das normale Fibrillengerfist des ZellkSrpers 
einesteils durch ein derberes Obeffli~ct~ennetz gebildet, das, als 
eine Sehale oder Rinde erscheinend, das feingesponnene Tiefennetz in 
sich schliel3t. Hervorzuheben w~re n0eh der wiehtige Umstand, daI~ 
das Tie~ennetz um den Kern herum eine recht bedeutende Verdichtung 
erfii, hrt, wodurch das bekannte Donaggiosche  Sieb en~steht, d. h. ein 
~uBerst engmaschiges ~qetz, desserL allerfeinste F~serchen oft nieht 
einzeL~ zur Darstellung gelangen. - -  Somit besteht das Fibrillen- 
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gertist der Spina]ganglienzellen aus drei Sghiehten, wie dies zuerst 
Ca ja l~)  darstellte und fiir alle somatochromen Nervenzellen als ge- 
setzm~13ig nachwies: 1. aus der oberflgehliehen oder corticalen Schicht, 
bestehend aus derberen Langsstreifen, 2. aus der mittleren oder haupt- 
s~chlichen Sehieht, die aus feinen F~serchen zu polygonalen Maschen 
gebildet wird, 3. aus der perinucle~ren Sehicht, die sich aus alleffeinsten 
F~serchen zusammensetzt. 

1. Betrachten wir naeh diesen normal-anatomischen Bemerkungen 
die V e r g n d e r u n g e n  des  Z e l l k 6 r p e r s  der Ganglienzellen bei der in- 
Cantil-famili~ren Idiotie, so ware in erster Linie als dominante Erschei- 
nung die N e u r o n 5 p h a g i e anzuffihren (Abb. 1). Dadurch, dal3 die intra - 
kapsularen Satelliten, nachdem sit proliferierten, eine histiolytisehe Wir- 
kung auf den Zellk6rper der Spinalganglienzelle ausiiben, entstehen die 
variabelsten Formen der Zellver~nderung. Die Ansammlung der ver- 
mehrten Satelliten kann tells mehr lokal et~va um den Achsenzylinder 
herum, oder diffus um denZellk6rperherum stattfinden und es karm somit 
im allgemeinen entweder eine mehr lokale oder aber eine zirkul~re Form 
der Neuronopha~e entstehen. Nattirlieh ist die Unterscheidung yon 
diesen beiden Formen nicht immer strikt durchfiihrbar. Auf Grund der 
histiolytischen Wirkung der Sateltiten erscheinen die yon de C a s t r o  
so eingehend geschilderten diversen Formen der pa~hologischen Spi- 
nalganglienzellen, wie die henkelfSrmigen (ansiformen), dann die ober- 
flachlich vielmals ausgenagten und rein durohl6eheI"~en (retikul~ren), 
Ierner die kollateralartig ausgeh6hlten (dendriformen), endlich die zen- 
tral durehl6eherten (perforierten) Zellk6rper, die man insgesamt als 
Cajals fenes~rierte Zellen bezeiehnen k6nnte. Im Verlauf der Histio- 
lyse kann einesteils die F~rbbarkeit des Tiefennetzes hochgradig leiden, 
so dab Ganglienzellen entstehen, die durch ihre schattenhafte Bl~sse 
auffallen, anderseits kann man aber die AuflSsung des Tiefennetzes be- 
obachten, nebst mehr oder minder gewahrtem Oberfl~chennetz. Letz- 
teres Verhalten konnte ich bekanntlieh vor Jahren fiir die Fibrillen- 
bilder der Rinden- und Rfickenmarkszellen bei T a y - S a e h s  als cha- 
rakteristisch feststellen. - -  Durch die zunehmende Neuronophagie ver- 
mindert  sich der Zellk6rper bis auf einen kleinen, unansehnlichen Rest, 
yon dem aus der anseheinend intakte Aehsenzylinder entspringen 
kann, Ganz zulefzt sehwinde~ die Spinalganglienzelle und ihre Stelle 
nimmt die proliferierte Satellitenmasse ein, wodureh das bekannte 
Nageottesche , ,Restkn6tchen" zustande kommt. 

Nicht unerw~hnt sei die Tatsaehe, dab die fiir das zentrale Nerven- 
system bei T a y - S a c h s  so eharakteristischen lecithinoiden Degene- 
rationskSrner im Zellk6rper der Spinalganglienzellen nur in h6ehst 
sp~rlieher und angedeuteter Weise in der Form yon einigen blau ge- 
farbten Mlerfeinsten Pfinktehen vorkommen. Ziehen wir in Betraeht,  
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da/~ die lecithinoiden K6r.nchen in den Rindenzellen massenhaft, in deu 
Riiekenmarksnervenzellen zumeist den Zelleib nur partiell besetzen, 
endlich in den Spin~lganglienzellen in ~ul3erst geringem Mal~e vor- 
kommen, so ware hieraus zu folgern, dab der degenerative Prozel3, ob- 
schon auf das gesamte Nervensystem sich erstreckt, jedoch am zeit- 
lichsten in der Grol~hirnrinde einsetzt und yon hier gegen die Spinal- 
ganglienzellen zu hinabsteigt. 

2. Eine fiir die Spinalganglienzellen im Fall yon infantil-famili~rer 
Idiotie am meisten charakteristische Erseheinung besteht in den per i -  
c e l l u l ~ r e n  und p e r i n o d u l ~ r e n  K n ~ u e l n ,  d .h .  in jenen faserigei~ 

Umwicldungen, die 
tells um ver~nderte 

Spinalganglien- 
zellen, teils um die 
ges~kn6tchen in 

a u f f a l l e n d  
grol~er Z a h l  er- 
scheineu (s. Abb. 1, 
2, 3). De C a s t r o i s t  
auf Grund seiner 
umfassendenUnter- 
suchungen der An- 
sicht, dal~ die peri- 
cellul~renKn~uel in 

Abb. 1. Ganglienzellrest mit circul~rer Neuronophagie. normalen Spinal- 
Wohlausgebildeter pericellularer Kn~uel, der k~lotten- 
artig abgeschnitten ist. ZweiKnauelfaser n bildeatypische ganglienzellen un- 
solideEndkeulen, von welohen eineFaser einevolleKreisli- gemein selten sind, 
hie beschreibend, den Ganglienzellrest umfal]t. Zu beach- bzw. an gewissen 
ten der Eintritt fremder Fasern in den pericellular.en Knauel Stellen derselben 
(homoneuronsleKn~uelfasern). T~y-Sachs. Fibrillenimpr. iiberhaupt nicht 

vorkommen; ferner hebt dieser Autor hervor, dal~ in pathologischen 
F~llen (.Mkoholismus, Pottsche Krankheit usw.) diese Kn~tuel eine ganz 
besondere En~wicklung effahren k6nnen; endlieh stammen die Fasern 
dieser Knguel entweder vom Achsenzylinder clerselben Ganglienzelle 
oder yon einer fremden ab. Aus diesen Feststellungen dfirfte zu folgern 
sein, dal~ die pericellulhren bzw. perinodul~ren Kn~uel keine sympa- 
thischen Endaufrollungen darstellen, sondern neugebildete Faserein- 
richtungen sind. 

Diese Kn~uel treten in zwei Haup~formen auf, denn man sieht 
solehe aus draht~hnlichen st~rkeren bzw. aus feinen, ja feinsten, haar- 
scharfen Fasern gebildet; natiirlich gibt es t3berg~nge zwisehen diesen 
zwei Extremen, wie man aueh Mischformen sieht, d .h .  Knauel,  die 
wohl iiberwiegend aus feinen F~serehen bestehen, jedoch untermischt 
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1 bis 2 st~rkere Fasern enthalten, ferner wie man aueh in einem draht~hn- 
lichen Kn~uel noah immer einige sehr schwache F~serchen vorfindef. Ira 
allgemeinen f~llt der starre Charakter der pericellul~ren Knauel auf, wo- 
mit ausgedriickt sei, daf~ besonders die st~rkeren Fasern sich einem 
Drahtgewinde ahnlich verhalten (s. Abb. 2). - -  Hervorzuheben ware 
ferner, dab der Faserreichtum der einzelnen Kn~uel verschieden isC 
denn man finder neben fast unentwirrbaren, also an Fasertouren fiber- 

reichen 
Knaueln noch 
aul~erst faser- 
arme. Als eine 
sehr wiehtige 
Beobachtung 

w~re zu ver- 
zeichnen, dab 
d ie  f e i n s t e n  

K n ~ u e l f a -  
s e r n  s t e l l e n -  
we i se  B i f u r -  

k a t i o n e n  
a u f w e i s e n  

k 6 n n e n ,  wo 
dannansolchen 

Stellen eine 
konische Ver- 
br_eiterung zu 
sehen ist. - -  
Der Verlauf der 

Abb. 2. Immersionsphotographie einer schwer entarteten 
Fasernistfiber- Ganglienzelle, die yon einem derbfasrigen Kn~uel eingehiillt 
wiegendeinpa-  wird; letzterer ist schief aquatorial abgeschnitten, daher 
ralleler, wobei kommt nur die eine Hiilfte des Kn~uels zur Darstellung. Die 

aber Uber- Ganglienzelle liegt im abgeschnittenen Knauel, wie eine Eichel 
in der SchMe. - -  Tay-S~chs. FibrfllenimPr. kreuzungen 

vielfach vorkommen k6nnen (s. Abb. 2). 
Beziiglich der Herkunft  der Kn~uelfasern lieB sich folgendes feststel- 

len. Wie dies aus Abb. 3 hervorgeht, k6nnen einem zirkul~r reduzierten 
Zellk6rper faserige Seitensprossen entspringen, die gleichm~Big fein und 
tiefschwarz impr~gniert, ganz den  Eindruck eines axonalen Fortsatzes 
machen, und diese Natur  des letzteren wird noeh gesteigert durch dessen 
interessantes Verhalten, das in dem pericellu]aren und welligen Verlauf 
gegeben ist. Aus derselben Abbildung ist es ferner ersichtlich, da~ solche 
kollateralartige Fasern auch dem Achsenzylinder entspringen k6nnen (s. 
Abb. 3, 1), endlich bemerkt man eine Faser (Abb. 3, 3), die, sich teilend, 
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zwei pericellul/~re Fasern entstehen laBt. Somit kann man die Beob- 
aehtungen, die an einer einzigen SpinalganglienzeUe anzustellen sind, 
in folgenden Punkten  zusammenfassen: Die Knauelfasern nehmen ihren 
Ursprung: 1. aus dem pathologisehen Zellk6rper, 2. aus dem Axon, 
3. zeigen sie eine Vermehrung infolge Bifurkation. Alle diese perieellu- 
laren Fa~ern weisen als gemeinsames Merkmal den s u b k a p s u l a r e n  
Verlauf auf, d .h .  sie umrahmen als gesehli~ngelte Fasern i n n e r h a l b  
der  Ganglienzellkapsel die Ursprungszelle also zwisehen Kapsel und 

Abb. 3. SpinalganglienzeUe, deren KSrper 
durch zirkul/~re N.euronophagie (Ansamm- 
lung won Satelliten) stark vermindert ist; 
das Tiefennetz dekomponiert. Man beaehte 
bei ,,A" (axon) den feinen geschl/~ngelten 
Seitenzweig (1); den axonartigen Fortsatz 
des ZellkSrloers bei 2; endlieh bei 3 eine 
Stammfaser, deren Ursprung h6ehstwahr- 
scheinlieh aus dem Zellk6rper wohl nieht 
sich~bar, doch ist deren Bifurkation sehr 
bemerkenswert. Die sub 1, 2, 3 erw~hnten 
feinen wellig verlaufenden F~serehen bilden 
einen Knauel um den GanglienzeUrest (autO- 
neuronaler Kn/~uel), der aber nur flag- 
mentarisch zur Damtellung gelangt. Tay- 

Sachs. Fibrillenimpr. 

Spinalganglienzelle. Solehe 
Kn~u.elfasern, weil sie die Ur- 
sprungszelle umwiekeln, w/~ren 
als a u t o n e u r o n a l e  zu be- 
zeiehnen. 

Nun gibt es Beobaehtungen, 
die darauf hinweisen, dab Kn/~uel- 
fasern yon benaehbarten Ele- 
menten herstammen, indem sic 
als neugebildete Seitenaste eines 
starken Achsenzylinders nahe zu 
dessen Bifurkation entspringend, 
zu einer fremden Spinalganglien- 
zelle ziehen, um in deren peri- 
cellul~ren Kn~uel einzutreten. 
Das ist ein Beispiel fiir die h o- 
m o n e u r o n a l e  Kn/~uelfaser. So- 
m i t  s i n d  d ie  p e r i c e l l u l / ~ r e n  
K n ~ u e l  p l u r i c e l l u l a r e r  Na- 
t u r .  

Ein bemerkenswerter Urn- 
stand ist es, dab die pericellularen 
Kn/~uel sich um angegriffene bzw. 
um bereits hochgradig ver/~nderte 

und reduzierteSpinalganglienzellenundbesoudersumRestkn6tehen herum 
entwickeln, und somit ist es naheliegend, in den Knauelfasern abnorme 
Elemente zu erblieken, die mit  dem pathologischen Zustand der Spinal- 
ganglienzellen zusammenh~ngen. Somit laBt sieh behaupten, dab die 
Entwicklung der eellul~ren Veranderungen und die Ausbildung der 
subcapsul~ren Faserknauel so ziemtieh parallel gehende Erseheinun- 
gen sind. 

3. Die E n d k e u l e n  anlangend w~ren kurz folgende Momente her- 
vorzuheben: Es finden sich im Parenchym des Spinalganglions aul]erst 
gewundene l~asern, die ihr neugebildetes Wesen einesteils durch ihre 
Bifurkation, anderteils durch die den Faserenden aufsitzenden keulen- 
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"fSrmigen Endanschwellungen dartuen (Abb. 4). Diese Endkeulen kSn- 
nen solid bzw. homogen, dann aber aueh strukturiert erseheinen, und 
es hat den Ansehein, dal~ die grSBten Endansehwellungen zugleieh die 
strukturierten, wi~hrend die kleinen die homogen-schwarzen Endkiigel- 
ehen sind. Es bedarf keines eingehenden Nachweises, dal~ die struk- 
turierten Endkeulen infolge der hSchstgradigen lokalen Bli~hung zu- 
standekommen, wodureh ni~mlieh die fibrilli~ren Elemente auseinander- 
gedri~ngt werden; die Sehwellung besorgt die lokale Massenzunahme des 
Hyaloplasma. - -  Die mit Endkeulen versehenen Fasern dringen dann 
in die Kapse] naheliegender Spinalganglienzellen ein und formieren 
dann den pericelluli~ren 
Kni~uel. 

Naehdem wir in ge- 
dri~ngter Ktirze die Ver- 
~nderungen der Spinal- 
ganglienzellen in Augen- 
schein nahmen, bleibt uns 
deren Erkliirung tibrig. 

Es sei vorwegge- 
nommen, dal] die Nerven- 

zellen der Spina]gang]ien Abb. 4. S Stammfaser, die zwischen den Nerven- 
bei der infantil-famili~ren fasern des Parenchyms im Spinalganglion hegt; 
Idiotie so ziemlieh jene sie setztsichindieFaser S' fort, die eine m~chtige 

Ver~nderungen auf- strukturierte Endkeule aufweist. S entsendet 
einen Seitenzweig (C), der mit einer soliden End- weisen, die bei der ex- 
keuleAbschlul~ findet. Zu beachten der gekriimmte 

pe_rimenteUen Transptan- Verlauf des S tund C.-Tay-Sachs. Fibrillenimpr. 
ration der Spinalganglien 
des Kaninehens auftreten. N a g e o t t e  war der ersted), der eine ]~ber- 
pflanzung unter die Haut des Ohres bei demselben Tier vornahm; das 
versetzte Ganglion verwi~ehst schon am Ende des ersten Tages mit der 
Umgebung, schwillt dann etwas an und wird rStheh und hiirter, nach 
14 Tagen platter sich das Gebilde ab, um sich schlie~lich bis zur Un- 
kenntlichkeit zu verlieren bzw. zu verkteinern. Die Veri~nderungen an 
den Spinalganghen bestehen in den ersten Tagen ~. im fippigen Wachs- 
turn neugebildeter ForCs~ze, die am ZellkSrper der Ganglienzellen, 
ferner am Glomerulus des Axons, endlieh am extrakapsu]i~ren Axon 
erscheinen. Beziiglieh der Fortsi~tze an dem ZellkSrper kamen vor ahem 
monstrSse Bildungen zu Gesicht; es sind dies m~ehtige und zahlreiehe 
Vegetationen mit Ver~telungen und knollenfSrmigen Endbildungen, 
die, yon mehreren Punk~en des Zelleibs als brei~e, plumpe S~mme 
hervorspr0ssend, in einige weehselnd starke Aste sich teflen. Dann er- 
scheinen sog. gelappte Zellformen, wie wenn der ZellkSrper in mehrere 
lappenfSrmige Segmente sich geteilt hi~tte, dabei bleibt der Axon 
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ganz unver~ndert. Endlich kommen Ganglienzellen mit glatten, gleich- 
kalibrigen und langen for~satzahnlichen Auswiichsen vor, die yon der 
Ursprungszelle fernziehen, ~ um sich dann dichomotisch zu teilen, ganz 
dem Typus der sympathischen Zellen entsprechend. - -  Hinsichtlich der 
Glomerulusauswfichse kommen Seiten~ste aus dem Glomerulus zustande, 
die a) diesen solenoidartig reiehlieh umwickeln (,,pelotons p~riglom~ru- 
laires"); b) den Glomerulus verlassend zu irgendwelcher benaehbarten 
abgestorbenen Ganglienzelle ziehen um an dessen Stelle, die dureh das 
RestknStchen eingenommen wird, eine reichliche terminale Verzwei- 
gung ,,arborisation nodulaire" zu bilden; c) solehe Verzweigungen 
kSnnen auch um ben~ehbarte Ganglienzellen als pericelluli~re Umwick- 
lungen vorkommen und imitieren in dieser Form jene Normalbildung, 
die als Dogielscher pericelluli~rer Knauel bekannt ist. - -  Endlich die 
Fasern, die dem extrakapsuli~ren Teil des Axons entspringen, erseheinen 
als feine Kollateralaste, die oft den Axon einfaeh begleiten und mit 
Eindringen in die Kapsel der Spinalganglienzelle ihreu AbsehluB 
finden. 

Obiger •berbliek yon I~ageot tes  Befunden ergibt die Tatsache, 
dal] mit Ausnahme der periglomerul~ren Aufrollungen die fibrigen 
Wuehei~ngserscheinungen der transplantierten Spinalganglien, obsehon 
in m~{~igerer Form, bei der infantil-familiaren Idiotie vorkommen. 

Hinsichtlich der Bedeutung dieser Wucherungserscheinungen, spe- 
ziell der pericellu]~ren und perinodulhren Kn~uel hegte Nageo t~e  5) 
die Ansicht, dat~ es sich keineswegs um interneuronale Artikulationen 
handeln kann, wie dies ffir die Dogielschen KSrbe als sympathico-sen- 
sitive Synapse bestehtl denn die RestkntStchen enthalten keine aktiven 
Ganglienzellen mehr, und es ware noch zu erwggen, dab im Fall eines 
autoneuronalen Knguels dieser keiner neuronalen :krtikulation dieneu 
kann. Die Hypothese eines mechanischen Hindernisses, das die Fasern 

i r a  Verlassen der Kapsel hindernd diese fSrmlich dazu zwingen wtirde~ 
sieh um die Ganglienzelle zu wickeln, ersehien X a g e o t t e  nicht im 
mindesten plausibel. Hingegen neigte er zur Annahme, dab die ge- 
wueherten Satelliten die faserigen Auswiiehse auf Grund yon chemo- 
taktiseher Wirkung-anz6gen. Indem er sieh auf Caja ls  neuro-satel- 
litgre Symbiose s~fitzte, ferner auf die Hypothese yon H o l m g r e n ,  die 
ein Netz yon den Fortsgtzen der Satelliten, das Trophospongium, an- 
nahm, dessen Aufgabe der Transport yon Nahrsubstagzen unmittelbar 
in den KSrper des nervSsen Cytoplasma ware, gelangt N a g e o t t e  6) zu 
folgendem Sehlul~. Es erseheint a ls  m6glich, dab die perinoduli~ren 
Knauel solche. Wurzeln darstellen, mit deren l-lille gewisse Neuronen 
ihr Nghrgebiet vergrSl3ern, wozu sie die Satellitenanhgu{ungen be- 
niitzen, die infolge des Todes tier Ganglienzelle zweeklos geworden: sind. 
Die pericellul~tren Knt~uel scheinen eine dem Trophospongium ahuliche 
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Rolle zu spielen, indem sie die Ber/ihrungsoberflache zwischen dem 
Neuron und seinen eigenen Sa~elliten vergrfBert. 

~eine eigene Auffassung weicht yon jener Iqageot tes  wesentlich 
ab, sehon aus dem Grund, weil ieh die Rolle der Satelliten f/Jr eine ganz 
.anders gear~ete eraehte als der franz6sischeAutor. Wie ieh dies in meinem 
letzten, der Histopathologie der infantil-famili~ren Idiotie gewidmeten 
Aufsatz s) ausf/ihrte, bes~$en die apolaren Gliaelemente (und ais solehe 
sind auch die subkapsularen Satelliten der Spinalganglienzellen zu be- 
trachten), im normalen Zustand keine erkennbare Funktion, im Gegen- 
satz zu den normalen multipolaren Gliaelementen, die als Fixations- 
und Nutritionselemente fungieren. Die Satelliten scheinen nur im Fall 
tier Erkranknng tier Spinalganglienzellen aktiv zu werden, wo sie dann 
eine histiolytisehe T~,tigkeit auf Kosten der GanglienzeUen entfal~en, 
somit zum Bild tier Neuronophagie f/ihren. Die apolaren Elemente re- 
pr~sentieren im Normalzustand tier Spinalganghen nut Reserveele- 
mente, Po l l aks  Bereitschaftszellen. Auf Grund dieser Betraehtungs- 
weise ist den Satelliten keine nutritive Funktion zuzuschreiben, daher 
kann man aueh die perieellularen und perinodularen Kn~uel nicht 
als Nutritionsorgane betraehten. Diese Kn/~uelbfldungen, sei es im 
transplantierten Spinalganglion, sei es in jenem der infantil-familiaren 
Idiotie, d~rften Reizerseheinungen darstellen, wie solehe eben in den 
genannten F~llen gegeben sind. Ob die Produktion der Knauel das 
Ergebnis einer regenerativen Tendenz sei, ist eine Frage fiir sich. Biel- 
s c h o w s k y 7) ist der Ansicht, dai3 die Aehsenzylinder der Purkinjesehen 
Zellen bei tier infantil-famili~ren Idiotie Seitenaste mit Endkeulen vor- 
treiben als Effekt einer ziellosen Regeneration; ich s) betrachtete die 
axbnalen wie dendritischen Anschwellungen in denselben Fallen als 
degenerative Erseheinungen, da doeh das gesamte Nervensystem mit 
all seinen nerv6sen wie gli6sen Elementen in einer schweren und un- 
aufhaltsamen AuflSsung begriffen ist. In den Spinalganglien handelt 
es sich mit Bezugnahme auf Iqage o t tes  experimenteUe Untersuchungen 
wohl um einen regenerativ orientierten Vorgang; naeh meiner An- 
schauung handelt es sieh um eine krankhafte Reizung, um einen Prozel], 
der gleiehzeitig pro- und regressiv ist, der einen Faserfiberschul] als 
luxuriSse Vegetationen scheinbar ohne Zweck und Ziel produziert. 

Bei der Wertung dieser mal]losen Faserproduktion haben wit anf 
Cajats  ExperimenteS) 9) zuriiekzugreifen, die zeigten, dal~ in Fallen 
yon traumatiseher L~sion so des zentralen wie des peripheren Nerven- 
systems dieses mit lokalen Sehwellungen des Neurons und mit Ax0n~ 
sprossungen reagiert. W/~hrend aber die Peripherie lebensI/~hige Nen- 
bildungen ents~ehen l~Bt, neigen jene des Zentrums rasch zur Dege- 
neration. Das Spinal  gang l ion  v e r h a l t  sich wie die PeriPh:e- 
t i e ;  seine Nervenzellen reagieren auf traumatisehe Eingriffe ((~ber- 
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pflanzung) oder auf andere sch~digende Eingriffe mit Vegetationen,. 
deren GestaRung yon lokalen Verh~ltnissen abhangt. Die axoaalerL 
Kollateralen nehmen einen recht gesehl~ngelten Verlauf, wobei sie sich 
eben den sehr variablen Spalten und Liicken des Ganglienparenchyms 
fiigen; gelangen diese danu zu einer Kapsel, so durehdringen sie diese 
mit einer Leiehtigkeit und rollen sich nun subkapsul~r auf. Diese Auf- 
rollung wird dadureh bedingt, dab die eindringende und fSrmlich tastend 
vordringende Faser sich in einer sph~rischen Spalte befindet, die eines- 
teils dureh die konkave Innenfl~che der Zellkapsel, andernteils durch 
die konvexe Oberfl~iche der Gangl/enzelle bzw. des RestknStehens 
bedingt wird (s. Abb 1). Diese sph~risehe Spalte scheint zur Aufrollung 
neugebildeter Nervenfasern wie gesehaffen zu sein, und tats~chlich be- 
obaehtet mau die Kn~uel immer  nur i n n e r h a l b  der Ganglienzell- 
kapsel. Wie sehr sieh das Spinalganghon bei traumatisehen Eingriffen 
dem peripheren Nervensystem gleich verhhtt, geht nebst der relativ 
/ippigen Faserneubildung noch aus den perieellularen und periuodu- 
l~ren Kn~ueln hervor, die entschieden an die Pe r rone i tosehen  Spi- 
ralen erinnern. Letztere sind ebenso ~bersehuBbildungen wie die spi- 
raligen Aufrollungen um kr~nke Ganglienzetlen, bzw. um Restkn6tchen ;. 
die spiralige Besehaffenheit der neugebildeten Fasern wird, wie soeben 
dargetan, dutch lokale Verhaltnisse in der AusbreitungsmSgliehkeit 
bedingt. Dabei ware noeh zu erw~gen, ob die neugebildeten l~asern 
nicht etwa durch die neurotropisehe Wirkung der proliferierten Satel- 
liten ,,herangeloekt" werden, welche Wirkung als ehemotak~ische mar~ 
seitens der Sehwannschen Zellen auf die zentral herauswachsenden 
Aehsenzylinder annimm~; mit dieser Vorstellung gew~nnen wir eine 
Erklgrung ffir die Ta~saehe, dal~ die extrakapsul~r entsprungenen 
Axonen insgesam~ dazu tendieren, sieh intrakapsular auszubreiten unc[ 
daselbst die spiraligen Faserwindungen zu bflden. 

Zur richtigen Beurteilung und Auffassung der reaktiven Verande- 
rungen des Nervensystems so an der Peripherie wie im Zentrum im 
Falle yon L~sionen w~ren folgende Momente zu vergegenwhrtigen. 

Vor allem ist die Tatsache bemerkenswert, dab seitens des Neu- 
rons Faserbildungen mit kugeligen Endigungen sich an beiden Stellen 
zeigen,, somit erseheint yore morphologisehen Standpunkt weder hier 
noeh dort eine Differenz. Allerdings diirften an der Peripherie die Neu- 
bildungen dureh ihre iiberw~ltigenden Massen auffallen gegen jene im 
Zen~um, die verh~ltnismaBig beseheidener sind. Eine Differenz er- 
gibt sieh doeh iri einem Punkt: an der Peripherie kann es zu einer 
Leitungsherstellung kommen, in welehem Fall also das l~dierte Neuron 
als regeneriert betrachtet wird, w~hrend im Zentrum eine Restitution 
hie erreieht wird. Warum? Die riehtige Antwort gab m.E.  zuerst 
B i e l s e h o w s k y ,  der darauf wies, dab im Zentrum jene plasmatischerL 
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Streifenstrukturen fehlen, die, an der Peripherie durch die Schwann- 
schen Zellen gebildet, dazu dienen, um die faserigen Bfldungen vor- 
dringen bzw. bis zum Endpunkt der Peripherie vorwaehsen zu lassen. 
Somi~ erseheinen die Biingnerschen Streifen als jenes l~Iaterial, dessen 
Gegenwart bzw. Abwesenheit das Ph~nomen der ,,Regeneration" be- 
dingt und erm6glicht, bzw. unm6glich maeht; die sog. Sprossungen des 
Neurons sind nur reaktive Erseheinungen, die zu regenerativen aUein 
verm6ge der plasmatisehen Streifen werden. Und da te~ztere allein an 
der Peripherie vorkommen, kann es eine Regeneration nut bier geben 
und Ifiemals im Zentrum; hier verfallen die reaktiven Bildungen als- 
bald dem Untergang, sie degenerieren. Somi~ ist die Bedingung und 
die NI6glichkeit einer Regeneration aUein an der Peripherie ge- 
geben. 

Naeh obigem h~tten wir zwischen zwei Erscheinungen ira Fall 
yon Neuronverletzung genau zu unterscheiden. Vor allem die generelle 
Neuroneigenschaft der R e a k t i o n ,  die in lokalen Schwellungen so im 
Verlauf wie am Ende des Axons bestehen, nebst Faserbildungen als 
Kollateralen (wie im Spinalganglion bei Tay-Saehs )  oder als Spal- 
tungen (an der Peripherie im zentralen Axonstumpf); diese Bfldungen 
zeigen die Tendenz zum f]bermaS, daher rollen sie sieh gern auf, wo 
dies die lokalen Verh~ltnisse eben erm6gliehen (Perronei tosehe Spi- 
ralen, subkapsulRre Kn~uel). - -  ])ann die E x i s t e n z b e d i n g u n g  
der Neubildungen, die auf Grund der Biingnersehen Streifen an der 
Peripherie gegeben ist, im Zentrum aber infolge mangelnder Streifen- 
struk~uren fehlt. 

In diesem Sinn w~re den faserigen Neubildungen keine regenerative 
Tendenz zu unterschieben; das Neuron reagiert eben mit Sehwellungen 
und Faserauswfiehsen bei Verletzungen; es ist dies eine allgemeine 
Eigenschaf~ des Neurons, das noch keineswegs eine Regeneration be- 
deutet. Erst bei gegebener Existenzbedingung dieser Bildungen 
bleiben diese erhalten und werden zu brauehbaren Leitstrukturen 
ausgebildet; mangelt diese Bedingung, wie eben im Zentrum, so unter- 
gehen diese Neubfldungeu'. Wie sehr man diese Neubildungen a priori 
nicht als Ausflut~ einer regenerativen Tendenz betrachten kann, erhellt 
aus der morphologisehen Identit~t der sog. regenerativen und degene- 
rativen Reaktionen des I~eurons, verm6ge der man oft nieht in der Lage 
ist zu bestimmen, was progressiv und was regressiv zu deuten ist. ])a- 
her sind ,,Sprossungsph~nomene" nicht eo ipso Regenerationserschei- 
nungen; sie werden erst zu solchen verm6ge der als Gleitbahnen die- 
nenden plasmatischen Streifen. Und so w~re m: E. immer unprajudi- 
zierlich yon reaktiven Phanomen des Neurons zu sprechen, die yon 
Haus aus yon pro- und regressiver Bef~higung sind. 
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ZusaIa menfassung .  

Die Spinulganglien weisen bei der infantil-famili.~ren Idiotie zweier- 
lei Phiinomene auf: einesteils die fortschreitende Verminderung des 
ganglion~ren Zellk6rpers durch die proliferierenden Satelliten (Neurono- 
phagie), andernteils die progressiven Sprossungen, so des Ganglienzell- 
kSrpers wie des Axons. Die Ganglienze]len, als das Angriffsobjekt des 
heredodegenerativen Prozesses, 5ffnen den Reigen der Veri~nderungen, 
u nd diese - -  in dem Zerfall des Tiefennetzes bei ziemlicher Verscho- 
hung des Oberfl~chennetzes bestehend --- werden gefolgt durch die 
histiolytische Thtigkeit der Satelliten. Der pathologische Reiz t)ro- 
duziert nun seitens der Ganglienzellen und Achsenzylinder die Erschei- 
hung der pericellul~ren und perinodul~ren Kn:~iuel. Der Ganglienzell- 
kSrper entsendet feine und zahlreiche Fortshtze, die um die Ursprungs- 
zelle geschli~ngelt verlaufen und bilden einen ]ockeren, subkapsulSren 
Kni~uel aus feinen F~sercheu. Der Achsenzylinder partizipiert in diesem 
:Fall ebenfalls an der Bildung des ioericellul~ren Kn~iuels, wo dann diescr 
unmittelbar nach seinem Ursprung subkapsulhr Kotlateralhste aus sich 
entstehen l~8t. I)och entspringen dem Axon auch extrakalosuli~re Seiten- 
~ste, die, mit ihren Endkeulen auf Ganglienzellen stoSend, deren Kapsel 
durchdringen und nun im bogenfSrmigen Verlauf die Ganglienzelle bzw. 
deren Rest umwickeln, wodurch sie einen Kn~uel yon zumeist sti~r- 
keren Fasern bilden. Diese aufrollenden, manchmal wirklich solenoid- 
a14ig sich um die Ganglienzelle windenden Faserrr scheinen progressiv 
sti~rker werden zu k6nnen, womit auch der XnSuel zunehmend kom- 
plizierter, d. h. aus reicheren Windungen bestehend wird. Es gibt also 
jiingerc und i~ltere Kn~uel; erstere sind arm an Touren und werden 
yon schwachen Fasern gebildet, ]etztere erscheinen in Form fast un- 
entwirrbarer Aufrollungen als sthrkere Fasern. Dieses ~Vachstum vou 
Windungsfasern gibt sich aber nicht allein dutch die zunehmende 
Sti~rke, also dutch das Kaliberwachstum, sondern auch durch Ver- 
mehrung yon Fasern auf Grund yon Bifurkation kund. Somit sind die 
pericellul~ren Kn/iuel bei der infantil-famili~ren Idiotie neugebildete 
Fasereinrichtungen, die als luxuriSse Vegetationen das Produkt eines 
pathologischen Reizes darstellen. Es sei betont, dab fiir die p a t h o l o -  
g i s chen  Kni~uel der Spinalganglien deren s u b k a p s u l ~ r e r  Verlauf 
gegen den e x t r a k a p s u l h r e n  der n o r m a l e n  Kn~uelbildungen cha- 
rakteristisch ist. Letztere sind tells varikSs-sympathische also marklose, 
endbi~umchenfSrmige Veri~stelungen um den ZellkSrper herum, teils 
extrakapsul~re Umwickelungen einfacherer oder komplizierterer Art. 
seitens markhi~ltiger Nervenfasern, die einen korkartigen Kni~uel am 
die Spina]gangtienzelle (Dogiels KSrbe) bilden, deren Ursprung bislang 
unbekannt ist. 
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