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,,Zur LSsung des anatomischen Problems der Heredodegeneration 
benStigten wir eine solehe Form yon erblichen Nervenkrankheiten, 
die klinisch ein reiner Typus, anatomisch ein noeh verhiltnismil~ig 
frischer ProzeB wgre, der die Entar tung noch im floriden Zustand zu 
zeigen imstande ist. Es ist heute zweifellos, dal~ die infantile amauro- 
tisehe Idiotic diesen Bedingungen ia idealer Weise entspricht, denn 
klinisch figuriert in der Pathogenese die reinste Endogenese, und anato- 
misch beherrsehen das Bild verm6ge des sehr rasehen Verlaufs noeh 
ganz frisehe Verinderungen." 

Mit diesen Worten K.  Scha//ers, der sich vielfach mit dem Studium 
der amaurotischen Idiotie besehiftigt hatte, mu~ man sich einver- 
standen erkliren. In  der Tat, das Studium der Klinik und insbesondere 
der pathologisehen Anatomie dieser in ihrer Art einzigen Krankheit  
stellt ein grol~es Interesse dar, nicht nur hinsichtlich der Bereicherung 
unserer Kenntnisse fiber diese Krankheit,  sondern auch zwecks Fest- 
stellung des Wesens der hereditir-degenerativen Prozesse im Zentral- 
nervensystem. 

Das ist der Grund, weshalb ungeachtet der zahlreiehen klinisehen 
Beobachtungen der infantilen Form der amaurotischen Idiotie und einer 
ansehnliehen Anzahl pathologisch-anatomischer Forschungen das In- 
teresse der Neuropathologen, Kinderirzte  und Ophthalmologen zu dieser 
Krankheit  weder in Europa noeh in Amerika bis jetzt noch nicht ab- 
genommen hat. Man mul~ eher anerkennen, dab dieses Interesse in 
letzter Zeit, dank der glinzenden Arbeiten K.  Scha//ers, die allgemein- 
pathologisehe Fragen hervorriefen, aufkommen lieBen, bedeutencl ge- 
stiegen ist. Jedenfalls sind die deutschen, schweizerisehen und amerika- 

~) Yortrag, gehalten am 10. Juni 1921 in der Vers~mmlung der Neuropatho- 
logen und Psychiater in Moskau. 
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nischen Zeitschriften des letzten Jahrzehnts  mi t  Arbei ten  fiberfiillt, 
die die amaurot ische Idiotie u n d  ihr Verh~lten zu anderen  hereditar- 
degenerat iven Krankhe i t en  behandeln .  

Auf Grund  aller dieser Erw~gungen verSffentliche ich einen Fal l  
der amaurot i schen Idiotie,  den ich zusammen mi t  Prof. N. S. Korsako// 
beobachte t  habe. 

Nina W., 1 Jahr 4 Monate alt, stammt aus einer jiidisehen Familie; ihre 
]~[utter and Gro~mutter (weibliche Linie) litten an hysterischen Anfallen. Blut- 
verwandtsehaft zwischen den Eltern ist nicht vorhanden. Bei der Mutter war es 
die erste (einzige) Schwangersehaft. Reehtzeitig geboren. Geburt normal. Bis 
zum 7. Monat normale physische und psyehisehe Entwieklung. Im 4. Monat aus- 
drucksvolle Mimik, im 6. Monat Bewegungen der Extremit~ten beim Versuch, sie 
auf die Fiii~e zu stellen. Im 7. Monat eine fieberhafte Erkrankung, die eine Woehe 
dauerte. Seit dieser Zeit hSrte das Kind auf, sieh auf den Fiil~en zu halten, zu 
sitzen, sich im Bert umzudrehen. Es win'de apathisch, tISrte auf zu lallen und zu 
laehen. Wurde sehreckhaft. Ende Mai verbreitete sich die Schwaehe anch a~f die 
H~nde. Anfang Dezember 1920 wurde sie yon Prof. Korsako H untersueht, der die 
Krankheit als amaurotisehe Idiotie Tay-Saehs diagnostizierte. Die ophthal- 
moskopische Priifung yon Prof. S. S. Golowin bestatigte diese Diagnose. Nach 
einem kurzen Aufenthalt in der Kinderklinik der Mosk~uer Universitat wurde das 
Kind am 12. XII. 1920 in die Nervenklinik iibergefiihrt, wo es sich unter unserer 
Beobaehtung befand. 

Status praesens: Allgemeiner Erni~hrungszustand befriedigend, Schadel nor- 
maler Form. Index = 88. Wassermann negativ. Gem~ti3igte Hyperleukocyto~ 
(infolge der Vermehrung der Neutrophilen). Strabismns divergens. Nystagmus. 
Das Schlucken ist ersehwert, heisere Stimme. Besti~ndige Salivation. Riiekenlage. 
Geringe Bewegliehkeit. Kann nicht sitzen. Beim Aufheben unter die Arme sinkt 
der Kopf naeh vorne herab und versinkt in die Sehultern. Der ~uskeltonus ist 
bemerkbar erhSht. Die elektrische Erregbarkeit nnbedeutend abgenommen. 
E.-R. fehlt. Lallen. Spricht nur einzelne Laute: a, da, ma, gel, au. Zeitweilig 
leichter Tremor der materen Extremiti~ten. Absolute Blindheit. Laut Meinung yon 
Prof. Golowin Atrophie des Sehnerven und eine ffir die Krankheit T.-S. typisehe 
Veri~nderung des gelben Flecks (ahnlich einer embotischen). GehSr, Geschmack, 
Gerueh normal. Reflexe: alle Sehnenreflexe sind erhSht, die Bauchreflexe sind gut 
auslSsbar, FreBreflex ist sehr stark ausgedriickt. Babinski, Oppenheim, Rosso]imo 
utriusque. Die reehte Pupille ist im Vergleich zur linken erweitert. Lichtreaktion 
fehlt. Apathisch. Die allgemeine Reaktion auf die Bewegungen und TSne der 
AuBenwelt ist erniedrigt und schlaff. Der Schlaf ist unruhig. StShnt nnd weint 
h~tufig. Emotionelle Reaktion gleichfalls erniedrigt. 

In  solch einem Zustande befand sich die Kranke bis zum 19. Dezember, wo 
die Symptome der Masern auftraten. Am 28. Dezember starb die Kranke an einer 
doppelseitigen Broneho-Pneumonie. 

Makroskopische Untersuchung. 

Bei der Autopsie, die 12 S tunden  nach dem Tode vollzogen wurde, 
fand m a n  folgendes. - -  Die Dura  mate r  war mi t  dem Sch~delknochen 
verwachsen. E ine  m~i~ige Hyper~mie  der Blutgef~Be der ] )ura  m~ter.  
Odem u n d  Tr i ibung ist n icht  zu sehen. Das aus dem Hirnsch~d_el heraus- 
genommene Gehirn setzt in  E r s t aunen  durch die GrSBe seiner ver t ikalen 
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Dimension im Verh~ltnis zu seiner L~nge und Breite. Das Gewicht des 
GroBhirns und des Kleinhirns betr~gt 1095 g, des GroBhirns allein 985 g. 
Die Hemisph~ren des GroBhirns: L~nge 153 mm, tI6he 98 mm. Die 
Gef~Be der weichen Hirnhaut  sind schwach entwickelt und m~Big mit 
Blur gefiillt. Die weiehe Hirnhaut  dringt sehr oberfl~chlich in die 
Furchen ein und ist leicht zu entfernen. Die Furehen und Windungen 
der linken Hemisphere: Lob. paracentr. 11 ram, des mittleren Teils des 
G. eentr, ant. 7 mm, seines unteren Tells 8 mm, G. front, sup. im vor- 
deren Tell 6 mm, G. oceipit. I I I  8 mm, der oberen Lippen der F. cal- 
carina 7,5 mm, ihrer unteren Lippe 5 mm, des G. temporal, sup. 9 mm. 

Im allgemeinen ist die Breite der Windungen ziemlich regelm~Big, 
iiberm~Big breite oder enge Windungen waren nicht zu finden. Anf der 
medialen Fl~che tier I-[emisph~ren fi~llt eine ungemeine Breite und Tiefe 
der Fiss. parieto-oceipit, and Fiss. ealcarina auf, was den Eindruek 
macht, als stelle der Cuneus einen abgesonderten Lappen des GroBhirns 
dar. An den Abh~ngen der erw~linten Furehen ist eine reiehe Ent- 
wieklung yon  Windungen mit  tiefen Furehen zu bemerken. Viete 
Windungen, namentlich die vorderen zentralen, bilden zahlreiehe Bie- 
gungen, sowie Vereinigungen mit den benachbarten Windungen, wodureh 
das allgemeine Bild der Furehen und Windungen sehr kompliziert wird. 
Das Kleinhirn und der Hirnstamm sind proportionell entwickelt. 
Die Furchen des Kleinhirns sind nach dem allgemeinen Typus gut 
entwickelt. Das auf den Tisch gelegte GroBhirn bleibt in seiner 
Form unver~ndert und besitzt eine derbe Konsistenz. Man bekommt 
den Eindruck eines vorher verh~rteten Gehirns. Beim Durehschneiden 
des Gehirns erwiesen sieh die W~nde des III .  Ventrikels ganz regelm~Big 
geformt. Der Schnitt nach Flechsig zeigte folgende Eigentiimlichkeiten: 
In erster Linie f~tllt die geringe Entwicklung der weiBen Substanz auf; 
die Furehen dringen tie~ in das Centrum semiovale ein und die g raue  
Substanz der ttirnrinde tr i t t  sehr nahe zu den basalen Ganglien. Der 
Thalamus opticus ist nicht wie gewShnlich, sondern gl~tnzend, weswegen 
er mit dem hinteren Schenkel der Capsula interns zusammenfliei~t. 
Beim Durchsehneiden und Betasten ist eine ungemeine Dichtheit zu 
konstatieren, die an ein fibr6ses Gewebe erinnert. Der ~qucl. lenticularis, 
insbesondere sein ~uBeres Glied, ist im Vergleich zu den Hemispharen 
~ind besonders zu den iibrigen subcortiealen Ganglien unproportionell 
entwickelt. Beim Vertikalschnitt komm~ ein ebensolches Bild zum 
Vorschein: eine geringe Entwicklung der weiBen Substanz, fiberwiegende 
Entwieklung des Corpus striatum und weiBe F~rbung des Thalamus 
opticus. Die Schnitte der gemisph~ren des Kleinhirns nnd des Hirn- 
stammes zeigen eine v611ige Abwesenheit der geringsten ttyper~mie, 
weshalb sieh die graue Substanz yon der weiBen nicht seharf unter- 
seheiden ]aBt. Bei all diesen Schnitten ist dieselbe Dich~heit des Gehirns 
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zu bemerken, die beim Betasten auff~llt. Das Riiekenmark hat  die ge- 
wShnliehe Form. Sein Gewicht 19 g. Die Itirnh~ute des l%iickenm~rks 
sind m~Big hyper~miert; eine Triibung finder nicht start. Beim Be- 
tasten ist das Riickenmark ebenso derb wie das Grol~hirn. Bei Quer- 
sehnitten ist nichts Pathologisehes zu bemerken. Die Entwicklung der 
vorderen und hinteren Wurzeln, gleichfalls wie der intervertebralen 
Ganglien ist vSllig befriedigend, 

Die Bauchorgane sind normal: Leber, ~qieren und Milz sind ein 
wenig hyper~miert, letztere ist yon sch]affer Konsistenz, obgleich nieht 
erweitert. Die Nebennieren sind auch gut entwiekelt. ])as Gewicht der 
rechten 8 g, der linken 4 g. Bei der Sektion der BrusthShle t r i t t  eine gut- 
entwickelte gl. Thymus hervor, die vom oberen l%ande des Sternums 
bis zur 4. Rippe reieht. Ihr  Gewicht 7 g. In der PleurahShle befinden 
sieh nicht mehr als 2 TeelSffel Serum. Verwachsungen sind nieht vor- 
h~nden. In den unteren Teilen beider Lungen befinden sich Verdich- 
tungsherde. Das Herz ist gut kontrahiert, der tterzmuskel ist normal. 
In den Klappen und in der Aorta sind keine Ver~nderungen vorhanden. 

Milcroskopische Untersuchung des Zentralnervensystems. 
Fi~rbung mit Thionin und Kresyl-Violett nach Nil31. 
Die Rinde des Lobuli paracentralis. Die Schichten der Zellen sind 

gut ausgedrfickt, mit Ausnahme der Schicht der gro~en Pyramiden, 
die sich durch Verengung und beinahe vSllige Abwesenheit yon Betz- 
sehen Zellen auszeichnet. Sie sind nur ab und zu als einzelne Exemplare 
oder gruppenweise zu 3 bis 4 Zellen zu treffen. Die Nervenzellen aller 
Schichten sind stark ver~ndert. Sie sind meistens aufgebl~ht, rund oder 
birnenfSrmig, mit einem oder zwei Forts~tzen. Das Tigroid in solehen 
Zellen ist schwach ausgepr~gt, kleinkSrnig. An seiner Stelle ist ein Netz 
yon feinsten Fibrillen sichtbar. Einige yon diesen Zellen, vorwiegend 
die Betzschen t~iesenzellen, erscheinen zuweflen doppelt gro~, wie an- 
geschwollen. Ihre Form ist stark veriindert: sie sehen uus entweder wie 
birnenf5rmige Bildungen oder wie li~ngliche bisquitfSrmige Figuren, 
oder ~nch wie Blasen mit seitlichen Ausbuchtungen. Die protoplasma- 
tischen Forts~tze sind kaum angemerkt oder vollst~ndig unbemerkbar. 
Der Kern zur Peripherie der Zelle, meistenteils zur Basis einer der Fort- 
s~tze, versetzt. Seiner Struktur nach weist der Kern keine Abweichung 
yon der Norm auf. Das Tigroid in der Form yon lebhaft gefi~rbten 
KSrnern versehiedener Gr51~e umgibt den Kern. Der andere Tefl des 
Zellplasmas hat  einen zarten netzf5rmigen Bau und enthi~lt absolut 
kein Tigroid. Mit Kresyl-Violett fi~rbt er sich in Himbeerrot, das sich 
vom grellvioletten Ton des Tigroids unterscheidet. In einigen Zellen 
ist an Stelle dieses Netzes eine k5rnige Masse zu sehen, die sich ebenfalls 
mit Kresyl-Violett himbeerrot fi~rbt. Die Dendriten, wenn sie vor- 



Zur I-Iistopathologie der infantil-amauro~isehen Idiotie. 465 

handen sind, enthalten l&ngliehe Tigroidk6rner. Manehmal am Dendrit 
entlang werden Erweiterungen beobaehtet.  In  diesen Erweiterungen 
befindet sieh gew6hnlieh entweder ein feink6rniges Tigroid oder sine 
k6rnige Masse, die sieh in sine andere Nuance f&rbt als das Tigroid. 
Diese Ver&nderungen in den Nervenzellen variieren bedeutend in ihrer 
Intensit&t, und ab und zu trifft mun Zellen, die der Verkiimmerung 
nahe sind. Solehe Zellen zeiehnen sieh dureh ihr unregelm~Big k6rniges 
Protoplasma aus und dureh einen Kern, der sieh sehwaeh f&rben l&l~t 
und seine Konturen verliert. Endlieh zerfliegen die Grenzen der Zelle, 
und die k6rnige Masse, die den ganzen K6rper der Zelle ausfiillt, zer- 
f~llt in H&utehen. Nur in der Sehieht der mittleren Pyramidenzellen 
linden sieh Zellgruppen yon sternartiger oder pyramidenartiger Form 
mit  .gut entwiekeltem Tigroid. Letzteres besitzt die Form yon viel- 
eekigen und sternf6rmigen Sehollen, die sieh zu einem sonderbaren Netz 
vereinigen. Manehmal sind diese Sehollen des Tigroids l&ngs der Peri- 
pherie der Zelle diehter als um den Kern herum. 

Was die g inde  der vorderen zentralen Winding und der Insula an, 
betrifft, so weisen sie bei normaler Verteflung der Schiehten dieselben 
Ver&nderungen der Nervenzellen auf wie der Lob. paracentralis. Betz- 
sehe Zellen sind hier noeh seltener zu treffen und stellen alle die oben 
beschriebenen sonderbaren Ver&nderungen dar. 

Die Rinde der beiden Abh&nge der _Fissurae calcarinae ist ein wenig 
verdiinnt. Die Sehiehten der Zellen sind ganz gut ausgepr&gt, abet die 
Sehieht der so]it&ren Ze]len Meinerts ist im Mlgemeinen arm an Ze]len- 
elementen. Ebenso wie die Zel]en der motorisehen Gebiete der I~inde 
besitzen diese Zellen eine birnfSrmige oder ovule Form mit einem zur 
Peripherie versehobenen Kern und einem Netz an Stelle des Tigroids. 
Normale sternf6rmige oder pyramidenf6rmige Zellen sind nieht vor- 
h~nden. 

Die Rinds der oberen Schldi/enwindung. Die Sehiehten sind gut 
ausgepr&gt. Aufgedunsene Ze]len mit  netzartigem Protop]asma sind 
hier in geringerer Zahl. In  allen Sehiehten sind die Zellen zu treffen, 
die die normale Form bewahrt haben. Abet das Tigroid bildet in diesen 
Zellen ebenfalls ein Netz aus anastomosierenden eekigen und stern- 
f6rmigen Schollen. 

Die Rinds der oberen Hirnwindung. Die Sehichten sind wenig 
differenziert. Die Zellen sind klein, runder oder ovaler Form,  mit  einem 
netzartigen Protoplasma, stark aufgedunsene Zellen sind nieht vor- 
handen. SternfSrmige nnd pyramidMe Zellen sind zahlreieh nnd in 
allen Sehiehten vorhanden. 

Die Rinds der Gyri /ornicati. Die Sehichten sind sehleeht differen- 
ziert.. Die sgmtliehen Nervenzellen tragen die oben besehriebenen Ver- 
&nderungen. Die ZahI der normalen Zellen ist nicht groB. 

Arch ly  ffir P sych ia t r i e .  13d. 69, 30 
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Die Rinde der Gyri hippocampi. Uncus am Anfang der Bildung 
des N. amygdalae weicht weniger yon der Form ab. Trotzdem haben 
hier die Nervenzellen keine gut entwickelte sternfSrmige oder pyramidale 
Form. Stellenweise befinden sich um die Gef~ge herum rundzellige In- 
filtrate und Knoten yon runden Zellen. 

Sehhiigel. Hier erreichen die Ver~nderungen in den Zellen ihr 
Maximum. Vor allem f~llt die Armut  an diesen Zellgebilden in die Augen. 
Nur hier und da trifft man Gruppen yon Nervenzel]en, die durch massive 
Schicbten gliSsen Gewebes voneinander abgetrennt sin& Alle Zellen 
haben eine ovMe birnenfSrmige Gestalt, meistens mit  einem Fortsatz. 
Sie sind aufgedunsen, haben oft keine deutlichen Grenzen. Der Kern ist 

zur Peripherie ver- 
dr~ngt (Abh. 1). 
Das Tigroid befin- 
det sich nur in 
Form yon weni- 
gen kleinen K6rn- 
ehen am Kern. 
Der K6rper der 
Zelle wird yon 
einem diinniaseri- 
gen Netz oder 
von einer k6rnigen 
Masse ausgefiillt, 
die sieh mit  Kresyl- 
Violett in eine an- 
dere Nuance (him- Abb. 1. Motorisehe Vorderhornzelle aus der Lumbal~n- 

schwellung. Kresyl-Violett. beerrot) fiirbt, als 
die ges te  des Ti- 

groids. In  vielen Zellen f~rbt sieh der Kern unklar, und der K6rper 
der Zelle zerf~llt in einzelne k6rnige H~utehen. Um diese ver- 
kiimmerten Zellen herum sieht man reeht groge gliSse protoplasma- 
reiehe Zellen. Auger diesen Zellen kann man, besonders in den 
perieellul~ren R~umen, vollst~ndig zerfallene Nervenzellen, eigenartige 
runde Elemente bemerken mit  einem kleinen pyknotisehen Kern und 
einem netzartigen Protoplasma, das sieh zuweilen mit  Kresyl-Violett 
himbeerrot f~rbt. Vom Charakter und der Natur  dieser Gebilde wird 
sparer die t~ede sein. 

Corpus caudatus und ~rucl. lenticularis. I m  Gegenteil zu dem so- 
eben beschriebenen Bilde sind hier die Zellgruppen gut ausgedriiekt und 
haben ihre normMe Lage bewahrt. Die Zellen selbst sind bedeutend 
weniger ver~ndert als im Thalamus opticus und in der Rinde. Die 
meisten Zellen sind yon sternartiger Form mit gut ausgepr~igten Fort- 
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si~tzen und einem netzartigen (wie es auch n0rmM bei diesen Zellen vor- 
kommt) Tigroid. Selten nur finder man scharf degenerierte Zellen. 
Dabei leiden vorzugsweise die groBen Zellen, hingegen erhalten sich die 
kleineren Elemente besser. Im Kern des Septi pellucidi im Gegenteil 
befindet sich eine gr6$ere Anzahl solcher ver~nderter aufgedunsener 
Zellen als im Nucl. caudatus und Nucl. lenticularis. 

In  der Rinde des Kleinhirns bildet die moleku]iire Schieht einen verdich- 
teten Streifen in der Sehicht der Purkinjesehen Zellen. Diese letzteren sind 
ein wenig aufgedunsen und bilden eine Ansammlung yon Tigroid um den 
Kern. I-Iier sind abet diese Ver~nderungen. die sehr an die Ver~nderungen 
der Betzsehen Zellen in der 
motorischen Zone erinnern, 
bedeutend weniger ausge- 
pragt. Die Zahl der Zellen 
des~Nucl, dentati cerebelli 
ist nieht minder, aber die 
Zellen selbst sind alle ent- 
artet: sie sind aufgedunsen, 
der Kern ist zur Peripherie 
versehoben, das Tigroid ist 
nur am Kern erhalten, der 
iibrige Teil des Zelleibes 
ist mit einer netzartigen 
Masse ausgefiillt. 

Was die Nervenzellen 
in den Kernen des" Him- 
stammes und cles Ri~cken- 
marks anbetrifft, so sind sie Abb. 2. Thalamus opticus. Degenerierende Gan- 

glienzellen. FettkSrnchenzellen und Tropfen frei 
weder in ihrer Zahl noeh liegenden Fettes. Scharlach-R.-H~tmatoxylin 
in ihrer Lage veriindert, nach Herxheimer. 
tragen aber beinahe alle, 
ohne Ausnahme, die oben erw~hnten pathologischen Ziige (Abb. 2). 
Sie sind vergr6$ert, yon ovaler oder birnenartiger Form, zeichnen 
sich durch schwache Entwieklung der Dendrite aus, der Kern 
liegt exzentrisch, um ihn hernm sind Reste yore Tigroid zu sehen, 
der iibrige Teil des ZellenMbes ist aufgedunsen und mi~ einer netz- 
artigen oder kornfSrmigen Masse ausgefiillt. Beim F~trben mit Kresyl- 
Violett fi~rbt sich diese letztere in Himbeerrot, was sich yore violetten 
Ton der Chromotophilensubstanz unterscheidet. Am schi~rfsten sind 
diese Ver~tnderungen in den Kernen der motorischen Funktion ausge- 
pr~gt. Die Zellen der hinteren Si~ulen sind weniger "zeri~ndert. 

Die Methode Bielschowsky8 ~ul3ert dieselben Eigentiimliehkeiten 
des Baues der Nervenzellen und hat dieselbe topographische I~eihenfolge 

30* 
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wie die Ni/dlsehe Methode. IIier kann man ebenfalls auf runde und birnen- 
f6rmige Zellen hinweisen. Manchmal bildet der K6rper der Zelle seitliehe 
Ausstiilpungen, wobei dieselben 6fters an der Basis liegen. Bei einzelnen 
Exemplaren ist so eine Ausstiilpung des Dendrits nieht an seiner Basis, 
sondern l~ngs seinem Gange in t~orm einer Cyste zu beobaehten. I)er 
fibrill~re Apparat  t r i t t  aueh gut hervor, n immt aber ebenfalls Anteii am 
Leiden de~ Zelle. _Die Neurofibrillen sind ~uBerst unregelm~gig im Dureh- 
messer in ein und derselben Zelle: stellenweise sind sie diinn nnd bilden 
ein zartes Netz, stellenweise bilden sie dieke Biindel von groben Fasern. 
Das feinfaserige Netz nimmt gew6hnlieh das Zentrum der Zelle oder ihren 
aufgednnsenen Teil ein. Die Biindel der dieken Fibriilen gehen l~ngs der 
Peripherie aus einem Fortsatz in den andern, umringen in manehen Zellen 
den Kern und bilden bier ein grobfaseriges Netz. In  den Dendriten sind die 
Fibrillen besser ausgeprggt als im K6rper der Zelle. Oft kann man in den 
Nervenzellen eine k6rnige Substanz beobaehten, die augenseheinlieh der 
naeh der N//d/schen Methode konstatierten k6rnigen lVfasse entsprieht. 

Diese Masse nimmt gew6hnlieh das Zentrum oder den Pol ein, der 
dem Pole, in dem der Kern liegt, gegeniiber steht. Sie ist ebenfalls aueh 
oft in Seitenausdehnungen oder in den S~ekehen des Zellenteils, aueh 
in den Cysten der Dendriten zu konstatieren. Indem die Neurofibri/len 
den K6rper der Zelle durehsehreiten, biegen sie um die I-I~ufehen dieser 
k6rnigen Masse und erh~lten dadurch einen gewundenen Gang. Nieht 
selten trifft man Zellen, in denen die k6rnige Masse den K6rper voll- 
komraen einnimmt, nut  l~ngs ihrer Perpherie and am Kern befinden 
sieh dicke Fibrillen. Es sind solehe Zellen zu treffen, in denen die in 
den Forts~tzen gut ausgepr~gten }~ibrillen beim Eintreten in den K6rper  
der Zelle seheinbar abreigen und in eine k6rnige Masse iibergehen. Es 
ist interessant zu bemerken, dab in unserem I~alle diese letztere in den- 
jenigen Zellen fehlte, die eine ungestaltete ~'orm hatten. Oft bestehen 
die seitlichen s~ekfbrmigen Anh'~nge des Zelleibs nnd die Erweiterungen 
der Dendriten nut aus einem Ieinfaserigen Netz mit  dieken Fibrillen, 
die lgngs der Peripherie verlaufen, abet ohne die kleinsten Merkmale des 
ZerfMls. Der Kern in diesen Zellen war ebenfalls zur Peripherie versetzt. 
Gleiehzeitig mit so seharf ver~nderten Zellen sind Zellen normaler stern- 
artiger oder vieleekiger Form mit  normal geformtem fibrill~irem Apparat  
zu treffen. Die beschriebenen Ver~nderungen sind besonders seharf in 
der I~inde der Sehsph~.re und im Thalamus opticus ausgepriigt. I m  
letzteren kommen nut  selten Zellen mit einigermagen erhaltenen l~i - 
brillela vor. In  den meisten Zellen sind die l~ibrillen absolut unbemerk- 
lieh und solehe Zellen sind mit  K6rnehen versehiedener Gr6Ge aus- 
gefiillt. I n  geringerem Grade sind diese Vergnderungen in der moto- 
rischen Zone der Rinde nnd in den motorisehen Kernen des verl~ngerten 
tVfarks und des i~iickenmarks zu konstatieren. 
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2tIyelin/asern. 

Was die leitenden Bahnen anbetrifit, so wurde zu deren Studium 
die Methode Weigerts und Marchis benutzt. Bei der F~irbung naeh 
Weigert enthglt der Lobulus paracentralis gut ausgepriigte t~asern, die 
aber reeht bald abreiften naeh ihrem Eintreten in die Sehieht der Rinde. 
Die tangentialen Fasern bilden ehaen diinnen, schwach ausgesproehenen 
Streifen, der aus einzelnen F~iserchen besteht. Die Streifen Baillargers 
sind gar nieht ausgeprggt. In  den Sehiehten der mittleren Pyramiden 
sind nut  einzelne Fgserehen zu konstatieren. 

Die vordere zentrale Windung. Die radialen Fasern sind sehwach 
ausgeprggt. Es kommen gut geigrbte Biindel neben ganz ungefgrbten 
vor. Der Durehmesser der Fasern ist unregelm~igig. Die tangentialen 
Fasern sind iiberhaupt nicht gefgrbt. 

Cuneus. Die radialen Fasern sind iiberhaupt sehwaeh ausgepriigt. 
Bei starker Vergr61~erung befinden sich neben gut gelitrbten t~asern 
sehwachgef~rbte. Der Streifen Vicg-d'Azyr's fehlt. Tangentiale Fasern 
sind nieht vorhanden. 

Die Inselwindungen. Die radialen Fasern kommen nur als einzelne 
Biindel vor. Stellenweise sind sic entweder iiberhaupt nicht zu sehen 
oder nur als separate Bundel und verstreute dtinne Fasern vorhanden. 
Tangentiale Fasern sind sehwach ausgeprggt, wie aueh im Lob. para- 
centralis. 

Die obere Stirnwindung. Die radialen Fasern sind in beiden benaeh- 
barren Windungen unregelmal3ig ausgepriigt, es kommen ganz unge- 
f~rbte Biindel vor. Die tangentialen Fasern sind in denjenigen Win- 
dungen besser ausgedriiekt, wo die radialen Fasern diehter sind. 

G. [ornicatus. Die radialen Fasern schwach entwiekelt. Die tan- 
gentialen Fasern sind besser ausgepr~gt als in den andern Gebieten der 
Gehirnrinde. 

Capsula interna. I m  vorderen Schenkel Mangel an Myelinfasern. 
I m  hintern Sehenkel sind die Fasern nur im hintern Drittel gef~irbt, 
aber auch sehwach und unregelm~gig. Diese Farblosigkeit der Fasern 
in den vorderen zwei Dritteln fMlt besonders in die Augen infolge des 
Kontrasts  zu den stark gef~rbten Ansae lenticularis, die sich mit  den 
Fasern der inneren Kapsel kreuzen. Verh~ItnismgBig gut sind die 
Fasern der verderen Commissur und des Fornix ausgepr~gt. 

Beim horizontalen Sehnitt durch den Thalamus opticus, das Hinter- 
horn des Seitenventrikels und den ihn umgebenden Teil des Hinterhaupt- 
lappens ist die farblose Sehstrahlung klar zu sehen (Radiato optica 
Gratiolet). Nur einzelne seiner Fasern sind erhalten geblieben. Die 
Fasern der Zone Werniekes sind ebenfalls sehwach gef~trbt. St)leniu~n 
corporis callosi und die Sehieht des Tapetums sind gut gef~irbt. 
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Die Myelinfasern des Tractus opticus und des Nervus opticus sind 
gelichtet und unregelm~iMg gef~rbt. Dies fMlt besonders im zentralen 
Tell des Tractus und des ~erven  auf, wo zahlreiche myelinlose Fasern 
vorhanden sind. ])as Kaliber der Fasern variiert in groBen Dimensionen. 

In  der Basis pedunculi (Gegend des vorderen Vierhfigels) eine un- 
regelm~i~ige F~rbung der Fasern. Diejenigen Sehichten der Fasern, 
die unmittelbar unter der Substantia nigra liegen, sind schwach oder 
fiberhaupt nicht gef~rbt. Nur l~ngs dem unteren Rande des Pes pedun- 
culi befinden sich, wie an der einen, so auch an der anderen Seite die 
Biindel yon gut gefi~rbten Fasern (sogar im zur Pyramidenbahn ge- 
hSrigen Teile). Die Fasern des oberen Kleinhirnschenkels sind gut ent- 
wickelt. Die Dimension des roten Kerns ist normal. Die Fasern des 
Nervus oculomotorius f~rben sieh sehr gut. 

Die Bri~cke. Die oberen Kleinhirnsehenkel, beide Sehl~ngen, das 
hintere L~ngsbfindel, die eigentlichen Biindel der Brficke sind gut ent- 
wiekelt und f~rben sich intensiv. In  den Pyramidenbahnen ist eine 
~uBerst unregelmM~ige F~rbung des Myelins zu bemerken: neben ge- 
f~rbten Bfindeln liegen sehwaeh oder iiberhaupt ungef~rbte. 

Das vert~ingerte Mark und das Ri~ckenmark. Die Pyramidenbahn 
ist in ihrer ganzen L~nge vollst~ndig blaB. Ihre Fasern sind lieht und 
f~rben sich schw~eher als die Fasern anderer 5~ysteme. Bei starker Ver- 
grS~erung sind absolut ungef~rbte Bfindel siehtbar. Die Fasern der 
Pyramidenbahn, in denen das Myelin erhalten ist, sind yon verschiedenem 
Kaliber. Dabei ist hier eine bfinde]artige Entar tung der Fasern nicht 
vorhanden. Die tibrigen Leitungsbahnen sind reeht befriedigend ent- 
wickelt. Die Wurzeln des I~fiekenmarks fi~rben sieh dunkelblau. 

Diesen Ver~nderungen der Pyramidenbahn und der Sehstrahlung 
entspreehen die l~esultate, die man bei der Bearbeitung des Gehirns 
naeh der Methode Marchis gewinnt. So sind l~ngs dem ganzen Laufe der 
Pyr~midenbahn yon den vorderen zentralen Windungen his zu dem 
oberen Teile des Riiekenmarks mit  Osmium gef~rbte Sehollen yon 
Myelin und eine fippige Anzahl yon KSrnehenzellen zu konstatieren. 
In  der weiBen Substanz unter der t~inde der vorderen zentralen Win- 
dungen sind die entarteten Fasern gelichtet. In  der inneren Kapsel (in 
den vorderen 2/3 des hinteren Sehenke]s) liegen sie in Form yon dichten 
Btindeln. I m  hinteren Drittel der hinteren HMfte der Kupsel und in 
der Ans~ lenticul~ris sind keine degenerierenden Fasern zu bemerken. 
Biindel yon degenerierenden Fasern sind ebenfalls auch im Hirnstamm, 
aussehlielMieh l~ngs der Pyramidenbahn zu ~inden. 

In  der Rinde der F. calearinae und ihrer n~ehsten Umgebung sind 
einzelne Streifen yon zerfallenem Myelin (die Schollen, die KSrnchen) 
und viele K6rnchenzellen, wie unter den Nervenf~sern, so auch be- 
senders in den perivaskul~ren l ~ u m e n  zu bemerken. Die KSrnchen- 
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zellen kSnnen ebenfMls leicht im Sehhiigel und Tractus opticus wie 
auch in dem Nervus opticus konstatiert werden. Die fibrigen Gebiete 
der Rinde und die basalen Ganglien enthalten KSrnchenzellen in weir 
geringerer Anzahl. 

Die Neurologie. 

Schon bei der F~rbung mit Anilinfarben nach Nil31 fMlt in allen 
Teilen des zentralen Nervensystems eine groBe Anzahl yon gli6sen 
E]ementen in die Augen. Noch deutlicher t r i t t  dieselbe bei spezieller 

Abb. 3. Thalamus opticus, l~iesengliazellen aus der subependymaren Schicht. 
H~m~toxylin.MaUory nach Alzheimer. 

F~rbung der Zellenglia hervor (nach Alzheimer mit Hematoxylin Mallory 
und der Mannschen Fliissigkeit). Durch diese letztere F/irbungsmethode 
ist eine bedeutende Anh~ufung grol3er spinnenartiger Zellen in der 
subependymaren Schicht des Thal. opticus zum Vorschein gebracht. 
Hier erreichen diese spinnenartigen Zellen grol3e Dimensionen und anasto- 
mosieren oft miteinander mit ttilfe yon massiven Forts~tzen (Abb. 3). 
In geringerer Anzahl befinden sie sich in der Tiefe des Thalamus opticus 
unter den Gruppen der gangli6sen Zellen. SpinnenfSrmige Zellen 
solcher Art, die sieh durch grol3e Dimensionen auszeichnen, sind nicht 
selten in der Rinde und in den Seitens~iulen des Riickenmarks zu 
linden. 

Zweik6rnige Zellen kommen auch vor. Nicht selten kann man eine 
Verbindung zwischen solchen groBen spinnenfSrmigen Zellen und der 



472 S, Tse~mgunoff; 

Wandung des Gef~ges durch einen langen und diinnen Fortsatz be- 
merken. Reeht oft werden in den K6rpern solcher Zellen Vacuole sieht- 
bar. Einen Zerfall solcher Zellen gelang es nieht zu konstatieren. 

Am6boide Zellen sind ebenfalls oft wie in der Rinde so aueh im 
Thal. opt. zu treffen. Auger den gli6sen Zellen sind im Thal. opt. noeh 
zwei Typen von Zellen aufzuweisen. Zum ersten Typus geh6ren platten- 
fSrmige Zellen mit einem blasenartigen Kern und einer recht grogen 
Sehieht kSrnigen Protoplasmas. Sie lassen sich gut mit  Toluidin in 
Griinblau und mit  Kresyl-Violet~ in R6tliehlila f~rben. 

Beim F/~rben naeh Unna-Pappenheim nimmt ihr Protoplasma eine 
gelblieh-rosa Farbe an, jedenfalls einen anderen Ton, als die Plasma- 
zellen. Von diesen letzteren unterseheiden sie sieh dureh einen regel- 
m~gig netzartigen Ban des Kerns. In  der Umgebung der untergehenden 
Nervenzellen kann man sie gruppenweise treffen, sie maehen aber den 
Eindruek passiver Zeugen dieses Unterganges. Zu den GefgBen haben 
sie gar keine ]3eziehungen und ieh denke, dab sie aus den Elementen des 
sie umgebenden gli6sen Gewebes entstehen. Zellen anderer Art  sind im 
Thal. optiens yon gr6Berer Anzahl. Sie sind yon runder Form mit  
kleinem, kompaktem nnd sieh gut fgrbendem Kern und netzartigem 
Protoplasma. Sie befinden sieh in der Umgebung der Ganglienzellen, 
und besonders oft in den Laeunen nnd perieellulgren Rgumen, die die 
untergehenden Nervenzellen hinterlassen. Ab und zu sind sie in den 
perivaseulgren Spalten und fiberhaupt in der Umgebung der Gef/iBe zu 
finden. Zu den Anilinfarben verhalten sich diese Zellen gleichgiiltig, 
beim F~rben mit  Osmium tr i t t  in ihnen eine braunsehwarze k6rnige 
Subst~nz hervor. Scharlaehrot (naeh Herxheimer) f~rbt diese k6rnige 
Substanz in Grellrot. Auf Grund dieser Eigenschaften mug man 
diese Zellen zu der Kategorie der sogenannten Fettk6rnchenzellen 
zuzghlen. 

Diese Zellen kommen nieht nut  im Thai. optieus in sehr geringer 
Anzahl vor, sondern aneh in einigen Gebieten des Cortex, in der sub- 
eortiealen weiBen Substanz und iiberhaupt in denjenigen Stellen, wo 
man die obenerw'Xhnte Degeneration der gangli6sen Elemente konsta- 
tieren kann. 

Eine Neuronophagie gelang es mir nirgends zu linden, mit  Ans- 
nahme h6ehstens des N. amygdalae, wo zweifellos entziindliehe Ver- 
iinderungen vorhanden sind. Erweiterung der Gef~13e und perivaseul~re 
Infiltration. Die oben beschriebenen gli6sen Elemente nehmen keinen 
aktiven Anteil an dem Untergange der Nervenzellen. Es ist, als ob sie 
den Untergang derselben erwarten, um nach deren Tode die t~olle der 
Totengr~ber zu iibernehmen. 

Was die Faserglia anbetrifft, so erweist sie sich in den Pr~paraten 
naeh Weigert gut entwiekelt. In  der subependymaren Schieht des Thal. 
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opticus ist eine Wucherung derselben mit  Bildung eines dichtcn Fflzes 
aufzuweisen. Von ihm aus in die Tiefe des Thai. opticus gehen dicke 
Bfindel der Fusergliu. 

Bindegewebsbildungen des zentralen :u 
Die Reaktion seitens der mesodermalen Elemente ist im allgemeinen 

schwach. Absolut keine Ver~nderungen in der weiehen Hirnhaut.  Die 
Gef~[3e sind ebenfalls aueh unverandert .  Trotzdem sind die peri- 
vascul~ren R~ume stellenweise erweitert. I m  Cortex uneus und in dem 
N. amygdalae ist eine gewisse Erweiterung der G e f ~ e  und e~n nicht 
gro~es perivasculares Infil trat  zu bemcrken. 

Das Auge. 
Bei der Untersuchung der Augenh~ute ist eine gute Entwicklung 

der Aderhaut aufzuweisen. In  der ]etzteren findet man eine bedeutende 
Anzahl yon Mastze]len. Das Pigment ist an der riehtigen Stelle. Die 
Pigmentierung der Retina ist unbemerkbar.  Die Zahl der gang]iSsen 
Zellen ist ~tuBerst vermindert,  die Ze]len tragen dieselben Ver~nderungen 
wie die Nervenzellen des Zentralnervensystems. Die Sehicht der Nerven- 
fasern ist sehr schwaeh ausgedrfickt. 

Die Interverte~ralganglien. 
Beim F~rben nach Ni/31 und Bielschows~y scheinen sie wenig ver- 

~ndert. Wie das Tigroid, so ist aueh das endocellul~re Iqetz genfigend 
entwickelt. 

Die sympathischen Ganglien. 
Die Gef~l~e sind erweitert und mit  Blur fiberfiil]t. Die iYerven- 

ze]len sind yon normaler GrSl~e, tragen aber Merkmale einer Degeneration, 
die so Scharf im zentralen Nervensystem ausgedriiekt ist. Sie sind etwas 
vergrSBert und sind fund geformt. Der Kern ist zur Peripherie ver- 
schoben, das Protoplasma besteht aus einem feinen Netz, das sich in der 
Riehtung zum Kern verdichtet. Die Ze]len ihrer Kapseln vermehren 
sieh und zeigen Neigung zur Neuronophagie. 

Die Mus~eln. 
In  den Skelettmuske]n sind bei gewShnlicher mikroskopischer 

Untersuchung gar keine Ver~nderungen zu finden. Die Querstreifung 
ist fiberall gut ausgepr~gt. Normale Anzahl yon Muskelkernen. Normale 
polygonale Konfiguration der Cobnheimschen Felder. Quantit~t des 
Bindegewebes normal. 
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Die Dritsen der inneren Sekretion. 

Bei der Untersuehung der G1. suprarenalis (Abb. 4), besonders beim 
F~rben mit Kresyl-Violett fa]lt eine sehr sehwache Entwieklung der me- 
dull~ren Schicht bei gut entwiekelter Substanz des Cortex in die Augen. 
Chromaffine Zellen sind nur selten in Form einzelner Inseln zu treffen. 
Die Blutri~ume der medulli~ren Schicht sind ebenfalls nieht entwiekelt 
und haben eine mgl~ige Blutffillung. 

I m  Gegensatz dazu ist die cortieale Substanz ausgezeichnet ent- 
wickelt. Ihre Schiehten sind gut ausgepri~gt. In  der Cortiealsubstanz 

sind hier und da Knoten 
der akzessorischen Ne- 
bennieren, die aus Zellen 
der Substanz des Cortex 
bestehen, zu bemerken. 

Glandula thyreoidea 
ist normal gebaut, ihre 
Fol]ikeln sind aber in 
einem etwas grSBeren 
Mage, als es dem Alter 
der Kranken entsprieht, 
mit  Kolloid fiberfiillt. 

Glandula parathy- 
reoidea ist yon normaler 
Struktur. 

Was aber die Gl. 
thymus anbetrifft, so 
enth~lt ihr Gewebe eine 

Abb. 4. G1. suprarenalis, a) Einzelne Inseln der mit  Kolloid gefiillte 
medullaren Sehicht; b) Knoten der akzessorischen 

Nebennieren. Kresyl-Violett. Cyste mit  runden, bla- 
senartigen Zellen. Naeh 

der Lage und Abwesenheit der epithelialen ttfille kann man sehliel3en, 
dag diese Cyste aus einem Hassalsehen K6rper entstanden ist. 

I m  Ovarium eine gut entwiekelte l~undsehieht mit  zahlreiehen Fol- 
like]n. In  der medull~ren Sehieht kann ~ man einige kleine Cysten in ver- 
sehiedenem Entwieklungsstadium sehen. 

Naeh dem Reste des miirben, zarten Bindegewebes in den Wan- 
dungen der Cyste zu urteilen,, kann man sehliegen, dab diese Cysten aus 
den Graafsehen Follikeln entst~nden sind, die sich dem Prozesse der 
Atresie unterwarfem 

Hypophysis ist gut entwiekelt wie im Vorder- so auch im Hinter- 
lappen. Die Zahl der aeidophilen und basophiten Zellen des Driisen- 
teils ist normal. Der Zwisehenteil ist bedeutend geringer entwiekelt 
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und wird nur durch einen engen Spalt und gewundene G~nge vertreten, 
die in die Pars nervosa des Zusatzes eingetaucht sind. Wie der Spalt, so 
sind auch die RShreng~nge mit Kubikze]len ausge]egt und enthalten 
kein Kol]oid. 

Epiphysis ist absolut normaler Struktur.  
Die Bauchspeicheldri~se ist gut entwickelt mit  einer normalen Zahl 

und GrSf~e der Langerhansschen Inseln. 
In  den G1. lymphatici ist nur auf eine Blutiiberftillung der Gef~13e 

und eine Erweiterung der Sinusse hinzuweisen. 
Indem wir zum lgesum6 der pathol.-anat. Angaben iibergehen, 

miissen wir bemerken, dal~ wir es mit  einer eigenartigen Verletzung des 
~Nervensystems, haupts~chlieh seiner Ganglienzellen, zu tun haben.  
Letztere vergrSBern sieh in ihren Dimensionen, sie sehwellen an oder 
bl~hen sieh auf, wobei dieses Aufb]asen und Anschwellen zum grSl~ten 
Tell g]eichm~il~ig ist, manchmal aber betrifft es nur einen Teil der Zelle 
und ffihrt zur Bildung yon Ausstiilpungen und S~eken. In  einigen Zellen 
betrifft  dieses Aufbl~hen aueh die Dendriten, wobei sich Ampullen und 
eystenartige Erweiterungen bilden. Alles dies verleiht der l~ervenzelle 
ein eigenartiges Aussehen. Die Forts~tze der Zelle sind weniger bemerk- 
bar, bestenfalls bleiben ihrer 2 bis 3. Der Kern der Zelle versetzt sich 
zur Peripherie. Das Tigroid sammelt sieh um den Kern, zerf~llt und 
zerkleinert sich. Diese Zerkleinerung der Tigroidschollen w~iehst all- 
m~hlieh yore Kern zur Peripherie an. Hier an dem Pole des Zellen- 
kSrpers, der gegeniiber dem Kerne liegt, verschwindet das Tigroid voll- 
st~ndig und anstat t  seiner wird ein zartes feinfaseriges INIetz sichtbar. 
Bei der F~rbung mit  Kresyl-Violett f~rbt es sich himbeerrot, das stark 
vom violetten Ton des Tigroids absticht. In  den Zellen, die besonders 
stark aufgedunsen sind, n immt dieses Netz fast den ganzen KSrper der 
Zelle ein und l~Bt nur einen schmalen Rand am Kern frei, wo man Reste 
des Tigroids linden kann. Die Maschen dieses 1XIetzes sind erweitert, be- 
sonders an der Peripherie der Zelle. Die Zelle nimmt auf diese Weise 
eine Wabenstruktur  an. 

Die Fibrillen, die in den Dendriten gut ausgepr~gt sind, treten in 
den KSrper einer so]chen Zelle ein, gehen in Form eines dicken Stranges 
an ihrer Peripherie um den Kern herum, indem sie ein dickes Netz 
bilden. Innerhalb des Ze]leibes wird nach der F~rbung nach Biel- 
schowsl~y gewShnlich ein feines Netz sichtbar, das dem oben besehriebe- 
nen bei der F~rbung nach Nil31 auftretenden identisch ist. 

In  einigen Zellen kann man die Bildung einer kSrnigen Masse be- 
merken. Bei der F~rbung mit  Kresyl-VioletC nimmt dieselbe einen 
himbeerroten Ton an. Auf den Prgparaten naeh Bielschowsky besteht 
sie aus ungleichm~l~igen braun-schwarzen K6rnern. Infolgedessen, 
dab sich diese Masse zur F~irbung ebenso verhglt, wie das innere Netz 
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der Zelle, mug man anerkennen, daG es ein Zerfallsprodukt dieses Netzes 
darstellt. I)afiir spricht aueh die Tatsaehe, dab in einigen Zellen die 
Neurofibrillen naeh dem Eintreten in die Zelle pl6tzlieh abreiBen und 
in die kSrnige Masse tibergehen. 

Man k6nnte denken, dab das Ansammeln dieser Masse das An- 
sehwellen der Zelle und ihrer I)endriten hervorruft. I)afiir sprieht die 
Tatsaehe, dab diese kSrnige Masse gewShnlieh in einem Sack oder einer 
ampullenf6rmigen Erweiterung des Zelleibes oder Dendrites liegt. Aber 
bei einer genaueren Priifung der mikroskopisehen Pr~parate kann man 
stark ver~nderte Zellen mit seitlichen Ausstiilpungen und eystenartiger 
I)egeneration des I)endrits, ohne Spuren eines k6rnigen ZerfaIls fhlden. 
Das Ansehwellen der Zelle h~ngt augenseheinlieh yon anderen Grtinden 
ab, die morphologiseh nieht best immt werden k6nnen, nnd gesehieht 
wahrseheinlieh auf Kosten der ehemisehen Ver~inderungen der inter- 
fibrill~ren Substanz der Zelle. 

I)er Kern der Zelle bleibt in diesem Stadium der I)egeneration fast 
unver~indert. Nut  in einigen Zellen kann man bemerken, wie sieh das 
Chromatin in einem Haufen an der Kernh/ille ansammelt, der sieh leb- 
haft  fhrben laGt. Aus Beobaehtungen dieses I)egenerationsprozesses 
der Nervenzelle auf einer t~eihe yon Praparaten kSnnen wir sehen, daG 
allmhhlieh entspreehend dem Versehwinden des Tigroids und dem Zer- 
fall des intereellul~ren Netzes sieh die k6rnige Masse vergr6gert und 
allm~hlieh den ganzen ZellkSrper einnimmt. I)ie I)egeneration erstreekt 
sieh aueh auf den Kern:  er f~rbt sieh sehwaeher, die ttiille wird weniger 
bemerkbar.  I)ie Kernsubstanz 15st sieh auf. Endlieh bleibt ansta t t  
der Nervenzelle eine k6rnige Masse iibrig, die in H~ufehen zerf~llt. 

I)er eben besehriebene Prozel3 der I)egeneration der Nervenzelle 
verbreitet sieh auf das ganze Zentralnervensystem. Nur einige Ab- 
teilungen dieses letzteren besitzen gangli6se Zellen, die ihre normale 
Struktur behalten. In  der Sehieht der mittleren Pyramiden der moto- 
risehen Zone der Rinde, in der g inde  der Insula, in allen Sehiehten der 
oberen Sehl~fenwindung, in der oberen Stirnwindung und besonders im 
Corpus eaudatus und im auBeren Glied des Nuel. lentieularis und im 
Hinterhorn des l~iiekenmarks kann man eine nieht geringe Zahl yon 
Zellen finden, die ihre sternartige oder pyramidale Form bewahrt haben 
und ein gut ausgedriiektes Tigroid in der Form der unter sieh anastomo- 
sierenden vieleekigen K6rner bewahrt  haben. Dagegen in der Rinde 
des Sehgebiets, im Kleinhirn, in den motorisehen Kernen des Stamm- 
teils nnd in den Vorderh6rnern des I~tiekenmarks sind fast alle gangli- 
5sen Zellen ohne Ausnahme vom degenerativen ProzeG ergriffen. Am 
seharfsten ist dieser eigenartige degenerative Prozel3 im Sehhiigel 
ausgedriiekt, wo wir mit  der letzten Phase dieses Prozesses, mit  dem 
endgiiltigen Untergang der gangli6sen Zellen zu tun  haben. 
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AuBer dem Zentralnervensystem finden wir analogisehe degenera- 
tive Ver~nderungen in den Nervenzellen der Retina und der sympathi- 

sehen Ganglien. 
In diesem ProzeB der Degeneration und des Unterganges der 

Nervenzellen werden die Nervenfasern hineingezogen, wie auch zu er- 
warren war. Tats~ehlieh stoBen wir auf einen degenerativen ProzeB in 
ihnen, was auch auf den Pr~paraten naeh Weigert und 3farchi hervor- 
tritt. So linden wir im System der Pyramiden- und Sehbahn eine Lieh- 
tung und stellenweise eine vollst~ndige Abwesenheit der Myelinfasern. 
Diesem Bilde auf den Pr~iparaten Weigert-Pals entsprieht das Bild, das 
wir auf den Pr~paraten Marchis finden: in diesem System konstatieren 
wir Sehollen yon Myelin und K6rnehenzellen. Dabei mfissen wir be- 
merken, dal~ die Entar tung der Myelinfasern einen bfindelartigen, viel- 
leicht sogar einen individuellen Charakter trggt, was einer gruppen- 
weisen und individuellen Degeneration der betreffenden Nervenzellen 
entsprieht. 

Gleiehzeitig mit diesen zweifellos degenerativen Ver~inderungen 
in der Pyramiden- und Sehbahn mfissen wir in unserem Fall auf einen 
Defekt der radi~iren Myelinfaser in anderen Gebieten der Hirnrinde und 
auch der tangentialen Fasern und der Fasern in den Streife~ Baillargers 
hinweisen. Hier gibt die Untersuehung nach Marchi keinen ttinweis 
anf den Zerfall des Myelins. Deshalb mug man zweeks Erkl~rung seiner 
Abwesenheit andere Griinde suehen. Tats~ichlieh k6nnte man glauben, 
dab es sieh hier um einen ehronischen degenerativen Prozel~ handelt, 
wi~hrend dem sich die Zerfallsprodukte des Myelins resorbieren. Aber 
diese Annahme ist wenig wahrscheinlieh beim Vorhandensein einer 
frisehen Degeneration in der Pyramiden- und Sehbahn. Mehr wahr- 
seheinlieh ist ein anderer Vorschlag, der eine Hemmung in der Ent- 
wieklung der entsprechenden Systeme der Myelinfasern zul~iBt. 

Beobaehtungen fiber die Bedeckung der Fasern bei Embryonen 
und Kindern mit Myelin (Rigitti, Vulpius, Fuchs, Mastakow) zeigen, dab 
die tangentialen Fasern sich nur bis zum 8. Monat des extrauterinen 
Lebens vollkommen entwickeln und der Streifen .Baillargers erst bis 
zum 8. bis 12. Monat. 

Den Anfang der Erkrankung bei Nina B. mfissen wir auf den 7. Monat 
zurfiekffihren, d .h .  auf die Zeit, wo der ProzeB der Myelinisation dieser 
Fasern noch nieht vollendet war. Deshalb konnte eine sehnelle Ent- 
wieklung des degenerativen Prozesses im ganzen Zentralnervensystem 
ihn entweder zuriickffihren oder jedenfalls seine Abschliel~ung aufhalten. 

Endlieh, anl~Blieh einiger Systeme (Corpus eallosum, vordere und 
hintere Commissur, Corpora restiformia, hintere S/iulen des l~ficken- 
marks) muB man sagen, dab sie vollkommen richtig entwiekelt und nicht 
der geringsten Degeneration anheimgefallen sind. 
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Folglieh haben w i r e s  mit einem komplizierten Prozel] im Zen- 
*ralnervensystem zu tun. Einerseits kraft seines Wesens fiihrt dieser 
Prozel~ zur Degeneration der Nervenzellen und Nervenfasern, obwohl 
einer allgemeinen, abet doeh in der Pyramiden- und Sehbahn vorliegen- 
den. Andererseits greift dieser ProzeB ein noeh nieht entwiekeltes 
Gehirn an und ruft die Hemmung einer weiteren Entwieklung der 
e~ltspreehenden Systeme (in unserem Falle der assoziativen) hervor. 

l~bergehend zum Resum6 der pathologiseh-anatomisehen Tatsaehen, 
miissen wir sagen, dab wit es mit einem komplizierten Prozel~ im Zentral- 
nervensystem zu tun haben. Einerseits, augenscheinlieh kraft seiner 
Natiirliehkeit, fiihrt dieser ProzeB zur allgemeinen Degeneration der 
Nervenzellen und der Nervenfasern, die abet im System der Pyramiden- 
bahn und Sehbahn dominiert. Andererseits ruft  dieser Prozel~ eine 
I-Iemmung in der weiteren Entwieklung der entspreehenden Leitungs- 
bahnen (in unserem Falle der Assoziationsfasern), indem er das noeh 
nieht entwiekelte Gehirn verletzt. 

Also haben w i r e s  mit einer systematisehen Verletzung des zen- 
tralen Nervensystems zu tun, was einen eharakteristisehen Strieh einer 
j eden heredit~r-degenerativen Krankheit  bildet. Diese Systembesonder- 
heir der anatomisehen Ver~nderungen findet ihren klinischen Ausdruck 
in einer Reihe yon Systemst6rungen bei Nina B. : spastische Diplegie, 
Blindheit und sehleeht entwiekelte Rede bei Abwesenheit anderer 
lokaler Merkmale. 

Was die Elemente der Neuroglia anbetrifft, so bleiben sie an der 
Entwieklung der degenerativen Ver~nderung der gangliSsen Zellen und 
der Nervenfasern nieht unbeteiligt. Zuerst treffen wir Erseheinungen 
zweifellos proliferativen Charakters seitens der Zellenglia und der Fasern- 
glia. Stellenweise im Cortex, und besonders im Thal. optieus findet eine 
Bildnng gigantischer spinnenartiger Zellen (manehmal mit 2 Kernen) 
und eine Entwieklung des Fitzes und Str/inge ~us gli6sen t~asern start. 

Ein noeh interessanteres Bild treffen wir in der N~he der unter- 
gehenden Nervenzellen. I-Iier sieht man, wie ieh es sehon erwghnte, 
Zellen mit blasenartigem Kern und einem gut bemerkbaren k6rnigen 
Protoplasms. Sie haben Ahnliehkeit mit den plasmatischen Zellen, 
trotzdem, wegen Abwesenheit des spezifischen Baues des Kernes, der 
unbestimmten ]3eziehung zur Fgrbung naeh Unna-Pappenheim und 
Abwesenheit eines genetisehen Zusammenhanges mit der Gef~l~haut, 
sind sie als gli6se Elemente anzuerkennen. Inmitten soleher Zellen 
kann man aueh siebartige oder k6rnige Zellen treffen. Besonders viel 
Zellen dieser Art befinden sieh im Thal. optieus, wo sie in der Umgegend 
der untergehenden Nervenzellen liegen. 

Erscheinungen der Neuronophagie, wie es sehon bemerkt wurde, 
gelang es nicht zu konstatieren. Zum Prozel~ der Degeneration der 
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Nervenzellen verhalten sich diese gli6sen Elemente reeht passiv, und 
nur naeh absolutem Untergange der gangliSsen Zellen nehmen die sieb- 
artigen Zellen einen regen Anteil am Entfernen der Abbauprodukte 
der tetzteren. Sie nehmen in sich die Kerne des Detrits auf, der an 
Stelle der untergegangenen Nervenzellen hinterbleibt. 

Dieser Zerfall in Form einer k6rnigen Masse im K6rper der gangli- 
6sen Zellen dient zur ZersCiirung ihres inneren Netzes, aber nicht des 
Tigroids, wie man anfangs h~tte denken k6nnen. Tats~tchlich--wie ich 
es schon gesagt babe - -  sind Nervenzellen ohne Spur des Tigroids oder 
mit  unbedeutenden Resten desselben zu treffen, und  zugleich auch ohne 
Bildung einer kSrnigen Masse. Andererseits aber verhi~lt sich diese 
letztere metachromatisch zum Tigroid beim Fi~rben mit  Kresyl-Violet~. 
Auf diese Weise, wenn man die k6rnige Bildung als Abbauprodukt  des 
Tigroids anerkennen wollte, so mfil3te man eine chemische Umwandlung 
desselben annehmen. I m  Gegenteil, wie das inhere Netz der Nervenzelle, 
so auch die k6rnige Masse ]assert sich mit  Kresyl-Violett in ein und Jem- 
selben himbeerroten Ton f~rben. Deshalb ist es wahrscheinlicher, dab die 
letztere das t~esultat der Zerst6rung des ersteren ist. Diese kSrnige Masse 
f~rbt sich nicht mit  Osmium, aber bei der Bearbeitung mit  Scharlachrot 
erh~lt sie eine gelblichrosa Farbe. Andererseits fi~rbt sich der Inhal t  in 
den K6rnchenzellen mit  Osmium braunschwarz und mit  Scharlaehrot 
grellrot. Man mu6 denken, dab die k6rnige Masse in den Nervenzellen 
eine nieht vollsti~ndig differenzierte lipoide Substanz ist, und nur nach 
absolutem Untergang der Nervenzellen und besonders nach dem Hinein- 
dringen ins Innere der k6rnigen Zellen erhMt sie die Eigenschaften eines 
echten Fettes. Dafilr spricht auch die Tatsache, dal3 H~ufchen yon 
KSrnern, die yon den untergegangenen Nervenzellen hinterblieben sind, 
sich mit  Scharlachrot in einem mehr dem roten n~hernden Ton f~Lrben 
lassen. Die mit  den Abbauprodukten der gangliSsen Zellen und Myelin- 
~asern iiberffi]lten kSrnigen Zellen halten sich augenscheinlich an der 
Stelle des Unterganges der Nervene]emente nicht auf und gehen in die 
l ~ u m e  an den Gef~Ben fiber. 

Seitens des mesodermalen Tells des zentralen Nervensystems ist 
keinerlei l~eaktion zu bemerken. Die Hirnhaute sind unver~indert, die 
Gef~l~e nicht erweitert, die Wande der GefaBe absolut normal. Nur als auf 
einen zuf~Llligen komplizierten ProzeI3 kann man auf die ~Tberffillung 
der Gefal~e mit Blur, auf eine perivascul~re Infiltration, die Bildung 
yon Knoten an einigen Stellen des Cortex des Gehirns, besonders im 
Uncus, hinweisen. 

Nach der angeffihrten Analyse der mikroskopischen Ver~nderungen 
werden uns die mikroskopischen Eigenttimlichkeiten des Bildes erklar- 
lich. Die unvollkommene Entwicklung der einen Systeme der Myelin- 
fasern und die sehnelle Degeneration der anderen Systeme fiihrt zur 
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Verminderung der weil~en Hirnsubstanz, was eine Ann~herung des 
Cortex zu den zentrMen Ganglien, eine starke Gewundenheit des Cortex 
(Erseheinungen der Windungen dort, wo sie gew6hnlich nieht vorhanden 
sind, z. B. auf dem Gyr./ornicatus) nnd eine starke Tiefe der Furehen 
zur Folge hat. Dem am stgrksten ausgepr~gten degenerativen ProzeB 
in der Area striata und t%adiatio optica entsprieht eine besondere Armut  
an wei6er Substanz und die Tiefe der Furchen in den Hinterhauptlappen. 
Eine fippige Wueherung der Glia in der ganzen Substanz des Gehirns 
und des Riiekenmarks bedingt augenseheinlich eine besondere Kom- 
paktheit  derselben. Was eine auffMlend sehwaehe Verbindung der 
weichen Hirnhaut  mit  der Oberfl~ehe desselben anbetrifft, so mug man 
sie dureh eine unvollkommene Entwieklung der BlutgefiiBe und des 
Bindegewebemuffs erkl~ren, die yon der I t i rnhaut  in die Tiefe des Ge- 
hirns gehen. So haben wires mit  einem auBerordentlieh eigentiimliehen 
ProzeB zu tun, der fast Mle gangliSsen Zellen des Nervensystens ver- 
letzt und die Degeneration der Myelinfasern bedingt. Dieser ProzeB ist 
sehr eharakteristiseh ffir die amaurotische Idiotie und wird mit ,,photo- 
graphischer Riehtigkeit"' yon einer Reihe yon Autoren, die patho- 
logiseh-anatomische Forschungen fiber diese Krankheit  unternahmen, 
besehrieben, angefangen mit  W. Hirsch (1890) und mit den klassisehen 
Arbeiten yon K. Scha//er endigend, wie auch mit  den Mlerletzten Be- 
sehreibungen anderer Autoren (A. Westphal, Bielschowsky, Savini- 
Castano, Naville). Die bei diesem Prozesse beobachteten Ver~nderungen 
tragen spezifisehe Zfige und sind bei keiner anderen Krankhei t  des 
Nervensystems zu beobachten. Diese spezifisehen Ver~nderungen im 
neuronalen Teile des zentrMen Nervensystems begleiten eigenartige 
Vergnderungen seitens der Glia und besonders die Bildung yon be- 
sonderen Abbauprodukten. 

Die ,,Abbauvorggnge" bei der amaurotisehen Idiotie bilden den 
Gegenstand der Forsehung in den Arbeiten letzterer Zeit (A. Weatphal, 
Schob, Bielschowslcy, Walter). 

Alzheimer weist in seinem auBerordentlich interessanten Berichte 
, ,Uber die Abbauvorg~inge im Nervensystem" auf die UngewShnlichkeit 
dieses ZerIMlsprozesses bei der amaurotisehen Idiotie hin und ent- 
sehliegt sich nicht, denselben in eine der yon ihm festgestellten 4 Formen 
der ,,Erscheinungen des ZerfMls" einzureihen. In  diesem Artikel habe 
ieh nicht die M6glichkeit, eine volle (~bersieht der Ansichten verschiede- 
ner Autoren auf die pathologische Anatomie und die Pathologie der 
amaurotisehen Idiotie zu geben. Ich erlaube mir nur das zu bemerken, 
was in meinem FMle diese oder jene Ansicht bekr~ftigt, oder was dieser 
oder jener 3/[einung widerspricht. 

Vorerst kann ieh mit Scha//er reich darin einverstanden erkl~ren, 
dab die Sehwellung eine primate Veri~nderung der Nervenzelle dar- 
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stellt, vielleicht auch die Hypertrophie des interfibrillaren Protoplasmas 
derselben (degenerative Hypertrophie des tiyaloplasmas Scha//ers). 
Tatsiiehlich sind in unserem Falle h~ufig stark aufgedunsene und de- 
formierte Zellen, aber ohne Ver~nderungen des fibrillgren Apparates 
und der Erscheinung einer k6rnigen Masse zu bemerken. Das fein- 
faserige Netz solcher Zellen ist nur ausgedehnt und ihre Maschen er- 
weitern sich besonders an der Peripherie der Zelle. Dabei verschiebt sieh 
der Kern zur Peripherie. 

Noeh eine Erscheinung begleitet unvermeidlich diesen ProzeB der 
Vergr6Berung des Hyaloplasmas - -  das ist die a]lms Verkleinerung 
und das Versehwinden der TigroidkSrner. Man erh~lt den Eindruck, dab 
das Tigroid irgendwelchen chemischen Veri~nderungen un%erliegt, die 
dazu fiihren, dab es aufh6rt, die Farbe aufzunehmen, als ob es schmilzt 
und sich in der interfibrill~ren Substanz auflSst. I-Iier entsteht irgendein 
bioehemischer ProzeB, der einerseits zur Auslaugung des Tigroids, 
andererseits zur VergrSBerung und Schwellung des Hyaloplasmas mit 
allen seinen Folgen fiihrt. Als fo]gendes Stadium dieses degenerativen 
Prozesses in der Nervenzelle ist der Zerfa]l des intercellulgren I~etzes 
in eine feinkSrnige Masse (Detrit), anzuerkennen, wie das, ganz riehtig, 
zum ersten Mal yon K. Scha//er gedeutet wurde. Jedenfalls sprechen 
meine Pr~parate mit der F~rbung mit Kresyl-Violett zweifellos daffir. 
- - D i e  Vergr6Berung des Hyaloplasmas und Anh~ufung des Detritus 
ffihren zu sacldSrmigen Anh~ngen des Zelleibs und einer ,,cystischen" 
Degeneration der Dendrite, was zuerst yon K. Scha//er bemerkt wurde. 

Das nachste und letzte Stadium des degenerativen Prozesses in den 
Nervenzellen bildet der allm~hliche Zerfall des Kernes, der damit an- 
f~ngt, da~ das Chromatin sich in einem Hgufehen an der Kernhiille 
sammelt. 

Der ProzeB im neuroglialen Felde des Nervensystems wird yon 
K. Scha//er anders, als wir es in unserem Falle bemerken konnten, 
beleuchtet. In seinen Fgllen: ,,1. Die faserige Glia scheint nicht zu 
leiden; 2. schwere Degeneration erlitt die protoplasmatische Neuroglia, 
und zwar in all6rtischer W e i s e . . .  Die Affektion der protoplasmatisehen 
Glia diirfte mit der AllSrtigkeit der Gangliozelldegeneration bei der in- 
fantflen amaurotischen Idiotie in enge Paralle]e zu setzen sein." Damit 
kann ich reich nicht einverstanden erklgren. In meinem Falle konnte 
man tatsgchlich eine zuweflen bedeutende VergrSBerung in den Dimen- 
sionen der gangliOsen, spinnenartigen Zellen konstatieren, diese Ver- 
gr6Berung aber trug nicht den Charakter eines Schwellens oder Auf- 
bl~hens, machte aber den Eindruck einer wahrhaften Hypertrophie der 
Zelle. In  einzelnell Zellen waren Vakuolen zu konstatieren (in der Anzahl 
yon einer, h6chstens zwei), aber keine Spur yon einem Zerfall auf 
KSrnchen, und fiberhaupt konnte man keinen Zerfall d ie~r  Zellen kom 
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statieren. Die Auswiichse dieser spinnartigen Zellen konnte man au~ 

eine weite Strecke verfolgen (manchmal bis zu den Gef&Ben), ohne Hin- 
weisung auf eine Schwellung und kSrnigen Bau derselben, wie es 
K. Scha//er beschreibt. In  manchen spinnenartigen Zellen gelang es mir 
zwei Kerne zu finden. Was die faserartige Glia anbetriqt,  so ist es mSg- 
lich, auf meinen Prs nach der klassisehen Weigertschen Methode, 
eine VergrSl~erung derselben in der weil~en ttirnsubstanz und besonders 
im Tha i  opticus zu konstatieren. Auf diese Weise bin ich geneigt, 
seitens der Glia einen nicht degenerativen, sondern proliferativen Prozel3 
zu sehen, wie es A. Westphal und Forster tun, die in ihren Fs eine 
VergrSl~erung der Kerne der Glia und gliSse Ze]len, mit sich vermehren- 
den Kernen, sehen, ebenso auch andere Autoren in den F~llen juveniler 
Form (Schob, Rogalsky, Bielschowsky). 

Im Zusammenhang mit diesem proliferativen Prozel~ im neuro- 
glialen Teile des zentralen Nervensystems - -  steht in unserem Falle das 
Erscheinen einer bedeutenden Anzahl yon freieu Zellen. Besonders 
zahlreich sind dieselben fin Thal. opticus, wobei kSrnige Zellen fiber- 
hand nehmen. Das wird auch yon K. Scha//er angemerkt, der die Er- 
seheinung einer Masse yon kSrnigen Elementen beschreibt, die er als 
,,Gliogene KSrnehenzellen" bezeiehnet. Naeh K. Scha//ers Meinung 
stellt die massenhafte Erscheinung solcher Zel]en einen der charakteristi- 
schen Zfige der neuroglialen Vers bei der amaurotisehen Idiotie 
dar. Die Zellen dienen als Ziel zur Entfernung der Abbauprodukte, die 
sich bei der Degeneration der Nervenelemente bilden. 

So]ange die Nervenzelle ihre morphologisehen Ziige bewahrt, unter- 
wirft sie sich keiner Neuronophagie. In  unserem Fa]le wurde dieselbe 
nur als eine Ausnahme angemerkt, wahrseheinlich bedingt dureh den 
intoxikatorischen EinfluB der Masern. Auf die Abwesenheit der Neu- 
ronophagie weisen alle Verfasser hin, mit Ausnahme yon Th. Savini. 
Castano, E. Savini, deren Fall sieh durch eine ausnahmsweise lange 
Dauer auszeiehnete (Tod im Alter yon 21/4 J.) und gleichfalls yon Masern 
kompliziert wurde. 

Was den Charakter der Abbauprodukte betrifft, so kSnnen wir auf 
Grund dessen, dal~ sieh die beschriebene kSrnige Masse in den degenerie- 
renden Zellen unter Abwesenheit oder Osmiumreaktion mit  Kresyl- 
Violett in Himbeerrot und mit Seharlaehrot in Rosa fs die SehluS- 
folgerung ziehen, dal~ w i r e s  mit einer Substanz zu tun haben, die die 
Eigensehaften der Cerebrosiden tr~gt (s. Tafel Kawamurka). Nach dem 
Untergange der Nervenzellen und naeh dem Absorbieren des Detrits 
yon den K6rnchenzellen verwandelt er sich in neutrales Fe t t  und l~l~t 
sich mit  Osmium in Braunschwarz und mit Scharlaehrot in Rot  farben. 
Solch ein Verhalten der Nerven- und KSrnchenzellen zum Osmium und 
Scharlachrot verzeiehnet A. Westphal in seinem Fall einer Kinderform 
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der amaurotischen Idiotie (myelinoide Vorstufen des Fettes), gleichfalls 
Bielschowsky, Walter, Schob in den Fallen einer juvenilen Form dieser 
Krankheit. 

Der beschriebene ProzeB der Degeneration der gangliSsen Zellen 
verbreitet sieh fast auf alle Zellen des Zentralnervensystems und ist auf 
diese Weise ,,allSrtlich". 

Aber seine Intensivitat ist nicht iiberall gleleh. Besonders stark 
ausgedrfickt ist er im Thal. opticus, im Sehgebiet und im motorisehen 
Gebiet der tIirnrinde, im Kteinhirn und in den motorisehen Kernen des 
Hirnstammes. Entsprechend diesen Veranderungen der Nervenzellen wird 
in unserem Falle eine Degeneration der Seh- und Pyramidenbahn kon- 
statiert. Soleh eine Degeneration wird yon K. Scha//er verneint, abet 
von Frey, Westphal, wie yon den alten Verfassern (Mott, Poynton, 
Holmes, 'Parson, Kington, Russel) verzeiehnet. AuBer den degenerativen 
Prozessen in einigen Systemen linden wir in unserem Falle, wie es scheint, 
eine Hemmung in der Entwicklung anderer Systeme, insbesondere der 
Assoziationssysteme. 

Diese StSrung im Prozesse der Myelinisation der Nervenfasern ist 
unregelmaBig ausgedrfickt und tragt einen bfindelartigen Charakter. 

Dabei ist ein Tell der Nervenfasern vorzfiglich mit Myelin bedeekt: 
so die commissuralen Systeme des Gehirns, die Ansa lentieularis, die 
StrickkSrper (Corpora restiformia), die Crura eerebelli ad pontem, die 
hinteren Saulen des Rfickenmarks. Besonders muB man auf die gute 
Entwicklung aller extrapyramidalen Systeme (wie N. lenticularis und 
caudatus, so auch ihrer Verbindungen hinweisen, die im Vergleich zur 
deutlichen Sehwache des pyramidalen und optischen Systems besonders 
scharf hervortreten. 

In dieser Beziehung ist mein Fall nicht der einzige und hat mit dem 
Fall Navilles viel Gemeinsames. Da wires mit einer elektiven Erkran- 
kung, mit einer Systemverletzung zu tun haben, so kann yon einem 
diffusen ProzeB, wie Scha//er ihn auffaBt, nieht die Rede sein. 

Jedenfalls kann man das nicht unbedingt, sondern nur mit einem 
Vorbehalt behaupten: ein diffuser ProzeB mit ~berwiegung einiger 
Gebiete und Systeme. Ubrigens halt K. Scha/]er selbst die amaurotische 
Idiotie fiir eine phylogenetisehe Systemerkrankung, indem er darauf 
hinweist, dab bei dieser Erkrankung die Formationen leiden, die phylo- 
genetisch jfinger sind, die alten Formationen aber verhaltnismaBig gut 
entwickelt und resistenter sind. Damit kSnnen wir uns auf Grund der 
Ergebnisse unseres Falles vollstandig einverstanden erklaren. 

Andererseits kann unser Tall die Ansicht K. Schaf/ers fiber die 
amaurotische Idiotie, als eine Erkrankung des gesamten Ektodermas, 
nlcht bekraftigen, da wir im neuroglialen Tefl des Zentralnervensystems 
keinen degenerativen ProzeB konstatieren konnten. 

31" 
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Was die Fragc bctrifft, ob die Krankhcit  Tay-Sachs cinc rein ekto- 
dermale Erkrankung darstellt, so kann man darau/posi t iv  antwortcn, 
da in unserem Falle scitens des Mcsodcrmas jcgliche Reaktion ausblicb. 
Das Einzige, worauf ich mir erlaube hinzuweisen, ist die sehwachc Ent- 
wicklung der Gef~ite dcr wcichcn Hirnhaut.  

Was kann unscr Fall zur Kl~rung dcr Pathogcncse dicscr eigcr~- 
artigen und ~uBerst interessantcn Erkrankung bieten? 

Start  der alten Ansicht Sachs' auf die ~maurotischc Idiotic als eine 
Entwicklungshemmung (Agcncsis corticalis) vertrcten die neucsten Ver- 
fasscr .Frey, Scha//er und H. Vogt zur Erkl~rung dcr Pathogencse dicscr 
Erkrankung die Aufbrauchtheorie Edingers. Haupts~chlich in den 
Arbeiten Scha/]ers wurdc die Entwicklungshemmung des zentralen 
Organs fcstgestellt: ,,embryologisch determiniertc Schw~che vom ekto- 
dermMen Typus".  In  unscrcm Falle kann man tats~chlich cinc Ent- 
wicklungshemmung einigcr Systeme, haupts~chlich der Assoziations- 
systemc konstatiercn. Abcr diese Entwicklungshemmung, die in dcr 
Norm zur Zeit dcr Erkrankung (7. Monat des extrauterincn Lcbcns) 
notiert wird, bildet vielleicht keincn Grund, sondcrn eine Folgc der Er- 
krankung. 

Nichtsdestowcnigcr gem~B der Analogie mit anderen hcredit~r- 
degenerativen Erkrankungen muB man cine solche ,,cmbryologiseh" 
dctcrminicrte Schw~chc cinigcr Systeme des Zentralorgans auch in 
unserem Fallc annehmen. 

AuBer diescr Entwicklungshemmung weist K. Scha]]er auf cincn 
andcren Faktor  hin, der diesc Krankheit  bcdingt: ,e ine ncuropathisehe 
Veranlagung iniolge des pithckoidcn Typus der Architcktonik des Gc- 
hirns". In meinem Fall konnte ich diese Eigcntiimlichkcit bci der 
amaurotischcn Idiotic nicht vcrfolgcn, da ich yon den Arbeitcn Scha//ers 
betrcffs dicscr Fragen erst nach Bcendigung dcr Forschung Kenntnis 
nahm. 

Welcher Grund ruit  einen so schnell verlaufenden degencrativcn 
ProzeB in diescm yon Natur aus schwachen und empf~nglichcn Nerven- 
system horror ? 

K. Scha//cr ~uBert sich dariibcr nieht bestimmt. H. Vogt cntwickelt 
die Theorie Edingers wciter: die Ncrvcnzelle ist yon Gcburt an defektiv, 
sic vollbringt cine Arbeit, die ihre Kr~fte iiberstcigt, tier unnormalhohc 
Verbrauch wird yon der ungentigenden Wiedcrherstellung nicht gedeckt, 
die Lebenscnergie versicgt, es entwickelt sich in ihr ein dcgencrativer 
ProzeB. 

Es scheint mir, dab  diesc Theorie, die so gut zu den anderen here- 
dit~r-degenerativen Krankheiten paBt, am wenigsten zur Erkl~rung der 
Genese tier Kindefform der amaurotisehen Idiotic verwendet werden kann 
infolge ihrer auBerst schnellcn Entwicklung, die zum Marasmus fiihrt. 
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Den Zentralpunkt dieser Theorie bildet der Grundsatz: der un- 
normal hohe Verbraueh wird VOlt der ungeniigenden Wiederherstellung 
nicht gedeckt. Er kann einfacher formuhert werden: es entwickelt sich 
eine StSrung der Balance. Eine StSrung der Balance aber entwickelt 
sieh iiberall, wo die Harmonic tier Organe und der Krafte des Organis- 
mus gest6rt wird. 

Unser Fall weist auf eine zweifellose StSrung der tlarmonie der 
Organe und ihrer Funktionen hin. AuBer einer Erkrankung des Zentral- 
nervensystems wurden bei Nina B. anatomische Veranderungen der 
endokrinelt Driiselt vorgefunden. Im Ovarium und in der G1. thymus 
fanden sieh Cysten an Stelle der Graafschen Follikein, der tiassalschen 
KSrper. Es ist jedoeh unmSglich, diese Veranderungen mit dem degenera- 
riven ProzeB im Zentralnervensystem in Zusammenhang zu bringen. 
Es ist schwer anzunehmen, dab eine zufa]lige Erkrankung wie eine 
Cyste des Ovariums oder der G1. thymus eine Familienform der Krank- 
heir hervorrufen k6nnte. Eine hereditar-degenerative Erkrankung kanlt 
man ltur mit einer solehen Veranderung in den Drfisen der inneren Se- 
kretion in Zusammenhang bringen, die den Charakter einer Entwick- 
ltmgshemmung oder einer Hypertrophie tragt. 

In unserem Falle finclen wir eine solehe Veranderung nur in den 
Nebennieren: ihre medullare Substanz tragt eine deutliche Elttwicklungs- 
hemmung, indem sie bei gut entwickelter eorticaler Substanz nur wenige 
Inseln mit sehwaeh entwickelten Gef~gen bildet. Deshalb kann man 
den heredit~r-degelterativen ,Prozel3 im zentralen Organ (sowie die 
sehwaehe Entwicklung der weichen Hirnhaut) bei Nina B. mit der 
Eutwicklungshemmung der meduUgren Substanz der Nebennieren, der 
ehromaffilten Substanz, die bei Kindern in der Norm mehr entwiekelt 
ist, als bei Erwaehsenen, in Zusammenhaltg bringen. Hier muB man an 
die ttypoplasie der Nebennieren bei den Anencephalen denken, d.h. 
eine nieht geringe Bedeutung der Nebennieren fiir die Gehirnentwicklung. 

In der Literatur gibt es Hinweise auf einen Zusammenhang der 
Krankheit Tay-Sachs mit der StSrung der inneren Sekretiolt. S. Welt- 
Kakels beriehtete einen Fall einer typisehen Erkrankung mit der Ver- 
~nderung in der G1. thymus, Degeneration der medull~ren Substanz der 
Nebennieren und Vergr6gerung der aeidophflen Zellen im medull~ren 
Zusatz. 

J.  de Bruin berichtet fiber einen Fall der Kinderform der amauro- 
tisehen Idiotic, kompliziert dureh eine ttydrocephalie, gigantisehen 
Wuehs lind Fettsucht. 

B. Sachs und J.  Strau[3, ~ sowie Th. Savini Castano und E. Savini 
legen in den Grund der Entwieklung der amaurotisehen Idiotic als einer 
heredit~r-degenerativen Erkrankung eine ungenfigende endokrine Tgtig- 
keit. 
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Jedenfalls  ist eine StSrung der T~tigkeit  der endokr inen Dri isen 
bei Nina  B. auBer Zweifel. Davon  zeugt eine diesem Alter  nieht  eigene 
erhShte Produkt ion  des Sekrets der Foll ikeln der Sehilddriise u n d  die 
ffiihzeitige Reifung der Graafschen Foll ikeln im Ovar ium mi t  der darauf-  
folgenden VerSdung u n d  Cystenbi ldung.  

Die degenerat iven Ver~nderungen erstrecken sieh n ieht  nu r  auf die 
Zellen des Zentralnervensystems,  sondern aueh auf die Zellen der sym- 
pathisehen Ganglien, die so nahe zur  F u n k t i o n  der Nebennieren  stehen. 

Auf diese Weiss ist eine Abw~eiehung der biochemischen Prozesse 
sehr wahrscheinlich, folglieh fehlen die normalen  Bedingungen  des 
Zellenwechsels, die fiir eine riehtige Entwick lung  u n d  F u n k t i o n  eines 
jeden Organs u n d  insbesondere des Nervensystems notwendig  sind. 

Bei einer neuropathischen Veranlagung u n d  embryologiseh deter.  
min ie r ten  Schwaehe des Gehirns genfigt diese Abweichung der bio- 
chemischen Bedingungen  im Organismus vollst~ndig, um im neurona len  
Teil des Zentralorgans degenerat ive Ver~nderungen hervorzurufen,  die 
fiir die amaurot ische Idiotie so charakterist isch sin& 
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