(Aus der hirnhistologischen Abteilung der psychiatrisch-neurologischen Klinik der
Kgl. ung. Pazmany Péter-Universitit zu Budapest [Vorstand: Prof. Karl Schaffer].)

Neuer Beitrag zur Histopathologie der Tay-Sachs-
Schafferschen Krankheit.

Von
Koloman v. Santha.

Mit 9 Textabbildungen.
(Eingegangen am 27. Dezember 1928.)

Im vorigen Jahre hat Ramdn R. Samoza, sich mit dem Problem der
doppelkernigen Nervenzellen beschiftigend, in einem Falle von infantil-
amaurotischer Idiotie auf Grund von Praparaten, welche nach Cajals
Kleinhirnmethode imprégniert wurden, eine eigenartige, vorher mnie
beobachtete und schwer erklirliche Doppelkernigkeit der Purkinjezellen
beschrieben. ,,Aus Abb. 2 ist ersichtlich, wie sich in einer Purkinje-
neurone, die den Schafferschen ZelldegenerationsprozeB zeigt und deren
Achsenzylinder eine Auftreibung aunfweist, aufler dem Korperkern ein
neuer Kern mit eigenem Nucleolus gebildet hat, welcher in. dem Haupt-
dendrit liegt und von dem gewdhnlichen Kérperkern ziemlich weit ent-
fernt ist. Der Dendrit, in welchem der neue Kern sitzt, hat lokal eine
erhebliche Auftreibung erlitten. Beide Kerne stehen durch eine scharfe
protoplasmatische Verbindungsbriicke in Zusammenhang. Bemerkens-
wert ist, dafl der Korperkern ein untriigliches Zeichen der Degeneration
(Schrumpfung, starke Hypertrophie usw.) aufweist. Bei dem Dendriten-
kern dagegen findet man keine Andeutung irgendeiner Degeneration ;
im Jetzteren ist sehr deutlich der Nucleolus zu sehen.” Auf Abb. 3 seiner
Arbeit ist das Bild im wesentlichen dasselbe, nur ist hier auch der
Dendritenkern entartet. In bezug auf die Entstehungsweise dieser zwei-
kernigen Purkinjezellen halt er es fiir wahrscheinlich, daB es sich um
das Produkt einer unvollkommenen amitotischen Ganglienzellteilung
handelt, die neben villiger Kernteilung zu einer nur unvollkommenen
Plasmateilung gefiihrt hat. Ubrigens sieht er in der Doppelkernigkeit
ein durch die Degeneration hervorgerufenes Reaktionsphinomen.

Der cytogenetisch auBerordentlich interessante und durchaus neu-
artige Befund veranlafite uns, unser Institutsmaterial nach den von
Somoza aufgeworfenen Gesichtspunkten durchzusehen. Zur Verfiigung
stand ein bereits von Prof. K. Schaffer publizierter Fall vom Tay-Sachs-
Schafferschen Typ (Fall Rotbart), aus dessen Kleinhirn ich zuniichst
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nach Bielschowskys Blockmethode, sowie nach Cujals Imprignations-
verfahren Fibrillenpraparate verfertigt babe, um entsprechendes Ver-

Abb. 1. Fibrillenbild einer Purkinjezelle, einen schénen
Fall der scheinbaren Doppelkernigkeit darstellend.
Im geschwellten Zellkérper sitzt der echte Kern, von
dem gegen die Dendritenanschwellung ein dichtes
Fibrillenbiindel zieht. Die Schwellung enthilt eine
Dendritenkern nachahmende argentophile Xugel,
deren Mitte nucleolusartig verdichtet ist. Bielschow-
skys Impragnation. Zeichn. Zeil Homogen-Tmmers.
Avpert. 1,30, Comp. Ocul. 10 X. Verkleinerung /.

gleichsmaterial mit Somozas
Bildern zu erhalten.

Bei Durchsicht der Im-
pragnationspriaparate schien
es uns anfangs den Befund
Somozas bestatigen zukénnen.
Wir fanden némlich zerstreut
solche Purkinjeelemente
(durchschnittlich in jedem
dritten Schnitte eines), diemit
den von ihm beschriebenen
bzw. abgebildeten ,,eigenarti-
gen doppelkernigen Zellen
gleich  gebaut erschienen
{Abb. 1—4). Bei genauerer
Analyse jedoch, bei der wir
nach exakten Kriterien des
Kernes suchten, entstanden
gewisse Bedenken. Derangeb-
liche Dendritenkern ist ndm-
lichimmerauffallend rund und
verhaltnismalig groB, wo-
durch er von den gewdhn-
lichen Purkinjekernen ent-
schieden differiert. Er ent-
behrteinerscharf konturierten
Kernmembran, manchmal
scheint er im Gegenteil ver-
schwommene Umrisse zu
haben. SchlieBlich sahen wir
den Nucleolus nie mit ganzer
Deutlichkeit. Somoza betont
(auf seiner Abb. 2 hebt er
das auch in der Zeichnung
hervor), daB in seinen Exem-
plaren ein Nucleolus zweifellos
vorhanden ist; auch wir
glaubten manchmal, auf un-
seren Priparaten ein nucle-
olusartiges Gebilde wahrzu-
nehmen, welches aber sich
schlieBlich stets nur als eine
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argentophile Verdickung erwies (Abb.1). Um unseren Zweifel beseitigen und
die Mingel der Impragnationspriparate ersetzen zu konnen, verfertigten
wir dann Kernfarbungspraparate. Diese entschieden — wenigstens -fiir
uns — endgiltig die Frage der besonderen Zweikernigkeit und ergaben
zugleich einen interessanten neuen Beitrag zur Histopathologie der
Tay-Sachs-Schofferschen Krankheit.

.. "“. 2 'I
N - \‘PF
Abb. 2. Geschwellte Pwrkinjezelle mit geschrumpftern Eern, In der machtigen Aui-
treibung des rechtsseitigen Hauptdendrits befindet sich eine dunkel imprignierte Kugel,
die hier scharfe Konturen hat und gegen die Zellmembran eine kleine Zuspitzung zeigt.
Beim Rand der Kugel liegen die &ufleren Fasern des Fibrillennetzes. Die Dendriten-
auftreibung mit der Ablagerungskugel konnte eine Zwillingszelle vortfuschen, welche
mit dew eigentlichen Zellkdrper nur durch eine ditnne Protoplasmabriicke verbunden ist.
Cajals Imprégnation. Zeichn. Dieselbe VergroBerung wie Abb. 1.

Auf den Himatoxylin-Eosinpriparaten sahen wir ndmlich, daf diese
kugeligen Gebilde, die auf Imprignationspraparaten den Bindruck eines
zweiten. Kernes machien, sich mit- Himoloxylin nicht, sondern mit Bosin
féirben liefler. (Abb. 5). Ferner stellte sich heraus, daf} solche eosinophile
Kugeln nicht nuwr in den Dendritenanschwellungen, sondern auch in dem
Zellksvper der Purkinjeneuronen, hier sogar 6fter, vorkommen.

Wir kénnen unsere Untersuchungen, die sich auf die morphologischen
Verhiltnisse dieser Gebilde beziehen, im folgenden zusammenfassen: Ihr
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Vorkommen ist ziemlich selten; in einem Schnitte finden wir sie durch-

schnittlich in 2—4 Zellen auf. Sie kommen verhiltnismiBig éfter in

den dislozierten, als in den am typischen Ort sitzenden Purkinjezellen

vor. Sehr selten sahen wir sie in den lokalen Dendritenanschwellungen;

deshalb trafen wir Dendritenkerne in so geringer Zahl an Fibrillen-
praparaten. In einer Zelle kommt
fast ausnahmslos nur eine einzige

Com

Abb. 3. Ballonférmiger Zellkorper; das an-
geschnittene fibrillire AuBennetz ist noch er-
halten, wihrend das Innennetz sich bereits
in Dekompogition befindet. Dergeschrumpfte
Kern liegt im basalen Teil des Zellkorpers.
Die argentophile Kugel hat sich hier in die
primire Dendritenverzweigung eingelagert
und von ihr scheinen drei Fibrillenbiindel
auszugehen, welche man in die Dendriten
bzw. in die Auftreibung des Zellkorpers ver-
folgen kann. Bielschowskys Impréignation.
Zeichn. Dieselbe VergroBerung wie Abb.' 1.

Abb. 4. Purkinjezelle mit zwei Ablagerungs-
kugeln. Der Zellkérper ist, ballonférmig ge-
schwollen, die #uBeren Fibrillen bilden eine
Schale, die inneren ein polygonales Netz,
welches Anfinge des Zerfalls zeigt. Der ab-
geplattete Kern sieht einem anschiniegenden
Gliakern ahnlich aus. Die eine Kugel sitzt
iiber dem Kern, die zweite in der Anschwel-
lung der Dendritenveristelung. Um die letz-
tere ist- die Spongioplasmastruktur gut er-
halten. Bielschowskys Imprégnation. Zeichn.
Dieselbe Vergroflerung wie Abb, 1.

Kugel vor; wenn man doch zwei sieht, so sitzt eine von ihnen in einer
michtigen Dendritenanschwellung (Abb: 4): Thre Grofle ist immer fast
genau dieselbe. Sie sind; wie wir erwahnten, von kreisrunder Form,
héchst selten. oval, haben mehr oder minder scharfe Umrisse, manchmal
scheinen sie von einer Membran umgeben; sehr selten haben sie einen
verschwommenen Rand, der wahrscheinlich mit ihrer Entstehung in
Beziehung steht. Eine Struktur weisen sie bei keinerlei Farbung
auf, sondern sind homogen. Das Spongioplasmanetz dringen sie
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nicht auseinander, dieses zeigt beim Rand der Kugel eine radifire
Struktur.

Die Purkinjezellen, welche derartige Gebilde enthalten, weichen an
Form und Struktur von den benachbarten Elementen charakteristisch

il
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Abb. 5. Himatoxylin-Eosinpriparat, welches die wahre Natur des in Fibrillenbildern

kernartigen Gebildes aufklart. Purkinjezelle mit auBerordentlich gequollenem Kérper und

wit einem infolge der intrazelluliren Drucksteigerung ganz hinausgedriingten Kerne.

In der Auftreibung des Hauptdendriten sehen wir die fragliche Ablagerungskugel, die

sich hier mit Eosin gefirbt hat und mit den F#iden des Spongioplasmanetzes zusammen-

hiangt. In der Néhe der Zelle finden wir Gliakerne. Zeichn. Die Vergrdoferung ist
dieselbe wie in Abb. 1. Verkleinerung ?*/s.

ab. (Diese Abweichung ist nicht ausgesprochen, wenn die Kugel nicht
in dem Zellkorper, sondern in einer Dendritenauftreibung sitzt.) Solche
Zellen sind immer auffaliend geschwollen, ihr Rand wird durch die
dufleren groben Fasern des Fibrillenapparates gebildet, ihr Inneres von
einem feinen Spongioplasmanetz durchwoben, welch letzteres oft staub-
artig zerfallen ist. Im Zentrum des Netzes befindet sich die Kugel,
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wihrend der den Endothel- oder Fettzellenkernen dhnlich abgeplattete
Kern sich eng an die Basis der Zelle schmiegt oder in den Ursprungs-
kegel des Axons hineingedréingt ist. Wir betonen, daB um solche Zell-
kerne meistens keine Spur von einer kompakteren Protoplasmastruktur
zu. sehen ist, wie sie um den Kern der tibrigen Purkinjezellen auch noch
im extremen Grade des Anschwellungsprozesses gut genug erhalten ist
(Abb. 4, 6, 7, 9). Diese auf den ungewihnlichen intracelluliren Druck
hinweisende extreme Abplattung des Purkinjekernes ist es, was fiir die diese
Kugel enthaltenden Zellen vor allem charakieristisch ist. Wihrend diese

Abb. 6. Tmmersionsphotogramm nach einem Cajal-Praparat. Man sieht drei Purkinje-
zellen, deren mittlere die charakteristischen RKigenschaften der die Ablagerungskugel
enthaltenden Zellen sehr schon demonstriert; ballonformig geschwellter Zellkirper, zer-
fallendes Spongioplasma, stark abgeplatteter basal liegender Kern und in der Mitte der
Zelle die scharf konturierte, argentophile Kugel, Im Gegensatz zu den benachbarten Zellen
ist das vollige Fehlen einer perinuklesiren kompakteren Protoplasmastruktur auffallend.

Ergcheinung in solchen Zellen sozusagen ausnahmslos zur Beobachtung
kommt, ist sie in den iibrigen Purkinjeneuronen fast niemals zu sehen.
Dieser abgeplattete Kern kann auf den Fibrillenbildern als ein anliegender
Gliakern, hingegen die stark argentophile Inklusion als der eigentliche
Kern imponieren (Abb. 4, 6). In anderen Fillen entzieht er sich der
Beobachtung, da er, sich fast fadenformig abplattend, in das periphere
Fibrillenwerk verbirgt (Abb. 9¢). Man kann oft, besonders bei den
dislozierten Purkinjeelementen, in der Nahe der Einschliisse eine Tendenz
zur Auflosung der Protoplasmastruktur feststellen (Abb. 8).

Die Entwicklung der kugelférmigen Gebilde kénnen wir nicht ganz
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genau verfolgen, Es ist sicher, daB ihr Wachstum kein konzentrisches
ist, weil sie gleich groB sind, eine Schichtung nicht aufweisen und die
Spongioplasmastruktur nicht auseinanderdringen. Es scheint uns wahr-
scheinlich, dal sie von einem in den Liicken des spongioplasmatischen
Netzwerkes aus kleinen Tropfen sich verdichtenden Stoffe gebildet
werden. Hierauf scheinen jene — immerhin sehr seltene — Bilder hin-
zuweisen, wo die deutliche Anschwellung der Zelle und die charakteri-
stische Lage- und Formveridnderung des Kernes schon eingetreten, das
Spongioplasmareticulum jedoch noch gut erhalten ist und die Mitte

ADbb. 7. Immersionsphotogramm nach einferi b]?;e};sohowsky-Praparat. Ahnliches Bild wie
au . 6.

von diesem eine die zentralsten Liicken dicht ausfillende, peripherie-
wirts aber diffus verschwommene homogene Substanz einnimmt
(Abb. 9b). Die sich ablagernde Substanz scheint sich durch allmih-
liche Verdichtung von den tibrigen Teilen des Protoplasmas langsam
scharf abzugrenzen; dies tritt durch progressive Auflésung des Spongio-
plasmanetzes noch mehr hervor. Die scharfe Grenze und die genaue
kugelige Form des ausgereiften Gebildes deutet auf eine ausgesprochene
physiko-chemische Abtrennung von der Umgebung hin, welche mit Aus-
bildung einer Oberflichenspannung hervorrufenden Kolloidmembran
verbunden ist.

Die chemische Seite des Ablagerungsprozesses bzw. der Inklusions-
bildung ist wesentlich komplizierter als die morphologische. Wir waren
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bestrebt, den chemischen Charakter der Kugeln mit verschiedenen
Farbungsverfahren festzustellen, dessen Ergebnisse wir wie folgt zu-
sammenfassen mochten :

An Hiamatoxylin-Eosinpraparaten firben sie sich rosarot, nach Van
Ghieson gelblich-rosa, mit Toluidinblau und Thionin ganz blaBblau (wie
die Grundsubstanz). Auf Sudan- und Nilblausulfatpriparaten bleiben
sie ungefdrbt, kanm und uncharakteristisch gefarbt erscheinen sie auf
nach Ctaccio hergestellten Priaparaten. In Markscheidenbildern, nach
Weigert und Spielmeyer, nehmen sje das Hamatoxylin iiberhaupt nicht

Abb. 8. ITmmersionsphotogramm nach einem Cajal-Praparat., Man sieht zwel typisch

gelagerte und eine in die Molekularschicht dislozierte Purkinjezelle, letztere mit einer

relativ groBen Ablagerungskugel. Die Zelle ist schwer degeneriert: ihr Rand verwaschen
und ihre innere Struktur hat sich aufgelost. Xin Zellkern ist nicht zu sehen.

an, dagegen die Farbe des kontrastfdrbenden Eosins bzw. Fuchsins auf.
Sie zeigen keine Jodreaktion, Methylviolettmetachromasie, noch Kongo-
affinitis. Hingegen firben sie sich lebhaft rot mit S-Fuchsin und
Carbolfuchsin und erweisen sich stark argentophil.

Es unterliegt keinem Zweifel, dal es sich hier um eine degenerative
Ablagerung handelt, die in ihrer vollsten Entwicklung als scharf um-
schriehene Formation im Inneren der angeschwollenen Zelle ganz inklu-
sionsartig Platz nimmt. Ihr chemisches Wesen konnen wir aber aus den
obenerwahnten Fiarbungsreaktionen nur anndhernd bestimmen. Von
einer Amyloidsubstanz, die bei den intracelluliren kugelformigen Ab-
lagerungen in erster Reihe in Frage kommt, kann gewifl nicht die Rede
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sein. Das Gebilde zeigt namlich keine Affinitat zu den basischen Farb-
stoffen, auch verhalt es sich gegen die spezifischen Amyloidreaktionen

refraktdr. Gegen eine
Umstand, daB es zu den
neutralen Fettfarbstof-
fen sowie zu dem Wei-
gertschen Hamatoxylin
selbst nach vorangegan-
gener  Chrombehand-
lung, keine Affinitat auf-
weist. Auch seine Un-
losbarkeit in Alkohol
und Chloroform ver-
ringert die Wahrschein-
lichkeit der lipoiden Na-
tur, wenngleich sie sie
auch nicht ausschlieBt.
Es bleiben somit blof
zwei Maglichkeiten ib-
rig: Es kann entweder
durch ein ganz initiales
prilipoides Abbaupro-
dnkt oder eine protein-
artige Substanz gebildet
werden. - Bei diesem
Punkte entsteht vor
allem die Frage, welche
Beziehungen zwischen
den charakteristischen
progressiven - lipoiden
Abbauprodukten  der
Tay-Sachs-Schaffer-
schenKrankheit und der
Substanz der behandel-
ten Ablagerungskugeln
anzunehmen  Waren ?
Vondiesen lipoiden Pro-
dukten wissen wir nun,
daB sie von den pra-
lipoiden Koérpern héch-
sten Ranges, vom Lezi-
thinoid bis zu den Fett-
sduren eine ununter-
brochene Kette bilden,

Identifikation mit Lipoidkorper spricht jener

i

41

Verhiltuisse dhnlich
Verkleinerung

, welche sonst die bekannten

tiale Entwicklungsphase der kugeligen Ablagerung;

¢) Dislozierte Purkipjezelle mit einer Ablagerungskugel; auffallend ist der ganz fadenférmig verdiinnte Xern,

Himatoxylin-Easinpriparat. Zeichu, Zei3 Homogen-Immersion Apert. 1,30, Qcular 5 X.

6.

wie auf Abb:

Abb. 9. Verschiédene Trscheinungsformen der intrazellyliren Kugel. a) Ein vollkommen ausgereiftes Exemplar, umgeben von in Aug-
Rigenschaften aufweist, e) Typisches Bild; bemerkenswert it die radifre Struktur um die Kuge). Sonst sind die

welcher dadurch kanwm bemerkbar wivd., d) Ablagerungskugel in einer Zelle von nngewohnlicher Form

16sung begriffenem, Protoplasmanetze. Der Kern kommt nicht zum Gesicht. b) Ini

naéheres im Text.
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deren einzelne Phasen fiir die verschiedenen Typen der familisren Idiotie
bestimmend sind. Schaffer charakterisiert diesen ProzeB wie folgt: ,,Diesen
fortlaufendenVerfettungsproze8 illustriert die familidire Idiotie durch seine
verschiedenen Typen: Die fuchsinophile und lezithinoide bzw. prilipoide
Phase vertritt die infantil-amaurotische, die lipoide Phase die juvenil-
amaurotische (Fall von Schob), die osmioreduktive Phase die ohne FEr-
blindung einhergehende familidre Idiotie der Erwachsenen (Fille von
F. K. Walter).” Ferner: ,,Je protrahierter der Verlauf, um so aus-
gereifter die intracellulire Degenerationsmasse im Sinne der Verfettung.
Als fritheste Phase bezeichnete er also die fuchsinophile; diese Fuchsino-
philie ist auch nach F. Reichs mikrohistiochemischen Untersuchungen
fir die initialsten Prilipoiden charakteristisch. Die Vertreter dieser
initialen Phase sind jene fuchsinophilen Granula, die — wie sie Schaffer
hauptsichlich in den Riickenmarkszellen beobachtete — aus dem sich
- homogen fiarbenden Hyaloplasma in den spongioplasmatischen Liicken
sich entwickeln. Man kénnte daher in Anbetracht der Fuchsinophilie
daran denken, daB letztere Kornchen mit der Substanz der beschriebenen
Inklusionen verwandt wiren, nur daB sie manchmal in der Mitte des
Zellplasmas auch gréflere Haufen bilden. Jedoch kénnen wir sowohl
von morphologischen wie von chemischen Gesichtspunkten aus zwischen
beiden greifbare Unterschiede feststellen. Wihrend die fuchsinophilen
Granula als in den Liicken des Spongioplasmas hervortretende isolierte
Kérnchen erscheinen, so entwickelt sich die Substanz der intracellulédren.
Kugeln als eine das Spongioplasmanetz homogen ausfiillende Masse. In
chemischer Hinsicht scheint uns das Moment wichtig, daB den fuchsino-
philen Granulis ein progressiver lipoider AbbauprozeB bevorsteht, von
dem wir aber bei unseren Inklusionen keine Spur finden; zeigen doch
letztere eine charakteristische und einheitliche Farbungsaffinitdt. Hinen
weiteren Unterschied stellt noch die Argentophilie letzterer dar, da die
Prilipoiden und Lipoiden gegen Silbernitrat sich refraktér verhalten.
Allem Anschein nach handelt es sich hdochstwahrscheinlich um eine
proteinartige Substanz. Wir denken hier natiirlich nicht an jene um-
schriebene Art der Proteinen, die Reich als Protagon bezeichnete. Die
charakteristischen Reaktionen von diesem, die Thionin- und Toluidin-
metachromasie sowie das vollige Fehlen der S-Fuchsinaffinitdt sind
ja bei unserer fraglichen Substanz mnicht nachzuweisen. (Bemerkt
sei hier jedoch, daB uns bloB ein &dlteres Formalinmaterial zur Ver-
fiigung stand, wo die Metachromasien schon nicht mehr so schén
zur Geltung kommen kénnen.) Ubrigens miissen wir auch dessen
bedacht sein, daB wir auch zwischen den echten Proteinen und den
Vertretern. der friithesten prilipoiden Phase einen allmihlichen Ubergang
annehmen miissen.

Das Vorkommen intracellulirer kugeliger Zelleinschliisse im Zentral-
nervensystem ist in der Literatur seit lingerer Zeit bekannt. Im Jahre
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1911 haben Lafora, dann 1919 Westphal bei Myoklonusepilepsie eigen-
artige Inklusionen beschrieben; Spielmeyer hat in einem Falle von
zunehmendem. Schwachsinn, kombiniert mit die Oberarme betreffender
Muskelatrophie, dhnliche Gebilde beobachtet. Die Lafora- Westphalschen
Korper scheinen jedoch ganz anderer Natur zu sein. Ihr Vorkommen
sowie ihre morphologischen Verhiltnisse sind anders und ihr mikro-
chemisches Verhalten zeigt eine entschiedene Verwandtschaft mit den
Amyloidkérpern. Die von Spielmeyer beobachteten Kugeln geben keine
Amyloidreaktion, sind hingegen ausgesprochen argentophil und carbol-
fuchsinophil; sie verhalten sich also gewissermaBen dhnlich wie die von
uns bei der Tay-Sachs-Schafferschen Krankheit gefundenen Gebilde.
Weiter kann man jedoch keine entschiedene SchluBifolgerung auf die
Identitat ziehen, um so weniger, als Spielmeyer den strukturierten Bau
seiner Inklusionen betont, d. h. die konzentrische Schichtung und die
periphere radifire Streifung. In unserem Falle fehlt jedoch eine Struktur.
Wir kénnen daher die intracelluliren Kugeln unseres infantil-amauroti-
schen Idiotiefalles mit den aus der Literatur bekannten dhnlichen Bil-
dungen nicht identifizieren. Wir finden ja auch in der Tay-Sachs-Literatur
keine verwandten Gebilde erwihnt. Allerdings liegt eine Abbildung,
die etwas Ahnliches vermuten 1aBt, in Abb. 13 der im Jahre 1920 er-
schienenen Arbeit Bielschowskys vor, wo wir eine derartige argentophile
Ablagerung in einem Purkinjedendrit sehen. Dabei lesen wir folgende
Bemerkung: ,,In einem Dendritenausliufer der links gelegenen Zelle ist
eine kugelige Einlagerung mit einer sich in Silberpraparat gleichméfig
schwarz farbenden Zentralzone sichtbar.”

Als Endergebnis unserer Untersuchungen konnen wir also feststellen,
dafl wir die von Somoza beschriebene eigenartige Zweikernigkeit der
Purkinjeschen Neuronen nicht beobachten konnten. Hingegen fanden
wir zu den seinigen vollkommen &hnliche Bilder, wo jedoch der ver-
mutliche Dendritenkern sich schlieflich als eine argentophile Ablagerungs-
kugel erwiesen hat, ein eigenartiges Gebilde, welches anscheinend nur
in Purkinjeneuronen vorkommt und in der Histopathologie der familisr-
amaurotischen Idiotie bisher nicht gewiirdigt wurde.
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