
(Aus der hirnhistologischen Abteflung der psychiatrisch-neurologischen Klinik der 
Kgl. ung. P~zms P6ter-Universit~t zu Budapest [Vorstand: Prof. Karl Scha/[er].) 

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

Von 
K o l o m a n  v ,  S~ntha .  

~iit 9 Textabbildungen. 

(Eingegangen am 27. Dezember 1928.) 

Ira vorigen Jahre hat  Ramdn R. S~moza, sich mit dem Problem des 
doppelkernigen Nervenzellen beseh~ftigend, in einem Falle yon infantil- 
amaurotischer Idiotie auf Grund yon Priiparaten, welche nach Cajals 
Kleinhirnmethode impr~gniert warden, eine eigenartige, vorher nie 
beobachtete und schwer erklgrliche Doppelkernigkeit der Parkinjezellen 
besehrieben. ,,Aus Abb. 2 ist ersichtlieh, wie sich in ether Parkinje- 
neurone, die den Scha//erschen Zelldegenerationsproze6 zeigt und deren 
Achsenzylinder eine Auftreibung aufweist, auBer dem KSrperkerrt ein 
neuer Kern mit eigenem 1N'ucleolus gebildet hat,  welcher in dem Haupt- 
dendrit liegb und yon dem gew6hnhchen K(irperkern ziemlich welt ent- 
fernt ist. Der Dendrit, in welchem der neue Kern sitzt, hat  lokal eine 
erhebliche Auftreibung erlitten. Beide Kerne stehen durch eine scharfe 
protoplasmatische Verbindungsbrficke in Zusammenhang. Bemerkens- 
wert ist, dab der KSrperkern ein untriigliehes Zeiehen der Degeneration 
(Schrumpfung, starke Hypertrophie usw.) auiweist. Bet dem Dendriten- 
kern dagegen finder man keine Andeutung irgendeiner Degeneratior~; 
ira letzteren ist sehr deutlich der Nucleolus zu sehen." Auf Abb. 3 seiner 
Arbeit ist das Bild im wesentliehen dasselbe, nar ist hier auch der 
Dendritenkern entartet. In bezug auf die Entstehungsweise dieser zwei- 
kernigen Parkinjezellen hglt er es fiir wahrscheinlich, daB es sich um 
das Produkt ether un~zollkommenen amitotischen GanglienzeIlteilung 
handelt, die neben vSlliger Kernteilung zu einer nar unvollkommenen 
Plasmateilung geliihrt hat. $dbrigens sieht er in der Doppelkernigkeit 
ein dutch die Degeneration hervorgerufenes Reaktionsphanomen. 

Der cytogenetisch auBerordentlich interessante und durchaus neu- 
artige Befund veranlaBte uns, unser Institutsmaterial nach den yon 
Somoza aufgeworfenen Gesichtspunkten durchzusehen. Zur Verfiigung 
stand ein bereits yon Prof. K. Scha//er publizierter Fall yore Tay-Sachs- 
Scha//erschen Typ (Fall Rotbart), aus dessert Kleinhini ich zun~chst 
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nach BieIschowskys Blockmethode, sowie n~ch C@als Impr~gnations- 
verfahren Fibrillenpr~parate verfertigt babe, um entspreehendes Ver- 

gleichsmateriul mi~ Somozas 
Bi lde~  zu erhMtem 

Bei Durchsicht der Im-  
pr~gnationspr~par~te schien 
es uns anfangs den Befund 
Somozas besti~tigen zu kSimen. 
Wir f~nden ni~mlich zerstreut 
solehe Purkinjeelemente 
(durehschnittlieh in ]edem 
dritten Schnigte tines), die mit  
den yon ibm beschriebenen 
bzw. abgebildeten ,,eigenarti- 
gen doppelkemigen" Zellen 
gleich gebaui, erschienen 
(Abb. 1--4). Bei genauerer 
Analyse jedoch, bei der wit 
nach exaktea  Kriterien des 
Kernes suchten, entstanden 
gewisse Bcdenken. Derangeb- 
lithe Dendri tenkem ist ngm- 
lich immer auffallend rund und 
verhgltnismgl3ig groB, wo- 
durch er yon den gewShn- 
lichen Purkinjekernen ent- 
schieden differieit. Er ent- 
behrt einerscharf konturierten 
Kernmembran ,  manchmal  
seheint er im Gegenteil ver- 
schwommene Umrisse zu 
haben. SchlieBlich sahen wit 
den Nueleolus nie mit  ganzcr 
Deutliehkeit. Somozc~ betont 
(auf seiner Abb. 2 hebt er 
das auch in der Zeiehmmg 
hervor), dab in seinen Exem- 
plaren ein Nueleolus zweifellos 
vorhanden ist; aueh wit 

Abb.  1. Fibrillenbild einer Purldnjezelle,  einen seh6nen glaubten manehmal,  a, uf un- 
Fall  der  scheinbaren  Doppelkernigkei t  darstel lend.  
I m  gesehwell ten Zellk6rper  s i tzt  tier echte  Kern ,  yon s e r e n  Priip~r~ten ein nucle- 
dem gegen die Dendr i tenanschwel lung  ein dichtes 
Fibril lenbilndel zieht.  Die Schwellnng enth~l t  eine olusartiges Gebilde wahrzu- 
Dendr i t enkern  n a c h a h m e n d e  argentophi le  Kugel ,  
deren Mitre nucleolusartig" ve rd i ch te t  ist. Bielschow- nehmen, welches ~ber sich 
skys I m p r e g n a t i o n .  Zeichn. Zeig t I o m o g e n - I m m e r s .  
Aper t .  1,30, Getup. Ocul. 10 •  Verkle inerung 4/, schlieBlich stets nut  Ms eine 
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argen~ophile Verdickuug erwies (Abb. l }. Um unseren Zweife ! beseitigen und 
die N~ngel der Imprggna~ionspriipara~e ersetzen zu kSnnen, verfertigten 
wit darm Xern~rbungspr~parate. Diese en tsch ieden-  wenigs~ens ,~iir 
1ms ~ enclgiil~ig die ]?rage der besonderen Zweikernigkei~ trod ergaben 
zugleich einen in~eressanten neuen Bei~rag zur His~opathologie der 
Tay-Sachs-SchaJ/erschen Krankheit. 

Abh. 2. Geschwellte ]?u~'10n~ezelle mi~ geschrtmapitem Kern. In  4er m~ehtigen Auf- 
treibung des reeh~sseitigen tIauptdendri~s bel i t t ler  sich eine 4unkel impr~gnier~e KugeI, 
die bier seharfe Kon~ueer~ hat und gegen die Zellmembran eine k/vine Zusp/~zung zeigt. 
Beim :Rand tier K~rel liegen die &ufleren I~asern des !:'ibrlllonnetzes. Die Oend_riten- 
auftreibtmg rnit  get  Ablagerungskugel kS~nte eine Zwillmgs~elle vorU4uschen, weloha 
mi t  de~a ei~enta~vhen ZellkSroer nu.r durch eine d(inne Pro~opl~smabriicke verbunden is$. 

Cajais Impregnation.  Zeiahn. Dieselbe VergrSl3erung wie Abb. 1. 

AuJ den Hgmatoxylin-Eosinpriipctrc~ten scthen wir n~imlich, daft diese 
kugeligen Gebilde, die au] Impritffnat:ionsprgpazaten den Eindruck eines 
zweite~ Kernes mc~chten, sich mit H~i~natoxylin nicht, sondern mit Eosin 
[iirben lieflen (Abb. 5). :Pemer stellCe s~ch J~eraus, dab solche eosinophile 
Kugeln niela~, nut in den I)endriCenansehwelhmgen, sondern ~uch in dem 
Zellk6rper der Pm'kinjeneuronen, hier sogar 5feet, vorkommen. 

Wit k61anen ansere Untersuchungen, die sich auf die~ morphologischen 
Verhfiltnisse dieser Gebilde beziehen, im folgenden zus~mme~ffassen: Ihr 

44* 
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Vorkommen ist ziemlich selten; in einem Schniite finden wir sie durch- 
schnittlich in 2 4 Zellen auf. Sie kommen verhaltnismaBig 6f~er in 
den dislozierten, als in den am typischen Ort sitzenden Pttrkinjezellen 
vor. Sehr selten sahen wir sie in den lokalen Dendritenanschwelhmgen; 
deshalb trafen wir Dendrifenkerne in so geringer Zahl an Fibrillen- 

pr~paraten. In einer Zelle kommt  
fast ausuahmslos nur eine einzige 

Abb.  3. Bal lonfSrmiger  ZellkSrper;  alas an- 
geschni t tene  fibrill~re Aul~ennetz is t  noeh er- 
hal ten,  whhrend  das I n n e n n e t z  sich berei ts  
in DekompositAon befindet .  Der  gesehrumpf te  
K e r n  l iegt im  basalen Teil des Zellk6rpers. 
Die arg'entophile Kug'el hat  sich hier in die 
pr im~re  Dendr i t enve rzwe igung  e ingelager t  
und  yon  ihr  seheinen drei Fibri l lenbiindel  
auszugehen,  welche m a n  in die Den4r i t en  
bzw. in die Auf t r e ibung  des Zellk0rpers ver -  
foigen kann .  Bielschowskys I m p r g g n a t i o n .  
Zeiehn. Dieselbe VergrS~erung wie Abb.  1. 

Abb.  4. Purkinjezel le  m i t  zwei Ablagerungs-  
kugeln.  Der  ZellkSrper ist  bal lonfSrmig ge- 
schwollen, die guBeren Fibri l len bilden eine 
Schale,  die inneren  ein polygonales  Netz,  
welches Anfgnge des Zerfalls zeigt.  Der  ab- 
gep la t t e t e  K e r n  sieht e inem anschmiegenden 
Gliakern ghnlieh aus. Die eine Kugel  s i tzt  
~iber dem Kern ,  die zweite in der  Anschwel- 
lung der  Dendri tenveffastelung.  U m  die letz- 
tere  i s t  die Spong iop la smas t ruk tu r  gu t  er~ 
hal ten.  Bielsehowskys I m p r e g n a t i o n .  Zeichn. 

Dieselbe VergrSBerung wie Abb.  1. 

Kugel vor; wenn man doch zv~ei sieht, so sitzt eine yon ihnen in einer 
mgchtigen Dendritenanschwellung (Abb: 4). Ihre GrSBe ist immer fast 
genau dieselbe. Sie sind, wie wir erwghnten, yon kreisrunder Form, 
hgchst seltea oval, haben mehr oder minder scharfe Umrisse, manchmal 
scheinen sie yon einer Membran umgeben; sehr selten haben sie einen 
verschwommenen Rand, der wahrscheinlich mit ihrer Entstehung in 
Beziehung steht. Eine Struktur weisen sie bei keinerlei Fgrbung 
auf,  sondern sind homogen. Das Spongioplasmanetz drgngen sie 
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nicht ausein~nder, dieses zeigt beim R~nd der Kugel eine radi~re 
Struktur. 

Die Purkin]ezellen, welehe derartige Gebilde enthalten, weiehen an 
Form und Struktur yon den benachbarten Elementen charakteristisch 

Abb.  5. Hgmatoxy l in -Eos inp r~pa ra t ,  welches die wahre  N a t u r  des in Fibri l lenbildern 
ke rnar t igen  Gebildes aufklhrt .  Purkinjezel le  m i t  aul~erordentlieh gequol lenem 1KSrper und  
m i t  e inem infolge der in t razel lulgren Drucks te igerung  ganz  hlnausgedrgng ' ten  Kerne .  
I n  tier Auf t r e ibung  des H a u p t d e n d r i t e n  sehen wir  die fragliehe Ablager tmgskuge] ,  die 
sieh bier m i t  Eosin gefgrb t  ha t  un4  m i t  den Fgden  des S1oongioplasmanetzes z u s a m m e n -  
h~ngt.  I n  der Nghe der  Zelle f in4en wir  Gliakerne. Zeiehn. Die YergrS~erung is t  

dieselbe wie in Abb.  1. Verkle lnerung ~/3. 

ab. (Diese Abweichung ist nicht ausgesprochen, wenn die Kugel nicht 
in dem ZellkSrper, sondern in einer Dendritenauftreibung sitzt.) Solche 
Zellen sind immer auff~llend geschwollen, ihr I~and wird duroh die 
~uSeren groben Fasern des Fibrillenapparates gebildet, ihr Inneres yon 
einem feinen Spongioplasmanetz durchwoben, welch letzteres oft staub- 
ar~ig zerfallen ist. Im Zentrum des Netzes befindet sich die Kugel, 
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w~hrend der den EndotheE oder Fettzellenkernen /s abgeplattete 
Kern sich eng an die Basis der Zelle schmiegt oder in den Ursprungs- 
kegel des Axons hineingedr/~ngt ist. Wir betonen, dM~ um solche Zell- 
kerne meistens keine Spur yon einer kompM~teren Protoplasmastruktur 
zu sehen ist, wie sie um den Kern der fibrigen Purkinjezellen auch noch 
im extremen Grade dos Ansehwellungsprozesses gut genug erhalten ist 
(Abb. 4, 6, 7, 9). Diese au/ den ungewShnlichen intracelluldiren Druck 
hiuweisende extreme Abplattung des Purkin]ekernes ist es, was ]i2r die diese 
Kugel enthaltenden Zellen vet allem charakteristisch ist. W/~hrend diese 

Abb .  6. I m m e r s i o n s p h o t o g r ~ m m  n a c h  e inem Ca j a l -P r~pa r~ t .  ~J:an s ieh t  drei  Pu rk in j e -  
zellen,  deren  m i t t l e r e  die eha r~k te r l sb i schen  E i g e n s c h ~ f t e n  der  die A b l a g e r u n g s k u g e l  
e n t h M t e n d e n  Zel len sehr  s c h 0 n  d e m o n s t r i e r t ;  bMlon f0 rmig  geschwel l t e r  Zel lk0rper ,  zer- 
fa l len4es  S p o n g i o p l a s m a ,  s t a r k  a b g e p l u t t e t e r  b a s a l  l i egender  K e r n  l ind  in  der  Mi t re  de r  
Zelle die s eha r f  k o n t u r i e r t e ,  a r g e n t o p h i l e  It:llgel. I m  Gegensa t z  zu  den  b e n ~ c h b a r t e n  Zel len 
i s t  das  vSllige l%hlen  e iner  p e r i n u k l e g r e n  k o m p a k t e r e n  P r o ~ o p l a s m a s t r u k t u r  auf fMlend .  

Erschehmng ia solchen Zellen sozusagen ausnahmslos zur Beobachttmg 
kommt, ist sie in den fibrigen Purkinjeneuronen fast niemMs zu sehen. 
Dieser abgeplattete Kern kaml ~uf den Fibrillenbfldern als ein anliegender 
Gli~kern, hingegen die stark argentophile inklusion als der eigentliche 
Kern imponieren (Abb. 4, 6). In anderen F/illen entzieht er sich der 
Beobachtung, da er, sich fast fadenfgrmig abplattend, in das periphere 
Fibrillenwerk verbirgt (Abb. 9c). Man kann oft, besonders bei den 
dislozierten Purkinjee]ementen, in der N/~he der Einschlfisse eine Tendenz 
zur Auf15sung der Protoplasmastruktur feststellen (Abb. 8). 

Die Entwickhmg der kugelfSrmigen Gebilde kSnnen wir nicht ganz 
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genau veffolgen. Es ist sicher, dab ihr Wachstum kein konzentrisches 
ist, well sie gleich groI~ sind, eine Schichtung nieht aufweisen und die 
Spongioplasmastruktur nicht auseinanderdr~tngen. Es scheint uns wahr- 
seheinlich, da~ sie yon einem in den Lficken des spongioplasmatischen 
~qetzwerkes aus kleinen Tropfen sieh verdichtenden Stoffe gebildet 
werden. Hierauf scheinen jene - -  immerhin sehr seltene - -  Bilder hin- 
zuweisen, we die deutliche Anschwelltmg der Zelle und die eharakteri- 
stische Lage- und Formver~nderung des Kernes schon eingetreten, das 
Spongioplasmareticulum jedoch noch gut erhalten ist und die MRte 

A b b .  7. I m m e r s i o n s p h o t o g r a m m  n a c h  e inem B i e l s c h o w s k y - P r ~ p a r a t .  ~ h n l i c h e s  Bi l4  wie 
a u f  A b b .  6. 

yon diesem eine die zentralsten Lficken dicht ausfiillende, peripherie- 
w~rts aber diffus verschwommene homogene Substanz eirmimmt 
(Abb. 9b). Die sich ablagernde Substanz scheint sieh durch allm~h- 
liehe Verdichtung yon den fibrigen Teilen des Protoplasmas langs~m 
seharf abzugrenzen; dies tritt dutch progressive Attfl6sung des Spongio- 
plasmanetzes noch mehr hervor. Die seharfe Grenze und die genaue 
kugelige Form des ausgereiften Gebildes deutet auf eine ausgesproehene 
physiko-ehemische Abtrennung yon der Umgebung hin, welehe mit Aus- 
bildung einer Oberfl~chensp~mmng hervorrufenden Kolloidmembr~n 
verbunden ist. 

Die ehemische Seite des Ablagerungsprozesses bzw. der Jnklusions- 
bfldung ist wesentlieh komplizierter als die morphologische. Wir waren 



67"2 Kolom~n v. S~nth~: 

bestrebt, den ehemisehen Charakter der Kugeln mit verschiedenen 
F/~rbungsverfahren festzustellen, dessen Ergebnisse wit wie folgt zu- 
sammenfassen m6chten: 

An Hi~matoxylin-Eosinpr/~paraten f/irben sie sieh rosarot, nach Van 
Gieson gelblieh-rosa, mit Toluidinblau und Thionin ganz blaBblau (wie 
die Grundsubstanz). Auf Sudan- und Nilblausulfatpr/~para~en bleiben 
sie ungefiirbt, kaum und uneharakteristiseh gefi~rbt erseheinen sie auf 
naeh Ciaccio hergestellten Pr/~paraten. In Markseheidenbildern, naeh 
Weigert und Spielmeyer, nehmen sie das H~matoxylin tiberhaupt nieht 

Abb.  8. I m m e r s i o n s p h o t o g r ~ m m  nach  e inem Cajal-Pr&parat .  Man sieh~ zwei typ i sch  
gelager te  ma4 eine in die lVIolekularschicht dislozierte Purkinjezel le ,  le tz tere  m i t  einer  
re la t iv  groBen 2Lblagerungskugel. Die Zelle is~ schwer  clegeneriert:  ihr  R a n d  , ferwaschen 

und  ihre  innere S t r u k t u r  ha t  sich aufgel6st .  Ein Zel lkern is t  n icht  zu sehen. 

an, dagegen die Farbe des kontrastfi~rbendert Eosins bzw. Fuchsins auf. 
Sie zeigen keine Jodreaktion, Methylviolettmetachromasie, noeh Kongo- 
affinit~t. Hingegen fiirben sie sieh lebhaft rot mit S-Fuchsia und 
Carbolfuehsin und erweisen sich stark argentophil. 

Es unterliegt keinem Zweifel, dab es sieh hier um eine degenerative 
Ablagerung handelt, die in ihrer vollsten Entwieklung als seharI um- 
sehriebene Formation im Inneren der angesehwollenen Zelle ganz inklu- 
sionsal~ig Platz nimmt. Ihr ehemisehes Wesen k6nnen wit aber aus den 
obenerwiihn~en F/~rbtmgsreaktionen nur anniihernd bestimmen. Von 
einer Amyloidsubstanz, die bei den intraeellulfi.ren kugelf6rmigen Ab- 
lagerungen in erster Reihe in Frage kommt, kann gewiB nieht die Rede 
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sein. Das Gebilde zeig~ n~mlich keirte Affmit~t zu den basischen Farb- 
stoffen, such verhMt es sieh gegen die spezifisehen Amyloidreak~ionen 
refrakt&r. Gege~ eine Iden~ifika~io~ mit LipoidkSrper sprieht jener 
Umstand, da6 es zu den 
neutr&lert Fe~f~rbsr 
fen sowie zu dem Wei- 
gertschen H~m~toxylin 
selbst n~ch vor~ngeg~n- 
gener Chrombeh~nd- 
lung~ keineMfinit~t ~uf- 
weisS. Auch seine Un- 
16sb~rkei~ in Alkohol 
und Chloroform ver- 
ringer~ die ~V~hrschein= 
lichkett der lipoiden ~Na- 
tur, wenngleich sie sie 
auch nicht ausschlie6t. 
Es bleiben somit blog 
zwei M6glichkeiten /ib- 
rig : Es kann entweder 
durch ein ganz initiales 
~riilipoides Abbaupro- 
dnk~ oder eine protein- 
artige Subs~nz gebiIde~ 
werden. Bei diesem 
]Punk~e en~steh~ vor 
Mlem die tJrage, we]che 
Beziehunge~ zwische:: 
den charakteristischen 
progressiven lipoiden 
Abbaawodukten der 

Ta y- Sachs- Scha] /er- 
schenKr~nkheit und der 
Substanz der bchandel- 
~en Ablagerungskngeln 
anzm~ehmea w~ren ? 
Von diesen lipoide~ Pro- 
dukten wissen m r  nua, 
da6 sie yon den pr&- 
lipoiden K6rpern hSeh- 
sten l~nges,  vom Lezi- 
~hinoid his z~ den Fe~r 
s~uren eine ummter- 
broehene Kegte bilden, 
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deren einzelne Phasen f/Jr die versehiedenen Typen der familigren Idiotie 
bestimmend sind. Schaffer charakterisiert diesen Proze8 wie folgt : ,,Diesen 
fortlaufendenVerfettungsprozeB illustriert die familii~re Idiotie dutch seine 
versehiedenen Typen: Die fuehsinophile und lezithfnoide bzw. pr~lipoide 
Phase vert.ritt die infantil-amauror die lipoide Phase die juvenil- 
amaurotisehe (Fall yon Schob), die osmioreduktive Phase die ohne Er- 
blindung einhergehende famili~re Idiotie der Erwaehsenen (Fglle yon 
F. K. Walter)." Ferner: ,,Je protrahierter der Verlauf, um so aus- 
gereffter die inr Degenerationsmasse im Sinne der Verfettung." 
Als frfiheste Phase bezeiehnete er also die fuehsinophile; diese Fuehsino- 
philie ist aueh naeh F. Reichs mikrohistioehemisehen Un$ersuehungen 
ffir die initialsten Pr~lipoiden eharakteristiseh. Die Vergreter dieser 
initialen Phase sind jene fuehsinophilen Granula, die - -  wie sie Schaffer 
haupts/~ehlieh in den Rfiekenmarkszellen beobaehtete - -  aus dem sieh 
homogen t~rbenden Hyaloplasma in den spongioplasmatisehen Liieken 
sieh entwiekeln. Man k6nnte daher in Anbefraeh~ der Fuehsinophilie 
daran denken, dab letztere K6rnehen mit der Substanz der besehriebenen 
Inklusionen verwandt wi~ren, nut  dab sie manehmal in der Mitre des 
Zellplasmas aueh grSBere tIaufen bilden. Jedoeh k6nnen wit sowohl 
yon morphologisehen wie yon ehemisehen Gesiehtspunkten aus zwisehen 
beiden greifbare Untersehiede Ieststellen. W~hrend die /uehsinophilen 
Granula als in den Lfieken des Spongioplasmas hervortretende isoliei~e 
K6rnehen erseheinen, so enCwiekelt sieh die Substanz der intraoellulgren 
Kugeln als eine das Spongioplasmanetz homogen ausfiillende Masse. In 
ehemiseher Itinsieht seheint uns das Momenr wiehtig, dab den fuehsino- 
philen Granulis ein progressiver lipoider Abbauproze8 bevorstehG yon 
dem wir aber bei nnseren Inldusionen keine Spur linden; zeigen doeh 
letztere eine eharakr und einheitliehe F~rbungsaffinit~t. Einen 
weiteren Untersehied stellg noeh die Argen%ophilie letzterer dar, da die 
Pri~lipoiden mid Lipoiden gegen Silbemfitrat sieh refrakt~r verhalten. 
Allem Ansehein naeh handelt es sieh h6ehstwahrseheinlieh um eine 
proteinartige Substanz. Wir denken hier natfirlieh nieht an jene um- 
sehriebene Art der Proteinen, die Reich als Protagon bezeiehnete. Die 
eharakteristisehen Reaktionen yon diesem, die Thionin- und Toluidin- 
m ~ e h r o m a s i e  sowie das v611ige Fehlen der S-Fuchsinaffinitgt sind 
ja bei unserer fragliehen Substanz nieht naehzuweisen. (Bemerkt 
sei hier jedoeh, dab uns blo8 ein glteres Formalinmaterial zur Ver- 
fiigung stand, we die Metaehromasien schon nieht mehr so sch6n 
zur Geltung kommen k6nnen.) Ubrigens miissen wir aueh dessen 
bedaeht sein, dab wit auch zwisehen den eehten Proteinen und den 
Vertretera der friihesten pdtlipoiden Phase einen ailmghliehen Obergang 
annehmen miissen. 

Das Vorkommen intraeellulgrer kugeliger Zelleinsehliisse im ZenSral- 
nervensystem ist in der Literatur seit 1/~ngerer Zeit bekarmt. Im Jahre 
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1911 haben La/ora, dann 1919 Westphal bei Myoklonusepilepsie eigen- 
artige Inklusionen beschriebe~; Spielmeyer hat  in einem Falle yon 
zunehmendem Schwachsirm, kombiniert mi t  die 0berarme betreffender 
Muskelatrophie, ghnliche Gebilde beobachtet. Die La/ora-Westphalschen 
K6rper scheinen jedoch ganz anderer Natur  zu sein. Ihr  Vorkommen 
sowie ihre morphologischen Verh/s sind anders und ihr mikro- 
chemisches Verhalten zeigt eine entschiedene Verwandtschaft mi$ den 
Amyloidk6rpern. Die yon Spielmeyer beobachteten Kugeln geben keine 
Amyloidreaktion, sind hingegen ausgesprochen argentophil und carbol- 
fuchsinophil; sie verhalten sich also gewissermaBen ~hnlich wie die yon 
uns bei der Tay-Sachs-Scha//erschen Krankhei t  geftmdenen Gebilde. 
Weiter kan~ man jedoch keine entschiedene SchluBfolgerung auf die 
Identit/it ziehen, um so weniger, als Spielmeyer den strukturierten Bau 
seiner Inklusionen betont, d. h. die konzentrische Schichtung mad die 
periphere radigre Streifung. In  unserem Falle fehlt jedoch eine Struktur. 
Wir kSnnen daher die intracellul~ren Kugeln unscres irdantil-amauroti- 
schen Idiotiefalles mit  den aus der Literatur bekannten ~hnlichen Bil- 
dungen nieht identiiizieren. Wir linden ja auch in der Tay-Sachs-Literatur 
keine verwandten Gebilde erw~hnt. Allerdings liegt eine Abbildung, 
die etwas Khnliches vermuten 1KBt, in Abb. 13 der ira Jahre 1920 er- 
schienenen Arbeit Bielschowskys vor, wo wir eine derartige argentophile 
Ablagerung in einem Purkinjedendrit sehen. Dabei lesen wir folgende 
Bemerkung: , ,In einem Dendritenausl~ufer der links gelegenen Zelle ist 
eine kugelige Einlagerung mit  einer sich in Silberpr~parat gleichm~Big 
schwarz f~rbenden Zentralzone sichtbar." 

Als Endergebnis unserer Untersuchnngen kSnnen wir also feststellen, 
dal] wir die yon Somoza beschriebene eigenartige Zweikernigkeit der 
Purlcinjesehen Iqeuronen nicht beobachten konnten. Hingegen f~nden 
wir zu den seinigen vollkommen ~thnliche Bilder, wo jedoch der ver- 
mntliche Dendritenkern sich schlieBlieh als eine argentophile Ablagerungs- 
kugel erwiesen hat, ein eigenartiges Gebilde, welches unscheinend nut 
in Purkinjeneuronen vorkommt und in der Histopathologie der famili~r- 
amaurotischen Idiotie bisher nicht gewiirdigt wurde. 
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