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Unter diesem Tire] hat Scha//er im Arch. f. Psychia~r. Bd. 89, 1930 eine 
Arbeit ver6ffentlicht, in der er die anfgeworfene Frage mit einem ent- 
schiedenen Nein beantwortet und sich damit in schroffen Gegensatz 
stellt zu den Auffassungen Bielschowskys und Picks und der anderen 
Autoren, die die gleichen Ansichten verbreton. E s i s t  unbestreitbar, 
dab die Untersuchungen Picks und Bielschowskys fiber die patho- 
genetischen Grundlagen tier amaurotischen Idiotie und der lipoidzelligen 
Splenohepatomegalie (•iemann-Pick) in hohem Grade die Aufkli~rung 
des Wesens dieser beiden heredofamflis Erkrankungen und ihrer 
sehr nahen Beziehungen zueinander gef6rdert haben. Die eingehende 
histologische Untersuchung des Falles Hamburgers, bei dem es sich um 
die Kombination der Tay-Sachsschen mit der Niemann-Pickschen Krank- 
heir handelSe, dutch Pick und Bielschowsky fiihrte zu dem einwand- 
freien Nachweis, dab die infantile amauro~ische Idiotie als Teilerschei- 
hung einer Gesamterkran.kung des Organismus auftreten kann, die 
ffir sich nur als St6rung des Lipoidstoffwechsels gedeutet werden kann. 
Unabhi~ngig yon den Studien dieser beiden Autoren kam ich veto ver- 
erbungspathologischen Standpunkte zu dem gleiehen Resultat. Auf 
der mitteldeutschen Psychiaterversammlung in Halle im November 1928 
berichtete Schob fiber einen Fall yon juveniler amaurotischer Idiotie 
mit den gleiehen pathologisehen Ver~nderungen im Organismus, wie 
sie der Fall Hamburgers boG. Als nun der letzte Fall yon Sp~tform tier 
amaurotisehen Idiotie, der viele Jahre in hiesiger Anstalt beobachtet 
werden konnte, verstarb, richtete ich bei der Sektion mein Augenmerk 
in erster Linie auf analoge Beweise einer LipoidstoffwechselstSrung im 
Organismus, die sich auch in sehr charakteristischer Form nachweisen 
lieB. DaB ich die histopathologischen und pathogenetisehen Verhs 
bei diesem Sp~tfalle von amaurot~iseher Idiotie richtig gedeutet habe, 
daffir bfirgt wohl die Stellungnahme Picks, des ersten Sachverst~ndigen 
auf diesem speziellen Gebiete der pathologischen Anatornie, der das 
Krankheitsbfld der ]ipoidzelligen Splenohepatomegalie vom Morbus 
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Gaueher abgetrennt und in seiner Eigenart genau gekennzeichnet hat, 
wenn er mir schreibt: Meine letzte Arbeit fiber die Sp~tform der amauro- 
tisehen Idiotie mit terminalen sehweren St6rungen des Lipoidstoffwechsels 
im Organismus bedeute einen weiteren l~ortschritt in der Kenntnis 
der amaurotischen Idiotie. Somit ist bewiesen, dab bei allen Formen 
der amauro~ischen Idiotie der Organismus an der St6rung des Lipoid- 
stoffwechsels sich beteiligen kann. Als ieh meine letzte Arbeit fiber die 
Sp/~tform der amaurotischen Idiotie abschlol], waren 3 F~lle yon Kom- 
bination der lipoidzelligen Splenohepatomegalie (Niemann-Pick) mit 
der infantilen amaurotischen Idiotic bekarmt. Das bedeu~ete bei den 
in der Literatnr damals beschriebenen 9 F/~llen yon Niemann-Pickscher 
Krankheit  einen ungew6hnlich hohen Prozentsatz (33o/0). Das wieder- 
holte Zusammentreffen zweier seltener heredofamili~rer ErkranJ~ungen 
bei demselben Individuum konnte unmSglieh, wie aueh Bielschowsky 
in seiner Arbeit besonders hervorhob, ein nut  zuf~lliges sein, sondern 
man war gezwungen, ffir beide Affektionen die gleichen Grundst6rungen 
anzunehmen. Wenn SchaHer auch heute noeh sich diesen Beweisffih- 
rungen gegenfiber verschlieBt, so geschieht das wohl in erster Linie 
deshalb, weft die neuon Beobachtungen zu seinen Lehren yon der Bedeu- 
tung der Keimblattelektivit~t ffir die Heredodegenera~ion im Wider- 
sprueh stehen. In  meiner erbbiologisehen Studie fiber die Beziehungen 
zwischen Slolenohepatomegalie und infantiler amaurotischer Idiotie hatte 
ieh die Kombination beider Krankheiten Ms den schwersten Grad der 
einheitliehen I-Ieredodegeneration bezeichnet und h~tte auf die Bedeutung 
der Untersuchung weiferer F/itle hingewiesen. Auf solches neue l~aferial 
(zwei weitere Beobachtungen yon lipoidzelliger Splenoheloafomegalie ) 
stfitzt nun Scha//er seine polemischen Ausffiin'ungen gegen alle die 
Autoren, die seinen Anschauungen fiber das Wesen des pathophysio- 
logischen Prozesses der amaurotischen Idiofie und seinen Lehren der 
Heredodegeneration nichf zustimmen. Zwar erkennf Scha//er an, da]] 
es sich bei der Tay-Sachsschen Krankheit  um eine an die Ganglienzelle 
als Ektodermalindividuum innigst gebundene lokale Stoffweehselst6rung 
auf abiofrophiseher Grundlage handelt, aber er betrachtet die lilooid- 
zellige Splenohepatomegalie als einen selbst~ndigen mesodermalen ProzeB 
mit anderer Pathogenese. Die Best~tigung seiner Auffassung erblickt 
er darin, dab bei mehreren Fiillen yon infantiler amaurotischer Idiotie 
die Ver/~nderungen der lilooidzelligen Splenohepatomegalie vermiBt 
wurden. Die bei4en neuen Fiflle yon Xiemann-Pic]cseher Krankheit ,  
die Scha/]er seiner~ Ausffihrungen zugrunde legt, um zu beweisen, dab 
die Splenohepatomegalie als solche niemals eine famili~r-amaurotische 
Idio~ie bewirken k6rme und die Anreicherung yon Lipoid im Zentral- 
nervensystem bei Niemann-Piclc noch keinen Tay-Sachs bedeute, m6chte 
ich nun im entgegengesetzten Sinne als ausgezeichnefe Belege ffir die 
Auffassung in Anspruch nehmen, dab die Tay-Sachssche Krankheit  und 
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die audoren Formen dor amaurotischen Idiotic und die bei ihnen bisher 
boobachtetcn St6rungen des Lipoidstoffwechsels im Organismus in ihrer 
Pa~hogonose durch~us fiboroins~immen. I)or ers~o Fall, don Schaffer 
anffihrt, betrifft oinen im pathologischen Institut dot Univorsits Ziirich 
Ende 1928 obduzierten, 1 Jahr alton jiidischen Knabon mit typischer 
lipoidzelliger Splenohepatomegalio. Schaffer berichtet boi diesom Falle 
nur fiber den pathologischen Zellbefund im Klein_hirn, nicht im GroB- 
hirn und stellt ein quantitativ und qualitativ difforentes Bild gegen- 
fiber don Ver&nderungen be ide r  Tay-Sachsschen Krankhoit lest. Er 
land eino Anschoppung Init maulbeerartigen pr/ilipoidon Kugeln in 
zwei- bis vierfachon Lagen nur in der H6he dot Purkin]eschen Zollschicht. 
Die Purkin]eschen Zellen waren mit ~einsten pr~lipoiden K6rachen bis 
in die Dendriten bost~ubt. Dagegon war die Molokular- und Granular- 
schicht frei yon pr~lipoidon, im Weigert-prs geschws K6rnchen. 
Nur clio Ar~chnoidea und die Randzono der Molekularis und die Gofi~B- 
wandzellen waren mit feins~en schwarzen K6rnchen besetzt. Aus der 
Tatsache, daft bei diosem Fallo yon Splenohepatomegalio nur die Pur- 
kin]esehenZe]len oino feine pr~lipiode Best~ubung aufwoisen und dab beim 
typischcn Tay-Sachs eine viol intonsivore h&matoyxlinaffine K6rnolung 
der einzelnen Schichton vorhanden ist, ganz besonders auch der Zellen 
tier KSrner- und Molokularschicht, schlioBt er auf einen durchaus anderen 
pathogenetischen Vorgang. Er faBt die pr~lipoide Einlagerung beim 
Tay-Sachs nicht als p~thologische AuBorung dos Stoffwechsels, sondorn 
als eine selbst/indigo, yon der lipoidzolligon Splonohepatomegalie scharf 
zu ~rennende Erkrankung dos Zentralnervensys~ems auf. Wenn man 
ganz unbefangen die Abb. 4 dor Arbeit Schaffers betrachtet, die die 
Purkin]eschon ZeUen beim Zfiricher Fall von Splenohopatomegalio neben 
den Wabenzellon wiedergibt, f&llt die sohr grebe Uboreinstimmnng dor 
histologisehen Details dor Purlcin]eschen Zellen mit den Zellver/inde- 
rungea der amaurotischen ][diotio auf mit dor Einschr&nkung, dab der 
cytopathologischo ProzeB in oinem Anf~ngss~adium sich bofindet. 
Schaffer fiihrt noch einen woiteren Fall yon lipoidzelligor Splenohepato- 
megalie (17 Monato altes jiidisches M~dchen) an, den vor kurzom Smetana 
in Virehows Arch. Bd. 274, 1930 beschrieben hat. Auch hior handelte 
es sich nach Scha]/er um keinen Tay-Sachs, well ira ldinischen Bfld die 
Amaurose fehlte, obgloich roichlich lipoide Substanz in don gebl/ihton 
Ganglienzellen dor Rindo und in dem Purkin]eschen Zollen vorhandon 
war. Lassen wir den Autor selbst fiber diese Befunde im Zen~ralnerven- 
system berichton: ,,Die Pyramidenzellen 4or GroBhirnrinde, die Gangliom 
zollen dot Stammganglion sind auBerordentlich stark gobl~ht und wabig. 
In den nach Nissl gof~rb~en Schnitton lassen sich TigroidkSrper in ihnen 
nicht mehr nachweison. Auch die Purkin]eschon Zellen sind bedeuton4 
vergr6Bert un4 sehaumig. In ihnen sind Tigroidschollcn kaum nach- 
woisbar. In Pr~paraten mit Markseheidord~rbung nach Spielmeyer und 
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Lipoidf~rbung nach Smith-Dietrich enthalten sowohl Ganglienzellen als 
auch Gliazellen schwarze KSrnchen. Um die Gefs liegen hi~ufig 
Gruppen yon Schaumzellen, die sieh mit Sudan I I I  r5tlich, nach Smith- 
Dietrich schwarz f~rben. Die Ver~nderungen im Rfickenmark sind die 
gleiehen." 

Das sind aber doch die typischen Ganglienzellver~nderungen der 
amauro$isehen Idiotie, u n d e s  befremdet reich um so mehr, als Scha]/er, 
der uns als erster eine ausgezeiehnete Schilderung des ans 
Substrats der infantilen amaurotisehen Idiotie geschenk~ hut, bei diesem 
Falle mit dem schon recht welt for~geschrittenen Degenerationsprozel~ 
ira Gehirn die identisohe Pathogenese der ]ipoidzelligen Splenohepato- 
megalie und der infantflen amaurotischen Idiot.ie mit den Worten 
ablehnt : Die Anreieherung yon Lipoid in den Ganglienzellen des Zentral- 
nervensystems bedeute auch bei diesem Niemann-Pic]c noch keinen 
Tay-Sachs. Es besteht ja gar kein Zweifel, dal~ w i r e s  hier nut  mit 
graduellen Unterschieden zu tun  haben, daI~ beim Ziirieher Fall yon 
IYiemann-Pic]cscher Krankheit  der fiir die amaurotische Idiotie charak- 
teristische cytopathologische ProzeI3 nur in seinen Anfimgen vorhanden, 
bei dem Falle Smetanas sehon viel weiter fortgeschritten und bei dem 
Falle Hamburgers vollsts entwickelt war. Meines Erachtens beweisen 
gerade diese beiden neuen F~lle yon lipoidzelliger Splenohepatomegahe, 
mit denen Scha//er seine Auffassung yon der versehiedenen blasto- 
dermalen Natur  der amaurotisehen Idiotie und tier lipoidzelligen Spleno- 
hepatomegalie zu sttitzen sucht, dal~ es sich bier um genotypisch und 
pathogenetisch identisehe Prozesse handel,. Die Ansich~, die ich in 
meiner erbbiologischen Arbeit vertreten habe, da~ die ]ipoidzellige 
Splenohepa~omegalie mR der gleichen Rassendisposition, mit dem gleiehen 
zeitlichen Beginn und Verlauf wie die Tay-Sachssehe Krankheit  un4 
der Neigung, sieh mit ihr zu einem hohen Prozentsatz der Fs zu ver- 
binden, die schwerste Form dieser Heredodegeneration dars~ell~, besti~tigt 
sich hier wieder yell und ganz. Dadurch wird ohne weJteres versts 
lich, warum die lipoidzellige Splenohepatomegalie ~nscheinend fast regel- 
m ~ i g  yon dem ffir die amaurotische Idiotie charakteristischen Degenera- 
tionsprozel~ dor Ganglienzollen bogleitet wird, wie auch die beiden neuen, 
yon Scha//er zitierten Fi~lle beweisen, w~hrend das Zentralnervensystem 
als Ausdruck einer Heredodegeneration geringeren Grades vie1 hi~ufiger 
isoliert erkrank~. Abet auch die fibrigen Formen der amaurotischen 
Idiotie, ihre ph~notypischen Manifestationen in den Sinnesorganen mit 
den nunmehr bei allen Formen der amaurotisehen Idiotie festgestellte~ 
St(irungen des Lipoidstoffwechsels ira Organismus sind der gleichen 
Erbkranjkheit zuzurechnen. Es seheint mir, als ob Scha//er bei dem Falle 
Smetanas nur deshalb neben der lipoidzelligen Splenohepatomegalie die 
Diagnose Tay-Sachs nicht gelten ]~l~t, weft bei diesem Kinde im klinischen 
Bride die Amaurose fehlCe. I)as bedeutet aber doch niehts anderes, als 
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dab die Ganglienzellen in der Maculagegond der Netzhaut  entwedor 
noeh night odGr rmr wenig affiziert waren. Derartige region~re Difforenzen 
im DegenerationsprozeB der Ganglienzellen sind dooh bei der amau- 
rotisehen Idiotie kein ungewShnlicher Befund und schlieBea deshalb 
keineswegs die Zugeh6rigkeit eines Falles zu einer bestimmten Form 
der amaurotischen Idiotie aus. Das gilt night bloB fiir die infantile 
amaurotisehe Idiotie, sondern ganz besonders auch ffir die anderen 
Formen der amaurotischen Idiotie, bei denen die Sirmesepithelien des 
Auges recht hs rai~degenerier~ sind (famfli~tre progressive Maoula- 
degeneration, Pigmentdegeneratioa der Netzhaut). 

Mit nur histologisehen F0rsGhungsmitteln ist das Wesen aller dieser 
Vers in verschiedenen Organen, die boi unserer Auffassung 
mit gutem Grunde zu einer nosologischen Einheit zusammengofaBt 
werden, nicht zu ergrfinden, aueh vererbungspathologische Erw~guagen 
spielen hier, we es sieh um heredodegenerativeKrankheitsvorgs im Or- 
ganismus handelt, eine bedeutungsvollo Rolle. Wie f6rderlich die restlose 
Aufk]~rung des Erbganges bei einem eiazigenFalle einer heredofamili~ren 
Erkrankung gelegentlich wirken kann, beweisen niGhtS so schlagend 
wie meine erbbiologisehen Studien, die sigh auf den Ergbang in der 
Familie mit  der Sp~fform der am~urotischen Idiotie beziehen. Hier 
konnte ieh naohweisen, dab bei dominanter Vererbung in der einen Genera- 
tion (Vater und Vaters Sehwester) die Erbkrankhei~ dutch einen ganz 
umschriebenen Degenerationsproze$ ira Auge (Retinitis pigmentosa) 
reprs wird, dab in der folgenden Generation (AbkSmmlinge des 
kranken Vaters) yon vier Kindern zwei an der Sps der amaurotisehen 
Idiotie erkrankten, und dab der kranke m/~anliche Nachkomme am Ende 
einer jahrzehntelaag andauernden, in Sehiiben verlaufenden amauroti- 
schen Idiotie aueh noch yon der kliniseh scharf ausgepr~gten sehweren 
St6rung des Lipoidstoffwechsels im Organismus betroffea wurde. Aber 
nicht einmal bei dieser doeh erbbiologisoh so griindlich erforsehten 
Familie hat Scha]/er den identisehen Genotypus der beiden Ph~notypen 
(Retinit. pigm. in der 1., amaurotische Idiotie in der 2. GenGration) 
anerkannt, sondern hat nur yon einer idio~ypischen Affinit~t gesprochen. 
Nun kenne ieh aber keine n~heren Beziehungen yon heredofamili~ren 
Krankheiten zueinander, als wenn die Krankheit  yon einem Elter im 
dominanten Erbgange auf die Hs seiner Nachkomme~ iibertragen 
wird. Es spielt dabei keine Rolle, ob der Ph~no~ypus in der ns 
Generation genau der gleiche ist wie in der vorhergehenden. Das gleiche 
grit aber auch ffir andere Erbkrankheiten, z. B. Morbus Pringle, Nieren- 
mischtumoren und tuberSse Hirnsklerose bilden zusamraen eine einzige 
Erbkrankheit  selbst dana, wean in dieser oder jener Generation ein 
oder zwGi Xomponenten der Krankheit  fehlen. Wenn Scha//er zuletzt 
schreibt: ,,Beide endogene famili/~re Leiden (Tay-Sachs und Niemann- 
Pick) sind in der a11erletzten pathogenetischen Instanz identisch als 
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heredodegenerative Leiden, deren intiraster pathologischer Kern wesens- 
gleieh sein rauB", so kann ich such diesera sehr wei~ gefaBten Begriff 
SchaHer8 yon der Zusararaengeh6rigkeit heredofaraifi/~rer Leiden nicht 
beis~iraraen. Ira Gegentefl ra6chte ich behaupten, dal] alle kliniseh 
syraptoraa*ologisehen und histopathologischen Erfahrungen beweisen, 
wie z/ihe die heredofarafli/~ren Krankhei~en dureh viele Generationen 
hindurch ihre Eigenart zu bewahren verra6gen. 

Ich stelle deranach zuletzt lest: In ]~dbereins~iraraung rait einer 
Reihe anderer Autoren, die sich mit den einsehl~gigen Fragen eingehend 
besehaftigt haben, betraeh*e ieh die Untorsuehungon Picks und Bid- 
schowskys fiber die identisehen Grundlagen der Pathogenese der lipoid- 
zelligen Splenohepatoraegalio (Typus Niemann-Piclc) und der infantilen 
araaurotisehen Idiotic (Tay-Sachs) als ein~n botr/iehtliehen l~ortsehritt 
unserer Konntnis aller hior erSr~erten krankhaften Vorg/~nge. Des- 
gleiehon ra6ehto ieh os als eine wesentliche Erweitorung unseres Wissens 
bezoiehnen, dab ffir die juvenile und sp~e  Forts dor araaurotisehon 
Idiotie die gleieho St6rung des Lipoidstoffwoehsols ira Organisraus naeh- 
gowiesen worden ist (Schob nnd Ku]s). Aueh die an einer Farailie rait 
dot Sp~tform der araaurotisehen Idiotio gowolmenon intorossan~on ver- 
orbungspa~hologischen Ergebnisso, dab Retinit. pigment, und araau- 
rotisehe Idiotie idiotypiseh identiseh sind und ira Erbgango einander 
abl6sen k6nnen, haben unsor Wissen noeh raehr vorvollst~ndig~ (Ku]s). 
Die Lehren Scha]]ers yon dot blastodorraogenen Natur dor horodo- 
farafli/~ren Nervenkrankheiton vorleiten dazu, tier ira Organisraus wur- 
zelnde Zus~raraer~h/~nge auseinanderzureiBen, krankhafte Vorg~nge rait 
gleieher Pa~hogonoso zu tronnen und als selbs~ndige Krankheitsorsehei- 
nungen aufzustellen. Das bisher vorliegonde Material fiber die H/~ufig- 
kei~ der Korabination der lipoidzelligen Splenohepatoraegalie rait der 
amaurotisehen Idiotic bewoist sehon jetz~ zur Genfige, dab beido Leiden 
in 10a~hogene~iseher und gonotypiseher Boziohung identiseh sind. 


