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Die lecithinoide (Scha]]er) oder pr~lipoide (Alzheimer) Degeneration 
des Zentralnervensystems gewinnt in den letzten Jahren immer mehr 
an Bedcutung. Dies l~Bt sieh darauf zurSckfiihren, dab diese Degenera- 
tion, die lange Zeit bloB bei einer einzigen Erkrankung des Zentral- 
nervensystems - -  namentlich bei der amaurotischen Idiotie - -  beob- 
achtet wurde, auch bei ganz verschiedenen Krankheit~n zu finden ist, 
so dab sic allm~hlich in den Kreis der allgemeinen Zellhistologie bzw. 
Zellpathologie einbezogen wird. So land v. Lehoczky in einem Fall yon 
Meningitis tuberculosa an umschriebener Stelle des Gyrus rectus, Uchida 
in 2 F~llen yon Uremic in den Basalganglien, K6rnyey in einem an Lungen- 
tuberkulose verstorbenen Fall yon stri~rer Erweichung gleichfalls in 
verschiedenen ]~indengggenden sowie im Striopallidum Lecithinoid. 
v. Lehocz]cy und KSrnyey identifizierten das Leeithinoid mit dem charak- 
terist~schen Abbaustoff tier amaurotischen Idiotic auch genauer, w~hrend 
Uchida als Beweis der Ahnhchkeit nur die Weigert-positive F~trbung 
allein anfiihrt. 

Von allgemeinerer Bedeutung als obige F~lle ist der Umstand, dab 
bei einer yon Pick 1922 beschriebenen Erkrankung, bei der Niemann- 
Piclcschen Splenohepatomegalie, in den verschiedensten Organen groBe, 
helle Zellen (sog. Picksche Zellen) gefunden wurden, die mit den Smith- 
Dietrichsehen, Spielmeyersehen und Weigertschen Fs schwarze 
KSrnchen enthielten. Diese KSrnchen sind nach S igmund und Bloom 
zum iiberwiegenden Tcile Phosphatide, nach Knox, Wahl und Schmeisser 
stellen sic ein myelinartiges, dem Lecithin nahestehendes Lipoid dar, 
doeh sind sie sowoM in mikrochemischer als auch in f~rberischer Hinsieht 
zweifellos mit tier Lipoidsubstanz identisch, ,,die wir als kons~ntes tes  
Krankheitsprodukt bei der infantflen amaurotischen Idiotic antreffen" 
(Bielschowsl~y). Es liegt somit bei der Splenohepatomegalie eben]alls 
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Lecithinoid vor. Die lecithinoide Degeneration gewinnt (lurch dieses 
Moment in hohem Mal~e an Bedeutung; dazu *rggt nook der Umstand 
bei, da~ die lccithinoiden Picksohen Zellen nicht nur in Milz, Leber, 
Knoohenmark usw., sondern auch im GroI3- und Kleinkirn sowie in der 
Pia mater  vorkornmen (Pick, Knox, Wahl und Schmeisser). Auch 
-Hamburger erwghnt don unbesohrgnkten ,,Einbruch" der Lipoidzdlen; 
unter den anderen Organen war damit auch das Zentralnervensystem 
fibersohwemmt. 

Die gonaue anatornisehe Vorarbeitung yon Hamburgers Fall ist 
Bielsehowsky zu verdanken; yon ibm rfihrt auch die erste fachgemgl~e 
Besehreibung der zentralen Vergnderungen boi dor Splenohepatomegalie 
her. ,,Die Lipoidspeioherung ist eine universelle. Sic ist in den Zellen 
dor Hirnrinde ebenso wie im Rfiokenmark und in den Spinalganglien 
vorhanden." Bielschowsky land das Lecithinoid in dot Leptomeninx, 
der Tola chorioidea und in don GefgBwandelomenten der Nervensubstanz. 
Bielsehowsky gelangt an der Hand des Umstandes, da$ sein Fall klinisch 
mit der amauro~ischen Idiotic vSllig fibereinstimmte (Hamburger), 
ferner auf Grund der groBen Ahnliekkeit des anatomischen Bildes 
(ballonartige Auftreibung dos Zelleibes und der Basaldendriten) zum 
weitgehenden SokluS, da$ die amaurotische Idiotie ,,nur eine Teil- 
erscheinung einer fiber don Gesamtorganismus ausgedehnten Erkran- 
kung" darstellt. Nack Bielschowsky wird also die amaurotisohe Idiotie 
geradeso durck eine allgemeine StSrung dos Lipoidstoffweohsels ver- 
ursacht, wie dies yon Pick bei der Splenohepatomegalie festgestollt 
worden ist. Bielschowsky t rennt durch diese Stellungnakrne die amauro- 
tiscke Idiotic yon der Gruppo der auf Abiotrophie beruhenden heredo- 
degenerativen Krankheiten ab, was um so fiberrasohender ist, als die 
amaurotische Idiotic ein typischer t~oprgsentant der endogenen und 
ektodermogenen Erkrankungen (Scha]]er) ist. Vor Bielschowsky beob- 
aokteten die Forsohor (Pick, Knock, Wahl und Schmeisser) in einigen 
Fgllen alas gleiehzeitige Vorkomrnen yon amaurotischer Idiotie und 
Niemann-Pickscher Krankheit,  dock hielten sie dies ffir eine Kombination 
beider Erkrankungen. Aueh Hamburger, dot klinische Beschreiber yon 
Bielschowskys Fall, spriokt yon einer Kombination beider Krankheiten, 
dock bemerkt or, dal~ diese Koinzidenz ,,tiefere Zusammenhgnge ahnen 
lg$t". Hamburgers Ahnung wurde sodann - -  wio ~rwEhnt - -  yon 
Bielschowsky realisiert, naeh dessen Meinung es sick urn kein zufgltiges Zu- 
sammenfallen, sondern um eine gemeinsame genotische Grundlage handelt. 

Auch Spielmeyer k~l~ Bielschowskys Beweisffihrung ffir ,,schlfissig". 
Seines Eraektens ,,kSnne nur dariiber diskutiert werden, wie die Stoff- 
wechsolstSrungen und die yon ihnen abhgngigen GowebszerstSrungen 
zustande kommen". 

Im Gegensatz zu Bielschowsky weist Scha//er mit Nachdruek darauf 
hin, dal3 in einer bedeutenden Zahl der Tay-Sachsschen Fglle (Strau[3) 
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Leber und Milz yon Lipoideinlagerungen frei sind; aueh in einem dies- 
beziiglich untcrsuchten eigenen Falle konnte er in Mflz und Leber kein 
Lecithinoid finden, In  diesen Fs kann also die amaurotische Idiotie 
keinesfalls als Teilerscheinung einer allgemeinen StSrung des Lipoid- 
stoffwcehsels angcsehen w erden. Scha]]er beruft sieh ferner auf Smetanas 
2~iemann-Piclcschen Fall, wo im Zentralnervensystem geradeso Leci- 
thinoid vorlag wie in den fibrigen diesbeziiglieh untersuchtcn Niemann- 
Piclcsehen F~llen, die Iclinisch mit der Tay-Sachsschen Erkrankung 
zweifcllos nicht identisch waren. Der Umstand, dal~ sowohl in diesem 
Falle als auck in den iibrigen Niemann-Piclcschen F~llen im Zentral- 
nervensystem eine identiscke ehemische und F~rbungsverh~ltnisse auf- 
weisendc Substanz: Leeithinoid gefunden wurde, ist von keiner ent- 
scheidenden Bedeutung, denn Lecithinoid kommt neben der amauroti- 
schen Idiotie aueh bei anderen Krankheiten vor (v. Lehoezlcy, K6rnyey). 
Die Ver~nderungen des Nervensystems bei Niemann-Pick sehen also 
den bei Tay-Sachs beobaehteten Vers nur ~hnlieh, doch sind 
sie damit keineswegs identisch. Scha[]er gelangte ferner in einem Falle 
yon Niemann-Pick (Fall des Ziiricher Prof. v. Meyenburg) auf Grund der 
sorgsamen anatomischen Analyse des Nervensystems zum hochwiehtigen 
SchluB, dab das pr~lipoide Bfld bei beiden Krankheiten ,,ein prinzipieH 
versehiedenes ist". Bei Splenohepatomegalie ist nieht nur in den Nerven- 
zellen, sondern auch ,,in fettspeiehernden Zellen" sowie in der Arachnoidea 
und in den Blutgef~]en Leeithinoid sehr reiehlieh vorhanden, ws 
es bei Tay-Saehs weder in den Gef~l~en noch in der Arachnoidea zu 
beobachten ist; fiberdies fehlen die fettspeiehernden Zellen, denn es 
kommen nur sudanpositive ,,Abbauelemente" vor. Dagegen finder 
sich in den Nervenzellen sehr reichliches Prs ,,somit ist das patho- 
logische Geschehen in den fettspeichernden wie in den Abbauelementen 
ein ganz verschiedenes". Naeh Seha//er spielt im Falle Hamburger- 
Bidsehowsky , , . . .  eine Kombination in der Erkrankung des meso- 
dermalen retikulo-endothelialen Apparates mit dem ektodermalen Zentr~l- 
nervensystem" eine Rolle, d .h .  die Erkrankung des Nervensystems 
ist ,,keine Teilerscheinung des endogenen mesodermalen Prozesses, 
sondern gegen letzteren ein ektodermal-eigener Vorgang, wie dies aus 
der yon der Splenohepatomegalie ganz unabh~ngig auftretenden fami- 
]i~ren amaurotischen Idiotic hervorgeht". ,,Wohl kann - -  wie ich 
dies oben auf Grund des v. Meyenburgscheno Falles yon Typ l~iemann- 
Pick such sah, eine pr~lipoide Anreicherung des Zentralnervensystems 
stattfinden; dieser Prozel~ ist aber seiner Zeichnung n a c h . . ,  ganz 
verschieden yon dem prs Bilde der familis 
Idiotie." Scha[]er lehnt also auf Grund seiner Untersuchungen die Identi-  
fizierung der Splenohepatomegalie mit der amaurotischen Idiotie in 
pathogenetischer Beziehung entsehieden ab. Scha//ers Stellungnahme 
beruht nicht auf Voraussetzungen und ,,Ahnangen", sondern auf Tat- 

39* 
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saehen, yon denen eine der wichtigsten - -  wie erwi~hnt - -  das eigen- 
artige Verhalten des leeithinoiden Bildes ist. 

Aus dem Gesagten ergib~ sieh, dal~ das Priilipoid oder die leeithinoide 
Degeneration gegenw~rtig im Vordergrunde des neurohistologischen 
Interesses steht; seine Entstehungsweise bzw. sein Wesen scheint mit 
einer ganzen Reihe der prinzipiellen Fragen in Zusammenhang zu stehen. 

Unter solehen Umsti~nden ist es yon Belang, dab wir unter 12 F411en 
yon a]cuter gelber Leberatrophie 3real sowie in 3 kontrollhalber untersuchten 

Abb. 1. Aku te  gelbe Lebera t rophie .  Leber.  Markfase r f~rbung  nach  Spielmeyer. Die 
Leberzellen s i n d - m i t  leci thinoiden K6rnchen  voUgepfropf t .  

Fiillen yon chronischer Leberkrankheit (1 Fall yon Cirrhosis hepatis, 
Coma hepaticum und 2 F~ille yon Cc. hepatis) im Zentralnervensystem 
mi~ den entsprechenden F/irbungen (Spielmeyer, Smith-Dietrich) Leci- 
thinoid nachweisen /connten (in unserer in Gemeinschaft mit Edmund 
v. Zallca veffal3ten Arbeit). Die Lokalisation des Lecithinoids war in 
den 6 F~llen sehr verschieden. So war in 2 Fiillen (im akuten Fall 6 
und im chronischen Fall 1) blo13 in der Area dentata Economo, in den 
iibrigen F~llen a u c h a n  anderen Stellen des Nervensystems Lecithinoid 
zu finden. Beziiglich der I-I~iufigkeit des Vorkommens ist die Reihen- 
folge der untersuchten Gegenden die folgende: An erster Stelle steht 
das Ammonshorn (5 F/tlle)~ danach folgt das Corpus striatum (4 F~lle), 
sodann die Gyri front, bks. und temp. (je 2 F/tlle), w~hrend die Gyri 
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front, conv. eentr, parie~., ferner der Nuel. den~atus des Kleinkirns 
und die Subst. inn. Reichert dureh je einen Fall ver~reten sind. Was 
das Vorkommen in den ~versehiedenen Zellarten anbelangt, so sind 
zwisehen den einzelnen F~llen und Gegenden gleichfalls grebe Ab- 
weiehungen zu beobaehten. Es gab Fs in denen das Leeithinoid in 
Nervenzellen, Gef/~l~wund, Gliu gle]eherweise vorkam, wogegen, es in 
anderen F/illen nur in 1--2 Zellurten zu linden war~ 

Es ist yon Interesse, da$ es sieh in s/~mtliehen 6 F~llen um eine 
sieh an die Leberkrankheit ansehlieSende Nervensystemsver~nderung 
handelte, so dul~ die his~ologisehen Ver/~nderungen and infolgedessen 
auch die Ents~ehung des Leeithinoids mit der Erkrankung cler Leber 
in Verbindung gebrueht werden mfissen. Die Natur  dieses Zusammen- 
hunges dtirfte sieh aus sps Untersuchungen ergeben. Es ist 
erw~hnenswert, dab wir in einigen F~llen yon akuter gelber Leber- 
atrophie das Leeithinoid auch in der Leber naehweisen konnten. Dies 
gilt yon den F/s 4, 6 und l l .  Darunter fund sich das Leeithinoid 
in den F~llen 4 und 6 in den Leberzellen in feink6rniger Form; im 
FMle 11 kam es so massenhaft vor, dab die Leberl/~ppehen schon bei 
ganz schwaeher Vergr6~erung, ja selbst mit der Lupe nnterschieden 
werden konnten (s. Abb. 1). Unter diesen FMlen fanden wir zweimal 
aueh ira Zens Leeithinoid, und zwar ira Falle 4 in 
5 Rindengegenden sowie im Putamen und im Falle 6 an einer einzigen 
Stelle der Rinde: im Ammonshorn. In  2 Fdillen von akuter gelber Leber- 
atrolghie konnten wir somit nieht nut  im Zentralnervensystem, sondern 
auch in der Leber Lecithinoid nachweisen. 

Unsere Leberf~lle sind yon zweifaeher Bedeutung. Einesteils be- 
reiehern sie die Kasuistik bezfiglieh des Vorkommens des Lecithinoids, 
~ndernteils geben sie gewisse Anleitungen fiber die H~ufigkeit seines 
Vorkommens in den versehiedenen Orgunen. Der erstgenannte Umst~nd 
spricht fiir das yon uns hervorgehobene Prinzip, wonaeh die leeithinoide 
Ent~rtung nichts underes ist ~ls eine seltener vorkommende F'orm der 
~llgemeinen fettigen Degeneration, ,,bei welcher unbekannterweise nicht 
NeutrMfette, sondern Lipoide zust~nde kommen". Die Bedeutung des 
zweiten Momentes liegt unseres Erachtens d~rin, dM3 man d~durch 
der wichtigen Frage iiber die Vorbedingungen der Leeithinoidbfldung 
vermutlich n~her kommen k~nn.' KSnnte es ns nuehgewiesen 
werden, da~ die Lecithinoidbildung im Zentr~lnervensystem Pr4dileG 
tionsstellen aufweist, so wfirde dies vielleicht zur Erkenntnis der unbe- 
k~nnten Bedingungen beitragen. 

Auf eine dieser Bedingungen hat  Schaffer im Anschlu~ ~n die Tay- 
Saehssche Erkrankung hingewiesen: ,, : . .  die ~kut verl~ufende infantile 
Form "gelangt nur zur prs (teeithinoiden) Stufe, die mehr pro- 
tr~hiert sich entwickelnde juvenile Form steigt zur lipoiden Stufe empor, 
endlieh die Form der Erwaehsenen erreieht die osmioreduktive Stufe 
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des VerfettungsprOzesses.". Nach Scha//er is t  also eine au/3ergew6hnliche 
Geschwindigkeit des Degenerationsternpos erforderlich, damit die leci- 
thinoide Entar~ung zustande kommen kann. 

Diese Feststellung Scha//ers wird aueh durch die nicht amauro~isehen 
~:Alle untersttitzt, bei denen im Nervensystem bisher Lecithinoid gefunden 
wurde. So wiesen in unserem Falle yon Meningoeneephalitis tuberculosa 
die sehwere Clasmatodendrose, in K6rnyeys Fall die ausgebreitete und 
schwere Verfettung, in unseren 3 akuten und 3 chronisehen Leberf~Uen 
gleiehfalls die sehr diffus ausgebreitete und sehwere Verfettung darauf 
hin, dab das Nervenparenchym aueh in diesen F~llen den Sitz akuter 
oder zumindest subakuter Ver~nderungen darstellt. Von Uchidas 2 Ur~mie- 
f~llen ist der erste ehronische Urs doeh sprieht die Schwellung 
der Nerv~enzellen ffir einen Vorgang von eher akutem Charakter; 
tier zweite Fall weist einen raschen klinisehen Verlauf auf. Die 
Niemanu-Picksehen F~lle leben hSehstens 2 Jahre lang (Hamburger). 
Da die Anfangssymptome in den ers~en ~VIonaten naeh der Gebur t  zu 
beobachten sind und die Kranken danach ,,immer elender werden" 
(Pick), handelt es sich dabei kliniseh um eine subakute, progredierende 
Krankheit.  Wir sehen also, dal] s/~mtliehe Fi~lle, in denen bisher neben 
der amaurotisehen Idiotie im Nervensyster~ Le.cithinoid gefunden wurde, 
akute oder subakute Erkrankungen waren. 

Es ist jedoch in den angefiihrten F/~llen aueh auff~llig, da~ die 
Erkrankung des Nervensys~ems mit verschiedenen, ins Nervensystem 
gelangenden Toxinen in Zusammenhang gebracht werden kann. So spielten 
sowohl in unserem ersten Falle als aueh vermutlieh in KSrnyeys Fall 
tuberkulSse Toxine (sehwere Tuberkulose mit Amyloidose) eine Rolle. 
Auch bei Ur~mie liegt AuVointoxikation des Organismus vor, w~hrend 
bei Splenohepatomegalie naeh Pick im wesentliehen eine St6rung des 
Fettstoffweehsels besteht. 

Wir kennen also bisher 2 vermutliehe Vorbedingungen der Leeithinoid- 
bfldung. Die eine ist die Akuitiit des Nervenprozesses (Scha//er), die aueh 
in den nieht amaurotisehen F~llen festgestellt werden kann; die andere 
besteht in der Anwesenheit einer allgemeinen Toxlnwirkung, die gerade 
in den nicht amaurotischen F~illen naehweisbar war. 

Die Lecithinoidbildung mui] nattirlieh aul]er diesen beiden noeh 
mehrere andere Bedingungen haben. DaB abet diese zwei Daten beim 
Nachweis des Lecithinoids zur l~ichtsehnur dienen k6nnen, geht daraus 
hervor, daB, aIs wit unter Beachtung dieser Bedingungen 22 Ftille - -  
tells aus dem Sektionsmaterial unserer Klinik, tells aus dem des Buda- 
pester St. Stephansspitals - -  au/ Lecithinoid untersuchten, davon blo[3 
7 F~ille vollstdindig negativ waren. (Ffir die Fhlle aus dem St. Stephans- 
spiral bin ich dem Dozenten E. v. Zalka zum Dank verpfliehtet.) 

Wir wandten bei den Untersuchungen Spielmeyers Markseheidenfiirbung 
an. Naeh unseren Erfahrungen li~[tt sich das Lecithinoid mit Hilfe dieser 
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Methode am rasehesten und  sichersten nachweisen. Es ist yon  Belang, 
da[~ man  - -  zumindest  zur allgemeinen Orientierung - -  keine diinnen 
Sehnitte verfert igen daft. Wir  arbei teten meistens mit  Schni t ten yon  
30--35/~.  Die Schnit te mfissen ferner etwas energischer differenziert 
werden als bei den gewShnlichen Markbildern. Das Leci thinoid der 
Nervenzellen oder der Gila kann durch den Markreiehtum seh'waeh 
differenzierter Schnit te verdeckt  werden. Gerade an  gleichmgi~iger 
Differenzierung ist unseres Erachtens  die Spielmeyersche Methode dem 
Smith-Dietrichschen Verfahren fiberlegen, bei dem die Zeitdauer d e r  
Differenzierung viel grSi~ere Schwankungen zeigt (ira allgemeinen differen- 
zierten wit 5 - -10  Minuten lang, so wie Smetana, doch kam es vor, dal~ 
die Differenzierung zuweilen nu t  einige Augenblicke,  ein andermal  
hinwiederum stundenlang dauerte).  Dagegen hat  das Verfahren nach 
Smith-Dietrich den Vorzug, da~ es ira wesentlichen eine an  Gefrier- 
schnit ten vorgenommene Weigertsche F~rbung darstellt und  infolgedessen 
dami t  gleichwertig ist. Aus diesem Grunde wandten  wit in unseren 
Spielmeyer-posi t iven F~llen kontrollhalber stets auch die Smith-Dietrich- 
sche Metkode an. Die Resul ta te  der beiden Methoden s t immten im 
wesentlichen miteinander  iiberein; nur  in einigen F~llen (1, 2 und  15: 
Gyrus hippocampi) kam es vor, da{~ wit  mit  der Smith-Dietrichschen 
Methode auch an  solchen Stellen positive Resul ta te  gewannen,  die mi t  
der Spielmeyerschen Methode negat iv waren. Wir  kennen die [Jrsache 
dieser Abweichung nicht,  doch spricht dies jedenfalls im allgemeinen 
fiir eine geringere Empfindl ichkei t  der Spielmeyersehen Methode, was 
bei einem zum Nachweis yon  Degenera t ionsprodukten dienenden Ver- 
fahren als ein Vorzug zu be t rachten  ist. 

Unsere Fs sind die folgenden:  
1. Frau G., 53 Jahre alt. Icterus gravis. Cc. vesicae ]elleac cure obstructione. 

Lecithinoid war in 2 Rindengegenden zu beobachten: a) an umschriebener Stelle der 
Gyri ]ront. conv. in der Glia vie], in demselben Gobiet, doch in einer mehr einw~ts 
liegenden l~indengegen4 in den Nervenzellen und atlch in deren Wandelementen 
weniger; 

b) im Ammonshorn, und zwar in derL grol~en 1Nervenze]len der Area dentata 
und in deren Wandelementen sowie in der Gli~ reichlich (auch in den pericelluIi~ren 
R~umen der Nervenzellen), in denselben Elementen des Sommerschen Sektors, 
doch weniger, im Subiculum nut in der Gefg~wand; im Gyrus hiploocamloi in der 
Gefg~wand hgufig, irL den Nervenzellen stellenweise und in geringer Menge (mit 
Smith-Dietrichscher Methode hgufig). 

Ferner im Striatum, und zwar in der Gefg[~wand reichlich, in der Glia und in 
den Nervenzellen spgrlicher. 

2. J. I41., 47 Jahre alt, Icterus levis gradus, cirrhosis cardiaca hepatis. Arterio- 
s/clero6is, Endo~arditis. In diesem FalIe fanden wir es an einer einzigen Stelle des 
Zentralnervensystems, in den loolygonalen 1Nervenzellen der Area dentata (Eeonomo), 
doch nicht in jeder Zelle und nich~ in groi~er Menge. Dortselbst war etwas Leci- 
thinoid auch in den Gef~,i~wandelementen zu finden, in der Glia nicht. 

3. Frau A. K., 42 Jahre alt. Seit 3 Wochen Ikterus, Cholelithiasis. Degeneratio 
~)arenchymatosa gravis myocardii. Hypostasis et oedema lob. in[. pulmonum. Leci- 
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thinoid nur  in einer einzige~ Rindengegend: im Ammonshorn (die Gyri front, conv., 
die basale, occipi~ale sowie die temporale Gegend wurdea durehsueht), und zwar 
sehr reicMich in den Nervenzellen der Area dent. (aueh in den perieellu]~ren R~umen 
sind KSrnchen und leeithinoider Detritus), in der Glia und in den Wandelementen 
der Gef&13e. In  den iibrigen Teilen des Ammonshorns ist kein Lecithinoid "zu linden, 
was um so ,~uff~lliger ist, als es in  der Fascia dentata in sehr reichliehem MaIle vor- 
liegt. Mit dem Smith-Dietrichsehen Verfahren finder es sich aueh im Gyrus hippo. 
eampi und in der Zone H E~ (Economo) in grol]er Menge, in allen 3 Elementen. 
Von den iibrigen Absehnitten des' Zentralnervensystems: in den Nervenzellen des 
Nuc~. dent. reichlich, in den anderen Elementen iiberhaupt nieht. Das Striatum der 

.kbb. 2. Cirrhosis hepatis. Leber. Spielmeyers i~larkf~rbung. Zeiss Obj. 2~. Die Leberzellen 
zeigen inselartig lecithinoide Degeneration. 

einen Seite ist auf Lecithinoid vSllig negativ, im anderen finder sich eine kleine 
ErweichungshShle; das Putamen enthglt dort in seiner Ggnze sehr viel Lecithinoid 
(insbesondere in der Glia, sodann in den Wandelementen der GefgBe; in den Nerven- 
Zellen weniger). DaB hier zwischen der Lecithinoidbildung nnd der Erweiehung 
ein Zusammenhang besteht, ergibt sich auch daraus, datl das Caudatum derselben 
Seite auf Leeithinoid vSllig negativ ist. 

4. S. B., 31 Jahre alt. Delirium tremens. Cirrhosis hepatis. Die Zeber zeigt 
histologiseh eine geringftigige, beginnende Bindegewebsvermehrung neben insel- 
artiger Veffettung und ]ecithinoider Entar tung der Leberzellen (s. Abb. 2). Das 
Leeithinoid ist entweder in Form grStlerer rauchgrauer Kugeln oder kleinerer 
kohlschwarzer Tropfen sichtbar. In  einzelnen Leberzellen kommt auch ganz feine 
KSrnelung vet  (s. Abb. 3). Die Rinde weist an 4 Stellen Lecithinoid auf: a) an um- 
schriebener Stelle der Gyri/rent, bus. (in den Wandelementen der Gefi~lle, in den 
Nervenzellen, Und zwar aueh in den pericellulgren l~gumen reichlieh), b) und e) Jn 
den zentralen und 19arietale~ Gegenden, in den Wandelementen der GefgBe hgufig, 
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in den Nervenzellen in Spuren, in der Glia nicht; d) im Ammonshoru in der Area 
dent., in den Wandelementen der Gef~i~e, in der Glia reichlieh, in den Nervenzellen 
wenig, im Subieulum ist bloI3 in den Gef~Bwi~nden, im Gyrus hippoeaml)i iiberdies 
auch in einigen ~%rvenzellen Lecithinoid zu linden. Ferner liegt auch in den Berg- 
mannschen Gliazellen des Kleinhirns (wenig) und in den Gef~w~nden des Strut. 
granulos. (reiehlich) Leeithinoid vor. Im Striatum war es in den Gef~l~w~nden 
h~ufig, in der Glia selten, in den Nervenzellen iiberhaupt nieht zu beobachten. 

Das detaillierte Fettbild wich aueh in diesem Falle vom lecithinoiden Bilde 
wesentlich ab. Die Verfettung war n~mlich diffus, die Lecithinoidbildung dagegen 
lokal. In einzelnen Gegenden (Gyri front, cony.) ist sehr sehwere Verfettung, 

2~bb. 3. Cirrhosis hepatis. Leber: 1Vlarkf~rbung nach Spielmeyer. Homogene 0limmersion. 
Leberzellen mit zahlreichen Vakuolen uncl feinkSrnigem Lecithinoict. 

doch Lecithinoid auch in Spuren nicht zu linden. An anderen Stellen ist auch in 
~olchen Elementen •eutralfett reichlieh vorhanden, wo Lecithinoid kaum vorliegt 
(Glia des Striatums). 

5. G.V., 41 Jahre alt. Alcoholismus chronicus. Cirrhosis hepatis. Es ist in 
diesem Falle yon Interesse, da~ Lecithinoid in der Leber vorhanden ist, im Zentral. 
nervensystem dagegen auch in Spuren nicht. In van Giesonschen Schnitten ist das 
interlobul~re Bindegewebe der Leber m~]ig vermehrt, dabei starke rundzellige 
Infiltration. Die Leberzellen sind fettig degeneriert; mit Spielmeyerseher F~rbung 
sind in den Leberzellen einzelne grS•ere rauchgraue Kugeln (Semileeithinoid 
Scha/]er), anderw~rts schwarze Tropfen zu sehen. ])as Gehirn ist der Sitz sehr 
sehwerer, ausgebreiteter fettiger Degeneration (selbst in den lipophoben Purkinje- 
zellen ist iettige Degeneration sichtbar), auch die Nisslbilder weisen auf eine diffuse, 
schwere Erkrankung bin; die schwere Erkrankung der Gefs (Verfettung) 
und der vSllige Mangel an Entziindungserseheinungen verleihen dam ProzeI~ einen 
ausgesI)rochen toxischen Charakter. 
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6. M.H., 50 Jahre alt. Cirrhosis hepatis. Psychosis alcoholica (Korsa~o//). 
Der Fall stimmt in jeder Hinsicht mit dora vorangehenden fiberein. Auch hier ist 
Lecithinoid in der Leber (mehr als im vorigen Fall), im Zentralnerven~ystem dagegen 
nicht zu beobachten. Die Leber zeigt anf van Giesonschen Bildern eine aus- 
geslorochene I-Ieloatitis (starke Bindegewebsvermehrung mit Infiltration, Gallen- 
wegwucherung und Verwaschung der lobul~ren Leberstruktur). Mit Scharlachrot 
verfertigte Bilder zeigen eine geringfiigige Verfettung. Mit Spielmeyerscher F~,rbung 
inselartige lecithinoide Entartung (das Lecithinoid ist stets in Leberzellen, und zwar 
entweder in Form grober Kugeln oder schwarzer TrSpfchen zu sehen). Die Er- 
krankung des Nervensystems stimmt mit dem des vorigen Falles v611ig fiberein; 
es zeigt sich nur darin ein Unterschied, dab bier die weichen Hirnh~ute mfi, f~ig 
verdickt sind und gering~figige Infiltration zeigen. 

7. Frau J .K. ,  48 Jahre alt. Psychosis et polyneurotis alcoholica. Broncho- 
pneumonia disseminata. Pleuritis et ]~ericarditis chronica fibrosa. Nephritis 
embolica haemorrhagica, Pyelitis catarrhalis acuta. In 2 Gegenden des Nerven- 
systems land sich Lecithinoid, doch auch hier nur in geringer Menge: a) im Sommer- 
schen Sektor des Ammonshorn8 (in den Wandelementen der Oef~J~e wenig, fein- 
k6rnig, in den Nervenzellen in Spuren); b) im Striatum (in dan Wandelementen 
der Gef~Be und in der Glia wenig, feinkSrnig). 

8. E. K., 39 Jahre alt. Aleoholismus chronicus. Bronchopneumonia. (Nut das 
Gehirn wurde untersucht.) Auf Lecithinoid v611ig negativ. 

9. Frau M. K., 19 Jahre alt. Eklampsia. Nelohrosis et ectasia pelvis renalis 
1. dext. I-Iaemorrhagiae subcaps. Glissoni hepatis. Bronchopneumonia. Unter 
s~mtlichen Rindengegenden ist nur im Ammonshorn allein Lecithinoid vorhanden, 
und zwar in den polygonalen Nervenzellen der Area dentata reichlich (auch in del~ 
pericellul~ren R~umen), in der Olia wenig, in den Gef~13en nicht. Auch in den 
Nervenzellen des Sommerschen Sektors ist Lecithinoid anzutreffen, doch bedeutend 
weniger als an der ~'orerw~hnten Stelle (sehr feink6rnig; in den ]oericellul~ren 
R~umen nicht). Im Gebiet der Zone t t  E~ (Economo) in den Nervenzellen in Slouren. 

10. Frau E. K., 28 Jahre alt. Sepsis puerperalis. Fieberdelirium. Wir fanden 
in 2 Gegenden des iNervensystems Lecithinoid: a) im Ammonshorn ausschliel~lich 
in den Wandelementen der Gef~e, in Spuren, b) in den Nervenzellen des Nucl. 
dentatus des Kleinhirns feinkSrnig, in einzelnen Nervenzellen ziemlich reichlich. 
In diesem Gebie~ ist auch eine sehr schwere Markdegeneration und Zerfall sichtbar. 

11. Frau J. F., 62 Jahre alt. Diabetes mellitus (leidet seit Jahren an Zucker- 
krankheit). Dementia senilis. Arteriosclerosis maioris gradus aortae totius lorae- 
cipue aortae abdominalis. Arteriosclerosis /~rtei'iar. loeriphericarum praecipue art. 
coronarium, renalium et baseos cerebri. Atrolohia litoomatosa pancreatis. Cystitis 
aonta. 

Wir fanden Lecithinoid an 4 Stellen der Rinde, namentlich a) in der Gegend 
tier Gyri /rent. conv. an umsehriebener SteUe, in der randst~ndigen Glia reichlich, 
an derselben Stelle in den Wandgef~l~en der mehr einw~rts liegenden Rinden- 
gegenden (wenig), in den Nervenzellen nicht; b) in den Gyri/rent. has. ist in der 
randst~ndigen Glia Lecithinoid so reichlich (ausgebreitet) vorhanden, dal~ der Zell- 
leib durch feine lecithinoide I(Srnchen bzw. Kugeln sichtbar wird, oft sind sogar 
die Dendriten zu sehen. Auch die Gef~l~wi~nde, Nervenzellen und die im Rinden- 
innern befindlichen Gliaelemente cnthalten dort Lecithinoid in reichlicher Menge. 
Bei den Nervenzellen kommt es sehr h~u~ig vor, datt nicht nur in den Nervenzellen 
selbst, sondern auch in den pericellul~ren R~umen Lecithinoid sehr reichlich vor- 
liegt, manchmal in Form yon grobem Detritus, so dab dadurch die Nervenzellen 
fast verdeckt sind; c) in der zentralen Region ist in der randst~ndigen Glia wenig, 
in anderen Elementen fiberhaupt kein Lecithinoid vorhanden; d) yon den Gegenden 
des Ammonshorn~ ist es am meisten in den l~Tervenzellen der Area dent. (Economo) 
(s. Abb. 4) und des Sommerschen Sektors (auch in den pericellul~,ren R~umen), 
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i b b .  4. Fa l l  1 ] .  A m m o n s h o r n ,  2~rea d e n t a t a  (Economo). F ~ r b u n g  n a c h  Smith-Dietrlch. 
Die Nervenze l l en  s i nd  re ich l ich  m i t  L e c i t h i n o l d  erf i i l l t .  

A b b ,  5. F a l l  11. P u t a m e n .  Spielmeyers l ~ a r k f ~ r b u n g .  H o m o g e n e  Ol immers ion .  L e c i t h i n o i d  
i m  K 0 r p e r  u n d  in  dem per i ce l lu lg ren  I~aum e iner  grol3en Nervenzel le  (N), f e r n e r  in  e ine r  

Gef~Bwand (G). 
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doch auch in den Nervenzellen der ganzen Area pyramid,  ammonica, des Subi- 
eulums und  des Cyrus hippoeampi zu linden. In  denselben Gegenden kommt  es 
auch in den GefM3en und  Gliazellen vor, yon den letzteren besonders in der Area 
dent. in reichlicher Menge. I m  Gyrus hippocampi enth~lt  die randst~ndige Glia 
sehr viel Lecithinoid. Es ist  ferner im Striatum vorhanden:  in  der Glia sehr viel, 
in den Gef~Ben reiehlich, in den Nervenzellen wenig. Das in der Nervenzelle und 
in der G e f ~ w a n d  des Corp. s t r ia tum befindliche Lecithinoid ist  aus Abb.  5 er- 
sichtlich. U m  ein langes G e f ~  des Putamens  herum ist  im Parenehym ein Er- 
weichungsprozel3 mi t  vielen KSrnchenzellen zu sehen. In  den letzteren is t  Leei- 
thinoid und  Neutra l fe t t  s ichtbar;  auch die umliegende Glia enth~lt  sehr reichlich 

Abb. 6. Fall 12. Front. bas. Region. Spielmeyers Markf~rbung. Zeiss Obj. A. Die Rand- 
gliazellen en~halten sehr viel, die corticalen Iqerven- und GliazelIen relativ weniger 

Leeithinoid. 

(Sudan-positives) Fet t .  Beim Vergleieh der Sudan- und  Spielmeyerschen Bilder 
ist  die Menge des Fet tes  grSl3er als die des Leeithinoids. Die Erweichung ist auf 
arteriosklerotischer Grundlage ents tanden;  die betreffende Gef~]wand ist  bedeu- 
tend verdiekt  und es ist  dar in eine massenhafte l%ttablagerung zu sehen. In  diesem 
Fall ist  also das Lecithinoid nieht  nur  in fixen, sondern auch in raobilen Elementen 
(in KSrnchenzellen) sichtbar.  

12. :Frau L. P., 49 Jahre  alt. Coma diabeticum. Seit 1 J ah r  Diabetes. Blut- 
druck 220 mm Hg; nach lwSchiger Bewul3tlosigkeit Aspirationspneumonie.  Die 
wcichen Hirnh~ute  sind hyper~misch, t t~morrhagie  im I I I .  Ventrikel  und  in den 
Seitenventrikeln. Die Gebilde um den Ventrikel  herum sind n icht  zerstSrt. Die 
Spuren der Blutung sind aueh im IV. Ventrikel  zu sehen. Der Ausgangspunkt  der 
Blutung konnte  nicht  Iestgestellt werden. 

Lecithinoid war in 5 Rindengegenden zu linden: a) an  umsehriebener Stelle des 
Gyrus temp. I in  der randst~ndigen Glia sehr reichlich (Zelleib, ~s t e  gut  ersicht- 
lieh), in demselben Gebiet (d. h. in der unterhalb der lecithinoiden randsti~ndigen 
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Glia liegenden Rindenpartie) auch in den Nerven- and Gliazellen sowie in den 
Gei~Bw~nden, doch nicht viel; b) in der Parietalgegend derselbe Befund, mit dem 
Un~erschiede, dab es hier in den •ervenzellen nur in Spuren vorliegt und in der 

Abb .  7. Fa l l  12. Fronb.  bas .  Reg ion .  Zeiss Obj.  C. Spie~meyers 1E[arkf~rbllng. 
Die Nerven-  l ind  Gliazel len e n t h a l t e n  re ichl ieh  Lee t t h ino id .  

Abb .  8. FaI l  l 2 .  F r o n t .  bas .  Reg ion .  H o m o g e n e  (}l immersion.  ~Ylarkfaserf~rbung n a e h  
Spielmeyer. Die Randg l i aze ] l en  u n d  te ihveise  ih re  D e n d r i t e n  s ind  m i t  Lee i t h ino id  erfi i l l t ,  

dadurch  g u t  s i e h t b a r .  
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Glia fehlt; e) in der Gegend der Gyri ]font. cony. derselbe Befund wie in a) und b), 
doch ist es auBer in der randst~ndigen Glia nur in den Wandelementen der Gefi~Be 
vorhanden; d) in den Gyri ]ront. has. (an umschriebener Stelle, doch ausgedehnt) 
reichlich in der randst~,ndigen Glia, in den Nervenzellen (auch in den pericellul~,ren 
R/~umen), in der Glia und in den Gef/~I]w/i, nden dieses Gebietes (s. Abb. 6, 7 u. 8), 
in den perice]lul/~ren Rgumen einzelner Nervenzellen ganz grobe Kfigelchen. Es 
gibt such Nervenzellen, in deren Zelleib iiberhaupt keine oder nur sehr feine K6rn- 
then vorliegen und in deren pericellul/~ren Rfi,umen ganz grobe Schollen zu sehen 
sind, wie es in Abb. 9 dargestellt ist. Im Rindeninnern enthMten die Gliazellen so 
viele lecithinoido K6rnchen, dab es auf Bildern ohne Uberf/~rbung den Anschein 
hat, Ms ob sie alle ffeie leeithinoide K6rnchen w/~ren. Ein Teil erweist sich jedoch 
bei Immersionsvergr6i3erung unstreitig als ,,frei". Die Entstehung dieser KSrnchen 
l~,Bt sich damit erklfi, ren, dab gerade im fraglichen Gebiet ausgesprochene Mark- 
degeneration zu sehen ist (es sind kaum einige Markradien vorhanden, der Mark- 
kegel ist sehr sp/i, rlieh), so dab die K6rnchen als Uberreste eines Markzerfalls an- 
gesehen werden kSnnen. Fiir ihre Unabh~ngigkeit yon der lecithinoiden Degenera- 
tion spricht der Umstand, dab auch an anderen Stellen (z. B. in der Gegend der 
Gyri front, cony.) markarme Flecke zu beobachten sind, in deren Gebiet jedoch 
kein Lecithinoid vorliegt; e) im Ammonshorn ist es in den Nerven- und Gliazellen 
und in den Geffi, Bwandelementen der Area dentata reichlich vorhanden. Im Sommer- 
schen Sektor weniger, doch in allen 3 Elementen, im fibrigen Teil der Zone H E~ 
(Economo) bloB in den Gef/~l]wandzellen. Der Gyrus hippocampi zeigt im wesent- 
lichen dasselbe ]3ild wie die Gyri front, bas., doch kommt bier das Lecithinoid 
nicht so massenhaft vor. Im Striatum ist es in den Glia- und Gef/~Bwandelementen 
sehr reichlich, in der Nervenzelle nicht vorhanden. Die Nervenzellen des Nucl. 
dentatus des Kleinhirns enthalten es in grol]er Menge, doch nieht jede Nervenzelle; 
es ist dort weder in den Gef~l]en noch in der Glia zu beobachten. 

13. Frau W. L., 53 Jahre alt. Cachexia carcinomatosa (nach Mammaoperation). 
Peritonitis universalis et pachymeningitis eircumscripta 1. dext. eancrosa. Car- 
cinomat6se Metastasen in Leber, Milz, Lymphdriisen, Thyreoidea, Nebennieren, 
Uterus, Magen und im III .  Lendenwirbel. Auf Lecithinoid negativ. 

14. Frau S.S. ,  42 Jahre Mr. Bascdowpsychose. Struma parenchym~tosa. 
Pyelitis 1. d. gydrops  meningum, hyperaemia cerebri. Auf Lecithinoid vollst~ndig 
negativ. 

15. Frau F . R . ,  38 Jahre Mr. Uraemia. Nephritis ehronic~ cure atrophia 
granularis renum, Bronchopneumonia disseminata. Oedema cerebri. Lecithinoid 
in 2 Rindengegenden: 8) in den Gyri/font. bas. selten, wenig und bloB in der Gef/~B- 
wand; b) in den polygonalen Nervenzellen der Area dentata des A~tmonshorns 
h/~ufig, doch in geringer Menge, feink6rIfig. Ebenda auch in der Gef/~Bwand, in der 
Glia nicht. Im Sommerschen Sektor dasselbe Bild, wogegen die Zone H E 2 und das 
Subieulum vollst/~ndig negativ sind. Der Gyrus hippocampi ist mit Spielmeyer- 
scher F/~rbung negativ, doch ist mit dem Smith-Dietrichschen Veffahren in den 
Nervenzellen eine geringe, feinkSrnige Menge zu linden. Im Striatum in der Gef~B- 
wand hi~ufig, in den groBen Nervenzellen selten und wenig (in den kleinen Nerven- 
zellen nicht), in der Glia sehr selten, in ganz geringer Menge. In  den Nervenzellen 
des Claustrums reichlich, in den Gef/~Ben wenig, in der Glia nicht. In  den Nerven- 
zellen des Nulc. dentatus des Kleinhirns wenig, feink6rnig. 

16. Frau L. V., 44 Jahre alt. Uraemia. Glomerulonephritis subacuta. Oedema 
pulmonum. Lecithinoid land sich an 3 Stellen der Rinde: a) in der Gegend der 
Gyri ]font. bas. an umschriebener Stelle in den Nervenzellen, in der Gefi~Bwand 
reichlich; b) in den Gyri/font. cony. an umschriebener Stelle in der rands~ndigen 
Glia reichlich, in den GefiiBw~nden, in der Glia wenig, feink6rnig; in Spuren und 
zerstreut auch in den Nervenzellen; c) Gyrus temp. I: an umschriebener Stelle in 
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Abb.  9. Fa l l  12. Front .  bas.  Region.  Spielmeyers ~r ~- Fuchs ia .  Homogene  
i~limmcrsion. Die Nervenze]]e ,,N'" cnth~l t  nu t  in ih rem pericellul~ren R a u m  Leci thinoid.  

Abb.  10. Fal l  16. G~r. ~en~p. I .  Spielmeyers Markf~rbung .  Homogene  (Jlilaraersion. Es ist  
in den KSrpe rn  a n d  pericellul~ren l%~umen der  Nervenzel len  , ,N", in tier Gef~f~wa,ndzelle 

, ,G"  und  Gliaze]le , ,Z" Leei thinoid zu sehen. 
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der randst~indigen Glia reichlich, in der darunter befindliehen Rindenpartie in Gef~lL 
w/~nden und ~ervenzellen gleichfalls in grol3er Menge (in den pericellulfi, ren R/~umen 
grober lecithinoider Detritus, in der Glia weniger (s. Abb. 10). Auf den Markbildern 
der Rinde zahlreiche kleinlmrdige Markausf~lle, doeh war ill deren Gebiet Leci- 
thinoid auch in Spuren nicht zu beobachten. In diesem Fallo ist es yon Interesse, 
dal3 Ammonshorn and Striatum vSllig negativ waren. 

17. M. C., 60 Jahre alt. Uraemia. Atrophia granul, renum secundaria. Arterio- 
sclerosis universalis et arteriarum baseos eerebri. Blofl in den h'ervenzellen des 
Sommerschen Sektors des Ammonshorns (wenig, feinkSrnig) und in den Nerven- 
zellen der Area dent. (stellenweise und in Spuren) ist Lecithinoid vorhanden. 

18. K. Cs., 17 Jahre alt. Uraemia. Nephritis e. nephrosis. Glomerulonephritis 
subacuta. Bronchopneumonia. Auf Lecithinoid vollst~ndig negativ. 

19. I .H. ,  14 Jahre alt. Uraemia. Die unmittelbare Todesursaehe war Aspi- 
ration. Atrophia granul, tenure seeundaria. Nur im Ammonshorn allein finder 
sich Lecithinoid, und zwar um die Gliakerne der Area dent. herum hi~ufig, in den 
Nervenzellen selten (trotzdem kommt es in den pericellul~ren R~umen zuweilen 
in groSer Menge vet, ohne da$ es im Nervenzelleib vorliegen wtirde); ferner an 
umsehriebener Stelle des Gyrus hipp. in der randst~ndigen Glia und in den Gef~$en; 
in den Nervenzellen in Spuren. In  anderen Gegenden kommt es nicht vor, obgleich 
in der Rinde tiberall (Gyri front, bas., cony. and temp.) and auch im Striatum sehr 
schwere Markdegeneration zu sehen ist. 

20. l%au J. D., 39 Jahre alt. Uraemia. Atrophia granul, tenure seeundaria. 
Arteriosclerosis medioeris gradus. Lecithinoid in 2 Rindengegenden: a) in der rand- 
sti~ndigen Glia tier Gyri/rent. has. hi~ufig, reichlich, ausgedehnt, in den GefaSwiinden, 
Nervenzellen wenig (fast nut in Spuren); b) im Ammonshorn: in der Glia der Area 
dent. reiehlieh, auch in den Gef~$wi~nden und in den perlvaseuliiren Ri~umen 
ziemlich viel, in den Nervenzellen wenig (in den pericelluli~ren Ri~umen ist Leci- 
thinoid vorhanden). In der randsti~ndigen Glia des Gyrus hipp. sehr viel (doch 
nut an umschriebener Stelle, in der Tiefe einer Furche !), in den Gef/i, gwi~nden der 
Glia viel, in den Nervenzellen in Spuren. Im Striatum sind zahlreiehe marklose 
Fleekchen, die kein Lecithinoid anhalten. 

21. Sz., 40 Jahre alt. Uraemia. Atrophia granul, renum secandaria. Broncho- 
pneumonia. Lecithinoid an 2 Stellen tier Rinde: a) in den GefaBwi~nden tier Gyri 
/rent. bas. wenig und selten, in den l~'ervenzellen nicht; b) in den Nerven- and 
Gliaelementen der Area dent. des Ammonshorns in Spuren, in den W~nden and den 
perivaseulgren Raumen der Gefi~$e etwas mehr. Im Striatum sehr viel Lecithinoid, 
and zwar sowohl in den Nerven- und GliazeUen als auch in der Gef~Bwand. Es ist 
erwi~hnenswert, daI~ stellenweise grebe Lecithinoidkonkremente zu sehen sind, 
die sieh jedoch bei stii, rkerer Vergr6Berung als in den Gliazellen befindliehe 
lecithinoide K6rnchenhaufen erweisen. Das Striatum ist mit marklosen Fleckchen 
dicht besetzt (,,mottenzerfressen"), doch ist in diesen marklosen Gebieten kein 
Leeithinoid zu linden. Im Striatum auch sonst sehwerer Markzeffall. 

22. A. R., 58 Jahre alt. Uraemia. Atrophia gran. renum secund. Auf Leci- 
thinoid vollst~ndig negativ, was besonders aus dem Grunde auffMlig ist, well in 
samtlichen Gegenden sehr sehwere Markdegeneration sichtbar ist (gewaltige Mark- 
bli~hungen, die zuweilen vakuoli~r sind; es sind aueh abgesonderte Markkugeln 
zu sehen, so z. B. im Striatum). 

Unser  Unte r suehungsmate r ia l  umfal3t somit 3 Ikterusf/~lle, 2 F/~lle 
yon  Diabetes bzw. yon  diabet ischem Korea,  5 Alkoholpsychosen bzw. 
Cirrhosis hepatis,  1 Eklampsie,  1 mi t  Puerperalsepsis kompliziertes 
Fieberdel ir ium, 2 F/~lle yon  Diabetes melli tus (darunter  besteht  in dem 
einen Fal le  auch Dement ia  senilis, in dem anderen  Blu tung  in den 
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Gehirnventrikel), 1 Krebskachexie, 1 Basedowpsychose und 8 F~lle 
yon Ur/~mie. 

Von unseren 22 F/~llen war in 15 F/~llen Lecithinoid zu fin@n; unser 
Untersuchungsmaterial  umfaBt somit 15 auf Lecithinoid positive F/~lle. 
Die 7 negativen Fi~lle waren: 2 F/~lle von Cirrhosis hepatis, 1 Fall von 
Alcoholismus chronicus, 1 Krebskachexie, 1 Basedowpsychose und 
2 F/~lle yon Ur/~mie. 

Wir werden vor allem diej enigen F/~lle unseres Untersuchungsmaterials 
bespreehen, in denen auch in der Leber Lecithinoid zu /inden war. Es 
kamen 3 F/~lle vor (Nr. 4, 5 und 6), yon denen zweimal (Nr. 5 und 6) 
nur in der Leber Lecithinoid vorlag, w/ihrend das Zentralnervensystem 
davon frei war. Beide sind F/~lle yon Cirrhosis hepatis, der erste Fall 
mit  m/~Biger, der zweite mit  hoehgradiger interlobul/~rer Bindegewebs- 
vermehrung. Das Leberbild zeigt in beiden Fs aueh mit  Fettf~rbung 
eine Abweichung: im ersten Falle besteht eine schwere, im zweiten eine 
geringfiigige Verfettung der Leberzellen. Das Lecithinoid war in beiden 
F/~llen im Innern der Leberzellen in inselartiger Verteilung, in fein- 
kSrniger Form zu linden. Das inselartige Vorkommen und die An- 
wesenheit in den Leberzellen ist aus den Abb. 2 und 3 ersiehtlieh. Aus 
diesen ergibt sieh aueh, dab in diesen 2 Fiillen die Lecithinoidmenge 
bei weitem nicht so massenhaft  ist, wie bei der gelben Leberatrophie, 
die in Abb. 1 dargestellt ist. 

Der dritte Fall ist gleiehfalls Cirrhosis hepatis; yon den vorerw/~hnten 
unterscheidet sieh dieser Fall darin, dal] nicht nu t  in der Leber, sondern 
auch im Gehirn Leeithinoid zu beobachten war, nnd zwar in 4 Rinden- 
gegenden, ferner im St.riatum und im Kleinhirn. Beim Vergleieh dieses 
Falles mit  den 2 vorigen konnten wir keinen anatomisehen Anhalts- 
punkt  zur Erkl/~rung dieses Untersehiedes linden. So war z .B .  im 
Nervensystem in allen 3 F/illen eine ungef/~hr gleich schwere fettige 
Degeneration zu beobaehten. In  der Leber lag ebenfalls interstitielle 
Hepati t is  vor, doeh war diese unter den 3 F/~llen in dem letzteren am 
geringfiigigsten. Aueh das klinisehe Krankheitsbfld wies in keinem 
Falle in irgendeiner Hinsieht - -  so z. B. vom Gesiehtspunkte der Akuit~t 
der F/~lle - -  einen wesentlichen Unterschied auf. Von den 3 F~llen, 
,die miteinander auf Grund des klinischen and  anatomischen Krank-  
heitsbildes in weitgehendster Weise fibereinstimmten, kam es somit 
nur in 1 Falle zur Lecithinoidbildung im lqervensystem. Dies ist um 
so erstaunlieher, als die Leber in allen 3 F/~llen histologisch eine ungefs 
gleiehe Lecithinoidmenge enthielt. 

Zur K1/~rung der Frage ziehen wir neben unserem vorliegenden 
Fall auch die 2 eingangs erw/~hnten Fi~lle von gelber Leberatrophie in 
Betracht,  in denen gleichfalls sowohl die Leber als auch das Zentral- 
nervensystem Leeithinoid enthielt. Bei Ubersicht des anatomischen 
Bildes dieser 3 F/~lle erhebt sieh die Frage: Kann  es angenommen 
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werden, dab das Lecitkinoid mittels Transports aus der Leber ins Zentral- 
nervensystem gelangt ist ? 

Zur Entscheidung dieses Umstandes ffihren wir folgende histologische 
Daten an: In allen 3 F/illen waren die Nervenzellen in hohem Mafte 
degeneriert (fettige Degeneration, aufgebl/~hte Nervenzellen, k6rniger 
Zerfall der Nisslsubstanz, Zellschatten) und such die Gliazellen zeig~en 
sowohl auf Fett- als such auf Impr/~gnationsbildern (Ca]al, Hortega) 
eine sehr schwere Entartung. Dieser Umstsnd weist an und ftir sich 
darauf bin, daft das Lecithinoid nicht durch Einlagerung, sondern infolge 
yon Degeneration zustande gekommen war. Weitere Daten: In  dem Falle, 
wo die Leber mit Lecithinoid sng~fiillt war (akute Leberatrophie Nr. 11 ; 
s. Abb. 1), konnten wir im Nervensystem such in Spuren kein Leci- 
thinoid linden; demgegenfiber war in einem Cirrhosefall und in 2 F/~llen 
von gelber Leberatropbie in der Leber nur sehr wenig Lecithinoid vor= 
handen und das Nervensystem enthielt (besonders in dem einen Fall) 
verh/iltnism/~Big viel Pr/ilipoid. 

Ziehen wir noch in Betracht, dab in 2 F/~llen Lecithinoid nur in der 
Leber vorlag, so k6nnen wir auf Grund des Gesagten behaupten, dab 
in den besprochenen F/~llen zwischen dem Lecithinoidgehalt der Leber 
und dem des Nervensystems kein inniger Zusammenhang besteht. Dies 
bedeutet mit anderen Worten soviel, da6 das Lecithinoid slier Wahr- 
scheinlichkeit nsch nicht aus der Leber ins Nervengewebe gelangt war, 
was nstiirlich die M6glichkeit noch immer nicht ausschliegt, dab das 
Lecithinoid in beidcn Organen (Gehirn, Leber) eventuell aus einem anderen 
Teile des Organismus herr~hrt. Es liegt jedoch ffir diese M6glichkeit 
kein AnhMtspunkt vor. 

Die Beurteilung unserer Fglle st66~ insofern auf Schwierigkeiten, 
als die Ver~nderungen des Nervensystems den Leberver/inderungen 
parallel beobachtet wurden. Nach unseren Untersuchungen kann dies 
aber nur damit erkli~rt werden, daft in/olge der schweren Erkrankung 
der Leber ins Gehirn Toxine (Hepatotoxine) gelangt sind, die dort ver- 
schiedene pathologische Ver/inderungen verursacht haben, yon denen 
die lecithinoide Degeneration nur eine der verschiedenartigen Ver/~nde- 
rungen darstellt. Unseres Erachtens war somit das Lecithinoid in den 
ange/i~hrten Fdillen nicht mittels Transports ins Gehirn gelangt, sondern 
es hatte sich dort in/olge der Ldision des Nervengewebes bzw. der dadurch 
eingetretenen Entartung an Ort und Stelle gebildet. 

Unsere F~lle yon Leberstrophie sind unserer Meinung nach auch in 
allgemeiner Beziehung yon Belang. Im AnsehluB darsn wird es n/~mlich 
offenbar, dab die Niemann-PiJcsehe Erkrankung nicht die einzige ist, 
bei der neben dem Zentrslnervensystem gleichzeitig such an anderen 
Stellen des Orgsnismus (in der Leber) Lecithinoid nachweisbar ist. Es 
sei hervorgehoben, dab die Ahnlichkeit zwischen beiden Erkrankungen 
natfirlicherweise nur durch diejenige Angsbe des anatomischen Befundes 
gegeben ist, auf Grund deren neben dem Nervensystem such in einem 



Neue Beitrage zur ttistopathologie der lecithinoiden Degeneration. 609 

anderen Organ Leeithinoid nachgewiesen werden konnte. Diese )[hn- 
liehkeit ist unseres Eraehtens aus dem Grunde wiehtig, weft dadurch 
die Niemann-Pic]csehe Erkrankung ihre Sonderstellung als eigenartiger 
Fundort  des Leeithinoids einbiiBt. Unser Untersuchungsmaterial  dient 
also von neuem und ausdriieklich als Beweis daftir, dab man dem Leci- 
thinoid keine diagnostische Bedeutung zuschreiben darf, weft es ,,einen 
aus versehiedenen Ursaehen entstandenen KrankheitsprozeB, aber keine 
spezielle Kranldaeitsform charakterisiert". 

Was die Lo]calisation des Leeithinoids anbelangt, so war in unserem 
Material unter den 15 positiven F/illen 14mal im Ammonshorn, 8mal 
im Striatum, 7real in der Gegend der Gyri front, bas., 5real im Klein- 
hirn (wovon 4 F~lle auf den Nuel. dentatus sowie 1 Fall auf die Berg- 
mannschen Gliakerne und auf die Elemente des St ra tum granulosum 
entfMlen), 4real in der Gegend der Gyri front, eonv., in je 2 F~llen in 
der temporo-zentralen Gegend und in je 1 Falle in der Parietalgegend 
und im Claustrum Leeithinoid zu linden. 

Demnaeh erbringt unser neues Material den vollen Beweis fiir die 
yon uns in den 6 Leberf/illen aufgestellte I-I/~ufigkeitsreihe. Aueh in 
diesen F/~llen fand sieh das Leeithinoid am h/~ufigsten im Ammonshorn, 
ferner im Str iatum und sodann in den Gyri front, bas. Erst  danaeh 
war eine Abweiehung zu beobaehten, insofern in unseren Leberf/tllen 
naeh den Gyri front, bas. der Gyrus temp. I, sodann die Gyri front. 
cony. folgen, w/~hrend in unserem vorliegenden Material die Gegend der 
Gyri front, cony. der Gegend des Gyms  temp. I vorangeht. 

Am interessantesten ist natiirlieh das Verhalten des Ammonshorns 
und des Striatums. Reehnen wir n~tmlich zu unseren vorliegenden 
15 positiven F~llen die 6 Leberf/~lle hinzu,  so k6nnen wir behaupten, 
dab von 21 positiven Fiillen Lecithinoid 19real im Ammonshorn und 
12real im Striatum zu beobachten war. Diese Zahlen schliel3en jedenfalls 
die M6glichkeit des zufi~lligen Vorkommens aus, so dab auf dieser Grund- 
lage Ammonshorn und Striatum yore Gesichtspun]cte der Lecithinoidbildung 
im Nervensystem als Priidile]ctionsstellen angesehen werden ]c6nnen. 

Diese Feststellung ist yon praktiseher und theoretischer Bedeutung. 
Die praktisehe Bedeutung besteht darin, dab wir dadurch 2 Fundorte 
der leeithinoiden Degeneration kennen gelernt haben; theoretiseh sind 
wir in dieser Weise der Kenntnis der Vorbedingungen der Lecithinoid- 
bildung wohl etwas n~her gekommen. Zum letztgenannten Zwecke 
mtissen wir erforsehen, worin sieh die Pr~dilektionsstellen von den 
umliegenden (lecithinoid-negativen) Gebieten unterseheiden. Bei n~herer 
Betraehtung des Ammonshorns ergibt sich, dab in unseren 5 Leberfi~llen 
das Lecithinoid nieht im ganzen Ammonshorn gleichm/~gig vorliegt, 
sondern in gewissen gut charakterisierten Absehnitten h/~ufiger und in 
grSBerer Menge als in anderen Teflen. So war unter den 5 F&llen zweimal 
im ganzen Nervensystem blo[3 an einer einzigen Stelle des Ammons- 
horns: in de r  Area dentata Economo Leeithinoid zu finden. In  einem 
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Falle war Leeithinoid an mehreren Stellen des Nervensystems vorhanden, 
doch lag es im Ammonshorn von neuem blo[3 in der Area dentata vor. 
In  den 2 anderen F/~llen gestaltet sich die Lokalisation des Lecithinoids 
im Ammonshorn folgendermaBen: I m  akuten Fall 4 in der Area dentata 
viel, in den Nervenzellen des Sommerschen Sektors und des Gyrus hipp. 
weniger; im Falle 5 in der Area dentata viel, im Stra tum radia tum und 
oriens weniger und in den Nervenzellen des St ra tum granulosum am 
wenigsten. Aucb in diesen 2 F~llen ist somit bloB der Leeithinoidgehalt 
der Area dentata best/indig; yon den Gegenden des Ammonshorns 
land sich ferner das meiste Leeithinoid gleichfalls in der Area dentata. 

Das Bild wird noch interessanter, wenn wir unser neues Material 
in Augenschein nehmen. Es zeigt sieh n/~mlieh, dab yon den 14 positiven 
F/~llen 3mal (Nr. 2, 3 und 21) vom ganzen Ammonshorn blo/3 die Area 
dentata Lecithinoid aufwies. In  bezug auf das Vorkommen des Leei- 
thinoids lassen sieh die einzelnen Teile des Ammonshorns in den 14 F~llen 
folgendermaBen einteilen: Area dentata in 12 Fi~llen, Sommerseher Sektor 
und Gyrus hipp. in je 6, die Zone H E 2 (Eeonomo) in 3, Subieulum in 
2 F/illen. 

Vereinigen wir die Daten der beiden Untersuchungsmaterialien, so 
ergeben sich folgende Ziffern: Area dentata 17, Sommerseher Sektor 
und Gyrus hipp. je 7, die Zone H Ee 4, Subieulum 2, Stra tum granu- 
losum 1. Auf Grund dessen k6nnen wir behaupten, dab unter 19 Fiillen, 
in denen das Ammonshorn au] Lecithinoid positiv war, die Area dentata 
17real Lecithinoid enthielt. Es ist ferner erw~hnenswert, dab selbst in 
den Fifllen, wo neben der Area dentata auch andere Teile des Ammons- 
horns am prozeB beteiligt waren, die Area dentata vom Gesiehtspunkt 
der Schwere der lecithinoiden Degeneration an erster Stelle stand. 

Die vorerw~hnten Daten erbringen den Naehweis dafiir, dab die Area 
dentata bezfiglieh der lecithinoiden Degeneration eine Sonderstellung 
einnimmt, so dab unter der Priidilelction des Ammonshorns eigentlich 
die Pr~idilelction der Area dentata zu verstehen ist. 

Wenn wir in der Pathologie nach einer Erkts dieser Sonder- 
stellung der Area dentata forschen, so ist es vor allem auff/illig, dab 
Spielmeyer bereits bei den Ammonshornver~nderungen Epileptiseher 
auf den ,,vasalen Falctor" der regionalen Unterschiede aufmerksam 
maehte. Ferner wies Uchimura nach, dab die Blutversorgung der ver- 
sehiedenen Tefle des Ammonshorns sehr versehieden ist, worauf sich 
aueh ihre abweiehende Vulnerabilit/~t zuriickffihren ls Namentlich 
sind der Sommersehe Sektor und ,,die Endplat te  hinsiehtlich der Zahl 
der zuffihrenden Gefi~Be sowie hinsiehtlich des Capillarreichtums mangel- 
haft  ausgestat tet" ,  weswegen sie ,,besonders empfindlich" sind. Auf 
Grund all dieser Umst~nde muB also die bei der leeithinoiden Degenera- 
tion beobachtete Prs der Area dentata mit  ihrer sp~rlichen 
Blutversorgung in Zusammenhang gebracht werden. 

So hat  uns in unserem Untersuchungsmaterial  gerade das auffallend 
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k/~ufige und sehwere Befallensein der Area dentata auf den Gedanken 
gebracht, dal] im Ammonshorn die Ursache des hiiu]igen Vorkommens 
der lecithinoiden Degeneration in der eigenartigen Blutversorgung zu suchen 
sei. Da in unseren s~mtliehen F/s exogene Erkrankungen des Nerven- 
systems (auf auto- oder heterotoxischer Grundlage) vorliegen, bei denen 
in der Lokalisation der histopathologischen Ver~nderungen der Kon- 
stellationsfaktor naeh Schaf]er dureh die ,,Gefis die ,,ehemisehe 
Affinit/~t" und den ,,Zufall" gegeben ist, kSnnen wir also behaupten, 
da, l~ in unserem Untersuchungsmaterial der Konstellations]aktor im 
Zustandekommen den lecithinoiden Entartung bezi~glich des Ammonshorns 
in der Ge]di[3veNteilung liegt. 

Es erhebt sich die Frage, ob bei der anderen Pr/s 
beim Striatum, der vasale Faktor  eine Rolle spielt. Bei der Entscheidung 
dieser Frage ist es yon Belang, dal~ in unserem Untersuehungsmaterial 
im Gegensatz zum Striatum (12 positive F/~lle) im Pallidum kein einziges 
Mal Lecithinoid zu ]inden war. Vom Gesiehtspunkt der lecithinoiden 
Degeneration zeigte sieh also zwischen dem Striatum und dem Pallidum 
geradeso ein Unterschied, wie dies bei den verschiedensten Krankheits- 
prozessen sehon 1/s beobaehtet wurde. Kolisko und andere f fhren 
diesen pathologischen Untersehied auf die versehiedene Gef/s 
der beiden Gebiete zurfiek; demgegenfiber weist Jakob nachdriicklieh 
darauf hin, dal~ C. O. Vogt, Wohlwill und Slgatz den speziellen Physiko- 
ehemismus dieser Gebiete fiir die Abweiehungen verantwortlich maehen. 
I)er Umstand, dal~ bei Gef/s das Striatum im Gegensatz 
zum Pallidum den Lieblingssitz der Erweichungen darstellt, weist jeden- 
falls auf einen vasalen Faktor  bin. Doeh ist es mSglich, dal~ auBerdem 
aueh der spezifisehe Physikoehemismus des Nervengewebes ffir das 
Zustandekommen der Lokalisation verantwortlich zu machen ist. Der 
Konstellationsfaktor im Zustandekommen der leeithinoiden Degeneration 
ist also bezi~glich des Striatums mit einer gewissen Wahrscheinlichkeit 
aus 2 Faktoren zusammengesetzt: aus den Gefdiflversorgung und einem 
chemischen Faktor. 

Die Bedeutung der Gef~l~versorgung ist auch in dem Falle augen- 
fs wenn man die allgemeine Lokalisation des Lecithinoids in den Rinde 
bzw. deren histologisehe Einzelheiten in Betracht zieht. I n  der Rinde 
ist es n/~mlich im allgemeinen auffallend, dab das Lecithinoid stets 
nur circumscript, in einem Gebiet yon 1--2 Gesiehtsfeldern zu finden 
ist, selbst in den Fs in denen zahlreiche Rindengegenden am Degenera- 
tionsprozeI~ beteiligt sind. Das umsehriebene Vorkommen bezieht sieh 
ferner meistens auf die Tiefe einer Furche sowie auf die umliegenden 
Seiten und es verschont die ,,Windungskuppe" oder betrifft diese 
zumindest sehr selten, wie dies in einem unserer F/~lle (Nr. 12) ersiehtlich 
war (s. Abb. 6). Die beiden Faktoren:  einerseits die schar/e Umsehrieben- 
heit gegeniiber den gleichzeitig beobaehteten diffusen histologischen 
Vorgs z .B .  der Verfettung, andererseits die Prdidilektion des 
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,,Windungstales", dessen ,,generelle Pathoklise" eine bekannte patho- 
logisehe Erseheinung darstellt, lenken die Aufmerksamkeit yon neuem 
auf die GefaBversorgung, als auf einen wahrseheinliehen kausalen Faktor. 

Auf denselben Umstand scheinen die Daten hinzuweisen, naeh denen 
das Leeithinoid in der Rinde zuweilen blofl in der randsti~ndigen Glia 
zu beobachten war (die zentrale Gegend und die Gyri front, cony. im Falle 
yon akuter gelber Leberatrophie Nr. 4 und im Falle 11 unseres neuen 
Untersuehungsmaterials die zentrale Gegend). Ein andermal war in 
der randstandigen Gila Leeithinoid reichlich vorhanden (s. Abb. 6), 
wahrend es in den Nerven-, Glia- und GefaBwandzellen derselben Rinden- 
gegend in bedeutend geringerer Menge vorlag (Falle l, 11, 12, 16, 19 
und 20 sowie die akute Leberatrophie Nr. 4). In diesen Fallen land sich 
also das Lecithinoid hauptsiiehlich in der randstandigen Glia. Ein der- 
artiges Verhalten der randstandigen Glia k6nnen wir auf Grund der 
Untersuchungen yon Lorente de No gleiehfa]ls auf eine Eigentfimliehkeit 
der GefaBversorgung zuriiekffihren. Danaeh liegt namlich ira Niveau 
der marginalen Gliazellen ein sehmaler Streifen ,,ohne eigene Capillar- 
l:n a s e h e n " .  

Aus all diesem geht immer mehr die wichtige Rolle hervor, die der 
GefaBversorgung im Zustandekommen der lecithinoiden Degeneration 
zufallt. Auf welehe Weise der ,,vasale Faktor"  seine Wirkung ausfibt, 
kSnnen wir natfirlieh nicht genau wissen. Doeh verffigen wir fiber 
2 Angaben, mit deren Hilfe auf eine gewisse MSglich]ceit geschlossen 
werden kann. Die eine betrffft den Umstand, dab gerade die Gebiete 
mit spiirlicher Blutversorgung die Pradflektionsstellen bflden. Zweitens 
l~Bt sieh in nnseren Fallen annehmen, dab die die Degeneration ver- 
ursaehende exogene (zumindest yore Gesichtspunkte des Nervensystems 
exogene) Noxe dureh die Blutbahn ins Nervengewebe gelangt. Auf 
Grund dessen nehmen wir an, dab in den Gebieten mit reichlicher Blut- 
versorgung die Noxen massenhafter ins Nervengewebe gelangen, was 
eine st/~rkere L~sion des letzteren zur Folge hat, so dab der Krankheits- 
prozeB eher in den Zustand der neutralen Verfettung gelangt. Dem- 
gegenfiber kann man in den Gebieten mit spiirlicher Blutversorgung 
infolge der verhaltnismaBig geringeren Menge der Noxen die frfihere 
Phase des Krankheitsprozesses, namentlich die leeithinoide Degeneration 
beobaehten. Dies ist natfirlich eine Hypothese, die einer weiteren 
Bekraftigung bedarf. Doeh andert dies niehts an der groBen Bedeutung 
der Ge/~iflversorgung, denn diese ist ein histologischer Fa]ctor, dessen 
Wiehtigkeit daraus hervorgeht, dab wit dadurch eine der zum Zustande- 
]commen der lecithinoiden Degeneration er/orderlichen Bedingungen ]cennen 
lernen konnten. 

Auf eine andere ]3edingung hat - -  wie erw/~hnt - -  Scha//er hin- 
gewiesen, naeh dessen Meinung die ungewohnte Geschwindigkeit des 
Degenerationstempos im Zustandekommen des lecithinoiden P.roduktes 
eine Rolle spielt. Scha]fer machte diese Feststeltung bei endogenen 
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Krankheiten, doch konnten wir die Gfiltigkeit dieser These in der Ein- 
leitung dieser Arbeit aueh beztiglieh exogener Erkrankungen naehweisen. 

Auf einen dritten Faktor haben wir eingangs im Ansehlu6 an unsere 
Leberf/tlle hingewiesen, n/~mlich darauf, dag das Nervensystem infolge 
einer allgemeinen, auto- oder heterotoxisehen Sch/~dliehkeit erkrankt. 
Die Bereehtigung dieser Annahme geht aueh aus unserem vorliegenden 
Unt ersuehungsmat erial hervor. 

Wir k6nnen somit zusammenfassend behaupten, dab wit bisher 
3 Vorbeclingungen des Zustandekommens der leeithinoiden Entartung 
kennengelernt haben. Die erste betrifft die Akuit/~t des Degenerations- 
prozesses, die zweite die Eigenart der Gef~Bversorgung und die dritte 
dYLe auto- oder heterotoxisehe LKsion des Nervensystems. Darunter 
konnte die Rolle der ersteren sowohl bei endogenen als auch bei exogenen 
Erkrankungen, die der zwei fibrigen begreiflieherweise nut  bei exogenen 
Krankheiten festgestellt werden. 

Die Lokalisationsfrage des Leeithinoids steht in enger Beziehung 
zum Problem: in was ]iir Zellarten #ann im Zentralnervensystem Leci- 
thinoid entsteh'en ? Sollte es sieh n//,mlich herausstellen, dab das Leei- 
thinoid an gewisse Zellarten (z. B. an die Nervenzelle) gebunden ist, 
so kSnnte dies aueh eine Modifizierung unserer frfiheren Feststellungen 
fiber die Lieblingssitze des Lecithinoids zur Folge haben. Bei der Ent- 
seheidung der Frage kommen 3 MSgliehkeiten in Betraeht. Naeh der 
ersten Annahme bildet sieh das Leeithinoid nur in der Nervenzelle, 
wird sodann yon der Glia tibernommen und bis zur Gef/~gwand transpor- 
tiert ; zweitens kann es in den Nerven- und Gliazellen entstehen, yon denen 
es die Gef/~Bwand fibernimmt; drittens kann es in allen 3 Zellarten 
selbstiindig entstehen. Gegen die erste M6gliehkeit spricht schon vorn- 
herein die Erwggung, dag das Leeithinoid ein Abbaustoff ist, yon dem 
es sehwerlieh angenommen werden kann, dal] es in unver~nderter Form 
yon der Nervenzelle in die Glia und yon dort in die Gef~ti3wand trans- 
portiert wird. Doeh spreehen auch die histologlschen Daten dagegen, 
naeh denen Leeithinoid nut  in der Glia oder in den Wandelementen aIlein 
ge[unden wurde. In  der Glia allein fanden wi r e s  im Falle von akuter 
gelber Leberatrophie Nr. 4 in der randst~ndigen Glia an 2 Stellen der 
Rinde, im ehronisehen Fall 2 im Caudatum und im Fall 11 unseres 
neuen Materials in der Zentralgegend. N u t  in der Gefii[3wand beobaehteten 
wires im Subiculum nnserer F~lle 1 und 4, im Ammonshorn des Falles 10, 
in der Zone t t  E 2 des Ammonshornes im Falle 12 sortie in den Gyri 
front, has. der Fs 15 und 21. Man k6nnte zwar gegen diese Daten 
vorbringen, dag das Leeithinoid zur Zeit, als es in den beiden anderen 
Gebieten ersehien, in den Nervenzellen eventuell sehon versehwunden 
war; doeh will ieh dies dureh 2 Tatsaehen entkr~ften. Einesteils war 
n~mlieh in unseren F~llen yon Leberatrophie (in denen wir die Unter- 
suehungen aueh naeh dieser Riehtung ausdehnten) die Glia aueh sons~ 
sehwer ver/~n~tert (mit Sudanf/~rbung sehwere Verfettung, auf Impr/~gna- 
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tionsbfldern sehwere Degeneration, z. B. Clasmatodendrose); in diesen 
Fallen war die Glia ausgesprochen inaktiv. Andernteils fanden wir das 
Leeithinoid in den Gefagen niemals in K6rnchenzellen, sondern stets in den 
Wandelementen der Gefa6e (in den Adventitial- und Intimazellen), was 
schon an und ftir sieh gegen die Annahme spricht, dab das Lecithinoid 
aus dem Nervenparenehym in die Gefa6e transportiert  worden ware. 
Nur im Falle l l war im Putamen um ein langes GefaB herum ein 
Erweichungsprozeg zu sehen, wobei die perivaseularen Liieken und eine 
Strecke aueh das Nervengewebe mit gliogenen K6rnehenzellen gefiillt 
waren, welehe Zellen lecithinoide und Sudan-positive K6rnchen enthielten. 

Auf Grund des Gesagten ist es unbestreitbar, dab in unserem Unter- 
suchungsmaterial die Gliazellen das Leeithinoid nicht aus den Nerven- 
zellen tibernommen bat ten,  sondern dab es in den Gliazellen selbst ent- 
standen war. Da wit ftir das Prinzip der ,,Eigenerkrankung" tier Glia 
(Schaf[er) eintreten, halten w i r e s  fiir natiirlieh, dab die Glia auf die 
verschiedenen toxisehen Schadliehkeiten geradeso mit Degeneration 
reagiert wie die Nervenzelle und dab w/~hrend ihrer Degeneration darin 
auch Leeithinoid entstehen kann. 

Gegen die zweite M6glichkeit, daB namlich das in den Nerven- und 
Gliazellen entstandene Lecithinoid in die Gef~Be transportiert  wird, 
sprechen die Daten, nach denen Lecithinoid in den Nervenzellen und 
in den Gefii[3en vorliegt, doeh in der Glia nicht ! Dieser Befund zeigte sich 
in der Area dentata des Falles 2, in den Gyri front, bas. und in der 
zentroparietalen Gegend des Falles 4, im Gyrus hipp., im Sommerschen 
Sektor des Falles 7, in der Parietalgegend des Falles 12, im Claustrum 
des Falles 15 und in den Gyri front, bas. des Falles 16. In  diesen F/~llen 
h~tte namlich das Lecithinoid nur unter Vermeidung der Gliastruktur 
zu den GefaBen gelangen kSnnen, was unseren heutigen pathologisehen 
Kenntnissen nicht entsprieht. Doch ist es aueh sonst undenkbar, dag 
das in die Nervenzellen eingeschlossene Lecithinoid in die GefaBwand- 
zellen gelangt ware, ohne im Nervengewebe irgendwelehe Spuren zu 
hinterlassen. Ziehen wir noeh unsere (in Fallen von Leberatrophie 
gemachte) Beobaehtung in Betracht,  wonach die mit  lecithinoiden 
K6rnehen angefiillten Gef/~Bw/~nde den Sitz einer sehr sehweren fettigen 
Degeneration darstellen, so st613t unseres Erachtens die Annahme auf 
keinen Widersprueh, dab das in Ge[iil3wandzellen eingeschlossene Leci- 
thinoid in diesen selbst entstanden war. 

Auf Grund unseres Untersuchungsmaterials k5nnen wir also behaup- 
ten, dag die lecithinoide Degeneration im Zentralnervensystem nicht an 
gewisse Zellarten gebunden ist, sondern sowohl in Nerven- als auch in 
Gef~i/3wandzellen entstehen ]cann. Daraus k5nnen wir aber aueh weitere 
allgemeine Sehliisse ziehen. Naehdem namlich Ciaceio auch in den 
Plasmazellen, Makrophagen und in den Epitheloidzellen tuberkul6ser 
Gewebe Leeithinoid land (auch wir konnten dies in einem Falle beob- 
achten), ferner da w i r e s  aueh in degenerierenden Leberzellen sahen 
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(s. Abb. 1, 2 und 3), sind wit der Meinung, dab das Lecithinoid in ]eder 
degenerierenden Zellart zustande lcommen Icann, da/3 also die MSglichlceit 
zur Entstehung der lecithinoiden Degeneration in ~eder Zelle gegeben ist. 

Es taucht aber die Frage auf, ob die lecithinoide Degeneration mit 
den iibrigen Degenerationsprozessen des Nervengewebes nicht irgendwie 
zusammenh~ngt bzw. ob die Entstehung der lecithinoiden Entar tung 
durch irgendwelche sich im Nervengewebe abspielenden Prozesse nicht 
unterstiitzt wird. So liegt z. B. der Gedanke nahe, da~ beim Zer/all 
der aus lecithinartigen Stoffen bestehenden Marlc/asern das Nerven- 
gewebe in groBer Menge mit hSheren Lipoiden iiberschwemmt wird; 
somit kSnnte das Zustandekommen der lecithinoiden Degeneration 
dutch die Entar tung der Markfasern begiinstigt werden. Diesbeziiglich 
kSnnen wir folgende Daten anfiihren: In  den Fs 16, 19, 21 und 22 
ist eine schwere Markdegeneration mit kleinherdigen Markausf~llen zu 
sehen; darunter land sich im FMle 22 iiberhaupt kein Lecithinoid, in 
den fibrigen F~llen war es gerade in den Herdgebieten nicht vorhanden, 
w~hrend es an den fibrigen Stellen des Nervensystems vorlag. Im 
FMle 12 ist in den Gyri front, bas. unseres FMles 12 ein schwerer Mark- 
zerfM1 sichtbar, ja selbst die Windungskuppe ist sehr s and es 
ist dort auch sehr vim Lecithinoid vorhanden. Diesem Umstand kSnnen 
wit aber keine Bedeutung beilegen, da auch in der Gegend der Gyri 
front, cony. trotz Markarmut und Degeneration doch kein Lecithinoid 
vorliegt. In Anbetracht all dieser Umsts kSnnen ~vir sagen, dab 
zwischen der Degeneration der Marlc/asern und dem Zustandelcommen der 
lecithinoiden Entartung i~berhaupt lcein Zusammenhang besteht. 

Eine weitere Frage betrifft die Wechselbeziehung zwischen der 
lecithinoiden Entar tung und der /ettigen Degeneration. Diesbeziiglich 
verweise ich auf die bekannte Tatsache, dab die beiden Vers 
einander meistens parMlel laufen; Alzheimer und Scha//er konnten die 
zwei Degenerationen sogar in derselben Zelle beobachten. Auch wir 
konnten den Parallelismus der beiden Entartungen in unseren Leber- 
fs antreffen, was sich darin ~uBerte, da~ an den Stellen und in den 
Elementen, wo Lecithinoid nachweisbar war, stets eine schwere Ver- 
fettung vorlag. Doch erstreckte sich der ParMlelismus auf die Lokalisa- 
tion der beiden Entartungen nicht; es ergaben sich beim Vergleich der 
Fettbilder und der LokMisationsbilder des Lecithinoids bezfiglich der 
Intensits und der Extensit~t der Ver~nderungen auffMlende "Inkon- 
gruenzen. Diese bestanden im wesentlichen darin, dab die Verfettung 
in ss diesbezfiglich untersuchten F~llen diffus ausgebreitet 
war, w~hrend das Lecithinoid stets nur circumscript zu beobachten 
war (auch wenn es zugleich in mehreren Gegenden vorlag); ferner war 
die fettige Degeneration innerhMb desselben Gebietes im allgemeinen 
schwerer Ms die lecithinoide, was auch darin zum Ausdruck kam, dab 
das Lecithinoid in vielen stark fetthMtigen Elementen fehlte. Dem- 
gegeniiber ist es auch unbestreitbar, dM~ das Lecithinoid nur an solchen 
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Stellen naehgewiesen werden konnte, an denen aueh die fettige Degenera- 
tion stark ausgepr/ig4 war; so sahen wir es z .B .  in keinem einzigen 
Falle in der 0eeipitalgegend, wo die neutrale Verfettung im allgemeinen 
geringftigig war oder vollst/~ndig fehlte. Gegenfiber obigen Feststellungen 
ist es in Betraeht zu ziehen, dab das Leeithinoid aueh vom Neutralfett  
unabh/ingig vorkommt (Tay-Sachssehe F~lle yon Scha//er und Alzheimer). 
Dies ist aus dem Grunde yon Belang, weft sich daraus ergibt, dab die 
lecithinoide Entartung nieht notwendigerweise an die /ettige Degeneration 
gebunden ist, durch welchen Umstand der selbstiindige Charakter der 
lecithinoiden Degeneration hervortritt. 

Das meistens gleichzeitige Vorkommen der beiden Entartungen ffihrt 
Scha//er an der Hand histologiseher Tatsachen darauf zuriick, dab das 
Lecithinoid als ein hSheres Lipoid im Laufe der weiteren Degeneration 
sich in eine einfachere ehemische Substanz: in Neutralfett  spMtet. Ftir 
Scha//ers Feststellung sprieht auch der Umstand, dal3 die fettige Degenera- 
tion yon der leeithinoiden unabh/~ngig viel h/~ufiger beobachtet wird 
(s. diesbeztiglieh unser Untersuchungsmaterial) als umgekehrt. Davon 
zeugt ferner auch K6rnyeys Beobaehtung, wonaeh auf Bildern mit 
Spielmeyer-Sudan-Doppelfg~rbung die intraeellul•ren feinkBrnigen Pr/~- 
lipoide in der Nervenzelle selbst ,,zu grBgeren Tropfen, jetzt  sehon 
fettiger Natur  zusammenballen". KBrnyey hebt auf dieser Grundlage 
hervor, dal3 der Abbau des Pri~lipoids nieht nur bei der amaurotischen 
Idiotie, sondern ,,aueh bei sonstigen Erkrankungen selbst in der Nerven- 
zelle vor sich gehen kann". Dies bedeutet natiirlich nieht soviel, als ob 
der fettigen Degeneration stets eine leeithinoide Entar tung vorangehen 
mfigte. Es kann ja auch vorkommen, dab die Verfettung die lecithinoide 
Phase iiberspringt. Doch ist die Feststellung ffir uns von Interesse, 
dab beim gleiehzeitigen Vorkommen der beiden Ver/~nderungen sieh 
das Leeithinoid in Neutralfett  verwandelt, denn dies sprieht yon neuem 
ftir den selbst~indigen Chara]cter der leeithinoiden Degeneration. 

Zusammen/assend k6nnen wit also behaupten, daft die lecithinoide 
Degeneration mit den im Nervengewebe gleichzeitig vor sich gehenden 
Degenerationsprozessen nicht zusammenhiingt. Knfipfen wir diese Fest- 
stellung an die frtihere Beobachtung, wonaeh das Lecithinoid in jeder 
degenerierenden Zelle zustande kommen kann, so t r i t t  die allgemeine 
pathologische Bedeutung der leeithinoiden Degeneration sehr seharI 
hervor. Darauf weist unser Untersuehungsmaterial auch in der Be- 
ziehung hin, dab wir das Leeithinoid in pathogenetischer Hinsicht bei 
ganz verschiedenen Krankheiten beobaehteten. 

Wir haben die allgemeine pathologisehe Bedeutung der lecithinoiden 
Degeneration bereits in unserer Arbeit fiber die Meningitis tuberculosa 
hervorgehoben. Da unsere Auffassung dureh die seitdem verSffentlichten 
Mitteilungen und besonders durch unser vorliegendes Untersuchungs- 
material mittels kr~ftiger Argumente unterstfitzt wird, halten wir die 
Feststellung ftir noeh begrtindeter, dab die lecithinoide Degeneration 
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(die wir als Prs bezeichneten) eine ebenso allgemeine pathologische 
Erscheinung ist und geradeso wenig an da8 Nervensystem oder an gewisse 
Z;ellarten gebunden ist wie die neutrale Ver/ettung (Lipose). 

Es scheint angebracht, die allgemeine Bedeutung der lecithinoiden 
Degeneration hervorzuheben, da sie dutch die verschiedenen Gesiehts- 
punkte der Forscher leicht Einbuf]e erleiden kann. Dies kommt in der 
Nomenklatur in ansehaulieher Weise zum Ausdruck. W~hrend z. B. 
die Untersucher die bei der Niemann-Pickschen Krankheit  gefundene 
Substanz dem ,,Neutralfett" (Pick) gegen/iber im allgemeinen einfaeh 
als ,,Lipoid': bezeichneten, wurde bei Tay-Sachs derselbe Stoff Leci- 
thinoid (Scha/fer) oder Pr~lipoid (Alzheimer) genannt. So geschah es, 
dal~ die eigenartige Lipoidsubstanz der Niemann-Pickschen Krankhe i t  
erst eine geraume Zeit nach ikrer Entdeckung mit dem Abbaustoff de r  
amaurotischen Idiotie identifiziert wurde (Bielschowsky). Aus diesem 
Grunde ws es einesteils zur Vermeidung yon Mif~versts andern- 
teils zur Hervorhebung des aUgemeinen Charakters wfinsehenswert, ffir 
s/~mtliche Degenerations- oder Einlagerungsprodukte, die mit Weigert- 
Spielmeyerscher und Smith-Dietrichscher F/s positive Resultate 
ergeben, eine einheitliehe Bezeichnung einzuffihren. Wir haben in 
unserer Arbeit fiber die Meningitis tubereulosa start der Alzheimersehen 
Bezeichnung ,,Pr/s die yon Schaf/er eingeffihrte Benennung 
,,Lecithinoid" empfohlen und haben die lecithinoide Degeneration selbst 
- -  der Kaiserlingschen Benennung ,,Lipose" analog - -  als ,,Prs 
bezeichnet. Die ,,Prs ist mit der Alzheimerschen Benennung 
,,Prs nicht zu verwechseln, die gergde deswegen naehteilig ist, 
weft sie leicbt zu MiBverst~ndnissen fiihren kann. Gebraucht man 
n/s die Benennung ,,Prs so mull man stets darauf achten, 
was man unter der Bezeichnung ,Lipoid" versteht. Bei lecithinoider 
Degeneration hat n/~mlich die Bezeichnung ,,Pr~lipoid" nur in dem 
Falle einen Sinn, wenn man darunter die Neutralfette versteht, d. h. 
wenn man diese Benennung in weiterem Sinne gebraucht, denn nur so 
ist ,,Pr/~lipoid" mit dem Zustand ,,vor dem Neutralfet t"  gleichbedeutend. 
Nachdem aber die Bezeiehnung ,,Lipoid" auch in engerem Sinne gebraucht 
wird, d. h. da man darunter zuweflen bloB die hSheren Fet te  (Phosphatidc 
usw.) versteht, in welehem Sinne ,,Pr~lipoid" etwas ganz anderes bedeutet, 
haben wir die Scha//ersche Bezeichnung ,,Lecithinoid" vorgeschlagen, 
bei der kein MiBverst/~ndnis mSglich ist. 

Bielschowsky bemerkt im l~eferat fiber unsere Mitteilung 1: ,,Trotz 
dieser Feststellung glaubt der Verfasser, dab die urspriinglieh von 
Scha/fer eingefiihrte Bezeiehnung ,,Lecithinoid" aufreeht zu erhalten 
und der Alzheimerschen Benennung ,,Pr/s vorzuziehen sei. In  
dieser Hinsicht sind aber seine Ausf~hrungen nicht annehmbar, und zwar 
um so weniger, als er selbst fiir den Ganglienzellprozel~ bei der amauro- 
tisehen Idiotie die Bezeichnung ,,Pr/~lipose" vorschl~gt." Auf diese 

1 Zbl. Neut. 46, 184 (1927). 
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Bemerkung Bielschowskys k6nnen wir entgegnen, dal3 wir mit ,,Pr~- 
lipose" nicht nur den Nervenzellproze~ der Idiotie, sondern im allgemeinen 
]eden Vorqang bezeichnen, der zu Leeithinoidbildung /iihren /cann ; gerade 
wegen ihrer allgemeinen Bedeutung, da sie nicht die Eigenart einer 
einzigen Krankheitsform bezeichnet, haben wir an diese von ,,Pr~ilipoid" 
wesentlich abweiehende Benennung gedacht. 

Es sei erw/~hnt, dal3 auch Spielmeyer ffir eine Anderung der Bezeich- 
hung ,,Pr~lipoid" eintritt. ,,Es diirfte zweckm~l~ig sein, das ,,pr~" 
wegzulassen." Seine Begriindung weieht aber von der unseren voll- 
st~ndig ab : ,,Denn lipoid heil3t ja fett/ihnlich und etwas Vorfett~hnliches 
ist kein riehtiger Begriff mehr." Wir heben die Bedeutung der einheit- 
lichen Benennnng der leeithinoiden Degeneration besonders deswegen 
hervor, well man dadurch bei der Bezeichnung dieses Begriffes, der 
in der Pathologic immer mehr an Boden gewinnt, eventuellen Mil3ver- 
st/~ndnissen vorbeugen kann. 

Die allgemeine Bcdeutung der lecithinoiden Degeneration beriihrt 
natiirlich die Sonderstellung der Tay-Sachs-Scha//ersehen Fglle nieht, 
da diese in anderen morphologischen Tatsachen yon Scha//er ein fiir alle- 
real begrfindet ist. Auch sonst lassen sick zwischen der amaurotischen 
Idiotic und den tibrigen ,,leeithinoiden" F~illen schon anf Grund des 
morphologischen Bildes der lecithinoiden Entar tung gewisse Unter- 
schicde feststellen, auf welche zuerst v. Lehoezky und nach ihm Kgrnyey 
hingewiesen haben, v. Lehoezky maehte in einem Falle von Meningitis 
tuberculosa darauf anfmerksam, daft die Nervenzellen in seinem Fafle 
iiberhaupt nieht oder nur in ganz geringem Mal~c geschwollen waren 
und der Zelleib zumeist blo13 zum geringen Teile Lecithinoid enthielt, 
w~hrend doch die Nervenzellen und Dendriten bei Tay-Sachs sehr stark 
geschwollen und meistens mit lecithinoiden KSrnchen vollst~tndig an- 
geffillt sind. Ein anderer Unterschied bestand darin, dal3 die Degenera- 
tionskSrnehen bei Tay-Sachs vieleckig oder mosaikartig angeordnet 
sind, wogegen sic in seinem Falle abgerundet und manchmal brSckelig 
waren, v. Lehoczky fand ferner auch in den pcricelluliiren R/~umen der 
Nervenzellen DegenerationskSrnchen, die mitunter ,,massig verklumpt" 
waren, so dab dadureh ,,die Nervenzelle sozusagen inkrustiert erscheint". 
Auch KSrnyey hebt hervor, da~ zwischen seinem Fall und dem Abbau- 
stoff dcr Tay-Sachs-Seha//ersehen Erkrankung blol3 eine chemische 
Identit~tt besteht, ,,welche aber die morphologische Eigenart der familii~r- 
amaurotischen Idiotic keineswegs berfihrt". 

Auf Grund nnseres neuen Untersuchungsmaterials sind wiz" in der 
Lage, die morphologischen Unterschiede der lecithinoiden Degeneration 
noch gcnauer pr~zisieren zu kSnnen. Von den Unterschieden ist vor 
allem die Lokalisation der Iecithinoiden Degeneration augenfi~llig. Das 
Lecithinoid land sick n~mlich meistens nur in einigen Gegenden, doch 
fiel anch dort, wo es in zahlreichen Gebieten zu beobaehten war, sein 
umschriebenes Vor/commen auf. Dadurch unterschiedcn sich unsere 
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F~lle scharf yon der amaurotischen Idiotie, bei der die ,,All6rtlichkeit" 
ffir den ProzeB charakteristiseh ist (SchaMer) . Ein anderer bedeutender 
Unterschied besteht darin, da~ im fiberwiegenden Tell unserer F~lle 
(unter 15 positiven F~llen 13real) auch in den Ge](g[3en des Nervengewebes 
Lecithinoid vorlag, ws es bei der amaurotischen [diotie nut in den 
ektodermalen Elementen des Nervengewebes, d. h. in den Nerven- und 
Gliazellen zu finden ist, dagegen in den mesodermaIen Elementen der 
Ge/~i[3wand niemals. Eine weitere Abweiehung stellt die Anwesenheit 
der leeithinoiden Substanz in den pericelluls R~umen der Nerven- 
zellen dar. Dies konnten ~xir unter 15 positiven Fi~llen 9mal beobachten. 
Ihre Erscheinungsform s t immt mit der Besehreibung und den Abbil- 
dungen in unserer Arbeit fiber die Meningitis tuberculosa in jeder Hin- 
sicht fiberein. In  den pericelluls R~umen der Nervenzellen sind 
feine K6rnehen oder gr6bere Sckollen sichtbar, welche den Zelleib 
manchmal  in ganz eigenartiger, grotesker, fast zweigartiger Form um- 
geben. In  unserem neuen Material sahen wit das Leeithinoid stellenweise 
auch in den pericellul~ren I ~ u m e n  solcher Nervenzellen, in deren Zelleib 
kein Lecithinoid vorlag. Eine solche Zelle ist auf Abb. 9 ersichtlieh. 
Diese Erscheinung weist darauf bin, dal~ das Leeithinoid nicht aus dem 
Zelleib in den pericelluldren Raum gelangt, sondern verm6ge einer peri- 
cellul~ren - -  vielleicht gli6sen - -  Struktur zustande gekommen war. 
Auf diese M6gliehkeit hat uns gerade die eigenartige, bizarre Form auL 
merksam gemaeht. Wir haben ngmlieh in unserer friiheren Arbeit die 
M6gliehkeit erSrtert, da{~ ,,aus dem perieellulgren Gewebssaft die Dege- 
nerationsprodukte naeh Art der Inkrustat ionen der Golgi-~etze gef~llt 
wurden". Nun scheint uns abet  gerade auf Grund der angeffihrten 
Ahnlichkeit die MSglichkeit wahrscheinlieher, da~ die perisatelliti~ren 
Glia~ste leeithinoid entarten und infolgedessen sichtbar werden. Dem- 
gegeniiber schreiben wit an der Hand  unserer neueren Fi~lle den mor- 
phologischen Unterschieden der Degenerationsprodukte (vieleckig oder 
abgerundet), auf die wir uns in unserer frfiheren Arbeit berufen haben, 
keine gr6~ere Bedeutung zu. 

Zusammenfassend kSnnen wir sagen, dal~ zwisehen der amaurotischen 
Idiotie und dem morphologischen Bride der lecithinoiden Degeneration 
unserer Fi~lle sehr seharfe Lokalisations- und feinere histologische Unter- 
schiede bestehen. Da nun in unserem Untersucbungsmaterial  die Ver- 
s des Nervengewebes - -  und somit auch die ]ecitbinoide 
Degeneration ~ auf eine von au[3en stammende (exogene) Schgdlichkeit 
zuriickzuffihren sind (in ss F~llen lassen sich die Ver~nderungen 
des Nervengewebes mit einer auto- oder heterotox~schen Wirkung 
erkls nut  im Falle 11 lag neben Diabetes und sehr schwerer Arterio- 
sklerose aueh Dementia senilis vor), kSnnen wir yon den angefiihrten 
Unterschieden mit Recht behaupten, daft sie zwisehen zwei prinzipiell 
versehiedenen Krankheitsgruppen (endogene und exogene Erkrankung) 
zu beobaehten sind. 
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Es erhebt sich die Frage, ob die angefiihrten Unterschiede in den 
bisherigen Lecithinoidfgllen der Literatur vorliegen. Die umschriebene 
Lokalisation beobaehteten wir aueh in unserem Falle yon Meningitis 
tuberculosa (nur an einer einzigen Stelle des ganzen Nervensystems 
land sich Lecithinoid). Auch in Uchidas Material waren einzelne Rinden- 
gegenden leeithinoidfrei. Kgrnyey spricht zwar yon diffuser Ausbreitung, 
doch gehen aus seiner Beschreibung ebenfalls Lokalisationsdifferenzen 
hervor. Die Beteiligung des Gef~]3systems haben wir in unserem Menin- 
gitiafall beschrieben; aueh K6rnyey ftihrt sic an. Schliel31ich haben wir 
das pericellul~ire Vorkommen des Lecithinoids aticb in unserem Meningitis- 
falle beobachtet; KSrnyey sah es nicht, Uch~ida lgBt diesen Umstand 
unerw~hnt. Es sei bemerkt, da~ wir das pericclluls Lecithinoid in 
3 F~llen yon Leberatrophie glcichfalls beobachteten, welches Unter- 
suchungsmaterial fibrigens auch yore Gesichtspunkte des umschriebenen 
Vorkommens und der Betefligung des Gef~l~systems mit unserem vor- 
liegenden Material iibereinstimmt. 

Solcherart sind also die angef/ihrten Untersehicde mit einer Aus- 
nahme in s~mtlichen bisherigen Leeithinoidf~llen zu linden. Die Aus- 
nahme betrifft die pericellul~re Lokalisation des Lecithinoids, die bisher 
nur in unseren F~llen zur Beobachtung gelangt ist. Da wir sie abet blo] 
in einem Teile der F~lle und auch nicht in allen Gegenden angetroffen 
haben, sehreiben wir dieser Abweichung keine solche differenzierende 
Bedeutung zu wie den zwei iibrigen. Nachdem ferncr in s~mtlichen 
besprochenen F~Uen eine exogene Sch~digung des Nervensystems 
(Tuberkulose, Ur~mie) vorlag, kSnnen wir unsere Feststellung auch auf 
diese F~lle beziehen and behaupten, dal3 zwischen sgmtlichen (bisher 
bekannten) ,,exogenen" Lecithinoid/~illen und dem lecithinoiden Bilde der 
endogenen amaurotischen ldiotie sehr pr~ignante und im wesentlichen 
identische Unterschiede /estgestellt werden ]c6nnen. 

Bisher haben wir die Niemann.Pic]csche Erkrankung absichtlieh 
unerw~hnt gelassen, obgleich sic nach der amaurotischen :Idiotic den 
reichsten Fundort  des Lecithinoids darstellt. Dies begrtinden wir damit, 
dal~ neuerdings Scha//er die Unterschiede zwischen den lecithinoiden 
Bildern tier Niemann-Pic]sschen und der Tay-Sachsschen Erkrankung 
sehr entschieden pr~zisierte. Scha//ers Stellungnahme wurde dadurch 
notwendig, da~ Bielschowsky in einem anatomisch sichergestellten Falle 
des Niemann-Pickschen Typus bei Untersuehung des Zentralnerven- 
systems ein fiir Tay-Sachs eharakteristisches anatomisches Bfld land. 
Bielschowsky faBte seinen F a l l -  wie eingangs erw~hnt - -  soleher- 
gestalt auf, da6 darin die Tay-Sachssche Erkrankung nut  eine Teil- 
erscheinung des fiir die Splenohepatomegalic kennzeichnenden Fett-  
stoffweehsels darstellt. Er betrachtete sogar diese Pathogenese als f/Jr 
s~imtliche Tay-Sachssche F~ille giiltig; seines Eraehtens bildet somit die 
Tay-Sachssche Krankheit im allgemeinen nut eine Teilerscheinung elner 
allgemeinen Stgrung des Fettsto]]wechsels. 
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SchaHer lehnte Bielschowskys Standpunkt entsehieden ab. ,,Wit 
dfirfen das mesodermale und ektodermale Leiden nieht in einen Topf 
werfen" (Schaf]er). Die amaurotische Idiotie ist n/tmlich ein ,,ektodermal- 
eigener Vorgang" (Scha/fer), der nicht als Teflerseheinung eines endo- 
genen mesodermalen Frozesses, der Splenokepatomegalie, angesehen 
werden darf. SchaHer veransehaulickt den selbsts Charakter der 
Tay-Sachssehen Krankheit  ~r aUem dadurch, dab er auf die Tay- 
Sachsschen Fs hinweist, die ohne Splenohepatomegalie vorgekommen 
sind (F/~lle yon Straufi, Schaffers eigene Beobachtung). Scha/]er gibt 
zu, dab im Falle Bielschowsky das Nervensystem ein ffir Tay-Sachs 
eharakteristisches Bftd ergab, doch weist dieses Bftd auch solehe Daten 
auf, die den Rahmen der typisehen Form dieser Erkrankung bereits 
bedeutend fibersteigen. Am wiehtigsten ist darunter die Beteiligung 
der Elemente des mesodermalen retikulo-endothelialen A pp~rates am 
KrankheitsprozeB. Auf diese Weise siekt SchaHer ira Falle Bielschowsky 
die Verwirkliekung seiner mit K. H. Bauers Untersuckungen iiberein- 
stimmenden Ansicht, wonach sick die endogenen Krankheiten yon 
2 Keimbl~ttern - -  Ekto- und Mesoderm - -  miteinander kombinieren 
kSnnen. Naeh Scha]]er ist also der Fall Bielschowsky-Hamburger eine 
kombinierte ,,Keimblatterkrankung". 

Scha//er~ Standpunkt erscheint als besonders stichhaltig, weft er 
zwischen dem lecithinoiden Bilde eines reinen Falles yon Niemann-Pick 
und yon Tay-Sachs einen Unterschied yon prinzipieller Bedeutung fest- 
stellen konnte. ~ber  die Nervensystemsveri~nderungen eines mit T a y -  
Sachs nicht kombinierten Falles vom Niemann-Picksehen Typus berichten 
b].ol~ Pick und Smetana. Darunter sind Picks Angaben ziemliek all- 
gemein gehalten; man k~nn daraus nur so viel erfahren, dab Leeithinoid 
im Nervengewebe in 2 Formen vorkam: in Form yon ,,Schaumzellen" 
(Picksehe Zellen) und in den Nervenzel[en in Tropfenform. Smetana 
bezeichnet die Nervenzelle des Cortex und der Basalganglien als auf- 
gebl/~kt und ,,wabig"; auck die Gliazellen sind aufgebl/~kt und beide 
Elemente enthalten pr~lipoide KSrnchen. Um die Gefs herum sind 
oft ,,Sehaumzellen" zu sehen, die mit Leeithinoid angeftiUt sind. Pick 
und Smetana sahen demnaeh Leeithinoid neben Nerven- und Gliazellen 
auch in ,,Sehaumzellen" (Picksche Zellen). 

Dies ist zwar sehon an und f/Jr sick eine wieh~ige Angabe, denn 
darin ist ein diHerenzierendes Moment gegen Tay-Sachs gegeben, dock 
hat erst Scha/fer die Bedeutung dieser Tatsache neben anderen histo- 
]ogischen Einzelheiten erkannt, Ms er das Kleinhirnbftd des Meyenburg- 
schen Falles yore Typus Niemann-Pick mit demjenigen tines Tay-Sachs- 
schen Falles verglieh. Er w~hlte als Vergleichsobjekt das Kleinhirn, 
,,weft bier vermSge des anatomisch eharakteristisehen Baues das patho- 
logische Bftd am pr/~gnantesten in Erseheinung t r i t t" .  Naek Scha]]er 
bestekt zwiseken dem leeithinoiden Bild der beiden Erkrankungen ein 
quantitativer und ein quulitativer Unterschied. Der quantitative Unter- 
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schied besteht darin, daft bei Tay-Sachs das Kleinhirn eine viel reichliehere 
Pr~lipoidmenge enth~It als bei Splenohepatomegalie, ,,denn s~mtliche 
Schichten der Kleinhirnrinde, Granularis, Purkinjezellen, Molecularis, 
zeigen eine derbe K6rnelung". Der qualitative Untersehied bezieht 
sieh im wesentlichen darauf, dab bei Splenohepatomegalie bloB die 
Purkinjeneurone sehr feine KSrnehen enthalten, bei Tay-Saehs dagegen 
,,s/~mtliche Neuronensysteme". Ein bedeutender Untersehied besteht 
ferner darin, dal3 bei SplenohepatomegMie ,,in der H6he der Purkinje- 
neurone pr~lipoide Kugeln" zu sehen sind (diese sind mit den von Pick- 
Smetana besehriebenen ,,Sehaumzellen" identiseh) ; aueh die Arachnoidea 
und die Gef/~l~e enthalten Pr//lipoid. Daraus zieht Schaffer den bedeu- 
tungsvollen Sehluft, daft ,,das pr~lipoide Bfld bei beiden Krankheiten 
ein prinzipiell versehiedenes ist". An der Hand yon Scha/[ers Unter- 
suchungen ist es also offenbar, daft in den reinen, mit amaurotischer Idiotie 
nicht ]combinierten Niemann-Pick/~illen zwischen der amaurotischen Idiotie 
und der Niemann-Pickschen Krankheit schon au[ Grund des priilipoiden 
Bildes prinzipielle Unterschiede /estgestellt werden Icgnnen. 

Ftir uns sind Schaffers Feststellungen yon besonderer Bedeutung, 
da wir in unseren exogenen Leeithinoidf/~llen nach Schaffer au f  Grund 
des pr/~lipoiden Bildes differenzierende Momente gegen die amaurotische 
Idiotie linden konnten. Vergleichen wir unsere Daten mit denen 
Scha/]ers, so trit~ ureter den differenzierenden 3gomenten besonders 
die Wiehtigkeit des einen hervor: die Beteiligung der mesodermalen 
Komponente am Nervenprozefl. Dies schlieBt ngmlieh die amaurotisehe 
Idiotie sehon an und liar sich aus, denn diese Krankheit  entsteht immer 
nur dana, ,,wenn eine endogen famili/~re, also abiotrophische Sehw/~ehe 
des Elctoderms gegeben ist" (Schaffer). 

Die Wichtigkeit der mesodermalen Komponente wird besonders 
dana auffallig, wenn wir auf Bielschows]cys Meinung hinweisen: . . . . .  wird 
m a n . . ,  keinen zwingenden Grund erblicken, die zentralen Ver/tnde- 
rungen als etwas von der gew6hnIiehen infantil-amaurotisehen Idiotie 
Verschiedenes atffzufassen". Diese Feststellung bezieht sieh in erster 
Reihe darauf, dag in seinem Falle auch die mesodermalen Elemente 
(Tela chorioidea, Gef~ftw/~nde, weiehe Hirnhaut) an der Anreieherung 
mit Leeithinoid betefligt waren. Bidschowsky will den eventuellen 
Einwand, dab er aus einem einzigen Falle so weitgehende Sehliisse 
zieht, damit entkr/~ften, daft er sich auf 2 F/~lle der Literatur beruft, 
die seinem Falle ,,beziiglich des Nervensys~ems Minisch und histologisch 
gleiehen". Doeh meint er selbst in bezug auf den einen Fall (Knox, 
Wahl and Schmeisser), daft die anatomische Technik der Forseher ,,etwas 
primitiv und deshalb ffir die feinere Analyse der Ver/~nderungen nieht 
ganz ausreichend ist". l~ber den anderen Fall (Corcan-Oberling) bemerk~ 
er: ,,Eine ausfiihrliche Beschreibung ..  seheint aber noch nicht erfolgt 
zu sein". Bielschows]cy antipiziert indes das Ergebnis der Untersuehung: 
,,Trotzdem wird man nicht bezweifeln diirfen, daft Corcan.Oberling 



Neue Beitr~ge zur Histopathologie der lecithinoiden Degeneration. 623 

neben den typisehen Ver/~nderungen in den inneren Organen das fiir die 
infantfl-amaurotische Idiotie charakteristische Bild im Zentralnerven- 
system gefunden haben." Bielschowskys Voreingenommenheit geht am 
besten daraus hervor, daB er im weiterenVerlauf die zwei F/~lle mit seinem 
.eigenen vollst/~ndig identifiziert: ,,In den drei genannten F/ i l len. ."  usw. 

Ubrigens wiirden auch mehr F/~lle an der prinzipiellen Sonderstellung 
tier amaurotischen Idiotie nichts /s SchaJ]er hat n/~mlieh diese 
Krankheit  durch so typische anatomisehe Daten charakterisiert, dab 
sie von allen anderen Krankheitsformen aufs seh~rfste abgegrenzt 
werden kann. 

Die in unserem Untersuehungsmaterial gefundene umschriebene Lolca- 
lisation kommt bei der Niemann-Piclcschen Erkrankung nieht vor. 
Das ist begreiflieh, denn diese Krankheit  besteht ihrem Wesen naeh 
im allgemeinen in einer St6rung des Fettstoffweehsels, die sieh nieht 
auf ein einziges Organ bzw. auf einen bestimmten Absehnitt eines Organs 
besehr~nken kann. Doeh in Anbetraeht dessen, dab bei der reinen 
Form der Niemann-Picksehen Erkrankung ein endogener mesodermaler 
Prozefi vorliegt, erhebt sieh die Frage: womit 1/iBt sich in diesen reinen 
F~llen yon Niemann-Piek die Anwesenheit des Leeithinoids in den 
neuronalen und gli6sen Elementen erld/~ren ? Wenn es sieh n/imlieh urn 
eine ~primiire Affektion des retikulo-endothelialen Apparates handelt, 
so k6nnen die ektodermalen Elemente an der Anreieherung mit Leei- 
thinoid nur selcund(~r teilnehmen. Diese Frage kSnnen wit auf Grund 
unseres Untersuehungsmaterials dureh die Feststellung kl/~ren, dab das 
Leeithinoid der Nervenelemente infolge der aufs Nervenparenehym yon 
au[3en einwirkenden Sehgdliehkeit entstanden ist. Da diese exogene 
Noxe in der Mehrzahl unserer F/~lle in Autotoxinen besteht, sprieht 
eine gewisse Wahrseheinliehkeit fiir die Annahme, daB in den F/tllen 
yon Niemann-Piek das Lecithinoid des ektodermalen Elemente gleichJalls 
in/olge einer au/s 2gervensystem ,,yon au[3en" einwirkenden Schiidlichkeit 
zustande gekommen ist. Fiir diese Annahme spricht aueh unsere Fest- 
stellung, wonaeh das Lecithinoid in jeder degenerierenden Zelle zustande 
kommen kann. Auf dieser Grundlage kSnnte das Nervensystemsbfld 
tier reinen Niemann-Picksehen F/ille dureh folgende Analyse gel6st 
werden: Die Anwesentleit der ,,Sehaumzellen" bedeutet dasselbe, wie 
sun anderen Stellen des Organismus, d. h. die Beteiligung des retikulo- 
endothelialen Apparates. Dagegen w/~re die Anwesenheit des Leeithinoids 
in den Nervene]ementen damit zu erM/~ren, dab darin ein degenerativer 
Vorgang vorlag, der dureh die allgemeine St5rung des Fettstoffwechsels 
in Gang gesetzt wurde. Nach dieser Auffassung w/~ren somit im Nerven- 
system der reinen, rait amaurotiseher Idiotie nicht kombinierten Niernann- 
Picksehen F/ille zwei voneinander prinzipiell versehiedene Vorg/~nge 
~u beobaehten: a) die prim/ire Erkrankung des mesoderrnalen Apparates 
und b) die sekund/~re Degeneration tier ektodermalen Elemente. Dies 
k6nnte man kurz so ausdriieken, dab im Nervengewebe der reinen 
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Niemann-Pickschen F/~lle die mesodermalen  E lemen te  Lec i th ino id  
anhiiu/en und  die ek tode rma len  E lemen te  lec i th inoid  entarten. Das is t  
nat f i r l ich  nur  eine Hypo these .  Doch sollte sie auch erwiesen werdcn,  so 
b le ib t  noch immer  ein scharfer  Unte r sch ied  zwischcn N ie ma nn-P i c k  u n d  
Tay-Sachs ,  denn  das  in Nervene lemen ten  gefundene Lec i th ino id  der  erst-  
genann ten  K r a n k h e i t  ist  ja  auf  eine mesodermale endogene Erkrankung 
(StSrung des Fet ts toffwechsels) ,  das  der  le tz te ren  dagegen auf die endogene 
Abiotrophie der ektodermalen Elemente (Scha//er) zurfickzuftihren.  

Bisher  h a b e n  wir  die Unte r sch iede  berf icksicht igt ,  die zwischea  
unserem Unte r suchungsma te r i a l  und  dem lec i th inoiden Bi ld  der  Tay- 
Sachsschen K r a n k h e i t  fes tgeste l l t  werdcn konnten .  Wol len  wir  nun 
unsere  F/~lle yon  der  ~Viemann-Pickschen E r k r a n k u n g  differenzieren,  
so miissen wir  folgendes fes ts te l len:  Die mesodermale  K o m p o n e n t e  is t  
in be iden  vorhanden ,  doch in anderer  Fo rm.  I n  unseren  F/~llen f inden 
sick nat i i r ] ieh ke ine  Picksehen Zellcn und  das  Lec i th ino id  is t  s te ts  nur  
in den Gef/~Bwandzellen s ieh tbar ;  es k a n n  also yon  e inem ,,Einbruck" 
der  ,Sekaumzellen" ins Nervengewebe  n icht  die Redo sein. Der  zweite  
Unte r seh ied  bes teh t  darin,  dal~ in unseren  F/~llen die lec i th inoide  Dege- 
ne ra t ion  der  ek tode rma len  E lemen te  n ieht  diffus war ;  infolgedessen 
konn ten  die Pr/~dilektionsstel len der Lec i th ino idb i ldung  e rmi t t e l t  werden.  

Unser  Un te r suehungsma te r i a l  is t  yon  zwei]acher Bedeutung. Eines- 
tefls kSnnen wir  auf  Grund  dessen mi t  N a e h d r u c k  auf die a l lgemeine 
pa thologische  Bedeu tung  der lec i th inoiden  Degenera t ion  hinweisen;  
andern te i l s  kSnnen wir hervorheben ,  daf3 die Anwesenhei t  dos Leci-  
tb ino ids  bzw. seine chemische und  fi irberischc Identi t /~t  mi t  der  Ahn-  
l ichkei t  des pa tho log isehen  Gesehchcns n ich t  g le ichbedeutend  ist. Unser 
Untersuchungsmaterial dient somit in seiner Gdinze als indirekter Beweis 
/iir Scha//ers These: ,,Die Anreicherung mit Lipoid des Zentralnerven- 
systems bei Niemann-Pick bedeutet noch keinen Tay-Sachs/" 
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