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Die lecithinoide (Schaffer) oder prilipoide (Alzheimer) Degeneration
des Zentralnervensystems gewinnt in den letzten Jahren immer mehr
an Bedeutung. Dies 18t sich darauf zuriickfithren, da diese Degenera-
tion, die lange Zeit blofl bei einer einzigen Erkrankung des Zentral-
nervensystems — namentlich bei der amaurotischen Idiotie — beob-
achtet wurde, auch bei ganz verschiedenen Krankheiten zu finden ist,
so daB sie allmahlich in den Kreis der allgemeinen Zellhistologie bzw.
Zellpathologie einbezogen wird. So.fand v. Lehoczky in einem Fall von
Meningitis tuberculosa an umschriebener Stelle des Gyrus rectus, Uchida
in 2 Fallen von Urdmie in den Basalganglien, Kornyey in einem an Lungen-
tuberkulose verstorbenen Fall von stridrer Erweichung gleichfalls in
-verschiedenen Rindengégenden sowie im Striopallidum Lecithinoid.
v. Lehoczky und Kornyey identifizierten das Lecithinoid mit dem charak-
teristischen Abbaustoff der amaurotischen Idiotie auch genauer, wihrend
Uchida als Beweis der Ahnlichkeit nur die Weigert-positive. Farbung
allein anfiihrt.

Von allgemeinerer Bedeutung als obige Fille ist der Umstand, daf}
bei einer von Pick 1922 beschriebenen Erkrankung, bei der Niemann-
Pickschen Splenohepatomegalie, in.den verschiedensten Organen groBe,
helle Zellen (sog. Picksche Zellen) gefunden wurden, die mit den Smiih-
Dietrichschen, Spielmeyerschen und Weigertschen Féarbungen schwarze
Kornchen enthielten. Diese Kornchen sind nach Sigmund und Bloom
zum iiberwiegenden Teile Phosphatide, nach Knox, Wahl und Schmeisser
stellen sie ein myelinartiges, dem Lecithin nabestehendes Lipoid dar,
doch. sind sie sowohl in mikrochemischer als auch in firberischer Hinsicht
zweifellos mit der Lipoidsubstanz identisch, ,,die wir als konstantestes
Krankheitsprodukt bei der infantilen amaurotischen Idiotie antreffen‘
( Bielschowsky). Es liegt somit bei der Splenohepatomegalic ebenfalls
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Lecithinoid wor. Die lecithinoide Degeneration gewinnt durch dieses
Moment in hohem Mafle an Bedeutung; dazu trigt noch der Umstand
bei, daf} die lecithinoiden Pickschen Zellen nicht nur in Milz, Leber,
Knochenmark usw., sondern auch im GroB- und Kleinhirn sowie in der
Pia mater vorkommen (Pick, Knox, Wahl und Schmeisser}. Auch
Hamburger erwihnt den unbeschrinkten ,,Einbruch® der Lipoidzellen;
unter den anderen Organen war damit auch das Zentralnervensystem
iiberschwemmt.

Die genaue anatomische Verarbeitung von Hamburgers Fall ist
Bielschowsky zu verdanken; von ihm riihrt auch die erste fachgeméfle
Beschreibung der zentralen Verdnderungen bei der Splenohepatomegalie
her. ,,Die Lipoidspeicherung ist eine universelle. Sie ist in den Zellen
der Hirnrinde ebenso wie im Riickenmark und in den Spinalganglien
vorhanden.” Bielschowsky fand das Lecithinoid in der Leptomeninx,
der Tela chorioidea und in den Gefawandelementen der Nervensubstanz.
Bielschowsky gelangt an der Hand des Umstandes, daB sein Fall klinisch
mit der amaurotischen Idiotie voéllig tibereinstimmte (Hamburger),
ferner auf Grund der groBen Ahnlichkeit des anatomischen Bildes
(ballonartige Auftreibung des Zelleibes und der Basaldendriten) zum
weitgehenden SchluB, dal die amaurotische Idiotie ,,nur eine Teil-
erscheinung einer iiber den Gesamtorganismus ausgedehnten Erkran-
kung*‘ darstellt. Nach Bielschowsky wird also die amaurotische Idiotie
geradeso durch eine allgemeine Storung des Lipoidstoffwechsels ver-
ursacht, wie dies von Pick bei der Splenohepatomegalie festgestellt
worden ist. Bielschowsky trennt durch diese Stellungnahme die amauro-
tische Idiotie von der Gruppe der auf Abiotrophie beruhenden heredo-
degenerativen Krankheiten ab, was um so iiberraschender ist, als die
amaurotische Idiotie ein typischer Reprisentant der erdogenen und
ektodermogenen Erkrankungen (Schaffer) ist. Vor Bielschowsky beob-
achteten die Forscher (Pick, Knock, Wahl und Schmeisser) in einigen
Fiallen das gleichzeitige Vorkommen von amaurotischer Idiotie und
Niemann-Pickscher Krankheit, doch hielten sie dies fiir eine Kombination
beider Erkrankungen. Auch Hamburger, der klinische Beschreiber von
Bielschowskys Fall, spricht von einer Kombination beider Krankheiten,
doch bemerkt er, da3 diese Koinzidenz ,tiefere Zusammenhénge ahnen
1aBt“. Hamburgers Ahnung wurde sodann — wie erwahnt — von
Bielschowsky realisiert, nach dessen Meinung es sich um kein zufélliges Zu-
sammenfallen, sondern um eine gemeinsame genetische Grundlage handelt.

Auch Spielmeyer hsl Bielschowskys Beweisfithrung fiir ,,schlissig®.
Seines Erachtens ,,kénne nur dariiber diskutiert werden, wie die Stoff-
wechselstérungen und die von ihnen abhéngigen Gewebszerstérungen
zustande kommen®.

Tm Gegensatz zu Bielschowsky weist Schaffer mit Nachdruck darauf
hin, daB in einer bedeutenden Zahl der Tay-Sachsschen Fille (Strauf)
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Leber und Milz von Lipoideinlagerungen frei sind; auch in einem dies-
beziiglich untersuchten eigenen Falle konnte er in Milz und Leber kein
Lecithinoid finden, In diesen Fillen kann also die amaurctische Idiotie
keinesfalls als Teilerscheinung einer allgemeinen Stoérung des Lipoid-
stoffwechsels angesehen werden. Schaffer beruft sich ferner auf Smetanas
Niemann-Pickschen Fall, wo im Zentralnervensystem geradeso Leci-
thinoid vorlag wie in den iibrigen diesbeziiglich untersuchten Niemann-
Pickschen Fillen, die klinisch mit der Tay-Sachsschen Erkrankung
zweifellos nickt identisch waren. Der Umstand, daB sowohl in diesem
Falle als auch in den ibrigen Niemann-Pickschen Fallen im Zentral-
nervensystem eine identische chemische und Férbungsverhiltnisse auf-
weisende Substanz: Lecithinoid gefunden wurde, ist von keiner ent-
scheidenden Bedeutung, denn Lecithinoid kommt neben der amauroti-
schen Idiotie auch bei anderen Krankheiten vor (v. Lehoczky, Kornyey ).
Die Verdnderungen des Nervensystems bei Niemann-Pick sehen also
den bei Tay-Sachs beobachteten Veréinderungen nur dhnlich, doch sind
sie damit keineswegs identisch. Schaffer gelangte ferner in einem Falle
von Niemann-Pick (Fall des Ziiricher Prof. . Meyenburg) auf Grund der
sorgsamen anatomischen Analyse des Nervensystems zum hochwichtigen
SchluB, daf das prilipoide Bild bei beiden Krankheiten ,,ein prinzipiell
verschiedenes ist“. Bei Splenohepatomegalie ist nicht nur in den Nerven-
zellen, sondern auch ,,in fettspeichernden Zellen sowie in der Arachnoidea
und in den Blutgefiaflen Lecithinoid sehr reichlich vorhanden, wihrend
es bei Tay-Sachs weder in den Gefdflen noch in der Arachnoidea zu
beobachten ist; iiberdies fehlen die fettspeichernden Zellen, denn es
kommen nur sudanpositive ,,Abbaunelemente’ vor. Dagegen findet
sich in den Nervenzellen sehr reichliches Pralipoid; ,,somit ist das patho-
logische Geschehen in den fettspeichernden wie in den Abbauelementen
ein ganz verschiedenes”. Nach Schaffer spielt im Falle Hamburger-
Bielschowsky ,,... eine Kombination in der Erkrankung des meso-
dermalen retikulo-endothelialen Apparates mit dem ektodermalen Zentral-
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 von der Splenohepatomegalie ganz unabhingig auftretenden fami-
lidren amaurotischen Idiotie hervorgeht. ,,Wohl kann — wie ich
dies oben auf Grund des v. Meyenburgschen Falles von Typ Niemann-
Pick auch sah, eine prilipoide Anreicherung des Zentralnervensystems
stattfinden; dieser Prozel ist aber seiner Zeichnung nach ... ganz
verschieden von dem prilipoiden Bilde der familidir-amaurotischen
Idiotie.* Schaffer lehnt also auf Grund seiner Untersuchungen die Identi-
fizierung der Splenchepatomegalie mit der amaurotischen Idiotie in
pathogenetischer Beziehung entschieden ab. Schajffers Stellungnahme
beruht nicht auf Voraussetzungen und ,,Ahnungen®, sondern auf Tat-
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sachen, von denen eine der wichtigsten — wie erwithnt — das eigen-
artige Verhalten des lecithinoiden Bildes ist.

Aus dem Gesagten ergibt sich, daB das Prilipoid oder die lecithinoide
Degeneration gegenwirtig im Vordergrunde des neurohistologischen
Interesses steht; seine Entstehungsweise bzw. sein Wesen scheint mit
einer ganzen Reihe der prinzipiellen Fragen in Zusammenhang zu stehen.

Unter solchen Umstinden ist es von Belang, daBl wir unter 12 Féillen
von akuter gelber Leberatrophie 3mal sowie in 3 kontrollhalber untersuchten

Abb. 1. Akute gelbe Leberatrophie. Leber. Markfaserfarbung nach Spielmeyer. Die
Leberzellen sind mit lecithinoiden Xoérnchen vollgepfropft.

Fillen von chronischer Leberkrankheit (1 Fall von Cirrhosis hepatis,
Coma hepaticum und 2 Fille von Ce. hepatis) im Zentralnervensystem
mit den entsprechenden Farbungen (Spielmeyer, Smith-Dietrich) Leci-
thinoid nachweisen komnten (in unserer in Gemeinschaft mit Edmund
v. Zalka verfaBten Arbeit). Die Lokalisation des Lecithinoids war in
den 6 Fillen sehr verschieden. So war in 2 Fillen (im akuten Fall 6
und im chronischen Fall 1) bloB in der Area dentata EHconomo, in den
ibrigen Fillen auch an anderen Stellen des Nervensystems Lecithinoid
zu finden. Beziiglich der Héufigkeit des Vorkommens ist die Reihen-
folge der untersuchten Gegenden die folgende: An erster Stelle steht
das Ammonshorn (5 Fille), danach folgt das Corpus striatum (4 Félle),
sodann die Gyri front. bas. und temp. (je 2 Fille), wihrend die Gyri
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front. conv. centr. pariet., ferner der Nucl. dentatus des Kleinhirns
und die Subst. inn. Reickert durch je einen Fall vertreten sind. Was
das Vorkommen in den wverschiedenen Zellarten anbelangt, so sind
zwischen den einzelnen Fillen und Gegenden gleichfalls groBe Ab-
weichungen zu beobachten. Es gab Fille, in denen das Lecithinoid in
Nervenzellen, GefiBwand, Glia gleicherweise vorkam, wogegen es in
anderen Fillen nur in 1—2 Zellarten zu finden war.

Es ist von Interesse, daB es sich in simtlichen 6 Fillen um eine
sich an die Leberkrankheit anschlieBende Nervensystemsverdnderung
handelte, so daB die histologischen Verdnderungen und infolgedessen
auch die Entstehung des Lecithinoids mit der Erkrankung der Leber
in Verbindung gebracht werden miissen. Die Natur dieses Zusammen-
hanges diirfte sich aus spéiteren Untersuchungen ergeben. Es ist
erwihnenswert, dafl wir in einigen Fallen von akuter gelber Leber-
atrophie das Lecithinoid auch in der Leber nachweisen konnten. Dies
gilt von den.Fillen 4, 6 und 11. Darunter fand sich das Lecithinoid
in den Fallen 4 und 6 in den Leberzellen in feinkérniger Form; im
Falle 11 kam es so massenhaft vor, dafi die Leberldppchen schon bei
ganz schwacher VergroBerung, ja selbst mit der Lupe unterschieden
werden konnten (s. Abb. 1). Unter diesen Fillen fanden wir zweimal
auch im Zentralnervensystem ILecithinoid, und zwar im Falle 4 in
5 Rindengegenden sowie im Putamen und im Falle 6 an einer einzigen
Stelle der Rinde: im Ammonshorn. In 2 Féllen von akuter gelber Leber-
atrophie konnten wir somit nicht nur im Zeniralnervensystem, sondern
auch in der Leber Lecithinoid nachweisen.

Unsere Leberfille sind von zweifacher Bedeutung. FEinesteils be-
teichern sie die Kasuistik beziiglich des Vorkommens des Lecithinoids,
andernteils geben sie gewisse Anleitungen iiber die Hiufigkeit seines
Vorkommens in den verschiedenen Organen. Der erstgenannte Umstand
spricht fiir das von uns hervorgehobene Prinzip, wonach die lecithinoide
Entartung nichts anderes ist als eine seltener vorkommende Form der
allgemeinen fettigen Degeneration, ,,bei welcher unbekannterweise nicht
Neutralfette, sondern Lipoide zustande kommen. Die Bedeutung des
zweiten Momentes liegt unseres Frachtens darin, daB man dadurch
der wichtigen Frage iiber die Vorbedingungen der Lecithinoidbildung
vermutlich néher kommen kann. Kénnte es nimlich nachgewiesen
werden, dafi die Lecithinoidbildung im Zentralnervensystem Predilek-
tionsstellen aufweist, so wiirde dies vielleicht zur Erkenntnis der unbe-
kannten Bedingungen beitragen.

Auf eine dieser Bedingungen hat Schaffer im Anschlufl an die Tay-
Sachssche Erkrankung hingewiesen: ,,... die akut verlaufende infantile
Form -gelangt nur zur prilipoiden (tecithinoiden) Stufe, die mehr pro-
trahiert sich entwickelnde juvenile Form steigt zur lipoiden Stufe empor,
endlich die Form der Erwachsenen erreicht die osmioreduktive Stufe
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des Verfettungsprozesses.” Nach Schaffer ist. also eine aupfergewchnliche
Geschwindigkeit des Degenerationstempos erforderlich, damit die leci-
thinoide Entartung zustande kommen kann.

Diese Feststellung Schaffers wird auch durch die nicht amaurotischen
Z'alle unterstiitzt, bei denen im Nervensystem bisher Lecithinoid gefunden
wurde. So wiesen in unserem Falle von Meningoencephalitis tuberculosa
die schwere Clasmatodendrose, in Kornyeys Fall die ausgebreitete und
schwere Verfettung, in unseren 3 akuten und 3 chronischen Leberfallen
gleichfalls die sehr diffus ausgebreitete und schwere Verfettung darauf
hin, daB das Nervenparenchym auch in diesen Féllen den Sitz akuter
oder zumindest subakuter Verdnderungen darstellt. Von Uchidas 2 Uramie-
fallen ist der erste chronische Urémie, doch spricht die Schwellung
der Nervenzellen fiir einen Vorgang von eher akutem Charakter;
der zweite Fall weist einen raschen Lklinischen Verlauf auf. Die
Niemann-Pickschen Falle leben hochstens 2 Jahre lang (Hamburger).
Da die Anfangssymptome in den ersten Monaten nach der Geburt zu
beobachten sind und die Kranken danach ,,immer elender werden‘
{ Pick), handelt es sich dabei klinisch um eine subakute, progredierende
Krankheit. Wir sehen also, daB sidmtliche Fille, in denen bisher neben
der amaurotischen Idiotie im Nervensystem. Lecithinoid gefunden wurde,
akute oder subakute Erkrankungen waren.

Fs ist jedoch in den angefiihrten Fallen auch auffalhg, dafl die
Erkrankung des Nervensystems mit wverschiedenen, ins Nervemsystem
gelangenden Tozinen in Zusammenhang gebracht werden kann. So spielten
sowohl in unserem ersten Falle als auch vermutlich in Kdrnyeys Fall
tuberkulése Toxine (schwere Tuberkulose mit Amyloidose) eine Rolle.
Auch bei Urdmie liegt Autointoxikation des Organismus vor, wihrend
bei Splenohepatomegalie nach Pick im wesentlichen eine Stérung des
Fettstoffwechsels besteht.

Wir kennen also bisher 2 vermutliche Vorbedingungen der Lecithinoid-
bildung. Die eine ist die Akuitét des Nervenprozesses (Schaffer ), die auch
in den nicht amaurotischen Fillen festgestellt werden kann; die andere
besteht in der Anwesenheit einer aligemeinen Toxinwirkung, die gerade
in den nicht amaurotischen Fillen nachweisbar war.

Die Lecithinoidbildung mufB natiirlich auBer diesen beiden noch
mehrere andere Bedingungen haben. DaB aber diese zwei Daten beim
Nachweis des Lecithinoids zur Richtschnur dienen kénnen, geht daraus
hervor, daf}, als wir unter Beachtung dieser Bedingungen 22 Fille —
teils aus dem Sektionsmaterial unserer Klinik, teils aus dem des Buda-
pester St. Stephansspitals — auf Lecithinoid untersuchten, davon blof
7 Félle vollstindig negativ waren. (Fiir die Fille aus dem St. Stephans-
spital bin ich dem Dozenten E. v. Zalka zum Dank verpflichtet.) .

Wirwandten bei den Untersuchungen Spielmeyers Markscheidenfirbung
an. Nach unseren Erfahrungen 148t sich das Lecithinoid mit Hilfe dieser
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Methode am raschesten und sichersten nachweisen. Es ist von Belang,
dafl man — zumindest zur allgemeinen Orientierung — keine diinnen
Schnitte verfertigen darf. Wir arbeiteten meistens mit Schnitten von
30—35 u. Die Schunitte miissen ferner etwas energischer differenziert
werden als bei den gewohulichen Markbildern. Das Lecithinoid der
Nervenzellen oder der Glia kann durch den Markreichtum schwach
differenzierter Schnitte verdeckt werden. Gerade an gleichmiBiger
Differenzierung ist unseres Erachtens die Spielmeyersche Methode dem
Smith-Dietrichschen Verfahren tiberlegen, bei dem die Zeitdauer der
Differenzierung viel grofiere Schwankungen zeigh (im allgemeinen differen-
zierten wir 5—10 Minuten lang, so wie Smefana, doch kam es vor, dafl
die Differenzierung zuweilen nur einige Augenblicke, ein andermal
hinwiederum stundenlang dauerte). Dagegen hat das Verfahren nach
Smath-Dietrich den Vorzug, daBi es im wesentlichen eine an Gefrier-
schnitten vorgenommene Weigerfsche Farbung darstellt und infolgedessen
damit gleichwertig ist. Aus diesem Grunde wandten wir in unseren
Spielmeyer-positiven Fallen kontrollhalber stets auch die Smith- Dictrich-
sche Methode an. Die Resultate der beiden Methoden stimmten im
wesentlichen miteinander iiberein; nur in einigen Fillen (1, 2 und 15:
Gyrus hippocampi) kam es vor, daB wir mit der Smith-Dietrichschen
Methode auch an solchen Stellen positive Resultate gewannen, die mit
der Spielmeyerschen Methode negativ waren. Wir kennen die Ursache
dieser Abweichung nicht, doch spricht dies jedenfalls im allgemeinen
fiir eine geringere Empfindlichkeit der Spiclmeyerschen Methode, was
bei einem zum Nachweis von Degenerationsprodukten dienenden Ver-
fahren als ein Vorzug zu betrachten ist.

Unsere Fille sind die folgenden:

1. Frau G., 53 Jahre alt. Icterus gravis. Cc. vesicae felleae cum obstructione.
Lecithinoid wor in 2 Rindengegenden zu beobachten: a) an umschriebener Stelle der
Gyri front. cone. in der Glia viel, in demselben Gebiet, doch in einer mehr einwirts
liegenden Rindengegend, in den Nervenzellen und auch in deren Wandelementen
weniger;

b) im Ammonshorn, und zwar in den grofen Nervenzellen der Areadentata
und in deren Wandelementen sowie in der Glia reichlich (auch in den pericelluliren
Réumen der Nervenzellen), in denselben Elementen des Sommerschen Sektors,
doch weniger, im Subiculum nur in der GefaBwand; im Gyrus hippocampi in der
GefaBwand haufig, in den Nervenzellen stellenweise und in geringer Menge (mit
Smith-Dietrichscher Methode haufig).

Ferner im Striatum, und zwar in der GefaBwand reichlich, in der Glia und in
den Nervenzellen sparlicher. ‘ ]

2. J. K., 47 Jahre alt. Icterus levis gradus, cirrhosis cardiaca hepatis. Arterio-
siclerosis, Endokarditis. In diesem Falle fanden wir es an einer einzigen Stelle des
Zentralnervensystems, in den polygonalen Nervenzellen der Area dentata, ( Hconomo),
doch nicht in jeder Zelle und nicht in groBer Menge. Dortselbst war etwas Leci-
thinoid auch in den GefaBwandelementen zu finden, in der Glia nicht. ’

3. Frau A. K., 42 Jahre alt. Seit 3 Wochen Ikterus, Oholelithiasis.. Degeneratio
parenchymatosa gravis myocardii. Hypostasis et oedema lob. inf. pulmonum. Leci-
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thinoid nur in einer einzigen Rindengegend: im Ammonshorn (die Gyri front. conv.,
die basale, occipifale sowie die temporale Gegend wurden durchsucht), und zwar
sehr reichlich in den Nervenzellen der Area dent. (auch in den pericelluliren Raumen
sind Kérnchen und lecithinoider Detritus), in der Glia und in den Wandelementen
der GefidBle. In den itbrigen Teilen des Ammonshorns ist kein Lecithinoid zu finden,
was um so auffalliger ist, als es in der Fascia dentata in sehr reichlichem MaBe vor-
Liegt. Mit dem Smith-Dietrichschen Verfahren findet es sich auch im Gyrus hippo-
campl und in der Zone H E, (Hconomo) in groBer Menge, in allen 3 Elementen.
Von den iibrigen Abschnitten des Zentralnervensystems: in den Nervenzellen des
Nucl. dent. reichlich, in den anderen Elementen iiberhaupt nicht. Das Striatum der

AbD. 2, Cirrhosis hepatis. Leber. Spielmeyers Markfirbung. Zeiss Obj. A. Die Leberzellen
zeigen inselartig lecithinoide Degeneration.

einen Seite ist auf Lecithinoid vollig negativ, im anderen findet sich eine kleine
Erweichungshohle; das Putamen enthalt dort in seiner Giinze sehr viel Lecithinoid
(insbesondere in der Glia, sodann in den Wandelementen der GefiBe; in den Nerven-
zellen weniger). DaB hier zwischen der Lecithinoidbildung und der Erweichung
éin Zusammenhang besteht, ergibt sich auch daraus, dafl das Caudatum derselben
Seite auf Lecithinoid vollig negativ ist.

4. 8. B., 31 Jahre alt. Delirium tremens. Cirrhosis hepatis. Die Leber zeigt
histologisch eine geringfiigige, beginnende Bindegewebsvermehrung neben insel-
artiger Verfettung und lecithinoider Entartung der Leberzellen (s. Abb. 2). Das
Lecithinoid ist entweder in Form groferer rauchgrauer Kugeln oder kleinerer
kohlschwarzer Tropfen sichtbar. In einzelnen Leberzellen kommt auch ganz feine
Koérnelung vor (s. Abb. 3). Die Rinde weist an 4 Stellen Lecithinoid auf: a) an um-
schriebener Stelle der Gyri front. bas. (in den. Wandelementen der Gefile, in den
Nervenzellen, und zwar auch in den pericelluliren Réumen reichlich), b) und ¢) in
den zentralen und parietolen Gegenden, in den Wandelementen der GefiaBe hiufig,
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in den Nervenzellen in Spuren, in der Glia nicht; d) im Ammonshorn in der Area
dent., in den Wandelementen der GefiBe, in der Glia reichlich, in den Nervenzellen
wenig, im Subiculum ist bloB in den CefaBwanden, im Gyrus hippocampi iberdies
auch in einigen Nervenzellen Lecithinoid zu finden. Ferner liegt auch in den Berg-
mannschen (liazellen des Kleinhirns (wenig) und in den Geféfiwinden des Strat.
granulos. (reichlich) Lecithinoid vor. Im Striatum war es in den GefiBwinden
héufig, in der Glia selten, in den Nervenzellen iiberhaupt nicht zu beobachten.

Das detaillierte Fettbild wich auch in diesem Falle vom lecithinoiden Bilde
wesentlich ab. Die Verfettung war niamlich diffus, die Lecithinoidbildung dagegen
lokal. In einzelnen Gegenden (Gyri front. conv.) ist sehr schwere Verfettung,

Abb. 3. Cirrhosis hepatis. Leber: Markfarbung nach Spielmeyer. Homogene Olimmersion.
Leberzellen. mit zahlreichen Vakuolen und feinkornigem Lecithinoid.

doch Lecithinoid auch in Spuren nicht zu finden. An anderen Stellen ist auch in
solchen Elementen Neutralfett reichlich vorhanden, wo Lecithinoid kaum vorliegt
(Glia des Striatums). .

5. G. V., 41 Jahre alt. Alcoholismus chronicus. Cirrhosis hepatis. Es ist in
diesem Falle von Interesse, dall Lecithinoid in der Leber vorhanden ist, vm Zeniral-
nervensystem dagegen auch in Spuren nicht. In van Giesonschen Schnitten ist das
interlobulére Bindegewebe der Leber mifBig vermehrt, dabei starke rundzellige
Infiltration. Die Leberzellen sind fettig degeneriert; mit Spielmeyerscher Farbung
sind in den Leberzellen einzelne grofere rauchgraue Kugeln (Semilecithinoid
Schaffer), anderwirts schwarze Tropfen zu sehen. Das Gehirn ist der Sitz sehr
schwerer, ausgebreiteter fettiger Degeneration (selbst in den lipophoben Purkinje-
zellen ist fettige Degeneration sichtbar), auch die Nisslbilder weisen auf eine diffuse,
schwere Erkrankung hin; die schwere Erkrankung der Gefifiwinde (Verfettung)
und der véllige Mangel an Entziindungserscheinungen verleihen dem ProzeB einen
ausgesprochen toxischen Charakter.
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6. M. H., 50 Jahre alt. Cirrhosis hepatis. Psychosis alcoholica (Korsakoff).
Der Fall stimmt in jeder Hinsicht mit dem vorangehenden iiberein. Auch hier ist
Lecithinoid in der Leber (mehr als im vorigen Fall), im Zentralnervensystem dagegen
nicht zu beobachten. Die Leber zeigt auf van Giesonschen Bildern eine aus-
gesprochene Hepatitis (starke Bindegewebsvermehrung mit Infiltration, Gallen-
wegwucherung und Verwaschung der lobuliren Leberstruktur). Mit Scharlachrot
verfertigte Bilder zeigen eine geringtiigige Verfettung. Mit Spiclmeyerscher Firbung
inselartige lecithinoide Entartung (das Lecithinoid ist stets in Leberzellen, und zwar
entweder in Form grober Kugeln oder schwarzer Tropfchen zu sehen). Die Er-
krankung des Nervensystems stimmt mit dem des vorigen Falles vollig iiberein;
es zeigt sich nur darin ein Unterschied, daf hier die weichen Hirnhiute maBig
verdickt sind und geringfiigige Infiltration zeigen.

7. Frau J. K., 48 Jahre alt. Psychosis et polyneurotis alcoholica. Broncho-
pneumonia disseminata. Pleuritis et pericarditis chronica fibrosa. Nephritis
embolica haemorrhagica. Pyelitis catarrhalis acuta. In 2 Gegenden des Nerven-
systems fand sich Lecithinoid, doch auch hier nur in geringer Menge: a) im Sommer-
schen Sektor des Ammonshorns (in den Wandelementen der Gefile wenig, fein-
kornig, in den Nervenzellen in Spuren); b) im Striatum (in den Wandelementen
der GefiBle und in der Glia wenig, feinkérnig).

8. E. K., 39 Jahre alt. Alcokolismus chronicus. Bronchopneumonia. (Nur das
Gehirn wurde untersucht.) Auf Lecithinoid véllig negativ.

9. Frau M. K., 19 Jahre alt. Eklampsia. Nephrosis et ectasia pelvis renalis
1. dext. Haemorrhagiae subcaps. Glissoni hepatis. Bronchopneumonia. Unter
simtlichen Rindengegenden ist nur im dmmonshorn allein Lecithinoid vorhanden,
und zwar in den polvgonalen Nervenzellen der Area dentata reichlich (auch in den
pericelluliren Réumen), in der Glia wenig, in den GefaBlen nicht. Auch in den
Nervenzellen des Sommerschen Sektors ist Lecithinoid anzutreffen, doch bedeutend
weniger als an der vorerwihnten Stelle (sehr feinkérnig; in den pericelluldren
Réumen nicht). Im Gebiet der Zone H E, (Economo) in den Nervenzellen in Spuren.

10. Frau E. K., 28 Jahre alt. Sepsis puerperalis. Fieberdelirium. Wir fanden
in 2 Gegenden des Nervensystems Lecithinoid: a) im Ammonshorn ausschlieBlich
in den Wandelementen der Gefille, in Spuren, b) in den Nervenzellen des Nucl.
denfatus des Kleinhirns feinkornig, in einzelnen Nervenzellen ziemlich reichlich.
In diesem Gebiet ist auch eine sehr schwere Markdegeneration und Zerfall sichtbar.

11. Frau J. F., 62 Jahre alt. Diabetes mellitus (leidet seit Jahren an Zucker-
krankheit). Dementio senilis. Arteriosclerosis maioris gradus aortae totius prae-
cipue aortae abdominalis. Arteriosclerosis arteriar. periphericarum praecipue art.
coronarium, renalium et baseos cerebri. Afrophia lipomatosa pancreatis. Cystitis
acuta.

" Wir fanden Lecithinoid an 4 Stellen der Rinde, namentlich a) in der Gegend
der Gyri front. conv. an wmschriebener Stelle, in der randstindigen Glia reichlich,
an derselben Stelle in den Wandgefaflen der mehr einwirts liegenden Rinden-
gegenden (wenig), in den Nervenzellen nicht; b) in den Gyré front. bas. ist in der
randstéindigen Glia Lecithinoid so reichlich‘(ausgebreitet) vorhanden, dafB der Zell-
leib durch feine lecithinoide Kornchen bzw. Kugeln sichtbar wird, oft sind sogar
die Dendriten zu sehen. Auch die GefiBwinde, Nervenzellen und die im Rinden-
innern befindlichen Gliaelemente cnthalten dort Lecithinoid in reichlicher Menge.
Bei den Nervenzellen kommt es sebr hiufig vor, dafl nicht nur in den Nervenzellen
selbst, sondern auch in den pericelluliren Réumen Lecithinoid sehr reichlich vor-
liegt, manchmal in Form von grobem Detritus, so daf dadurch die Nervenzellen
fast verdeckt sind; c) in der zenéralen Region ist in der randstdndigen Glia wenig,
in anderen Elementen iiberhaupt kein Lecithinoid vorhanden; d) von den Gegenden
des Ammonshorns ist es am meisten in den Nervenzellen der Area dent. (Economo)
(s. Abb. 4) und des Sommerschen Sektors (auch in den pericelluliren Réumen),
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Abb. 4. Fall 11. Ammonshorn, Area dentata (Hconomo). Firbung nach Smith-Dielrich.
Die Nervenzellen sind reichlich mit Lecithinoid erfillt.

Abb. 5. Fall 11. Putamen. Spielmeyers Markfirbung, Homogene Olimmersion. Lecithinoid
im Korper und in dem pericelluliren Raum einer groBen Nervenzelle (N), ferner in einer
GetdBwand (G).
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doch auch in den Nervenzellen der ganzen Area pyramid. ammonica, des Subi-
culums und des Gyrus hippocampi zu finden. In denselben Gegenden kommt es
auch in den GefaBen und Gliazellen vor, von den letzteren besonders in der Area
dent. in reichlicher Menge. Im Gyrus hippocampi enthilt die randstindige Glia
sehr viel Lecithinoid. Es ist ferner im Striatum vorhanden: in der Glia sehr viel,
in den Gefiaflen reichlich, in den Nervenzellen wenig. Das in der Nervenzelle und
in der GefiBwand des Corp. striatum befindliche Lecithinoid ist aus Abb. 5 er-
sichtlich. Um ein langes Gefil des Putamens herum ist im Parenchym ein Er-
weichungsprozel mit vielen Koérnchenzellen zu sehen. In den letzteren ist Leci-
thinoid und Neutralfett sichtbar; auch die umliegende Glia enthilt sehr reichlich

Abb. 6. Fall 12. Front. bas. Region. Spielmeyers Markfarbung., Zeiss Obj. A. Die Rand-
gliazellen enthalten sehr viel, die corticalen Nerven- und Gliazellen relativ weniger
Lecithinoid.

(Sudan-positives) Fett. Beim Vergleich der Sudan- und Spielmeyerschen Bilder
ist die Menge des Fettes groBer als die des Lecithinoids. Die Erweichung ist auf
arteriosklerotischer Grundlage entstanden; die betreffende GefaBwand ist bedeu-
tend verdickt und es ist darin eine massenhafte Fettablagerung zu sehen. In diesem
Fall ist also das Lecithinoid nicht nur in fixen, sondern auch in mobilen Elementen
(in Kornchenzellen) sichtbar.

12. Frau L. P., 49 Jahre alt. Coma diabeticum. Seit 1 Jahr Diabetes. Blut-
druck 220 mm Hg; nach lwochiger BewuBtlosigkeit Aspirationspneumonie. Die
weichen Hirnhdute sind hyperdmisch. Héamorrhagie im ITI. Ventrikel und in den
Seitenventrikeln. Die Gebilde um den Ventrikel herum sind nicht zerstort. Die
Spuren der Blutung sind auch im IV. Ventrikel zu sehen. Der Ausgangspunkt der
Blutung konnte nicht festgestellt werden.

Lecithinoid war in § Rindengegenden zu finden: a) an umschriebener Stelle des
Qyrus temp. T in der randsténdigen Glia sehr reichlich (Zelleib, Aste gut ersicht-
lich), 'in demselben Gebiet (d. h. in der unterhalb der lecithinoiden randsténdigen
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Glia liegenden Rindenpartie) auch in den Nerven- und Gliazellen sowie in den
GefaBwinden, doch nicht viel; b) in der Parietalgegend derselbe Befund, mit dem
Unterschiede, daB es hier in den Nervenzellen nur in Spuren vorliegt und in der

Abb. 7. Fall 12, Front. bas. Region. Zeiss Obj. C. Spielmeyers Markfarbung.
Die Nerven- und Gliazellen enthalten reichlich Lecithinoid.

Abb. 8. Fall12. Front. bas. Region. Homogene Olimmergion. Markfaserfirbung nach
Spielmeyer. Die Randgliazellen und teilweise ihre Dendriten sind mit Lecithinoid erfiillt,
dadurch gut sichtbar.
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Glia fehlt; c) in der Gegend der Gyri front. conv. derselbe Befund wie in a) und bj,
doch, ist es auler in der randstindigen Glia nur in den Wandelementen der Gefafle
vorhanden; d) in den Gyri front. bas. (an umschriebener Stelle, doch ausgedehnt)
retchlich in der randstandigen Glia, in den Nervenzellen (auch in den pericellularen
Réaumen), in der Glia und in den GefdBwinden dieses Gebietes (s. Abb. 6, 7 u. 8),
in den pericelluliren Réumen einzelner Nervenzellen ganz grobe Kiigelchen. Es
gibt auch Nervenzellen, in deren Zelleib iiberhaupt keine oder nur sehr feine Kérn-
chen vorliegen und in deren pericelluldren Riumen ganz grobe Schollen zu sehen
sind, wie es in Abb. 9 dargestellt ist. Im Rindeninnern enthalten die Gliazellen so
viele lecithinoide Kérnchen, daf es auf Bildern ohne Uberfirbung den Anschein
hat, als ob sie alle freje lecithinoide Kérnchen wiren. Ein Teil erweist sich jedoch
bei ImmersionsvergréBerung unstreitig als ,,frei“. Die Entstehung dieser Kornchen
188t sich damit erklaren, daB gerade im fraglichen Gebiet ausgesprochene Mark-
degeneration zu sehen ist (es sind kaum einige Markradien vorhanden, der Mark-
kegel ist sehr sparlich), so daB die Kérnchen als Uberreste eines Markzerfalls an-
gesehen werden kénnen. Fir ihre Unabhéngigkeit von der lecithinoiden Degenera-~
tion spricht der Umstand, daB auch an anderen Stellen (z. B. in der Gegend der
Gyri front. conv.) 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 GefiBwandelementen der Area dentata reichlich vorhanden. Im Sommer-
schen Sektor weniger, doch in allen 3 Elementen, im tibrigen Teil der Zone H E,
( Bconomo) bloB in den GefdBwandzellen. Der Gyrus hippocampi zeigt im wesent-
lichen dasselbe Bild wie die Gyri front. bas., doch kommt hier das Lecithinoid
nicht so massenhaft vor. Im Striatum ist es in den Glia- und GefaBwandelementen
sehr reichlich, in der Nervenzelle nicht vorhanden. Die Nervenzellen des Nucl.
dentatus des Kleinhirns enthalten es in grofer Menge, doch nicht jede Nervenzelle;
es ist dort weder in den GefaBlen noch in der Glia zu beobachten.

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

14. Frau S. 8., 42 Jahre alt. Basedowpsychose. Struma parenchymatosa.
Pyelitis I. d. Hydrops meningum, hyperaemia cerebri. Auf Lecithinoid vollsténdig
negativ.

15. Frau F. R., 38 Jahre alt. Uraemin. Nephritis chronica cum atrophia
granularis renum. Bronchopneumonia disseminata. Oedema cerebri. Lecithinoid
in 2 Rindengegenden: a) in den Gyré front. bas. selten, wenig und bloB in der Gefal3-
wand; b) in den polygonalen Nervenzellen der Area dentata des Ammonshorns
haufig, doch in geringer Menge, feinkornig. Ebenda auch in der GefiBwand, in der
Glia nicht. Im Sommerschen Sektor dasselbe Bild, wogegen die Zone H E, und das
Subiculum vollstindig negativ sind. Der Gyrus hippocampi ist mit Spielmeyer-
scher Farbung negativ, doch ist mit dem Smith-Dietrichschen Verfahren in den
Nervenzellen eine geringe, feinkérnige Menge zu finden. Im Striatum in der Gefaf3-
wand haufig, in den groBen Nervenzellen selten und wenig (in den kleinen Nerven-
zellen nichs), in der Glia sehr selten, in ganz geringer Menge. In den Nervenzellen
des Claustrums reichlich, in den (efiBen wenig, in der Glia nicht. In den Nerven-
zellen des Nulc. dentatus des Kleinhirns wenig, feinkérnig.

16. Frau L. V., 44 Jahre alt. Uraemin. Glomerulonephritis subacuta. Oedema
pulmonum. Lecithinoid fand sich an 3 Stellen der Rinde: a) in der Gegend der
Qyri front. bas. an umschriebener Stelle in den Nervenzellen, in der Gefafwand
reichlich; b) in den Gyri front. conv. an umsehriebener Stelle in der randstindigen
Glia reichlich, in den GefaBwinden, in der Glia wenig, feinkérnig; in Spuren und
zerstreut auch in den Nervenzellen; ¢) Gyrus temp. I: an umschriebener Stelle in
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Abb. 9. Fall 12. Front. bas. Region. Spielmeyers Marktarbung + Fuchsin. Homogene
Olimmersion, Die Nervenzelle ,,N“ enthilt nur in ihrem pericelluliren Ranum Lecithinoid.

Abb. 10. Fall 16. Gyr. temp. 1. Spielmeyers Markfirbung. Homogene Olimmersion. Es ist
in den Kdorpern und pericelluliren Raumen der Nervenzellen ,,N, in der GefiaBwandzelle
G und Gliazelle ,,7Z* Lecithinoid zu sehen.
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der randstindigen Glia reichlich, in der darunter befindlichen Rindenpartie in Gefas3-
winden und Nervenzellen gleichfalls in groBer Menge (in den pericelluliren Raumen
grober lecithinoider Detritus, in der Glia weniger (s. Abb. 10). Auf den Markbildern
der Rinde zahlreiche kleinherdige Markausfille, doch war in deren Gebiet Leci-
thinoid auch in Spuren nicht zu beobachten. In diesem Falle ist es von Interesse,
daBl Ammonshorn und Striatum véllig negativ waren.

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

18. K. Cs., 17 Jahre alt. Uraemia. Nephritis ¢. nephrosis. Glomerulonephritis
subacuta. Bronchopneumonia. Awuf Lecithinoid vollsténdig negativ.

19. I. H., 14 Jabre alt. Uraemia. Die unmittelbare Todesursache war Aspi-
ration. Atrophia granul. renum secundaria. Nur im Ammonshorn allein findet
sich Lecithinoid, und zwar um die Gliakerne der Area dent. herum h#ufig, in den
Nervenzellen selten (trotzdem kommt es in den pericelluliren Réumen zuweilen
in groBer Menge vor, ohne daB es im Nervenzelleib vorliegen wiirde); ferner an
umschriebener Stelle des Gyrus hipp. in der randstindigen Glia und in den Gefaflen;
in den Nervenzellen in Spuren. In anderen Gegenden kommt es nicht vor, obgleich
in der Rinde iiberall (Gyri front. bas., conv. und temp.) und auch im Striatum sehr
schwere Markdegeneration zu sehen ist.

20. Frau J. D., 39 Jahre alt. Uraemia. Atrophia granul. renum secundaria.
Arteriosclerosis mediocris gradus. Lecithinoid in 2 Rindengegenden: a) in der rand-
standigen Glia der Gyri front. bas. haufig, reichlich, ausgedehnt, in den GefédBwinden,
Nervenzellen wenig (fast nur in Spuren); b) im Ammonshorn: in der Glia der Area
dent. reichlich, auch in den GefiBwinden und in den perivasculiren Riumen
ziemlich viel, in den Nervenzellen wenig (i den pericelluliren Réumen ist Leci-
thinoid vorhanden). In der randstindigen Glia des Gyrus hipp. sehr viel (doch
nur an umschriebener Stelle, in der Tiefe einer Furche!), in den GefiBwinden der
Glia viel, in den Nervenzellen in Spuren. Im Striatum sind zahlreiche marklose
Fleckchen, die kein Lecithinoid anhalten.

21. Sz., 40 Jahre alt. Uraemia. Atrophia granul. renum secundaria. Broncho-
pneumonia. Lecithinoid an 2 Stellen der Rinde: a) in den GefaBwanden der Gyri
front. bas. wenig und selten, in den Nervenzellen nicht; b) in den Nerven- und
Gliaelementen der Area dent. des Ammonshorns in Spuren, in den Wénden und den
perivasculiiten Raumen der Gefife etwas mehr. Im Striatum sehr viel Lecithinoid,
und zwar sowohl in den Nerven- und Gliazellen als auch in der GefaBwand. Es ist
erwihnenswert, daB stellenweise grobe Lecithinoidkonkremente zu sehen sind,
die sich jedoch bei stirkerer VergroBerung als in den Gliazellen befindliche
lecithinoide Kérnchenhaufen erweisen. Das Striafum ist mit marklosen Fleckchen
dicht besetzt (,,mottenzerfressen‘‘), doch ist in diesen marklosen Gebieten kein
Lecithinoid zu finden. Im Striatum auch sonst schwerer Markzerfall.

22. A. R., 58 Jahre alt. Uraemia. Atrophia gran. renum secund. Auf Leci-
thinoid vollstandig negativ, was besonders aus dem Grunde auffillig ist, weil in
samtlichen Gegenden sehr schwere Markdegeneration sichtbar ist (gewaltige Mark-
blshungen, die zuweilen vakuolsr sind; es sind auch abgesonderte Markkugeln
zu sehen, so z. B. im Striatum).

Unser Untersuchungsmaterial umfaBt somit 3 Ikterusfille, 2 Fille
von Diabetes bzw. von diabetischem Koma, 5 Alkoholpsychosen bzw.
Cirrhosis hepatis, 1 Eklampsie, 1 mit Puerperalsepsis kompliziertes
Fieberdelirium, 2 Fille von Diabetes mellitus (darunter besteht in dem
einen Falle auch Dementia senilis, in dem anderen Blutung in den
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Gehirnventrikel), 1 Krebskachexie, 1 Basedowpsychose und 8 Fille
von Urdmie.

Von unseren 22 Fallen war in 15 Fillen Lecithinoid zu finden; unser
Untersuchungsmaterial umfaft somit 15 auf Lecithinoid positive Fille.
Die 7 negativen Fille waren: 2 Fille von Cirrhosis hepatis, 1 Fall von
Aleoholismus chronicus, 1 Krebskachexie, 1 Basedowpsychose und
2 Falle von Urdmie.

Wir werden vor allem diejenigen Félle unseres Untersuchungsmaterials
besprechen, in denen auch in der Leber Lecithinoid zu finden war. HEs
kamen 3 Falle vor (Nr. 4, 5 und 6), von denen zweimal (Nr. 5 und 6)
nur tn der Leber Lecithinoid vorlag, wihrend das Zentralnervensystem
davon frei war. Beide sind Félle von Cirrhosis hepatis, der erste Fall
mit méaBiger, der zweite mit hochgradiger interlobulirer Bindegewebs-
vermehrung. Das Leberbild zeigt in beiden Fillen auch mit Fettfirbung
eine Abweichung: im ersten Falle besteht eine schwere, im zweiten eine
geringfiigige Verfettung der Leberzellen. Das Lecithinoid war in beiden
Féllen im Innern der Leberzellen in inselartiger Verteilung, in fein-
korniger Form zu finden. Das inselartige Vorkommen und die An-
wesenheit in den Leberzellen ist aus den Abb. 2 und 3 ersichtlich. Aus
diesen ergibt sich auch, dafl in diesen 2 Fillen die Lecithinoidmenge
bei weitem nicht so massenhaft ist, wie bei der gelben Leberatrophie,
die in Abb. 1 dargestellt ist.

Der dritte Fall ist gleichfalls Cirrhosis hepatis; von den vorerwihnten
unterscheidet sich. dieser Fall darin, daf3 nicht nur in der Leber, sondern
auch im Gehirn Lecithinoid zu beobachten war, und zwar in 4 Rinden-
gegenden, ferner im Striatum und im Kleinhirn. Beim Vergleich dieses
Falles mit den 2 vorigen konnten wir keinen anatomischen Anhalts-
punkt zur Erklirung dieses Unterschiedes finden. So war z. B. im
Nervensystem in allen 3 Fillen eine ungefihr gleich schwere fettige
Degeneration zu beobachten. In der Leber lag ebenfalls interstitielle
Hepatitis vor, doch war diese unter den 3 Fillen in dem letzteren am
geringfiigigsten. Auch das klinische Krankheitsbhild wies in keinem
Falle in irgendeiner Hinsicht — so z. B. vom Gesichtspunkte der Akuitit
der Fille — einen wesentlichen Unterschied auf. Von den 3 Fillen,
die miteinander auf Grund des klinischen und anatomischen Krank-
heitshildes in weitgehendster Weise iibereinstimmten, kam es somit
nur in 1 Falle zur Lecithinoidbildung im Nervensystem. Dies ist um
so erstaunlicher, als die Leber in allen 3 Féllen histologisch eine ungefihr
gleiche Lecithinoidmenge enthielt.

Zur Klirung der Frage ziehen wir neben unserem vorliegenden
Fall auch die 2 eingangs erwihnten Fille von gelber Leberatrophie in
Betracht, in denen gleichfalls sowohl die Leber als auch das Zentral-
nervensystem Lecithinoid enthielt. Bei Ubersicht des anatomischen
Bildes dieser 3 Fille erhebt sich die Frage: Kann es angenommen
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werden, dal das Lecithinoid mittels Transports aus der Leber ins Zentral-
nervensystem gelangt ist ?

Zur Entscheidung dieses Umstandes fithren wir folgende histologische
Daten an: In allen 3 Fillen waren die Nervenzellen in hohem MaBe
degeneriert (fettige Degeneration, aufgeblihte Nervenzellen, kérniger
Zerfall der Nisslsubstanz, Zellschatten) und auch die Gliazellen zeigten
sowohl auf Fett- als auch auf Imprégnationsbildern (Cajal, Hortega)
eine sehr schwere Entartung. Dieser Umstand weist an und fiir sich
darauf hin, daf} das Lecithinoid nicht durch Einlagerung, sondern infolge
von Degeneration zustande gekommen war. Weitere Daten: In dem Falle,
wo die Leber mit Lecithinoid angefiillt war (akute Leberatrophie Nr. 11;
s. Abb. 1), konnten wir im Nervensystem auch in Spuren kein Leci-
thinoid finden; demgegeniiber war in einem Cirrhosefall und in 2 Fillen
von gelber Leberatrophie in der Leber nur sehr wenig Lecithinoid vor-
handen und das Nervensystem enthielt (besonders in dem einen Fall)
verhaltnismaBig viel Pralipoid.

Ziehen wir noch in Betracht, daf in 2 Fillen Lecithinoid nur in der
Leber vorlag, so kénnen wir auf Grund des Gesagten behaupten, daB
in den besprochenen Féllen zwischen dem Lecithinoidgehalt der Leber
und dem des Nervensystems kein inniger Zusammenhang besteht. Dies
bedeutet mit anderen Worten soviel, dal das Lecithinoid aller Wahr-
scheinlichkeit nach nicht aus der Leber ins Nervengewebe gelangt war,
was natiirlich die Mdéglichkeit noch immer nicht ausschliefit, daf3 das
Lecithinoid in beiden Organen (Gehirn, Leber) eventuell aus einem anderen
Teile des Organismus herriihrt. Es liegt jedoch fir diese Méglichkeit
kein Anhaltspunkt vor.

Die Beurteilung unserer Falle st6(t insofern auf Schwierigkeiten,
als die Verdnderungen des Nervensystems den Leberverdnderungen
parallel beobachtet wurden. Nach unseren Untersuchungen kann dies
aber nur damit erklirt werden, daB infolge der schweren Erkrankung
der Leber ins Gehirn Toxine (Hepatotoxine) gelangt sind, die dort ver-
schiedene pathologische Verdnderungen verursacht haben, von denen
die lecithinoide Degeneration nur eine der verschiedenartigen Verande-
rungen darstellt. Unseres Erachtens war somit das Lecithinoid in den
angefihrten Fillen nicht mittels Transports ins Gehirn gelangt, sondern
es hatte sich dort infolge der Ldsion des Nervengewebes bzw. der dadurch
eingetretenen Entartung an Ort und Stelle gebildet.

Unsere Fille von Leberatrophie sind unserer Meinung nach auch in
allgemeiner Beziehung von Belang. Im Anschluff daran wird es nidmlich
offenbar, daBl die Niemann-Picksche Erkrankung nicht die einzige ist,
bei der neben dem Zentralnervensystem gleichzeitig auch an anderen
Stellen des Organismus (in der Leber) Lecithinoid nachweisbar ist. KEs
sei hervorgehoben, daB die Ahnlichkeit zwischen beiden Erkrankungen
natiirlicherweise nur durch diejenige Angabe des anatomischen Befundes
gegeben ist, auf Grund deren neben dem Nervensystem auch in einem
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anderen Organ Lecithinoid nachgewiesen werden konnte. Diese Ahn-
lichkeit ist unseres Erachtens aus dem Grunde wichtig, weil dadurch
die Niemann-Picksche Erkrankung ihre Sonderstellung als eigenartiger
Fundort des Lecithinoids einbifit. Unser Unfersuchungsmaterial dient
also von neuem und ausdriicklich als Beweis dafiir, da3 man dem Leci-
thinoid keine diagnostische Bedeutung zuschreiben darf, weil es ,einen
aus verschiedenen Ursachen entstandenen Krankheitsprozel3, aber keine
spezielle Krankheitsform charakterisiert’.

Was die Lokalisation des Lecithinoids anbelangt, so war in unserem
Material unter den 15 positiven Fallen 14mal im Ammonshorn, 8mal
im Striatum, 7mal in der Gegend der Gyri front. bas., 5mal im Klein-
hirn (wovon 4 Fille auf den Nucl. dentatus sowie 1 Fall auf die Berg-
mannschen Gliakerne und auf die Elemente des Stratum granulosum
entfallen), 4mal in der Gegend der Gyri front. conv., in je 2 Fillen in
der temporo-zentralen Gegend und in je 1 Falle in der Parietalgegend
und im Claustrum Lecithinoid zu finden.

Demnach. erbringt unser neues Material den vollen Beweis fir die
von uns in den 6 Leberfillen aufgestellte Haufigkeitsreihe. Auch in
diesen Fillen fand sich das Lecithinoid am héufigsten im Ammonshorn,
ferner im Striatum und sodann in den Gyri front. bas. Hrst danach
war eine Abweichung zu beobachten, insofern in unseren Leberfillen
nach den Gyri front. bas. der Gyrus temp. I, sodann die Gyri front.
conv. folgen, wihrend in unserem vorliegenden Material die Gegend der
Gyri front. conv. der Gegend des Gyrus temp. I vorangeht.

Am interessantesten ist natiirlich das Verhalten des Ammonshorns
und des Striatums. Rechnen wir nidmlich zu unseren vorliegenden
15 positiven Fallen die 6 Leberfdlle hinzu, so kénnen wir behaupten,
daBl von 21 opositiven Fillen Lecithinoid 19mal im Ammonshorn und
12mal im Striatum zu beobachten war. Diese Zahlen schlieBen jedenfalls
die Moglichkeit des zufilligen Vorkommens aus, so daB auf dieser Grund-
lage Ammonshorn und Striatum vom Gesichispunkie der Lecithinoidbildung
im Nervensystem als Prddilektionsstellen angesehen werden konnen.

Diese Feststellung ist von praktischer und theoretischer Bedeutung.
Die praktische Bedeutung besteht darin, daB wir dadurch 2 Fundorte
der lecithinoiden Degeneration kennen gelernt haben; theoretisch sind
wir in dieser Weise der Kenntnis der Vorbedingungen der Lecithinoid-
bildung wohl etwas nidher gekommen. Zum letztgenannten Zwecke
miissen wir erforschen, worin sich die Pradilektionsstellen von den
umliegenden (lecithinoid-negativen) Gebieten unterscheiden. Bei niherer
Betrachtung des Ammonshorns ergibt sich, daB in unseren 5 Leberfillen
das Lecithinoid nicht im ganzen Ammonshorn gleichmiBig vorliegt,
sondern in gewissen gut charakterisierten Abschnitten hiufiger und in
grofBerer Menge als in anderen Teilen. So war unter den 5 Féllen zweimal
im ganzen Nervensystem blof an einer einzigen Stelle des Ammons-
horns: in der. Area dentata Economo Lecithinoid zu finden. In einem

40*
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Falle war Lecithinoid an mehreren Stellen des Nervensystems vorhanden,
doch lag es im Ammonshorn von neuem blof in der Area dentata vor.
In den 2 anderen Fiéllen gestaltet sich die Lokalisation des Lecithinoids
im Ammonshorn folgendermaBen: Im 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 Stratum radiatum und
oriens weniger und in den Nervenzellen des Stratum granulosum am
wenigsten. Auch in diesen 2 Fillen ist somit bloB der Lecithinoidgehalt
der Area dentata besténdig; von den Gegenden des Ammonshorns
fand sich ferner das meiste Lecithinoid gleichfalls in der Area dentata.

Das Bild wird noch interessanter, wenn wir unser neues Material
in Augenschein nehmen. Es zeigt sich niamlich, dafl von den 14 positiven
Fallen 3mal (Nr. 2, 3 und 21) vom ganzen Ammonshorn blof die Area
dentata Lecithinoid aufwies. In bezug auf das Vorkommen des Leci-
thinoids lassen sich die einzelnen Teile des Ammonshorns in den 14 Fillen
folgendermaBen einteilen: Area dentate in 12 Fallen, Sommerscher Sektor
und Gyrus hipp. in je 6, die Zone H E, (Ecoromo) in 3, Subiculum in
2 Fallen.

Vereinigen wir die Daten der beiden Untersuchungsmaterialien, so
ergeben sich folgende Ziffern: Area dentata 17, Sommerscher Sektor
und Gyrus hipp. je 7, die Zone H E, 4, Subiculum 2, Stratum granu-
losum 1. Auf Grund dessen kénnen wir behaupten, dafl unter 19 Fillen,
in denen das Ammonshorn auf Lecithinoid positiv war, die Area dentata
I7mal Lecithinoid enthielt. Hs ist ferner erwihnenswert, daB selbst in
den Féllen, wo neben der Area dentata auch andere Teile des Ammons-
horns am Prozefl beteiligt waren, die Area dentata vom Gesichtspunkt
der Schwere der lecithinoiden Degeneration an erster Stelle stand.

Die vorerwahnten Daten erbringen den Nachweis dafiir, dafi die Area
dentata beziiglich der lecithinoiden Degeneration eine Sonderstellung
einnimmt, so daB wunter der Prddilektion des Ammonshorns eigentlich
die Prédilektion der Area dentata zu verstehem ist.

Wenn wir in der Pathologie nach einer Erklirung dieser Sonder-
stellung der Area dentata forschen, so ist es vor allem auffillig, dal
Spielmeyer bereits bei den Ammonshornverinderungen Epileptischer
auf den ,wasalen Fakior™ der regionalen Unterschiede aufmerksam
machte. Ferner wies Uchimura nach, daff die Blutversorgung der ver-
schiedenen Teile des Ammonshorns sehr verschieden ist, worauf sich
auch ihre abweichende Vulnerabilitit zuriickfithren 1a8t. Namentlich
sind der Sommersche Sektor und ,,die Endplatte hinsichtlich. der Zahl
der zufiihrenden GeféBe sowie hinsichtlich des Capillarreichtums mangel-
haft ausgestattet‘, weswegen sie ,,besonders empfindlich” sind. Auf
Grund all dieser Umstinde muB also die bei der lecithinoiden Degenera-
tion beobachtete Pridilektion der Area dentata mit ihrer spérlichen
Blutversorgung in Zusammenhang gebracht werden.

So hat uns in unserem Untersuchungsmaterial gerade das auffallend



Neue Beitriige zur Histopathologie der lecithinoiden Degeneration. §11

hiunfige und schwere Befallensein der Area dentata auf den Gedanken
gebracht, daB im Ammonshorn die Ursache des hiufigen Vorkommens
der lecithinoiden Degeneration in der eigenartigen Blutversorgung zu suchen
sei. Da in unseren simtlichen Fillen exogene Erkrankungen des Nerven-
systems (auf auto- oder heterotoxischer Grundlage) vorliegen, bei denen
in der Lokalisation der histopathologischen Verdnderungen der Kon-
stellationsfaktor nach Schaffer durch die ,,GefaBverteilung®, die ,,chemische
Affinitdt™ und den ,,Zufall” gegeben ist, konnen wir also behaupten,
dafl in unserem Untersuchungsmaterial der Konstellationsfaktor im
Zustandekommen der lecithinoiden Entartung beziiglich des Ammonshorns
in der Gefdfverteilung liegt.

Es erhebt sich die Frage, ob bei der anderen Pridilektionsstelle,
beim Striatum, der vasale Faktor eine Rolle spielt. Bei der Entscheidung
dieser Frage ist es von Belang, daf} in unserem Untersuchungsmaterial
un Gegensatz zum Striatum (12 positive Fille) im Pallidum kein einziges
Mal Lecithinoid zu finden war. Vom Gesichtspunkt der lecithinoiden
Degeneration zeigte sich also zwischen dem Striatum und dem Pallidum
geradeso ein Unterschied, wie dies bei den verschiedensten Krankheits-
prozessen schon léngst beobachtet wurde. Kolisko und andere fithren
diesen pathologischen Unterschied auf die verschiedene GefiBversorgung
der beiden Gebiete zuriick; demgegeniiber weist Jakob nachdriicklich
darauf hin, daB C. O. Vogt, Wohlwill und. Spatz den speziellen Physiko-
chemismus dieser Gebiete fiir die Abweichungen verantwortlich machen.
Der Umstand, daf} bei GeféaBerkrankungen das Striatum im Gegensatz
zum Pallidum den Lieblingssitz der Erweichungen darstellt, weist jeden-
falls auf einen vasalen Faktor hin. Doch ist es méglich, daf auBerdem
auch der spezifische Physikochemismus des Nervengewebes fiir das
Zustandekommen der Lokalisation verantwortlich zu machen ist. Der
Konstellationsfaktor im Zustandekommen der lecithinoiden Degeneration
st also beziiglich des Striotums mit einer gewissen Wahrscheinlichkeit
aus 2 Faktoren zusammengesetzt: aus der G’efd/jversorgdng und einem
chemischen Faktor.

Die Bedeutung der GefdBversorgung ist auch in dem Falle augen-
fallig, wenn man die allgemeine Lokalisation des Lecithinoids in der Rinde
bzw. deren histologische Einzelheiten in Betracht zieht. In der Rinde
ist es namlich im allgemeinen auffallend, daB das Lecithinoid stets
nur circumscript, in einem Gebiet von 1-—2 Gesichtsfeldern zu finden
ist, selbst in den Fillen, in denen zahlreiche Rindengegenden am Degenera-
tionsprozel3 beteiligt sind. Das umschriebene Vorkommen bezieht sich
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 Falle (Nr. 12) ersichtlich
war (s. Abb. 6). Die beiden Faktoren: einerseits die scharfe Umschrieben.-
heit gegeniiber den gleichzeitiy beobachteten diffusen histologischen
Vorgingen, z. B. der Verfettung, andererseits die Pridilektion des
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»» Windungstales™, dessen ,.generelle Pathoklise” eine bekannte patho-
logische Erscheinung darstellt, lenken die Aufmerksamkeit von neuem
auf die Gefifiversorgung, als auf einen wahrscheinlichen kausalen Faktor.

Auf denselben Umstand scheinen die Daten hinzuweisen, nach denen
das Lecithinoid in der Rinde zuweilen blof in der randstindigen Glia
zu beobachter war (die zentrale Gegend und die Gyri front. conv. im Falle
von akuter gelber Leberatrophie Nr.4 und im Falle 11 unseres neuen
Untersuchungsmaterials die zentrale Gegend). Ein andermal war in
der randstiéndigen Glia Lecithinoid reicklich vorhanden (s. Abb. 6),
wahrend es in den Nerven-, Glia- und GefiBwandzellen derselben Rinden-
gegend in bedeutend geringerer Menge vorlag (Fille 1, 11, 12, 16, 19
und 20 sowie die akute Leberatrophie Nr. 4). In diesen Fillen fand sich
also das Lecithinoid hauptsdchlich in der randstédndigen Glia. Ein der-
artiges Verhalten der randstindigen Glia kénnen wir auf Grund der
Untersuchungen von Lorente de No gleichfalls auf eine Eigentiimlichkeit
der Gefifiversorgung zuriickfithren. Danach liegt ndmlich im Niveau
der marginalen Gliazellen ein schmaler Streifen ,,0hne eigene Capillar-
maschen®.

Aus all diesem geht immer mehr die wichtige Rolle hervor, die der
GefiBversorgung im Zustandekommen der lecithinoiden Degeneration
zufallt, Auf welche Weise der ,,vasale Faktor” seine Wirkung ausiibt,
kénnen wir natiirlich nicht genau wissen. Doch verfiigen wir iiber
2 Angaben, mit deren Hilfe auf eine gewisse Mdglichkeit geschlossen
werden kann. Die eine betrifft den Umstand, daB gerade die Gebiete
mit spirlicher Blutversorgung die Pradilektionsstellen bilden. Zweitens
liBt sich in unseren Fillen annehmen, daf die die Degeneration ver-
ursachende exogene (zumindest vom Gesichtspunkte des Nervensystems
exogene) Noxe durch 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 stiarkere Lasion des letzteren zur Folge hat, so daB der Krankheits-
prozel eher in den Zustand der neutralen Verfettung gelangt. Dem-
gegeniiber kann man in den Gebieten mit spdrlicher Blutversorgung
infolge der verhdltnismiBig geringeren Menge der Noxen die frithere
Phase des Krankheitsprozesses, namentlich die lecithinoide Degeneration
beobachten. Dies ist natiirlich eine Hypothese, die einer weiteren
Bekriftigung bedarf. Doch #ndert dies nichts an der grofien Bedeutung
der Qefifuersorgung, denn diese st ein histologischer Faktor, dessen
Wichtigkeit daraus hervorgeht, dall wir dadurch eine der zum Zustande-
kommen der lecithinoiden Degeneration erforderlichen Bedingungen kennen
lernen konnten.

Auf eine andere Bedingung hat — wie erwihnt — Schaffer hin-
gewiesen, nach dessen Meinung die ungewohnte Geschwindigkeit des
Degenerationstempos im Zustandekommen des lecithinoiden Produktes
eine Rolle spielt. Schaffer machte diese Feststellung bei endogenen
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Krankheiten, doch konnten wir die Giiltigkeit dieser These in der Hin-
leitung dieser Arbeit auch beziiglich exogener Erkrankungen nachweisen.

Auf einen dritten Faktor haben wir eingangs im Anschlufl an unsere
Leberfille hingewiesen, ndmlich darauf, daf das Nervensystem infolge
einer allgemeinen, auto- oder heterotoxischen Schédlichkeit erkrankt.
Die Berechtigung dieser Annahme geht auch aus unserem vorliegenden
Untersuchungsmaterial hervor.

Wir konnen somit zusammenfassend behaupten, daf wir bisher
3 Vorbedingungen des Zustandekommens der lecithinoiden Entartung
kennengelernt haben. Die erste betrifft die Akuitdt des Degenerations-
prozesses, die zweite die Eigenart der GefifBversorgung und-die dritte
die auto- oder heterotoxische Lésion des Nervensystems. Darunter
konnte die Rolle der ersteren sowohl bei endogenen als auch bei exogenen
Erkrankungen, die der zwei iibrigen begreiflicherweise nur bei exogenen
Krankheiten festgestellt werden.

Die Lokalisationsfrage des Lecithinoids steht in enger Beziehung
zum Problem: in was fir Zellarten kann wm Zentralnervensystem Leci-
thinoid entstehen ? Sollte es sich nimlich herausstellen, daf das Leci-
thinoid an gewisse Zellarten (z. B. an die Nervenzelle) gebunden ist,
so konnte dies auch eine Modifizierung unserer fritheren Feststellungen
iiber die Lieblingssitze des Lecithinoids zur Folge haben. Bei der Ent-
scheidung der Frage kommen 3 Mdoglichkeiten in Betracht. Nach der
ersten Annahme bildet sich das Lecithinoid nur in der Nervenzelle,
wird sodann von der Glia iibernommen und bis zur GefiBwand transpor-
tiert ; zweitens kann es in den Nerven- und Gliazellen entstehen, von denen
es die GefiBwand iibernimmt; drittens kann es in allen 3 Zellarten
selbstiindig entstehen. Gegen die erste Moglichkeit spricht schon vorn-
herein die Erwigung, da das Lecithinoid ein Abbaustoff ist, von dem
es schwerlich angenommen werden kann, daf es in unveranderter Form
von der Nervenzelle in die Glia und von dort in die GefiBwand trans-
portiert wird. Doch sprechen auch die histologischen Daten dagegen,
nach denen Lecithinoid nur in der Glia oder in den Wandelementen allein
gefunden wurde. In der Glia allesn fanden wir es im TFalle von akuter
gelber Leberatrophie Nr. 4 in der randstindigen Glia an 2 Stellen der
Rinde, im chronischen Fall 2 im Caudatum und im Fall 11 unseres
neuen Materials in der Zentralgegend. Nur in der Gefifwand beobachteten
wir es im Subiculum unserer Fille 1 und 4, im Ammonshorn des Falles 10,
in der Zone H E; des Ammonshornes im Falle 12 sowie in den Gyri
front. bas. der Fille 15 und 21. Man kénnte zwar gegen diese Daten
vorbringen, daf3 das Lecithinoid zur Zeit, als es in den beiden anderen
Gebieten erschien, in den Nervenzellen eventuell schon verschwunden
war; doch will ich dies durch 2 Tatsachen entkriften. FEinesteils war
nidmlich in unseren Fillen von Leberatrophie (in denen wir die Unter-
suchungen auch nach dieser Richtung ausdehnten) die Glia auch sonst
schwer verdndert (mit Sudanfarbung schwere Verfettung, auf Imprigna-
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tionsbildern schwere Degeneration, z. B. Clasmatodendrose); in diesen
Fallen war die Glia ausgesprochen inaktiv. Andernteils fanden wir das
Lecithinoid in den GefiaBen niemals in Kérnchenzellen, sondern stets in den
Wandelementen der Gefafle (in den Adventitial- und Intimazellen), was
schon an und fiir sich gegen die Annahme spricht, daf das Lecithinoid
aus dem Nervenparenchym in die GefdBle transportiert worden wire.
Nur im Falle 11 war im Putamen um ein langes Gefil herum ein
Erweichungsprozel zu sehen, wobei die perivasculidren Liicken und eine
Strecke auch das Nervengewebe mit gliogenen Kornchenzellen gefiillt
waren, welche Zellen lecithinoide und Sudan-positive Kérnchen enthielten.

Auf Grund des Gesagten ist es unbestreitbar, dal} in unserem Unter-
suchungsmaterial die Gliazellen das Lecithinoid nicht aus den Nerven-
zellen iibernommen hatten, sondern daB es in den Gliazellen selbst ent-
standen war. Da wir fiir das Prinzip der , Eigenerkrankung“ der Glia
(Schaffer) eintreten, halten wir es fir natiirlich, daBl die Glia auf die
verschiedenen toxischen Schéidlichkeiten geradeso mit Degeneration
reagiert wie die Nervenzelle und daf wihrend ihrer Degeneration darin
auch Lecithinoid entstehen kann.

Qegen die zweite Moglichkeit, daff nédmlich das in den Nerven- und
Gliazellen entstandene Lecithinoid in die Geféfle transportiert wird,
sprechen die Daten, nach denen Lecithinoid in den Nervenzellen und
wn den Gefdfen vorliegt, doch 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 Fillen
hitte némlich das Lecithinoid nur unter Vermeidung der Gliastruktur
zu den GefdBen gelangen kénnen, was unseren heutigen pathologischen
Kenntnissen nicht entspricht. Doch ist es auch sonst undenkbar, dafBf
das in die Nervenzellen eingeschlossene Lecithinoid in die GefdfBwand.-
zellen gelangt wire, ohne im Nervengewebe irgendwelche Spuren zu
hinterlassen. Ziehen wir noch unsere (in Fillen von Leberatrophie
gemachte) Beobachtung in Betracht, wonach die mit lecithinoiden
Kérnchen angefilllten GefdBwande den Sitz einer sehr schweren fettigen
Degeneration darstellen, so st6ft unseres Erachtens die Annahme auf
keinen Widerspruch, daB das in Gefdfwandzellen eingeschlossene Leci-
thinoid in diesen selbst enistanden war.

Auf Grund unseres Untersuchungsmaterials kénnen wir also behaup-
ten, daB die lecithinoide Degeneration tm Zentralnervensystem nicht an
gewisse Zellarten gebunden ist, sondern sowohl in Nerven- als auch in
Gefdfwandzellen entstehen kann. Daraus kénnen wir aber auch weitere
allgemeine Schliisse ziehen. Nachdem némlich Ciaccio auch in den
Plasmazellen, Makrophagen und in den Epitheloidzellen tuberkultser
Gewebe Lecithinoid fand (auch wir konnten dies in einem Falle beob-
achten), ferner da wir es auch in degenerierenden Leberzellen sahen
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(s. Abb. 1, 2 und 3), sind wir der Meinung, daBl das Lecithinoid in jeder
degenerierenden Zellart zustande kommen kann, daf3 also die Moglichkeit
zur Entstehung der lecithinoiden Degeneration in jeder Zelle gegeben ist.

Es taucht aber die Frage auf, ob die lecithinoide Degeneration mit
den iibrigen Degenerationsprozessen des Nervengewebes nicht irgendwie
zusammenhéngt bzw. ob die Entstehung der lecithinoiden Entartung
durch irgendwelche sich im Nervengewebe abspielenden Prozesse nicht
unterstiitzt wird. So liegt z. B. der Gedanke nahe, daB beim Zerfall
der aus lecithinartigen Stoffen bestehenden Markfasern das Nerven-
gewebe in groBler Menge mit hoheren Lipoiden iiberschwemmt wird;
somit koénnte das Zustandekommen der lecithinoiden Degeneration
durch die Entartung der Markfasern begiinstigt werden. Diesbeziiglich
kénnen wir folgende Daten anfiithren: In den Fillen 16, 19, 21 und 22
ist eine schwere Markdegeneration mit kleinherdigen Markausfillen zu
sehen; darunter fand sich im Falle 22 iiberhaupt kein Lecithinoid, in
den iibrigen Féllen war es gerade in den Herdgebieten nicht vorhanden,
wihrend es an den iibrigen Stellen des Nervensystems vorlag. Im
Falle 12 ist in den Gyri front. bas. unseres Falles 12 ein schwerer Mark-
zerfall sichtbar, ja selbst die Windungskuppe ist sehr drmlich und es
ist dort auch sehr viel Lecithinoid vorhanden. Diesem Umstand kénnen
wir aber keine Bedeutung beilegen, da auch in der Gegend der Gyri
front. conv. trotz Markarmut und Degeneration doch kein Lecithinoid
vorliegt. In Anbetracht all dieser Umstinde konnen wir sagen, daB
zwischen der Degeneration der Markfasern und dem Zustandekommen der
lecithinoiden Entartung wiberhaupt kein Zusammenhang besteht.

Eine weitere Frage betrifft die Wechselbezichung zwischen der
lecithinoiden Entartung und der feftigen Degeneration. Diesbeziiglich
verweise ich auf die bekannte Tatsache, dafl die beiden Verinderungen
einander meistens parallel laufen; Alzheimer und Schaffer konnten die
zwei Degenerationen sogar in derselben Zelle beobachten. Auch wir
konnten den Parallelismus der beiden Entartungen in unseren Leber-
féallen antreffen, was sich darin duflerte, daf an den Stellen und in den
Elementen, wo Lecithinoid nachweisbar war, stets eine schwere Ver-
fettung vorlag. Doch erstreckte sich der Parallelismus auf die Lokalisa-
tion der beiden Entartungen nicht; es ergaben sich beim Vergleich der
Fettbilder und der Lokalisationsbilder des Lecithinoids beziiglich der
Intensitdt und der Extensitét der Verinderungen auffallende Inkon.-
gruenzen. Diese bestanden im wesentlichen darin, daB die Verfettung
in sémtlichen diesbeziiglich untersuchten Fillen diffus ausgebreitet
war, wihrend das Lecithinoid stets nur circumsecript zu beobachten
war (auch wenn es zugleich in mehreren Gegenden vorlag); ferner war
die fettige Degeneration innerhalb desselben Gebietes im allgemeinen
schwerer als die lecithinoide, was auch darin zum Ausdruck kam, daB
das Lecithinoid in vielen stark fetthaltigen Elementen fehlte. Dem.-
gegeniiber ist es auch unbestreitbar, da das Lecithinoid nur an solchen



616 T. v. Lehoczky:

Stellen nachgewiesen werden konnte, an denen auch die fettige Degenera-
tion stark ausgeprigt war; so sahen wir es z. B. in keinem einzigen
Falle in der Occipitalgegend, wo die neutrale Verfettung im allgemeinen
geringfiigig war oder vollstandig fehlte. Gegeniiber obigen Feststellungen
ist es in Betracht zu ziehen, daB das Lecithinoid auch vom Neutralfett
unabhéngig vorkommt (7ay-Sachssche Fille von Schaffer und Alzheimer).
Dies ist aus dem Grunde von Belang, weil sich daraus ergibt, daB die
lecithinoide Entartung nicht notwendigerweise an die fetiige Degeneration
gebunden ist, durch welchen Umstand der selbstindige Charakter der
lecithinoiden Degeneration hervortrits.

Das meistens gleichzeitige Vorkommen der beiden Entartungen fiihrt
Schaffer an der Hand histologischer Tatsachen darauf zurick, dal} das
Lecithinoid als ein héheres Lipoid im Laufe der weiteren Degeneration
sich in eine einfachere chemische Substanz: in Neutralfett spaltet. Fiir
Schaffers Feststellung spricht auch der Umstand, daB die fettige Degenera-
tion von der lecithinociden unabhingig viel haufiger beobachtet wird
(s. diesbeziiglich unser Untersuchungsmaterial) als umgekehrt. Davon
zeugt ferner auch Kdrnyeys Beobachtung, wonach auf Bildern mit
Spielmeyer-Sudan-Doppelfarbung die intracelluliren feinkornigen Pra-
lipoide in der Nervenzelle selbst ,,zu groBleren Tropfen, jetzt schon
fettiger Natur zusammenballen. Kdrnyey hebt auf dieser Grundlage
hervor, dall3 der Abbau des Prilipoids nicht nur bei der amaurotischen
Idiotie, sondern ,,auch bei sonstigen Erkrankungen selbst in der Nerven-
zelle vor sich gehen kann‘. Dies bedeutet natiirlich nicht soviel, als ob
der fettigen Degeneration stets eine lecithinoide Entartung vorangehen
miifite. Es kann ja auch vorkommen, dafl die Verfettung die lecithinoide
Phase tberspringt. Doch ist die Feststellung fiir uns von Interesse,
daB beim gleichzeitigen Vorkommen der beiden Veridnderungen sich
das Lecithinoid in Neutralfett verwandelt, denn dies spricht von neuem
fiir den selbstindigen Charakter der lecithinoiden Degeneration.

Zusammenfassend kinnen wir also behaupten, dafi die lecithinoide
Degeneration mit den im Nervengewebe gleichzeitig wvor sich gehenden
Degenerationsprozessen nicht zusammenhingt. Kniipfen wir diese Fest-
stellung an die frithere Beobachtung, wonach das Lecithinoid in jeder
degenerierenden Zelle zustande kommen kann, so tritt die allgemeine
pathologische Bedeutung der lecithinoiden Degeneration sehr scharf
hervor. Darauf weist unser Untersuchungsmaterial auch in der Be-
ziehung hin, daB wir das Lecithinoid in pathogenetischer Hinsicht bei
ganz verschiedenen Krankheiten beobachteten.

Wir haben die allgemeine pathologische Bedeutung der lecithinoiden
Degeneration bereits in unserer Arbeit iiber die Meningitis tuberculosa
hervorgehoben. Da unsere Auffassung durch die seitdem versffentlichten
Mitteilungen und besonders durch unser vorliegendes Untersuchungs-
material mittels kriftiger Argumente unterstiitzt wird, halten wir die
Feststellung fiir noch begriindeter, daB die lecithinoide Degeneration
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(die wir als Prilipose bezeichneten) eine ebenso allgemeine pathologische
Erscheinung ist und geradeso wenig an das Nervensystem oder an gewisse
Zellarten gebunden ist wie die neutrale Verfettung (Lipose).

Es scheint angebracht, die allgemeine Bedeutung der lecithinoiden
Degeneration hervorzuheben, da sie durch die verschiedenen Gesichts-
punkte der Forscher leicht Einbufle erleiden kann. Dies kommt in der
Nomenklatur in anschaulicher Weise zum Ausdruck. Wihrend z. B.
die Untersucher die bei der Niemann-Pickschen Krankheit gefundene
Substanz dem ,,Neutralfett” (Pick) gegeniiber im allgemeinen einfach
als ,,Lipoid” bezeichneten, wurde bei Tay-Sachs derselbe Stoff Leci-
thinoid (Schaffer) oder Prilipoid (Alzheimer) genannt. So geschah es,
daf die eigenartige Lipoidsubstanz der Niemann- Pickschen Krankheit:
erst eine geraume Zeit nach ihrer Entdeckung mit dem Abbaustoff der:
amaurotischen Idiotie identifiziert wurde (Bielschowsky). Aus diesem
Grunde wire es einesteils zur Vermeidung von Mifiverstdndnissen, andern-
teils zur Hervorhebung des allgemeinen Charakters wiinschenswert, fiir
sdmtliche Degenerations- oder Einlagerungsprodukte, die mit Weigert-
Spielmeyerscher und Smith-Drefrichscher Firbung positive Resultate
ergeben, eine einheitliche Bezeichnung einzufithren. Wir haben in
unserer Arbeit {iber die Meningitis tuberculosa statt der Alzhermerschen
Bezeichnung ,,Prilipoid” die von Schaffer eingefithrte Benennung
»-Lecithinoid* empfohlen und haben die lecithinoide Degeneration selbst
— der Kaiserlingschen Benennung ,,Lipose’ analog — als ,,Priilipose*
bezeichnet. Die ,,Prilipose’ ist mit der Alzheimerschen Benennung
»,Prilipoid” nicht zu verwechseln, die gerade deswegen nachteilig ist,
weil sie leicht zu MiBverstindnissen fiihren kann. Gebraucht man
nédmnlich die Benennung ,,Prilipoid”, so muf3 man stets darauf achten,
was man unter der Bezeichnung ,Lipoid* versteht. Bei lecithinoider
Degeneration hat ndwmlich die Bezeichnung ,,Prilipoid nur in dem
Falle einen Sinn, wenn man darunter die Neutralfette versteht, d. h.
wenn man diese Benennung in westerem Sinne gebraucht, denn nur so
ist ,,Prélipoid* mit dem Zustand ,,vor dem Neutralfett* gleichbedeutend.
Nachdem aber die Bezeichnung ,,Lipoid* auch in engerem Sinne gebraucht
wird, d. h. da man darunter zuweilen blo§ die héheren Fette (Phosphatide
usw.) versteht, in welchem Sinue ,,Prilipoid‘ etwas ganz anderes bedeutet,
haben wir die Schaffersche Bezeichnung ,,Lecithinoid vorgeschlagen,
bei der kein Mifverstdndnis moglich ist.

Bielschowsky bemerkt im Referat iiber unsere Mitteilung1: , Trotz
dieser Feststellung glaubt der Verfasser, daB die urspriinglich von
Schaffer eingefiihrte Bezeichnung ,,Lecithinoid® aufrecht zu erhalten
und der Alzheimerschen Benennung ,,Prilipoid” vorzuziehen sei. In
dieser Hinsicht sind aber seine Ausfiilhrungen nicht annehmbar, und zwar
um so weniger, als er selbst fiir den Ganglienzellproze bei der amauro-
tischen Idiotie die Bezeichnung ,,Prilipose” vorschligt.“ Auf diese

1 Zbl. Neur. 46, 184 (1927).
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Bemerkung Bielschowskys konnen wir entgegnen, daf3 wir mit ,,Pri-
lipose nicht nur den Nervenzellprozef} der Idiotie, sondern im allgemeinen
jeden Vorgang bezeichnen, der zu Lecithinoidbildung fiihren kann; gerade
wegen ihrer allgemeinen Bedeutung, da sie nicht die Eigenart einer
einzigen Krankheitsform bezeichnet, haben wir an diese von ,, Prilipoid
wesentlich abweichende Benennung gedacht.

Es sei erwihnt, daBl auch Spielmeyer fiir eine Anderung der Bezeich-
nung ,,Prilipoid” eintritt. ,,Es diirfte zweckméBig sein, das ,,pra*
wegzulassen.” Seine Begriindung weicht aber von der unseren voll-
standig ab: ,,Denn lipoid heiBt ja fettahnlich und etwas Vorfettdhnliches
ist kein richtiger Begriff mehr.” Wir heben die Bedeutung der einheit-
lichen Benennung der lecithinoiden Degeneration besonders deswegen
hervor, weil man dadurch bei der Bezeichnung dieses Begriffes, der
in der Pathologie immer mehr an Boden gewinnt, eventuellen Mif3ver-
stdndnissen vorbeugen kann.

Die allgemeine Bedeutung der lecithinoiden Degeneration beriihrt
natiirlich die Sonderstellung der Tay-Sachs-Schafferschen Fille nicht,
da diese in anderen morphologischen Tatsachen von Schaffer ein fiir alle-
mal begriindet ist. Auch sonst lassen sich zwischen der amaurotischen
Idiotie und den iibrigen ,lecithinoiden Fillen schon auf Grund des
morphologischen Bildes der lecithinoiden Entartung gewisse Unter-
schiede feststellen, auf welche zuerst ». Lehoczky und nach ihm Kérnyey
hingewiesen haben. v. Lehoczky machte in einem Falle von Meningitis
tuberculosa darauf aufmerksam, daBl die Nervenzellen in seinem Falle
iberhaupt nicht oder nur in ganz geringem Mafie geschwollen waren
und der Zelleib zumeist bloB zum geringen Teile Lecithinoid enthielt,
wihrend doch die Nervenzellen und Dendriten bei Tay-Sachs sehr stark
geschwollen und meistens mit lecithinoiden Kérnchen vollstindig an-
gefiillt sind. Ein anderer Unterschied bestand darin, daf die Degenera-
tionskérnehen bei Tay-Sachs vieleckig oder mosaikartiz angeordnet
sind, wogegen sie in seinem Falle abgerundet und manchmal bréckelig
waren. o. Lehoczky fand ferner auch in den pericelluliren Riumen der
Nervenzellen Degenerationskérnchen, die mitunter ,massig verklumpt*
waren, so daf dadurch ,,die Nervenzelle sozusagen inkrustiert erscheint®.
Auch Kérnyey hebt hervor, daf zwischen seinem Fall und dem Abbau-
stoff der Tay-Sachs-Schafferschen Erkrankung blol eine chemische
Identitit besteht, ,,welche aber die morphologische Higenart der familidr-
amaurotischen Idiotie keineswegs beriihrt.

Auf Grund unseres neuen Untersuchungsmaterials sind wir in der
Lage, die morphologischen Unterschiede der lecithinoiden Degeneration
noch genauer prizisieren zu konnen. Von den Unterschieden ist vor
allem die Lokolisation der lecithinoiden Degeneration augentallig. Das
Lecithinoid fand sich ndmlich meistens nur in einigen Gegenden, doch
fiel auch dort, wo es in zahlreichen Gebieten zu beobachten war, sein
wmschriebenes Vorkommen auf. Dadurch unterschieden sich unsere
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Fille scharf von der amaurotischen Tdiotie, bei der die ,,Allortlichkeit®
fiir den ProzeB charakteristisch ist (Schaffer). Ein anderer bedeutender
Unterschied besteht darin, daB im iiberwiegenden Teil unserer Fille
(unter 15 positiven Fillen 13mal) auch in den Gefifen des Nervengewebes
Lecithinoid vorlag, wihrend es bei der amaurotischen Idiotie nur in den
ektodermalen Elementen des Nervengewebes, d. h. in den Nerven- und
Gliazellen zu finden ist, dagegen in den mesodermalen Elementen der
Gefiifpwand niemals. Fine weitere Abweichung stellt die Anwesenheit
der lecithinoiden Substanz in den pericelluliren Réumen der Nerven-
zellen dar. Dies konnten wir unter 15 positiven Fillen 9mal beobachten.
Thre Erscheinungsform stimmt mit der Beschreibung und den Abbil-
dungen in unserer Arbeit @iber die Meningitis tuberculosa in jeder Hin-
sicht dberein. In den pericelluliren Réumen der Nervenzellen sind
feine Koérnchen oder grobere Schollen sichtbar, welche den Zelleib
manchmal in ganz eigenartiger, grotesker, fast zweigartiger Form um-
geben. In unserem neuen Material sahen wir das Lecithinoid stellenweise
auch in den pericelluliren Raumen solcher Nervenzellen, in deren Zelleib
kein Lecithinoid vorlag. Eine solche Zelle ist auf Abb. 9 ersichtlich.
Diese Erscheinung weist darauf hin, daB das Lecithinoid nicht aus dem
Zelleib in den pericelluldren Roum gelamgt, sondern vermoge einer peri-
celluliren — vielleicht glitsen — Struktur zustande gekommen war.
Auf diese Moglichkeit hat uns gerade die eigenartige, bizarre Form auf-
merksam gemacht. Wir haben ndmlich in unserer fritheren Arbeit die
Méglichkeit erértert, daf ,,aus dem pericelluliren Gewebssaft die Dege-
nerationsprodukte nach Art der Inkrustationen der Golgi-Netze gefillt
wurden. Nun scheint uns aber gerade auf Grund der angefithrten
Ahnlichkeit die Méglichkeit wahrscheinlicher, daf die perisatellitéren
Gliagste lecithinoid entarten und infolgedessen sichtbar werden. Dem-
gegeniiber schreiben wir an der Hand unserer neueren Fille den mor-
phologischen Unterschieden der Degenerationsprodukte (vieleckig oder
abgerundet), auf die wir uns in unserer fritheren Arbeit berufen haben,
keine gréBere Bedeutung zu.

Zusammenfassend konnen wir sagen, dal zwischen der amaurotischen
Tdiotie und dem morphologischen Bilde der lecithinoiden Degeneration
unserer Falle sehr scharfe Lokalisations- und feinere histologische Unter-
schiede bestehen. Da nun in unserem Untersuchungsmaterial die Ver-
anderungen des Nervengewebes — und somit auch die lecithinoide
Degeneration “— auf eine von auflen stammende (exogene) Schidlichkeit
zuriickzufithren sind (in simtlichen Féllen lassen sich die Veranderungen
des Nervengewebes mit einer auto- oder heterotoxischen Wirkung
erkliren; nur im Falle 11 lag neben Diabetes und sehr schwerer Arterio-
sklerose auch Dementia senilis vor), kénnen wir von den angefiihrten
Unterschieden mit Recht behaupten, daB sie zwischen zwei prinzipiell
verschiedenen Krankheitsgruppen (endogene und exogene Erkrankung)
zu beobachten sind.
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Es erhebt sich die Frage, ob die angefithrten Unterschiede in den
bisherigen Lecithinoidfillen der Literatur vorliegen. Die wmschriebene
Lokalisation beobachteten wir auch in unserem Falle von Meningitis
tuberculosa (nur an einer einzigen Stelle des ganzen Nervensystems
fand sich Lecithinoid). Auch in Uchidas Material waren einzelne Rinden-
gegenden lecithinoidfrei. Kérnyey spricht zwar von diffuser Ausbreitung,
doch gehen aus seiner Beschreibung ebenfalls Lokalisationsdifferenzen
hervor. Die Beteiligung des Gefifsystems haben wir in unserem Menin-
gitisfall beschrieben; auch Kdérnyey fithrt sie an. Schlieilich haben wir
das pericellulire Vorkommen des Lecithinoids aiich in unserem Meningitis-
falle beobachtet; Kornyey sah es nicht, Uchida 148t diesen Umstand
unerwihnt. Es sei bemerkt, daB wir das pericellulire Lecithinoid in
3 Fillen von Leberatrophie gleichfalls beobachteten, welches Unter-
suchungsmaterial tibrigens auch vom Gesichtspunkte des umschriebenen
Vorkommens und der Beteiligung des GefifBsystems mit unserem vor-
liegenden Material iibereinstimmt.

Solcherart sind also die angefiihrten Unterschiede mit einer Aus-
nahme in sidmtlichen bisherigen Lecithinoidfallen zu finden. Die Aus-
nahme betrifft die pericellulire Lokalisation des Lecithinoids, die bisher
nur in unseren Fillen zur Beobachtung gelangt ist. Da wir sie aber bloB
in einem Teile der Fille und auch nicht in allen Gegenden angetroffen
haben, schreiben wir dieser Abweichung keine solche differenzierende
Bedeutung zu wie den zwei iibrigen. Nachdem ferner in simtlichen
besprochenen Fillen eine exogene Schidigung des Nervensystems
(Tuberkulose, Urdmie) vorlag, kénnen wir unsere Feststellung auch auf
diese Falle beziehen und behaupten, daB zwischen sdmilichen (bisher
bekannten) ,.exogenen’ Lecithinoidfillen und dem lecithinoiden Bilde der
endogenen amaurotischen Idiotie sehr prdagnante und im wesentlichen
identische Unterschiede festgestellt werden kénnen.

Bisher haben wir die Niemann-Picksche - Erkrankung absichtlich
unerwahnt gelassen, obgleich sie nach der amaurotischen Idiotie den
reichsten Fundort des Lecithinoids darstellt. Dies begriinden wir damit,
daB neuerdings Schaffer die Unterschiede zwischen den lecithinoiden
Bildern der Niemann-Pickschen und der Tay-Sachsschen Erkrankung
sehr entschieden prazisierte. Schaffers Stellungnahme wurde dadurch
notwendig, daB Bielschowsky in einem anatomisch sichergestellten Falle
des Niemann-Pickschen Typus bei Untersuchung des Zentralnerven-
systems ein fiir Tay-Sachs charakteristisches anatomisches Bild fand.
Bielschowsky faBte seinen Fall — wie eingangs erwihnt — solcher-
gestalt auf, daB darin die Tay-Sachssche Erkrankung nur eine Teil-
erscheinung des fiir die Splenohepatomegalie kennzeichnenden Fett-
stoffwechsels darstellt. Er betrachtete sogar diese Pathogenese als fiir
simitliche Tay-Sachssche Fille giltig; seines Erachtens bildet somit die
Tay-Sachssche Krankheit im allgemeinen nur eine Teilerscheinung einer
allgemeinen Storung des Fetlstoffwechsels.
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Schaffer lehnte Bielschowskys Standpunkt entschieden ab. ,,Wir
diirfen das mesodermale und ektodermale Leiden nicht in einen Topf
werfen’ (Schaffer). Die amaurotische Idiotie ist némlich ein ,,ektodermal-
eigener Vorgang™ (Schaffer}, der nicht als Teilerscheinung eines endo-
genen mesodermalen Prozesses, der Splenohepatomegalie, angesehen
werden darf. Schaffer veranschaulicht den selbstindigen Charakter der
Tay-Sachsschen Krankheit vor allem dadurch, daf er auf die Tay-
Sachsschen Falle hinweist, die ohne Splenohepatomegalie vorgekommen
sind (Falle von Strauf, Schaffers eigene Beobachtung). Schaffer gibt
zu, daB im Falle Bielschowsky das Nervensystem ein fiir Tay-Sachs
charakteristisches Bild ergab, doch weist dieses Bild auch solche Daten
auf, die den Rahmen der typischen Form dieser Erkrankung bereits
bedeutend iibersteigen. Am wichtigsten ist darunter die Beteiligung
der Elemente des mesodermalen retikulo-endothelialen Apparates am
KrankheitsprozeB. Auf diese Weise sieht Schaffer im Falle Bielschowsky
die Verwirklichung seiner mit K. H. Bawuers Untersuchungen iiberein-
stimmenden Ansicht, wonach sich die endogenen Krankheiten von
2 Keimblattern — Ekto- und Mesoderm — mateinander kombinieren
kénnen. Nach Schaffer ist also der Fall Bielschowsky-Hamburger eine
kombinierte ,,Keimblatterkrankung*.

Schaffers Standpunkt erscheint als besonders stichhaltig, weil er
zwischen dem lecithinoiden Bilde eines reinen Falles von Niemann-Pick
und von Tay-Sachs einen Unterschied von prinzipieller Bedeutung fest-
stellen konnte. Uber die Nervensystemsverinderungen eines mit Tay--
Sachs nicht kombinierten Falles vom Niemann-Pickschen Typus berichten
blof Pick und Smetana. Darunter sind Picks Angaben ziemlich all-
gemein gehalten; man kann daraus nur so viel erfahren, dafi Lecithinoid
im Nervengewebe in 2 Formen vorkam: in Form von ,,Schaumzellen
(Picksche Zellen) und in den Nervenzellen in Tropfenform. Swmetana
bezeichnet die Nervenzelle des Cortex und der Basalganglien als auf-
geblaht und ,,wabig’; auch die Gliazellen sind aufgebliht und beide
Elemente enthalten préilipoide Kérnchen. Um die Gefile herum sind
oft ,,Schaumzellen’’ zu sehen, die mit Lecithinoid angefiillt sind. Pick
und Smetana sahen demnach Lecithinoid neben Nerven- und Gliazellen
auch in ,,Schaumzellen” (Picksche Zellen).

Dies ist zwar schon an und fir sich eine wichtige Angabe, denn
darin ist ein differenzierendes Moment gegen Tay-Sachs gegeben, doch
hat erst Schaffer die Bedeutung dieser Tatsache neben anderen histo-
logischen Einzelheiten erkannt, als er das Kleinhirnbild des Meyenburg-
schen Falles vom Typus Niemann-Pick mit demjenigen eines Tay-Sachs-
schen Falles verglich. Er wihlte als Vergleichsobjekt das Kleinhirn,
,»weil hier vermége des anatomisch charakteristischen Baues das patho-
logische Bild am préagnantesten in Erscheinung tritt“. Nach Schaffer
bestebt zwischen dem lecithinoiden Bild der beiden Erkrankungen ein
quantitativer und ein qualitativer Unterschied. Der quantitative Unter-
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schied besteht darin, dafl bei Tay-Sachs das Kleinhirn eine viel reichlichere
Pralipoidmenge enthilt als bei Splenohepatomegalie, ,,denn samtliche
Schichten der Kleinhirnrinde, Granularis, Purkinjezellen, Molecularis,
zeigen eine derbe Kdérnelung. Der qualitative Unterschied bezieht
sich, im wesentlichen darauf, dafl bei Splenohepatomegalie blof3 die
Purkinjeneurone sehr feine Kornchen enthalten, bei Tay-Sachs dagegen
.sémtliche Neuronensysteme'’. Hin bedeutender Unterschied besteht
ferner darin, daB bei Splenohepatomegalie ,,in der Héhe der Purkinje-
neurone prilipoide Kugeln* zu sehen sind (diese sind mit den von Pick-
Smetana beschriebenen ,,Schaumzellen® identisch); auch die Arachnoidea
und die GefiBe enthalten Prilipoid. Daraus zieht Schaffer den bedeu-
tungsvollen SchluB, daB ,,das prilipoide Bild bei beiden Krankheiten
ein prinzipiell verschiedenes ist”“. An der Hand von Schaffers Unter-
suchungen ist es also offenbar, daff in den reinen, mit amaurotischer Idiotie
nicht kombinierten Niemann- Pickfillen zwischen der amaurotischen Idiotie
und der Niemann-Pickschen Krankheit schon auf Grund des prdilipoiden
Bildes prinzipielle Unterschiede festgestelll werden konnen.

Fiir uns sind Schaffers Feststellungen von besonderer Bedeutung,
da wir in unseren exogenen Lecithinoidfillen nach Schaffer auf Grund
des prilipoiden Bildes differenzierende Momente gegen die amaurotische
Idiotie finden konnten. Vergleichen wir unsere Daten mit denen
Schaffers, so tritt unter den differenzierenden Momenten besonders
die Wichtigkeit des einen hervor: die Beteiligung der mesodermalen
Komponente am Nervenprozefs. Dies schlieBt ndmlich die amaurotische
Idiotie schon an und fir sich aus, denn diese Krankheit entsteht immer
nur dann, ,,wenn eine endogen familidre, also abiotrophische Schwiche
des Ektoderms gegeben ist* (Schaffer).

Die Wichtigkeit der mesodermalen Komponente wird besonders
dann auffillig, wenn wir auf Bielschowskys Meinung hinweisen: ,,... wird
man ... keinen zwingenden Grund erblicken, die zentralen Verinde-
rungen als etwas von der gewdhnlichen infantil-amaurotischen Idiotie
Verschiedenes aufzufassen. Diese Feststellung bezieht sich in erster
Reihe darauf, daB in seinem Falle auch die mesodermalen Elemente
(Tela choricidea, GefiBwinde, weiche Hirnhaut) an der Anreicherung
mit Lecithinoid heteiligh waren. Bielschowsky will den eventuellen
Einwand, daB er aus einem einzigen Falle so weitgehende Schliisse
zieht, damit entkriften, daB er sich auf 2 Fille der Literatur beruft,
die seinem Falle ,,beziiglich des Nervensystems klinisch und histologisch
gleichen”. Doch meint er selbst in bezug auf den einen Fall (Knoz,
Wahl und Schmeisser), daB die anatomische Technik der Forscher ,etwas
primitiv und deshalb fiir die feinere Analyse der Verinderungen nicht
ganz ausreichend ist“. Uber den anderen Fall (Corcan-Oberling) bemerkt
er: , Eine ausfithrliche Beschreibung .. scheint aber noch nicht erfolgt
zu sein®. Bielschowsky antipiziert indes das Ergebnis der Untersuchung:
. Trotzdem wird man nicht bezweifeln diirfen, daB Corcan-Oberling
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neben den typischen Verinderungen in den inneren Organen das fir die
infantil-amaurotische Idiotie charakteristische Bild im Zentralnerven-
system gefunden haben.”” Bielschowskys Voreingenommenheit geht am
besten daraus hervor, daB er im weiteren Verlauf die zwei Fille mit seinem
eigenen vollstdndig identifiziert: ,,In den drei genannten Fallen. . usw.

Ubrigens wiirden auch mehr Fille an der prinzipiellen Sonderstellung
der amaurotischen Idiotie nichts dndern. Schaffer hat nimlich diese
Krankheit durch so typische anatomische Daten charakterisiert, daB
sie von allen anderen Krankheitsformen aufs schirfste abgegrenzt
werden kann.

Die in unserem Untersuchungsmaterial gefundene wmschricbene Loka-
lisation kommt bei der Niemann-Pickschen Erkrankung nicht vor.
Das ist begreiflich, denn diese Krankheit besteht ihrem Wesen nach
im allgemeinen in einer Stérung des Fettstoffwechsels, die sich nicht
auf ein einziges Organ bzw. auf einen bestimmten Abschnitt eines Organs
beschrinken kann. Doch in Anbetracht dessen, daB bei der reinen
Form der Niemann-Pickschen Erkrankung ein endogener mesodermaler
Prozefy vorliegt, erhebt sich die Frage: womit 148t sich in diesen reinen
Fillen von Niemann-Pick die Anwesenheit des Lecithinoids in den
neuronalen und glissen Elementen erkliren ? Wenn es sich nimlich um
eine primdre Affektion des retikulo-endothelialen Apparates handelt,
so kénnen die ektodermalen Elemente an der Anreicherung mit Leci-
thinoid nur sekunddr teilnehmen. Diese Frage kénnen wir auf Grund
unseres Untersuchungsmaterials durch die Feststellung kliren, daB das
Lecithinoid der Nervenelemente infolge der aufs Nervenparenchym wvon
auflen einwirkenden Schidlichkeit entstanden ist. Da diese exogene
Noxe in der Mehrzahl unserer Fille in Autotoxinen besteht, spricht
eine gewisse Wahrscheinlichkeit fir die Annabme, daf in den Fillen
von Niemann-Pick das Lecithinoid der ektodermalen Elemente gleichfalls
infolge einer aufs Nervensystem ,von aufen' einwirkenden Schidlichkeit
zustande gekommen ist. Fir diese Annahme spricht auch unsere Fest-
stellung, wonach. das Lecithinoid in jeder degenerierenden Zelle zustande
kommen kann. Auf dieser Grundlage kénnte das Nervensystemsbild
der reinen Niemann-Pickschen Fille durch folgende Analyse geldst
werden: Die Anwesenheit der ,,Schaumzellen* bedeutet dasselbe, wie
an anderen Stellen des Organismus, d. h. die Beteiligung des retikulo-
endothelialen Apparates. Dagegen wire die Anwesenheit des Lecithinoids
in den Nervenelementen damit zu erkliren, daB darin ein degenerativer
Vorgang vorlag, der durch die allgemeine Stérung des Fettstoffwechsels
in Gang gesetzt wurde. Nach dieser Auffassung wiren somit im Nerven-
system der reinen, mit amaurotischer Idiotie nicht kombinierten Niemann-
Pickschen Fille zwei voneinander prinzipiell verschiedene Vorginge
zu beobachten: a) die primére Erkrankung des mesodermalen Apparates
und b) die sekundére Degeneration der ektodermalen Elemente. Dies
kénnte man kurz so ausdriicken, da im Nervengewebe der reinen

Archiv fiir Psychiatrie. Bd. 92, 41



624 T. v. Lehoczky: Neue Beitrige zur Histopathologie usw.

Niemann-Pickschen Fille die mesodermalen Elemente Lecithinoid
anhdufen und die ektodermalen Elemente lecithinoid entarten. Das ist
natiirlich nur eine Hypothese. Doch sollte sie auch erwiesen werden, so
bleibt noch immer ein scharfer Unterschied zwischen Niemann-Pick und
Tay-Sachs, denn das in Nervenelementen gefundene Lecithinoid der erst-
genannten Krankheit ist ja auf eine mesodermale endogene Erkrankung
(Storung des Fettstoffwechsels), das der letzteren dagegen auf die endogene
Abiotrophie der eltodermalen Elemente (Schaffer) zuriickzufiihren.

Bisher haben wir die Unterschiede beriicksichtigt, die zwischen
unserem Untersuchungsmaterial und dem lecithinoiden Bild der Tay-
Sachsschen Krankheit festgestellt werden konnten. Wollen wir nun
unsere Fille von der Niemann-Pickschen Erkrankung differenzieren,
so miissen wir folgendes feststellen: Die mesodermale Komponente ist
in beiden vorhanden, doch in anderer Form. In unseren Fillen finden
gich natiirlich keine Pickschen Zellen und das Lecithinoid ist stets nur
in den GefiBwandzellen sichtbar; es kann also von einem ,,Einbruch®®
der ,,Schaumzellen® ins Nervengewebe nicht die Rede sein. Der zweite
Unterschied besteht darin, dafl in unseren Féllen die lecithinoide Dege-
neration der ektodermalen Elemente nicht diffus war; infolgedessen
konnten die Pradilektionsstellen der Lecithinoidbildung ermittelt werden.

Unser Untersuchungsmaterial ist von z2weifacher Bedeutung. Eines-
teils konnen wir auf Grund dessen mit Nachdruck auf die allgemeine
pathologische Bedeutung der lecithinoiden Degeneration hinweisen;
andernteils kénnen wir hervorheben, dafB die Anwesenheit des Leci-
thinoids bzw. seine chemische und farberische Identitit mit der Ahn-
lichkeit des pathologischen Geschehens nicht gleichbedeutend ist. Unser
Untersuchungsmaterial dient somit in seiner Gdnze als indvrekier Beweis
fiir Schaffers These: ,,Die Anreicherung mit Lipoid des Zentralnerven-
systems bei Niemann-Pick bedeutet noch keinen Tay-Sachs!‘
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