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Von den heredodegenerativen Erkrankungen des Zentralnerven- 
systems ist die Tay-Sachs-Scha/[ersche Form der amaurotischen Idiotie 
diejenige, welche yon den namhaftosten Au~oren eingehendsten Studierr 
unterzogen worden ist. Nach den ersten Mitteilungen Sachs' und den 
klassischen Untersuchungen Scha/Jers folgten eine ganze Reihe khnischerl 
und histopathologiseher kasuistischer Beitr/~ge. AuBerdem erschiener~ 
wiedorholt tells zusammenfassende, teils sich mit  versohiedenen Streit- 
fragen dioses Thomas befassende Arbeiten. Wit k6nnen jedock t ro tz  
alledem feststellen, dab in dieser verwickelten Frage nook ganz :wesent- 
lithe Details nicht geld/~rt sind und es noch grundlegende Fragen gibt, 
fiber welcke noch v611ig gegens/~tzliche Auffassungen herrschon. Diese 
noch nicht geld/~rten Fragestellungen in tier ~'ay-Sachsschen Erkrankung 
sind: Die  feineren Verh/fltnisse des Abbaus mi~ besonderer Berficksichti- 
gung tier einzelnen Gliaarten, die Frago der prim/~ren bzw. reak~iven 
Ver/inderungen der Makroglia, die Frage der Markdefekte,  die are~len 
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u n d  lamin~ren  Intensi ts  die ,,systematischen" Charakter- 
zfige des Prozesses u n d  endlick das Verhal ten des peripheren Sympathicus.  
E in  grundlegendes Problem, das heute die keft igsten Angriffe u n d  Gegen- 
angriffe hervorruft ,  ist die Frage der Pathogenese. Die vorliegende 
Arbei t  maeht  es sich zur Aufgabe, sieh in erster Linie in  t t ins ich t  auf die 
Patkogenese in  tier Diskussion der modernen  Tay-Sachs-Literatur 
beteiligen. DiG Polemien fiber die Pathogenese h a t t e n  vSllig neue 
Gesichtspunkte zu Tage gef6rdert, wir mSehten dementspreehend a u f  
Grund  unserer  3 F&lle die ganze His tol~thologig  des Tay-Sachs einer 
Revis ion unterziehen,  zu den nnge ldgr ten  P u n k t e n  neue Beitrs hinzu- 
fiigen und  in  der Frage der Pathogenese e inen S t a n d p u n k t  e innehmen.  

Unsere F/~lle sind - -  wie m a n  sie heute  ne nn t  - -  reine Tay-Sachs- 
F/~lle ohne den  der Niemann-Picksehen Splenohepatomegalie entspreeken- 
den  Veri~nderungen. Dabei  sind es aueh F/~lle versekiedenen Alters, 
weleke dadurek zum S tud ium der zeitl iehen Entwick lung  des Prozesses 
Gelegenheit bieten. 

I. Klinik und pathologische Anatomie der Fiille. 
Klinischer Tell. 

Fall 1 1. E.B., 18 2Vlonate alter jfidischer S~ugling, wurde am 4. 11.26 auf die 
internistische Abteilung des BrSdy-Kinderkrankenhauses aufgenommen. Die 
gesunden Eltern sind jiidisch, nicht verwandt. Ein gesunder Bruder, keine Fehl- 
geburten der Mutter. Patient war ausgetragen, normal geboren, bis zu 9 Monaten 
yon der Mutter ern~hrt. ])as Zahnon im Alter yon 14 Monaten. Sprechen und 
gehen konnte er niemals. Von irgendwelchen Traumen wissen die Eltern nichts, 
von den iiberstandenen Krankheiten erw$tmen sie eine Pneumonie. Im Alter yon 
6 Monaten wurde ein kSrperlicher und geistiger Stillstand bemerkt, auf vorgehaltene 
Gegenst~nde reagierte das Kind nicht, er zuckte auf verschiedene Ger~uscho zu- 
sammen. Bei der Aufnahme kann er weder gehen, noch sitzen. Er igt sehr viel, 
Mles was man in seinen Mund gibt, verschluckt er. Er neigt zur Obstipation; Ham 
und Stuhl li~gt er unter sich. 

Allgemeiner Status: Schwach entwickelter, stark abgemagerter S&ugling, die 
Knochen und Gelenke sind normal. Schi~del un4 Brustumfang 47--47 cm. Die 
Haut ist blag, trocken und leicht zu runzeln; das Fettpolster ist gering. Raehen- 
organe, Zunge und Lymphdriisen ohne Befund. Der Brustkasten ist mittelmSgig 
gewSlbt, die Auscultations- und Perkussionsverh&ltnisse der Lungen und des tterzens 
sind normal, gauch ist eingezogen, welch. Leber und Milz sind nicht vergrSBert, 
ihr Rand ist unter den Rippenbogen nieht tastbar. 

Nervensystem: Die Pupillen sind mittelweit, kreisrund, gleieh, auf Lieht rea- 
gieren sie trgge. Augenbewegungen sind frei, kein Nystagmns. Cornealreflex ist 
nicht ausl6sbar. Fast fehlende Bauchdeckenreflexe, aber lebhafte Cremaster- 
reflexe. Patellarsehnenreflex ist beiderseits bedeutend gesteigert, h&ufig ist ein 
Clonus auszul6sen. Babinslcy, Oppenheim positiv. Starker Widerstand bei der 
passiven Bewegung der unteren Extremit/~ten. Dermographismns. Anf Nadel- 
stiehe schein~ das Kind geffihllos zu sein, auf &uBere Einwirkungen reagiert es nieht. 

Auffenhintergrundsbejund: Die Papillen sind blaB, temporal deeoloriert. Die 
Retinalgef~Be haben normalen Kaliber, aueh die feinsten Capillaren sind erkermbar. 

Auszug aus der Krankengesehichte des Brddy-Kinderkrankenhauses. 



verschonte Falle der infantil-amaurotischen Idiotie. 677 

Die Gegend der Macula lutea weist eine iiberpapillengroBe graulich-gGlbe Ver- 
gnderung auf, deren Rand gegen dig benachbarte Retina verwaschen ist. In diesem 
gra,ulichGn Gebiete zeigt sich die Stelle der Fovea centralis in lebhaft-roter Farbe 
(,,kirschroter Fleck in weil~em Felde"); in dGr Fovea ist eine Granulation ersicht- 
lich. Das Bild des Augenhintergrundes entspricht dem Befund bei Tay-Sachs. 
Das Kind sieht noch etwas, was auch dutch die Reaktionsf~higkeit der Pupillen 
bewiesen ist. (Dr. HSnig). 

Im Harn sind die Donndsche und die Eiweii~reaktion negativ. Blut-Wasser- 
mann und Meinicke sind auch negativ. 

Diagnosis: Idiotia amaurotica /amiliaris (Tay-Sachs). 
Exitus im Alter yon 18 Monaten am 11.11.26 nach einwbchigem Aufenthalt 

im Krankenhaus. 

Fall 2 1. M.F., 20 Monate alter Sgngling, wnrde am 15. 1.30 auf die 3. S~ug- 
lingsabteilung des Feh~rkereszt-Kinderkrankenhauses aufgenommen. In der Familie 
keine ~hnliche Leiden, wie auch keine erbliche Belastungen, keine LuGs, keine 
Tuberkulose. Der Vater ist Christ, ungarischer Rasse, die Mutter Jiidin. DiG Kranke 
ist erstgeborenes und einziges Kind, in Stefl]lage mit 3 Monaten vor der richtigen 
Zeit geboren. Vom Alter yon 6 Monaten an bemerkten dig Eltern ein Zurfick- 
bleiben des Kindes in der geistigen und kSrperlichen Entwicklung. Sie konnte 
niemals sitzen und aufstehen. Am 29.8., 10. 9. und 11.11.29 Lumbalpunktion 
im FehdrIcereszt-Kinderkrankenhaus. Nach der letzten Punktion wird ihr Zustand 
immer schlechter, sie ist hinfgllig und kann weder ihre ]~eine, noch ihrG H~ndG 
bewGgGn. In der Punktionsfliissigkeit positive Wa.R. Am 4. 1.30 Krampfanfall 
mit 38,3 o C. Temperatursteigerung. Seitdem wird sie im Chloral-Luminalrausch 
gehalten. St~ndige Obstipation. 

Au/nahmebe/und (15.1.30): Mittelm~l~ig entwickelter und ernghrter Sgugling. 
Eckiger Sch~del, anderthalb Finger breite Stirnfontanelle. VGrminder~er Turgor, 
tonusloser Bauch. Deutliche Leber-, m~l~ige MilzvergrSBerung. Steife Extremi- 
tgten. Die H~nde sind in Trousseau-ttaltung und zeigen einen grobwGlligGn Tremor. 
Pupillen sind krGisrun4, normalweit und gleichfbrmig, reagieren auf Licht etwas 
trs Reflexe sind erhalten. Urin: o. B. Blutbild: 1 980 000 rote Blutkbrperchen, 
8400 Leukocyten, 55~ Hgb (nach Sahli); qualitativ: Ju:  O, St :2,  Segm:55, 
Eo:2,  Mo:3, Ly:38~ Lnmbalpunktion: Mit erhShtem Druck fliel~t 25ccm 
Liquor, in welchem die Waltner, Fdndy und Nonne-Appelt-Reaktion negativ aus- 
fallen; die Zahl der Zellen betr~igt 9 P. G.; 0,880/o Chlor, 0,065~ Liquorzucker, 
normale Mastixkurve. Die Rbntgenanfnahme des Sehgdels zeigt verdiinnte Schgdel- 
lcaochGn. Augenbefund: Fiir Tay-Sachs charakteristische Augenhintergrund 
(Priv.-Doz. Dr. Rdtth). ])as Kind nimmt keine Nahrung zu sich, es wird mit Klys- 
men ernghrt. 

Diagnose: Idiotia amaurotica /amiliaris (Tay-Sachs). 
Kran]sheitsverlau]: 6.2. Die Leber erreicht fast den Nabel, die Milz ist ver- 

kleinerr 
12. 2. Die wiederholte Wa.R. ist negativ. Nach einer Pause yon einigen Tagen 

h~ufig anftretende Krampfanf~lle. Rasche Gewichtsabnahme. 
16.3. Schwere Bronchitis, da~n Bronchopneumonie. t~achenreflex nicht 

anslSsbar. 
17.3. Sich stets steigernde Herzschwgche, dann Exitus nach 2 Monate langer 

Al~staltspflege im Alter yon 22 Monaten. 

Fall 3 1. L.K.,  13 Monate alter Knabe, wurde am 30.5.28 auf die 1. S~ug- 
lingsabteilung des Fehdrlcereszt-Krankenhauses aufgenommen. Beide Eltern sind 
jfidisch. Der Vater ist gesnnd, die Mutter schwer nervbs. Erstes nnd einziges, 

1 Anszug der Krankengeschichte des Fehgrl~ereszt-Kinderkrankenhauses. 
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zur riehtigen Zeit geborenes Kind. Geburtsgewicht 2900 g. Des Kind wurde 
7 Monate lang gestillt. Erste Ziihne am Ende des ersten Jahres. Im Alter yon 
8 Monaten stand er schon auf und begarm angeblich etwas zu sprechen. Dana er- 
folgte ein Stillstand in der Entwicklung; des Kind wurde immer schwi~eher, konnte 
nieht mehr steher~ und aufsitzen, konnte den Kopf nieht halten und wurde teil- 
nahmslos. Die Sehsterung fiel im Alter yon 1 Jahre auf, seine Augen bleiben zeit- 
weise nach oben geriehtet. Vor einigen Wochen hatte er einen Krampfanfall. Sein 
Zustand wird t~glieh sehleehter. 

Allgemeiner Status: Mittelm~i~ig entwiekeltes und ern~hr~es Kind. Die Haut  
ist blaB, die FiiBe fiihlen sich kfihl an. Beiderseitiger Cryptorehismus und Rectus- 
diastase geringeren Grades. Knoehengeriist ist gesund, Lymphdriisen sind klein. 
Lungen, Herz und B~uehorgane o. ]3. Die Leber und die Milz haben normale 
Grenzen, ihr Rand ist nicht tastbar. 

Nervensystem: Des Kind liegt teilnahmslos, verteidigt sich nicht mit  Blinzeln 
gegen die vor seinen Augen gehaltenen Gegenst~nde. Einen bewegten Sehltissel- 
bfindol verfolgt er mit  seinem Bliek, streckt auch seine tt/~ndo aus, greift abet  
zumeist daneben. Pupillen sind welt, Liehtreaktion ist erhalten. Stehen und 
sitzen kann er nicht. Wiihrend er liegt, h$1t er seine FfiBo ausw~rts rotiort. Beim 
Aufsitzen f$11t der Kopf tonnslos nach hinten und vorn. Patel lar-  und Achilles- 
sehnenreflexe sind beiderseits gesteigert. Babinsky, Oppenheim) wie auch die 
tot~nisehen l%eflexo sind negativ. Morosche Umklammerungsreflox ist vorhanden. 
Pirquet, Wassermann negativ. 

Ophthalmologischer Be/und: Die Papillen sind beiderseits decoloriert. Die 
Gegend der l~acula ist graulich und goschwollen, in deren Zentrum sich ein kirsch- 
toter Fleck befindet. Ftir Tay-Sachs charakteristischer Augenhintergrundbefund 
(Priv.-Doz. Dr. Horvdth). 

Diagnose: Idiotia amaurotica ]amiliaris (Tay-Sachs). 
Krankheitsverlau]: 30. 5. bis 20. 11. ist der Zustand im wesentlichen unverEndert. 

])as Kind liegt apathisch mit ausgestreckten unteren Extremit~iten, es fiihrt fast 
keine spontane Bewegung aus. Des Kerpergewicht nimmt anfangs ab, dann bleibt 
es unveriindert. 

21.11, Es treten oklamptische Zust~nde auf; die Anf~lle dauern ungef~hr 
bis 10 Min. mit  klonischen Zuckungon ira linksseitigen Facialisgebiet und in den 
oberen Extremits 

12. Trophische Hautver~nderungen (Bullao), wolche aber loicht heilen. 
1.29. Die Extremit~ten sind fast st/~ndig in einer steifausgestreckten Haltung, 

auch die passive Bewegung kaum meglich. 
1.--4. Unvers KiLhle, eyanotische Extremiti~ten, schwere trophische 

StSrungen: Anschwellungen und Ulceration der Finger, Deeubitus. 
4.--8. Zunehmender Verfall. Da~ Kind liegt bewegungslos und bewui~tlos, 

mit  eingebogenen Armen und stark geballten Fs Wachsartiges Gesicht, 
manchmal einige Memento dauerndo klonische Kr~mpfe. Kerporgewicht immer 
abnehmend. 

8.--9. Zeitweise Kraml0fanf~lle, sonst bewul~tlos mit subnormalen Tempera- 
turem 

18. 9. Ohne Kr~mpfe wurden die Atmung und Herzt~tigkeit immer oberfl~ch-~ 
licher, bald heren sie auf. Exitus naeh 15 Monate lang dauerndem Krankenhaus- 
aufenthalt im Alter yon 29 Monaten. 

Zusammen/assung des klinisehen Teiles: Es handett sich um drei ophthalmologiseh 
vorifizierto F~lle yon Tay-Sachs, weleho in  ~rztlicho Beobachtung im Alter yon 
18, 20 bzw. 13 l~on~tem karhen und im Alter yon 18, 22 bzw. 29 Monaten starben. 
Die Krankhoitssymptome begannen im ersten und zweiten Fall  in der typisehen 
Zeit (~/~ Jahre), und fiihrten bei dem erston in tier als blfihemdst bekannten Phase 
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(11/2 Jahre), bet dem zweiten diese fiberdauernd zum Exitns. Beim dritten Fal l  
sind drei bedeutende Momente hervorzuheben: Die charakteristischen Symptome 
traten nur relativ s p ~  (mit 8 Monaten) auf; der Kranke lebt auffallend lunge 
Zeit (21/2 Jahre); endlich war der pathognomonisehe Maculabefund schon verhMtnis- 
m~llig friih erkennbar (13 Monate). I a  bezug der genealogischen Verhi41tnisse ist 
maser zweiter Fall  bemerkenswert, weft hier nut  die Mutter Jfidin ist, der Vater 
jedoch aus einer christlich-ungarischen Familie stammt. 

Anatomischer Tell. 

Fall 1. Allgemeino Sektion wurde nicht ausgeftihrt, so 4al3 nur das Gehi rn  
und alas l%fickenmark ether histologischen Verarbeitung zur Verfiigung stan4en. 
Gesamtgewicht des Gehirns 1020 g, yon welchem auf das Grollhirn 910, auf das 

2Lbb. 1. Die linksseitige laterale Gehirnoberfl~iche des Falles 1. 

lghombencephalon l l 0 g  fallen. Relatives Gewicht des Rhombencephalons - -  110/0 
- -  ist fast normal. 

])as Gehirn ist trotz der langen Formolfixierung ziemlich welch, auch die 
Rinde weist keine bemerkbare H~irte auf. Die Fin ist fiber der ganzen Gehi~-  
oberfl~che diinn und hiiutig. Nach dem Abziehen der Meningen fallt die Sehr 
reichliche Gyrifikation ins Auge, so dab man yon einer Polygyrie ohne Mikrogyrie 
sprechen kann (Stenogyrencephalie). Ebensolche allgemeine Erscheinung ist die 
bedeutende Tiefe 4er Furchen. GrSbere StSrungen in der Ausbil4ung der Gehirn- 
oberfkliiche sind nicht ersichtlich. Bemerkenswert sind die auffallend starken 
I~.~rfimmungen und Unterbrechungen der Zentralwindnngen, die reichliche Gliede- 
rung der ersten Temporal-, Angular~ und Supramarginalwindungen, derenthalber 
die zwei letztgonannten Gebiete nicht abzugrenzen sind. Die Occipitallappen, 
die Ubergangswindungen und die Fissura ealcarina zeigen keine wesentliche Ab- 
weichung (Abb. 1). 

Die Oberflt~che des Kleinhirns ist yon gewShnlieher Konfignration, bei Be- 
tastung erscheint es etwas htirter. Brficke uncl verl~ngertes Mark ohne makro- 
skoloischen Befund. 
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Mikroskopische Beschreibung. Leeithinoid]~rbungen naeh Weigert-Scha//er und 
Spielmeyer. Frontalis I. praecentralis: Die Marksubstanz ist kaum heller als normal, 
die Markstrahlen bestehen aber aus nur we~igen Fasern und erreichen die u seltea 
die VI. Schicht. Die Rinde kann demzufolge als fast marklos angesehen werden, 
man sieht fiberhaupt keine supraradi~re Faserung, aus den zonalen Fasern nur 
vereinzelte Bruchstficke. 

Die Ganglienzellen bieten die bliihende lecithinoide Phase dex Scha[/erschen 
Zelldegeneration dar, wodurch die Zeichnung der Cytoarchitektonik sshr seh5n 
zur Geltung kommt. Zahlenm~Big sind die Zellen vollkommen erhalten. Die die 
gebl~hten Ganglisnzellen erfiillenden Kernchen zeigen zu H~matoxylin eine aus- 
gezeichnete Affinit~t. Die leeithinoiden KSr~ehen sind feiner oder grSBer, im 
letztsren Falle neigen sie zu polygonalen Formen. In  den Zellen tier II.  und teil- 
weise tier IV. Schicht finden sich vorwisgend grebere Sehollen, in den gro]~en 
Pyramidsnzellen und vornehmlich in deren ballonf(irmig angeschwollensn basalen 
Dendriten mehr feine KSrnchsn, doch gibt es auch sehr oft Ausnahmen. Es kSnnen 
vereinzelt auch solche gebliihte Nsrvenzellen beobaehtet werdsn, die entweder 
iiberhaupt keine KSrnchen oder nur sshr wenig yon diesen enthalten. Aul~er 
Nsrve~zellen finden sich LeeithinoidkSrachea nur um die Oligodsndroglia und 
Hortega-Gliakerne herum, aber auch hier sclten und stets in geringer Menge. In  
den Hirnhi~uten und im Gefiil]sndothel sind airgends priilipcide KSrner sichtbar. 

Frontalis I I .  polaris: Die weiBe Substanz karm auch hier nahezu als normal 
bezeiehnet werden, w~hrend die supraradiiire und zonale Etage der Rinds fast 
marklos sind. Die Ganglienzellen verhalten sich i~hnlieh wie in der obsn erw~hnten 
Region. 

Centralis anterior und posterior: An Markfassrn ist die Rinde etwas reicher, 
als die zwei vorherigen Gebiete. Die suprarad_i~re und zonale Fasertmg ist absr 
aueh hier auffallend arm an Fasern, dis Fasem sind auBerordentlich dis Das 
Bild des Zelldegenerationsprozesses stimmt mit  den oben erw~Imten fiberein. Die 
KSrnelung der Betzschen Riesenpyramiden ist sehr rein, staubfermig. Eine doppel- 
kernige Zelle in tier I II .  Schicht. 

Temporalis I. und Oecipitalis lateralis gleichen in Bezug auf Markfasern, wie 
auch auf den Zellprozel3 den schon beschriebenen Regionen. 

Area striata ist yon normaler Ausdehnung, iiberschreitet die Lippen der Fissura 
calcarina nur einige Millimeter. Sie ist gegen die Parastriata haarschaff abgegrenzt; 
letztere endet auch plStzlich gegen die Peristriataformation. Die Verh~ltnisse der 
Markfasera entspreehea den Besehriebenen. An Stelle des Gennarischsn Streifens 
sind nur verstreute feine Fasern zu sehen. Die charakteristisehe Architektonik 
erseheint durch die Zelldegeneration auch bier gut gezeiclmet. Es ist bemerkenswert, 
dab die granul~ren Schichten sine viel grebere Kemslung aufweissn, als die Zellen 
tier HI .  Schieht, und noeh grSbere als die Rissenzellen tier V. Sshieht. Von diesen 
sind in einem Pr~parat zwei doppelkernige Exemplars zu sehsn. 

])as Ammonshorn zeigt keine Abweichungen yon den fibrigen Teilsn der Rinde. 
Dis KSrner der Zellen im Sommersehen Sektor und im Endblat t  lieBen sich schleeht 
fi~rben, die kleinen Zellen tier Fascia dentata bleiben fast ungefi~rbt. ])iese Vsr- 
sehiedenheiten in der F ~ b u n g  sind allem Anzeiehen nach auf die Unzul~nglichkeit 
der Chromisrtmg zurfickzufiihren, wis man das auch an anderen tiefliegenden Stellen 
des Gehirns beobachten kaIm (Insel, Putamen usw.). 

Putamen und Caudatum: Sowohl dis kleinen, wie auch dis groBsn Zellen sind 
vollz~hlig erhalten, sind yon ~einen KSrnchen erffillt, dersn F~rbung nur mit 
starker Nachchromierung gelingt. Der diffuse Markplexus beider Kerne, wie auch 
die striofugalsn Biindel f~rben sich tadellos. 

Pallidum: Die Zellen sind mit  intensiv gef~rbten KSrnern mittlerer Grel~e 
vollgepffopft, so dab die Farbs der Zellen fast eintenig bliiulichschwarz ist. Die 
pallidare Faserung ist votlkommsn inCakt. 
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Thalamus: Unter s~mtliohen Thalamuskernen springt der N. eentralis dureh 
seine dunkle F~rbung schon makroskopisch stark ins Auge. Die gedr~ingten Zellen 
yon grol~em Typ sind yon prMipoiden K 6 r n e ~  dieht erfiillt und steehen yon den 
kleinen Zellen des dorsalen und medialen Kernes, wie auch yon den zwar gleieh 
groilen, doeh zerstreutliegenden Elementen des lateralen Kernes deutlieh ab. Die 
Markfaserung der einzelnen Thalamuskeme nimmt im Vergleich zu dem Normalen 
versehieden ab. Der N. medialis ist fast marklos, wenige Markfasern enthMt der 
N. anterior seu dorsalis magnus; im Gebiet beider Keme sieht man aueh zerfallende 
Fasern. Der Markgehalt des N. eentralis und lateralis steht zu dem 51ormalen 
bedeutend nKher. Die Einstrahlung des Lemniseus hat  sieh gut gefarbt; etwas 
blasser die Lamina medullaris externa. Anffallend hell ist der vom Pulvinar lateral- 
liegende retrolentieulare Teil der inneren Kapsel. 

Corpus geniculatum laterale: Die Markstrahlung des basalen Randes ist normal, 
dagegen hat  sich tier innere Plexus geliehtet, auch die Zellen ersCheinen an der Zahl 
vermindert. Das Wernicl~esehe Feldist  etwas heller als normal. Das Corpus genieulatum 
mediale erseheint hiusiehtlich des Markgehaltes sowie der Zahl der Zellea intakt. 

Die subthalamischen bzw. mesencephalischen Zentren, also der N. tuber, Corpus 
Luysi, Substantia nigra zeigen die Phase der floriden F~]lung, ihr Markgeflecht 
ist normal. Aueh in den 19ontinen und Oblongata-Kemen sind die Ganglienzellen 
mit  Degeuerationsk6rnehen dieht gefiillt. Die Zellen der motorischen Hirnnervon- 
kerne zeigen sehr starke Sehwellung, aber sie sind yon den KSmehen nieht ganz 
bedeckt, besonders bleibt der den Kern umgebende Plasmateil frei. Es stimmt 
also das Bild mit  jenem der Vorderhomzellen vollkommen iiberein. Im Haupt- 
kerne des Oeulomotorius eine doppelkernige Zelle. 

Kleinhirn: S~imtliehe neuronalen Elemente der Rinde, sowie die Dend.riten 
der Purkin]e-Zellen sind gebNiht und mit  pr~lipoiden KSrnem beladen. Bemerkens- 
weft ist, dull im Gegensatz zu den grSberen KSrnera der Stern- und Korbzellen in 
den Pur]~in]e-Zellen und ihren anfgetriebenen Dendriten auffallend feine KSrnehen 
vorkommen. Interessant ist auch der grol3e quantitative Untersehied zwisehon 
Flocculus und iibrigen Rindengebieten beztiglich des Verhaltens der K6rnersehieht. 
N~imlieh die K6rnelung des Granulosums erscheint im Floceulus viel dichter, als 
in den Hemisph~ren oder im Wurm. Der Unterschied kommt vielleicht daher, 
dal~ die unter dem Tay-Sachssehen Prozel~ frtih degenerierende KSraersehicht 
in extrafloceuliiren Gebieten sehon bemerklieh gelitten hat, w~ihrend sie im Floeeulus 
selbst noch gut erhaltea ist. 

Riicl~enmar]~: Faseranatomisehe Ver~inderungen sind nicht zu beobaehten, 
auch die Pyramidenbalmen sind vSllig intakt. Die grol~en Vorderhornzellen ent- 
halten feine hiimatoxylinaffine K6rnehen, die das Plasma um den Kern herum 
freilassen. Etwas dichter ist die K6rnehmg der tiinterhornzellen. 

Scharlach- und Sudan]grbungen. Frontalis I.: Seharlachaffine Abbauprodukte 
befinden sieh in der Rinde nur in geringen Mengen, mit  sehwacher Vergr61~erung 
entgehen sie tier Beobachtung. Im Irmeren der Ganglienzellen gelingt es keine 
scharlachaffinen Substanzen nachzuweisen. In  der zonalen Schieht sehen wir 
hie und d~ FettkSrnehenzellen um kleine, dunkelgef~rbte Gliakerne herum. 
Von der II .  Schieht abw~rts zeigen sich feine scharlaehaffine KSrnehen neben 
vereinzelten Oligodendro- und Hortega-Gliakernen, aber nur perineuronal oder 
perivasculiir. Die FettkSrnehe~ bilden niemals gr61lere Hanfen und sie sehwellon 
die Gliazellen kaum oder iiberhaupt nieht an. In  den tieferen Sehichten linden 
sich Satellitzellen mit  geschwollenem KSrper, abet  nur mit einigen neutralen, hie 
und da auch h~matoxylinaffinen K6rnern. Zur Ausbildung yon gereiften K6rnehen- 
zellen kam der Prozel~ in der GroBhirnrinde noeh nicht, auch um die Gef~fle herum 
sind nur einzelne Exemplare sichtbar. In grSl~erer Zahl kommen FettkSmehen- 
zellen um die Gef~l]e tier Marksubstanz herum vor, massenhafte perivaseul~ire 
Infiltrate bilden sie aber such hier nicht. 
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Centralis anterior und posterior: Im wesentlichen gleiches Bild. Neben den 
groBen Pyrami4enzellen sin4 manehmal 2- -4  Sacellicen (Ogl- und Hgl-Zellen 
gemischt) zu sehen, deren geschwollenes Plasma sich mit  Scharlach diffus hell- 
orange f~rbt, aul]erdem enth/ilt es aber uuch lebhaft rote FettkSmchen. Um die 
J~etzschen Zellen herum sind fettbela4ene Sacellicen kaum zu beobachcen. 

Temporalis I.  und Occipitalis lateralis: Der fettige Abbau ist etwas fort- 
geschritcener. Im Zormle kommen fettk6rnige Gliazellen in grSl~erer Zahl vor, 
auch gereifce KSmchenzellen finden sich nicht selcen in den perivascul~ren Lymph- 
r~umen. 

Das Ammonsho'fu stimmt im Wesentliehen mit den iibrigen Rindengebiecen 
iiberein. Im Subieulum, sowie in der Fascia dentate karm man Ogl-Zellen mit 
gebl/~hcem, hellorgano gef~rbcem Plasma and mit  einigen intensiv rocen KSrnchen 
in ziemlich groBer Zahl beobachcen. 

Calcarinarinde gleieht den vorher erw/~hncen. 
Putamen und Caudatum zeigen im Scharlaehpr/~parat dasselbe Bild des Abbaus 

wie die Hirnrinde. 
Im Pallidum sind fetthaltige Zellen nur perivascul/~r zu finden. Zwisehen den 

striofuga]en Fasem sehen wir zerstreute fei~e Fotttr6pfchen. Die subpallidi~re 
Faserung (arise lenticularis) ebenso wie des Corpus hypothalamicum sind fettfrei. 

Thalamus: Im Gebiete des N. anterior, N. medialis und N. semilunaris fLuden 
sieh sehr viele Fettk6rnchenzellen, die ceils rtmdlieh, Ceils unregelm/~13ig geformt 
stud. Sie bilden h/~ufig kleiaere Haufen, welche manchaml auch aus 4- -8  Zellen 
bestehen. Der N. lateralis ist mit FetttrSpfchen und K6rnehenzellen besi~t, was 
zum Toil wahrseheinlich durch die massenhafce Degeneration 4er thalamo-corti- 
calen Faserung bedingt ist. Auffallen4e Erseheirmng ist die fast vSllige Fettlosig- 
keit des N. centralis Luysi. Auch die Menge des perivascul~ren Forces ist bier sehr 
goring. Die Laminae medullaris thalami zeigen keine Verfottung. Dagogen ist die 
innere Kapsel, besonders in 4er I~T~he des Thalamus, yon freiliegenden l%ttkSrnchen 
und FetttrSpfchen reichlieh erfiillt; es ist nur ein geringer Toil der K6rnchen an 

Gliazellen gebunden. Aus diesem fettig degeneriercen Fold ziehen yon ~otttr6pfchen 
bezeichnece Stroifen gegen den lateralen Thalamuskera (thalamocorticale Fasern) .  
Caudalw~irts nimmt die Intensitiit der Degeneration ab, abet  auch der Pedunculus 
zoigt noch betr~chtliche Vorfettung. Die die innere Kalosel durchquerenden palli- 
d~ren Fasern sind vSllig iutakt und heben sioh yon den degenerierten Fasern 
lebhaft ab. 

Des Corpus geniculatum laterale stimmt in Hhlsicht des fettigen Abbaus mit  
dora N. anterior thalami iiberein. Wahrscheinlich handolt es sich auch hier um ein 
Summatior~sbild un4 die Verfettung karm grSBcenceils auf des Konto dot begiauen- 
don Degeneration dor geniculo-corticalen Faserung geschrieben werden. 

Meseneephalon: An den subepen4ymalen G e f ~ e n  hie und d~ Fe%k6rnchon- 
zellen. Uncer den grauen Zentren sind nur in der Zone reticulate substantiao 
nigrae mit Fet t  beladene K6rnchenzellen in grSl%rer Zahl vorzufinden; die Zone 
eompacta wie auch dot N. ruber zeigen fast keine Verfettung. ]:)as Areal der Pyra- 
mi4enbahnen, noch mehr des der cortico-pontinen Fasern enthalcen zahlreiche, 
yon zerfallenen Markfasern entstammende freio FetttrSpfehen, zum Toil aber auch 
goreifte K6rachenzellen. Die cegmentale Faserung ist vollkommen nolzaal. 

]:)as Ponsgrau bietet des Bild eines fortgoschrittenon fettigen Abbaus dar, 
die Quorfaserung der Briieke ist aber fast fret you Fort. M ~ i g e  Verfetttmg zeigt 
sich in den Pyramidenbiindeln: Uncer den pontobulb~ren grauen Zentron ist dor 
N. arcuatus insofern erw/~hnenswert, als h ier  die Incensit/it des Prozesses dieselbe 
ist wie im Ponsgrau. Sonst sieht man sowohl in der Pens, wio auch in der Oblon- 
gate nur perivasculi~res Fet t  yon sehr gorhtger Menge. 

Kleinhirn: Die woiBe Substanz ist fast fettfrei, aueh um die Gef~13o herum 
sind yon Fort erfiillce Elemence nur seltoa zu :linden. In der Kleinhirnrinde sehen 
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wir sudanaffino K6rnchen an Ogl- in geringerem Grade auch an ttgl-Zellen gebundon. 
Die manohmal s~ark beladenen Zellen k6rmen im Moleoularo herdd6rmige Ver- 
dich~ungen aufweisom Die Fe~tsubstanz der Gliazellen fiirbt sich yon hellorange 
his dunkelro$. In der Schioht der Purkin]e-Zellen und unt~rhalb dieser sind rund- 
liche Elemente in grol~er Zahl zu sehen, welche sich diffus oder k6rnig f~rben, ihr 
Farbton ist orange un4 nur selten dunkler. Gloiche Zellen linden sioh auch im 
tieferen Granulosum. Im Gebiete der Kleinhirnkerne sehen wir nur perivascul~re 
Fettstoffe. 

Im Ri~c]senmark zeigen sioh Fettk6rnchen nur im Areal der Seifen- und vor- 
doren Pyramiden; auffallend ist abet deren geringe Menge im Vergleich zu don 
oberen Segmertten. 

Toluidin-, H~matoxylin-, Eosin- und van Giesonpri~parate: In der ganzen Rinde 
zeigen die Ganglienzellen das charakteristische Bild des Scha//erschon Zellprozesses: 
hallonar~ig aufgebl/ihten Zellk6rper, netzar~ige oder wabig-k6rnige Plasmastruktur, 
apikal verdr/~ngten Kern, um den Kern herum h/iufig einen kempakr Plasma- 
toil, manchmal gut erhaltene perinucle/~re Trigoidsubstanz. SCellenweise, wie z. B. 
im hinteren Dri%el der I. Frentalwindung, sehen wir auoh Pyramidenzellen yon 
fast normalem Aussehen, abet mit lokalbauchiger Auftreibung des basalen Den- 
drir ein andermal fehlt auch diese, dann erscheint die Zelle ganz normal. Die 
perinucle/ire TigroidSubstanz ist besonders bei don grol3en Pyramiden der vorderen 
Zentralwindung gut konserviert. Noch weniger sind die grol]en mulr 
Zellen der pontobulb/~ren motorisehen Kerne, gleichwie der VorderhSrner 1/~diert. 
Die Spongioplasmastruktur ist hier auch in den m~Big gebl/ihten und mir Pralipoid 
beladenen Teil des Zellk6rpers zwar erweitert, aber gut erkennbar; das Perikaryon 
zeig~ sich auffallend verschont. Neuronophagische Erscheinungen und zerfallende 
~ervenzellen sind nur im Thalamus und selten auch in der Hirnrinde zu beobachten. 

Seitens der Makroglia ist irgendwelche Reaktion so gut wie gar nicht fesr 
zustellen. Wir sehen keine Spur der bekannten Monstregliabildung, ebenso kSnrmn 
wir eine Faservermehrung mit Hilfe entsprechender Methoden nicht nachweisen. 
M/il3ig aufgedunsene laserige Gliazellen sind nech am ehesten in der zonalen Schich~ 
wie auch in dem Mark zu linden. 

Die Meningen und die Gefi~/de sind yon jeder entziindlich-irdiltrativen Erschei- 
hung vollkommen frei. Auch Gefi~Bwandver/~nderungen sind nicht Iestzustellen; 
wir sehen nur die Erweiterung der Gef~Blymphr~ume an Stellen, we gliogene 
KSrnchenzellen, bzw. in Paraffinschnitten Gitterzellen, eine gr61)ere Ansammlung 
erreichen (an einzelnen S~ellen der weif3en Substanz). 

JVibriUenbilder nach Bielschowsl~y und Cajal. Unter den einzelnen Regionen 
der Grol~hirnrinde zeigt sich im Fibrillenbild kein nennenswerter UnterschiexL 
Die extraeellul/~ren Fibrillen sin4 zweifelsohne vermin4ert, doch bilden sie noch 
einen zeimlich dichten Plexus. Im Inneren der Zellen sehen wir nur im apikalen 
Teil und in den Dendriten scharf impr/~gnierte Fibrillen; in den gebl/ihten Zell- 
feilen, ebenso wie in den ballonf6migen Basalforts/~tzen erscheint nut das gr6bere 
Aul~ennetz unversehrt, w~hrend im geschwollenen Plasma ein sehr feink6rnig 
impr/~gnier~es Innenttetz oder h/iufiger ein staubartiger Fibrillendetritus zu beob- 
achCen ist. Der K6rper der Betzschen Riesenpyramidenzellen ist manchmal dutch 
einzelne derbere Fibrillenzfige auf mehrere kieine Teile zerlegt, welche nicht selten 
mir r Einschnfirungen voneinander geSrennt sind. In der III. Schicht linden 
si,~h solche Zellen, 4eren Zelleib nicht aufgetrieben, vielmehr geschrumpft ist, 
dagegen der basale Dendrit die ~ypische, lokale Bl~hung zeigt. Die Lateraldendrir 
und der Apikalfortsatz selbst beweiseu entweder keine oder nur spindelf6rmige 
Sehwellungen geringen Grades auf. Monstregliazellen sind auch an der/Fibrillen- 
bildern nicht zu finden. In der wefl]en Substanz sieht man ganz m/i~ig gedunsene 
Mukrogliazellen. 
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An den iibrigen Stetlen des Zentralnervensyseems ist die fibrill~re Struktur der 
grogen motorischen Ganglienzellen (der pontobulb~ren und Vorderhornzellen) 
gut erhalten. Dagegen ist in den Zellen yon kleinem Typ, besonders im Pons- 
grau, im N. arcuatus, in der Olive usw. nur eine staubf6rmige Substanz zu 
bemerken. 

Zu obigon Befunden m6ehten wir noch einea Detail in bezug auf die Ponszdlen 
hinzufiigen. Diese bieten eine fortgeschrittene Phase der Scha]/erschen Degenera- 
tion, dementsprechen4 ist das Innemnetz der Zellen ganz dekomponiert und bildet 
einen feink6rnigen Detritus. Die auffallendste Ver~.nderung ist aber, dab die Mitre 
violet Zellen der Ponsganglien yon einem kugeligen, irrklusionsartigen Gebilde 
eingenommen ist, welche ebenso gro$, manchmM aber grOBer als der Kern ist und 
sich mit Silber rStlichbraun bis schwarz f/~rbt. Mit dieson Ablagerungskugeln, 
sowie mit den begleitenden Zellver/inderungen werden wir uns sp~iter zusammen- 
fassend besch~ftigen. 

Ira Kleinhirn weisen die K6rrlerchicht ~lnd der Plexus intragranularis eine 
ganz mi~Bige Lichtung auf. Die Purkin]e-Zellen sind im allgemeinen gut erhalten, 
einzolne Exemplare sind aber zugrundegegangen; an diesen Stellen ist auch die 
sonst kaum vorhandene Gliose nnd die Proliferation der Bergmannschen Kerne 
stgrker. Das Molekulare verschm~lerte sich nicht, die Zahl der Korh- und Stern- 
zollen ist jedoch vermindert. Die dominierende Ver~nderung der Kleinhirnrinde 
ist die kolossale Bl~hung des K6rpers, noeh mehr der Dendriten der Purkin]e- 
Zellen. Die Dendritenanschwellungen kOnnen in zwei Formen, namentlich als 
diffuse Verdickungen, h/~ufiger aber als ganz bizarre, lokale B1/~hungen auftreten. 
Ebenso das grObere corticMo ~ibrillenwerk, wie das feinere polygoI~,le Innennetz 
dot Zellea und Dendriten sind auffallen4 gut erhalten. In den lokalgeblghten 
Dondriten finden sich nicht selten mgehtige, zumeist scharf konturierte, argento- 
philo Kugeln, welche wit im K6rper der Purkin]e-Zellen vergebens suchen. Sehr 
h/~ufig sind torpedof6rmige Axonsehwellungen, besonders als Trajektsehwellungen, 
zu beobachten, die tells der homogenen argentophilen Nodositat, tells der hellen, 
strukturierten Nodosit~t Scha//ers entsprechen. Abgesehen yon diesen lokMen 
Auftreibnngen f/~ll~ die St~mmigkeit der Purkin]e-Axone ins Auge. Zwei weitere, 
allgemein vorhandene Erscheinungen seitens des Axons sind die Neigung znm 
anomalen Verlauf und die ungewShnlich groge Zahl der KollaterMen. Letztere 
zeigt sich nicht nur in Verbindung mit Torpedos, sondern auch bei Axonen yon 
normalem Aussehen. Die einzelnen Kollateralen k6nnen nahe zu ihrem Ursprung 
wieder ver~isteln, diese sekundi4ren Kollateralen werden zu tangentiale Fasern 
und entweder verlieren sich zwischen den KorbfaserkollaterMen odor endigen mit 
den bekannten Ringelchen an den t{auptdentriden der Purkin]e-Zellen. ]Die ein- 
fachste Form des anomalen Verlaufs des Achsenzylinders ist, worm der Axon aus 
der Zellbasis seitw~rts entspringend, einen breiten Bogen beschreibt nnd sich nur 
nachher ins Mark versenkt. Ein andermal geht dot Axon veto lateralen, ja sogar 
veto apikalen Ted des Zellk6rpers aus und gibt naeh einem kurzen horizontalen 
Verlauf rechts und links wieder horizontallanfende Seiten/~ste, welche manchmal 
welt verfolgbare tangentiale Fasern bilden. Eine weitere ~'orm der Achsenzylinder- 
anomalien entsteht dadurch, dab der Axon nicht aus dem Zelleib, sondern aus einem 
Hauptdendrit bzw. aus einem solchen Fortsatz entspringt, der tells den Axon gibt, 
tells aber eine Ver&stelung yon zweifellos dendritischem Charakter ist: Letzt- 
genannte Ursprungsanomalie kommt besonders bei den heterotopen Zellen vor 
und nur einmal haben wir bei einer normalliegenden Zelle beobaehtet, we abet auch 
die Entwicklung der Dendriten ganz desorientiert war. tteterotope Purkin]e- 
Zellen sine[ nicht selten, doppelkernige fehlen aber v61lig. In den iibrigen Zellen der 
Kleinhirnrinde sehen wit keine Spuren eines Fibrillenretieulums, auch in den 
groBen Golgi-Zellen nicht, welehe sieh dutch ihren stanbartig impr/~gnierten Plasma 
yon den Pu@in]e-Zellen scharf abheben. 
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Den schwersten Defekt der Fibri l lotektonik bildet  der  hochgradige Ausfall  
der tangentiMen un4  Korbfasern.  Auch die erhal tenen F a s e m  s t~mmen gr6Bten- 
toils aus den Purkin~e-KollaterMen. Die Klet terfasern sind an  den moisten Pur- 
kinje-Dendriten noch aufzufinden, sie Mad je4och atrophiseh verd i inn t  u n 4  zeigen 
einen zickzackigen, gesehlgngelten Verlauf, mi t  der  Iqeigung, sieh yon don De nd r i t en  
zu emanziloieren. Die Moosfasern haben mi t  ihren churakterist ischen Endk6rpe r -  
chert nur  wenig gelitten, 4io fibrill/~re S t ruk tur  letzterer ist  gut  erkennbar .  Iqeben 
g~nz normalen Moosfaserendigungen sieht mun in groBer Zahl  Exempla re  mi t  den  
Zeichen beginnender Atrophie;  gr6bere Ver~nderungen fehlen aber  v611ig (Abb. 2). 

Abb. 2. Atrophische Ver/tnderungen der ~IoosfaserendigTmgen. a, b, c annhhernd normale 
lVloosfaserendigtm~en vom Fall 1; bei e urafaBt die 1Vfoosfaser eiue stark geblhhte Golgi- 
Zelle. d und e ~Wfoosfasern mit beginnender Atrophie veto Fall 2. f und g schwer atrophisehe 

Moosfasern veto Fall 3. Cajalsehes Hydrochinon-Silberpr~parat. 

Die  Ganglienzetlen des Denta tums  sin4 zahlenm/iBig verschont,  aber s tark  
gebl/ihr und  aus dom Fibri l lennetz sehen wir nur  die corticMen un4  perinucle~ren 
Fibril]on erhalten. Der extrem verlagerte Kern  sitzt ar~ jenem P o l d e r  Zelle, aus 
welehem auch die Dendri ten ihren Ursprung nehmen.  Sowohl diese, wie auch 
der Axon zeigen nur  selten kleine, spindelf6rmige Auftreibungen. In  auffallend 
greBer Zahl  kSimen wir m~chtige kugelige odor l~nggestreckte Anschwellungen 
an  don zu den Dentatumzel len verlaufenden Purkin]e-F~sern beobachten.  

Faserpathologische Verhdgltnisse (Kultschitzl~y- Wolters). Zwecks fasersystemati-  
sober Untersuehung habon wir die g~nze linke Hemisph/~re in Fronta lschni t ten  
n a c h  Kultschitzky-Wolters bearboitet.  Ebensolehe Frontal -  bzw. Quorsohnitto 
wurden aus dem oberon Dri t te l  der Pens  und  aus dem mit t leren Drit tol  der Core- 
bellooblongata angefertigt. Es war aus diesen Pr~para ten  ve t  allem festzustellen, 
dab das Zentra lnervensystem im groBen un4  ganzen gut  myeliaisiert  ist  und  sich 
auf eine Entwicklungshemmung hinweisende Markdefekte nieht  zeigen (Abb. 3). 
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Die erw/~hnenswerterl faseranatomischen Abweichungen mSchten wir im Folgenden 
zusammeniassen. 

Das Optieussystem, welches in seirrem peripheren Abschnitt vollkommen 
intakt  ist  und aueh an den Fettlor~paraten nut hie und da einige loerivascul/ire 
KSrnchenzellen aufweist, hat  in seinem zentralen Tell deutlich gelitten. Der charak- 
teristische, geschichtete Bau des /~uSeren KniehSckers ist kaum zu erkennen, das 
Wernickesche Feld ist ausgesprochen gelichtet. Unter  dem Mikroskop sieht man, 
da$ wahrend sich die Markfaserung des ventralen Raades ganz gut fiirbt (ein- 
tretende Opticusfasern), sich der innere Plexus des Zentrums stark vermindert 

Abb. 3. Niarkscheidenpr~parat yore Fall i. Frontalschnitt i~ tier ]:IOhe des hinteren 
Drittels des Thalamus. 

hat  und die lamellare Struktur hier eigentlich durch die lipoide Einlagerung der 
Zellen bedingt ist. Die gelichtete Sehstrahlung ist yon dem Meditullium gegen 4as 
Hinterhorn des Seitenventrikels gut zu verfolgen und hebt sich im Occipitallappen 
veto t~dellos gef/irbten Tap~tum scharf ab. Innerhalb der Sehstr~hlung erscheint 
das Stratum sagittale internum dunkler, als das Stratum sagittale ex~ernum. Es 
ist ja bekannt, dab unter normale~ VerhMtnissen der cortieomotorische Tell 
der Sehstrahlung bedeutend heller ist, als der geniculocorticale Tell, welch 
letzterer in bezug der Fgrbungsintensit~t kaum hinter dem Tapetum zuriickbleibt 
(Abb. 4). 

Der hint~re Kapselschenkel ist im Vergleich zu dem vorderen aufgehellt, welcher 
auf Grand eines Vergleichs mit  den Fettpr/iparaten in geringerem Tell auf die 
Degeneration der Pyramidenbahnen, in gr58erem Tell auf der die corticopo~tinen 
und thalamocorticalen Fasern zuriickzufiihren ist. 
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Die lateralen und zentralen Thalamuskerne unterscheiden sich vom I~ormalen 
nur wenig. Im Gebiete des N. anterior, medialis nnd des Pulvinar ist aber der Mark- 
msmgel ausgesprochen. 

Eine auf die ganze Hemisphare verbreitete Erscheinung ist die auffallend 
scharfe Abgrenzung der Mark- und Rindensubstanz, welche in zwei Tatsachen 
ihre Erkliirung findet. Die eine ist der schon beschriebene hochgradige Markmangel 
der Rinde, die andere ist die fast vollkommene Intaktheit der Marksubstanz mit Ein- 
schluI~ der subcor~icalen Faserung. 

Aui~er deft obenerwghnien ergibt die faseranatomische Untersuchung keine 
pathologische Ver~nderung im Zentralnervensystem. Es ist hervorzuheben, dal~ 

Abb. ~. FronLalschnitt clurch die Sehstrahlung des FalIes 1. Das TapeLnm und das Stratum 
sagittale internnm sind -r normal, das Stratnm sagivLale externnm xaai~ig gelichte~. 

XViarkscheidenbild. 

die phyloontogenetisch sp~treifenden ]3ahnen, so die kurzen urtd langen Asso- 
ziationssysteme der Hemisph~ren, die pontocerebellare Faserung und pr~ktisch 
auch die Pyramidenbahnen (siehe die Oblongat~ nnd das l~iickenmark) keine nam- 
hafte Abweichung aufweisen. Abnorm verlaufende Faserbiindeln, ebenso Hetero- 
topien sind nicht zu beobachten. 

!s~all 2. Sektionsbe/und: Schgdel etwas gr61~er, Schiidelknochen nich~ verdick~. 
Das Schadeldach ist mit der Dura lest verwachsen, die weichen ttirnhgn~e sind 
diinn und angmisch. Die Gehirnsubstanz fiihl~ sich ziemlich konsiseen~ an. Herz 
und Herzbeutel zeigen keine Veritnderung. Hypos~atische, ~eils disseminierte 
Bronchopnenmonie der nn~eren Lappen beider Lnngen. Schleimhau~ der Speise- 
r6hre nnd des Magens ist blaB, jene des Diinn- und Dickdarms ist atrophisch. Mesen- 
teriale Lymphkn6tchen sind linsengroB, ihre Schnit~flitcho is~ normal. Die Milz 
is~ wenig vergr61]ert; Gewioht 30 g, Xonsistenz nnd Sctmitefliiche sind v611ig normal. 
Die Leber ist sehr groB mi~ enger Kapsel und mi~ abgerundeten Rgndern, Gewich~ 

Archly  fiir Psychia~rie. Bd. 93. 45 
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420 g, die Schnittflache homogen gelb, die lobuli~re Zeichnung ist verwachsen. 
(Steatosis hepatis). Die Nieren sind yon normaler GrOBe, Gewicht 45--45 g, die 
Struktur der Murk- und Rindensubstanz ist gut erkermbar. Nebenaieren und 
Pankreas o.B. 

Mikroskopisehe Untersuehung der inneren Organe nit  besonderer Beri~cksichtigung 
l@oider Einlagerungen. Milz: Bei Scharlach- bzw: Sudanf/~rbung kann man in den 
Follikelzentren einigo n i t  orangeroten Fettk6rnchen beladene Zellen beobachten, 
sonst ist dio Milzpulpa vollkommen fettfrei. An Spielmeyerschen und Smith- 
Dietrischschen Pr~paraten linden wir keine Spuren der fiir die lgiemann-Picksche 
Erkrankung eharakteristische Lipoideinlagerungen. In den Trabekeln kommen 
sohr selten n i t  h/~matoxylinaffinen KOrnchen dicht gefiillte, abgerundete Zellen 
vor, welche bei schwacher Vergr61~erung als intensivblaue Punkte erscheinen und 
n i t  gr6Bter Wahrsch6inlichkeit sympathischen Ganglienzellen entslorechen. Die 
ltfimatoxylineosin und van Gieson-Pr~parate zeigen nichts Pathologisches. 

Leber: Die Lecithinoid_f/~rbungen nach Weigert-Scha]Jer, Smith-Dietrich und 
Spielmeyer zeigen vollkommen negatives Bild, eine hi~matoxyline KSrnelung kann 
nirgends beobachtet werdeu. In den Bindegewebsstroma sind die gleichen ge- 
kSrnten Zellen, jedoch auBerordentlich selten, aufzufinden wie in der Milz. Bei 
Scharlachf/~rbung ist das mikroskopische Bild ganz yon den lebhaftroten Fett- 
tr6pfchen beherrscht. Das Fort tritt in ausgesprochen grobon Tropfen und Kugeln 
auf, feinere Fettk6rnchen kann man nur in den peripheron Zellen der Lobuli boob- 
achton. Um die Zentralvenen liogen die Fottkfigelchen dicht nobeneinandor, 
gegen die l%ripherie sind die LeborzellbMken deutlicher zu erkennen. Die Korne 
der Drtisenzellen haben im allgemeinen nermalo Struktur; es fehlon degenerative, 
namentlich karyorhektischo Erscheinungen. 

Die mediastinalon und mesenterialen Lymphdri~se~ zeigen weder an den Fett-, 
noch an den Lipoidpr/~paraten patholegische Ver/mderungen. 

Pankreas: Bei den tt/~matoxylinlackf/ixbungen zeigen sich die exokrinen, sowie 
die endokrinen Drtisenzellen frei yon Lecithinoidstoffen. In groBer Zahl kommen 
Nerverdaserbiindel vor, welche grSBtenteils aus marklosen, im kleineren TeiI aber 
aus markhaltigen Fasern bestehen. Auch sympathische Mikroganglien sind h/~ufig, 
deren Zellen durch ihre intensivblaue- K6raelung schon mit schwacher VergrOBerung 
ins Auge springen. Scharlachf/~rbung gibt ein praktisch negatives Resultat; nur 
mit Immersionsvergr6gerung gelingt es, sehr feine K6rnchen im Innern der Paren- 
chymzellen aufzufinden. 

Nebenniere: Die Zellen der Nebennierenrinde enthalten grebe Mengen von mit 
Sudan und Scharlaehrot gut f/irbbaren Fetttr6pfchen und Fetts/iurekrystallen, 
was aber ein normaler Befund ist. In der Marksubstanz sind neutrale Fette nicht 
nachweisbar. An Spielmeyer-Pr~paraten sehen wit weder in der Rinde, noch im 
Mark h/~matoxylinaffine, also leeithinoide Produkte. Die zwischen den Chrom- 
affinzdlen zerstreuten sympathischen Ganglienzellen zeigen dagegen das typische 
Bild der Seha//erschen lecithinoideu KSmelung. Ahnliche Zellen sind in der Rinde 
nichb zu beobachten. 

Im Nieren-Parenchym erweisen sich das Glomerulusendothel und die Bow- 
mansche Kapsel in bezug auf die hS, matoxylinaffinen Lipoide als vollkommen 
negativ. Die Epithelzellen der gewundenen Kan~ilchen und des aufstoigenden 
Schenkels der Henleschen Schleife~ shad nicht selten n i t  schwarzen K6rnehen 
bes~t. Die K6rnchen, welche den basalen Tell der Zellen einnehmen, sind in den 
Henleschen Schleifen schr fein und treten in ganz geringer Menge auf; in den gewun- 
denen KanMchen sehen wir feine etwas massenhaftere und gr6bere K6rnelung. 
Die geraden tIarnkan/ilchen sind vollkommen k6rnchenfrei. Die Setmrlachrot- 
f/~rbung zeigt ein gleiches Bild; die Henleschen Sehleifen sind aber mit Fettk6rnchen 
etwas diehter bestreut und eine m/~Bige Fettk6rnelung zeigt sich auch in den geraden 
I-Iarnkan/ilchen. 
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In  den Lungen bietet die Lecithinoidfirbung ein vollkommen negatives Bild 
d~r. Boi Seharlachf~rbung sehori wir in den bronehopneumonischon Herden ver- 
fottete plymorphkornige Leukoeyten. In  der N ihe  der t terde sind die adventitiellen 
Lymphraumo mit iettha]tigen Zellen infiltriert. 

Der Herzmuskel zeigt sich grSl~tenteils unversehrt; in einzelnen Biindeln kann 
man abor mit  Eisenhimatoxylin schw~rzgefarb?~o, feine KSrnehen beobachten. 
In dem Horzbeutel, wie ~uch in dem mit  der~ GefiBon eindringenden Bindegewobe 
linden sich markh~ltige und marklose ~%rvenfasern und mit  leeithinoiden KSrn- 
ehen gefiillte sympathisehe Ganglienzellen. Das Scharlachrotbild zeigt oine in 
Flocken auftretende Vorfettung der Herzmuskel. 

2~bb. 5. :Basalansicht des Gehirns veto Fall 2. Auffallend reichliche Furchenbildung 
beiderseitiger Orbitalgegenden. 

Nervensystem. Makroskopische Beschreibung: Gewicht des Gehirns 1300g, 
des Rhombencephalons 119 g, was 9,3~ des Gesamtgewiehts ausmaeht. AuBer 
dem gro~en Gewicht ist die stellenweise sehr wechselade Konsistenz der Gehirn- 
substanz am auffallendsten. Sehr weich ffihlt sich der frontale Pol an, besonders 
seitwirts, wie auch der Oceipit~llappen und zwar hauptsiiehlich der Cuneus und 
tier laterale Toil des hinteren Pols. Weniger weich sind die orbltale Gegend und 
der Gehirnbasis, etwas konsistenter erscheint die laterale Fl iehe  des Temporal- 
lappens und die rechtseitige Brocasche Windung. Die mediale Flache, die p~rietale 
Region, die 1. Temporalwindung und das linksseitige Operculum entsprechen 
ungef~hr der normalen Konsistenz. Ausgesproehen hart erseheinen die Zentral-, 
die hintere Frontal- und Opereulargegend, sowie der hintere Drittel der 1. Tem- 
poralwindung. Die Marksubstanz ist fiberall schleimig welch. Kleinhirn, Briicke 
und verlingertes Mark erscheinen sklerotisch. Die Oberflichenentwieklung ist 

45* 
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aueh in diesem Falle durch die auffallend reiehliche Gyrifikation und tiefen Furchen 
eharakteris ier t  (Stenegyreneeph~lie). Erw/~hnenswerte Abweiehungen kann  man  
nu t  in den Oeeipitallappen beobaehten.  Hier  sieht man ein starkes Ubergreifen 
der Fissura eatearina auf di~ laterale Seite, was reehts sogar 25/2 em erreicht. Weiter- 
hin die ungewShnliche L~nge, die Tiefe und das starke Klaffen des Suleus oeoipi- 
talis transversus,  wodurch tier polare Teil des 0ecipital lappens s tark operkulisiert 
erseheint und ein pithekoides Aussehen erh/~lt. 

Kleinhirn nicht  hypoplastiseh, sondern sklerotiseh. Die Brtieke erscheint 
auffallend sehmal, die Oliven t re ten  gut  hervor ;  beiderseitige, aber sehwaeh ent- 
wiekelte Fascieulu~ arcuatus cireumolivaris (Abb. 5 u. 6). 

Mikroskopisch~ ~ Besehreibung. LecitMnoid/~irbungen nach Weigert-SchaJ/er. 
~'rontalis I. Das Mark ist  im Vergleieh zum ersten Fall  aufgehellt. Die Y[arkstrahlen 

Abb. 6. Ansieht des Gehirns des Falles 2 veto occipitalen Pol aus. Starkes Kl~ffen des 
reehtsseitigen Snleus oeeipitalis transversus mit dentIieher Obereulisation des hinteren 

Pols. ~reites l~:bergreifen der reehtsseitigen Fissura calearina. 

fehlen bis auf diirftige Reste, man sieht nur  einzelne diinne •asern in die urttersten 
t~indenschiehten eindringen. Die intraradi~tre, supraradi&re und  zonale Faserung 
fehlen so gut  wie vollkommen. Die Markfasern zeigen sehwere degenerative Ver- 
/r 

Die Cytotektonik ist dureh die K6rnelung der leeithinoid-degenerierten Gang- 
lienzellen t rotz  einer nieht  unwesentliehen Verminderung der Zellzahl verh~ltnis- 
m/~Big noeh gut  gezeiehent. Eine ausgesproehene Laminarit/~t ist in dem Zell- 
ausfall  n ieht  festzustellen. Stellenweise, so in den Furehent~lern,  zeigt sieh der 
Degenerationsprozel3 deutl ich sehwerer, ebenda ist hfiufig aueh das Grundgewebe 
aufgeloekert und  neigt zur Delamination.  Die Ganglienzellen sind s ta rk  gebl~ht 
und mi t  tiefblau gef~rbten Degenerationsk6rnehen dieht  erliillt. Der basale Dendri t  
tier groBen Pyramiden  zeigt eine diffus-wulstige eder eine lokalbauehige Auftreibung 
mit  ~hnliehen KSrnehen. Manehmal  ha t  der K6rper  der zu diesen Dendri tbl~hungen 
geh6renden Zellen fast  normate Konturen,  mit  ganz wenigen K6rnchen. 
Gesehwollene Ganglienzellen ohne KSrnehen sind nieht  zu beobaehten.  Aueh die 
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im ersten Fall  beschriebenen, sp/irlich gek6rnten Zellen, welche die beginnende 
Fiillung repriisentieren, linden sich hier auSerordentlich selten. Eine gelichtete 
I4:Srnelung kSnnen wir hier eher nur bei den zerfallende~l Zellen beobachten. Im 
Gegensatz zu dem ersten Fall  sind noch zwei Erscheinungen zu erw/ihuen; erstens, 
das nicht seltene Vorkommen soleher Ganglienzellen, weiche ihre scharfen Konturen 
bereits verloren haben und ihre K6rnchen' ins Gewebe zerstreut warden. Diese 
Elrseheinung kommt besonders an den Stellen vor, welche die obenerw~hnte Delami- 
nationstendenz zeigen. Die zweite bemerkenswerte Ver~tnderung betrifft die Nerven- 
zellen tier VI. Rindenschicht und besteht darin, dag die Mitre einzelner Zellen 
won einem rundlichen, kSrnchenfreien, mit  S~urefuchsin intensiv gef~rbten Areal 
eingenommen ist. Auf Grund yon ImprEgnationsprEp~raten konnten wir fest- 
stellen, dab es sich hier um das gMche inklusionsartige Gebilde handelt, wie im 
Ponsgrau des ersten FMles. 

Aul~erhalb der Ganglienzellen sind DegenerationskOrnchen nur in Oligodendro- 
gliazellen, aber auch hier in geringen Mengen, zu beobachten. Die in den unteren 
Schichten zahlreich vorkommenden Monstregliazellen sind yon Lecithinoid fast 
v61hg frei. Es sind zuweilen am Rande des opakmatten Zelleibes einzelne feinere, 
Mmatoxylinaffine KSrnchen zu findea. Es ist hervorzuheben, dug die mesoder- 
malen Elemente, HirnMute  und Gefs ebenso wie im ersten Full, keine Spuren 
der DegenerationskSrnelung zeigen. 

Frontalis polaris stimmt in bezug auf die Markfaserung wie auch auf den Ze11- 
degenerationsprozeg mit den bei Frontalis I gesagten iiberein. 

Zentralwindungen: Wir sehen an der Kuppe beider Windungen gMche Ver- 
h~Itnisse, wie in den frontalen Regionen. Im Suleus centrMis ist aber das Grund- 
gewebe der yon Monstregliazellen besetzten IV. und V. Schicht stark aufgelockert 
und zeigt ein sehr weitmaschiges, lfickenhaftes, stellenweise erweichtes Aussehen. 
Diese zur Delamination neigende Auflockerungszone verbreitet sich auch auf die 
hinr Wand der ZentrMfurehe. Im Gebiete dieser schweren Parenchymzer- 
st6rungen sind scharfkonturierte, gut gef~rbte Ganglienzellen nur noch in spar- 
lieher Menge an,zutreffen; die meisten Zellen erscheinen Ms nnscharf begrenzte, 
zerfallende Gebilde, deren K6rnehenmasse in alas freie Gewebe zerstreut wurde. 
Die extracellul~r gewordenen lecithinoiden K6rner kOmlen solche Mengen erreichen, 
dab die Rindensubstanz f6rmlich bestaubt erscheint, die Gef~Se bleiben jedoeh 
auch hier vOllig frei yon Lecithinoidk6rnehen. 

Temporalis I: Die Marksubstanz ist, besonders in der subcorticMen Zone, 
stark aufgbhellt. Markstrahlen sind auch in den untersten Schichten der Rinde 
nicht zu linden, mit  anderen Worten ist die l~inde vollkommen marklos. 

Die Ganglienzellen der drei oberen Schichten erscheiner~ zwar ausgesprochen 
vermindert, aber sie ~reten durch ihre dunkle F~rbung deutlich hervor und liegen 
in einem Unversehrten Grundgewebe. Von tier I II .  Schicht abw~rts erscheint die 
Gewebsstruktur wesentlich ver/~ndert; die Ganglienzellen zeigen einen hochgradigen 
AusfM1 und das Gesichtsfeld ist yon dicht nebeneinander liegenden hypertrophiseh- 
gem~steten Gliazellen beherrscht. Die inhere K6rnerschicht, welche unter nor- 
mMen Verh/~ltnissen sehr gut entwickelt ist, fehlt hier so gut wie vol lkommen.  Die 
unteren Schichten neigen hie und da zu leichteren Zerkliiftungen. 

Angularis: Die Cytotektonik ist gut erhalten, ein schwerer ZellausfM1 zeigt 
sich nicht. In  den Windungst/~lern ist abet  auch hier eine Auflockerungstendenz 
zu beobaehten. Marksubstanz wie in  den frontalen Regionen. 

Calcarinarinde: Die weiBe Substanz zeigt ira Parastriatagebiet eine gute F/~r-~ 
bnng, ist abet um die Fissura calcarina herum auffMlend blMl Im tleferen Murk 
t r i t t  die Sehstrahlung Ms ein schlecht gefi~rbtes Areal hervor. 

Was den ZelldegenerationsprozeB betrifft, sind die oberen Schichten ( i - - I I I}  
stellenweise auch die IVe und die V- -VI .  relat iv verschont. Die auffMlendste 
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Vor~nderung, die sich auf die ganze Caloarinaformation ausbreitot, ist ein die Sub- 
]~mina IVb entlang ziohendor holler Stroifen, wolehor durch das fast vSllige Fehlen 
der Ganglionzellen und oino starko Vormohrung der m~chtig gesohwollonen Makro- 
gliazollon verbundon mi* einer Delaminationstendenz charakterisiort ist. Im 
Parastriatagobiet ist eine gleichartige St6rung dor Rindeatektonik nichi zu boob- 
achten; die Auflockerung des Grundgewobos zeigt sich bier nur in dor Tiofo der 
Windungst~ler. 

Ammonshorn: Die homogonetischo Rindenpartie woist koine gr68oron Ver- 
/mderungon dor Tektonik auf; an dot Gronze der heterogenetischon Formation 
beginnt ein Stains spongiosus delaminatus, welcher boim Subieulum soin Endo 
nimmt, aber sich im Gebiet des Sommersehen Sektor wiedor oinstellt. 

Die Ganglienzellen des Putamen, Caudatum, und Pallidum zeigen sich stark 
gebl~ht und mit  Degenorationsk6rnohon vollgepfroloft, sons* niehts besonderes. 

Thalamus: Wie ira ersten Fallo, f~llt aueh hier dot zentrMe Thalamuskorn am 
moisten auf. Die Ganglionzellon dieses Kernes sind ganz gut erhMton und mit 
h/~matoxylin~ffinon K6rnehen vollgelofroloft. Zwischon don Ganglionzellen der 
iibrigen ThMamuskerne linden sich zahlreicho zerfallonde und schlecht gefi~rbte 
Exemplare;  in diesen Kerngebieton ist aueh ein massenhafter MarkscheidenzoffM1 
zu beobachten, besondors in der N~ho der innoron Kapsel. Die aus den G~nglion- 
zellen herausgetretenon extracellul~ren Leeithinoidk6rner sind sehr h/~ufig. 

Im ~ufleren Knieh6clcer ist der Ganglionzollbestand deutlich hor~bgesunkon, 
aneeinom Toil der Zellon sind Zerfalls- bzw. Vorflfissigungsloh/~nomono zu erkennon. 
Di Marklamellon zwischon den Zellschichten, wie auch das Wernickesche Fold 
zeigon eino betr/~chtliche Fasorverarmung. 

Von den subthalamischen grauen Zentren sind die vogotativen Kerno und zwar 
besonders dot N. supraopticus und der N. paraventricularis erw~hnenswor$. Die 
SupraopticuszMlen zeigen fast keine Schwellung und auch ihre K6rnolung ist eino 
rechr diifftigo. An den Paraventriculariszollen ist die Schwellung deutlieher 
erkonnbar, dementsprechond begognot man h/~ufig Zelloxemplaren, wolcho oino dout- 
licho Schwollung ohne odor nur mit  unbedeutendon Spuron dor F/~llung au~wMson. 

Die Ganglienzollen des Hirnstammes und des ]~iickenmarkes zeigen die florido 
])ogonorationsphaso ohne irgendwelche Besonderheiten. 

IDle Kleinhirnrinde weicht yon dor im ersten Fall  beschriebonon nut  in dot 
Hiusicht ab, dab die K6rnerschicht der fortgeschrittenon Phase entsprechend in 
gewissem Grade schon zeI'st6rt ist, so dal] die lipoidk6mige Uborschwommung 
diesel- Schicht weniger massenhaft ist. 

Scharlachrot- und Sudanpriiparate. t~rontalis I praecentr.: Die Ganglionzollon 
entllalton im allgomeinen keine sudanaffinen Fottk6rnchen. Es isr nut  mir starker 
Vorgr68erung festzustellon, dab einzelno Zellen auBer dor groBon Menge der h/~mato- 
xylinaffinen K6rnor auch wonigo, sich mit  Sudan i~rbende K6rner attfwoisen. 
])as Plasma der Monstrogliazellen ist yon neutralem Fet t  v611ig frei, es f/~rbt sich 
mit Ehrliehsohem S~tm'oh~matoxylin opakviolett. 

Lebhaft rote KOrnchen sohen wit in den Mikroglia- und Oligodendrogliazollon. 
Ein Toil der mit  Fottstoffo~ boladenert Zelien sind auf Grnnd der Kernform, beson- 
dots abor der ver/~stelten Konfiguration mit  gr6Bt~r Wahrscheinlict~keit als Mikro- 
gliazellen zu botrach~en. Ein anderer Toil s tammt sicher aus Oligodondroglia- 
zellen; diese sind abgerundete Elemente mit  rundlichom dunkelgofgrbtem Kern. 
Von don mit  groBen Fetttr6plehon beladenon goreifton K6rnchenzellen ist nicht 
mit  Sicherheit festzustellen, ol) sio yon dot Mikroglia odor Oligodendroglia ont- 
stammen, weil ~berg~ngs~ormen zu beiden Gliaarten aufzufinden sind. ])ie 
II .  Schicht und die obere H/~l~te der I I I .  zeigen nur sp/~rliche Fettk6rnchenzellen, 
mit  gr6Berer Zahl kommen sie im Zonale, besonders ~ber im untoren Teilo der 
Rinde vor. Auffallend reichlich sind sie in der IV. und V. Schicht vorhanden, 
we zugleich die gr6Bten und gew6hnlich auch die v611ig abgorundoten Exemplare 
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zu sehon sin& Die verastelten Formen der Fettk6rnchonzellen zoigen sich am 
h~ufigsten in den oberen l%indenschichten. 

In  dor weil]en Substanz sehen wir Fettk6rnchenzellen und froiliegende Fott- 
tr6pfchen in groBer Zahl, welcher ]~efund auf eine fortschreitendo Markdegenoration 
hinweist. Sowohl in der Rinde - -  besonders in den unteren Schichten - - ,  wie 
auch im Mark finden sich perivascul~re Fettk6rnchenzellen in bert~chtlichen 
Mongen. Die perivaseuli~ren fettspoichernden Eiemonte sind entweder abgerundet 
oder sic schmiegen sich glatt  an die Gef~iBwand an. In  der Gef~Bintima sin4 Fett- 
substa~zen nur in geringer Menge zu fir~don. 

Frontalis I I  polaris zeigt dasselbo Bild. 
Zentralregion: Die neutra]en Fettabbauprodukte erreichen, besonders in der 

tioforen l%inde, gr68ere Mengen wio in der Frontalrinde. Auch die l%ttmassen der 
adventitialen Ri~nme sind erheblicher. 

Temporalis I und Ammonshorn zeigen unter allen Rindenpartien die bliihendste 
Fettphase. Die seh6nsten fettgok6rnton Mikrogliaoxemplare sin4 in der 1)yramiden- 
schicht und Lamina medullaris circumvoluta des Ammonshorns zu beobachCen. 

Calcarinarinde: Im Zonale begegnet man vorwiegend kleinen Fettk6rnchen- 
zellen, w~hrend in den tioforen Schichten, wie auch in dem Mark, oin massonhaftos 
Vorkommen gr61~erer Exemplare zu sehen sind. Betr~chtliche adventitiale Fett-  
ansammlungen. 

Putamen und Caudatum: Gereifte K6rnchenzellen linden sich nut um die 
Gef~Se herum. ])as Scharlachrotbild ist sozusagen yon don ver~istelten fottspoichern- 
den Mikrogliaformen beherrscht. Gr68ere Massen yon Fettk6rnchen sind in keiner 
Mikrogliazelle aufzufinden, doch fehlt eine gewisse l~Ienge Fettes yon kaum einer 
Zello. ~hnliche K6rnelung zeigen auch die Oligodendrogliazellen. 

])as Pallidum ist auffallend fettfrei. Nur hie und da sieht man vorwiegend um 
die Gef~l~o einzelne abgerundete K6rnchonzellen. 

Thalamus: Der N. centralis ist fast fettfrei, demgegeniiber sind im Gebiete 
des 1N ~. anterior, besonders abet des N. latoralis Fettk6rnchenzellen in auffallen4 
groi~er ZMal zu beobachten. In der l%ichtung zu der innoren Kapsel zeigt sich eine 
zunehmende Ve*~ettung, die irmere Kapsel selbst ist yon den K6rnchenzellen und 
freien Fetttropfen vollgepfropft. I)er Fascieuhs thalamomammillaris zeigt keine 
Fettsubstanzen. 

Im subthalamischen Gebiete sind noutrale Fettstoffe nur in sehr geringer Menge 
aufzufinden. Dagegen zeigt sich im ~ul]eren Knieh6eker ein cloutlich fortgeschrit- 
tener fettiger Abbau, zugleich auch das Werniekesche Feld und die Faserung des 
Tractus opticus mit  Fettk6rnchen dicht bestreut. 

Im Hirnstamm ist das Griseum pontis yon fettigon Abbauprodakten, vor- 
wiegend in abgerundeten K6rnchenzellen eingeschlossen, fibers~t. Von den Faser- 
systemon zeigen sich die Pyramiden und corticopontinen Bahnen eine hochgradige 
fettige ])egeneration, w~hrend die Querfaserung der Briicke weniger l~diert er- 
scheint. 

Im Ri~ckenmark sehen wir Fettk6rnchenzellen, wie auch freiliegende sudana- 
affine Tr6pfchen nur im Areal der Pyramidenbatm. Die graue Substanz zeigt sich 
in bezug auf neutrale l%ttabbauprodukte fast vollkommen negativ. 

Kleinhirn: ])as Scharlachbild der Rinde stimmt im groBen und ganzen mit 
demjenigen des erster~ Falles tiberein. Im zentralen l~[ark sind abet einer beginnen- 
den Markdegeneration entsprechend wenige KSrnchenzellen und sehr zahlreiche 
freie FetttrSpfchen zu beobachten. 

NisslpriiTarate: I)ie l%indenzellen weisen im allgemeinen keine Spur einer 
0-~igroidsubstanz auf. Um den Kern herum zeigt sich eine wabige 1)lasmastruktur, 
im gebli~hten Zellk6rper nnd in den ballonf6rmigen basalen Auftreibungen ist das 
Spongioplasmanetz staubf6rmig zerfallen. In den kleineren l~ervonzellen, so be- 
senders in der Calearinarinde, ist keine Plasmastruktur nachzuwelsen, der Kern 
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weist karyorrhektische Erscheinungen auf. Die Ries+nzellen der V. Schicht der 
S t r ia ta  und  Paras t r ia ta  bewahren dagegen nur  noeh einen staubf6rmigen !~est 
der i~isslsubstanz. 

Die kleinen und  groBen Ganglienzellen des Pu tamen  und  Caudatum, wie aueh 
die Zellen des Thalamus weichen am Nisslbild yon denjenigen der GroBhirnrinde 
nur  wenig ab. Die Zellen des Pal l idum und Corpus Luysi erscheinen vielmehr ver- 
schont, ihr  Perikaryon und ihre wabige Spongioplasmastruktur sind noch gut  zu 
erkennen. 

Auffallend resistent zeigen sich die Ganglienzelten der subthalamischen vege- 
ta t iven  Zentren (N. supraopticus, N. paraventricularis).  Die Zellen sind nur  m~Big 
geblght, ihre Form erinnert  nicht  selteu an  die retrograde Ver~nderung: Verlage- 
rung des Kernes und ziemlich gut  erhaltene periphere Tigroidsubstanz. 

Im Riicke~mark sind die perinuclegren Trigoidk6rper der Vorderhornzellen 
gut  zu erkennen. Das Plasma zeigt eine wabig-kSrnige Struktur .  

Fibrillenbilder. Im Fibri l lenpr~parat  manifest iert  sich der SchwellungsprozeB 
der Rindenzellen sehr deutlich. Der Zellk6rper ist  blasenf6rmig gebl~ht und  die 
Fibrillon sind nur  an  der ~uSeren Peripherie der Zelle und  in den Dendri ten erhalten.  
Das Inhere  des ZellkOrpers ist yon einer staubfSrmigen Substanz erffillt. Das 
intracellul/ire Fibril lenwerk ist  noch am moisten - -  abgesehen von den Purl~inje- 
Zellen - -  in den grol3en Zellen der  Substant ia  nigra, in den motorischen I:Iirn- 
nerven- und  Vorderhornzellen und  in den Zellen des Pal l idum verschont.  An den 
erw~hnten Stollen begegnet man  am h~ufigsten kleinon spindelf6rmigen AuG 
treibungen der Dendriten. Diese Auftroibungen k6nnen nicht  selton multipol sein 
und  zeigen eine deutliche fibrill~re Innens t ruktur .  Die Zellen der subthalamischon 
vegetat iven Zentren sind entweder gar n ieht  odor nur  in geringerom Grad aug  
getrioben. Die extracellul~iren Fibril len zeigen in der ganzon Groi3hirnrindo, beson- 
ders im Zentral- und Temporalgebiet eine hochgradigo Verminderung. 

Bemerkenswert  ist  aber, dab die Silberpri~parate im Gegensatz zum Mark- 
scheidonpr~parat, welches eine fast  faserfreie Rinde zeigt, noch eino betr~chtl iche 
Zahl yon Nerverdasern aufweisen. Auch dot Markkegel dor Windungen,  besonders 
in der Markrindengrenze ist  der GeMlt  an  Nervenfasern im Fibri l lenpri iparat  
erheblich grSBer. An den Achsenzylindern des subcorticMen Marks, aber  auch hier 
nur  selton, sind kleine ovale odor kugelige Auftreibungen zu erkennen. Auffallend 
hi~ufig l inden sieh die verschiedenon Formen der dogenerativen Axonvor~nderungen 
an  den pallid~ren Fasera, ebenso im innereu, wie auch im ~ul~eren Teile des Falli- 
dum. Sie sind toils Trajekt-, toils Torminalanschwellungen und bilden n icht  selten 
kleine t taufen.  Inklusionsartigo Ablagerungen sind in der Rinde sehr selton - -  noch 
am ehesten in dor Frontalregion - -  zu beobachten. 

]:)as Kleinhirn zeigt an Fibrillenbildorn im Vergleich zu dora ersten ~a l l  eine 
m~Sige quant i ta t ive  Abweichung. Die Purkinje-Zellen sind nur  in geringer Zahl  
ausgefallen, die erhal ten gebliebenen zeigon ira. allgemeinen weniger groteske 
Dendritenveri~nderungen, als in dem ersten Fall.  Nicht  selten kann  man  bei einer 
ganzon Reihe der Zelleu fast  normale odor nur  diffus verdiekto Dendri tenaste  
boobaohton. Die im ersten Falle beschriebonen argentophilen Ablagerungskugeln 
kommen hier vorhiiltnism~f~ig selten vor. Die Kerb- und  Sternzellen wie auch 
die K6rner  sind zahlenmi~Big auffallend verschont,  letztere erscheinen aber im 
Vorgleich zu dem ersten Falle als vermindert .  ]:)as Plexus intragranular is  ist  dout- 
lich gelichtet, eine grebe Zahl  der 1VIoosfaserendigungen ist  zugrundegegangen, 
die erhaltenon zeigen atrophische Ver~nderungen. Die Klet terfssern sind in fast  
vSlligor Zahl  nachzuweisen, auch die tangontialen und  Korbfasern orscheinen 
t rotz  der fortgeschrit tenen Phase stelle~weiso goringer l~idiert, als in unserem ersten 
Fall. In  der Schicht der Pur]cinje-Zollen f~llt eine Proliferation der Gliakerne auf, 
dementsprechend sind auch die Bregmann-Fasern deutl ich vermehrt .  
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Glia/grbungen (Hiimatoxylineosin, van Gieson, Victoriablau,, Ca]alsche Silbe~'- 
ammoniakmethode). Frontalis I. Die Makrogliazellcn sind patholegisch geschwellt, 
diese Schwellungen erreichen aber nie das MaB der Cypischen Monstregliazellen. 
Ebenso erscheinen die Gliakerne etwas vergrSl3ert, wir sehen jedoch keine echCen 
]~iesengliakerne. Die I~indenoberfl/~che ist yon eir~em dichten gliSs-faserigen Saum 
bedeekt und aueh in der zonalen Schicht ist ein feinfaseriges, engmaschiges Geflecht 
zu beobachten, w~hrend die iibrigen t~indenschichten keine deutliche Gliafaser- 
proliferation aufweisen. 

Frontalis polaris. Im Vergleich zur vorigen Region fMlt hier eine starke Glia- 
proliferation und Faserbildung auf; der oberfl/ichliche gliSse Santo und das Faser- 
geflecht der zonalen Schicht erscheiuen dichter gewoben und der Faserbestand der 
t'Leferen Schichten ist etwas betr/~chtlicher. Unter den gcdunsenen Makrogliazellen 
sehen wir zahlreiche Cypische Monstreelemente, welche auch selbst in der Faser- 
bildung teilnehmen, erscheinen. 

Centralis anterior und posterior. An den I-Iamat.-Eosinpr~paratea springt 
schon mit  unbewaffnetem Auge eine Aufleckerungszone zwischen den oberen und 
unterorr Teflon der Rinde auf, die im unteren Drittel der hinteren ZentrMwindung, 
besonders abet in der Tiefe der Zentralfurche zur Delamination fiihrt. Unter  dora 
Mikroskop zeigt die Rinde in Hinsicht der Gliafaserung ~hnliche Verh/~ltnisse, wie 
dot frontale Pol. Die Aufloekerungszone bietet das Bild des Status spongiosus 
delaminatus dar. Die Glia besteht aus groBen, plasmareichen Monstrezellen und 
aus derben Gliufasern, welehe Bin grobmaschiges Netzwerk bilden. Die weiBe 
Substanz zeigt unterhalb des Sulcus contrails eine starke Gliose. 

Die st/irksten Ver/~ndcrungon der Gliaelemente lassen sich in der Temporalrinde 
feststellen. Die Monstregliuzellen kommen in den tieferem Sehichten in auffallend 
groBer Zahl vor, ein grotter Tell derselben ist yon faserbildendem Charakter. Der 
oberfli~chliche faserige Saum grenzt sich nicht scharf yon dem dichtgeftigten Glia- 
filz der zonalen Schicht ab, welch letzterer wieder mit  den weniger dichten, aber 
d.erberen Gliafasern der unteren Schichten zusammenflie•t. An den Ca]alschen 
Silberpraparaten sind in der ganzen Breite der Rinde eine hochgradige Gliaproli- 
feration, Hypertrophie und Faserbildung zu beobachten (Abb. 7). Nicht selten 
sehen wir aus mehreren groSen Gliakernen bestehende Zentren, aus welchen Glia- 
fasern in reichlicher Menge ausstrahlen. Von den Forts~tzen zeigen besonders 
jene eine ausgepr~gte Schwellung, die zur Gefi~$wand ziehen. 

Calcarinarinde. Die oberfl~chliche Faserung enth~lt sehr zahlreiche vertikale 
Fasern und zeigt in den Furehen eine deutliche Verbreitung. In der Molckular- 
schicht finder sich ein dichtgefiigtes Geflecht aus feinkalibrigen Fasern. Abwarts 
wird dieses Fleehtwerk etwas lockerer, besteht aber auch hier yon zarten F~dehen. 
Die die Schicht IVb einnehmende Auflockerungszone zeigt ein yon derben Glia- 
fasern loekerge~iigtes Flechtwerk mit  auf3erordentlieh zahlreichen Monstreglia- 
zellen. Man sieht dasselbe Bild des Status spongiosus delaminatus, welches wir im 
Sulcus eentralis beschrieben haben. 

An ~Hand der Ca]alschen Goldsublimatpri~parate lassen sieh die Makroglia- 
veri~nderungen nicht besonders gut verfolgen, weft das Bild durch die hochgradige 
Aurophilie der DegenerationskSrnchen ges~Srt wird. Die pr~lipoide bzw. lecithinoide 
KSrner der Ganglienzellen f~rben sieh rStliehbr~un, das Xeutralfett  der KSrnchen- 
zellen dunkelviolett. Eine Klasmatodendrose oder Zerfallserscheinnngen anderer 
)~atur sind weder an den Silber- noch an den Goldsublimatpraparaten zu beob- 
aehten. 

Mikroglia- und Oligodendroglia]dirbung nach Pen/ield (Ammon~.horn). In  tier 
$'ascia dentata und im Pyramidenband kommen kaum ver/Lnderte, feinverEstelte 
Mikrogli~zellen neben vSllig ausgereiften KSrnchen- bzw. Gitterzellen vor. An 
einzelnen Stellen des Ammonshorns ist aber die Proliferation der Mikrozellenglia 
und ihre allm~hliche Umwandlung zu Gittorzellen besonders gut  zu beobachten. 
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Am zahlreichsten finden wir die versehiedenen ~bergangsformen - -  yon den fast  
normalen Mikrogliazellen fiber den amOboiden Formen bis zu den abgerurrdeten 
Gitterzellen - -  im ~o~merschen Sektor, besonders entlang tier Fissur~ hippocampi 
und  des Sulcus f imbriodentatus,  ebenso wie in tier Lamina  medullaris cireum- 
voluta. Auch die perivascul~ren Mikrogliaelemente zeigen charakteristische Ver- 
~nderungen; die an die Gef~I~wand eng anschmiegenden, abgepla*teten Zellen 

Abb. 7. Caja~sches Silberammoniakpr~parat ausder  Temporalrinde des Falles 2, 
Bemerkenswert sind die ttypertrophie un4 Yerfaserung tier Makrogli~. 

werden allmghlich derber, ihr  KSrper schwillt hochgradig an, w~hrend die Fort-  
s~tze teils einbezogen, teils resorbiert werden, und  das Plasma eine mehr  oder 
weniger gleichm~$ig angeordnete wabige S t ruk tur  armimmt.  Es kommen also 
such  hier als Endresul ta t  plumpe gliogene KSrnchenzellen zustande, welehe in 
g ins iehr  der S t ruk tur  und  der enthal tenen Stoffe mi t  den abgerundeten K6rnchen- 
zellen vol lkommen iibereinstimmen. AuSer den eben geschilderten, an  die Capillaren 
ansehmiegenden Formen, der perivascul~ren Mikrogliazellen sirtd in den Gefgft- 
lymphr~umen auch groSe Mengen der gewShnlichen rundlichen KSrnchenzellen 
vorzufinden, yon denen in dieser Phase es nicht  zu entscheiden ist, ob sie yon der  
Mikroglia oder yon der Oligodendroglia herstammen.  
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Die Ver~nderungen der 01igodendroglia betreffen sowohl den ZellkSrper wie 
auch die Forts~tze. Der ZellkSrper ist immer erheblich, manchmal exzessiv gebl~ht, 
das Plasma zeigt ein gleichm/~gig geordnetes, feinmaschiges Geriist. Entsprechend 
den aueh unter normalen Verh~ltnissen vorhandenen Nodositgten der Dendriten 
sehen wir betrgchtliche Auftreibungen, die eirm gleiehe wabige Struktur annehmen, 
wie der Zelleib selbs~. Es k6nnen kiirzere oder 1/~ngere Schal~stiieke der gebl/~hten 
])endriten lein, fadenfSrmig verbleiben oder sie zeigen mehr oder minder aus- 
geprggte Schwellung. Im Endstadium sind Dendriten iiberhaupt nieht mehr zu 

A b b .  8. i -V ia rksehe idenp rgpa ra t  v o m  F a l l  2. F r o n t a l s e h n i t t  i n  d e r  H 6 h e  des  P u l v i n a r .  

sehen und gelegen~lich k6nne~ noch grobe Ausbuchtungen des goblghten Zell- 
k6rpers auf die Stellen des ehemaligen Dendriten hinweisen. Nit dem Versehwinden 
dieser Fortsgtze ents~eher~ s~ark beleibte, abgernndete Elemente mit ausgeprgg~er 
Gitterstruktur. Somi~ sind die ~ypischen FettkSrnchenzellen auf Grund eines 
VergMchs mit den Fettbildern auch yon den Oligodendrogliazellen abzuleiten. 

Die mesodermalen Eleme~te, namentlich die Hirnhiiute und die Ge/ii[3e, zeigen 
keine nennenswerte Ver~nderung. 

Die /aserpathdogischen Verh5ltnisse bei unseTem zweiten Falle k6nnen nicht 
mir gentigender Ausftihrlichkei~ besprochen werden, da die Schnitte yore gr6geren 
Tell der Weigert-Serie noch nicht angefertigt sind. Eine summarische Darstellung 
der fasersystematischen VerhMtnisse geben wir auf Grund der Untersuchung yon 
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Schnitten entnommen folgenden Hirnteilen: Einer Hemisph~renscheibe in der tI6he 
des hinteren Dri%els des Thalamus, dem occipitalen Pol, der Briicke, der Cerebello- 
oblongata und verschiedenen H6hen des l~iiekenmgrks: Es ist schon makroskopisch 
festzustellen, dab der Markgehalt der GroBhirnhemisph/iren, obwohl zweifellos 
vermindert, viel niiher zum ersten, ~ls zum dritten Falle s~eht (Abb. 8). Der Mark- 
gehalt der verschiedenen Lappert weist keine auffgllendere Differenzert anf, doeh 
h~ben d~s Temporal- nnd mehr alas Inselmark im Verhgltnis zu anderen Lappen 
ziemlich stark gelitten. Die Commissumlsysteme, insbesondere der Bslken nnd die 
vordere Commissur sind sowohl betreffs ihrer F/~rbbarkeit, wie auch ihrer Masse 
v611ig normal. Ebenso normal erscheinen das Extrapyramidalsystem und die 
Eigenfaserung des Hirnstammes (Mesencephalon, Brfieke, Oblongat~). Auffallend 

Abb. 9. Frontalschnitt in der tt6he des Ependymfortsatzes des Hinterhorns veto Fall 2. 
Das vSllig normMe Tapetum, das wenig gelichtete Stratum sagittale internum un4 das 
stark aufgehellte Stratum sagittale externmn heben sich voneinander scharf ab. !V~ai'k- 

seheidenf~irbung. 

ist die gut erhMtene F/~rbbarkeit der po~tocerebellaren 1%seru~g (Querfasern der 
~Brtieke, Brfickenarm, Marklager des Kleinhirns) im Gegen~tz zum dritten Falle. 
Die im Vergleish zum Normalen blassere F/~rbung der Corona radiata und des 
hinteren Xapselschenkels deutet auf eine Lksiort der Projektionsfaserung him Der 
M~rkmangel ist ~eils auf die Verminderung der thalamo-corticalen Verb ind~gen  
und - -  wie die Untersuehung der iibrigens auff~llend diinnen HirnschenkelftiBe 
zeigt - -  der cortico-pontinen Fasern, tells auf die Degeneration der Pyramidenbahn 
zurtickzufiihren, welch letztere durch die Pedunculi, die Brtieke nnd die Oblongata 
bis zu den sakralen Riickenmarkssegmenten zu verfolgen ist. Es ist erwiihnens- 
wert, doch nicht allzuseltene Erscheinung, die asymmetrische Kreuzung der Pyra- 
miden, als deren Folge sowohl die vordere, wie aueh die seitliche Pyramiden- 
hahn im l~fickenmark auf der rechten Seite bedeutend gr6Ber erscheinen, als anf 
des anderen Seite. Abgesehen yon der Pyramidendegeneration sind im t~iiekenmark 



versehonte F~lle der infantil-amanrotiscLen Idiotie. 699 

kei:ne faserpathologischen Ver~nderungen festzustellen. Interessant erscheint uns 
des VerhMten der Sehstrahlung. Das Markgefleeht des ~ul3erea Knieheckers ist 
stark reduziert. Der ~entrale Rand, der den eintretenden Opticusfasern entsprieht, 
zeigt guts F~rbbarkeit, des Werniclcesehe Feld ist jedoeh auffMlend Mall Ein sehr 
lehrreiches Bild der einzelnen, die Sehstrahlung aufbauenden, Elemente ergibt 
eine Schnittfiihrnng unmittelbar hinter dem Hinterhorn. An dieser Stelle, wie 
aus Abb. 9 ersichtlich, heben sich lateralw~rts veto Ependymfortsatz des ttinter- 
horns des Tapetum, des Stratum sagittale internum und externum scharf von- 
einander ab. Die Schicht des Tapetum, d.-h.'der ]3alkenfasernng, zeigt normMe 
F/~rbung, devon auswi~rts ist das die optieomotorisehe Faserung enthMtende Stratum 
sagittale i~ternum nur m~Big gelichtet und die eigentliehe Sehbahn, des Stratum 
sagittMo extemum (genieuloeorticMe Faserung) weist sehwere Markdefekte auf 
und hebt sich yon dem umgebenden, relativ versehont gebliebenen, ooeipitMon 
Marklager seharf ab. Die l~inde ist tiberall praktisch marklos, bezfiglich der 
Details verweisen wir auf die ]~esehreibung 4or Degenerationsbilder der einzelnen 
t~egionen. 

tZall 3. Sektionsbe/und: Herzbeutel, Herz und die groSen Gef~Be sind normal. 
Die Lungen sind etwas vergregert, lufthMtig. Die Schleimhaut der Luftrehren 
iss geschwollen und mit schleimig-eitrigem Belag bedeckt. Speiserehre and Magen 
o. ]3. Leber und Milz sind yon normaler GreBe nn4 Xonsistenz. Ihre Schnitt- 
fl~che zeigt keine Ver~ndernngen. Gewicht: 250 bzw. 22 g. Nieren sind etwas ver- 
kleinert (25 g) sonst o. ]3. Nebennieren, Pankreas and mesettteriale Lymphdriisen 
sind normal. Sehi~delkmochen und Dura c.B. Gehirn und I~tickenmark sklerotisch. 
Pathologisch-anatomische Diagnose: Gliosis diffuse cerebri et medullae spinMis. 
Tracheobronchitis et bronchiolitis purulenta. Emphysema pulmonum (Priv.-Doz. 
Dr, Puhr). 

Histologische Untersuchung der inncren Organs. Milz: Mit Sudanfi~rbung sind 
in den Follikelzentren vereinzelte Iettgekernte Zellen zu beobaehten. Sonst ist in 
der Milzpulpa kein neutrMes Fett  vorhanden. An Spidmeyer-, Smith-Dietrich- 
und Weigert-Scha//er-Pr~p~raten zeigt sich keiue Spur einer auf Niemann-Picl~ 
hinweisenden Lipoidablagerung. Kernfarbungspraparate stellen ganz normMes 
Bild dar. 

Leber: Sowohl die Sudanpraparate, wie aueh die Lecithinoidfarbungen naeh 
Spielmeyer, Smith-Dietrich und Weigert-Sehaffer ergeben negatives l~esaltat. Des 
H~matoxylhmosinbi]4 zeigt vSllig normales Leberparenehym. 

Lymphl~netchen weisen weder an den Fett-, noch an den Leeithinoidpr~paraten 
pathologisehe Verandernngen auf. 

Pankreas: ]3side Tells der Drfisen - -  des exokrine Parenchym and die Langer- 
hanssche~ Inseh~ - -  erweisen sieh in ttinsieht einer Lipoideinlagernng vollkommen 
negativ. Sudanaffine Fettkernehenzellen sind nut im Bereieh der in dem inter- 
stitiellen Gewebe eingebetteten sympathisehen Mikrogar@ien zu beobaehten. Die 
Nervenzellen dieser Ganglien sin4 stark geblght and mit hamatoxylinaffinen, 
d. h. leeithinoiden KSrnchen vollgepfropft. Tigroidschollen sind in dem Zellpla~ma 
nieht zu linden, an Fibrillenpr~iparaten Meht ma~ reins argentophile Kernchen. 

Nieren: D~s Glomerulusendothel, die gewundenen Kan~lehen and die absteigen- 
den Sehenkel der Henlesehen Sehleifen sind vollkommen fettfreL Wit sehen neutrMe 
Fettstoffe nur in den Zellen der aufsteigenden Henleschen Schenkel. Die ieinen 
Lipoidkernehen nehmen den basalen Tell der Epithelzellen sin. Lecithinoidbilder 
O. ]~. 

2Vebennieren: S~mtliche Sehiehten der t~inde e~thMten grebe Mengen yon 
sud~nafiinen Stoffen, tells in krystalloider t~orm. Des Mark ist frei yon Lipoiden. 
An den mittels Leeithinoidmethoden verfertigten Schnitten sieht man weder in der 
Rinds, noch irL dem Mark h~matoxylinaffine Kernchen. Die sympathischen Gang- 
lienzellen des Marks heben sieh irffolge ihrer lecithinoiden KSrnelung deutlieh hervor. 
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Schilddri~se: Sowohl die Sudan-, wie auch die Spielmeyerf~rbung goben negatives 
Result~t. 

Tonsilla palatine zeigt bei der Herxheimerschen F~rbung dasselbe Verhalten, 
wie die Milz; keine lecithinoide Stoffe. 

Zunge: ])as Lymphgewebe bietet hinsichtlich der Lipoidose ein vSllig negatives 
Bild dar. Die sympathisehen Zellen, die in grSBtor Zahl in dem Stroma der Papillae 
eireumvall~tae zu beobaehten sind, kommen an den Leeithinoidprhparaten gut 
zum Vorsehein, da sie mit h/~matoxylinaffinen K6rnehen beladen sind. Dagegen 
ist es hervorzuheben, daft die Schmeekzellen keine Spuren yon lecithin0iden 
Stoffen zeigen. 

Darm: Des Lymphgewebe der Darmwand (solit~re Kn6tehen und Payersehe 
Plaques) zeigt in keiner Hinsicht etwas Pathologisehes. I~Iit den versehiedenen 
Lecithinoidf/~rbungsmethoden ist eine h/~matoxylinaffine K6rnelnng nut in den 
Zellen der sympathisehen Nervengeflechten nachzuweisen trod diese elektive 
F/~rbung neuronaler Elemente biete~ uns Gelegenheit die Verteilung der Gang- 
lienzellen in den Darmwandgeflech~en bequem zu verfolgen. 

Des quergestrei]te Musl~elgewebe erweist sieh als vollkommen normal. 
Nervensystem. Gehirngewicht nach 3-wSchiger Formolfixierung 1290 g, yon 

welchem auf des Grofthirn 1150, auf d~s Rhombencephalon 115 g fallen. ])as 
relative Gewicht des Rhombeneephalon ist auffallend klein (8,9~ Riiekenmarks- 
gewicht 25 g. Meningen sind d/inn nnd h/~utig. Des ganze GroBhinl is~ yon anf- 
fallender H~rte, nicht nur an der Oberflache, sondern auch in seinem Inneren. 
])as Kleimhirn ffihlt sich ger~dezu holzig an. Die Oberfl/~ehenverh/~ltnisse zeigen 
keine gr6bere Abweiehung yon dem Normalen, merkwfirdig ist abet die reiehliehe 
Fnrehenbildung. Im Bereiche des Fron~alL~ppens f/~llt besonders die starke Aus- 
bildung der reehtsseitigen Broca-Windung, im Pariet~llappen die ausgepr~gte 
Gliederung der Angular- und Supramarginalgegend auf. Die Ubergangswindungen 
sind vorhanden, nnr die zweite linksseitige Windung ist dureh einen langen Sulcus 
oeeipit~lis transversus unterbrochen. Die linksseitige Sylvische Spalte geh~ in den 
Sulcus interparietulis fiber. Im rechtsseitigen Suleus occipi~otemporalis finde~ 
sich ein kleines, warzenfSrmiges mikrogyres Gebilde (Abb. 10). 

Mikroskopisehe Beschreibung. Leeithinoid]iirbungen nach Weigert-Scha]ler. 
Frontalis I. Die tek~onischen Verh/~ltnisse kamen durch die starke HSmatoxylin- 
f/~rbung tier leeithinoid-degenerierten Ganglienzellen aneh in diesem for~gesehrit- 
tenen Falle noeh gentigend zur Geltung. Von einem ,,Vollbild" kann man natiirlich 
niehg spreehen, da die G~nglienzellen in gro~er Zahl ansgefallen sind. In dem 
Zelluntergang is~ eine ausgesprochene Laminarit/~t nieht festzustellen. Was die 
feineren Verfinderungen betrifft, zeigen die Nervenzellen entsprechend der fort- 
geschrittenen Phase des Prozesse~ sehwere Destruktionserseheinungen. Die F/~r- 
bungsaffinit/~t der DegenerationskSrnchen zu Weigertschem H~ma~oxylin ist werdger 
intensiv; zwischen den relativ gut erh~ltenen Zellen kommen sehon h~ufig ge- 
sehrumpfte, zus~mmengefallene Exemplare vor, dabei sind aueh zerfallende Gang- 
lienzellen zu beobaohten. M/~chtige lokale Auftreibungen linden sieh an den basalen 
Dendriten in sehr grol~er Zahl. 

Die Rinde zeigt sieh so gut wie vollkommen markfrei; man sieht nur in den 
tiefsten Schichten einzelne ver~icale Markfasern, die die Markstrahlen repr/~sen- 
tieren. Die weiBe Substanz seheint in ginsicht des Faserbestandes deutlieh hinter 
dora zweiten Fall zurfiekzubleiben, zeigt abor im Vergleich zu den anderen l~inden- 
gebieten relativ gute l~grbung. 

Frontalis 1I polaris stimmt mit der eben besehriebenen iiberein. 
Die Centralis anterior ist sehr hochgradig verSdet, diese VerSdung betrifft 

jedoch die einzelnen Schichten keineswegs gleichms Die II. Schichr und der 
obere Zweidrittel der III. Schich%, teils aber auch die VL Schicht sind verh~ltnis- 
m~l~ig gut erhalten; von der III.  Schicht abwi~r~s bis zur VI. Schicht verbreitet 
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sich d agegen eine schwere Ver6dungszone, welche s chon  makroskopiseh als ein 
h@ter StreiforL zu erkermen is~. Ira  Beroieh dieser schwer l~4ierten Schichton sind 
diahtgofiillte l ind sieh intensiv f~rbeade Nervenzellen nur  in  geringer Zahl  zu beob- 
achtem Die moisten Zellen erscheinen als sehlecht gef~rbte unscharf  begrenzee, 
h~lffig gesohrumpfto Gebildo. Die Betzschen Riesenpyramiden fehlen in der Win- 
dungswand so gut  wie vol lkommon; noch am oheston sind sie in tier Kuppe  zu beob- 
achten, abet  auch bier nur  voreinzelt. 

Die Rinde ist vol lkommen marklos. Aus dot auffallen4 schwach gef~rbten 
Marksubstanz sind keine Markstrahlon in die Rinde hinein zu verfolgen. Un te r  
dem Mikroskop sieht man  im Markkegel sehwer degenerierte, tropfig odor k6rnig 

Abb. 10. Die linksseitige laterale Gehirnoberflfiche des FMles 3. 

zerfallene Markf~sern; u~versehrte F~sern sind nur  im tieferen Mark zu beob- 
~chCen. 

Die Centralis posterior ist zusammen mit  tier Temporalr inde am sehwersten 
betroffen. I n  allen Sohichten erkennen wir einen ~nBerordentlieh hochgradigen 
Zellansfall. Mehr odor weniger gut  e rh~l~ne  G~nglienzellen, welehe mi t  i r ~ n s i v  
gef~rbten Kf rachen  reichlieh geffillt erscheinon, sind nooh am ehesten in der Pyra- 
midensehicht  zu sehen. Die Zahl  der l~ervenzellen ist  in der  I I .  Schioht s tark  ver- 
mindert ,  wodureh die II .  Schicht yon der  I I I .  sehwer abzusondern ist. Mit  s tarker  
Vergr6Berung sieht man nur  vorwaschene Zellen, deren Lipoidgehalt,  toils in  die 
Umgobung geraten, erheblich abgenommen hat .  H~ufig k a n n  man  lipoide K6rn-  
ehonh~ufcholX beobaehten,  welehe auf die frfihere Existonz yon Ganglienzelleu 
hindonten.  Umni t t e lba r  fiber der  IV. Schieht zieht eine fast  zellfreie Zone, aueh die 
IV. Schicht enthMt nn r  wonige zerfallendo Elemente,  stellenwoise fehlen die Nervon- 
zellen vollkommen. Auf die fas t  ungef~rbto V. Schicht folgt eino verhi~ltnism~fiig 
versehonte VI. Schicht. An den mi t  Fuchsin  fiberf~rbten, insbesondere abe t  a n  den 
H~matoxylineosir~pr~paraten, ist es ersichtlieh, dab die erw~hnte, fast  nerven- 
zellfreio Zone in dot  Mitre der Rindo yon Monseregliaelementen mosaikartig erffillt 
ist. Als eino auffMlonde Erscheinung ist das hordf6rmig v611ig zugrundegogangene 



702 K~lms v. Sgntha: 0be t  ch'ei reine, yon Niemann-Piekseher Krankheit 

Nervenparenchym in der I I I .  und IV. Sehicht zu erw~haen. Diese eingeschmol- 
zonen Stellen sind an Scharlachprgparaten mit  Fe~tk6rnchenzellen gefiillt. Der- 
artige herdfOrmige Einschmelzungea kamen aueh in der Supramarginal- und Insel- 
rinde vor. 

Die weii~e Substanz ist noeh starker befallen, als in dem Gyr. centr, anterior. 
Am subeorticalen Mark sieht man einen fast marklosen Streifen; auch das tiefere 
Mark ist hochgradig geliehtet und zeigt nur degenerierte Fasern. Die Rinde selbst 
ist vollkommen fret yea  Markfasern. In den perivascularen Lymphraumen sind 
mit  lecithinoiden Massen beladene K6rnche~zellea nur ganz vereinzelt zu linden. 
Die Monstregliazellen, wie aueh die weichen Hirnh~ute und die Gef~Bwandele- 
men~e sind yon lecithinoiden KSrnchen v51lig fret. 

Temporalis I, Das Verhalten der Rinde und des Marks entsprieht demjenigen 
des Gyrus eentralis posterior. In der Ausbreitung der ZellausfMle zeig~ sich eine 
auffallende Laminaritgt in dora 8inne, dab unter der schwer verSdeten gui3oren 
K6rnerschieht sieh eine relativ erhaltene Pyramidensehicht finder, unter welcher 
fast s~mtliche Schichton c[er Rinde ansgefallen sind. Nervenzellen sind nnr ganz 
vereinzelt zu beobachten, eine schichtenweise Anordnung ist noch am ehesten an 
den Zellen der VI. Schicht zu erkennen. Die unter der I I I .  Schicht ziehende gang- 
lienzellfreie Zone breitet sich auf die ganze I. trod II. Temporalwindung, etwas 
weniger ausg'epragt aber aueh auf die III .  Temporalwindung und die Inselrinde 
aus. An einzelnen Stellen erseheint die VI. Schieht etwas besser erhalten und aueh 
die iimere K6rnersehieht ist eben erkennbar. Im Gebiete der Ganglienzellausf~lle 
kann ma~ an den mit  Fuehsin fiberffirbten Pr/iparaten eine auBerordentlich starke 
Wueherung der Monstregliaelemente feststellen. Herdt6rmige Einsehmelzungen 
des Parenchyms sind bier nieht zu sehen. 

Die weii~e Substanz ist praktiseh als markfrei zu betrachten. Die subeortieale 
Fasern fehlen vollkommen, die Fasern des tieferen Marks zeigen schwere dege- 
nerative Ver~nderungen. 

Die Angularrinde stimmt im wesentliehen mit  der oben besehriebenen Frontal- 
rinde iiberein. Siimtliche Sehichten sind verh/~ltnism~Big gut erhalten. In den 
nntersten Rindenschichten ist aueh bier eine ausgesproehene Reduktion der Gang- 
lienzellen festzustellen, der normale Bauplan kommt abet deutlieh zum Vorsehein. 
Merkwfirdig ist der i)bergang der Angularformation einerseits in die Area parietalis 
superior, andererseits in die Area parietalis basalis; an beiden ~bergangsstellen 
heben sieh stark befallene Rindenfelder mit scharfen Grenzen ab. 

Die weil3e Snbstanz gleieht in Hinsieht des Faserbestandes dem der I. Frontal- 
windung. Aus dem subeortiealen Mark k6nnen wir nut  einzelne feine Fasern in die 
Rinde hineinverfolgen. 

Calcarinarinde: Der achtsehichtige B a u d e r  Area striata ist aueh mit unbewaff- 
netem Auge leicht zu erkermen. Die Ausbreitung der Region zeigt in den verschie- 
denen Fror~talsehnitten deutliche Schwankungen. An einzelnen Stellen iiber- 
schreitet sie kaum die Lippen der Fissura calcarina, gew6hnlich fiberragt sio aber 
stark die normalen Grenzen und es gibt Pr~parate, an denen sich der ganzo Gyrns 
lingualis als Striataformation erweist. Die Area striata ist gegen die Parastriata 
haarscharf abgegronzt, zwisehen der letzteren und der PeristriaSa sehen wir oine 
solch scharfe Grenze, wie im ersterl Fall, nieht. 

Unter  dora Mikroskop f~llt ein hoehgradiger Zellausfall in dot gesamten Rinde 
auf, daneben ist aber die c/aarakteristisehe Rindenschiehtung gut zu erkermen. Die 
markanteste Erseheinung ist die schwere VerSdung der Sublamina IVb. Die fast 
nervenzellfreie Zone ist yon hypotrophisch-gewucherten Monstregliazellen erfiillt, 
welche abet eine solehe mosaikartige Verdichtung wie in der Posteentralrinde, nicht 
erreiehen. Im Gegensatz zur sehwer befallenen IYb, zeigt sieh die Sublamina IYe 
relativ versehont. Eine Delaminationstendenz ist nieht zu beobaehten. 
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Die weil~e Substanz, die ira ganzen OcoipitMlappen verh~ltnism~Big gut gefarb~ 
ist, zeigt sich um die Fissura calcarina fast marklos. In  der Rinde werden die Mark- 
strahlen dureh vereinzelte Fasern vertreten. Das Gennarischo Gef]eeht, wio auch 
die ges~mte supraradi~re und zonale Faserung fehlen vollkommen. 

AuSer den beschriebenen Regionen zeigt die GroShirnrinde iiberall schwere 
Des~ruktionserscheinungen; eiuzelne Rindengebiete, so dot Gyr. cinguli und die 
orbitalen Windungen erscheinen auffallend gut  erhalten. 

Die Gro]3hirnganglian sind im Gegensatz zur l%inde leidlieh erhalten. Die kleinen 
unct grofen Putamen- und Caudatumzollen, wie auch die Zellen des Pallidum, 
sind zahlonmgSig vollkommen bewahI~ und stellen d~s Bild der Iloriden F~llungs- 
phase dar. 

Thalamus. Die groi~en GangliellZellen des N. contrails zeigen gleiches Verhalfen 
wie die des Pallidurn; infolge tier fast v611igen zahlenms Verschonung und tier 
starken leeithinoidk6rnigen Beladung springt der Kern schon makroskopiseh als 
dunkles Fold ins Auge. Im Gebiete dot iibrigen Thalamuskerne, besonders im groB- 
zelligen Latei~lkern, ist der Zellbestand auffallend stark herabgesunkelL Was 
den Faserbestand betrifft, so ist tier gauze Thalamus als fast marklos zu nenneu. 

Von den Kernen des subthalamischen Gebietes f~llt das Corpus genieulatum 
laterale dutch sein aul]erordentlieh schweres Betroffensein auf. Sowohl die kleinen, 
wie auch die groSen Ganglieuzellen des Kernes zeigen eilmn hochgradigen Ausfall, 
sein Markfaserplexus fehl~ bis auf diirftige Reste. Das Wernickesehe Fold zeigt sich 
fast uI:gef~rb~. Der innere KniehScker weist eine ziemlich gute Faserung auf, 
aueh die Ganglienzellzahl hat wenig gelitten. Die Ganglienzellen des Luyssohen 
KSrpers sind mit Lecithinoidstoffen dieht gefiillt aber zahlenm~l~ig vollkommen 
erhalten, seine Markkapsel erseheint im Weigert-Prs tadellos dunkel gef~rbt. 

Die mesencephalisehen Kerne, N. tuber, Substantia I~igra, der 0eulomotorius- 
und Troehleariskern, zeigen einen v611ig verscho~xten Zellbestand. Die Ganglion- 
zellen zeigen die floride F/~llung o~me Destruk~ionserseheinungen, Im Markfaser- 
gehalt ist keine Abweiehung veto Normalen zu erkennen. 

Die Zellen des Griseum pontis bind zahlenmal~ig deutlich vermindert, auch der 
~!. arcuatus oblong, erscheint schwer betroffen. Dagegen kSnner~ wir in den unteren 
Oliven keinen Zellausfall feststellen. 

Im Kleinhirn sind die Purkinje-Zellen und ihre stark aufgetriebe~en Dendriten 
yon feinen DegenerationskOrnehen dicht erfiillt, wi~hrend in den Korb- und Stern- 
zellen eher gr6bere K6rnchen vorkommen. Die K6rnerschieht erscheint stark 
gelichte~, diese Lichtnng ist ira Flocculus weniger ausgesproehen aid in den Hemi- 
sph~ren. Die groSen Golgi.Zellen sind zahlenmi~l~ig leidlich erhalten und fallen 
bei schwacher Vergr6Berung als dunkle Punkte auf. Der Markplexus der K6rner- 
schieht fehl~ fast vollkommen. Auch die radi~ren Markfasern sind stark ver- 
rnindert. 

Die Ganglieuzellen des R~ckenmarks zeigen das eharakteris~ische'Degenerations- 
bild. Die Clarkesche Sgule erscheia~ besonders schwer be~roffen. Die Zellzahl 
ist deutlich vermindert und an Stelle der zugrundegegangenen Nervenzellen sind 
gliogene K6rncheuzellen zu linden. Die K6rnchenzellen erseheinen im Scharlach- 
bild mit neutralem Fett beladerr, hi~ma~oxylinaffine K6rnchen sind in ihrem Plasma 
nur in geringer Zahl zu beobachten. Ahnliehe Residualkn6tchen kommen ver- 
einzel~ auch zwisehen den Vorderhornzellen vet. 

Seharlach- und Sudan/grbungen. Frontalis I. Die Degenerationssubstanzen 
der Ganglienzellen und der gebl~hten Bas~lforts~fze zeigen an Sch~rlaehpr~p~raten 
eine feil~granulierte, graulichorange odor mattrosa T6nung; intensiv gefiirbte 
scharlachaffirm K6rnchen sind in den Ganglienzellen nur vereinzelt zu sehen0 Die 
]Honstregliazellen erseheinen ~ast vollkommen fet~frei. 

Ira Gegensatz zu den Ganglienzellen enthiilt der gq'Sf~te Tell der Oligodendro- 
glia- und Mikrogliazellen krai~igorange bzw. rotgefarbte FettkSrnchen. Der Grad 
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tier Fettbeladung kann sehr verschieden sein; manchmal sioht man nur einzehle 
feine KSrnchen neben dora Kern, andermal sind die Zellon beider orw~hnton Glia- 
arten mit noutralen Fottstoffen massenhaft gefiillt. Sowohl unt~r den Mikroglia- 
zollon wio auch den Oligodendrogliazellen kommen auch solche Exomplare in er- 
heblichor Zahl vor, die keino Spuron einer K6rnelung aufweisen. Die ver~stelten 
Formen der fetthaltigen Gliazellen sind am zahlreichtsen in der oberen tIhlfte der 
Rfilde anzutreffen. Die tieferen Schichten wie auch die Markrindengrenze sind 
vorwiegend yon groi3en abgerundeten FettkOrnchenzellen besetzt. ~berall in der 
l~inde finden sich in reichlicher Menge perivascul&re K6rnchenzellen. Auffallend 
massenhafte K6rnchenzellenans~mmlungen kann man in den hochgradig erweiterten 
Markgef&Be beobachten. Die Gefa~endothelzellen zeigen eine Fettk6rnelung nur 
selten und nur spi~rlich. 

Frontalis polaris bietet dasselbe Bild dar. 
Zentralregion. Der fettige Abbau erscheint in s~mtlichen Sohiehten deu~lich 

fortgeschrittener, als in der frontalen Regioa. Gereifte KSrnchenzellen kommen 
auch in den oberen Schiehten in betr~chtlicher Zahl vor, unterhalb der III. Schieht 
treten sie aber in auffallend gro~en Mengen auf. In den Adventitialraumen der 
weiBen Substanz bilden die gliogenen FettkOrnchenzellen kolossale Infiltrate. 
Die hintere Zenr zeigt einen noch intensiveren Abbau, welcher hier 
seinen H6hepunl~t zu erreichen scheint. Die fettspeichernden Zellen zeigen au6er 
einer diffusen Verbreitung aneh herdfSrmige Verdiehtungen, besonders in der 
III. und Iu Schicht, welche herdf6rmig auftretenden totalea Parenchymein- 
schmelzungen entspreehen. 

Temporalis I verhi~lt sich ~hnlich wie die zen~ralen Regionen, die Verfettung 
erscheint jedoch etwas weniger intensiv. 

Calcarinarinde. FettkSrnchenzellen finden sieh sowohl in der zonalen, wie in 
den II. und III. Schichten nur in spgrlicher Zahl. In den V. und VI. Schichten 
sind dagegen die freiliegonden und perivaseulgren Fettabbauelemente in auBer- 
ordentlich groBen Mengen anzutreffen und sie bilden an der Markrindengrenze eine 
richtige Fettk6rnehenzellsehicht. Die Marksubstanz ist mit freien Fetttr6pfehen, 
vorwiegend aber mit gereiften K6rnchenzellen reiehlich besetzt. Die MarkgefgBe 
sind yon aus mehreren Reihen der FettkSrnchenzellen bestehenden Mgnteln umh~illt. 

Ammonshorn. Des Gebiet des Subiculum and des Sommerschen Sektor zeigen 
eine starke Verfettung; abgerundete und vergstelte Formen der Fettabbauzellen 
kommen in sehr gro~er Zahl vor. Massenhaft sind FettkSrnehenzellen um die Ge- 
false der Markrindengrenze im Pr~subikulargebiet zu beobachten. Die Pyramiden- 
zellen des Sek~ors enthalten auch sndanaffine, d. h. neutrale Fette in betri~chtlieher 
Menge. Zwischen den Markfasern der Fimbria und des Alveus linden sich zahlreiehe 
fettbeladene Zellen, vorwiegend yon veritstelter Form. 

Striatum. Auffallende Erscheinung is~ ein zwisehen dora Putamen und der 
~uBeren Kapsel ziehender und ans fettbeladenen Gliazellen bestehender Streifen, 
der schon mit LnpevergrSBerung leicht zu erkermen ist. Er grenzt sich gegen des 
Putamen scharf ab, gegen die Marksubstanz ist die Grenze dagegen verwasehen. 
Im oberen Drittel dieser FettkSrnchenzellzone sieht man vorwiegend verfistelte 
Zellformen, wahrseheinlich Mikrogtiazellen, deren Zelleib und Fortsgtze oben durch 
die Fetteinlagerung zur Darstellung gebracht werden. Ventralwi~rts zeigen aber 
die Zellen eine mit dem Grade der Fettspeicherung zunehmende Abrundung bis 
zu den vSllig abgerundeten, gereiften KSrnchenzellen. Die besehriebene streifen- 
f6rmige Ansammlung der Abbauelemente verriit eine unverkermbare lgelation zu 
den Gefi~6en; der Streifen ist namlich yon zahlreichen sehri~ggescbnittenen Gefg$- 
lnmina unterbrochen, um welche eine erhebliche Verdiehtung der Iettbeladenen 
Zellen festzustellen int. Auch im Gebiete der iiu~eren Kapsel sind FettkOrnehen- 
zellen in ziemlich betr~chtlicher Zahl anzutreffen, massenhafte Ansammlungen 
erreichen sie nur in den Adventitiah'i~nmen. 
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In der grauen Substanz des Putamen fallt die interessante Ersehoinung ins 
Auge, dab der Abbau vorwiegend dureh die Mikroglia und nur in geringerem Grad 
durch die Oligodendroglia geloistet wird. Abgerundete, grol3o Fe~tabbauzellon, die 
typischen ondgiiltigen KSrnehenzollen, fohlon hier fast vollkommen und des Sehar. 
laehbfld ist yon don dutch die Fettk5rnelung zur Darstellung gebraehten Mikroglia- 
zellen beherrscht. Gr61~ere Haufen yon Fettk6rnchonzellen gehSren auch in der 
Nahe dor Gofal~e zu den seltenoren Vorkommnisson; sie sind noeh am ehesten im 
Gebiote der striopallidaren Fasorbiindel zu beobachten. Mit starker VergrSl~erung 
sioht man, des die Mikrogliazollon ihre ver~stolt~ Form wfihrend der Fottspoiche- 
rung ziomlich gut bewahron und die Formverandelmngon erreiehen nur selten die 
amSboide Phase. Zugloich ist aueh die Tatsaeho fostzustellon, dal~ wahrend Mikro- 
gliazellen ohno Fort kaum vorkommen, sioh Oligondedrogliazellen in grol~er Zahl 
finden, wolche koine Spuren yon Fettstoffon zeigon. Die massenhaft vorkommon- 
don Monstrogliazollen on*halten nur ausnahmswoise einzelne FottkSrnchon. Des 
Caudatum biotet dasselbe Bild, wie des Putamen dar. Um die subopondymalon 
Gofal~e sehon wit Fettk6rnchenzollon in orheblieher Menge. 

Pallidum. Im guSoron Toil des Kernes linden sich noutrale Fottsubstanzen 
nut in geringer Monge. Im inneron Tell sind dagegon FettkSrnohonzellen sowohl 
im Paronchym, wio in den perivascul~ren Lymphr/~umon in nicht unbe~r~ehtlicher 
Zahl zu boobachten. Die Marklamellen dos Pallidum wie aueh des subpallidfixe 
Goblet zeigon sich mi~ tells froion, vorwiogend abor in Gliazellen eingesehlossenen 
fet*igen Abbaustoffen bestreut. 

Der Thalamus ersehoint im Vorgloich zu beiden vorher besprochenon Fallen 
auffallond arm an sudanaffinen Fottstoffen. Ein groBor Toil dor Ganglionzollon 
ist zugrundogegangen, dor Lipoidgohalt der orhaltenen zeigt eine deutliche Sudan. 
a,ffinit~t. Die Monstrogliazollen, die besonders im modialen und dorsalon Kern- 
goblet auSorordontlieh massenhaft vorkommon, zeigon keine sudanaffine K6rnolung 
und farben sich mit Ehrlichsehem Saurohamatoxylin sehwach opakviolott. Wir 
k6rmen mit starker Vergr61~erung feststellen, daI~ fast samtlieho Oligo4endroglia- 
nnd Mikrogliazollon feino Fottk6rnchon onthalCen, einon hShoren Grad erreieht 
aber 4ieso Fettboladung nur solten. Dagogon sind 1)erivascul~ro Fottk6rnchon- 
zollen iibera]l im Thalamus roichlieh zu beobaehton. Zwisehon don einzolnon 
Thalamuskornen sioht man koinen prinzipiellen Untorsehiod. Fettk6rnchenzo]len 
And am dichtesten unterhalb der dorsulon Oberflaeho und im latoralon Toil dos 
Latoralkernos anzutroffen; ihr massenhaftes Vorkommon an letzterer Stello h~ngt 
wahrscheinlich mit dot hier besonders hoehgradigon Markfaserdegeneration zu- 
s a m m o n .  

Starke Vorfottung zeigf sieh in der Faserung des hinteren Kapselsehenkels, aus 
wolehem die fottige Degeneration grSl~tenteils in den HJrnschenkelful~, toils aber 
aueh in die latoralen Toile des Thalamus hinoin zu verfolgon ist. Es ist bomorkens- 
wort, daI3 w~hrond beim erston Fall die aus den zorfallonen Marldasern entstammon- 
den Fottstoffen vorwiogend als freiliegende TrSpfchon und nur in geringer Monge 
als nm Gliakorno gruppiorte Fo~kSrnchen zu beobachton waren, hier des Fett  fast 
aussehliol31ich in abgerundoton XSrnehenzellon eingeschlossen vorkommt. 

Doutlich fortgeschritton ist her Abbau im diu[3ere~ KniehSeker. Der ganze Kern, 
besondors aber die aus ihm ausstrahlon4e genieulocorticale Fasorung, sind yon 
abgerundeten Fettk6rnehenzellen dicht beset. Weniger intensive Verfettung ist 
im Traotus OlOticus zu beobaehton. Des Corpus hypothalamicum und die meson- 
cephalisehen grauen Zentren, wie dot N. tuber und Subst. nigra zeigen auffallend 
mal]igen Fettabbau und stimmon in bezng auf die Intensitat der Vorfettung mif 
dem Pallidum tiberein. Der tegmentale Tell des Mesencephalon enthalt nur un- 
betr/~ehtliche Mongon yon neutralen Fottstoffen und die ~ogmentalen Bahnen 
zeigen sich fast vollkommen intakt. Dagegen ist die FuBregion in ihrer ganzon 
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Ausbroitung mit FettkOrnohonzellen vollgopfropft. InnerhMb dieses ])egoaora*ions- 
feldes ist ein nonnonswer~er Untersehied zwisehen dem Areal der Pyramidonbahn 
and dem der coi~icopontinen Bahnen nicht festzustellen. Fettgek6rnte Zellen 
linden sich zerstreut unter den Oculomotoriusfasern. 

In  der Briicke und Oblongata fgll~ d e r  storks Fett~bb~u des Griseum pontis 
wie aueh des N. arcuatus auf. Von den F~sersys~emen zoigon die Pyramidenbtindel, 
die oortieopontinen und pontocorebellare~ Faserungen sine hochgradige Verfettung. 
Im Gegensatz dazu erscheinen die ganze I-I~ubenregion der Briicke, die ~'aser- 
systeme der Oblongata, mit  Ausnahme der erw~hnten Pyramidenbahnen and der 
Corpora restiformia fast v611ig versehent. ])as letzterw/~hnte Fasersystem nimmt in 
Hinsicht der Verfettungsintensit/~t sine Zwisehenstufe zwischen der Fur3- und 
Haubenregion ein. 

])as Marklager des Kleinhirns zeigt sine schwere fottige ])egeneration. JJ'ett- 
stoffe~ yon gr6Beren Mengen kommen besonders urn die Gef~Se herum vor. In der 
l~inde finden wir abgerunder FettkSmchenzellen in der Purkin]e.Zellschicht und 
in spiirlicher Zahl auch im Granulosum. In der Molekularschicht sind nut sie 
unterhMb der Oberfl~che zu sehen. Um die Gliakerne der Bergmann-Schicht 
fehlen FettkSrnehen vollkommen. Der ~N. dentatus weist vorwiegend perivasculare 
Fettansammlungen auf, die Hilus- und AmicMumfaserung sind praktisch fettfrei. 

Im R~ckenmark kann man die Verfetttmg der Pyramidenbahnen bis zu den 
caudMsten Segmenten verfolgei1. Ahnliche fettigo Degeneration ist aueh ira Tr. 
spinoolivaris, weniger deutlich aueh im Tr. spinocerebellaris dorsMis zu beobaeh~en. 
Die hinteren und anterolaterMen Strange zeigen keine Fettbeladung. AuffMlende 
Erseheinung ist des starke Betroffensein der Cla@eschen S~ule. Ein betrachtlicher 
Teil ihrer Ganglienzellen sind zugrundegegangen und die Stelle tier ausgefMlonen 
Zellen ist yon einem Haufen fettbeladener Gliazellen ausgefiillt. ])iese Haufen, 
welche manchmM aus 10--20 mi~ Fet t  stark geftillten, abgerundeten KSrnchen- 
zellen bestehen, entsprechen den wohlbekarmten ResiduMknOtchen. Xhnliche Fett-  
kSrnchenzellhaufen kommen aueh in dem Vorderhorn, hier abet nur selten vor. 

Toluidi~/dirbungen. Bei schwacher VergrSBerung erscheint die Rinds fas~ 
nervenzellfrei. Bei sti~rkerer VergrSBerung s~eht man nur sp/~rlich erhMtene Gang- 
lienzellen, welche keine Spuren der Ti~oidsubstanz aufweisen. Aul~er diesem 
Umstand erkl~rt des Undeutlichwerden der Cytoarchitektonik die hochgradige 
Monsfregliaprolfferation. ])er Ganglienzelleib ist entweder blasenfSrmig geblght 
und strukturlos, oder aber ist er schon zusammengefMlen. Man begegnet hi~ufig 
degenerativen Erseheinungen an den Nervenzellkemen. In  den Vorderhomzellen, 
in den Gi@eschen Zellen, nieht weniger in den Nervenzellen des Oculomotoriuskernes, 
der Substantia nigra and des Pallidum sieht man noch einige perinuclegre~ - 
schollen. 

Fibrillenbilder. Des extracellularo Fibrillennetz der Grol~hirnrinde ist hoeh- 
gradig vermindert. Aufw/irts von der III .  Schicht sind nur verstreute Fibrillen- 
rests zu finden, des ZonMe ist v61lig fibrillenfrei. 

Die intraeellularen Fibrillen sind stanbartig zerfMlen; man kann nur in den 
apikMen Teilen der groften Pyramidenzellen, in den ])endriten und hie nnd da 
an tier Peripherie der Nervenzellen erhMtene Fibrillen beobachten. Vereinzelt 
begegnen wir auch in dem Zelleib Fibrillen, wenn nur die basMen Dendriten atff- 
getrieben sind nnd dot Zelleib selbst unveri~ndert bleibt. Derartige Zellen kommen 
besonders in tier III .  Schicht vor. Die laterMen .nnd apikMe~ ])endriten zeigen 
gelegentlich ebenfMls spindelfSrmige Aufblg~hnngen. An der Mehrzahl der Nerven- 
zellen sieht man ~ber schon keine ])endriten oder nur t~este yon ihnen. 

In der VI. Schich~ der Fron~alrinde kS~men wir vereinzelt stark gebli~hte 
Nervenzellen beobachten, deren Zellkern exzentriseh liegt und in tier Zellmi~te 
sich sin Inklusionsgebilde zu entwickeln beginnt; des Zentrum tier Zelle verdiehtet 
sich, fgrbr sich dunkelbraun, u n d e s  gehen yon iln~ radigre Strahlungen gegen die 
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Zel]membr~n und noch mehr gegen die Dendriton. Die Monstrogli~elemente. 
kommen an den Bidschowsky-Pr~par~ten gut zum Vorschein; ihr Zelleib impr~igniert 
sich opakbraun, hingegen zeigen die Fortsgtze oft tiefschwarze Furbe und f~serigen 
Ch~rakter. 

Dot Zoll~usfull im Striatum ist ~veniger ausgesprochen. D~s Ve1"halten der 
Nervenzellen entsprieht demjenigen tier Rindenzellen. Hie und du kunn man 
Vakuolen in den gro~en Zellen beebachten. Die extracellul~iren Fibrillen sind relutiv 
gut erhalten. 

Die Zellen des P~llidum sind hoehgrudig geschwollen. Sowehl im Pallidum, 
wie aueh in der subth~l~mischen Region ist die grolle Zuhl der Axonsehwellungen 
eine auff~llende Erscheinung. Die beim Fall 2 beschriebenen komp~kten und 
strukturierten Axonschwellungea kommen bier in einer so grol~en Menge vor, 
d~I~ die Imprggnationsbilder yon ihnen beherrscht worden. Xhnliche degenerative 
Axonvergnderungen sind im Thalamus nur selten zu begegnen, d~gegen niem~ls ira 
Putamen. 

Im Mittelhirn zeigen noeh am ehesten die Zellon der Substunti~ nigru gut 
erh~ltene Fibrillenstruktur. Erws ist eino ~rgontophile Inklusion mit 
sch~rfen Gren.zen in einor ZelIe des N, later~lis mesenceph~lis. Im Tegmontum 
k~nn man mehrere kugelige oder mehr torpedof6rmige Axonsehwellungen beob- 
8~oh~ell. 

Die Nervenzellen des Griseum pearls und des N. ~rcuatus sind g~nz schwer 
betroffen, ihre Z~hl ist erhoblieh reduziert. In zw~i Zellen des Hypoglossuskeraes 
und in einer Zelle der unteren Olive ist jo ehle Inklusion zu sehen. Vorschiodene 
Entstehungsph~sen derartiger Iuklusionen sind in grol~er Z~hl in dem N. l~terulis 
oblongatae zu beobachten (die ~usfiihrliehe Beschreibung dieser Erseheinungen 
siehe unten). An der Stelle der untergegangenen Hypoglossuszellen sieht man 
i~hnliche residuals Kn6tchen, wie wit dies in den Clarkeschen Sgulen beobachtet 
h~ben. 

Ira Kleinhirn fgllt vet  ~llom sine hochgr~dige Verschmglerung der Lgppehen 
auf. S~mtliche Rindenschichten zeigen eine schwere Ver6dung im Vergleieh zu 
den vorigen F~llen. Die Purkinje-Zellen sind in gro$er Zahl ausgefallen, die noch 
erhaitor~ gebliebenen zeigen die gleichen Veri~nderungen., stellenweise noch aus- 
:gepr~igter, als im F~lle 1. Besonders die ZellkOrper erscheinen hier manchm~l 
ganz enorm geschwellt. Die derben Randfibrillen sind sowoh] im Zr wie 
uuch in den aufgetriebenen Dendriten gut erhalten. Von den Korbfasergef.lechten 
um die Purkinje-Zellen sind resist nur nech Spuren vorhanden. Die Kletteri'as~rn 
fehlen fas~ vollkommen. Vonder Tangentialfaserung sind ebenfalls nur einzeln~ 
Reste zu erkennen. Augerordentlich schwer ist der Plexus intragranularis betroffen. 
Die feinen Moosfasern mit ihren churakteristisehen Endigur~gen sind nur ganz 
sp~rlich uufzufinden und auch die reht iv besser erhaltenen weisen sehwere atro- 
phische Ver~nderungen auL Stellenweise kann man Pur~inje-Zellexempl~re yon 
grotesker Form mit ganz unregelmiil~iger Dendritenver~stelung beobachten (Abb. 27) 
Ein groi~er Tell dar Purkin]e-Axone zeigt nicht den gewShnlichen Verluuf, n~ment- 
lieh in den Markstrahlen, sonderr~ sis steigen als Sehleifenaxone, munehmal mit 
zahlreichen Kollateralen, in dus Molekul~re hinauf, we sie Ms tangentiule Fasern 
welter verl~ufen. Au~er diesen sekundi~r entstandenen Schleifenaxonen. sind 
auch solehe ~nomal verlaufende Axons zu beob~chten, welche nur ~ls fehl.erh~ft 
entwiekelte, dysgenetische Axone aufgef~l~t werden kOnnen, in der Schlcht der 
Purkin]s--Zellen ist eiae st~rke Proliferation der Gliakerne nebst einer Vermehrung 
tier vertikalen Bergmannsehe~ Fasern festzustellen. Mit diesem vertil~len F~ser- 
system vereinigt sich sine au~fallend breite, yon tax~gentialen and longitudi~len 
Gliafasern dieht gewobene Decksehicht unter der pi~len Oberflfiche. 

Die Vorderhornzetlen des l~iickenmarks zeigen e~ne relativ gut versehons 
Fibrillenstruktur, es kommen jedoeh Zellea in grol~er Zahl vor, in denen die Fibrillen: 
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staubartig zerfallen sind. Neben der m~ohtigen Bl~hung des Zelleibs zeigen auch die 
Dcndri~en klehm spindelf6rmige Auftreibungen. In den lumbosakralen Segmenten 
sind vielo~vakuolisierte Zellen zu finden; es gibt Vorderhornzellen, in denen 6 bis 
12 Vacuolen sitzen. Hie und da begegnen wit Inklusionen. Axonschwellungen 
kommen in den Vorderh6rnern nicht selten vet.  

Die Zellen der intervertebrale~l Ganglion zoigen clas typische Bild des Mlgemeinen 
Dogenerationsprozesses. Man kann Satellitenproliferationen, auch komple~te l~esi- 
dualkn6tchen beobachten; um solche Kn6tchen herum sieht man die yon Scha//e~ 
beschriebenen, aus feinen marklosen Fasern gebildeten K6rbe. Vereinzelt In- 
klusionsbildung, zahlreiche Axonschwellungen. 

Abb. 11. Fall 3. Untere Schich~en der hinteren Zentralwindung. Hfimatoxylin-Eosin. 
Des Gesich/ssfeld ist von den Msark gewucher~en _~r mosaikartig erftillt. 

Glia/ii~'bungen (Hiimatoxylineosin, van Gieson, Ca]alsche Goldsublimatmethode, 
Holzer). An 4er l~indenoberfl~che ist eine dicke Gliafaserdeckschicht zu sehen, 
welche sick in den frorLtalea Gebie~en yon tier L Schicht abheb~, in den fibrigen 
1%indenteilen jedoch mit  der gli6sea Faserung der oberon I~indenschiohton zu- 
sammenflieBt. Diese Faserung ist besonders in der Zentralregion un4 in den Tem- 
porMwindungen dieht gewoben, we sic in den oberon Schieh~ea ein filzartiges Geflecht 
bilde~. Vonder  I [ I .  8chicht abw/irts ist in den erw/ihnter~ Gebieten ein aus groben 
Gliafasern gewobenes, wei~maschiges Flechtwerk zu sehen, welches eine sieh bis zur 
VI. Schicht erstreckende spongiSse Schicht bildet. In  tier VI. Schicht n immt die 
Dichtigkeit des FasergeflechCes wieder zu. Der ganze Querschnitt der Rinde ist 

wie dies besonders schfn an den H/imatoxilineosinbildern zu studieren ist - -  mit 
Mor~sCregliazellen bes/ir Die Monstregliabildung ist in den frontMen un4 occi- 
pitmen Gebieten ra/~f~iger und betrifft vorwiegend die unCeren RindensckichCen. 
In  der Area striata is~ die IVe mit  Monstregliazellen geftillt. Im TemporMlappen 
sin4 sic ir~ tiberaus groBer Zahl zu linden, dock erreichen sie den s~rksten Grad_ 
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in dor hinterea Zentralwindung, we die Liicken 4es spongi6sen Netzworkes yon den 
Moastregliazellen mosaikartig erffillt sind (Abb. 11). 

Diese mosaikartige Monstregliaschicht ist nach oben sch~rf begrenzt, obwohl 
such die oberen Schichten viele Monstregliazellen enthalten. In der wei•en Sub- 
stanz sieht man keine echten Mo~stregliaelemente; die Makrogliazellen sind nur 
m~t~ig geschwollen. Die Monstregliazellen zeigen in bezug auf ihre Zahl, Form end 
Gr(iBe in den einzelnen t~indengebieten sin verschiedenes Verhaltem In der Zentral- 
region begegnet man richtigen giesenzellea mit mi~chtigem Kern. An dieser Stelle 
ist auch sine ausgesproehene Verfaserungstendev~z festzustellen. Die Form des 
Zollkerns ist unrogelm~ig, man sieht bizarre, gelappte Formen undauch  mehr- 
kernige Zellen. H~ufig findon sich Kernfiguren, die auf sine amitotische Teilung 
hin~veisen. In  dem opaken Zelleib kommen kleine Vukuolen vor. 

An den Goldsublimatpraparaten ist die Sehwellung, die Hypertrophic, die 
Proliteration und die Vei~a~erung der Makrogliaelemente zu beobaehten. Dege- 
nerative Zerfallserscheinungen konnten wir nicht zu Sicht bekommen. Die Fort- 
sfi.tze, besonders jene, welehe zur Gef~l~war~d ziehen, sind stark gesehwollen. Es 
kommt vor, dai3 zwei Gliazellon dutch eine groins Pl~smabriicke mieeinandor zu- 
sammonh~ngen. Anden  mittels 4er K~nzlerschen Metho4o verfertigten Schrlitten 
sieht man veromzelt mehrkornigo Zellon mit m~chtigem Zelleib, yon deren Zell- 
rand z ~ e ,  steife, radi~re Forts~tze in auffallend gro/~er Zahl ausgehen. An der- 
artigen ~einen Forts~Ltzen sind stellenweise kleine lokalo Auftreibungen zu beob- 
achton, wio wir sis bei den Oligo4endrogli~zellen zu sehen pflegen. 

Abgesohen yon der Gro~hirnrinde ist sine erheblichere Monstrogliabildung 
nur im Striatum and im Thalamus zu verzeictmon. Im Thalamus geht die Monstre- 
g]iabildung mit Verfasorung einher. 

Im Kleinhirn sind die Bsrgmann-Zellen erhoblich vermehrt, 4amit in Zusammon- 
h.~ng ist die vertikale Faserung reichlich entwickelt. Auch des Granulosum end die 
weil~o SubsC~n~ zoigen erhebliche Gliose. Mo~stregliazellen sind im Kleinhirn 
nieht vorhandon. 

Die Imprs der Mikroglia-Zellen gelang uns an Formolmaterial mit~els 
d.er Kanzlerschen Methods nut mangelhaft. Noch am ehesten bekamen wir aus 
d era Sommerschen Sektor des Ammonshorns brauehbare Preparers. Hier sind 
gesehwollene Zellen mit neezartigor Protoplasmastruktur und ovalom pyknoti- 
sehom Kern zu beobachten; man kann stellenweise noch die typischen Mikroglia- 
fort~4tze erkermen. Diese umgewandelten hIikrogliazellen entsprechen den K6rn- 
chepzellen der Fettpri~parate. 

Die mesodermalen Elements, namentlich die weichen Hirnhduts "and die Ge/~fls 
zeigsn keine nennenswerten Vergnderungen. Die periwseul~ren Lymphri~ume sind 
stellenweise auch deft erweitert, we sis keine KSrnchenzellen enthulten. 

Faserpathologische Verhgltnisse (Abb. 12). Zwecks Orientierung fiber des Ver- 
halten der Fasersysteme haben wir die sine ttemisph~re an frontalen Weigert- 
SeriensehoAtten untersucht. Aus der Briicke, dem verl~ngerten Mark un4 aus deh 
versehiedenen Segmenten des Rfickenmarks verfertigten wir Querschnitte. 

Schon bei der makroskopischen Betraehtung fi~llt die hochgradige Lichtu~g 
der Marksubst~nz auf. Im allgemeinen sind die phylo-ontogenetiseh jiingeren 
Systeme am sTArksten betroffen, doch nicht ohne Ausnahme. Die Lichtung der 
Marksubstanz ist in den verachiedenen l~indengebieten bzw. Fasersystemen un- 
gleioh stark. So haben sieh der frontale end occipitale Lappen (letzterer mit Aus- 
aahme der Sehstrahlung), woiterhin die medialen Rindengebiete, insbesondere die 
M~rksubstanz des Gyrus cinguli, relativ gut gefgrbt, des zentrale Gebiet un4 die 
parietalen l~egionen sind intensiver befallen. Dagege~ erweisen sich die temporalen 
und insuli~ren Regionen, insgesamt der Capsule externa und extrema, ale fast 
vollkommen marklos. Die Marklichtung bezieht sich insbesondere auf die langen 
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Assoziations- und Pro]ektionsbahnen, die kurzen U-Fasern  sind stellenweise ver- 
schont. Auffallend ist  das Verschontbleiben der kommissurMen Systeme; dies 
kommt  in der vorziiglichen F/~rbbarkeit des Balkens und  der Commissura anter ior  
zum Ausdruek. Wghrend die Commissura anter ior  in ihrem ganzem Verlauf normMe 
Dfinensionen zeigt, ist der Balken in den vorderen Teileil mggig, in  den h in teren  
Teilen erheblich verschm~lert, ohne dM3 die Farbbarkei~ geliCten hatr 

Was d~s Verhal ten tier cor*icofugMen Projektionssysteme betriff% so ist  vor  
allem die hochgradige Lichtung der Corona rad ia ta  zu erwahnen. Nech starker  

scheint die Rarefikat ion tier 
Projektionssysteme in der 
Capsula in terna und zwar in 
beiden Schenkeln derselben, 
zu sein. Die striopMlidgren 
und die pMlidofugalen Fasern 
sind gut erhalton. Der Him-  
sehenkelfuB ist verschmi~ler~, 
sowohl die fronto- nnd  die 
temporopo~inen ,  wie ~uch 
die Pyramidenbahnen sind 
fast  vol lkommen marklos. Die 
Marklosigkeit der Pyramiden 
ist  in dem ganzen Verlauf  
derselben (Briieke, vorli~nger- 
tes Mark, t~tickenmark) zu 
veffolgen. 

Von den eorticopetalen 
Fasern sind besonders die 
thalamocortieMen Verbindun- 
gen sehwer betroffen, wie dies 
aus der Markarmut  der Seh- 
hiigelkerne und der Area post- 
centralis bzw. supram~rginalis 
hervorgeht .  Eine besondere 
Aufmerks~mkeit  verdient  die 
zentrale Sehstrahlung. Es is% 
n~mlieh hervorzuheben, dab 
die geniculoeortieale Fgserung, 
d .h .  die eigentliche zentrale 
Sehstrahlung unter  Mlen zen- 
t ralen Systemela am st/~rksLen 

Abb, 12. ~Iarkseheidenpr'~parat veto Fall 3. FronLal- betroffen ist;  sie ist als ab- 
sehnitt in der H6he des Luysschen K6rpers. Auffallend 
starke Liehtung des Marklagers besonders im Temporal- solut marklos zu bezeichnen. 
lapDen. Per hintere Kapselsehenkel und die Stab- Die basale Markplat te  des 
kranzfaserung- sind ebenfalls stark geliehtet, dag'egen ~ul3eren Knieh6ckers; also die 
erscheint die extrapyramidale Faserung gut erhalten. St rahlung des Trac%us opticus 

is* erheblieh geliehtet, jedoeh 
enthal t  noeh viele Markfasern. Das normMerweise diehte Markf~sergefleeht des 
gu/3eren KniehSckeis ist fast  vollkommen verschwunden.  Aueh das V,,~erniskesche 
Feld ist marklos. Die marklose zentrale Sehstrahlung stieht yon der relat iv ver- 
sehonten Marksubst~nz des Oecipitallappens gut  ab. W/~hrelld in dea  ers~en zwei 
F~llen das S t ra tum sagittale externa mad das S t ra tum sagittale in ternum gut  
abzusondern sind, kann  m~n in diesem Fall  nur  eine laterale, fast  v611ig mark-  
lose Zolle, entspreehend der Setlstrahlung, und eine mediale weniger gelichtete 
Zone unterseheiden; ler enthgl t  das S t ra tum sagittMe in ternum und das 
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Tapetum (Abb. 13). Das periphere optisehe Neuron hat  eine viel m~Bigere Lieh- 
tung erlitten. 

Fast  vollkommen versehont bleiben die verschiedener~ Teile des I~hineneephalom 
Der Fornix zeigt eine m/~gige Versehm/~lerung, abet ke ine  Lichtung. 

Im Gegensatz zu den sehwer l~dierten Assoziations- und Frojektionssystemert 
der GroBhirnhemisph~ren .erweisen sieh die l~ah~xen des extrapyramidalen Systems 

Abb. 13. Frontalschnitt yore oeeipitalen Pol des Falles 3. Die fast ~bllig ~ngef~trbte 
Sehstrahlung hebt sich scharf yon dem benachbarten oceipitalen iViarklager ab un4 umfaBt 

U-fSrmig die Fissura calcarina. 

als fast unver/~ndert. Weder der Markseheidengehalt des Putamen, noeh der- 
jenige des Pallidum ist vermindert. Auch die pallidofugalen BahnerL weisen normale 
Markseheidenverh/iltnisse auf. Die Markkapsel des Corpus Luysi, die ForeZsehen 
Felder, nieht Weniger d ie  Commissura hypothalamiea siad gut erhulten. W/~hrend 
der Faseieulus lentieularis keine Faserverarmung zeigt, enth~]t der Faseieulus 
thalamomammillaris gar keine Markseheideafasern. 

Dor Setdliigel bietet i a  allen Teilen das Bild einer hoehgradigen Markafmu% 
dar. Der N. anterior und medialis sind so gut wie marklos, die Lamina medullaris 
intema %hMami ist spurlos versehwuhden. Das Centrum medianum enth~lt nut  
sp/~rlieh Marksehoidenfasern, obwohl es verm6ge einer Ansehoppung mit leeithi- 
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noiden Massen seiner Zellon an don Weigertsehon Pr/~paraten gut zum Vorschein 
kommt. Etwas mehr Markscheidonfasorn weisr der lateralo Kern auf, bosnnders 
in den velxtralen Teflon. Das Markgeflecht des Ganglion habenulae, die Taenia 
thalami, die Commissura posterior und die Commissura habermlarum rind gut 
vorschont, hingogon sieht man an S$ollo des Fasciculus retrofloxus Meynorti nur 
oinige Fasorn. Die Einstrahlung dor Sehleifonbahnon iu den ventrolateralon Kern 
is~ orhoblich gelichto~. Die Markscheidonvorhi~ltnisso dor subthalamischon I~egion 
habon wir zmn Toil obon schon besprochen; bier m6chten wir noeh hinzufiigen, 
dab das Corpus gon. medialo - -  im Gegonsatz zu dem Corpus sen. laterale sowohl 
bo~roffs der Markfasern, wic auch in bezug auf die Zellzahl als gut verschont zu 
bozeichnon ist. 

An don Markschoidonbildern des Mittelhirns and dor Brficke orweisen rich die 
basalon Toilo als schwer betroffon. Im Gebioto dot corticopontinen Bahnon sieht 
man gar koine Markfasorn; auch in der Pyramidonregion rind nur oinzelne dege- 
nerierte Fasorn und feine Myolinkugeln zu finden. Der basalo Toil dor Brficke ist 
verkleinert and fast vollkommen marklos, man sioht nur die rich bla~-graulieh 
fS, rbende Querfasorung. Die Quorfasern gehon an den kaudalon Schnitten in die 
Briiekenarme fiber, die ebonfalls nine erheblicho Lichtung aufwoisen. Das Teg- 
montum hat - -  im Gegensatz zu dem erw~hnten Botroffensein der bas~len Brfickon- 
teile - -  koine wesenr Vor/~nderungen erlitton. Die modialon und lateralon 
Schleifenbabnon rind nur unerheblich aufgehellt. Das ~Brachium conjunctivum, 
die zon~rale, ventrale und laterale I-Iaubenbahnen, tier Fare. longitud, dors., 
die Faserung dot Corp. quadrig, ant. nnd die Oculomotorius- und Trochlearis- 
wurzeln zoigen normale Markscheidenverhaltnisse. An don yon verschiedenen 
Niveaus des verl~tngerten Marker vorfertigton Quorschnitten ist als einzigos patho- 
logisches Moment die Marklosigkeit der Pyramidon zu verzoichnen. Wir m6chton 
das Vel~chontbleiben tier Fasorung der unteren Oliven lind der Corpora restiformia 
horvorhebon. Das Corpus rostiformie ist als schwarzblaues Bfindol in die Mark- 
substanz des Kleinhirns zu vorfolgen, we es rich nach dem Vermis superior zioht. 
Als intakt zu bezoichnon ist die Marksubstanz dos Hilus N. dentati und das Braehium 
conjunctivum, hingogen is/~ das Amiculum m ~ i g  gelichtet. Die commissuralen 
Fasern dos oberon Wurms rind gut erhalton. Die Marksubstanz des Kleinhirns 
erhoblich gelichtet, woffir die Markarmut der Brfickenarmo vorantwor~lich zu machon 
ist. In den Kloirahirnhomisph/iron fehlon die Markradion fast vollkommen, in 
4em Flocculus und im Vermis rind sin eCwas besser erhalten. 

An den Rfickenmarksschni~ten ist die Marklosigkeit dor Pyramiden entlar~g 
dos ganzon Riickonmarks zu verfolgon. In don Soitenstr~ngen rind die Fleshsig- 
schen Bahnen m~Big aufgeholl~. Tr. spinoolivaris beiderseits marklos. Hinter- 
strange und die antero-lateralon Stri~nge normal. Das Areal der vorderen Pyra- 
miden ist ebenso grol3 wie dasjonigo dot Seitonpyramiden. 

II.  Zusammenfassende 0bersicht  der histologischen Ver~inderungen mit  
besonderer Beriicksiehtigung des Alters des Prozesses. - -  Die Frage 

der Markentwieklung-Markdegenerat ion.  - -  Die , ,systematisehen" 

Charakterziige. 

I m  vorangegangenen Tefl ha t t en  wir Gelegenheit. die ~natomischen 
Veri~nderungen drci , ,reiner" Tay-Sachs-F~lle verschiedenen Alters mit-  
zuteilen. Es waren ,,reine" F~lle auch in dem Sinne, da~ Veri~nderungen, 
welche an  ninon Niemann-Pick hingewiesen h~t ten,  vol]st~ndig fehlten. 
Obwohl eine allgemeine Sektion bzw. nine histopathologische Unter-  
suchung der irmeren Organe bei dem Falle 1 aus ~u~eren Grt inden nicht  
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duxchgefiihrt werden konnte, ist ein komplizierender Niemann-Pick 
auch ohne Beriieksichtigung der klinisehen Daten allein auf Grund der 
im Hervensystem gefundenen Ver/~nderungen n i t  Sicherheit auszu- 
sehliel]en. Da nk  den Untersuchungen Bielschowskys, Schaffers, Smetanas 
und Hassins sind wir heute bereits in der Lage, trotz weitgehender ~nlich- 
keit des neurohistopathologischen Bildes auf Grund yon zwisehen beiden 
bestehenden kardinalen Unterschieden eine seharfe Trennung der, ,reinen" 
Tay-Sachs-F~lle yon den n i t  Niemann-Pick kombinierten durehzu- 
ffil~'en. Diese entseheidenden Differentialmerkmale sind: 1. Die pr/~- 
lipoide Best/~ubtheit der mesodermalen Elemente, also der H/~ute und 
der Gef~Bwandelemente, 2. Das massenhafte Vorhandensein der m/s 
tigen Picksehen Zellen sowohl um die GefiBe herum, wie aueh frei im 
C~webe. Fehlen diese beic[en Merkmale, so ist die Diagnose eines ,,reinen" 
Tay-Sachs-Falles aueh ohne Kenntnis des Befundes der inneren Organe 
mi$ Sieherheit zu stellen. Wie aus den im anatomischen Tell ange- 
ffihrten Besehreibnngen hervorgeht,  geh6ren unsere 3 F~lle in diese 
,,reine" Kategorie des Tay-Sachs, d. h. die pr/~lipoide Degeneration 
ist elektiv neuroektodermalen Charakters. 

Das versehiedene Alter der F~tlle erm6glieht auch das Studium des 
zeifliehen Verlaufs des Degenerationsprozesses. Es sind hier insbeson- 
dere zwei Fragen, deren Kl i rung uns bedeutungsvoll erscheint: 1. Die 
Progredienz des Zellprozesses, damit in Zusammenhang die Ubiquit~t, 
die lokale Akzentuation und die arealen bzw. lamin~ren Ziige. 2. Das 
Verhalten der Markfasersysteme, n i t  welchem dann andererseits die 
Fragen der Markhemmung-Markdegeneration, sowie die cter ,,systemati- 
schen" Charakterziige Hand in Hand gehen. 

Von den 3 F/~llen ist die floride leeithinoide Phase nur beim Fall 1 
zu beobachten, weleher auch im typisehen Alter ad exitum kam. Fall 2 
zeigt in der Rinde schon die Zeichen des Zellunterganges, d~gegen bfldet 
Fall 3 zusammen n i t  den Fs yon Ostertag und Dollinger einen Uber- 
gang zwisehen der ~ypisch-infantflen und der Bielschwoskyschen sp/~t- 
infantflen Form dieser Erkrankung. Ein Vergleich der bei den 3 F/fllen 
gefundenen Ver~nderungen erseheint uns ffir die Feststellung der zeit- 
lichen Fortschritte der lecithinoiden Degeneration auf~erordentlieh 
lehrreich. Beim Fall 1 sind die Nervenzellen der Rinde und die basalen 
Dendriten yon gr6f~eren, n i t  stark h/~matoxylinaffinen K6rnchen 
erffill~, sie liegen dicht gedr/~ngt, sind zablenm/iBig nieht vermindert, 
wodurch ein voll erhaltenes eytoarchitektonisches Bild entsteht. Dagegen 
f~llt beim Fall 3, welcher den H6hepunkt der Ieeithinoiden Phase etwa 
ein Jahr  iiberdauerte, auf den ersten Blick eine bedeutende Rednktion 
tier dureh die lecithinoide K6rnelung gezeiehneten Elemente auf. Mit 
st/~rkerer Vergr6f~erung ist zu erkennen, daf~ die Leeithinoidk6rnchen 
iiberwiegend klein, zerbrScke[t sind, sieh unvollkommen f/~rben uric[ den 
unregelm/~Bigen, oft zusammengefMlenen Zelleib nicht dicht ausfiillen. 
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Dadureh ist das Bild der einzelnen Zellen, besonders aber das der Archi- 
tektonik viel weniger ausgepragt, als bei dem jtingeren Fall 1. Die Sudan. 
affinitat der I)egenerationsprodukte kommt Mlmahlieh zum Vorsehein, 
was in einer diffusen, hellorangen Farbung der Nervenzellen in Ersehei- 
nnng tritt. Fall 2 steht betreffs der Intensitat der Verandernngen 
zwisehen beiden anderen Fallen, nur ist hinzuzufiigen, dab bier, besonders 
in der Furehentiefe, oft - -  zweifellos yon einer Veranderung des Grund- 
gewebes herriihrende - -  I)elaminationserscheinungen und diesen Gebieten 
entspreehend zerfallende Nervenzellen zn beobaehten sind,, deren 
lecithinoide KSrnelung in das umgebende Gewebe zerstreut worden ist. 

Mit dem weiteren Fortsehritt des intraganglionaren Prozesses bzw, 
des Zellunterganges gewinnt die Tatigkeit der gliSsen Abbau- nnd Trang. 
portelemente mehr und mehr an Bedeutung. Beim jtingsten Fall ist in 
der ginde ein Abbau neutralen Fettes kaum zu beobaehten, zur Bildung 
yon definitiven Fettk6rnchenzellen ist der ProzeB nur hie und da .i~n- 
gelangt. Mit anderen Worten: das neutrale Fettbild der bliihenden leci- 
thinoiden Phase ist ein [ast negatives. I)emgegeniiber steht sehon b eim 
Fall 2 ein sehr intensiver Fettabbau nnd -transport, der beim F a l l 3  
besonders in den unteren Rindenschiehten ganz betr~ehtliehe Ma/3e 
erreieht, Die Rolle der einzelnen Gliaarten im Abbauprozesse sei weiter 
unten besproehen. 

I)er Ssha//ersche Zelldegenerationsprozel3 erwies sieh im weitesten 
Sinne Ms ubiquitar, denn er war nieht nur an gimtliehen Zellen des 
Zentralnervensystems, sondern - -  wie wir an den Fallen 2 und 3 zeigen 
konnten - -  aueh an den entferntesten Ganglienzellen des peripherisehen 
Sympathieus in ihrer vollen Auspragung aufzufinden. 

Lo/cale Intensitiitsunterschiede, d, h. rasehe Degeneration einzelner 
Gebiete mit relativer Versehonung anderer, waren aueh in unseren 
Fallen festzustellem 8o zeigte die, Grol3hirnrinde das Bild einer weiter 
fortgesehrittenen Degeneration, als der Itirnstamm, das l%iiekenmark 
and tier Sympathiens, In allen drei Fallen war ein verspatetes Auf- 
treten im Gebiete der zentralen vegetativen Kerne, besonders im N. supra- 
options und N. paraventrieularis auffallend. Andererseits erlitt der 
Thalamus sehwerste Veranderungen, denn or war sogar beim Fall 1, bei 
dem sieh die Rinde - -  wie erwahnt - -  noeh in der bliihenden Fallungs- 
phase befand, stark destruiert (siehe die Beschreibnng der Seharlaeh- 
bilder), Eine besondere Erw~hnung verdienen die auffallenden Inten- 
sit~tsuntersehiede des I)egenerationsprozesses in den einzelnen Areae 
und Laminae. Beim Fall 1 ist yon diesen Intensitatsunterschieden 
noeh nichts zu bemerken, dagegen sind sie bei den sieh sehon in tier Phase 
der I)estruktion befindenden Fallen 2 und 3 sehr ausgepr/~gt, was so viel 
zu bedeuten hat, dab zur Manifestation tier Differenzen langere Zeit 
notwendig ist. Auf den Abbildungen 1~--18 sind die rindentektonisehen 
Bilder derartig zusammengewahlt, dab links aui jeder Abbildung die 
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normale Cytoarchitektonik des Falles 1, rechts dagegen das schwer ls 
architektonische Bild derselben Rindenstelle beim Fall 3 zu erke~men 

A b b .  I4 .  a F r o n t a l r i n d e  des  F a l l e  s 1,. b deg  F a l l e s  3. 

ist. Aus dem Vergleieh cter pathologisch ver~nderten tektoniseken 
Bilder des Falles 3 mit den entsprechenden Bilderr~ yore Fall: 1 geht 
hervor, dal~ die Zellzahl in der Fr0ntalrinde - -  ebenso auck in der Rinde 
der Front.  bas., Cingulum, Angularis und Occipit~lis lat. ~ a m  wenigsten 
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vermindert ist un4 der Zellausfall hier nicht den Charakter eines l~mi- 
nitren hat. Die Destruktion ist bedeutend sti~rkcr in der mo~orischen 

A b b .  15. a R i n d e  d e r  v o r d e r e n  Z e n t r a l w i n d u n g  des  F a l l e s  1, b des  F a l l e s  3. 

Rinde, ebenso in der Calcarinaformation, am sti~rksten jedoch in 4er 
postcentralen, supramarginalen, temporalen und insularen Rinden- 
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gebieten. In  den eben erws t~egionen ist eine verschieden starke 
Betefligung der einzelnen Rindenschichten unverkennbar.  I m  aUgemeinen 
sehen wir, da~ die i I .  Schicht und der obere 2/s der I I I .  Schicht ver- 

Abb.  16. a h in te re  Z e n t r a l w i n d u n g  des Fal les  1, b des Fa]Ies 3. 

hgltnismal%g gut erhalten sind, yon den unteren Teilen der I I I .  Schicht 
abwarts his zur VI. Schicht sich dagegen die schwersten Zellausf~lle 
zeigen; die VI. Schicht selbst ist wieder etwas weniger lgdiert. In  der 
mittleren Rindenzone ist schon mit  unbewaffnetem Auge ein heller 
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Streifen zu erkennen, besonders in der Temporal-, Insel-, Pos~zen~rM-, 
Supramarginal -und ParietMrinde. In  der motorisehen Rinde fNl~ atteh 
die Lamina ganglionaris in das Gebie~ des destruierten Streifens, wo 

Abb. 17. a I. Temporalwindung des Falles 1, b des Falles 3. 

selbsfl Betzsehe Zellen so gu~ wie vollkommen fehlen; nur naeh litngerem 
Sueken .war das abgebildete Gesichtsfeld aufzufinden, welches sogar 
zwei Betzsehe Zellen enth/~lt. In  der Calearinaformation spring~ die auf- 
fMlende. Breite der auch normalerweise zellarmen Sehieht IVb und ihr 
fas~ v611iger ZellausfM1 ins Auge; die iibrigen Schieh~en, so auch die 
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Schicht IVc, sind verh~tltnism~Big verschont, (Jberaus hochgradig sind 
die Zellausf/~lle in der Temporalrinde, wo yon 4er I I I .  Schicht abw/~rts 
kaum noch Zellen zu linden sind; die normalerweise hier besonders gut 
entwickelte Granularis interna fehlt vollkommen. In  diesem Gebiet 
ist auch die IV. Schicht sehr stark 1/s sie ist abet noch eben als selbst- 
st/~ndige Schicht zu erkennen. Ebenso stark 1/~diert ist der Gyrus centralis 

Abb.  18. a Ca lca r inar inde  des Fal les  1, b des Fal les  3. 

posterior eine komp~kte KSrnerschicht ist weder an Stelle der II.,  noch 
~n der der IV. Schicht zu sehen. Die NervenzeHen sind nock ~m 4ich- 
testen in der I I I .  Schicht vorhanden, doch sind sie auch hier geschrumpit, 
brSckelig und schlecht gef/~rbt. Von der I I I .  bis zur VI. Schicht liegt 
eine yon Nervenzellen fast freie Zone; die VI, Schicht ist eben noch 
erkennbar. Eine auff~llende Erscheinung, die - -  wie bereits erw/s - -  
~ul~er im der Posteentral- aueh in der Supramarginal- ur~d Inseh-inde 
zu beobaehten ist, besteht in einem herdfSrmigen vSlligen Einsehmelzen 

Arch ly  f i i r  P syeh i a t r i e .  Bd.  93. 47 
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des Nervenparenchyms. Diese Herde, welche mit sudanaffinen K5rnchen- 
zellen be]aden sind, kommen in dem mittleren Tell des I~indenquer- 
schnittes in groBer Zahl hervor (Abb. 14, 15, 16, 17 u. 18). 

Lokale Unterschiede in der Intensit~t des Degenerationsprozesses 
sind in der ttistopathologie des Tay-Sachs auf Grund yon Untersuchungen 
Scha//ers und anderen allgemein bekannt. Scha//er betont, an Hand 
seines im Jahre 1922 mitgeteilten Falles, die Stabilit/~t der Area striata 
gegeniiber den Assoziationsgebieten: ,,Der Prozel3 selbst in der GroB- 
hirnrinde eine typische Verbreitung dadurch bekundet, dab diese im 
Occipitallappen im gro/~en und ganzen incipient gegen jenen des Frontal- 
un4 Temporallappens erscheint. Somit ist hervorzuheben, dab die all- 
5rtliehe Nervenzelldegeneration areale und segmentale Betonung auf- 
weist". Spielmeyer befaBt sich zuletzt in der Bielschowsky.Festsehrift 
mit der arealen und lamin/iren Akzentuation und sagt: ,,Dagegen haben 
mir Untersuehungen an der Hirnrinde bisher noch keine systematisehe 
Erkrankung bestimmter Felder oder Schichten erwiesen. . .  Ich sah 
nut, wie man sagt, pseudolamini~re Ausf/~lle . . . .  Die region/ire Ver- 
st/~rkung des Prozesses begi~mt nicht mit einigermalten scharfer Begren- 
zung, sondern sie schleicht sich gewissermaBen t in und aus." Der Fall 
Globus', der in seinem 25. Lebensmonate starb (Fall B.), zeigte entsprechend 
dem fortgesehrittenen Stadium schwere architektonisehe StSrungen, 
aber ,,eine besondere Bevorzugung einzelner Sehickten ist nicht zu 
erweisen". In unseren eigenen F~llen (2, 3) besteht zweifellos sine 
lamin~tre Akzentuation in dem Sinne, dab in einem fortgesehrittenen 
Stadium des Prozesses im allgemeinen die unteren Schichten der Rinds 
sehwer befallen sind, dagegen die II., der obere Tell der III .  und die 
VI. Sehicht verhiiltnism/~13ig verschont bleiben. Ein an bestimmte Rinden. 
schichten gebundener Aus/all konnte ]edoch au/ Grund der Untersuchung 
der archite]ctonischen St6rungen nicht ]estgestellt werden; so miissen wir 
Spielmeyer zustimmen, indem er den pseudolaminiiren Charakter dieser 
Ausf/~lle betont. Ein ausgesprochener ,,systematischer" Charakter ist 
auch in der arealen Verteflung der Ver/~nderungen nicht zn erkennen. 
Die assoziativen Rindenfelder seheinen, wenigstens in unseren F~llen, 
eine ftihrende Stellung in der Intensit/~t der Schiidigungen nicht einzu- 
nehmen, denn es sind zwar die Ze]len der Temporalrinde diejenigen, 
welche am sehwersten befallen erscheinen, doeh sind die sensiblen 
Rindenfelder (posteentralis und supramarginalis) ebenso schwer be- 
troffen, im Gegensatz zu der Frontal- und Occipitalrinde. Wenn wir 
ein anf einheitliche Basis zuriickzufiihrendes ,,systematisches" Prinzip 
in unseren bisherigen Beobaehtungen auch nicht auffinden kSnnen, so 
ist die Frage der lam~n/~ren bzw. arealen Differenzen keineswegs als 
abgschlossen zu betraehten, denn die plBtzliche ~nderung in der Inten- 
sitiit des Zellunterganges yon einer Area zur anderen bleibt noch immer 
eine au//allende Tatsache. I)iese plStzliche J~nderung in der Sch~di- 
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gungsintensit/s zeigt sieh beim letzten Tay-Sachs-Falle Scha//ers zwischen 
der Area striata und der assoziativen Occipitalgegend, bei unserem 
F a l l  3 hauptss zwischen der Angularisformation und der Are~ 
parietalis sup. bzw. basalis (s. S. 702). 

Entsprechend dem Zelluntergang ist weiterhin die l~eaktion seitens 
der Makroglia tells in Form yon Monstregliabildung tells in Form yon 
Verfaserung zu beobachten. In  der Phase der floriden F~llnng kann yon 
einer Monstregliabildung, ebenso wie yon einer wesentlicheren Reaktion 
von seiten der Makroglia nieht gesprochen werden; mit  dem Fortsehrit t  
des Prozesses wird dann die Monstregliabildung immer lebhafter un4 
erreicht an den Stellen der schwersten Ausf~lle ganz kolossale AusmaBe. 
So sind z .B .  bei unserem 3. Fa]le die unteren Schichten des Gyrus 
centra]is posterior yon den aul~erordentlieh dicht gelegenen Monstre- 
gliazellen mosaikartig erfiillt. Die Verfaserung ist anscheinend nicht 
nur yon dem Alter des Prozesses, sondern auck yon der individuellen 
Beschaffenheit des FMles abh/~ngig. Die Riesengliaelemente sind bei 
unserem 2. Falle kleiner als diejenige des fortgeschritteneren 3. Falles, 
es ist auch die Zahl dieser Zellen geringer. Andererseits ist ihre Tendenz 
zur Verfaserung beim Fall 2 st/~rker. Das Gliafasernetz ist in der oberen 
Etagen der Rinde sehr dicht und feinmasehig, yon den unteren Teilen 
der I I I .  Sehicht abw/s etwas weitmaschiger und grobfaseriger, um an 
der Rindenmarkgrenze bzw. in der VI. Schieht ganz grobfaserig, aber 
dichtgewoben zu werden. In  den mittleren Etagen der Rinde fiihrt der 
n i e h t  vollkommene gli6se Ersatz  zu spongiSser Struktur;  dasselbe 
Gebiet neigt aueh - -  wie erw/s - -  zu Delamination. 

Nach dieser kurzen Besprechung der Eigenarten des zeitlichen Fort- 
sehrittes, die der degenerative RindenprozeB zeigt, m6chten wir uns 
nun der Frage der Markde/ekte widmen. Eine genauere Betrachtung der 
]aserpathologischen Verhdiltnisse unserer drei Fiille liil3t eindeutig erkennen, 
daft es sich im Zusammenhang mit dem Fortschritt des Prozesses eine pro- 
gressive Entmarkung zeigt. Das Markbfld des jtingsten FMles ist im 
grogen und ganzen normal, beim Fall 3 weist dagegen das Hemisp/~hren- 
mark  ganz schwere Faserverarmung auf; beim Fall 2 stehen diese Ver- 
,~nderungen zwischen denen beider anderen. Die Entmarkung betrifft 
nicht gleichm/~gig die versehiedenen Fasersysteme der Hemisph/~ren; 
so erweisen sich die commissuralen und extrapyramidalen Fasern auch 
:in dem am meisten fortgeschrittenen Fall 3 als sehr resistent und ver- 
h/~ltnism~Big gut erhalten. Demgegentiber steht die schwere L~sion 
der langen Projektionsbahnen (wie der Pyramidenbahn,  der Irontalen 
und temporalen Brfiekenbahn, der thMamoeorticalen Faserung), der 
Assoziations-Fasern und des Pontocerebellarsystems. Merkwiirdig erseheint 
uns das VerhMten der Sehstrahlung. Diese zeigt n/~mlich schon beim 
jiingsten Falle eine Lichtung im Verh/~ltnis znm Normalen and  zwar 
besonders in ihrem geniculocorticalen Anteil. Beim Fall 2 ist die Lichtung 

47* 
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des Stratum sagittale internum sehon ganz auffallend und beim Fall 3 
ist sowohl des Stratum sagittale internum, wie auch des externum fast 
v611ig marklos. Ein/~hnliehes Verhalten zeigt sich beim Corp. genie. Jet. : 
in unserem jtingsten Falle ist dig Zellzahl etwas vermindert, der Ausfall 
ist jedoeh nieht bedeutend. Im Falle 2 ist der Zellausfall sehon deutIich 
zu sehen, und beim ~ltesten dritten Falle sind Nervenzellen im lateralen 
KniekOeker nm" noch ganz sp•rlich zu finden. Es ist hervorzuheben, 
daft zur gleiehen Zeit die Optieusfasern nur bedeutend geringer ls 
sind; sie bflden sogar im Falle 3 am basalen Rande des Geniculatum 
eine neck ziemlich gut erkennbare Markstrahlung. 

Bei dem Studium der faserpathologisehen Verh~ltnisse ergeben 
sich insbesondere drei Fragestelhmgen, die unseres Erachtens hier yon 
prinzipieller Bedeutung sind: 1. Handelt es sich um eine Markhemmung 
oder um eine Markdegeneration ? 2. Sind die Veriinderungen der Mark. 
fasern ale veto Zelldegenerationsprozefl unabhdingig c~nzusehen oder besteht 
zwischen beiden ein gewisser Zusammenhang ? 3. Lessen sich in der Ent. 
mar]sung Ziige eines ,systematischen" Charakters erkennen oder nicht ? 

Die erste Frage wird yon Sehaf/er im Jahre 1909 dahin beantwor~et, 
daft es sieh um eine Markhemmung handele: ,,Die Cytopathologie tier 
Sachssehen Krankheit  gibt also keine Veranlassung zur Entwicldung 
yon sekund/~ren Bahnvergnderungen, daher muft der an den Sachs- 
Gehirnen an gewissen Stellen gefundene Markmangel nur mit Annakme 
der Hemmung in der Markentwicklung erkl~rt werden." Dieser Auf- 
fassung schliel]en sich die meisten Autoren an, wie Naville, H. Vogt, 
Savini-Castano und Bielschowslcy; nach ihnen verliefen ebenfalls zwei 
koordinierte Prozesse nebeneinander, d .h .  die erw~.hnten Markver~nde- 
rungen seien nieht seknndgr dutch den ZelldegenerationsprozeB bedingt. 
Nach der ursprtingIichen Auffassung Bielschowskys sei fiir die mangel- 
hafte Markentwieklung die Glia verantwortlieh zu maehen wie auch dig 
Grundlage tier lipoiden Zelldegeneration ill einer trophischen Insuffizienz 
tier metaplastischen Glia zu snchen sei. Die Annahme einer sekundgren 
Entmarkung wird von Bielsehowsky mit folgender Begrtindung ab- 
gelehnt: ,,Jedenfalls kSnnen die Ver~tnderungen auf einen rein sekund~r 
degenerativen Vorgang schon deshMb niehL zuriiekgefiihrt werden, weil 
weder in Markscheiden-, noeh im Herxheimer-Pr~parat nennenswerte 
Degenerations- und Abbauerseheinungen nachweisbar waren". Daft 
abet bei dem Markmangel tier Tay.Saehs-Gehirne aueh die Markdege- 
neration eine wiehtige Rolle zu spielen vermag, konnte Schaffer bei seinem 
letzten Tay-Sachs-Falle zeigen u n d e r  sieht zweifellos Beweise daftir 
vorliegen, daft ,,in der Myelopathologie der Tay-Sachsschen F~lle aufter 
tier yon Seha/[er, Naville und Bielschowsky betonten Markhemmung 
auch degenerative Veranderungen eine Rolle spielen kSnnen". Globus, 
der ein Anh/~nger der Markdegenerationstheorie ist, schreibt im Jahre 
1923: ,,Unsere Feststellungen zeigen eindetttig, daft wir es mit einer 
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fortsehreitenden Markerkrankung zu tun  haben".  Unsere eigenen Beob- 
achtungen sprechen eindeutig im Sinne einer progredienten Markdege- 
neration. So ist bei nnserem jfingsten Falle das Markbild fast normal, 
und wir kSnnen weiterhin bei den anderen F~llen eine mit dem Alter 
fortschreitende Entmarkung feststellen. Diese Tatsache ist an und fiir 
sich im lebhaftesten Widerspruch mit der Annahme einer Markhemmung. 
Dabei ergeben die feineren histologischen Untersuehungen unzweifel- 
hafte Beweise fiir den ZerfaU und Verfettung der Markscheiden. An 
Weigert-Bridern sahen wir die blai~ gefirbten Gebiete mit den BrSekeln 
der zeffallenden Markseheiden best/iubt; an entsprechenden Seharlach- 
bildern sind dagegen Merkmale der Verfettungs-, Abbau- und Transport- 
prozesse zu beobachten. Ju, sogar in unserem jiingsten Falle, in welehem 
si[eh das Markbild als fast ganz normal erwies, sind sehon in dem Gebiete 
einzelner Marksysteme, wie im hinteren Schenkel der inneren Kapsel 
und im Penduculus, deutliehe Zeichen der Verfettung aufzufinden. 
Betreffs der Frage nach der Markdegeneration sind sehr lehrreiehe und 
flberzeugende Beobaehtungen auf Gmmd eines Vergleiehs yon Scharlaeh- 
bildern der hinteren Kapselsehenkel beim Falle 1 und 3 anzustellen, 
Beim ersteren ist das erwi~hnte Gebiet im wesentlichen mit extraeellu~ 
1/~ren Fetttr6pfchen diffuse bestreut, eine Speicherung dieser Fett tr6pfehen 
in KSrnchenzellen ist jedoch nur hie und da zu sehen. Demgegeniiber 
sind in dem hinteren Kapselschenkel des drit ten Falles nur gereifte Fett-  
k6rnehenzellen zu linden. Es unterliegt daher keinem Zweifel, dab wir 
es im ersten Falle mit dem Bride einer beginnenden, im zweiten Falle 
mi~ dem einer fortsehreitenden sekundgren Markdegeneration za tun  
haben. Denn es beweisen aueh die Fettbilder, dal~ es sieh nicht nm eine 
m~ngelhafte Markentwield~ng, sondern um eine Faserdegeneration 
:handelt, ja wir kSnnen gerade an den Fettbfldern die ffiihesten dege- 
nerativen Ver/s beobaehten. So ist z .B.  an den pariid/irer~ 
Fasern ein VerfettungsprozeI~ nicht vorhanden, w/~hrend sie zu gleieher 
Zeit Axonschwellungen in grofien Mengen aufweisen. Die Verfettung 
selbst ist derartig koehgradig ausgebildet, dal~ dies allein sehon gegen 
die Annahme, daI3 es sich bier um Markaufbauzellen handele, spricht. 
Die Existenz der markaufbauenden FettkSrnehenzellen ist ja an und 
fiir sieh noch fraglich. An Hand eines grSl~eren Materials haben sich 
Wohlwill und Schwartz eingehend mit dieser Frage besehs Wohlwill 
spricht sich zwar sehr vorsichtig aus, sieht jedoch in den KSrnehenzellen 
physiologisehe Erseheinungen. Schwartz versueht dagegen naehzuweisen, 
dab die Fettk(irnehenzellen, welehe in den Gehirnen yon Neugeborenen 
zu beobachten sind, nieht markaufbauende, sondern auf Grund yon 
Geburtstraumen auftretende, eirrfaehe Abbauelemente darstellten: ,,Die 
Markscheidenbridung geht im Zentralnervensystem beim Menschen, 
ebenso wie bei Tieren, iiberall vollkommen gleich vor sich, und ihr 
normaler Verlauf ist vom Vorhandensein fetthaltiger Elemente fiberall 
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unabhangig". Wenu man aber auch die Existenz der markaufbauenden 
Zeilen nicht in Abrede stellen will, so sind bei unseren Tay-Sachs-Fi~llen 
die besonders grot~e Zahl der KSrnchenzellen, das Vorhandensein feiner 
FettkSrnchen und -trSpfchen zwischen den Markfasern, die an den 
Markscheiden- und Fibrillenbildern sichtbaren sicheren Desintegrations- 
zeichen, die massenhaften perivascul~ren Fettansammlungen und enc[lich, 
auger all diesen Erscheinungen, die Vergnderung des Gesamtbfldes 

2~bb. 19. Herxheimer-t)r~parat yon der Sehs t r ah lung  des Fal les  3. Das  M a r k  isb m i t  
Fe t tk( i rnchenzel len  bes~f,. ~=m die zwei  schr~g ge schn i t t enen  G e f ~ e  s ind  Fe t t kS rnchen -  

z e l ] a n s a m m l u n g e n  zu sehen.  

entsprechend dem Fortschri t t  des Alters des Prozesses, feststehende 
Tatsachen, die eine progressive Marlc/aserdegeneration auger Zweifel zu 
setzen verm6gen (Abb. 19). 

Die Frage nach einem Zusammenhang yon Markdegeneration und Zell- 
degeneration haben wir daher auf Grund unserer eigenen Untersucku~gen 
entschieden Zu bejahen. Als Beweis mSgen zungchst Beobachtungen 
diesen, welche den erwi~hnten Zusammenlkang unseres Erachtens aul3er 
Zweifel erscheinen lassen. Die a~ sich fffihzeitige und staxke Ls 
der zentralen Sehbahn verli~uf~ paraJlel mit  der Sti~rke des Zellunter- 
ganges im Geniculatum laterale, indem beim ers~en Falle Zellunter- 
gang und Markdegeneration am wenigsten, beim Fall 3 beide am st~rksten 
ausgepri~gt sind; bei dem geniculocorticalen System liegt also die Annahme 
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eiuer sekund~iren Markdegener~tion auf der Hand. Die Pyramidenbahn 
zeigt sick beim ersten Fall neck als normal, beim zweiten als stark ge- 
liehtet, beim dritten schon fast  als vSllig marklos; beim letzterws 
Falle fehlen in der schwer be[allenen motorisehen Rinde c[ie Betzschen 
Zellen ebenialls fast vollkommen. Die F~rbbarkeit des pontocerebellaren 
Systems, also der Briickenarmfaserung, ist bei unserem ersten und zweiten 
Falle eine ausgezeiehnete, beim ch'itten Falle sehr mangelhaft. Wie aus 
dLer Besehreibung der Seharlach- und Fibri]lenbildern erinnerliek, erweisen 
sick die Zellen der Ponsganglien beim dritten Fa]ie zahienm~Big wesent- 
lich vermindert und kochgradig verfettet.  Bei demselben Falle siekt 
man an den vom Rfiekenmark angefertigten Weigert-Bildern neben 
den v6llig ungeiarbten Pyramidenbaknen eine gewisse Liehtung der 
Flechsigschen Kleinhirnseitenstrangbahnen, was wieder damit gut fiber- 
einstimmt, daf~ es sich unter verschont gebliebenen Zellen der Clarke- 
schen Saule viele, an einzelnen Prs 5--8 aus FettkSrnchen- 
zellen bestehende Residualkn6tehen befinden. Sehr schwere Mark- 
degeneration k6nnen wit in der Temporal- und Inselrinde beobachten, 
we sick auch die schwersten Zelldegenerationen in den entspreehenden 
Rindengebiete~ zeigen. Im Frontallappen leiden sowohl die Mark-, 
wie auch die Rindensubstanz sogar in unserem dritten Falle nur verks 
nisms geringffigig. V o n d e r  extrapyramidalen, insbesondere sub- 
pallid~ren Faserung, haben wir soviel zu sagen; dab sie ihr Erhalten- 
bleiben wohl der gro{ten Resistenz verdanken, welche die Zellen der 
paUidaren und subpallid~tren Zentren gegenfiber dem Degenerations- 
prozesse auiweisen. Das auifallend normal erseheinende Cemmissural- 
system k6nnen wir mit dem Zugrundegeken einer bestimmten l~inden- 
schicht schon deswegen nicht in Zusammenhang bringen, weft der Ur- 
sprung der Balkenfasern auch heute neck nieht mit Sieherkeit gekls 
ist. Nach den experimentellen Untersuchungen Fines stammten sie 
yon der V., nach den Beobaehtungen Cajals aus der III .  Sehicht. Ab- 
gesehen yon der Lasion der angeffihrten Bahnen und Systeme waren 
die auBerdem vorhandenen grol~en Markmassen der Hemisph~ren 
gleichfalls nicht unhedeutend betroffen, was sieh dureh die allgemeine 
sch~vere ZeUdestruktion im Thalamus und in der Rinde unseres Erachtens 
hinreiehend erlds Nach all dem Gesagten glauben wir behaupten zu 
k6nnen, dal] unsere fiber die Markdegeneration gemaehtea Beobachtungen 
entschieden im Sinne einer dutch eine gangliocelluliire A f]ektion verursachte, 
sekundiir-degenerative Genese der Markde[ekte sprechen. 

Was endlich die Frage nach den ,,systematischen" Charakterziigen 
der Markdegenerationen betrifft, so geht schon aus dem bisher Gesagten 
das Vorhandensein derartiger Merkmale bis zu einem gewissen Grade 
hervor. Bekanntlich ist beim Tay-Saehs, fiir das Zustandekommen der 
Markdefekte im allgemeinen die phylo-ontogenetisehe Re]henfolge der 
Markseheidenentwicklung maSgebend. Doch kann die Richtigkeit 
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dieses Prinzips, wie das yon Scha//er gezeigt worden ist, nicht Ms ohne 
Ansnahme bestehend angesehen ~erden. Denn es gibt beim Tay-Sachs 
Systemdegenerationen, die mi~ einer rein phylo-ontogenetiseh bedingten 
generellen Pathoklise nicht in Einklang zu bringen sind, and gerade 
diese Ansnahmen zeigen am deutlichsten, da~ beim Tay-Sach8 auch noch 
andere, ,,echte systematische" Prinzipien eine Rolle spielen miissen. 
Diese ,,echten systematischen" Charakterzfige fallen besonders dann 
auf, wenn wir versehiedene, jedoch iiltere Tay-Sachs-F~lle miteinander 
vergleichen. Sehr lehrreich erseheint es uns in dieser Hinsicht die yon 
Bielschowsky mitgeteilten (1920) drei Fi~lle, don Fall B yon Globus und 
unseren ~ltesten Fall zu vergleicl~en. Beim Falle Globus zeige die weil~e 
Substanz des Frontal-, Temporal, und Oceipita]lappens hoehgradigen 
Faserausfall, m~6ige Aufhellung der Balkenfasern und eine fast vSllige 
Marklosigkeit der Fornix. Dabei springe die Sehstrahlung, die Pyra- 
midenbahn und die Corona radiata durch ihre intensive Fiirbbarkeit 
gut ins Auge. Wenn wir die Faserverhi~Itnisse, die a ~  der Abb. 21 yon 
Globus sehSn dargestellt sind, mit denen unseres erwi~hnten Falles ver- 
gleichen (Abb. 12, 13), sehen wir ein gegens~tzliches Verhalten. Bei unserem 
Falle sind n~mlich die BMken- und Fornixfasern auffallend gut erhalten, 
dagegen heben sich die Corona radiata und besonders die Sehstrahlung 
als helle Bezirke yon ihrer Umgebung ab. Ahnliche Unterscl~iede stellen 
sich bei einem Vergleieh der Bielschowskysehen Fi~lle mit unserem Falle 
heraus. Der Fall Bielschowsky weist an seinen Opticusfasern m~13ige 
Lichtang au~, dabei ist an den zentralen Sehbahnen ein i~lmlicher Ans- 
fall nicht festznstellen. Unser eigener Fall zeigt dagegen verh~ltnis- 
m~i~ig versehont gebliebenes frontales Optiensneuron und ein fast vSlliges 
Zugrundegel~en des zentralen Neurons. Noch merkwfirdiger erscheint 
uns die Tatsache, daI3 w~hrend bei unserem Fa]le die pontocerebellaren 
Fasern im Gegensatz zu dem gut erhaltenen dentato-rubralen System 
schwer degeneriert sind, - -  was iibrigens ein auch sonst fibliehes Bild 
darstellt - -  bei den Bielschowskyschen F~llen die pontocerebellaren 
Bahnen diejenigen sind, welche v511ig normal erscheinen un4 die dentato- 
rubrale Faserung sich als schwer l~diert erweist. Das letzterw~hnte 
Verhalten ist umso fiberraschender, als die dentato-rubrale Faserung 
ein onto-phylogenetisch ~lteres, folg|ieh ,stabileres" System, als das 
pontocerebellare darstellt. Wir glauben daher niehts anderes Ms den 
reinen Tatsaehenbestand zu erachten, wenn wir ans dem oben Gesagten 
folgende Feststellungen hervorheben: Es gibt beim Tay-Sachs System. 
degenerationen, die ihre Erkliirung au/ keinen Fall in der allgemeinen, 
onto-phylogenetisch bedingten Labilitdt dieser Systeme /inden kSnnen, 
sondern die Annahme nahelegen, daft wit es hier mit einem ~ich yon Fall 
zu .Fall ~indernden System/aktor zu tun haben. So 8ehen wir denn sich an 
Hand einer Strukturanalyse des anatomischen Bildes bei der im i~brigen 
,,allsegmentCir.ubiquit~iren" in/antilen amaurotischen Idiotie neben dem 



verschonte :F~lle der infuntfl-am~urotischen Idiotie. 727 

Prinz@ der Keimblattwahl auch das~enige der Systemwahl vor unseren 
Augen zu ent/alten. 

III. Das Wesen und die teineren Verh~ltnisse des intraganglion~ren 
Prozesses. 

A. Das Quellungs-Fiillungsproblem. 
In diesem Abschnitt soUen zwei Probleme des Tay-Sachs eingehender 

besproehen werden: 1. Das vie] umstrittene Quelhmgs-F~lhngsproblem, 
2. Das Vorkommen und Bedeutung gewisser inklusionsa.rtiger Gebilde 
(Somoza-Sdntha, M. Liebers). 

Das Wesen 4er NervenzeUveri~nderungen des Tay-Sachs wird nach 
Bielschowsky, Spidmeyer und "thren Anh~ngern nieht nut bei der infan- 
tilen, sondern auch bei den fibrigen Formen in einer Speicherung pri~- 
lipoider bzw. lipoider Substanzen im Zellplasma erblickt, was mit einer 
mekr oder weniger deutlichen Schwellung des Zelleibs und der Dendriten 
Hand in Hand gehe. Diese Schwellung sei nach Bielschowsky rein 
sekund~r und dureh das hochgradige WasserbindungsvermSgen bedingt. 
,,Das ist . . .die  Lipoid~nhs in den Ganglienzellen, sie ist als das 
Wesentliehe der Erkrankung anzusprechen" (Bielschowskyj. ,,Darin, 
dal~ ...Lipoidstoffe in den Ganglienzellen abgelagert werden, sehe ich 
. . .das charakteristische Merkmal fiir alas Wesen des Ganglienzell- 
prozesses" (Spielmeyer). 

Im Gegensatz zttr Theorie der prims Lipoidabl~gerung sieht 
Scha//er das Wesen des Prozesses in einer Ganglienzellbl~hung, was in 
einer durch W~sseraufnahme erfolgten Schwe]lung des Hyaloplasmas 
bedingt sei. Das Erseheinen der pri~liopiden Substanzen sei Ms rein 
sekund/~r anzusehen und stelle im wesentliehen nichts anderes, als eine 
chemische Umwandlung des strukturlosen Hy~loplasmas in k6rnige 
:~sse dar. ]In seinen seit 1922 erschienenen Arbeiten hat Scha/]er mi~ 
photographischen Dokumenten mehrfach belegt, dal~ es Tay-Sachssche 
G~nglienzellen gibt, die ,,alle Kennzeichen tier hochgradiger~ Sehwellung 
an sich fiihren ohne DegenerationskSrnchen (oder hSchstens diese in 
sehr sps Zahl) zu enthalten". ,Somit ist die Sehwellung keine 
Begleit-, sondern eine Integralerscheinung in dem Sinne, dab die AuL 
treibungen tier Nervenzellen, Dendriten und Axonen dureh eine prims 
in Quellung sich ~u~ernde Veritnderung des Hy~loplasmas bedingt 
werden; dies ist eine Tatsaehe und keine ,anfechtbare Hypothese'." 
Scha//er macht selbst darau~ ~ufmerksam, dait Tay-Sachs-F~lle nicht 
ohne Ausnahme zttr Entscheidung derartiger Fragestellungen geeignet 
seien. Es seien die m6glichst jungen FMle diejenigen, in welchen neben 
den in fiberwiegender Mehrzahl vorh~ndenen F~llungsexemplaren sich 
hie und da vereinzelte Quellungsexemplare bef~nden, die ihrerseits jedoch 
fiir die Theorie tier Quellung yon ~usschlaggebender Bedeutung seien. 
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Nach Marinesco sei die Bl~hung des ZellkSrpers, die ,,ja einen charak- 
teristisehen Zug bildet", durch eine erhShte Wasseraufnahme bedingt, 
was auf eine StSrung der Lipoproteinkomponente zurfickzuffil~'en sei. 
Diese Proteine seien in chemischem Sinne Kolloide und Marinesco 
nimmt weiterhin an, dab ihre SpMtung yon hochmolekul~ren Substanzen 
in niedrigere phosphorhaltige Lipoide mit einer Vermehrung der intra- 
eellul~ren Molekiile verbunden sei, was seinerseits eine eadosmotische 
St6rung in der Riehtung des ZellkSrpers verursache. Des osmotische 
Gleichgewiehb werde im gleiehen Sinne auch dureh andere Faktoren 
gest6rt. So sei nach Marinesco als Folge der gestSrten Oxydations- 
prozesse, als deren Indica tor  nach ibm die Oxydasereaktion anzusehen 
sei, zu erwarten, dab dadureh eine Vermehrung der intraeellul/~ren 
CO~-Molekfile zustandekomme, was wiederum eine StrSmung yon 
Fliissigkeit in der Riehtung des ZellkSrpers bedinge. DaB die Ganglien- 
zellsehwe]lung dureh die erh6hte Wasseraufnahme zu erkl~ren sei, hat 
Scha[]er im Jahre 1922 bereits angenommen und deshalb ist es eigent- 
lieh mehr als unversb/~ndlieb, warum Marinesco die SchaHersche Hyalo- 
plasmalehre verwirft und warum er seine Pathogeneseauffassung als mit 
der Bielschowslcy-Spielmeyerschen gut iibereinstimmend erkl~rt. 

Die eingehende Untersuchung unserer drei versehieden alten Tay- 
Sachs-F~lle ergab iiberzeugende Belege fiir die Riehtigkeit der Scha[[er- 
schen Lehre der prim~ren Hyaloplasmasehwellung. Wie aus dem des- 
kriptiven Teil ersiehtlieh, stellte es sieh auf Grund der Untersuehung 
unserer F~lle die in der Literatur bisher nieht gewiirdigte Tatsaehe 
heraus, dab der Scha/]ersehe Zelldegenerationsprozel] in dem zentralen 
vegetativen Kernen, haupts~ehlieh im Nnel. snpraoptieus und para- 
ventricnlaris im Vergleieh zu anderen Gebieten des Zentralnervensystems 
eine auffallende Versp~tung aufweist. Aus diesem Grunde ersehien uns 
eine ausf~ihrliehe Beschs mit den genannten Zentren fiir die 
Entseheidung der Frage, wie wir sie im Quellungs-F~llungsproblem 
vor uns haben, als sozusagen ad~quat. Die Versps ist in diesen 
Zentren so hoehgradig, dab z. B. bei unserem zweiten Falle, bei dem die 
bliihende Phase sehon abgeklungen war und in der Rinde bereits die 
Destruktionserseheinungen aaftraten, der Nucl. supraopticus nur be- 
ginnende und aueh der Nucl. paraventricularis nur wenig fortgesehrittene 
L~sion zeigte. Und gerade in dem Bezirk dieses letzterw/~hnten Kernes 
fanden sieh unter den fast vSllig normalen bzw. sehon mit Pr~lipoid- 
kSrnchen reichlieh beladenen Zellen in gar nieht geringer Zahl solche, 
sekr deutlieh bis m~chtig gesehwollene Exemplare ohne jede Spur yon 
h~matoxylinaffiner KSrnelung, oder nur mit ganz bescheidener, deren 
K6rnelung jedoch mit dem Grad der Sekwellung keineswegs in Parallele 
gesetzt werden kann. Ahnliehe Zellen waren aueh in der Riude des FMles 
Falles 1 und zwar in der V. und VI. Schicht zu beobaehten. Ein Exem- 
plar dieser Ze]len ist auf der Abb. 20 zu sehen, welches der VI. Sehieht 
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der Temporalrinde entstammt. Auf der Abb. sind drei Zellen zu sehen, 
yon denen der mit ,,b" bezeichnete die blfihende F/s demon- 
striert:  Die gebl~hte Zelle ist mit h~matoxylinaffinen K6rnchen voll- 
gelofropft. Dem steht die Zelle ,,a" gegenfiber, die bei hochgradiger 
Schwellung nur ganz wenig K6rncllen enth~lt, so dab sie fast der reinen 
Quellungsphase mit den ganz initialen Zeichen der F/illung entspricht. 
Die dominierende Ersckeinung ist hier unseres Erachtens zweifellos die 

A b b .  20. I m m e r s i o n s b i l d  aus  der  T e m p o r a l r i n d e  des Fal les  1 zur  D a r s t e l l u n g  tier Quel lungs-  
~phase. Die sp~r l ich  v o r h a n d e n e n  h a m a t o x y l i n a i f i u e n  l~2i~rnchen s t ehen  m l t  der  m/~ch~igen 
:Blfihung der  Gangl ienzel le  ke ineswegs  in  Verh/~ltnis.  Weigert-Scha]]ersche Lec i th ino id -  

f / i rbmag,  ~be r f /~ rbung  m i t  F u c h s i n .  

Schwellung des Zelleibes, fiir welche die vereinzelten, zerstreut gelegenen 
lecithinoiden K5rnchen verantwortlich zu machen uns auf keinen Fall 
gerechtfertigt erscheint. Auf Grund dieser Abbildung, insbesondere 
ihrer Zellen ,,a" un4 ,,b", sehen wir als mit Sicherheit bewiesen an, 
dab die Schwel]ung in der Volum- und Formver/~nderung der Zelle den 
prim/~ren Faktor darstellt. Denn sollte die Spielmeyer-Bielschowskysche 
Lipoideinlagerung die Ursache der Ze][ver~nderung darstellen, so diirfte 
,die Zelle ,,a" keinerlei Schwellung aufweisen. 

Derartige mikroskopische Bilder, yon denen Scha]/er die schSnsten 
Beispiele in seiner im Jahre 1928 erschienenen Arbeit mitgeteilt hat, 
haben unserer Ansicht nach eine Beweiskraft, der eine unbefangene und 
morphologisch eingestellte Forschungsrichtung kaum ausweichen kann. 
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Es erscheint uns daher nieht wenig verwunderlich, dal3 die fiberwiegende 
Mehrzah] der sich in dieser Frage/~u/3ernden Autoren sich im Sinne der 
Bielschowsky-SpieImeyersehen Hypothese zu einer Stellungnahme ent- 
sehlie6t. Es sind jedoeh aueh in jiingster Zeit Autoren, die sich - -  ent- 
spreehend den morphologisch nachweisbaren objektiven Tatsachen - -  
als Anh/~nger der Hyaloplasmatheorie bekennen. So nimmt Tschugunoff 
auf Grund seiner eigenen Erfahrungen die SchaHersche Ansieht vSllig 
an: ,,Vorerst kann ich mit Schaf[er reich darin einverstanden erkls 
dab die Schwellung eine prim~re Ver~nderung der Nervenzellen dar- 
s te l l t . . .  Tats~ehlich sind in unserem Falle hs stark aufgedunsene 
und deformierte Zellen, aber ohne Ver~nderungen des fibriJl~tren Appa- 
rates und der Erseheinung einer kSrnigen Masse zu bemerken." 

Spielmeyer versuekt in seiner letzten diesbezfig]ichen Arbeit, naeh- 
dem die yon Scha]/er mitgeteilten photographisehen Dokumente als 
morphologisehe Tatsaehen natfirlich nicht zu bezweifeln sind, die Beweis- 
kraft, welehe ihnen Scha]]er zuspricht, dutch seine Einw~nde zu er- 
sehfittern. Wie Spielmeyer schreibt, kSnne man es nicht ausschliel3en, 
dab in den erw/~hnten Ganglienzellen aul3er den im Weigert-Bilde sieht- 
baren aueh andere Degenerationsprodukte vorkommen. S19ielmeyer 
nimmt also rein hypothetiseh das Vorhandensein gewisser KSrnehen 
an, gesehen worden sind aber diese KSrnchen noeh yon niemandem. 
Diese yon Spielmeyer angenommene Hypothese wird jecloeh durch die 
im hiesigen Insti tut  ausgeffihrten Untersuchungen KSrnyeys, die ich auf 
Grund meiner eigenen diesbeziigliehen Erfahrungen best~tigen kann, 
wesentlieh entkrs KSrnyey gelang es n~mlich mit einer Kombi- 
nation der Sudanf~rbung mit der Spielmeyersehen die Lipoide und die 
neutralen Fette  gleichzeitig naehzuweisen, wodureh er die versehiedenen 
Prcdukte des Fet~abbaues in ein und demsetben Pr~tparat beobaehten 
konnte, Dabei liel3 es sieh feststellen, ,,da/~ die meisten Ganglienzellen 
mit h~matoxylinaffinen K6rnchen dieht geffillt sind. Dabei kann man 
aber, wohl in bedeutend geringerer Zah], aueh Exemplare beobachten, 
in welchem sowohl dunkelblaue pr/~lipoide als auch rote lipoide KSrnehen 
enthalten s ind . . .  Aber was ffir die Beurteilung des Sehwellungspro- 
plems das Wichtigste is~, es sind nieht einmM a]]zu selten exeessiv ge- 
sehwollene Nervenzellen zu fin@n, welehe pr~lipoide KSrnung in wech- 
selnder Menge einsehliel3en, wobei aber ein betr~ehtlicher, manehmal 
der gr6/3te Tell des Plasmas frei yon allerlei AbbaukSrnchen ist. Ieh 
glaube, dal3 solche Bilder nnr auf eine W'eise gedeutet werden kSnnen 
und zwar als Vertreter der Schaf[ersehen reinen Quellungsphase, welcher 
die Phase der F~llung pr~lipoider Substanz folgt". KSrnyey ffigt noeh 
ganz riehtig zu, dab yon jemandem der Einwand erhoben werden kSnnte, 
es sei noeh eine dritte Art der Ablagerungsprodukte vorhanden, die man 
auch mit dieser kombinierten Methode nach nachweisen kSnne; , , . . .we r  
aber an dem mit unserer hentigen 3[ethodik tats~ehlieh Nachweisbaren 
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will, der wird die Beweiskraft dieser mikroskopiscken Bflder kaum 
bezweifeln". 

Wie die Beweisfiihrungen Spielmeyers sick in Anbetracht der yon 
Scha//er hervorgehobenen oben ausgefiihrten Tatsaehen Ms nicht stieh- 
haltig erweisen, ebenso findet der auI Grund sp~tinfantfler F~lle erhobene 
Einwand Bielschowskys, demnach die in Frage stehenden Zellen ihre 
Degenerationsprodukte schon verloren haben m6gen und somit ein 
sp~teres Stadium darsteUen, keine rechte Stiitze. Wie das yon Scha]]er 
~Sederholt betont worden ist, welcher Ansicht sick auch K6rnyey an- 
schlie6t, 8eien an diesen Zellen regressive Erscheinungen iiberhaupt nieht 
zu sehen, im Gegensatz zu den die floride Phase tats~chlich tiberdauern- 
den, geschrumpften, in ihren Kernen affizierten Elementen. Wir m6chten 
noch hinzufiigen, dal~ bei unseren F~ller~ die reinen Quellungsexempl~re 
get,de dort vorzufinden waren, wo der Proze~ in jeder Hinsickt Ver- 
sl)~tung zeigte und sieh dementsprechend noch in Aufangsstadien befand. 

Auf einen mSglichen Einwand sei hier noch kttrz eingegangen und 
zwar, dal~ es zu befiirchten sei, dal~ w~hrend 4er Pur~ffin-, noch mehr 
der Paraffin-Zelloidineinbettung ein Tell der K6rnchen trotz der Bi- 
chromatbeizung gelSst werde und dadurch die auff~llend kSrnchen- 
armen Qulleungsformen entstfinden. Auf diesen, an sich richtigen Ein- 
wand sei nur soviel erwidert, dai] bei der Spielmeyer-Fi~rbung, bei welcher 
wit das vorangehende w~sserig-alkoholische Auswaschen mit Absicht 
vermieden haben und dadurch nut die minuten- bzw. sekundenlang 
dauernden Entw/~sserungs- und Aufhellungsprozesse schgdigend wirken 
konnten, die beschriebenen Zellen ebenso aufzufinden waren. Sie sind 
aber auch bei der K6rnyeyscken Doppelf~rbuug zu sehen, bei welchem 
die Schnitte ~us Wasser aufgezogen und mit Glyceringelatine zugedeckt 
werden. 

Gegen die Theorie der prim~ren lipoiden Ein]agerung und sekun- 
dg,ren Ganglienzellsehwellung spreehen noeh andere histopathologisehe 
Erfahrungen. Bielschows/cy sprieht ni~mlich schon in seiner in 1922 
erschienenen Arbeit yon hydrophilen Kolloiden und schreibt in seiner 
jiingsten diesbezfiglichen Mitteilung: ,,Durch die Anhgufung hydro- 
philer Kolloide wird das osmotisehe Gleichgewicht der Zellsubstanz 
zum Flfissigkeitsgehalt der Umgebung versckobe~, was eine gesteigerte 
Wasseranfnahme und damit eine Vergr6i~erung des Zellvolumens zur 
Folge hat". Die Ursaehe der Schwellung sieht also Bielschowsky in den 
kolloidchemisehen Eigensehaften der ~bgelager~en prs Sub- 
stanzen. Die Quellungsfghigkeit der leeithinoiden, bzw. myelin~rtigen 
Substanzen ist aus der Koll6idchemie wohl bekannt, dock kSnnen wir 
uns der Annahrae Bielschowslcys nickt ohne weiteres ansehliel~en, da histo- 
pathologisehe Beobachtungen gezeigt haben, da6 verhgltnism~6ig 
hochgradige Lecithinoidablagerungen ohne jegliche Zellsehwellungs- 
erscheinungen vorkommen kSnnen. So land v. Lehoczlcy in einem Fa]le 
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yon Meningitis tuberc, an den unter der infiltrierten Pia gelegenen 
Rindengebieten mit Lecithinoidk6rnchen beladene Nervenzellen, betont 
aber, dab obwohl die K6rnchen mit denjenigen des Tay-Saehs vSllig 
identisch aussehen, die Nervenzellen ,,nur sehr schwach oder gar nicht 
gebl~ht erscheinen, wobei die Dendriten gi~nzlich unver~ndert bleiben". 
Aknlich /~uBert sich KSrnyey, der in den Nervenzellen der Rinde eines 
wegen Amyloidose verstorbenen Tuberkulotikers, haupts~chlich in der 
atrophiscllen Iuselrinde, Lecithinoid land. Nach ihm: . . . . .  respek$iert 
die Anhi~ufung der hi~matoxilinaffinen KSrnchen die normalen Konturen 
des Zelleibes, anders ausgedrticl~t, kann yon einer Zellschwellung keine 
Rede sein". Jfingst weist v. Lehoczky in seiner zusammenfassenden 
Darstellung fiber die lecithinoide Degeneration an Hand gr6Beren 
Materials yon neuem auf diese Tatsaehen hin. 

Es ist uns selbstversti~ndlich klar, dab der zur Schwellung der Zelle 
ffihrenden Wasseraufuahme ein physikalisch-chemischer ProzeB im 
Cytoplasma vorangegangen sein braucht. Dieser ProzeB besteht jedoeh 
nicht in dem Auftreten yon hgmatoxylinaffinen, leeithinoiden KSrnchen, 
sondern in einer dem Erscheinen der K6rnchen unbedingt vorangehen- 
den, mit unseren heutigen Methoden anscheinend pickt zu klgrenden 
Ver/~nderung des Cytoplasmas. Demnaeh w~re de rmi t  unseren Methoden 
feststellbare ProzeB doch in das Hyaloplasma zu lokalisieren. 

Znsammenfassend l~Bt sieh also sagen, dab wir das Wesen des intra- 
ganglion~tren Prozesses mit Scha//er in einer primiiren Hyaloplasma- 
schwellung zu erblicken haben, welche Auffassung unseres Erachtens 
als durch morphologische Tatsachen bewiesen angesehen werden kann. 
Die Spielmeyer-Bielschowskyscke Theorie der prim~ren lipoiden Einlage- 
rung mfissen wit dagegen als eine nieht bewiesene, ja unserer Ansicht 
nach den Tatsachen widersprechende Erklitrung ablehnen. 

B. Die inklusionsartigen Gebilde der Ganglienzellen. 
Die fraglichen K6rperchen sind zuerst yon Somoza beschrieben 

worden, der sie in gebl~hten I)endriten der Purkinje-Zellen beobachte~ 
und ftir zweite Zel]kerue gehalten hat. Die eigenartige I)oppelkernig- 
keit untersuehend ist es mir gelungen, nachzuweisen, daB es sich nieh~ 
um echte Kerne, sondern nm Kerne nachahmende argentophile Inklu- 
sionen h'andelte. Mit der morphclogischen und chemischen Beschaffen- 
heir dieser I)egenerationsprodukte batten wir Gelegenlleit, tins in einer 
frfiheren Arbeit eingehend zu beschgftigen. Wir haben sie als inklasions- 
ar~ige, jedoch yon den in der Literatur besehriebenen echten Inklusionen 
verschiedene Ablagerungskugeln bezeichnet, die ihrer chelnischen Be- 
schaffenheit naeh yon den pri~lipoiden-lipoiden Substanzen des Scha//er- 
schen I)egenerationsprozesses abweichen und irgendwelchem ProteinkSrper 
entsprechen. Gegenfiber Lipoidf~rbungen, wie auch gegenfiber den spezifi- 
schen Amyloid- und Protagonreaktionen erweisen sie sich Ms refrakt/~r. 
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Ihre deutliche Farbenaffinit/s beziekt sich nur auf die Argentophilie 
und Fucksinophflie; sie f~rben sich jedoeh aueh mit  Eosin. 

Der einzige Ort, an dem diese eigenartigen intraee]lul/~ren Degenera- 
tionsprodukte - -  wie wir das in der fiber dieses Thema publizierten 
~4_rbeit hervorgehoben haben - -  vorkommen k6nnen, schien das Purkin]e- 
Neuron zu sein. Unsere jetzigen F/~lle haben diese Ansicht widerlegt 
und auf Grund unserer neueren Erfahrnngen stellte es sich heraus, 
dab betreffs ihres Vorkommens individuelle Variet/~ten besteken kSnnen 
und daft sie gelegentlich sehr verbreitet im Zentralnervensystem anf- 
zufinden sind. Sie sind jedoch ohne Ausnahme intraganglioniir und kommen 
in Gliaelementen niemals vor. 

Ihr Vorhandensein in den Purkinje-Zellen erwies sieh als konsequent. 
Es zeigten sich jedoch groBe Abweichungen in ihren morphologisehen 
Verh/~ltnissen und ikrer Zahl. In dem damals untersnehten Falle kamen 
sJ[e verh/~ltnism/~f~ig selten zur Beobachtung und zwar pro Schnitt in 
2--4 Purkin~e-Zellen. Diese waren fast ausnalxmslos gut ausgereifte, 
scharf begrenzte Exemplare, die sich h/s im ZeUkSrper, gew6hnlieh 
zentral, als in den lokalgebl/~hten Dendriten, befanden. Bei jedem der 
jetzigen drei F/~lle waren sie in grSBerer Zahl vorhanden, besonders 
beim Fall 1. Niemals konnten wir bei diesen F/s Degenerations- 
kugel im Purkinje-Zellk6rper nachweisen; sie befanden sieh immer in 
einem gebl/~hten Dendrit und zeigten bedeutend seltener jene distinkte 
Form, als in unserem frfiheren Falle. 

Im Fall 2 konnten wir sie nur in Purkinje-Zellen bzw. in deren Den- 
driten und ganz selten in der Frontalrinde beobachten. Im Griseum 
pontis waren sie beim ersten Fall zu seken. Endlieh konnten wir sie, 
wenn auch vereinzelt in unserem dritten Falle an den verschiedensten 
Ste]len des Zentralnervensystems anffinden: so in der Frontal.rinde, im 
:Nuel. lat. mesenc., lat. oblong., hypoglossi, in tier Oliva inf., im Vorder- 
horn des Rfiekenmarks und in den Spinalganglien. Unter den erw~hnten 
Grisea waren sie im Gang1. pontis des ersten Falles und im Nucl. lat. 
oblong, des drit ten Falles in auffallend groSer Zahl vorhanden. Im 
Gebiete des Gangl. pontis waren in einem Gesiehtsfeld bei starker Ver- 
grSSerung stellenweise 3--4 Exemplare. Auf der Abb. 21 sieht man 
3 Ganglienzellen der dorsomedialen Kerngruppe des Griseum pontis 
beim Fall 1 eng aneinander geschmiegt liegen. In  jeder Ganglienzelle 
befindet sich zentral gelegen eine argentopkile Kugel. Der exzentriseke 
Kern zeigt in den beiden reehtsgelegenen Zellen ziemlieh normale Ver- 
haltnisse; gespannte Kernmembran, gut erkennbare Kernstruktur,  
scharf hervorspringenden rnndliehen Nucleolus. Der Kern der links- 
seitigen Zelle ist dagegen stark geschrnmpft, die Struktur versehwunden, 
der Nueleolus klein und gesehrumpft. Auffallend ist tells die strahlen- 
artige Spongioplasmazeichnung um die ]-nklusion herum und die in den 
Dendriten hinein verlaufenden diekeren Fibrillenst/~mme, tefls das 
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v6]lige l~ehlen des den Kern  umgebenden Perikaryon. I m  stark gebl/thten 
Zellk6rper sind Spuren des endoeellul/~ren Netzes noeh zu erkennen, ~n 
einzelnen Teilen ist jedock nur eine kSrnige Masse zu linden. Die ring- 
f6rmigen Nervenendigungen der eorticopontinen Fasern haften an der 
Oberfl/iche der Zellen and weisen keine Besonderheiten auf. Die Abb. 22 
s t ammt  aus unserem drit ten Falle. Links ist eine Zelle des Nucl. lat. 
oblong., rechts eine der VI, Schicht der Frontalrinde d~rgestellt. Die 
Degenerationskugel verhalt  sieh ebenso wie im vorigen FMle. Sie bfldet 

Abb .  21. 01 immers ionsze i chnung ,  Cajalsches t t y d r o c h i n o n - S i l b e r p r ~ p a r a t .  Dre i  Gang l i en .  
zel len yore  Gr i s eum p o n t i s  des Fal les  m i t  a rgen toph i l e~  K~ge ln .  

d~s strukturelle Zentum der Zelle, Der exzentrische Kern ist bei der 
rechtsseitigen Zelle verh/tltnism/~13ig normal, bei der linksseitigen da.gegen 
sehwer degeneriert: die Kernmembran  fehlt v611ig, yon dem zerf~llenen 
Inhal t  der Zelle ist nur der schlecht ge~rb t e  Nueleolus fibrig geblieben, 
an beiden Seiten mit  je einem Chromatinsehollen. 

In  der erws Arbeit haben wir die pr/~gnantesten Charakteristica 
der die ][nklusionen im Zelleib enthaltenden Purlcin]e-Zellen im folgenden 
z~sammengefal]t: 1. Die extreme Abplat tung des Kernes, wodureh 
dieser einem Endothelkern oder einem sieh eng der Zelle anschmiegen- 
den Gliakern ~hnlich erseheint; 2. das Verschwinden der kompakteren 
perinuelettren Plasmastruktur;  3. die auffallend starke Zellsehwellung. 
In  unseren drei F/~llen sa!3en die argentophilen Kugeln der Purkin]e-Zellen 
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immer an den Dendritenauftreibungen, wodurch die charakteristisehen 
Zellver/inderungen night zustande kommen konnten. Demgegenfiber 
fanden sieh an den derartige Inklusionsgebfide enthaltenden Zellen des 
Griseum pontis nnd Nucl. lat. verscbiedenste Degenerationserscheinungen 
und es gelang an dem letzteren Kern die sp/~tere Umwandlung dieser 
Ablagerungskugeln zu verfolgen. An diesen kormten wir die ffir die 
Pur/cinje-Zellen charakteristisehe Abplattung und extrem periphere 
Lage des Kernes gewShnlieh niekt beobachten. Stark abgeplattete 
pyknotisehe Kerne fanden sich wohl aueh bier, doch lagen diese nicht 
peripher, sondern sehmiegten sieh kappenartig den Kugeh~ an. Ein 
andermal bewahrten diese Kerne ihre rundliehe Form und erweekten 

2~bb. 22. Ze ichnung m i t  61immersion.  Bielschowsky-Pr~parat. a Gang'lienzelle aus dem 
NucL la t .  oblong. ,  b a l l s  der F ron ta l r inde  des Falles 3. 

imben der verh/~ltnism/~f~ig groBen Kugel den Eindruck eines Planeten. 
Auf~er der Schrumpfung kamen noeh zwei Arten yon Ver/~nderungen 
des Kernes h/iufiger vor. Die erste bestand darin, daI~ der Kern seinen 
Chromatingehalt verlor und zugleieh starke B1/s zeigte; so ersehien 
er oft als die GrSfte der Inklusion iibersehreitendes blasenf6rmiges, 
Gebflde. Bei der zweiten Ver/inderung zerfiel der Kern in intensiv 
gef/~rbte Sehollen. In solchen F/~llen, als die Destruktion schon welt 
genug fortgesehritten war, konnte man die zeffa]lenen BrSckel des Kernes 
kaum erkennen und die zentral gelegene Kugel maekte den getreuen 
Eindruek eines Zellkernes. Die scharfe Begrenzung einer derartig aus- 
gereiften lnklusion uncl somit ihr Kerncharakter wird auch dadurch 
ausgepr/s dab in d~esem Stadium die radi/~re Protoplasmazeichnung 
gewShnlieh schon verschwunden ist und das Protoplasma nur mit einer 
ganz rein gekSrnten Masse best/~ubt war. Die J~hnlickkeit ging zuweilen 
so weir, daft im FaUe zuf/~llig auch der Kern gut erhalten und dunkel 

Archly  fiir Psychia t r ie .  Bd. 93. 48 
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gefarbt war, die Zelle einen doppelkernigen Eindruck erweckte und es 
mit schwacher VergrSl~ernng nickt zu entscheiden war, welcher yon 
beiden den ricktigen Kern darstellte. 

Sowohl unter den derartigen Zellen der Pons, wie auch des Nuel. 
lat. kamen solche Exemplare vor, welche die initiale bzw. die terminale 
Pkasen dieser Kugeln am schSusten demonstrierten. Es hat den An- 
schein, als ob die Entstekung der Kugel immer mit der Ablagerung und 
Verdiehtung einer argentophilen Masse in der N~he des Kernes beginne. 
Im Endstadium geht mit dem Kern auch der Ze]leib zugrunde und dann 
wird das bis dahin intracellulgre Gebflde znletzt extracellul~r. Es er- 
seheint uns nickt unwesentlieh, dal~ die argentophile Kuge] nach dem 
vSlligen Zugrundegeken und Verschwinden der Zelle a]s frei im Gewebe 
liegender KSrper existieren kann. Dies zeigt uns ns dai3 wir es 
bier mit einer besonders sehwer abzubauenden Substanz zu tun haben, 
welehe wir folglich mit irgendeinem initialen oder intermedi/~ren Pro- 
dukte des Scha]]erschen lipoiden Degenerationsprozesses nicht identi- 
fizieren dfirfen. 

In der oben zitierten Arbeit haben wir atff den abweickenden Chemis- 
mus der ]ipoiden Stoffweckselprodukte der amaurotischen Idiotie yon 
den fraglicken argentophilen Degeneratiouskngeln und auf deren protein- 
artige Natur  gegeniiber Fs ausdriicklich kingewiesen. 
Es sei noch vor der ErSrterung ikrer patkogenetiscken Bedeutung auf 
einen wichtigen Fail yon amaurotischer Idiotie verwiesen. Max Liebers 
hat im Jahre 1927 einen Fall yon a . I .  kombiniert mit Myoclonusepi- 
lepsie besehrieben ,,der kliniseh sick als myoclonische Epilepsie erwies, 
sowohl dutch eines Symptomatologie als auch durch das heredit/~re 
Moment des Vorkommens yon Epilepsie und Myoklonie in der Familie 
des Patienten. Die anatomisehe Untersuchung ergab dalm abet den Be- 
fund einer juvenilen amaurotischen Idiotie mit bemerkenswerten 
Besonderheiten und mit Einlagerungen nach Art der sog. Myklonus- 
k5rperchen, kaupts/~chIich im Nucleus dentatus des sehwer atrophischen 
und skerosierten Kleinhirns". Eine Verschiedenheit zeigte sick - -  wie 
Liebers weiterhin beriehtet - -  in den F/~rbereaktionen gegentiber den 
La/ora-Westphalsehen KSrperchen. Die in den Ganglienzellen des Nuc]. 
dentatus einzeln oder mehrfach vorkommenden AblagerungskSrper 
erwiesen sick gegenfiber Eosin acidophil, gegenfiber H/~matoxylin 
lecithinoidartig nnd gegeniiber Scharlack lipoidartig; mit Best-Carmin 
und Methylviolett f~rbten sie sick nicht und zeigten eine schwaeke 
Jodophilie mid Argentophilie. Betreffs ihres Vorkommens seien zwei 
Momente yon Belang: 1. da~ sie an den Pr~dilektiousstellen der Myo- 
klonusepilepsie zu linden waren, 2. daI3 sie immer nur intraganglion~r 
zu sehen waren und niemals in Gliazellen oder frei im Gewebe beobachtet 
werden konnten. Liebers fal3t seine Anschauungen dahin zusammen, 
,,da~ der universelle, das gesamte Zentralnervensystem befallende, 
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lipoide smaurotische DegenerstionsprozeI~ an der fiir dss Zustsndc- 
kommen der Myoklonie wichtigen Pr/s durch das Mit- 
wirken sines zweiten dort zn Sch/~digungen tendierenden und Myo- 
klonie bedingenden Erbfsktors diesen sonst dort mehr smyloid- glyko- 
genoid-hyslin susfsllenden K6rperchen einen mehr ]ecithinoid-lipoiden 
Chsrskter verliehen hat". 

Eine K1/~rung in der Frsge der yon Liebers and uns beschriebenen 
intragsnglion/~ren KSrper herbeizufiihren, erscheint uns fiir die Pstho- 
geneseforschung des Tay-Sachsschen Zelldegenerstionsprozesses als 
bedeutungsvoll. Die beiden intrscellul/~ren Ablagerungskugeln sind, 
wie sns obiger Darstellung hervorgeht ,  nicht identisch; es bestehen 
zwischen beiden sowohl in morphologischer wie auch in chemischer Hin- 
sicht deutliche Unterschiede, welche nook durch eine versckiedenartige 
Lokalisation der beiden erweitert wird. Eine wesentliche ~berein- 
stimmung zwischen ihnen ist dsrin zu erkennen, dab beide autochtone 
Degenerationsprodukte der Ganglienzelle darStellen und nicht als yon auflen 
her kommende prdlipoid-lipoide Einlagerungen aufge/afit werden k6nnen. 
Aus diesem Grunde erscheint uns nicht zweifelhsft - -  wie dss schon yon 
Scha]/er hervorgehoben wurde - -  dal3 ihr Vorhandensein die Bodenstdindig. 
keit des intragangliondren Prozesses, sowie dessen v6llige Unabhdingigkeit 
yon ]edwelcher allgemeinen Lipoidose beweist. 

IV. Das Verhalten der 5[euroglia. 

Bei 4er Besprechung 4er Ver/~nderungen 4er Neuroglia erscheint 
uns die ErSrterung yon zwei Frsgestellungen Ms bedeutungsvoll: 1. Das 
VerhMten der einzelnen [Mskro-, Mikro- (Hgl) nnd Oligodendro- (Ogl)] 
Glissrten, 2. die Frsge, wie weir es sick bei den Glisveri~nderungen um 
eine, wenn such zam Teil prim~re, dem Zcllprozel3 koordinierte sog. 
, ,Eigenerkrankang", oder nm eine susschliel~lich sekundiire, rein 4urch 
den l)rozel~ verursschr Erscheinung handele. 

Von den Ver/~nderungen der einzelnen Glissrten sind die der Makro- 
glis und Ogl in der Literstur  zu Genfige besprochen. Dsgegen finden 
sich Beitr/~ge zum Verhslten der Hgl nur in jfingster Zeit, 4s js die gsnze 
Histopsthologie der Hgl ein noch verhMtnism~tBig neues Kapitel  dsr- 
stellt. Aus 4iesem Grunde erscheint uns, sick mit den Ver/inderungen 
dieser Glisart mit besonderer Beriicksichtigung ihrer Anteflnshme in 
den Abbsu- bzw. Trsnspor~prozessen zu befsssen, sis gegeben. Ds 
jedoch yon der Ogl yon jeher sngenommen wurde, dsB sic in dem Abbau- 
prozeB die wichtigste Rolls spiels, werden nnseres Erschtens beide 
Glissrten am zweckm/~Bigsten einer gemeinssmen Betrachtung urrter- 
zogen. Ein weiterer Grund, welsher uns zum Stndium der Ogl ver- 
snlsl]t, ist der, dst~ diese Glia~rt mit den spezifischen F/~rbemethoden 
noch nicht untersucht worden ist. 

48* 
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Von den einschl/~gigen Literaturangaben seien nur die yon M. Liebers 
und Marinesco erw~hnt mit  der Bemerkung, dab ersterer einen j uvenilen, 
letzterer einen sp~tinfantilen Fall yon amaurotischer Idiotie mitteilt. 
Liebers spricht yon fixem gli6sem Abbau, an dem sieh sowohl Hortega-, 
wie auch 0gl-Zellen beteiligten, dock beziehen sich seine Mitteilungen 

Abb.  23. Verschiedene E t a p p e n  der U m w a n d l u n g  der Mikrogli~ in Gi t te r - (KSrnchen-)  
Zellen yore A m m o n s h o r n  des Falles 2. Pen]ield-Pr~parat. 

nur auf Fettpr~loarate. Marinesco teilt als erster mit  spezifischen 
lV[ethoden untersuchte Mikrogliabilder beim Tay-Sachs mit. Er  beschreibt 
als charak~eristische Veri~nderung die Proliferation der Mikroglia in 
Form yon Plaqttes und Rosetten. ,,Ces nids de microglie . . . .  sont 
extrSmement nombreux, de sorte qu'il  ne s'agit pas d 'un phdnombne 
isolg, mais de quelque chose plus ou moins sp@iMe ~ l'idiotie amauroti-  
que." Aul~erdem erw~thnt er die zahlenms Vermehrung der Mikro- 
gliaelemente nm die erkrankten Nervenzellen herum, wie auch die 
Phagie der untergehenden Zellen durch in K6rnchenzellen umgewandelte 



verschonte F~lle der infantil-amaurotischen Idiotie. 739 

Hgl-Zellen, Ms ,,v6ritable neuronophagie". Im Globus pall., yon welchem 
er eine Abblldung publiziert, konnte er alle Uberg/inge, die zu der Ent- 
stehung yon K6rnehenzellen ffihren, beobaekten. Marinesco erw/~hnt 
noch sackartige Dendritenauftreibungen und auch anastomosierende 
Mikrogliaelemente. Von der Ogl macht er weiter keine Angaben. 

Unsere eigenen Beobachtungen, soweit sie die rein morphologischen 
Verh/~ltnisse angehen, haben wir im deskriptiven ]?eft angef/ihrt. Die 
Untersuchung der Hgl und der Ogl an lmpriignationsbildern ergibt eine 
Umwandlung derselben dutch verschiedene f]bergangs]ormen in stark 
gebliihte, abgerundete, ]ortsatzlose Zellen mit einer Gitterstruktur. Auf der 
Abb. 23 zeigen wir ira Pen/ield-Bilde verschiedene Formen der inter- 

Abb.  24. I n  Gitter-(KiSrnchen-)zellen u m g e w a n d e l t e  per ivascul~re  a'VIitn'ogliazellen yore 
A m m o n s h o r n  des Falles 2. Pen]ield-Prf~parat. 

stitiellen Hgl yon der noch fast normalen Phase bis zur gereiften K6rn- 
chenzelle. Der Zellk6rper w/~chst allm/~hlich in seinem Umfange, nimmt 
wabig-trSpfchenartige Struktur an, w/~hrend sick die Forts/itze teils 
resorbieren, tells, /s ver/~ndert, im Zelleib aufgehen. Das End- 
stadium der Ver/~nderungen ist dutch das Vorhandensein grol~er Mengen 
yon abgerundeten Zellen, die eine ziemlich gleichmgi~ige und weit- 
maschige Gitterstrnktur aufweisen, charakterisiert. Wi~hrend dieser 
Umwandlungsprozesse sind an dem Zellkern Degenerationserseheinungen 
nicht zu beobaehten; er zeigt anfangs eher progressive Ver/~nderungen, 
wird grSfter, seine Chromatinstruktur deutlicker, um im gereiften Stadium 
mehr oder weniger Regressionserscheinungen im Simle der Pyknose 
aufzuweisen. Die Abb. 24 stellt ghnliche Ver~tnderungen tier peri- 
vascul~ren Hgl dar. Zu dem links gelegenem Gef/~B schmiegen sich zwei 
Hgl-Zellen in Form yon ,,Microglia pseudopodica" an; yon den rechts 
gelegenen 4 Zellen ist an der oberen die ver/~stelte Form noch za erkennen, 
die unteren 3 haben nur noch rudimenti~re Forts~tze, ihr Zellplasma 



740 K~]m&n v. S&ntha: lJber drei reine, yon Niemann-Pickscher Krankhei~ 

ist s~ark vergr61]ert und das in ihnen sichtbare Netzgewebe entspricht 
der bekannten Gitterstruktur.  Das Verhalten der Ogl ist a.uf der Abb. 25 
zu sehen. Von den abgebildeten 80gl-Zel len ist keine Ms normal anzu- 
sehen. Die oberen 3 weiehen yon der urspr/ingliehen Konfiguration 
kanm ab: Die Forts/~tze sind gut erhalten, doeh erreichen die normaler- 
weise sehr feine lokale Dendritensehwe]lungen hie und da betraehtliche 
Gr6Be; ebenso ist das Zellplasma deut]ich gesehwollen, wahrend der 
Kern  norm~les Aussehen zeigt. Die 4. Zelle der oberen Sehieht - -  eine 
perivasculare Ogl-Zelle - -  ist etwas st/~rker geblaht, besonders an der 
Stelle der Dendritenver~stelung. Bei den Elementen der unteren Reihe 

A b b .  25. Versch iedene  U m w a n d l u n g s f o r m e n  der  O l igodendrog l i a .  Pen]ield.Prgparat, F a l l  2. 

erreichen die Volum- und Formver/~nderungen maximale AusmaBe. 
Die m~ehtig gesehwellten Dendriten flieBen mit  dem enorm gebl/~hten 
Zellk6rper fast ineinander. Ebenso im Zellk6rper, wie auoh in den 
/~uBerst 10lumpen Dendriten f~llt die gitterartige Struktur  des Plasmas 
auf, welehe jedoeh gleiehm~Biger und feiner erseheint als die der Hgl. 
Die letzte Zelle der unteren Reihe stellt eine gereifte KSrnchenzelle 
(auf dem Impr~tgnationsbild Gitterzelle) dar, an der jedoeh die Ab- 
s tammung yon Ogl an der regelm~Bigen Kugelform des Kernes, dem 
feinen Gitterwerk des Protoplasmas und an dem Charakter der erhaltenen 
Dendriten zu erkennen ist. 

Die richtige Beurteilung der Impr/~gnationsbilder ergibt ein Ver- 
gleieh mit  den Fettbfldern. Auf der Abb. 26 sind an einem Seharlach- 
pr~p~rat  etwas sehematisierte Formen von Hgl- uad Ogl-Zellen zu sehen. 
a, b, e stellen aus der Frontalrinde, d aus dem P u t , m e n  s tammende 
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HgLSatelliten mit ihren Ganglienzellen gemeinsam dar; e und f sind 
Ogl-Satelliten aus der Frontalrinde bzw. aus dem Ammonshorn, g--k 
interstitielle bzw. interfaseieul~re Hgl-Elemente yon versehiedenen 
Stellen, endlich 1 eine vSllig gereifte KSrnchenzelle, deren Hgl oder Ogl 
Natur nicht mehr mit Sicherheit zu entseheiden ist. Ein Vergleieh der 
Seharlaehbflder mit den Impr~gnationsbildern fiberzeugt uns, da~ es 
sieh bier um sich gegenseitig deckende Bflder handelt. Wir sehen dieselben 
Umwandiungsformen seitens der Ogl und der Hgl, mit dem Unter- 
sehied, dab dem dutch die Impregnation gezeichneten Gitterwerk die 
kSrnig-tropfige Struktur der Fettbilder entsprieht. Daraus erscheint 

s  26. F e t t b e l a d e n e  Gliazel len (Hgl  u n d  Ogl), te l l s  a ls  Sa te l l i t en ,  te l ls  als  in te rs t i t i e l le  
Gl iae lemente .  Herxheimer-Pr~parat. 

uns die Folgerung als berechtigt, daft das We~en der Verdnderungen 
beider Gliaarten in einer Speicherung yon Fett, und zwar yon neutralem 
Fett besteht, welche letzten Endes bei beiden Gliaarten zur Auabildung 
yon de/initiven K6rnchenzellen /iihrt. 

Betrachten wir die zm" Fettspeicherung fiihrenden Ver~nderungen 
der Hgl und Ogl yon dem Gesiehtspunkt des allgemeinen Degenerations- 
prozesses, so ist folgendes hervorzuheben: In der floriden F~tllungsphase 
ist die Menge des neutralen Fettes in der Rinde auf~erordentlich gering, 
wie dies bei unserem ersten Falle zu sehen ist. Hier sind an den Pr~t- 
lipoidbfldern die Nervenzellen zahlenm~13ig erhalten, mit lebhaft gef~rbten 
DegenerationskSrnchen vollgepfropft und zwischen ihnen sind zugrunde- 
gehende, zeffallende Exemplare nieht aufzufinden. Am Scharlachbfld 
zeigt sich dagegen deutlich, da$ bier yon einem betrKehtlicheren Abbau 
oder noch mehr yon einem Transport nicht die Rede sein kann. Es 
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kommen nur hie nnd da Ogl- und Hgl-ZeHen vor, um deren Kern herum 
sich ganz sp/irliehe feine FettkSrnchen befindeD, die jedoch immer nui" 
Satelliten oder perivascul/~re Elemente darstelien. Ganz selten ist eine 
Sehwellung des Zelleibes zu beobaehten, welehe jedoch mit der geringen 
Zahl der darin cntha]tenen FettkSrnehen dm'chaus nicht in Verh~ltnis 
zu stehen erseheint. Unter beiden Gliaarten sind eber~falls sehr sp~rlieh, 
mi~ e,-'mgen h~m~toxylinaffinen KSrnchen beladene Zellen zu linden. 
Die ers~en FettkSrnchen, welche immer in aul]erordentlich feiner Form 
erscheinen, sind bei der Hgl um den einen oder anderen Kernpol herum 
grupp/ert, bei der Ogl sehen wit sie dagegen halbmondfSrmig an der einen 
Seite des Kernes erscheinen. Wit mSchten es betonen, daft einerseits 
beide Gliaarten anscheinend zur gleichen Zeit, in der ]ri~hesten Phase des 
Abbaus in A]~tion treten und andererseits zwischen Hgl uncl Ogl in bezug 
auf die Fiirbbar]ceit der Fettlcgrnchen, also ihr Chemismus, iiberhaupt l~eine 
Unterschiede zu er]cennen sind. Demnach erscheint es uns nicht gerecht- 
/ertigt, der einen oder anderen Gliaart in dem Abbauprozefl primate oder 
se]cundiire Rolle zuzusprechen. 

Gegenfiber der ~loriden lecithinoiden Phase unseres ersten Falles 
zeigen die F/~l]e 2 und 3 die Phase des floriden Abbaus und Transports. 
Die Pr/~lipoidbilder weisen hochgradigen Zellausfall und schwere Destrttk- 
tionserseheinungen der noch erhaltenen Zellen auf und am Scharlach- 
bild k5nnen wit in der Rinde eine lffberschwemmung der Abbauelemente 
mix neutr~lem Fet t  beobachten. Die Fettabbaut/itigkeit der Hgl und 
Ogl hat im Vergleich zu dem Anfangsstadium des ersten Falles ein 
bcsonders hohes Mal3 erre~cht. Beim Falle 3 ist gegenfiber dem beim 
ersten F~lle erw~bnten fixen Abbau ein aul)erordentlich lebhafter mobiler 
Abbau festzustellen mit gro~er Zahl freier KSrnchenzellen und betr~eht- 
lichen Mengen perivaseul/iren Fettes. In  Zusammenhang mit dem 
Fettabbauprozel~ sind verschiedenstc Umwandlungsformen der Hgl 
und O g l z u  beobaehten, ebenfalls ohne dab in dem Verhalten beider 
ein prinzipie]ler Unterschied in Erscheinung trete. 

Die besprochenen Verh~]tnisse betreffen eigentlich aligemeine neuro- 
histopathologisehe Frugestellungen, denn fiber die Rolle der einzeJ_nen 
Gliaarten in dem Fett~bbauprozel] gehen die Meinungen sehr weir 
auseinander. 

Vor den ersten Publikationen Hortegas fiber die Mikroglia wurde 
als im Abbau und Transport allein beteiligte Gliaart die Ogl, nach der 
dam~ligen Benennung apolare Glib, angesehen. Man nahm an, dal~ 
dicse als ,,Bereitsch~ftszellen" (Polla]c) inaktive Elemente des normalen 
Gewebes darste]_lten, welche nur unter pathologischen Verhs 
aktiviert werden. In diesem Sinne werden die Ver~nderungen der apolaren 
Glia beim Tay-Sachs yon Scha//er, Sachs und Straufl, Westphal, Biel- 
schowsky u .a .  aufgefal~t. Seit den experimentellen Untersuchungen 
Hortegas und den Studien Metz' und Spatz' gewirmt die T~tigkeit der 
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ttgl immer mehr an Bedeutung. Hortegc~ selbst vertr i t t  seit Jahren die 
Ansicht, dab die ttgl-Elemente a]lein die Ts bess sieh in 
a,bbauend.e K6rnchenzellen umzuwandeln. Struwe untersuehte die Fett-  
speicherung der 3 Gliaacten parallel an Impregnations- und Sudan- 
fi~rbungen und  schliel3t sieh auf Grund seiner eigenen Beobaehtungen 
vSllig der Auffasslmg Hortegas an. Er  konnte  die Entwieklung eehter, 
mobfler K6rnchenzeUen weder yon Astrocyten, noch yon Ogl-Zeilen 
beobachten und obwohl die Ogl-Zellen in der Fettspeicherung immer 
beteiligt gewesen seien, sei nach seinen Erfahrungen ,,nicl~t w~hrsckein- 
]ieh, dab die Oligondendroglia sieh in abgerundete FettkSrnchenzeIlen 
verwandelt". Und endiich, da[~ ,,wir also genStigt sind, anzunekmen, 
da[t nur die Hortega-Zellen die ,,gliogenerL" GitterzeUen lieferr~, so ist da- 
mit gegeben, dal3 sie eine kervorragende l%olle bei allen mobilen Abbau- 
prozessen spielen". Zur selben Ansieht kommt Bolsi, der das Verhalten 
der Hortega-Glia mit seiner eigenen Imprggnationsmethode teils an 
experimentellem, tells an pathologisehem Material geprfift hat. v. Meduna, 
der zwar die Beteiligung der Hgl an dem Abbau und Transport in Abrede 
stellt, mil3t ihr doeh in den friihesten Ver~nderungen der Nervenzellen 
eine Rolle bei. ,,Die Mikroglia funktioniert als ein Filter- oder Sehleusen- 
system, das die pathologisehen Stoffwechselprodukten als erstes in sich 
aufnimmt; . . . somi t  ist die Funktion der Mikroglia gleiehs~m ein Ver- 
bindungsglied zwisehen der Nervenzellerkrankung und dem Abbau." 
Das yon v. Meduna der Hg[ zugesprochene filterartige Verhalten wird 
in/ihnlicher Weise, nur der Richtung nack entgegengesetzt funktionierend 
yon Metz und Spatz bei Par~lyse beschrieben. Wie wenig jedoch die 
feineren Abbauprozesse des Zentr~tnervensystems aueh heute noeh 
gekl~rt sind, geht aus der Behauptung Jakobs hervor. Nach ihm ,,kSnnen 
sieh alle Gliaformen am Abbau beteiligen und sieh zu KSrnehenzellen 
umwandeln, wobei in den frfiheren Stadien die Hortega- und Oligodendro- 
glia an erster Stelle stehen". Jakob h~lt es auf Grund yon Untersuehungen 
Schr6ders, die Schr6der bei sekunds I)egenerationen mit modernen 
Gliamethoden ausgeffihrt hat, ~fir wahrscheinlich, dal3 am Anfang sieh 
an dem Abbau nur Hgl- und Ogl-Elemente betefligten, yon denen die 
lipoiden Substanzen in die Makrogliaelemente gelangten, die darm als 
definitive FettkSrnchenzellen die Abbauprodukte in die perivaseul/~ren 
R~iume transportierten. Auf Grund unserer eigenen Untersuehungen 
fiber den Abba~prozel~ beim Tay-Sachs sehlieiten wir uns der Ansehauung 
Struwes in der Hinsicht an, da{~ es uns niemals gelang, KSrnchenzellen 
yon Makroglia abzuleiten. Wir fassen daher unsere  Auffassung fiber 
die Funktion der Hg] dahin zusammen, dab wir demnach die aul3er- 
ordentlich wesentliche t~olle, die die t tgl  in den Stoffweehsel- und Abbau- 
prozessen des Zentralnervensystems spielt, als bewiesen ansehen, doch 
eraehten wir ihre ansschliel3liehe F/ihigkeit zur Bfldung yon mobfler 
K6rnehenzellen nicht, vielmehr konnten wit - -  wenigstens in unserem 
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Material - -  sowohl im Abbau, wie auch in der Produktion von KSrnchen- 
zellen bei beiden Gllaarten (Hgl und Ogl) ein im Prinzip iihnliches Ver- 
halten [eststellen. 

Nach Besprechung der Rolle der Hgl und Ogl ist noch das VerhMten 
der Makroglia kurz zu erw/~hnen. Nach unseren bisherigen Feststellungen 
kommt den Makrogliaelementen in dem Abbau- und Transportprozesse 
keine Bedeutung zn. Es lragt sich nun erstens, ob und welche charak- 
teristischen Ver/inderungen yon seiten der Makroglia zu beobaohten 
sind, zweitens ob diese Veriinderungen auf eine primi~re Sch~digung 
der Astrocyten oder auf eine sekund/~re, durch den Ganglienzellproze3 
verursachte, zurfickzuftihren sind. 

Die typische und bekannte Veri~nderung der Makroglia besteht in 
Bfldung yon Monstreglia, bei welchem Vorgang sowohl Hyperplasie 
wie auch Hypertrophie in Erscheinung treten. Es kommen in dieser 
Weise mi~chtige Gebilde zustande mit opakem Zellk5rper und geschwellten 
Dendriten, welche sich nur selten verfasern. Ihr  Kern kann eben/alls 
riesige AusmaBe erreichen, ist oft gelappt und weist wechselnden Chro- 
matingehMt auf. ~ icht  selten finden sich mehrkernige Exemplare, wie 
auch amitotische Kernteilungen. Im Prinzip seien diese Gliaelemente, 
wie das yon Scha//er, dem wir die ersten eingehenden Darste]lungen 
des Tay-Sachs verdanken, hervorgehoben wird, mi~ jene n Monstreglia- 
zellen zu identifizieren, welche in der 2~i~he yon Erweichungen, wie auch 
tiberall dort, wo ein durch Gewebszerfall verursachter pathologischer 
Reiz auftritt,  ill gro~en Massen vorkommen. Ein solcher pathologischer 
Reiz ist nun in der Tay-Sachsschen Rinde durch die hochgradige 
ParenchymzerstSrnng genfigend vorhanden. Scha//er steUt die MSglich- 
keit einer sekundi~ren L~sion der Makroglia nicht in Abrede, doch 
erscheint ihm bei der amaurotischen inf~ntilen Idiotie alles Ektodermale, 
auch das Gliagewebe, primgr degenerativ schwer erkrankt. Er  spricht 
demgem~13 (1919) yon einer ,,Eigenerkrankung" der Neuroglia. In ~hn- 
licher Weise formuliert Bielschowsky im Jahre 1920 seine I-[ypothese: 
,,Im physiopat.hologischen Sinne ist also der Prozel] der amaurotischen 
Idiotie als Ausdruck der vegetativen Insuffizienz der Ganglienzellen 
bzw. aller yore Ektoderm abstammenden Zellen des Zentralnervensystems 
zu definieren." Weiterhin spielt in der ganzen Pathogenesetheorie 
Bielschowskys neben einer Trennung der nerv5sen und vege~ativen 
Funktion der Nervenzellen, die trophische Insnffizienz dieser ,,meta- 
plastischen" Glia die Hauptrolle. 

Im Verlaufe unserer eigenen Untersllchungen konnten wir uns yon 
dem Vorkandensein einer prim~Lr degenerativen Ver~nderung der neuro- 
gliSsen Elemente nicht fiberzeugen. Diese Auffassung erscheint uns 
durch folgendes gerechtfertigt: 1. Es kann sich unseres Erachtens um 
einen Degenerationsprozel3, der in seiner Genese mit dem Nervenzell- 
prozeft identisch ist, schon deshalb nicht handeln, weft im Zelleib der 
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N:akroglia pr~tlipeide K6rnchen weder in den Arrfangsstadien noeh in 
den fortgesehrittenen Phasen zu erseheinen pflegen. Wir k6nnen jedoeh 
nieht dem Einwand begegnen, dab das Plasma der Makroglia trotz 
/~hnlieher Affektion dutch seine verschiedene ehemisehe Besehaffenheit 
m6glieherweise in einer anderen Richtung, als das tier Nervenzellen, 
degeneriere. 2. Seitens der Makroglia sehen wit eigentlieh nieht einmM 
echte Degenerationserscheinungen, sondern ein deutlieh progressives 
Verhalten und aueh die Monstreghabildung kann nieht Ms einfaehe 
Sehwellung angesehen werden, vielmehr, wie das sehon aus den Ver- 
/~nderungen des Kernes hervorgekt, als eine eehte Itypertrophie mit 
Neigung zur Hyperplasie. Tschuguno[[ hebt ebenfalls hervor, dab er 
an den neurogli6sen Elementen eehten Degenera~ionsprozeB nicht 
be0baehten konnte und ,,die Vergr6Berung trug nieht den Charakter 
eines Sehwellens oder Aufbl/~hens, maehte aber den Eindruek einer 
wahrhaften t typertrophie der Zelle". 3. Von einer generellen Ektoderm- 
affektion kann sehon aus dem Grunde nieht gesprochen werden, weil 
yon beiden anderen A r t e n d e r  Neuroglia, n/~mlieh der Hgl und der Ogl, 
mit Sicherheit festzustellen i s t ,  da[~ ihre Ver/~nderungen aussehlieglich 
mit dem Abbau und Transport in Zusammenhang stehen, d . h .  rein 
seknnd/~ren Charakter tragen. 4. Die Form, in welcher die pathologisehen 
Ver/s der Makroglia in Erseheinung treten, ist aueh keine 
einheitliehe, denn wir sehen einmal Sehwellung und Monstregliabildung, 
ein andermal eher Verfaserung, in einzelnen F/~llen sogar Klasmatoden- 
drose. 5. Als wiehtigstes Moment erseheint uns die bei unseren F/illen 
ausnahmslos beobachtete TatsaeIm, dab es sieh zwischen Monstreglia- 
bildung und Nervenzellantergang ein Parallelismus zeigt. Bei nnserem 
ersten Falle, der die floride lecithinoide Phase darstellt, sind noeh keine 
Zeiehen des GanglienzellzerfMls zu sehen und es fehlen aueh die Er- 
seheinungen der Monstregliabildung; wit k6nnen hier seitens der Makro- 
glia keine anderen Ver/~nderungen Ms eine m/s Schwellung der Ele- 
mente der zonalen Sehieht feststel!en. Bei den fortgesehrittenen F/~llen 
kann man beobaehten, da$ das Verhalten der Makrogliaelemente sowohl 
in qualitativer wie auch in quantitativer Ifinsieht te~Is dutch das Alter 
des Prozesses, teils dutch die Schwere der L/~sion der betreffenden 
Regionen bzw. Sehiehten bestimmt wird. Im Hirnstamm und im 
Riickenmark, wo man beim Tay-Sachs von Nervenzelluntergang prak- 
tiseh nieht spreehen karm, ist Monstregliabildung niemals zu beobaehten. 
Wit kommen daher au] Grund der Untersuchung unserer F~ille zu dem 
Schlu]3, daft mit Sicherheit als ~orimgr unserer Ansicht nach nut der ganglio- 
niire Proz@ anzusehen ist. Die Vergnderungen der Makroglia 8ind da- 
gegen als eine Begleiterscheinung de8 sich an den Ganglienzellen abspielen- 
den Grundprozesses au]zu[assen, und die Monstregliabildung ist als Reak- 
tion auf den dutch den hochgradigen Ganglienzelluntergang bedingten 
pathologisehen Reiz zuriickzufiihren. 
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V. Die Makro- und Mikrodegenerationsstigmen. 
In  der ersten Periode der Tay-Sachs-Forschungen entsprach der 

allgemeinen Auffassung, daI~ durch den Proze• ein in seincr Entwick- 
lung normales Nervensystem befallen wird. Schaffer, der in seiner im 
Jakre  1909 crschienenen zusammenfassenden Darstellnng selbst noch 
diescr Ansicht war, wies in 1919 als erster auf die Entwicklungsanomalicn 
der Tay-Sachs-Gehirne hin. In  seiner Monographie schreibt er: ,,Ira 
Gegensatz zu unserer urspriinglichen Meinung . . . .  vertretcn wir h e u t e . . .  
den Standpunkt,  dab die Krankhei t  sick an eincm veranlagten Zentral- 
nervensystem entwickelte." Die Zcichen tier Veranlagung seien, summa- 
risch aufgcz/~hlt, folgendc: Das Klaffen der Sylvischen Spalte, alas Vor- 
walten yon sekund/~ren Furchen (Pachygyrie), Semioperkulisation des 
Occipitallappens, die pitkekoide Ausbreitung der Area striata und tier 
granul~tren Cp-Formation, Hypoplasie des Balkens, Hypoplasie des 
Kleinhirns, gelegentlickes Vorkommen des Henle-Pic/cschen Biindels, 
Snlcus lateralis seu cylindricus His, Vorkommen yon Zwillingszellen in 
Spinalganglien. Verf~sser betont, dab dicse Zeichen selbstverst/~ndlich 
nicht in jedem Fallc yon amaurotischer Idiotic anfznfinden seien. 

Die yon Scha//er Ms Degenerationsmerkmale beschriebenen morpko- 
logischen Abweichnngen werden yon O. Vogt, Bielschows/~y und Schob 
nicht als solche anerkannt.  O. Vogt und Bielschows/cy s~ellen die yon 
Schaffer besckricbenen pithekoiden Churaktcrziige der Gchirnoberfliickc 
und der t~indentektonik in Abrede. Da diese Frage im Jahrc  1922 
yon Schaffer eingehend cr6rtert wurde, wollen wir uns mit  diesem 
Thema nicht welter besch~ftigen. Um so mekr jedoch mit  den Einwi~nden 
Schobs, die sick mit  den beim Tay-Sachs vorkommenden ,,echten Mift- 
bfldungen" befassen. Schob schreibt n~mlich im Bum/ceschen t tandbuch 
(Bd. 11) folgcndes: ,,Schaffer hat  bishcr nickt den Beweis erbracht, 
daft es sich bei den yon ibm angeffihrten morphologiscken Abweichungen 
um idiotypisch bedingte Entwicklungshemmungcn bzw. Mii~bildungen 
nnd nicht um sekund~r durch den Krankheitsprozeft bcdingte Ent-  
wicldungskemmungen . . .  kandelt ."  Er  bezieht sick auf Ostertag, der 
in seinem Falle die schwersten ,,echten MiBbildungen" beobackten 
konnte und doch die Schaffersche Auffassung ablehne und Mles auf den 
Prozel~ zurfickfiihrend als eine sekund/~re Ver/~nderung bewerte. 

Da diese Betracktungen unseres Erachtens in der Frage der Patho- 
genese eine augerordentlick wichtige Rolle spielen und sie auch all- 
gemeine kistopathologische Prinzipien angehen, m6ckten wir uns mit  
dem Ostertagscken Fall und mit  den yon Ostertag-Schob darfiber ge/tufterten 
Ansichten etwas n/ther befassen. 

Es handelt  sich um einen Fall yon infantiler amgurotischer Idiotie, 
bei dem die crsten Erscheinungen verhiiltnism/iBig friikzeitig (3 5 Mortar) 
aufgetreten sind, der Prozeft jedock rmr nach dem 3. Lebensjahr zum 
Exitus geffihrt hat. Pathologisch-anatomisch zeigte sich an dcr Gehirn- 
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oberfl~ehe das Vorkommen der gr6bsten Makro- und Mikrogyrie neben- 
einander, so dag die Gyrifikation an vielen Stellen mit  der normaIen 
iiberhaupt niekt zu identifizieren war. Die Zentral- und Frontalgegend 
waren paehygyr,  letztere jedoeh an einzelnen Stellen aueh mikrogyr.  
Der Oeeipitallappen war ganz uD_regeim~gig mikrogyr.  ,,Der ganze 
Oceipitallappen besteht nnr arts einem Gewirr /~uBerst sehmMer, wurm- 
ghrdieh gesehl~ngelter, an der Oberfl~ehe unregelm~Ng h6ekeriger 
Windungen." M~n sieht ein starkes ~bergreifea der CMearinafurehe 
aui die laterale Flgehe. Als ErMs und Bewertung dieser Ver- 
gnderungen ist weiterhin folgendes zu lesen: ,,Aueh an dieser St6rung ist 
d[er der amaurotisehen Idiotie zugrunde ]iegende ProzeB sehnld, einmM, 
well wohl in dem geseh/~digten syneytialen Protoplasma aueh die Telo- 
kinese gest6rt ist, zum anderen, da kaum anzunehmen ist, dag die melar 
oder minder w/~hrend der t~eife geseh/~digten Ganglienzellen einer weiteren 
Migration noeh f/~hig sind." Es lagen also schwerste Stdrungen der Peri- 
und Telctogenese vor, deren Ursprung und Genese Ostertag in dem Tay- 
Sachssehen Prozefl erblic]ct. Wir m6ehten nun zun/~ehst einmai die Frage 
er6rtern, was diese 3/Iiftbildungen eigentlich zu bedeuten haben, was fiir 
Folgerungen aus ihnen in bezug auf den terminalen Punkt  der Terato- 
genese zu ziehen sin4 und wie sie sieh zu den sonstigen bekannten, 
i]ber dem Tay-Sachs gesammelten, klinischen und anatomischen Er- 
fahrungen verhalten. 

DuB wit es bier zun/tehst mit  den reinsten eehten MiBbildungen zu 
tun  haben, unterliegt keinem ZweiIel. Ostertag selbst sprieht auch yon 
,,echten Mi[3bildungen" und unterseheidet sie streng von den dureh 
Atrophie und Sklerose hervorgerufenen Veri~nderungen. In  ihrer Ent-  
stehung kommen rein theoretiseh zwei M6gliehkeiten in Betraeht,  ent- 
weder handelt  es sieh um idiotypiseh bedingte fehlerhafte Entwieklung 
oder - -  wie das yon Ostertag und Schob angenommen wird - -  um durch 
den Tay-Sachsseken Degenerationsprozel] noeh im fetalen Leben ver- 
ursachte einfaehe Folgezusts Ostertag setzt den Zeitpunkt der Aus- 
bildung dieser Entwieklungsst6rungen naeh dem 7. fetalen Monat. Da 
nach Brodmann der Calcarinatypus sehon ira 8. Monat entwickelt ist 
und die Entwieklung der sekund/iren Furehen ebenfalls in diesem Zeit- 
punkt  ihren Anfang nimmt,  erseheint uns der yon Ostertag supponierte 
terminale Punkt  als wahrseheinlieh. Vielleicht w/ire aber dieser Zeit- 
punkt  auf eine noch friihere zu verschieben, wenn wir an die vom Ver- 
fasser in der Marksubstanz besehriebenen, zurfickgebliebenen Nerven- 
zellen 4enken und beriieksichtigen, daft die Abgrenzung des Marks 
gegentiber der Rinde in dem 6. Monat vollendet ist. SolIte die Ostertag- 
Schobsche Annahrne ihre Riehtiglceit haben, so wdire zu erwarten, daft die 
Tay-Sachssche Zelldegeneration im Beginn der zweiten Hdl]te des ]etalen 
Lebens ihren An/ang nehme und im 7. Monat sehon soweit ]ortgeschritten 
sei, daft sie die erwiihnten schweren Ober]lgchenentwicklungsst6rungen 
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verursachen /c6nnte. Daffir haben wir aber nicht den geringsten Beweis. 
J~, unsere s~mtliehen bisherigen Effahrungen sprechen eindeutig dafiir, 
da[J die degenerativen Veri~nderungen des Zentralnervensystems erst 
im 5.--6. Monat des extrauterinen Lebens beginnen. Die klinischen 
Symptome treten erst beim 1/2ji~hrigen S~ugling auf, die Ausbildung 
der typischen Augenhintergrundver~nderung fg~llt auf einen noch sp/~teren 
Zeitpunkt. Der jiingste anatomisch besti~tigte Tay-Sachs-Fall starb 
im 8. Lebensmonat (Fall i yon Lewin) und es konnten schon charak- 
teristische anatomisehe Ver~nderungen nachgewiesen werden; leider ist 
die Mitteilung etwas summarisch. Im allgemeinen kann man feststellen, 
dal~ die Degeneration ihre voUentwiekelte blfihende Phase im 1. bis 
11/2 . Lebensjahr zu erreichen pflegt. Und wenn nun beim Falle Ostertags 
die ersten Erseheinungen auch verhi~ltnism~i~ig fr/ihzeitig aufgetreten 
sind (der Zeitpunkt der ersten sicher beobaehteten Kr~tmpfe ~ l l t  auf 
den 5. Monat), so gerechtfertigt dies unseres Erachtens auf keinen Fall 
den Beginn des ZeUprozesses auf die Mitte des fetalen Lebens zu verlegen. 
Ostertag und Schob veffahren also v611ig willktirlich, indem sie diese 
Annahme, ohne daftir jeglichen Beweis zu erbringen, machen; abgesehen 
davon, dal3 die Ansicht, nach weleher ,,wohl in dem gesch~digten 
syncytialen Protoplasma auch die Telokinese gestSrt ist" und ,,kaum 
anzunehmen ist, dal~ die mehr oder minder w~hrend der Reife gesch~- 
digten Ganglienzellen einer weiteren Migration noch fiihig sind" (Ostertag), 
unseres Erachtens a~tf keinerlei Erfahrungstatsaehen beruhende, rein 
hypothetisehe Betrachtungen darstellen. 

Au/ Grund obiger Er6rterungen kSnnen wit also sagen, daft wir die 
Annahme einer 8ekundiiren Verursachung derartiger Miflbildungen dutch 
den Tay-Sachsschen Prozefl als nieht begriindet ablehnen miissen. Solange 
wit daher einen bestimmten, im intrauterinen Leben einwirlcenden, exogenen 
Faktor nicht nachweisen k6nnen, haben wit keinen Anhaltspunkt, eine 
andere als die idiotypisehe Entstehungsweise /igr das Zustandekommen 
der beim Tay-Sachs vorkommenden ~Iiflbildungen anzunehmen. 

Bei unseren eigenen F/~llen begegnen wir keinen gr6beren St6rungen 
der Oberfl~tchenentwicklung. Auffallend ist nur die reich/iche Gyri- 
fikation und die fissurenartige Tiefe der Sulci, welche in allen 3 F~lIen 
vorkanden waren: Polygyrie ohne Mikrogyrie. Beim ersten Falle sind die 
Gyri temp. I., supramarg, und angul, stark gegliedert, so dal~ die Grenzen 
der beiden letzteren Windungen nicht sicher festzustellen sind. Beim 
zweiten Falle ist die linksseitige Front. basal, fast polygyr; auf beiden 
Seiten ist der Sule. occip, transv, auffallend lang lind klaffend; er 
kommuniziert zwar nicht mit der Fiss. parietooccipit., doeh, yon der 
Fiss. pallii ausgehend und sich auf den grSi3ten Teil der l~teralen Fl~ehe 
ausbreitend, operku]isiert er den hinteren Pol. Die Fissura calcarina 
fibergreift beiderseits stark attf die laterale Fl/iche, rechts 21/2 cm welt. 
Beim selben Falle unterhalb des unteren Pols der Oliven, aus wenig 



verschonte FMle der infantfl-amaurotischen Idiotie. 749 

Fasern bestekender Fascieulus arcuatus. Beim dritten Falle erwAhnen 
wir die stark entwiekelte Broca-Windung und ein im linksseitigen Sulc. 
oeeipitotemporalis sitzendes, warzenfSrmiges, mikrogyres Gebilde. Von 
den Mikrodegenerationsstigmen waren die yon  Scha//er beschriebenen 
Zwillingszellen in den SpinMganglien bei unseren FAllen nieht zu beob- 
achten. Doppelkernige Nervenzellen sahen wir beim ersten Fall in der 
III .  Schicht der Calcarina, in der V. Schieht der Calcarina und in dem 
Oculomotoriuskern, beim dritten Fall in der uateren Olive. Wir mSchten 
an dieser Stelle hervorheben, dag wir unter den Purkin]e-Zellen doppel- 
kernige Exemplare in keinem unserer FAlle beob~ckten konnten; dieselbe 
FeststeUung konnte j iingst Lewin machen. 

Etwas eingehender m6chten wir uns mit den Mikrodegenerations- 
stigmen des Kleinhirns befassen, da das Kleinhirn eine PrAdilektions- 
stelle fiir EntwicklungsstSrungen fiberhaupt darstellt. Es sei voraus- 
gesehiekt, dab unserer Ansieht nach die geringere Breite der Molekular- 
sehicht und eine Lichtung des Gr~nulosum nicht ohne weiteres auf eine 
Hypopl~sie bzw. Agenesie zuriiekgeffihrt werden k6nnen, denn, wie die 
Untersuehung wenigstens in unseren FAllen ergab, handelt es sich dabei 
um eine progressive Atrophie unit sekundAre Sklerose der Kleinhirn- 
rinde. In allen drei FAllen konnten wir die Ca]al-Smirnowsehen Fasern 
auffinden, yon denen ieh jiingst zeigen konnte, dag sie als normale 
Elemente des menschlichen PalAocerebellum anzusehen seien. In patho- 
logisch vermehrten Mengen sahen wir sie in keinem einziger~ Falle und 
es k6nnte h6ekstens soviel yon ihnen gesagt werden, dab sie hie und 
da auch in den KleinhirnhemisphAren vorkamen, wo man sie sonst 
fast gar nieht zu beobachten pflegt. Auf jeden Fall ersekeint uns 
merkwfirdig, da[3 diese Fasern weder beim Tay-Sachs, der eiaen zentri- 
petalen Degenerationstyp (Bielschowsky) aufweist, hock bei den Klein- 
hirnataxien, die einen zentrifugMen Typ (Bielschowslcy) darstellen, 
1Adiert sind. 

Seitens der Pur]cinje-Neurone sahen wir heterotope Lage, Orien- 
tierungsst6rungen der Dendriten und anomMen Achsenzylinderverlauf. 
Wir hat ten Gelegentmit in einer nich~ weir zuriickliegenden Arbeit 1 
die erwAhnten Erseheinungen zu bespreehen und glauben naehgewiesen 
zu haben, dab die beschriebenen AnomMien nut als primate Dysgenesien 
und nicht als sekundAre Folgen eines pathologischen Prozesses aufgefagt 
werden k5nnen. Die auf der Abb. 27 sichtbare Purlcin]e-Zelle stellt mit 
ihrer fiberreichlichen DendritenverAstelung das vollkommene Ebenbfld 
der in der erwAhnten Arbeit abgebfldeten (Abb. 6) Purkin]e-Zelle dar. 
])as Vorkommen derartiger Purkin]e-Zellen sahen wir (1. c.) als eine 
cellulAre Dysgenese an und nahmen bezfiglich ihrer Entstehung an, 
dag ,bier  die so S. Dendritorientation gestSrt wurde und zwar in dem 

1 Sdntha: Uber die Entwickhmgsst6rungen der Purkin]e-Neurone. Arch. f. 
Psychiatr. 91. 
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Sinne, da~ einerseits die Resorption der perisomatischen Dendriten 
wegblieb, ~ndererseits in der apikalen Dendritenverastelung gegeniiber 
den iibrigbleibenden perisomatischen Fortsatzen zu keiner Uberentwiek- 
lung gekommen ist". Auf der Abb. 28 zeigen wir einen abnormen 

Abb.  27. Pu~'kinje-ZelIe VOlt bizavrer  F o r m  des Fal les  3. V611iges Fehlen  tier 
Dendr i t eno r i en t a t i on .  Cajalsches ]=Iydrochinon-Si lberprapara t .  

Achsenzylinderursprung und -verlauf bei dem ersten Falle. Man sieht 
eine heterotope, atypische Purkin]e-Ze]le, aus deren geschwollenem 
Ze]leib ein horizontaler, etwas nach unten geriehteter diinner Fortsatz 
ausgeht. Der Fortsatz ist dunkel, homogen impragniert, gibt naeh 
oben zu eine dendrit~rtige Veriistehng ab und zeigt in seinem weiteren 
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Verlauf eine m/~chtige, dreieckige Ansckwelhmg. Vondieser Anschwellung 
geht nach oben zu ein dem erw/~hnten /ihn!ieher dendrita~iger Ast aus; 
naeh unten zu sehen wir den Achsenzylin(ter ausgehem Wit  haben es 
also mi~ einem fehlerhaft entwickelten, heter, otop entspringenden Aehsen- 
zylinder zu tun, der nieht vom Zellk6rper, sondern yon einem Fortsatz ,  
der weder Axon- noeh Dendritencharakter aufweist, seinen Ursprung 
nimmt - -  eine Erseheinung, die keineswegs Ms sekund/~re Ver/inderung 
aufgefagt werden kann und unseres Era.ehtens, ebetlso wie die Dendri- 
torientationsst6rungen, als Mikrodegenerationsstigma zu betrachten ist.: 

.&bb. 28. Purkinje-Axon m i t  a n o m a l e m  U r s p r u n g  yore  F a l l  1. Cajalsches H y d r o c h i n o n -  
Silberpr~par~(t .  

Wir haben u ns noch kurz mit  den yon Bielschowslcy mitgeteflten, 
atypischen Achsenzylinderverlaufen zu beschs Bielschowsky 
beschreibt aaf  S. 136 seiner Arbeit  (1920) anomale Purkin]e-Axone, zu  
deren Erkls er dann unseres Erachtens richtig annimmt,  dab ,,schon 
die embryonale Axonbfldung auf falsche Wege gedrs  worden ist 
und dab m a n  es mit  einer Art  yon histo!ogischer MiBbildung zu tun 
hat" .  Auf S. 154 seiner Arbeit fiihrt er jedoch diese ,,histo]ogischen 
MiBbildungen" auf eine mit  dem Prozeg in Zusammenhang stehende 
Ver~n4erung zuriick. Nach Bielschowslcy wer4e  n~mlich die fehlerhafte 
Axonentwicklung durch die Degeneration d e s  Granulosum und die 
darauffolgende Sklerose verursacht,  was schon im Fetalleben eingesetzt 
haben miisse, denn anomale Axonbildungen k6nnten nur unter den 

A r c h l y  fi ir  P s y c h i a t r i e .  Bd .  93. 4 9  
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erwghnten Umst/~nden auftreten. Wir k6nnen nicht umhin, ohne auf 
die mangelhafte Beweiskraft dieser Ansicht hinzuweisen. Die Degenera- 
tion des Granulosum beginnt, wie das die jfingeren Tay-Sachs F~lle 
beweisen, zweifelsohne im extrauterinen Leben. Hier sind nicht nur 
die KSrner zahlenm/~Big erhalten, sondern auch die Moosfasern und 
deren Endigunger~ noeh gut zu impr~gnieren (s. unseren ersten Full). 
Ffir die Annahme einer fetalen Sklerose, wie sie yon Bielschows~y zur 
Erklgrung dieser MiBbildungen angenommen wird, haben wir daher 
nieh~ den geringsten Anhalt. Ebenso wie die Entstehung der Kleinhirn- 
atrophien fiberhaupt, so gehSrt aueh die Destruktion und die Sklerose 
des Granulosum in eine fortgesehrittenere Phase des Tay-Saehsschen 
Degenerationsprozesses. 

VI. Das Verhalten des peripherischen Sympathicus. 

Die Untersuchung des vegetativen Nervensystems ist ein liicken- 
haftes Kapitel der Histopathologie der inf~ntil-amaurotischen Idiotie. 
Den SchaHerschen Prinzipien entsprechend ist die Beteiligung siimtIicher 
Nervenzellen sowohl des Grenzstranges ale auch der peripherischen 
symp~thischen Ganglien im all6rtliehen ZelldegenerationsprozeB ~ priori 
zu erw~rten. Die erste kurze Aufzeictmung dariiber linden wir bei 
Bielschows/cy (1920); seither haben sich nur Tschuguno[/ (1923) und in 
letzter Zeit Marinesco (1930) mit dem Verhalten der sympathischen 
Ganglienzellen befaBt. 

Nach Bielschows/cy zeigten ,,die Spinalganglien und die sympathischen 
Ganglien den Scha//erschen Degenerationsproze~ in m/~13iger Sti~rke". 
Etwas ausfiihrlicher ist Tschuguno//; seiner Feststellung nach erleiden 
die sympathischen Zellen dieselben Ver/~nderungen, wie die G~nglien- 
zellen des Zentralnervensystems: Bl~hung, Abrundung, wabige Ver- 
/~nderung des Protoplasmas and die periphere Lage des Kernes. Dabei 
sei die Wueherung der Kapselelemente un4 ihre. neuronoph~gische 
Tendenz h/mfig zu beob~chten. Marinesco beschreibt bei seinem Falle 
yon sps Idiotie im Nebennierenmark, im Pankreas un4 in 
der Darmwan4 unregelm/iBig gebl/~hte sympathisehe Ze]len mit exzen- 
trischem Kerne, deren Plasma im Seharlachpr/tparat mit ,,jauneorange" 
gef/trbten K6rnehen dicht gefii]]t gewesen sei. 

In unseren F~llen stand uns der Grenzstrang nicht zur Verfiigung, 
dagegen konnten wir in unseren F~llen 2 und 3 die symp~thisehen Mikro- 
g~nglien der inneren Organe untersuchen. Daraus erg~ben sich vor allem 
zwei Tatsachen: Die erste, da!3 die sympathischen Ganglienzellen, wie 
wit in der anatomischen Beschreibung gesehen haben, an 8iimtlichen Stellen 
des Organismus genau denselben Degenerationsvo~yang erleiden, wie die 
Zellen des Zentralnervensystems. Die zweite, dab die Anzah] un4 Ver- 
teilung der dureh die Degenerationsk6rnchen elektiv dargestellten sym- 
pathischen Ganglienzellen in den einzelnen Organen sieh gut verfelgen 1/~Bt. 
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Die qualitativen Ver~nderungen der sympathischen Zellen konnten 
wir am besten im Pankreas beobachten, we die Anzahl der Mikroganglien 
a uffallend grog ist. Die Zellen sind stets blasenf6rmig gebl~kt nnd yon 
stark k~matoxylinaffinen KSrncken erffillt. Tigroidsehollen lassen sick 
nur selten nm den Kern herum beobachten, we allerdings neck eine 
dichtere Struktur  im Plasma zu erkennen ist. An allen iibrigen Stellen 
zeig~ das Plasma sewehl im Nissl-, wie aueh im Fibrillenbild eine rein- 
k6rnige oder wabige Struk~ur. Der Kern ist ganz peripheriseh gelagert. 
schwere Ver~ndernngen zeigt er gew61mlich nickt. Es ist hervorzuheben, 
dab die peripherischen sympathischen Zellen sogar im Fal]e 3 das Bild 
der bliihenden lecithineiden Phase darbieten und keine Spur eines 
destruktiven Prozesses, wie z . B .  in der Grol~hirnrinde, zeigen. Die 
Satelliten der Kapsel  haben sieh selten bedentend vermehrt ;  hgufiger 
kommt  es vor, da~ der eine oder andere Satellit mit  sudanaffinen, d. h. 
neutrMen t~ettkSrnchen beladen ist. Voll ansgebildete ResidualknStehen, 
wie sie in den SpinMganglien zu sehen sind, linden sieh bier nicht. 

Die intraorganen Ganglienzellen kaben wit, yon den Gefleckten der 
Darmwand abgesehen, am hgufigsten im Pankreas gefunden. Das 
Pan/creas erk~lt wie bekannt  seine Nerven aus dem Ganglion coeliacum. 
Diese sind iiberwiegend marklose postganglion~re sympatkische Fasern, 
neben verh~l tn i sm~ig  wenigen markhMtigen Vagusfasern. Das Vor- 
handensein yon Nervenzellen im Organparenchym war lunge bestritten. 
Heute kSnnen wir schon, vor allem auf Grund yon Castros nnd Grevings 
neueren Untersnchungen die echte Nervenzellnatur der yon Cajal 
beschriebenen ,,visceralen Zellen" im Pankreas fiir nnbestreitbar anseken 
und in unserem Tay-Sachs-Material sehen wir diese Auffassung yon einer 
anderen Seite erh~trtet, indem bier der ubiquitgre Degenerationsprozel~ 
nur die Elemente yon echter Nervenzellnatur elektiv darstellt. Bei 
unseren F~llen sahen wit im Pankreas solit~re Gang]ienzellen in grol~er 
Anzahl zwischen den Driisenzellen, wie guch aus mehreren Zellen 
bestehende, in das interstitielle Gewebe eingebettete mikroskopische 
Ganglien. Letztere bestanden zuweilen aus 15--30 Zellen und erschienen 
mit  st~rkeren Faserbiindeln in Verbindung zu stehen. Zwischen den 
[Nervenfasern waren markhMtige Fasern nur vereinzelt zu finden 
(Abb. 29). 

Das Schilddri~sen- und Nierenparenchym erwies sick in bezug auf 
das Vorkommen yon Nervenzellen vollkommen negativ und das deckt 
sick mit  den Feststellnngen yon Rennet und StShr, wonaoh diese zwei 
Organe, besonders die Niere, eine reiche extraorgane Innervat ion besitzen, 
aber eigene Ganglien nich~ enthMten. 

Was die Innervat ion der Leber anbelangt, so steht das in keinem 
Verh~ltnis m i t  der GrSl~e dieser Driise. Die Menge der aus dem Ganglion 
coeliacum eindringenden Nervenfasern ist gering; das Vorkommen der 
Ganglienzellen ist noch unsieher. Schmin/~e (1907) beschreibt im intra- 

49* 
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lobul~ren Gewebe vereinzelt ]iegende Nervenzellen, welche aber yon 
Greying (i924) nich~ gefunden warden. Nach letzterem linden sich 
iNervenzelien weder im Parenchym, noch in der Porta.  Wie wir bei 
der anatomischen Beschreibung gesehen haben, kamen mit  Lecithinoid 
beladene Ganglienzellen bei unserem zweiten Fall im Leberstroma sehr 
vereinzelt und alleinstehend vor, bei unserem dritten Fall lieSen sic sich 
aber nicht auffinden. Ebenso zeigten sich die sympathischen Zellen 
such in den Milztrabekeln in sehr geringer Zahl. 

Abb.  29. Pankreas  des Falles 3 nach  Weigert-Scha]]er gef~rbt~ Sympa th i sches  l~'Iikro- 
ganglion,  dessert Zellen 4urch  die in tens iv  gef~rbten Degencra t ionsk6rnchen  gu t  zur  

Darstellung gebracht werden. 

In  der Nebenniere lieSen sich Ganglienzellen verschiedener GrSSe 
nur in der Marksubstanz antreffen, in der Rinde haben wir im Gegensatz 
zu Dogiel keine solche beobachtet.  I m  Mark waren die Zellen immer 
isoliert ohne eigene Kapsel, eng zwischen die chromaffinen Elemente 
eingebettet. 

Unter  den sympathischen Geflechten des Darmkanals konnten wir 
am Plexus myentericus in bezug auf die I)ichtigkeit der Zellen weder im 
Diinn-, noch im Dickdarm einen wesentlichen Unterschied feststellen. 
Die Ganglienzellen haben in beiden Abschnitten des Darmkanals,  beson- 
ders im Dickdarm eine n~hezu  zusammenh~ngende, dichte Schicht 
gebildet mi t  vielen marklosen und wenig markhalt igen Nervenfasern. 
Ein bedeutender Unterschied ergab sich in de r  Ganglienzelldichtigkeit 
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des Plexus submueosus, da im Diekdarm aueh hier eine grol~e Zahl 
yon mit DegenerationskSI~lehen beladenen Zellen siehtbar warden, 
dagegen im Diinndarm ziemlich wenige. Es ist bemerkenswert, daft wir 
i:m Diekdarm zuweilen Ganglienzellen zwischen die tieferen Epithelzellen 
eingekeilt aufgefunden haben (Abb. 30 und 31). 

Die Bedeutung unserer Beobaehtungen beztiglieh der peripherischen 
Sympathicus erblieken wir vor allem darin, daft sie die Ubiquitgt des 
])egenerationsprozesses, ',welehe hinsiohtlieh des ZentrMnervensystems 

A b b .  30. S y m p a t h i s c h e  Gangl ienzel le  m i t  l ec i th ino iden  K S r n e h e n  be laden .  P l exus  
m y e n t e r i c u s  des ]9.finndo~rms ve to  Fa l l  3. lflZeigert-Scha]ler-Bild. 

bereits festgestellt und Mlgemein anerkannt ist, um einen Schritt weiter- 
gebracht haben unc! einen neuen Beweis liefern, dab es sich bei dem 
Tay-Sachsschen Degenerationsproze~ tats~chlich llm eine sich au] das 
ganze Neuroektoderm erstreckende Keimblatterkrankung handelt. Zur 
Elektivit/~t dieses yon allen iibrigen Gewebsver~nderungen freien ekto- 
dermMen Leidens mSchten ~vir noch zwei Daten hinzufiigen; das Ver- 
hMten der Geschmacksknospen einerseits und das des Chroma]/inapparats 
alld.ererseits, namentlich jhr  Intaktbleiben veto 2athologischen Prozefl. 
Die Intaktheit der Sinneszellen des Geschmacksorgans kSnnen wir darauf 
zurtickfiihren, daft sie'seklmd~re Sinneszellen sind, d. h. Elemente, die 
wie primKre Silmeszellen funktionieren, aber entwicldungsgeschiehtlich 
e:pitheliale und nicht neuroektodermale AbkSmlnlinge sind. Interessanter 
ist clas VerhMten des Nebennierenmarks, also des chromaffinen Systems. 
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Es ist bekannt,  dag die Elemente dicscs Systems, also die chromaffincn 
Zellen sick aus einer mit  den sympathischen Gang]ien gcmeinsamen 
Anlage, den Sympathogonien entwiekeln, derart, dag diese teils zu ver- 
/istclnden Sympathoblasten,  tells zu fortsatzloscn Pks 
wcrdcn und aus ersteren sich die sympathisehen GanglienzeUen, aus 
lctzteren die ph/~ochromen oder ehromaffincn Zelten differenzieren. In  
unserem Tay-Sachs-Material haben wir nun beobacktet,  dab trotz der 
gemeinsamen Entwick]ung die chroma~finen Zellen nnd die zwischen 

A b b .  31. S Y m p a t h i s c h e  G a n g l i e n z e l l e  a u s  d e m  P l e x u s  s u b m u e o s u s .  D i e k d a r m  v o m  ]Pall 3 
i m  Weigert-Schaf]er-Bilde. 

gelagerte9 sympathischen Zellen sich ganz verschiedcn verhalten. Letztcre 
dcgcneriercn gcnau so, wie die an verschicdcnen Stcllcn des KSrpers 
vcrstreutcn sympatkischcn Zellcn, dcmgegcniiber bleibcn die chrom- 
affinen Zellen der Marksubstanz unver~ndcrt, ebenso wie jedes andere 
Parenchym. Das verschiedene VerhMten der beiden Systeme, welchc 
zwar gemeinsamen Ursprungs sind, ~ber sich friihzeitig verschiedenartig 
diffcrenzieren, wird uns versts wenn wir bedenken, dab unter 
den am engstcn zusammenh~ngcnden cktodermMen Elemcnten des 
Zentralnervensystems ~]lein die ganglions E]emente die pr~lipoide 
K6rnelung aufwciscn, w~hrend die Gliazellen sick in der pri~lipoiden 
Degeneration prims fiberhaupt nicht beteiligcn, sondern nur Ms Abbau- 
elemente eine Rolle spielen. Also erstreckt sick der Scha//ersche ZelI- 
degenerationsproze[3, obgleich er die Nervenelemente absolut ubiquitiir 
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betri/fl, nicht au] siimtliche AblcSmmlinge der Marlcplatte, sondern nut 
au] die]enige ganglioniirer Natur. Worau8 sich ]erner ergibt, daft wir bier 
einer an Ganglienzellen engst gebundenen Heredodegeneration gegeni~ber- 
stehen. 

In  diesem Zusammenhang mSchten wir auf einen weiteren Umstand 
hinweisen. Die intraorganen sympathischen Ganglienzellen entbehren 
bekanntlieh in ihrer Umgebung jeglieher Makrogliaelemente bzw. Makro- 
glia~quivalente; selbst die Oligodendroglia repr~sentierenden Kapsel- 
zellen sind nicht fiberall anzutreffen. Dal~ sie sich trotzdem in der 
pr~lipoiden Degeneration ebenso beteiligen wie die Ganglienzellen des 
Zentralnervensystems, weist wieder darauf bin, dal~ man den patho- 
genetisehen Faktor in der Ganglienzelle selbst zu suchen hat  un4 dal~ 
ffir die Nervenzell4egeneration die ,,trophische Insuffizienz 4er meta- 
plastischen Glia" (Bielsehowslcy) nieht verantwortlich gemaeht werden 
kann. 

VII. Die Frage der Pathogenese. - -  Das Verh~iltnis der Tay-Sachsschen 
und der 5~iemann-Pickschen Erkrankung zueinander. 

In der Erforschung der Pathogenese der Tay-Sachsschen Form 
bzw. der familis Idiotie bedeutet die Frage der Identits  mit der 
Niemann-Piclcschen Splenohepatomegalie einen Wendepunkt. 

L. Pielc trennte 1922 vom Gaucher und yon den verwandten Krank- 
heitsbildern die wohlcharakterisierte lipoicie Splenohepatomegalie des 
S~uglingsalters als selbst~ndige, rassengebundene, heredofamili~re Er- 
krankung. 1926 behandelte Piclc zusammenfassend auf Grand yon 
9 Fgllen dieses Krankheitsbil4 and 3 Jahre sp~ter berichtete Dienst 
bereits fiber 13 F~lle (Niemann 1, Knox-Wahl-Schmeisser 2, Siegmund 1, 
tZolke-Henschen 1, Bloom 3, Schi/] 1, Hamburger 1, Corcan-Oberling 1, 
Shigeo-Tsulcahara 1, Dienst 1). tt ierzu sind noch aus letzter Zeit zu z~hlen 
die 2 Geschwister des Dienstschen Falles (Stransky), 1 Fall yon Hassin, 
endlieh der Meyenburgsehe Fall (Seha]/er), zusammen 17 F~lle. 

Die Krankheit  ist nach Piclc ,,eine primgire konstitutionell bedingte 
angeborene und ]amiliiire Abweichung des Lipoidsto]]wechsels", welehe 
sich yon der Gaueherschen Krankheit  klinisch haupts~ehlich durch ibxen 
~uBerst rapiden Verlauf unterseheidet. Schon im zweiten Mount beginnt 
die Sehwellung der Milz, der Leber und der Lymphknoten, welcher sieh 
die VergrSBerung der Nebennieren und des Thymus gesellt. Die Affektion 
ffihrt in jedem Fall innerhalb des zweiten Lebensjahres zum Tod. Das 
bisher beobachtete geringste Gewicht der Milz (bei einem 7monatigen 
Si~ugling) war 62 g, das hSchste 310 g. Das im Blur kreisende Lipoid 
ersch5pit vor aliem das gesamte Makrophag- (reticulo-endotheliale) 
System und fibersehwemmt nachher  die s pezifischen Parenchyme. Die 
OrganvergrSl~erung ist ,,durch die Einlagerung grol~er blasser, teilweise 
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auffa]]end heller Zelien" bedingt, welche ihr eigenartiges Aussehen d e n  
Gehalt veto Lipoid bzw.  yon neutralen Fet ten verdanken. Das kon- 
stitutionelle Moment ist in der Famfli~rit~t, haupts/ichlich in der Rassen- 
disposition gegeben, wohl aber Jst der finale Faktor  auch heute noch 
unbekannt~ l~ach E, J~ Kraus sind-die zur gaucher-Gruppe gehSrigen 
Kr~nkheitsformen zu betrachten ,,als eine Systemerkrankung auf kon- 
stitutioneller Grundlage, die elektiv das zellige Retieulum des lympha- 
tiseh-h/~mopoetiseken Apparates bef/~]lt". Aueh nach Dienst ,handelt  
es sick um eine angeborene famili~re konstitutionelle Systemerkrankung" 
=.. . ,eine konstitutione]le Dysfunkti0n der Zellen des reticuIoendothe- 
lialen Apparates!',.~ Im Gegensatz hierzu vermag Pick in der Erkrankung 
des retieuloendothelialen Apparate~ keine Systemerkrankung zu erblicken, 
wie dies aus seinen folgenderl Worten hervorgeht: ,,Ieh steUe also aueh 
bier in den Mittelpunkt der Pathogenese eine prim(ire St6rung des Sto/]- 
wechsels, die zu einer Uberladung des Blutes und der Gewebe n i t  Lipoid- 
substanz, insbesondere Phosphatiden, ffihrt" . . . . .  die Annahme einer 
prim~ren:,StSrm~g der - T~igkei t  des reticuloendothelialen Apparates 
=.. :eniSehrlibh~'./Auch Hamburger erblickt das Wesen der krankhaften 
Ver/~nderullg'in einer prim~ren St~6rung des Stoffweehsels, welche, weft 
:sie intensiver ist als beim Gaucher, zur lipoiden Ubersehwemmung s~mt- 
licher inneren Organe fril l . t ;  

Der Unterschied" zv~isek~n der Auffassung yon Kraus-Dienst und 
Pick-Hamburger is~: grundlegenc[:~.In ersterer  handelt es sick um die 
ZAffektion eines bestimmten Keirhblattsystems, bei letzterer um eine 
-nicht ]okalisierbare St0ffwechse]stSrung" , dureh welcke das fraglicke 
System nut  sekund~r undpass iv  leidet. : ,,Das Produkt des krankhaften 

;Stoffwecksels wird in Reticulumzelled gespeiehert." 
; Das: gielchzeitige Auffreten der: Splenohepatomegalie n i t  der amau- 

,ro~ischen ~Ittiotie erw/~hnt bereits: Pick in einem Tall yon Knox-Wahl- 
Schmeisser; er ~ spricht aber nur yon einer Kombination, ebenso wie sick 
eine Kombination n i t  mongoloidem Typus, Perodakty]ie ereignen kann. 
Hamburger erblickt aber in d e n  Zusammentreffen yon Niemann-Pick 
und Tay-Sach8 schon mehr Ms eine ,,Kuriositatsinteresse" beanspruchende 
Kombination und ist geneig~, einen tieferen Zusammenhang ftir die 
beider/ here dofamili/~ren Krankheitsbilder anzunebmen. Das Problem 
der  gemeinsamen Pat'hogenese haben veto erbbiologischen Standpunkt 
Kit/s, v o m  anatomischen t~ielschowsky vertieft, wobei letzterer die ana- 
tomische Bear~beitung des Nervensystems im Hamburgerschen FM1 gab. 
Dabei kam Bielscliowsky zu d e n  SchluB, ,,dab diese Erkrankung des 
INervensystems (Tc~y~Sachs) gelegentlieh als Teilerscheinung einer 
Gesamterkranknng des Organismus auftreten kann, die ftir sich nut  als 
~StSrung des Lipoids~offwebhsels gedeutet werden kann,'. Klinisch war 
der Tall ein legitimer Tay.Sachs drid Niemann-Pick zugleieh. Die 
anatomischenVeranderungen des I~ervensystems entsprachen vollkommen 
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jenen bei dcr typischen Tay-Sachs-Form; ,,nur in einem Pm~kte 
weichen sie yon denjenigen bei dieser Krankheit  ab und zwar besteht 
das UngewShnliche darin, dab kier der gesamte Ge/d[3bindegewebsapparat 
dles Gehirns mitbetro//en ist" . . . . .  Hier sehen wir, dab die Bindegewebs- 
zellen an der prim~ren Speickerung teilnehmen". Der zweite Fall yon 
Knox-Wahl-Schmeisser ist dem Hamburgerschen Fall/~hnlich, in welchem 
Niemann-Picl~ und Tay-Sachs vereint vorkamen. Als drit ten Fall 
betrachtet BielsChowslcy den Corcan-Oberlingschen, dock mSchten wir 
bier betonen, dab es sich um einen n/~her nicht beschriebenen Fall kandelt, 
welcker Ms soleher kaum verwcrtbar ist: Es erscheint daker unseres 
Erachtens auch nickt gerecktfer~igt, werm Bielschowsky t rotz des Mangels 
einer detaillierten Schilderung sick folgend/~uBert: . . . . .  wird man nicht 
bezweifeln diirfen, dab Corcan-Oberling neben den typischen Ver/inde- 
rungen an den inneren Organen das ffir infantile ~maurotische Idiotie 
charakteristische Bfld im Zentralnervensystem gefunden haben." Auf 
Grund der Pickschen Lehre folgert Bielschowsky: ,,Ist man gen6tigt, auch 
f iir die amaurotische Idiotie eine glcichartige Grtmdlage anznnehmen, 
denn in den drei genanntcn F/~llen ist die amaurotischc Idiotie sicher 
nut  eine Teilerscheinung einer fiber den Gesamtorganismus ausgedehnten 
Erkrankung." Neuerdings bekennen sick zu dieser Lehre Schob, Marl. 
nesco, Ku/s, die auf Grand ihrer F/~lle Bielschowskys Feststellungen 
auch ffir die fibrigen Formen der famili~ren Idiotie ausdehnen. 

Der mit BShmig gemeinsame Fall yon Schob bezieht sick auf einen 
12j/ihrigen christ]leben Knaben, der neben der jttvenilen Form der 
famili/~ren Idiotie noch eine Erkrankung des lymphatisch-h~mopoetisehen 
Systems zeigte, welche dem Niemann-Pick hake stand. In  diesem Fall 
warden Milz and Lymphdrfisen untersuckt;  vom Niemann-Pick weichte 
das mikroskopiscke Bild insofern ab, dab die lecithinoide Reaktion 
negativ war und die fettigen Substanzen sick mehr mi t  neutrMen Fett-  
:farben f~rbten. Dabei ware hervorzuheben, dab im ZentrMnervensystem 
eine fettige Anschoppung der mesodermalen Elemente nicht nachweis- 
bar war. 

Marinesco beobaektete in einem Fall yon sp~ti~antiler Idiotie 
Zeiehen der Verfettung in den inneren Organen. So im Vorderlappen 
der Hypophyse, in der Nebennierenrinde, in der Pulpa der Milz, in den 
Follikeln, im exo- und endokrinen Teil des Pankreas, in den Parenckym- 
und Kup]erschen Zellen der Leber. Lymphknoten wurden nieht unter- 
sucht. 

Ku[s bearbeitete das Nervensystem und die inneren Organe des 
Bruders seines ersten weiblichen Idiotiefalles. Er  sah in den Iqerven- wie 
in den Gliazellen Sudanaffinit/~t und Osmiopkilie. Von den inneren Organen 
entkielten Fet t  das Capillarendothel der Nieren, das Interstit ium und die 
Follikelzellen der Schilddrfise, der Vorderlappen der Hypophyse, die 
mesenterialen Lymphknoten;  die Leber bot das Bild der Fettleber dar. 
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,,Die Milz zeigt au//dilligerweise nur eine geringe Lipoidspeicherung , die 
hier nut au/ die Ge/di[3wandzellen und die Trabekel beschrdinkt ist." Ku/s 
hebt  Ms Unterschied hervor, da~ die ftir Niemann-Pic/c charakteristischen 
maulbeerartigen ]ipoiden ZellenanhAufungen in seinem Fall allein in 
den Lymph/cnoten und such bier nur in beschrAnktem MM~e zu sehen 
waren. 

Auf Grund der angeftihrten FAlle bekennen sich Bielschowsky, Schob, 
Marinesco, Ku/s, ebenso wie Spielmeyer und B. Sachs als AnhAnger der 
gemeinsamen Patimgenese und betrachten die im Hamburge~'schen Fall 
wie in den anMogen FAllen vorfindlichen zentralen VerAnderungen nicht 
als eine unabMingige kombinative Erkrankung, sondern als eine Teil- 
erscheinung der Sto//wechselstSrung, welche den Gesamtorganismus angrei/t. 
Hier mfissen wir aber darauf verweisen, daI~ zwischen den Definitionen 
der genannten Autoren sich Abweichungen befinden, welche scheinbar 
geringfiigig sind, im Grund jedoch prinzipie]le Unterschiede bedeuten. 
So sei naeh Schob nnd Marinesco die ~maurotisehe Idiotie eine Teil- 
erscheinung der Erkrankung des Gesamtorganismus (,,die amaurotisehe 
Idiotie . . . e ine  Teilerscheinung einer auf den gesamten Organismus 
sich erstreckenden erblichen StSrung des Lipoidstoffwechsels is t")1  
I m  Gegensatz hierzu verkiinden Bielschowsky, Spielmeyer und Ku/s, 
da~ die amaurotische Idiotie gelegentlich such Ms Teilerseheinung tier 
Mlgemeinen lipoiden StoffwechselstSrung ~uf~reten kann. Schliel~lich 
bedeutet etw~s anderes die kuffassung yon B. Sachs, der die Tay, 
Sachssche Form als eine auf d~s ZentrMnervensystem beschriinkte Lipoid- 
stSrung ansieht. 

GemAl3 diesen Anffassungen bat ten wir mit  fo]genden MOglichkeiten 
des Zus~mmenhanges zu rechnen: 1. Tay-Sachs ist eine Teilerscheinung; 
2. kann eine Teilerscheinung sein; 3. ist keine Teilerseheinung, ist such 
keine mSgliche Teflerscheinung, sondern ein analoger Prozel~, mit  anderen 
Worten ist die Tay-Sachssche Krankhei t  das im Zentralnervensystem, 
was die Niemann-Pic/csche Krankhei t  im Reticulo-Endothelialsystem 
(ira Sinne yon Kraus-Dienst). 

Die Unhaltbarkeit  der ersten MSglichkeit geht meines Erachtens 
aus folgenden Betrachtungen ohne weiteres hervor. I s t  die Tay.Sachs- 
sche Krankhei t  eine Teilerscheinung yon Niemann-Pic/c, so miissen 
zwei Bedingungen erftillt sein, wie dies Scha//er mit N~chdruek hervor- 
hebt :  1. Nachdem der Tell ohne das Gauze nndenkbar ist, so mfil~te 
in jedem Fall yon Tay-Sachs die Affektion des l%eticuloendothelapparates 
vorhanden sein, da doch im Sinne dieser Supposition die Niemann- 
Pic/csehe Krankhei t  grundlegend ftir Tay-Sachs ware; 2. einen selb- 
stAndigen, typischen Tay-Sachs wiirde es nicht geben. Zur Widerlegung 

1 Schob: Bumkes ttandbueh, Bd. 1], S. 977. -- L'idiotie amaurotique . . .  est. 
un ph6nom~ne partiel de l'atteinte de tout l'organisme ayant un caract~re familial 
et int6ressant le met~bolisme des lipoides..Marinesco: J. Psycho]. u. ~Teur. 41, 27. 
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dieser MSglichkeit geniigt also ein einziger Fall yon reincm Tay-Sachs 
und tats~chlich sehen wit in der ~iberwiegenden Zahl die Tay-Sachssche 
Krankhei t  ohne jedwelche Anzeichen yon der Niemann-Pickschen 
Krankheit  zu bestehcn. Diese Tatsache ancrkannt auch Bielschowsky: 
,,Die Tatsache, daft die Mehrzahl der Fiille bei dieser Erkrankung ohne 
Splenohepatomegalie einhergeht, ist bedeutungsvoll...", nut  bemerkt er, 
dab die Ncuro!ogen bisher den Vers der inneren Organe nicht 
genfigend Aufmerksamkeit schenkten. Im Gegensatz hierzu w&re abcr 
zu bemerken, dug Tschuguno/], Westphal-Sioli and Ostertag in ihren 
F~llen die inncren Organe untersuckten und keine ncnnenswerten Ver- 
s fanden. S. Lewin fund in seinem Tay-Sachsschen MateriM 
yon 14 klinisch und 3 anatomisch untersuchten Fs den 4., 5., 9., 10. 
und ]2. Fall in bezug der inneren Organe klinisch negativ; ffir die 
fibrigen Fs macht er keine Angaben. Im 4. Fall war das Bild auch 
atttoptisch negativ. Ebenso mfissen wir au:[ J. Straufi verweisen, dcr 
in der Diskussion zum Vortrag yon B. Sachs ,,Amaurotic Family Idiocy 
and General Lipoid Degeneration" erM/~rte, dM3 er die Milz in mehreren 
Fgllen yon Tay-Sachs untersuchte, ohne jedwelcke Spur yon Gaucher- 
schen Ver~nderungen nnd hob hervor, dab weder er, noch B. Sachs 
die Milz und Leber krankhaft  vcrgrdBert gefunden hgtte. 

Dieser Reihe schlieBen sieh unsere vorliegendcn drei Fglle an, yon 
wclchen der dritte jener Fall ist, au~ welchen sich Scha]]er in seiner ]etzten 
Arbcit: ,,Sind die famili~r-amaurotische I~ot ie  (Tay-Sachs) und die 
Splenohepatomegalie (Niemann-Piclc) in ihrer Pa~hogenese identisch ?" 
bezog. Es ist dies ein vSllig reiner Fall yon Tay-Sachs, in wclchcm die 
genaue, eingekende Untersuchung nickt die geringste Komplika:ion 
seitens dcr inneren Organe nachweisen konnte. Im ersten Fall w u r d e  
wohl keinc Mlgemeine Sektion vorgenommen, hingegen fund sich klinisch 
kein einziges Symptom, welches auf Niemann-Piclc hingedeutet hgtte. 
Im zweiten Fall, wo eine eingehende, Minische Beobachtung und restlose 
Sektion geschah, war das Verhaltcn der inncrcn Organe sehr lehrreich. 
Die Milz und die Lymphdrfisen - -  so in der BauchhShle wie im Brust- 
korb - - ,  daher die im Fall einer Stoffwechselstdrung in ailererster 
Linie in Betracht kommenden Organe, verhielten sich makro-mikro- 
skopisch absolut negativ, denn fcttkdrnige Elcmente ]leBen sich weder 
mit Hgmatoxylin, noch mit Sudan nachweisen. Die Leber befand sich 
wohl im Zustand der schweren Steatose, jedoch ohne h~matoxylinaffine 
pr~lipoide Substanzen. Fettkdrnchen waren in den Tubuli contorti der 
Nieren und im Epithel der Henleschen Schleifen sp~rlich sichtbar und 
zwar ~iberwiegend in Form yon neutrMen Fettkdrnchen, in kleiner Anzahl 
auch solche mit t t~matoxylin f~rbbare. Das Endothel der Glomertfli 
war ~iberMI fettfrei. Als Ursache der Leberverfettung sind wohl ver- 
schiedenc Xombinationen zul~ssig, doch ist es zwcifellos, dab in diesem 
Fall Vergnderungen eines Niemann-Piclc in den innercn Organen nicht 
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anzutreffen waren. I~amentlich land sich im Zentralnervensystem 
weder die lipoidkSrnige Infiltration der mesodermalen Elemente (H/iute, 
GefaBe) vor, noeh waren die maulbeerartigen, mit derben lecithinoiden 
K6rnern besetzten mobilen Elemente, die sog. Pickschen Ze]len anzu- 
treffen; mit anderen Worten es war die reinste ektodermale Elektivit/~t 
verwirkIieht. Den histologisch-diagnostischen Wert dieser Erseheinungen 
mSehten wir ganz besonders betonen, denn wenn die letzterwi~hnten zwei 

Abb.  32. ~ schr i~geschni t tenes  Gefi~l~ bus dem subcort icalen 5~[ark yon einem Tay.Sachs- 
FMle. b ~ihnliches G e f ~  derselben Stelle e n t n o m m e n  yon  e inem Niemann-Pick-Falle. 
Die Gefi~l]wandelemente s ind in b m i t  h~matoxyl ina f f inen  K~irnchen bes t~ubt ,  in ~ sind 

sic dagegen yon  diesen E:6rnchen vSlli~ freL 

Momente, Freibleiben der Ge/r und Hdute yon der llpoidkSrnigen In/i l  
tration und vSlliges _Fehlen der Picksche~ Zellen an einem Zentralnerven- 
system nachzuweisen sind, 80 ist damit der reine Tay-Saehs ohne Niemann- 
Pick bereits [estqestellt, auch wenn wir iiber die Untersuehungen der inneren 
organe nicht ver/i~gen. Es ist dies eine Feststellung, welche zuerst Scha]/er 
als ein Negativum im histopathologischen Bild des Zentralnervensystems 
bei Tay-Sachs folgend ausdriickte: ,,Das Freibleiben der kugeligen 
Elemente und der Blutgef~Szellen wie Arachnoide~ seitens der pr~- 
lipoiden Besetzung". Diese T~ts~che als auffallende Abweichung an- 
zuerkennen sieht sich auch Bielschowsky genStigt, indem er sich fiber 
die pr~lipoide Anschoppung der mesodermalen Elemente folgend ~uBert: 
,,Das ist ein Befund, dem man bisher bei der reinen Tay-Sachsschen 
Idiotic nicht begegnet ist". Naeh a]ldem bekennen wit mit Scha//er 
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,,dag das pr/~lipoide Bild bei beiden Krankheiten ein prinzipiell ver- 
schiedenes ist" (Abb. 32). 

Als die zweite ~Sgliehkeit des pathologisehen Gesehehens erw/ihnten 
wir die Formuherung yon Bielschowsky, Spidmeyer und Ku/s, gem/~g 
weleher die Tay-Sachssche Form aueh Ms eine Teilerseheinung yon der 
Niemann-Picksehen Krunkheit  erseheinen kann. Dies wfirde soviel 
bedeuten, dab die als Kombination erseheinenden Fi~lle eigentlieh heine 
Kombination w/iren, sondern nut  Niemann-Picksehe Krankheitsbilder 
darstellen wiirden, wo dann der Niemann-Pick im Gehirn mit einem 
Tay-Sachs gleiehbedeutend w//re. Gem~g dieser Hypothese g/ibe es wohl 
reine Tay-Sachs-F~lle, doeh g/~be es keine reine Niemann-Picksehe FMle 
ohne das kliniseh-anatomische Bild yon Tay-Sachs, denn die Ver/~nde- 
rungen des Zentralnervensystems yon Niemann-Pick ~Eirden gleieh- 
zeitig einen Tay-Sachs geben. Diese Auffassung ist aus zwei Grfinden 
nieht annehmbar: 1. 1/igt sie uns ohrm Aufkl/~rung in der Frage, wie 
eigentlich die FMle yon reinem !Fay-Sachs vorzustellen w/~ren; 2. ist es 
aber fiberhaupt nicht erwiesen, dal~ die Ver/~nderungen des Zentral- 
nervensystems bei echtem Niemann-Pick mit jenen vom echten Tay- 
Sachs gleiehwertig, daher identiseh sind. I-Iierauf hat  fibrigens bereits 
Scha//er hingewiesen, indem er den Naehweis erbraehte, da$ es sich in 
beiden Krankheiterl weder klinisch, noeh anatomiseh um /~quivMente 
Krankheitsbilder handle. In klinischer Beziehung beruft sieh Scha//er 
auf den FM1 yon Smetana, in welehem der im 20. Lebensmonat ver- 
storbene Ss 17 Monate hindureh das aueh anatomiseh verifizierte 
klinisehe Bild yore Typ des Niemann-Pick darbot, also aueh ohne Augen- 
hintergrundver/tnderung, d .h .  ohne alas kardinale Symptom des Tay- 
Sachs; mit anderen Worten Scha//ers: ,,Auger Niemann-Pick kein Tay- 
Sachs !". Wohl bestreitet Ku/s die Beweiskraft der Maculaver/~nderung, 
denn seiner Meinung nach wiirde der Mangel des typisehen Bildes niehts 
anderes bedeuten, ,,als dag die Ganglienzellen in der Maeulagegend 
der Netzhaut entweder noeh nieht oder nut  wenig affiziert waren"; 
ferner f i ihr t  er als Erkl/~rungsmSgliekkeit noeh jene region/~ren Diffe- 
renzen an, welehe bei der amaurotisehen Idiotie anzutreffen sind. Gegen- 
fiber diesen Bemerkungen wollen wit betonen, dab die sich bei den juve- 
nilen oder sp~tinfantflen FMlen in bezug auf die Ausbreitung des Zell- 
degenerationsprozesses zeigenden regiongren Abweiehungen in den mit 
Smetanas Fall gleichalterigen irffantilen fiberhaupt nieht oder kaum zu 
sehen sind; ferner was noch wiehtiger ist : Wir kennen keinen anatomiseh 
verifizierten Fall vom Tay-Sach~sehen Typ mit negativem Augenkinter- 
grund, und sehlieglich geh6rt die Maeulavergnderung eben zu den friih- 
zeitigen Erscheinungen! Ku]s' Bemerkungen sine[ keineswegs stieh- 
haltig. In bezug auf das anatomisehe Bild land SchaJfer im Kleinhirn 
sinnfgllige Untersehiede; so vor al]em, dab bei ~Tay-Sachs s~mtliche 
Neurone des Kleinhirns mit h~matoxylinaffinen K6rnern besetzt sind, 
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w/~hrend bei Niemann-Pick die Nervenzellen der Molekularis und Granu- 
laris vollkommen frei bleiben. 

Als die dritte MSglichkeit erw/ihnten wir oben die Vorstellung yon 
B. Sachs, wonaeh die Tay-Sachssche Form eine auf das Zentralnerven- 
system besehr/inkte ]ipoide Stoffweehselst6rung w/ire. Im Sinne dieser 
Annahme g/ibe es wohl einen reinen Niemann-Pick und einen reinen 
Tay-Sachs, wobei letzterer keine Teilerscheinung, sondern sin analoger 
ProzeB w/ire. Diese Au//assung muff aber letzten Endes in der Scha//er- 
schen Konzeption auJgehen. /)enn handelte es sick um scheinbar noch so 
verwandte Vorg/inge, wie identische biochemische St6rung, vielleieht 
auch Mangel eines identischen Fermentes, so ist dock die Quintessenz 
in dem einen Fall die St6rung im gesamten lipoiden I-Iauskalt des Organis- 
mus bzw. die Dysfunktion des retieuloendotkelialen Systems (Niemann- 
Pick); im anderen Fall (reiner Tay-Sachs) die isolierte Erkrankung des 
Zentralnervensystems ,,sine an die Ganglienzelle als EktodermMindi- 
viduum innigst gebundene ]okMe Stoffweehselst6rung". Dabei ist es 
im Grund nebens/iehlich, dab der Mechanismus der Stoffwechselst6rung 
der Ganglienzelle bei Tay-Sachs in einer lipoiden Anschoppung (Bid- 
schowsky, Spielmeyer) oder in einer heredit/ir-abiotrophisch bedingten 
Degeneration des Hyaloplasma (Scha//er) bestehe; hingegen ist es /iir 
die Frage der Pathogenese unseres Erachtens als essentielles und allein 
wesentliches Moment zu betrachten, daft bei reinem Tay-Sachs die Gang- 
lienzelle krank ist, und zwar allein, elektiv, bei Intaktheit aller itbrigen 
Teile des Organismus. Man vergesse nicht, dag zwischen ttirnrinde und 
intramura]em Sympathieus ]ede Ganglienzelle identisch erkrankt ist! 
Mit anderen Worten: Es handelt sick um sine gcmdifi eines gewissen Keim. 
blattes elektiv wirkende, in specie ektodermale Degeneration! Angesichts 
dieser Lags der Dinge wirkt Bielschowskys Ausspruch, welchem sick 
Schob anschlog: ,,dal~ der Theorie der ektodermalen Keimblattwahl, 
an der Scha//er noch festh/ilt, der Boden entzogen worden ist. Von einer 
Keimblattwahl kann keine Reds se in . . .  '% sehr befremdend, denn dieser 
ignoriert Tatsiichliches, wodurch eben die Debatte entschieden wird. 

Freilieh bleibt dabei die Frage, ob die Niemann-Picksche Krankheit  
Ms eine prim/ire Systemkra~xkheit des Mesoderms oder als sine vorl/iufige 
noch nicht lokaJisierbare a]lgemeine Stoffwechselst6rung aufzufassen 
sei, ungel6st. Doeh ergibt sich aus dem Gesagten mit Sieherheit, da8 
Tay-Sachs wie Niemann-Pick als zwei gem/iB des Keimblattes verschie- 
dene Erkrankungen zu betrachten sind, woraus zwangsweise auf zwei 
di//erente Genotypen zu folgern ist. Und so miissen wir die Behauptung 
Ku/s, dab es sieh um genotypisch and pathologisch identische Prozesse 
handelt, mit aller Entschiedenheit zuriickweisen, denn alas Erscheinen 
desselben Genotyps in verschiedenen Ph•notypen, also im Sinne einer 
sog. ,,Heteroph~inie" ist wissenschaftlich absolut unerwiesen. ,,Die 
heteroph/ine Vererbung ist ftir viele komplizierte und r/itselhafte Dinge 
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eine h6chst wohlfeile Erld~rungsart. Aus diesem Grunde ist mit ihr 
sehon viel MiBbrauch getriebei~ worden", sagt sehr richtig Siemens. 

Es w~re sekr wiehtig, zu entseheiden, wie wir die seitens der ver- 
schiedenea Organe auftretenden Verfettungserscheinungen bei den nicht 
infantilen Idiotief~llen zu beurteilen haben. Von der Niemann-Pickschen 
Kranklleit k6nnen wir absehen, da diese eine gut definierte Affektion 
des S~uglingsalters ist, hingegen ist as fraglich, auf welehe Weise ~qui- 
vale~te Krankheitsbilder anzuseken seien. Es hat den Anschein, als 
wiirde eine solche Annahme ffir den Bghm@Schobschen und vielleicht 
aueh f fir den Marinescoschen Fall zutreffen, obsehon in diesem letz~eren 
die Milz unckarakteristisch war und die Lymphknoten nicht unter- 
sucht warden. Am wenigsten Mar erscheint in dieser Beziehung der 
Fall yon Ku/s, denn die charakteristisehen Lipoidk5rnerzellen ,,fanden 
sick nur in m~6iger ZaM nur in den Lymphdrfisen" und weil das 
am meisten beaehtenswerte Organ ,,die Milz nicht vergr6gert ist und 
die Fettspeicherung nnr sehr gering ist". Diese Tatsaehen bezeiehnet 
selbst Ku/s als ,,wesentlicke Abweiehung" gegen die llpoide Spleno- 
]gepatomegalie. Eine Erklarung sucht er darin, dag nach Lubarsch 
im S~uglingsalter das Makrophagsystem von grSgerer Ausdehnung ist, 
daher auch die Speicherungstendenz eine lebhaftere ist. Anf diese nicht 
vollkommen geklarten Verh~ltnisse miissen wir um so mehr verweisen, 
denn die letztgenannten Fglle werden in der deutsehen Literatur mit 
dem zweifellos reinen, daker sekr wertvollen Hamburgerseken Fall Ms 
gleiehwertige behandelt, wodurch diesen in ungebfihrender Weise die 
Beweiskraft des letzteren gegeben wird; dann aber zeigt eben unser 
zweiter Fall, in welehem die Milz und die Lymphknoten absolut intakt 
waren, dag die in den inneren Organen auftretenden Verfettungen 
keineswegs eine Niemann-Picksche Krankheit  bedeuten. 

Zum Schlu6 m6ehten wit unseren Standpunkt in dem Meinungsstreit 
fiber die Pathogenese des Niemann- Pick und Tay-Sachs folgend formulieren. 

1. Die reinen Tay-Sachsschen F~ille beweisen es, daft wir die amau- 
rotische Idiotie als eine isolierte heredodegenerative A//ektion des Nerven- 
systems betrachten mi~ssen, in welcher es sick um die Erkrankung der 
Ganglienzellen als EktodermaIindividuen handelt. Und wir erkliiren in 
(]bereinstimmung mit Seha~]er," daft ,,eine Splenohepatomegalie als solche 
niemals eine /amili~ir-amaurotische Idiotie bewirken wird. . . Eine /amiliiir- 
amaurotisehe Idiotie entsteht immer nur dann, wenn eine endogen ]amiliiire, 
also abiotrophische Schwiiche des Ektoderms gegeben ist". 

2. Die Koexistenz von Niemann-Pick und Tay-Sachs bedeutet die 
Au]einanderschichtung yon zwei genotypisch di//erenten heredo]amili~ren 
A/]ektionen, in deren etwa h~iu/igeren Kombination m6glieherweise eine 
genotypische A//inita't eine Rolle spielen kSnnte. 

Diese Auffassung, welcke im Grund gerlommen mit derjenigen Scha//ers 
identisch ist, scheint I. Strau/3, ein griindlicher Kenner der Pathologie 
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der  Tay-Sachsschen KrarLkheit ,  ebenfa l ls  zu  tei len,  d e n n  er akzep t i e r t  
n i c h t  die M s i n u n g ,  d a b  es sich bei be iden  g e n a n n t e n  K r a n k h e i t s f o r m e n  
u m  disse lbs  E r k r a n k u n g  hand le .  E r  fo rder t  noch  wei~sre U n t e r s u c h u n g e n  
zu r  K1/~rung s ines  e twa igen  Z u s a m m e n h a n g e s .  J i i n g s t  (1930) b e t o n t e  
Arvid  Linclau, dab  die a m a u r o t i s c h e  Id io t i c  u n d  die Niemann-Picksshe  
K r a n k h e i t  als selbst/~ndige B i o t y p e n  a u s e i n a n d e r z u h a l t e n  seien u n d  m ~ n  
beide K r a n k h e i t s f o r m e n  ~ficht als K r a n k h e i t s e i n h e i t  n u r  ve r sch iedener  
Organ loka l i s a t i on  z u s a m m e n f a s s e n  k6nne ,  wo d u rch  der  Bielschowskyschen 
A u f f a s s u n g  scharf  w ide r sp rochen  wird.  

Abschl ie i3end m 6 e h t e n  wir  u n s  die A u f m e r k s a m k e i t  der  Gegner  der  
E lek t iv i t~ t s l eh re  a u f  e i n e n  wich t igen  G e s i c h t s p u n k t  zu  l e n k e n  e r l auben .  
Dieser  b e s t e h t  dar in ,  d ab  in  der  An a l y s e  eines k o m b i n i e r t e n  Le idens  
uns  attf den  r i eh t igen  W s g  a l l s in  das S t u d i u m  der  iso]iert  a u f t r e t e n d e n  
K o m p o n s n t e n  l e n k t ;  es is t  dies e in  Modus,  ws lcher  atff u n s e r  vor l i egsndes  
P r o b l e m  a n g e w e n d e t  fo lgsnd  au s zu d r t i ck en  w/~re: Nicht  das ist yon 
Wichtigkeit, daft es auch kombinierte Tcty-Sachs-F(ille gibt, sondern daft 
die Tay-Sachs-Fiille in der iiberwiegenden Mehrheit als reine Tay-Sachs- 
Formen crscheinen ! 

D e n  H e r r e n  P r i v . - D o z e n t e n  Dr .  Richter, Dr.  Duzdr u n d  Dr.  t)etdnyi 
spreshe  ich  fi ir  die  f r eund l i ehe  ~ b e r l a s s u n g  des Mater ia l s  h i e rdu rch  
m e i n e n  b e s t e n  D a n k  aus.  
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