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Aus unserem Laboratorium verSffentlichte v. Sdntha eine Arbeit 
fiber 3 Fi~lle yon reiner Tay-Sachsscher Krankheit ,  welche als solche 
yon der Niemann-Piclcschen Krankhei t  klinisch-histologisch verschont 
blieben. Nicht ~llein diese Arbeit yon Sdntha dr~ngt reich abschliel~ende 
Bemerkungen in der aufgeworfenen Fr~ge zu m~chen, sondern auch das 
t%eler~t yon Ostertag 1 fiber meinen A~tfsatz: ,,Sind die lamili~r-amau- 
rotische Idiotie (Tay-Sachs) und die Splenohepatomeg~lie (Niem~nn- 
Pick) in ihrer Pathogenese identisch ?" ~ und der gleichbetite]te Aufsatz 
vonKu/sa;  beide erheischenRichtigsteUungen. Endlich ist auf die wichtige 
Arbeit yon A.  Lindau, welche fiber neuere Auff~ssungen in der Patho- 
genese der famflii~ren am&urotischen Idiotie berichtet, Bezug zu nehmen. 

Vorweg sei betont, ct~B die Bereinigung 4er Streitfrage des Zu- 
sammenhanges beider Krankhei ten nur auf Grund mSglichst exakt  
formulierter Begriffe geschehen kann. Ein solch wichtiger Begriff ist die 
Keimblattkranlcheit, worunter wir d~s herediti~r-familis also streng endogen 
bedingte elektive Ergriffensein ausschliei~lich gewisser Keimblat tub- 
k6mmlinge verstehen. Anatomisch umgrenzte die mesenchymalen Keim- 
blattkranlcheiten zuerst K . H .  Bauer au_f Grund solcher Krankheiten,  
welche clas ausschliei~lich mesodermale Ergrfffensein gegen das v6llige 
Verschontsein yon ektodermalen Abk6mmlingen uns fiberzeugend vor- 
ffihren; so s a h e r  bei Osteogenesis imperfect~ an den Zi~hnen die meso- 
dermale Pulps  schwer ver~indert, hingegen die ektodermale Schmelzleiste 
samt  Derivate vollkommen normal - -  wohl ein schl~gendes Beispiel 
yon rein elektiver mesodermaler AHelction. Stellen wir nun eine zweifellos 
systematische Nervenkrankheit  Ms ektodermale Wahlkrankheit, wie etw~ 
die famili~re L~teralsklerose, der mesodermalenW~hlkrankheit  gegenfiber, 
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so haben wir das Gegenbfld einer mesodermalen Wahlveri~nderung 
vor uns, da doeh ausscMiel~lich neuroek~odermale Elemente (hier rein 
segment/~r-systematisch an die telencephal entspringende Pyramiden- 
bahn gebnnden) erkrankt  sind. Die rein elektive Affektion gewisser 
Keimblattclerivate kennzeiehnet die Keimblat tkrankheit ,  eine Bestim- 
mung, welche K . H .  Bauer und ich 1923 gaben. Wenn nun Ostertag 
in seinem Referat  sagti ,,Der Lehrsatz yon der abiotrophischen Schw~tehe 
des Ektoderms Ms einzige unumst5Bliche Grundlage ffir die familiare 
amaurotische Idiotie wird wiederhol~ betont, ohne dab allerdings der 
Verfasser neue Beweise, die seine Theorie stfitzen kSnnten, beibringt", so 
antwor~e ich, dM] die Keimblat terkrankung als solche mit der endogenen 
Pathogenese und pr imer elektiven Affektion gewisser Keimblat tderivate  
erschSloft is~, daher das Fordern neuer Beweise gegenstandslos ist. 

Diese naeh Keimbli~ttern statffindende Sonderung yon elektiven 
Krankhei ten macht  es versti~ndlich, da/~ ich die sorglose Vermengung 
yon solchen Krankheiten,  welche die Kennzeiehen yon mesodermMen und 
ektodermalen elektiven Affektionen an sich tragen, nicht wortlos hinnahm. 
Diese Vermengung geschah dadurch, dM3 man - -  weil man eine leci- 
thinoide Anspeieherung bei Niemann-Pick and eine lecithinoide Fallung 
bei Tay-Sachs sah - -  beide Krankheiten genetisch zusammenbrachte 
in dem Sinne, daf~ aueil die Tay-Sachssche Krankhei t  ein endogenes 
Stoffwechselleiden wi~re, sowie die Niemann-Piclcsche Krankheit .  

]3ei diesem Punkt  ist es abermMs ratsam, mi~ reinen ]3egrfffen zu 
operieren. Denn Tay-Sachs als Stoffwechselkrankheit lal~t sich nur 
dann yon Niemann-Pick ablei~en~ wenn man bei Tay-Saehs immer die 
Grundkrankheit,  d .h .  den ~iemann-Pick,  auffinden k6nnte. Leider 
setzt man sieh fiber dieses 1)ostulat allzu leicht hinweg. Wohl sagt 
Ostertag: ,,Dal~ nicht bei jeder familii~ren Idiotie auf Kombinat ion mit  
2qiemann-Pick gefahndet wurde, ist bekannt" ;  in welchem Ausspruch 
wohl ein K6rnchen Wahrheit  ist. Was zeigen aber nun die neuesten, 
zielbewul~t attf Niemann-Pick bedachten Untersucttungen dreier F~lle 
yon Tay-Sachs aus unserem Laborator ium? Sie ergaben das absolute 
Freibleiben yon jedwelcher retieulo-endothelialen Erkranknng und 
liefern somit den exalcten Beweis daffir, dal~ es reine Tay-Sachs-Fi~lle 
ohne jedwelche Kombinat ion mit  Niemann-Pick gibt und als solche 
dutch die mesodermale Stoffwechselpathogenese nieht erk]/~rt werden 
k6nnen. Wit ersehen hieraus, daft nicht das das Entscheidende ist, daft man 
bei Tay-Sachsscher Kranlcheit bisher nicht gehSrig au] Niemann-Picksche 
Krankheit ge/ahndet hat, sondern daft es absolut reine Tay-Sachs-Fiille gibt 
(offenbar in nicht geringer, ja fiberwiegender ZaM), welehe nicht die leiseste 
anatomische Spur einer Sto/]wechselkrankheit darbieten. 

Ostertag macht  bezfiglich des Verh~ltnisses beider Krankheiten 
folgende Bemerkungen: , , . . .  ist nieht zu erwarten, clM~ jeder Niemann- 
Pick eine amaurotisehe Idiotie ausl6sen wird." Dieser Satz erheischt eine 
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Berichtigung in folgendem Sinne. Bekanntlich zeigt sich der 1Niemann- 
Pick schon in den allerersten Lebensmonat~n des S/iuglings, w/~hrend der 
Tay-Sachs nach einer vSllig gesundcn Vorperiode erst veto 6.--8. Lebens- 
monat an]dingt. Aus diesen Verh/s ist es ersichtlich, daft, wenn 
tier iNiemani~-Pick die ps~thogenetisehe Grundtage ffir den T~y-Sachs 
abgebcn wiirde, ausnahmslos in jedem Tay-Saehs zugleich ein l\Tiemann- 
Pick vorhanden sein mfiitte; wie wenig dies in Wirklichkcit zutrifft, 
hut v. Sdntha mit unscrcn 3 Fgllen yon 18, 22und 29 Monaten handgreifhch 
erwiescn. Leider werden solche absolut beweisende Fdlle~ auf welche bereits 
I .  Strauss hinwics, mit Stillschweigen iibergangen, denn sic l~assen nicht 
in die su2@onierte AuJ/assung. Bielschowsky hilft sich zwar mit dcr An- 
nahmc, es g/~be einen Niemann-Piek mit zcntralcr Lokalisation als ,,Tcil- 
crscheinung" der StoffwechselstSrung und dies ware dann ein Tay-Sachs. 
Mit dieser Almahme stehen wir aber vor dem Rgtsel, auf welche Weise 
der einem zentral-lokalisiertelx Niemann-Piek entspreehende Tay-Sachs 
entstehen kSime, ohne die geringste Affektion der Ausgangsorgane der 
Stoffwechselst6rung ! Wieso Ostertag nach alldem ,,die cxakt definierten 
Befunde Bielschowskys" betonen kann, blcibt unerkl~Lrlich. Noch r/s 
halter is~ cs ffir reich, daf~ er ans dem Schluftsatz meiner yon ibm rcfe- 
rierten Arbeit ,,eine Einschr~Lnkung seines (d. h. Scha]/ers) scharf ab- 
lehnenden Standpunktes" herausliest, ,,die fast einem Anfgeben seiner 
(d. Ix. Scha//ers) Stellungsnahme gleichkommt." Ostertag zitiert reich 
folgend: . . . . .  Wir dfirfen also das mesodermale und ektodermale. Leiden 
nieht in einen Topf wcrfen. Freilich ist es aber andercrseits fiber allen 
Zweifel erhaben, daS beide endogene famiti~re Leiden als solehe in tier 
a~lerletzten pa~hogenetischen Instanz identisch sind, dcnn sie sind eben 
heredodegenerative Leiden, dcren intimster pathologischcr Kern wescns- 
gleich sein muft." Hier liegt seitens Ostertags ein urges Mi$verst/indnis 
vor. Was ich bek~mpfe, ist die supponierte mcsodermale Natur  jencr 
endogenen heredofamilis Krankheit,  welehe wir die amaurotisehe 
Idiotie nenncn. Daft beide Krankheiten, d. h. der mesodermale ~iemann- 
Pick und tier ektodermale Tay-Sachs, als endogcn-famill/~re Krankheiten 
in den groften Kreis tier Heredodegenerationen hincingehSren - -  dies der 
gemcir~same ,,Topf" - - ,  bedeutet dasselbe, wie etwa Tnbcrknlose und Sy- 
philis sis exogene Xrankheiten im Kreise der granulomatSs-in~ektiSsen 
Krankheiten;  niemanden fielc es ein, deshalb die Tuberknlose mit der 
Syphilis und umgekehrt zu identifizieren. Deutlieher kann ich reich schon 
nicht at~sdrticken. Untcr solchen Umst/~nden yon einem Aufgeben meiner 
yon Ostertag selbst als ,,scharf ablehnender Standpunkt" bezeichneten 
Stellnngnahme zn sprechcn, i'st mir, dam kompetentcsten Vertreter eigener 
Wortc, Ullfaftbar. 

Auf die Stellnngnahme yon Ku/s fibergehend, meint dieser Autor: 
,,Das bisher vorhegende MatcriM fiber die Hgufigkeit der Kombination 
der lipoidzelligen SplenohepatomegMie mit der amaurotisehen Idiotie 
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beweist schon jetzt zur Genfig% da~ beide Leiden in pathogenetiseher und 
genotypischer Beziehung identisch sind." Hierauf ist zu antwor~en, dab 
bisher nut  der Hctmburger-Bielschowskysehe Fall eine unleugbare Kombi- 
nation darstellt, denn atff die Anfechtbarkeit der F~lle yon Knox-Wahl- 
Schmeifier bzw. yon Corcan-Oberling in bezug auf die feinsten Ver~nde- 
rungen verwies v. Lehoczky treffend; duher entsprieht die Berechnung 
,eines ungewShnlieh hohen Prozentsatzes (33~ '' yon Ku/s nieht den 
tats~clflichen Verh/~ltnissen. Ubrigens beleuchten die H~ufigkeits- 
tendenz die drei reinen F~tlle yon v. Sdntha vielmehr im Sinne eines 
selteneren Zus~mmentreffens. Ku/s stell~ sieh die Splenohepatomegalie, 
die Rassendisposition ,,mit dem gleiehen zeitliehen Beginn und Verlauf 
wie die Tay-Sachssehe Krankheit",  mit der angebliehen Neigung, sieh 
mit  ihr in einem hohen Prozentsatz (~. s. o.) der ]~lle zu verbinden, 
als die schwors~e l~orm einer Heredodegeneration vor, gegenfiber welcher 
der Tay-Saehs ,,uls Ausdruek einer Heredodegenera~ion geringeron 
Grades" viel h~tffiger vorkomme. Die Wfllktirliehkeit dieser Vorstellung 
]euehtet sofort ein, wenn wir auf die Labilit~t des Hauptargumentes 
yon Ku/s, auf die bisher nicht naehgewiesene hoohgradige Kombinutions- 
h~ufigkeit verweisen. Sugt doeh der neueste Auger A. Lindau: ,,Bisher 
ist kein gleichzeitiges f~mili&res Vorkommen dieser beiden Affektionen 
besehrieben worden." 

Ieh hobe als Ergebnis meiner epikritischen Bemerkungen folgendes 
hervor. Sicher is~ es, daJ3 es eine mesodermale elektive Erkrankung des 
retieulo-endotheli~len Apparates gibt, deren Ergebnis die Niemann. 
Picksche Krankheit  ist. Dann gib~ es zweifellos eldodermale elektive Er- 
krankungen, wie die segment~r-systematisehen, hereditgr-famili~ren 
Krankhei~on. Beide elektiven Krankheiten bestimmter Keimblatt- 
derivate bedeuten antonome Keimblattkranlcheiten, welcho gems der all- 
t~gliehen klinisehen Erfuhrung sieh kombinieren kSnnen, wie etwa ein 
Friedxeieh mit einer Muskeldystrophie, letztere als mesodermale, ersterer 
uls ektodermule Wuhlkrankheit~ Diese meine A~ffassung kommt in der 
folgenden Stellungn~hme des sehwedisehen Augers Arvid Lindau, des 
neuesten Autors auf dem Gebiete yon Tay-Saehs, in dessen Arbeit: 
,,Neuere Auffassungen fiber die Pa~hogenese der fumili~ren amaurotisehen 
Idiotie" ~ pregnant zum Ausdruek: ,,Man kann indessen wohl nieht so 
welt gohen, dab man Morbus Niemsnn-Piek und die amaurotisehe Idiobie 
als vorsehiedene Lokalisationen dor gleiehen Krankheitsentit~t annimmt. 
Zu beseh~en ist auch, dal3 bei amuurotiseher Idiotie koine Splenohepato- 
megulie konstatiert worden ist, aueh keine histologisehe Lipoidablago- 
rungen, z .B.  in Leber und Milz." Wenn nun A. Lindau die ,,gleiehe 
Krunkheitsentit~t" der beiden Formen gegenfiber Pick und Bielsckowsky 
ontschieden verneint, duher auf demselben Standpunkt s t eh t  wie ich, 
so ist or dennoch der Ansicht, dab ,,c/as gleiche ~aathogenetische Prinzip 

1 Lindau, Arvid: Aeta psychiatr. (Kobenh.) ~ (1930). 
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wirlcsam seiu muff", weft die histologischen Bflder, 4enen wit im Nerven- 
system bei den verschiedenen Formen amaurotiseher Idiotie sowie 
in gewissen Fallen yon Morbus Gaucher und Niemann-Pick begegnen, 
eine gro~e l~bereinstimmung zeigen. Tatsachlick sind die histologischen 
Bflder (Fibrillenimpragnation), welche A. Lindau yon Ganglienzell- 
veranderungen im Rfickenmark bei Morbus Gaucher bringt, jenen bei 
der amaurotischen Idiotie t~usehend /~hnlich, namentlich ware auBer 
den Ganglienzellblakungen mit Nachdruck auf die dendritischen Schwel- 
lungen aufmerksam zu macken, welehe bier wie dort ganz gleich erscheinen. 
Wohl verweist hier Lindau auf de~ Unterschied: ,,Die Fettfarbung fallt 
bei amaarotischer Idiotie in bezug auf die Ganglienzelleinlagerungen 
positiv aus, was bei Morbus Gaucher nicht tier Fall ist." 

Bei diesem Pur~kt m6chte ich auf meine in der Fachliteratur leider 
nicht gehSrig beachtete nackdriicklicke AuBerung verweisen, welche 
ich 1924 in Innsbruck gelegentlieh meines Referates fiber die Anatomie 
der herediti~ren Nervenkrankkeiten hinsichtlich der Bedeutnng der 
Schwellung machte, welcke wSrtlich folgend lautete: ,,So ist . . .  zu be- 
tonen, dal~ die akute Hyaloplasmasckwellung Ms morpkologisehe Er- 
scheinung, wenn aueh ,,ein ganz merkwfirdiger, in seiner Art geradezu 
imposanter Befund" (Strgufflsr) ist, an sick doch keine spezifisehe Er- 
scheinung der Heredodegeneration darstellt; erfuhren wir bereits vor 
30 Jahren dureh Nissl, dab auf traumatisehe Axonlasiort typiscke Sckwel- 
lung eintri t t"  1. Wenn nun auch die excessive Sehwellung nieht allein 
des ZellkSrpers, sondern jene der Dendriten insbesondere, mehr zugunsten 
eines endogenen Prozesses sprechen diirfte, weft wir eben die Dendriten- 
blahung im Falle exogener Einwirkungen bei weitem nicht in solehem 
MaBe wie bei endogener Grundiage sehen, so sind wir dennoek nicht be- 
fugt, allein aus dem Strukturbild der neuronalen Elemente auf die Patko- 
genese zu sehlieBen.. Denn wir mfissen zugleich auf das Gesamtbild be- 
dacht sein, mit anderenWorten:  AuBer den neuroektodermalen Elementen 
mfissen wit ebenso sorgf~ltig auek die mesodermalen Elemente prfifen! 
Und da komme ich auf den springenden Punkt :  Wohl sehen wir bei 
Tay-Sachs als Positivum des krankhaften Vorganges die mit Sehwellung 
einhergehende Degeneration des Neuroektoderms, mfissen aber zu- 
gleieh als Negativum den komplementaren Zug genau beachten, n/~mlich 
die Unberfihrtheit cter mesodermalen Elemente im Sinne eines primar- 
aktiven Prozesses; im Gegensatz hierzu sehen wir bei Niemarm-Pick 
die intensive Beteiligung der mesoctermalen Elemente in Form einer 
Bestanbung der weichen Hirnhgute und GefaBh~ute ! 

Alles in allem: Die so sehr sinn]iillige Schwellung clef neuronalen Ele- 
mente charakterisiert nicht in su]fizienter Weise einen Tay-Sachs, denn 
hierzu ben6tigen wit noch das Verhalten der mesodermalen Elemente des 
Zentralnervensystems im Sinne deren primdirer Intaktheit. Jedes Gehirn, 

1 SchaJ]er: Dtsch. Z. Neur. 88. 
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welches auBer den ubiquitgren Sehwellungen der Ganglienzellen noeh die 
leeithinoide Best~ubung der Arachnoidea und der Gef~Bh~ute zeigt, 
entsprieht entweder einem Niemann-Piek oder einem mit  letzterem 
kombinierten Tay-Sachs; letzteres in dem Fall, wenn in r ive  der eharakte- 
ristische Maeulabefund vorlag. Wie sehr dieser no~wendig und entsehei- 
dend ist, geh~ ~us dem Gaucher-t~all yon Kle~'cker-Lindau hervor, in 
welchem trotz der morphologisehen Kongruenz mit den Ver~nderungen 
der Ganglienze]len im Sinne yon Tay-Sachs, der ,,Augengrund ohne 
]3esonderheiten", d.h .  ohne Maculaver/tnderung war. Hingegen war in 
diesem FM1 die fiir einen Gaucher bzw. Niemann-Pick eharakteristische 
Milz- und LcbervergrSBerung vorhanden, wie wit dies bei reinem Tay- 
Sachs nicht sehen. Beziiglich der Gef/~Be sagt Lindau nur soviel, dab 
Zeiehen einer entziindlichen Reizung nicht beobachtet wurden; fiber die 
phosphatide Best/~ubung derselben /~ul3ert or sich nicht, obsehon er die 
differenzierende ]3edeutung der Lipoideinlagerungen im Gefgl]binde. 
gewebe zugunsten der SplenohepatomegMie im allgemeinen betont. 

Zur elektiven Keimblattkrankheit  zur~ckkehrend wgre scharf zu be- 
tonen, dM3 es sieh bei Tay-Sachs nm ein elektives Ergrfffensein der 
neuroektodermalen Abk6mmlinge handel,, wie dies zuletzt v. Sdnthr in 
3 F/~llen zweifelIos naehwies: Zwischen Hirnrinde und intramuralem 
Sympathicus erkrankg ]ede Ganglienzelle in v611ig iclentischer Weise. So 
verharre ieh naeh wie vet  auf der Ansich~, daB, wenn beide Krankheiten 
bei einem Irldividuum vorkommen, es sich um eine l~ombinierte Keimblatt- 
krankheit handelt. Den absolu~ elektiven Charakter des Prozesses bei 
Tay-Sachs demonstriert die ubiquitiir-identische Ganglienzcller!cranlcung 
nebst v611igem Freibleiben der Ge/gfie fast handgreiflich, woraus die elektiv 
krankhafte Veranl~gung aller gangliocellul/~renElemente Ms tiefgriindigster 
Zug des Prozesses felgt. Es handelt sieh um einen neuroektodermalen 
20rimdir-al~tiven Vorgang, in welehem die leeithinoide ]~'/~llung im Ganglien- 
zellprotoplasma der Ausdruek eines mit Quellung beginnenden genuinen 
degenerativen Prozesses ist, welcher als solcher yon tier selcundiir-passiven 
Anschoppung mit phosphatiden KSrnern auf Grund des mesodermalen 
S~offweehselprozesses grunds/~tzlich abweieht, welch letzteren die prim~re 
Best~iubung der Gefiille und IIirnh~iute mit priilipoiderS't~bstanz ]cennzeichnet. 
Die Ausbildung des Tay-Sachs lind des Niemann-Piek isg also eine grund- 
verschiedene; bei erstcrem spielt die ausschliefiliche Erkrankung des 
neuroektodermMen Protoplasma die tIaulotrolle - -  bei letzgerem handelt 
es sich ~m die ~grimdir-alctive Affekgion des mesodermMen S~offwechsel- 
apparates. In beiden Prozessen fungieren histogenetisch vSllig differente 
Transportelemente in ganz entgegengesetztem Sinne: Bci Tay-Sachs 
sine[ die Transportelemente gliogene K6rnehenzellen, welehe die fett- 
artigen Abbausubstanzen des degenerierenden Ektoderms wegscha//en 
und als solche sind sic eJ/erent; beim Niemann-Piek sind die Transport- 
elemente fe~speiehernde ttistiocyten, welche aus dem Mesoderm l~ett 
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herbeischleppen und sin4 als solche a//erent. Aus diesem Verhulten ist 
es klar, d~13 das pathologische Geschehen in beic[en Kr~nkheiten ein 
grundverschiedenes ist. Diese Auffassung bedeutet eine durch Tuts~chen 

Abb.  1. Viers VergrSl3ertmg der I ~ m e r s i o n s ~ u f n a h m e  Abb.  20 ~lS v. Sdnthas Arbej~ 
hber  amauro t i s che  Idiot ie .  I m  Gesichtsfeld zweg gleichgroi~e und  gleichintensi~r geschwel!te  
GunglienzeI!en,;: die obere is t  m i t  lec i th inoi4en I~Srnern zum P la t zen  vol!gefii l l t  -- die 
un t e r e  weis t  m l r  ~llGerst sDarliche ~:Srner auf ,  w o m i t  bewiesen is~, club keineswegs die 
, ,EinIagerung '"  yon  Degener~t ionskSrnern  die hSehs~gradige Schwel l lmg des ZellkiSrpers 

ve ru r sach t ,  Scha/]ers Modif ikat ion der Weigertschen 5Iarkscheidenf~rbung.  
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ges~iitzte naturwissensehaftliehe Erkenntnis und keineswegs ein, ,Dogma", 
wie dies Ostertag meint. 

Endlieh sei es mir gestattet, auf die allgemeinste Bedentung der 
Arbeit yon v. Sdntha ganz kurz zu verweisen. Fiir diese war sebr be- 
gSnstigend der Umstand, dab es sieh um drei J0~/~lle yon versehiedener 
Dauer handelte, und so war der Autor in der Lage, bei Tay-Saehs den 
frisehen ProzeB his in das I~tiekbfldungsstadium zu verfolgen. Der 
hierdureh gebotene Vorteil maehte sieh in zwei Riehtungen geltend. 

Erstens fiir die Ganglienzellerkrankung in dem Sinne, dab die zeit- 
liehsten Ver/~nderungen uns abermals das Quellungsstadium der Ganglien- 
zellen Ms initiale Veriinderung iiberzeugend vorgefiihrt haben (s. Abb. 1) 
und dadnreh f/ir die unvoreingenommene Betraehtung die kolloidale 
Sehwellung als grundlegende Ver/~nderung dargeleg~ wird, weleher sieh 
sehr raseh, abet erst sekundgr, die ~'~llung oder ,,Einlagerung" ansehlieBt. 
Die 3 F/file haben aber noeh einen anderen sehr wiehtigen Umstand 
aufgedeekt, dessert riehtige Erkennung wit eben v. Sdntha verdanken: 
Die argentophiIe Degeneration des gequollenen Protoplasma der Ganglien- 
zelle ~ yon Somoza zuerst als Kern irrig gedeutet - - ,  welehe zwar aueh 
ubiquit/~r jedoeh bei weitem nich~ so massenhaft erseheint, wie die 
leeithinoide Degeneration. Mit dieser argentophilen Ver/~nderung ist 
die prim/~r-aktive Affektion des Ganglienzellprotoplasmas iiberzeugend 
dargetan und gegeniiber der passiven Ansehoppung mit aussehlieBlieh 
leeitbinoiden KSrnern der Ganglienzellen bei Niemann-Piek ein unter- 
scheidendes Moment gegeben. Wir betonen, dal3 wit im Kleinhirn yon 
Niemann-Piek keine argentophilen Inklusionen fanden; dies ist um so 
bemerkenswerter, Ms doeh die Purkinjezellen die Prgdilektionsstelle 
f/Jr die genannten Inklusionen bilden. 

Zweitens waren die drei hinsiehtlieh ihrer Dauer sehr differierenden 
Fglle sehr gtinstig fiir das Studium der Neuroglia, welches v. Sdntha 
zielbewuBt auf die Mikroglia ausdehnte. Seine Ergebnisse lassen sieh 
dahin zusammenfassen, da6 die Makrogli~ parallel mit dem For~sehreiten 
des ganglioeellul/~ren Prozesses zur Ausbildung der ,,Mastglia" neigt, 
also zu einer Reaktio~/orm, wie ieh diese nrspr/inglieh deutete; dann abet 
wies er f~r die Mikro- und Oligodendroglia deren Transformation zn 
gliSsen K6rnehenzellen naeh. In beiden Vergnderungen kommt die 
sekundiir-passive Rolle der Gila zum Ausdruek, daher ist auf Grund der 
modernen Gliateehnik eine Korrektur vorzunehmen: 1. hinsiehtlieh der 
yon mir Sl0/~ter als zum Teil prim/~r, gedaehten Alteration der Glia bei 
Tay-Saehs und 2. in bezug der dureh .die Glia vermittelte Stoffweehsel- 
st6rung, wie dies ursprfinglieh Bielschowsky annahm. 

Dadureh, dab v. Sdntha. auf Grund dreier FNIe zur Erkenntnis ge- 
langte, dab es sieh bei Tay-Saehs um einen rein-ganglioeellnNren Prozeg 
handle, ist der yon mir 1909 gemaehte Aussprueh vollinhaltlieh be. 
stgtigt: ,,Aus dem histopathologisehen Zellbild ergibt sieh . . .  das Bild 
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einer prima'ten und elelctiven Nervenzellerlcranlcung, welche angesichts des 
heredofamili~ren Charakters der Sachsschen Krankheit nebst v511igem 
~Sangel exogener Noxen, nur auf Grund einer abnormen Veranlagung 
edler nervenzelligen Elemente des Zentralnervensystems vcrstiindlich 
wird" - -  mit der ttinzuffigung, dal~ v. Sdntha auch alas gesamte sympa- 
thische Nervensystem, daher alles Nervenzellige, in vollkommeu identischcr 
~Weise ver~tndert nachwies, wodurch der prinzipiell-elektive Zug des 
Prozesses gl~nzend ctokumentiert erscheint. 

Zum SchluI~ wollen wir die differenzierenden H~uptmomente iiber- 
sichtlich ~nfiikren. Diese sin4: 

Ffir Tay-Sachs. 
Primiire und exlclusive Erkrankung der neuro-ektodermalen Gang- 

lienzellen yon der Grol~kirnrincle bis zum intramur~len Sympathicus 
hinab: Reine ektodermale Elektiverlcrankung. 

Spezi/isch-charakteristische Momente : 
1. Die gliogenen Abbauelemente mit sudanophilen K6rnern. als 

e/]erente Transportelemente; ]etztere sind keine Pickschen Zellen. 
2. Das absolute Freibleiben der Hirnh~Lute und Gef~Be yon einer 

hi~matoxylinaffinen Bests 
3. Aui3er den lecitkiaoiden F/~llungsprodukten im gangliocelluls 

Cyto-(Hyalo-)plasma noch argentophile Inklusionen im letzteren. 

Ffir Niemann-Pick. 
Primiire Erkrankung des mesodermalen Stoffwechselapparates mit 

selcund~irer Anschoppung des Ento- un4 Ektoderms : OriginSr-mesodermale 
Elektiverlcran~ung. 

Spezi]isch-charakteristische Momente : 
1. Die maulbeerartigen Histiocyten mi~ h~matoxylinaffinen K6rnern 

~ls a//erente Transpo~telemente; diese sind die echten Piclcschen Zellen. 
2. Die h~matoxylinaffine Best~ubung 4er Hirnh~tute un4 Gefii~e. 
3. Einfache lecithinoide Bestiiubung des gangliocellul~tren Cyto- 

(Hyalo-)plasm~ - -  ~eine argentophilen Inklusionen. 


