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Teils neue Erkenntnisse, teils Richtigstellungen in der Lehre der
infantil-amaurotischen Idiotie veranlassen mich zur ganz kurzen Zusam-
menfassung unseres heutigen Wissens in der Pathologie dieser sehr
bemerkenswerten Krankheit. Wenn ich von einer Revision seitens der-
selben spreche, so ist vor allem Unterschied zu machen zwischen dem
revisionsnichtbedirftigen und dem revisionsbediirftizen Teil unserer
Kenntnisse, wobei wir betonen, daB wir allein Zatsachen zu bringen
bestrebt sind, fern von allen Hypothesen.

Revisionsnichtbediirftig ist die Atiologie dieser Krankheit als rassen-
gebundene, streng heredofamiliire Krankheit. Wohl sind in der Welt-
literatur 23, formlich erratische Yille aus arischen Familien bekannt
geworden; wohl hat v. Sdntha aus meinem Institut einen Fall klinisch-
anatomisch sehr eingehend geschildert, wo nur die Mutter ungarisch-
jldischer Abstammung war, hingegen der Vater christlicher Vollungar.
Doch #ndern diese vereinzelten Fille an der russisch-jiidischen Rassen-
gebundenheit dieser Krankheit wohl nichts, da offenbar auch in diesen
Fillen Rassenmomente eine Rolle spielten.

Revisionsbediirftig ist die Makro-Mikroskopie sowie die Pathogenese
der infantil-amaurotischen Idiotie zu bezeichnen. Ubersichtlichkeits-
halber, wie auch der Kiirze wegen, will ich mich nur mit Hinweise begniigen.

1. Makro-Mikroskopie. In bezug der Makroverhiltnisse wire auf Grund
des nun vorliegenden Materials zu verzeichnen, daB Sachs’ ,,developpment
arrested’’ als richtig anzuerkennen ist. Es handelt sich um grobe Ab-
weichungen von der Norm, wie Pachygyrie, Klaffen der Sylvischen
Spalte, Semioperkulisation des Occipitallappens, Hypoplasie des Balkens,
des Kleinhirns, Vorkommen eines Sulcus lateralis im Riickenmark.

In bezug der Mikroverhdltnisse haben wir zwischen Mikrostigmata
und histopathologischen Verénderungen zu unterscheiden.
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Die Mikrostigmate gaben ganz neuerdings zu einem wissenschaftlichen
Streit Veranlassung, ob diese echte MiBbildungen (Schaffer, v. Sdntha)
seien oder wohl schwerste Stérungen der Peri- und Tektogenese wiren,
deren Ursprung wir in dem krankhaften Prozef der infantil-amaurotischen
Idiotie zu suchen hitten (Ostertag, Schob). Waire letztere Auffassung
richtig, so miiiten wir doch den Anfang des Prozesses in das fetale
Leben, namentlich in den 6. snérauterinen Monat verlegen (v. Sdntha).
Dieser Annahme widerspricht am schirfsten die von Niemanden be-
zweifelte klinische Tatsache des extrauterinen Anfanges im 6.—8.
Lebensmonat seitens der infantil-amaurotischen Idiotie und so miissen
wir betonen, daBl die von Sdnthe gefundenen doppelkernigen Ganglien-
zellen der GroBhirnrinde, des Oculomotoriuskernes und der unteren
Olive, ferner die heterotope Lage und Orientierungsstérungen der Den-
driten seitens der Purkinjeneurone, die Doppelzellen der Spinalganglien
(Schaffer) und noch manch &hnliche Bildungsanomalien: beredte Zeugen
sind im Sinne der Anlagestorungen, welche aber selbstverstindlich von
Fall zu Fall dullerst variabel sind, womit deren ganz allgemeine und
nicht spezielle Bedeutung scharf zum Ausdruck gelangt.

In bezug der histopathologischen Verdnderungen sind wissenschaft-
liche Neuerwerbungen von seitens des Ganglien- wie des Gliazellprozesses
zu verzeichnen.

Hinsichtlich. der Ganglienzellverinderungen wissen wir heute, dal es
2 Formen gibt: 1. die von mir 1905 zuerst geschilderte hdmatoxylin-
affine Degeneration, deren Wesen in der primiren Quellung mit darauf-
folgender, also sekundérer Fillung von hématoxylinaffinen Kérner-
besteht; 2. die von Sdntha richtig erkannte Ausbildung von silben
affinen Kugeln im geschwellten Ganglienzellkérper, welche wohl zuerr-
Somoza (1927) sah, und zwar in den Purkinjeneuronen und daselbst ast
das Phinomen der Doppelkernigkeit deutete, eine Annahme, derels
Irrigkeit v. Sdntha nachwies. Zusammengefallt handelt es sich um einn
pralipoide hamatoxylinaffine und um eine mehr eiweiBlartige silbere
affine Degeneration im Ganglienzellkérper, fir welche zweifache Dege-
neration ungemein charakteristisch das lokalisatorische Moment ist.
Beide Formen der Ganglienzelldegeneration kommen wubigudtdr vom
Rindengraun bis zum Conusgran hinab vor, ja die haematoxylinaffine
Degeneration erscheint so im zentralen wie sympathischen Nerven-
system, mit anderen Worten, vom Rindengrau bis zum intramuralen
Sympathicus hinab !

Beziiglich der Gliazellverdnderungen verdanken wir v. Santha definitive
Aufschliisse, welche dieser Autor in dem Sinne zusammenfafBt, daB
einerseits beide Gliaarten, d. h. so Oligodendro- wie Mikroglia anscheinend
zur gleichen Zeit, in der frithesten Phase des Abbaues in Aktion treten
und andererseits zwischen Hgl und Ogl in bezug der Firbbarkeit
der Fettkornchen, also ihres Chemismus, iiberhaupt keine Unterschiede
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zu erkennen sind. Hingegen die Makroglia erleidet nur reaktive Ver-
anderungen, welche als Begleiterscheinung des gangliocelluldren Grund-
prozesses aufzufassen sind und in der Form der Monstreglia zur Aus-
bildung - gelangen (Schaffer). In grofiter Allgemeinheit kénnen wir
sagen, dall die Neuroglia bei Tay-Sachs teils abbaumdfiy, teils reaktiv
tiiteg ist, beides aber im sekunddren Sinne.

Ebenso sekundér ist das Verhalten der Markfasern im Zentralnerven-
system, welches um so bemerkenswerter ist, da doch die urspriingliche
Meinung von mir, von Nawille, von Bielschowsky dahin lautete, daB bei
Tay-Sachs in den Markverhéltnissen die Markhemmung eine bestimmende
Rolle spiele, obschon ich selbst in der Myelopathologie auch degenerativen
Verdnderungen eine Bedeutung zumaB. Nun konnte v. Sdnthe auf Grund
von 3, nach ihrem Krankheitsverlauf verschieden alten Tay-Sachsfillen,
welche als solche fir die Beurteilung der diesbeziiglichen Verhaltnisse
sehr gilinstig waren, nachweisen, dafl gleich der Ansicht von Globus, eine
fortschreitende Markdegeneration eine generelle Rolle spiele, wie dies
auch der russische Autor Wenderowi¢ mit sorgfiltiger Untersuchung
nachwies. Besonders fliberzeugend sind die Feststellungen v. Sdntha:
die an sich - frithzeitige und starke Lésion der zentralen Sehbahnen
geht parallel mit der Intensitit der Nervenzelldegeneration im C.
genic. laterale; die Pyramidenbahn war in seinen 3 Fillen verschieden
intensiv erkrankt, gemall dem verschiedenen Alter des zentralen Krank-
heitsprozesses, ndmlich im ersten Fall normal, im zweiten stark gelichtet,
im dritten vollig marklos, usw. — v. Sdntha fafit seine Beobachtungen
dahin zusammen, dall es sich im Sinne einer durch eine gangliocellulére
Affektion verursachte sekundar-degenerative Genese der Markdefekte
handle.

Gefdfe und Hdute im Sinne eines primir-aktiven Prozesses intakt.

Wollen wir nach obigen Befunden die im krankhaften Prozesse
betetligten.  Gewebselemente bestimmen, so miissen wir schéirfstens
betonen, daBl im Sinne einer primir-aktiven Rolle ausschliellich die
gangliocelluliren Elemente hervortreten, hingegen die gliocelluliren
Elemente nur eine sekunddre Rolle spielen; das Mesoderm (Héute und
Gefalle) ist ganz unbeteiligt. Hieraus gebt doch unverkennbar hervor,
daB es sich ber Tay-Sachs um ein exklusiv neuroekiodermales, daher um
ein streny elektives Leiden handelt, bes villiger Verschonung des Mesoderms.
Dieses streng elektive Leiden besteht in einer priméren Degeneration
aller Ganglienzellen des gesamten Nervensystems, denn es erkrankt so
im zentralen, wie im sympathischen Nervensystem alles Gangliocelluldre
in identischer Weise, im Sinne der hamatoxylinaffinen Degeneration.
Diese Tatsache festzustellen war unsere erste Aufgabe, die zweite ist die
Pathogenese des Tay-Sachs.

2. Histopathogenese. Allen unseren diesbeziiglichen Betrachtungen
ist richtunggebend die Tatsache der reinsten ektodermalen Elektivitdt
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von seiten der Tay-Sachsschen Krankheit; diese strenge Elektivitdt
nach gewissen Keimblattderivaten bedeutet eine krankhafte Deter-
miniertheit, fiix Tay-Sachs einen abiogenetischen Zustand der Ganglien-
zellen, welcher zur Abiotrophie fithrt. Die Abiogenese der Ganglienzellen
bedeutet krankhaft veranlagte neuroektodermale Elemente, welche
auf streng endogen-familidrer Grundlage dem unausweichlichen Unter-
gang, der Abiotrophie anheimfallen. Es ist also von fundamentaler
Bedeutung, daff die Abiogenese in den Ganglienzellen verankert ist, denn
primir erkranken nur die Ganglienzellen; diese bekunden eine Lebens-
unfihigkeit, vermoge welcher diese Gebilde frither oder spater (zu einem
nosologisch gegebenen Zeitpunkt) dem Untergang, der Degeneration zu-
steuern; diese endogen-primire Degeneration der Ganglienzellen nennen
wir Abiotrophie. Diese Ganglienzellabiogenese kann, wie dies die Be-
obachtung lehrt, entweder in umschriebener oder in diffuser Form zur
Geltung kommen: 1. Die umschriebene Form kommt zustande, indem die
Abiogenese allein auf Ganglienzellen ganz bestimmter Nervenzentren
sich beschrankt, aus welchen der klinisch-anatomischen Erfahrung
gemiB auch ganz gewisse Systeme, die Neuronensysteme, entspringen,
daher kommt es zur Ausbildung von bilateralen Systemdegenerationen
oder Systemabiotrophien. Solche Systemabiotrophien kommen vor z. B. bei
einer hereditiren Lateralsklerose, bei familidren nucledren Amyotrophien,
bei Friedreich, bei Huntington, in welchen Fillen allein je die Pyramiden-
bahnen, die motorischen Kernsysteme, die spinocerebellaren Bahnen,
das Kleinzellsystem des Striatum elektiv und progressiv degenerieren.
2. Die diffuse Form entwickelt sich dann, wenn simtliche Ganglienzellen
so des zentralen, wie des sympathischen Nervensystems abiogenetisch
sind, wodurch sich die sog. ubiquitire Ganglienzellabiotrophie ausbildet.
Kurz: die nmschriebene Form entspricht der systematischen Ganglien-
" zellabiotrophie, wihrend die diffuse Form der wbiguitiren Ganglienzell-
abiotrophie. Das sind zwei Extreme, zugleich zwei Kardinalfdlle der
gangliocelluldren Elektivitdt. Doch gibt es Variationen dieser Extrem-
falle in folgendem Sinne: a) Bei den systematischen Ganglienzellabio-
trophien kann es sich leicht ereignen, daf sich mehrere Systeme am
Prozesse beteiligen und so kommen dann kombinierte Systemerkrankungen
zustande, wie etwa bei einer familiiren Lateralsklerose, wo auBler den
Seitenpyramiden auch die spinobulbéren motorischen Systeme, evtl.
noch. die Gollschen Stringe beteiligt sein koénnen. b) Die ubiquitére
Ganglienzellabiotrophie kann in limitierter Form in dem Sinne erscheinen,
daBl der pangangliocellulire Prozef sich z.B. allein auf das Prosen-
cephalon, ja nur auf gewisse groBere Territorien des Telencephalons
beschriankt, wie wir dies bei der juvenilen familidiren Idiotie, dann
bei Pickscher Krankheit sehen kénnen. Wir wiirden daher sagen, dafl
die ubiquitdre Ganglienzellabiotrophie eine absolute und eine relative
sein kann,
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Wir wollen nun die Kennzeichen der zwei Ganglienzellabiotrophien
darlegen.

1. Die systematische Ganglienzellabiotrophie birgt in sich eine drei-
fache Elektivitdt, von seiten a) des Keimblattes, b) des Segmentes,
¢) des Systems. Dies geht zur Evidenz daraus hervor, dal bei jeder
»Systemabiotrophie ausgesucht nur jeme mneuronalen Ektodermal-
elemente erkranken, welche aus einem gewissen Zentrum eines bestimmten
Segments entspringend, ein ganz bestimmtes Neuronensystem bilden;
z. B. es erkranken jene Neuronalelemente, welche aus dem motorischen
Zentrum des Telencephalons ausgehend, die Pyramidenbahn ausmachen.
Diese dreifache Elektivitit, meine sog. Faktorenirias, folgt foérmlich
zwangsweise. aus dem Neuronenbau des Zentralorgans; die Neuronen-
systeme sind eben ektodermal, segmentdr und systematisch erbaut.

2. Bei der ubiquitdren Ganglienzellabiotrophie kann natiirlich von dieser
Trias nicht gesprochen werden, auBer man wiirde sagen, dafl sémtliche
Neuronalelemente all-segmentdr und all-systematisch erkranken, ein
Ausspruch, welcher auf der Tatsache beruht, dafl vermoge der ubi-
quitdren Ganglienzellerkrankung selbstredend in simtlichen Segmenten
simtliche Systeme degenerieren miissen. Diese Definition mochten
aber jene zuriickweisen, die prinzipiell in der Diffusion eben etwas
Asystematisches erblicken und so méchte ich als allgemeingiiltige Bestim-
mung geben: Die streng gangliocellulire Elektivitdt vom Rindengraw bis
2um intramuralen Sympathicus hinab, vermdoge welcher ausgesucht alle
zentralen wie sympathischen Nervenzellen tn gonz identischer Weise
erkranken. Es handelt sich um eine an alle neuronal-ektodermale Indi-
viduen gebundene, daher absolute Elektivitdt so gemafl der Extensitit,
wie Intensitit und Qualitit des Prozesses.

Auf Grund obiger histogenetischen Darlegungen koénnen wir den
KrankheitsprozeB bei Tay-Sachs als eine, allein alle Ganglienzellen
des gesamten Nervensystems, daher Ektodermalindividuen als Keim-
blattderivate betreffende, streng elektive primire Degeneration be-
zeichnen, ist daher eine ektodermale Keimblattkrankheit. Auf Grund
dieser Bestimmung erhilt die Frage ob einer genetischen Identitét
mit der Splenohepatomegalie oder Nvemann-Pickschen Krankheit eine
entschiedene Verneinung, da doch letztere eine mesodermale Keimblats-
krankheit ist; angesichts der Aktualitit dieser Frage ist es von grund-
legender Bedeutung, das Verhdltnis des Splenohepatomegalie zur infantil-
amaurotischen Idiotie genauer zu erdrtern.

Die Splenohepatomegalie und die infantil-amaurotische Idiotie
scheinen vermoge folgender Momente in ein niheres Verhiltnis zu ein-
ander gebracht zu sein: 1. beide sind heredofamiliire Krankheiten;
2. sie konnen kombiniert vorkommen ; 3. bei beiden kommen im Zentral-
organ massenhaft prilipoide (lecithinoide) Substanzen vor,
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Um zu einer wissenschaftlich richtigen Auffassung zu gelangen,
miissen wir die erwdhnten 3 Momente einzeln auf ihre Bedeutung
priifen.

1. Sind beide Krankheiten heredofamiliive Leiden, so ist damit
ihve genetische Wesensgemeinschaft in grofter Allgemeinheit ausgedriicks,
d. h. es handelt sich um auf die gepaarten Keimzellen zuriickfihrbare
Affektionen. Diese kongenitalen Leiden sind erfahrungsgemif an ganz
gewisse Keimblattderivate gebunden, stellen daher sog. Keimblatthrank-
heiten dar; solche nach gewissen Keimblattern zur Entwicklung kommen-
den Krankheiten bekunden eben dadurch ihre Wahklnatur — Elektivi-
t4t — und so miissen wir mit Betonung sagen, dal die strenge Keimblatt-
elektivitdt eine poathogenetische Grunderscheinung eines heredofamilidren
Leidens ist. Die neuro-ektodermalen Wahlkrankheiten haben wir oben
charakterisiert. Zu den mesodermalen Keimblattkrankheiten missen wir
nach der Auffassung von Kraus und Dienst jene Stoffwechselkrankheit
zéhlen, welche durch die primére Affekbtion des reticuloendothelialen
Systems entsteht und uns als Splenohepatomegalie oder Niemann- Picksche
Krankheit bekannt ist. Bielschowsky fand in einem Fall von Hamburger,
dafl Niemann-Pick und Tay-Sachs vereint vorkommen konnen, indem
klinisch wie anatomisch die Zeichen von Splenohepatomegalie und Tay-
Sachs an demselben Kranken vorhanden waren. Aus dieser Kombi-
nation folgerte Bielschowsky, dafl beide Krankheiten eine identische
Pathogenese hitten, und wo die amaurotische Idiotie allein vorkomme,
dort handle es sich um eine Teilerscheinung jener Krankheit, welche
die Storung des lipoiden Stoffwechsels bedeute und welche den Namen
der Niemann-Pichschen Krankheit fihrt. Wiirde sich diese Ansicht
bewahrheiten, so wire damit die ektodermale Natur der amaurotischen
Idiotie freilich hinfallic und wir miiten diese dann aus der Rejhe der
ektodermalen erblichen Nervenkrankheiten in jene der mesodermalen
versetzen.

2. Das kombinierte Vorkommen verleitete zur Auffassung, die
amaurotische Idiotie sbtiinde In einem pathogenetischen Abhingigkeits-
verhdltnis zur Splenchepatomegalie, d.h. die Splenohepatomegalie
bedinge die amaurotische Idiotie. Wiirde diese Ansicht richtig sein,
so miiite doch in jedem Fall die amaurotische Idiotie auch die klinisch-
anatomischen Verinderungen von Splenohepatomegalie aufweisen, da
bekanntlich die Splenohepatomegalie schon im zweiten Lebensmonat,
wahrend die familir-amaurotische Idiotie erst vom 6.—8. Lebensmonat
angefangen erscheint. Dies trifft aber nicht zu, wie hierauf zuerst
1. Strauf, dann Lindaw und jlingst mein Assistent Sdnthe in drei reinen
Féllen mit Nachdruck hingewiesen haben. Doch gibt es noch einen
zweiten schwerwiegenden Gegengrund: Bestiinde dieses Abhingigkeits-
verhaltnis, so miilte doch jeder Fall von Splenobepatomegalie, welcher
das Alter der amaurotischen Idiotie erreicht bzw. iiberschreitet, aufler



720 Karl Schaffer: Revision in der Pathohistologie

der VergroBerung der Milz und Leber noch klinische Zeichen der amau-
rotischen Idiotie, namentlich die spezifische Fundusverinderung auf-
weisen, ein Verhalten, welches in den reinen Féllen von Splenohepato-
megalie aber nicht zutrifft (s. Fall Smetana, welcher sich auf ein 20 Monate
altes judisches Madchen bezog). Daher miissen wir sagen, daf ein Zu-
sammenhang zwischen beiden Krankheiten vm Sinne der pathogenetischen
Abhéngigheit nicht erwiesen ist. Uberhaupt hat man die tatsichliche
Kombination von Niemann-Pick mit Tay-Sachs beziiglich der Frequenz
(339, nach Kufs) arg iibertrieben; es ist genug bezeichnend, dall wir mit
Sdntha in 3 Fallen von Tay-Sachs nicht die geringste Spur eines wirk-
lichen Niemann-Pick sahen. Freilich sind zur Aufstellung einer echten
Niemann-Pickschen Krankheit die von L. Pick postulierten Makro-
und Mikrozeichen der Splenohepatomegalie unbedingt erforderlich, wie
dies fiir den Fall von Hamburger- Bielschowsky auch zutrifft; leider
ignorieren dies manche Autoren, indem sie sich mit einem uncharakte-
ristischen Fettbefund begniigen oder unbegreiflicherweise einen Normal-
befund verzeichnen, wie z. B. das Fett in der Nebennierenrinde. Dal}
solche Nebenbefunde nicht zur Klirung, sondern vielmehr zur Ver-
wirrung in der Streitfrage des Zusammenbanges zwischen Niemann-
Pick und Tay-Sachs fithren, liegt wohl auf der Hand.

3. Als Hauptargument fiir die Wesensgemeinschaft der zwei Krank-
heiten hebt Bielschowsky hervor, daB ,,die Gewehszellen aller erkrankten
Organe in ganz gleichsinniger Weise verdndert sind®, ndmlich in der
Form von phosphatiden (lecithinoiden) Kérnern, indem diese hima-
toxylinaffinen Korper so bei Splenohepatomegalie, wie bei Tay-Sachs
vorkommen. Nun betonte v. Lehoczky, daff Lecithinoid in jeder degene-
rierenden Zellart zustande kommen kann, dann wies ich mit Nachdruck
darauf, dafl die Anreicherung des Zentralnervensystems mit lipoidigen
Stoffen allein noch keinen Tay-Sachs bedeutet, denn diese konnen — wie
Kornyey, v. Lehoczky und Hechst zeigten -—— aus den verschiedensten Quellen
stammen, daher auch auf Grund recht verschiedener Prozesse ent-
stehen. So sehen wir speziell bei Splenohepatomegalie die lipoidigen
Degenerationsprodukte aus dem Mesoderm mittels der Pickschen Zellen
einwandern, welche aber wahllos simtliche Organe, daher auch, und zwar
zuletzt das zentrale Nervensystem iiberschwemmen und dies ist fiir das
Zentralnervensystem ein vollkommen wahlloser Prozefl; hingegen bei
Tay-Sachs entsteht das Fettartige allein in den ektodermalen Ganglien-
zellen ubiquitdr, ist daher ausschlieflich an Ektodermalindividuen
gebunden, und dies ist fir das Zentralnervensystem ein strenger Wahl-
prozef3. Aus diesem Hergang ersehen wir, dal3 grundverschiedene Prozesse
mit fdrberisch gleichen, nimlich himatoxylinaffinen Produkten einher-
gehen konnen, ein Verhalten, welches wir auch folgend ausdriicken
konnen: die tinkiorielle Identitit der Degenerationsprodukie bedeutet
keineswegs deren histogenetische Identitdt, womit allein Bielschowskys
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»gleichsinnige Erkrankung der Gewebszellen” alle Bedeutung verliert.
Was hat nun eine tinktorielle Identitdt iiberhaupt zu sagen ? Die Ant-
wort auf diese Frage gibt uns die Histochemie. Der Pathologe Hueck
und die Histochemiker machen uuns mit Nachdruck darauf aufmerksam,
daBl die histochemische Identitdt nicht durch histochemische Farbe-
methoden entschieden werden kann, denn hinter gleichgefdrbten Massen
kénnen sich chemisch differente Substanzen verbergen; mit anderen
Worten: die tinktorielle Identitit ist nicht gleichbedeutend mit der histo-
chemischen Identitit. Und aus denselben Griinden, aus welchen die
tinktorielle Identitat nicht prozeBbestimmend ist, ist es auch nicht die
morphologische Identitit, unter welcher wir die gleichgearteten groflen
Ganglienzellschwellungen bei Niemann-Pick und Tay-Sachs verstehen;
es handelt sich bei beiden nur um einen Reaktionstyp der Ganglienzelle,
welcher so auf endo- wie exogener Grundlage erfolgen kann, d. h. auch
vermoge ganz differenter Prozesse. Prozefbestimmend fir Tay-Sachs
sind allein zwei sich gegenseitig ergénzende generelle Momente, wovon
das eine Moment positiv, das andere negativ ist. Das positive Moment
ist die streng elektive und ubiquitdyr identische hamatoxylin- und siltber-
affine Ganglienzellerkrankung von der GroBhirnrinde angefangen bis
zum intramuralen Sympathicus hinab. Dabei handelt es sich um eine
an die Ganglienzelle als Ektodermalindividuum innigst gebundene
lokale Stoffwechselstorung auf abiotrophischer Grundlage, als deren End-
effekt die zweifache Degeneration der Ganglienzelle ist; diese Stoff-
wechselstorung ist aber keine Stoffwechselbrankheit sui generis, welcher
auch die exklusive Ektodermalelektivitdt widerspricht; diese exklusive
Ektodermalelektivitat ist der Wesenszug eines Prozesses, welchen ich
daher auch ekfodermogen nenne. Das negative Moment bedeutet das
Freibleiben des Mesoderms im Zentralnervensystem, indem die Héute
und Gefifle die pralipoide Bestdubung nicht wie bei Splenohepatomegalie
aufweisen, wie denn auch nicht das Nervenparenchym die fiir Spleno-
hepatomegalie spezifisch-charakteristischen mesodermalen Pickschen
Zellen. Daher laBt sich der zentrale Prozefl bei Tay-Sachs auf Grund
histogenetischer Charakteristika kurz folgend definieren: primére
Erkrankung des Ektoderms bei primérer Verschontheit des Mesoderms
im zentralen Nervensystem. Eine echte elektiv-ektodermale Krankheit
ist also in reinem Fall stets mit begleitender Unberiihrtheit des Meso-
derms verbunden, wie wir dies eben bei reiner, unkomplizierter familisr-
amaurotischer Idiotie immer verwirklicht sehen. Zusammenfassend
sagen wir, dafl weder die tinktoriellen, noch die morphologischen, sondern
nur die histogenetischen Momente prozefibestimmend sind; auf Grund
letzterer sind Niemann-Pick und Tay-Sachs zwei ganz differente Affek-
tionen.

Mit Bezug auf die angefiithrten Unterschiede erblicke ich zum Schlufl
das Primum movens bei der Splenohepatomegalie in den primér-elektiven
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Veréinderungen der mesodermalen, bei Tay-Sachs in den primir-elek-
tiven Verinderungen der neuroektodermalen Elemente, wohl in beiden
auf heredodegenerativer Grundlage, doch handelt es sich um zwei total
differente Keimblattkrankheiten, welche als solche eine entschiedene
Autonomie besitzen. Kommen beide an einem Individuum gleichzeitig
zur Entwicklung, so handelt es sich um eine kombinierte d. h. meso-
und ektodermale Keimblattkrankheit; in diesem Fall aber ist die meso-
dermale Krankheit als solche keine unmittelbare Ursache der ekto-
dermalen Krankheit. Auch Lindaou, der neueste Autor in der Frage der
Pathogenese hebt hervor, dafl wir in Niemann-Pick und Tay-Sachs
zwei verschiedene Typen zu erblicken haben, welche auseinander zu
halten sind; diese bilden keine Krankheitseinheit, bei welcher es sich
nur um verschiedene Organlokalisation desselben Prozesses handeln
sollte, wie dies Bielschowsky unbegriindet anmimmt.



