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Teils neue Erkenntnisse, teils Richtigstellungen in der Lehre der 
infantil-amaurotischen Idiotie veranlassen reich zur ganz kurzen Zusam- 
menfassung unseres hentigen Wissens in der Pathologie dieser sehr 
bemerkenswerten I~'ankheit.  Wenn ich yon einer Revision seitens der- 
selben spreche, so ist vor allem Unterschied zu machen zwischen dem 
revisionsniehtbediirftigen und dem revisionsbediirftigen Tell unserer 
Kenntnisse, wobei wir betonen, dag wir allein Tatsachen zu bringen 
bestrebt sind, fern yon allen t typothesen. 

i~evisionsnichtbedfirftig ist die A'tiologie dieser Kranldmit als rassen- 
gebundene, streng heredofamili/~re Krankheit .  Wohl sind in der Welt- 
literatnr 2--3,  fSrmlich erratisehe F~lle aus arischen ~'amilien bekannt 
geworden; wohl hat v. Sdntha aus meinmn Inst i tut  einen Fall kliniseh- 
anatomiseh sehr eingehend gesehildert, wo nur die Mutter ungarisch- 
jiidiseher Abstammung war, hingegen der Vater christlicher Vollungar. 
Doch /~ndern diese vereinzelten F/~lle an der russiseh-jtidisehen Rassen- 
gebundenheit dieser Krankheit  wohl nichts, da offenbar auch in diesen 
F/Lllen t~assenmomeltto eine l~olle spielten. 

f~evisionsbediir]tig ist die Makro-Mikroskopie sowie die Pathogenese 
der infantil-amaurotisehen Idiotie zu bezeiehnen. ~Tbersiehtlichkeits- 
halber, wie auch der Kiirze wegen, will ich reich nut mit Hinweise begniigen. 

1. Makro-Mikroskopie. In  bezug der Makroverhiiltnisse w/~re auf Grand 
des nun vorliegendcn Materials zu verzeichnen, dab Sachs' ,,developpment 
arrested" als richtig anzuerkennen ist. Es handelt sieh um grobe Ab- 
weichungen yon der Norm, wie Pachygyrie, Klaffen der Sylvischen 
Spalte, Semioperkulisation des Occipitallappens, Hypoplasie des Balkens, 
des Kleinhirns, Vorkommen eines Sulcus lateralis im Rfickenmark. 

In  bezug der Mikroverhdiltnisse haben wir zwischen Mikrostigmata 
und histopathologischen Ver/~nderungen zu unterscheiden. 
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Die Mikrostigmata gaben ganz neuerdings zu einem wissensehaftlichen 
Streit Veranlassung, ob diese eehte Migbildungen (Ncha]]er, v. Sdntha) 
seien oder wohl sehwerste StSrungen der Peri- und Tek~ogenese w~ren, 
deren Ursprung wir in dem krankhaften ProzeB der infantil-amanrotisehen 
Idiotic zu suchen h~tten (Ostertag, Sehob). Wgre letztere Auffassung 
riehtig, so miigten wir dock den Anfang des Prozesses in das fetale 
Leben, namentlieh in den 6. intrauterinen Monat verlegen (v. Sdntha). 
Dieser Annahme widersprieht am seh/h'fsten die yon Niemanden be- 
zweifelte klinische Tatsache des extrauterinen Anfanges im 6.--8. 
Lebensmonat seitens der infantil-amaurotisehen Idiotic und so miissen 
Mr betonen, da6 die yon Sdntha gefundenen doppclkernigen Ganglien- 
zellen der GroBhirnrinde, des Oculomotoriuskernes und der unteren 
Olive, Ierner die heterotope Lage und Orientierungsst6rungen der Den- 
driten sei*ens der Purkinjeneurone, die Doppelzellen der Spinalganglien 
(Scha[]er) und nook manch/~hnlieke Bildungsanomalien: beredte Zeugen 
sind im Sinne der Anlagestdrungen, welehe abet selbstverstgndlieh yon 
Fall zu Fall /~ugerst variabel sind, womit deren ganz allgemeine und 
nicht spezielle Bedeutung seharf znm Ausdruck gelangg. 

In bezug der histopathologischen Veriinderungen sind wissensehaft- 
licke Neuerwerbungen yon scitens des Ganglien- wie des Gliazellprozesses 
zn verzeichnen. 

Hinsichtlieh der Ganglienzellveriinderungen wissen wir heute, dab es 
2 Formen gibt: 1. die yon mir 1905 zuerst gcschilderte hiimatoxylin- 
a]Jine Degeneration, deren Wesen in der prim~ren Quellung mit darauf- 
folgender, also sekund~rer Fgllung yon hgmatoxylinaffinen K6rner- 
besteht; 2. die yon Sdntha richtig erkannte Ausbildung yon silben 
aJ]inen Kugeln im geschwellten Ganglienzellk6rper, welche wohl zuerr- 
Somoza (I927) sah, und zwar in den Purkinjeneuronen und daselbst ast 
das Phgnomen der Doppelkernigkeit deutete, eine Annahme, derels 
Irrigkeit v. Sdntha nachwies. Zusammengefagt kandelt es sick nm einn 
pr/~lipoide h/~matoxylinaffine nnd mn eine mehr eiweiBartige silbere 
affine Degeneration im Ganglienzellk6rper, fiir welche zweifache Dege- 
neration ungemein eharakteristisch das lokalisatorische Moment ist. 
Beide Formen der Ganglienzelldegeneration kommen ubiquitiir vom 
gindengrau his zum Connsgrau hinab vor, ja die haematoxylinaffine 
Degeneration erscheint so im zentralen wie sympathisehen Nerven- 
system, mit anderen Worten, vom Rindcngrau his zum intramuralen 
Sympathicus hinab ! 

Beziiglich der Gliazellveriinderungen verdanken wirv. Sdntha definitive 
Aufschliisse, welche dieser Autor in dem Sinne zusammenfaBt, dab 
einerseits beide Gliaarten, d. h. so Oligodendro- wie Mikroglia anscheinend 
zur gleichen Zeit, in der ffiihesten Phase des Abbaues in Aktion treten 
Und andererseits zwischen Hgl und Ogl in bezug der F/~rbbarkeit 
der Fettk6rnchen, also ihres Chemismus, iiberhaupt keine Unterschiede 
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zu erkennen sind. ttingegen die Makroglia erleidet nur reaktive Ver- 
anderungen, welehe als Begleiterscheinung des gangliocellul/~ren Grund- 
prozesses aufzufassen sind und in der Form der Monstreglia zur Aus- 
bildung gelangen (Schaffer). In grSBter Allgemeinheit kSnnen wir 
sagen, dab die Neuroglia bei Tay-Sachs teils abbaumdi[3ig, teils rea/ctiv 
tgitig ist, beides abet im se/cund~iren Sinne. 

Ebenso sekund/~r ist das Verhalten der Mark/asern im Zentralnerven- 
system, welches um so bemerkenswerter ist, da dock die urspriingliche 
Meinung yon mir, yon Naville, yon Bielschowsky dahin lautete, dab bei 
Tay-Sachs in den Markverh/fltnissen die Markhemmung eine bestimmende 
Rolle spiele, obschon ieh selbst in der Myelopathologie aneh degenerativen 
Verdinderungen eine Bedeutnng zumaB. Nun konnte v. Sdntha auf Grund 
yon 3, naeh ihrem Krankheitsverlauf versehieden alten Tay-Sachsfs 
welche als solche fiir die Beurteilung der diesbeziiglichen Verhaltnisse 
sehr giinstig waren, nachweisen, dab gleieh der Ansicht yon Globus, eine 
]ortschreitende Markdegeneration eine generelle Rolle spiele, wie dies 
auch der russische Autor Wenderowi8 mit sorgf/iltiger Untersuehung 
nachwies. Besonders iiberzeugend sind die Feststellungen v. Sdntha: 
die an sieh friihzeitige und starke Lasion der zentralen Sehbahnen 
geht parallel mit der Intensit/~t der Nervenzelldegeneration im C. 
genie, laterale; die Pyramidenbahn war in seinen 3 Fallen versehieden 
in~ensiv erkrankg, gem/~B dem versehiedenen Alter des zentralen Xrank- 
heitsprozesses, namlich im ersten Fall normal, im zweiten stark gelichtet, 
im dritten vSllig marklos, usw. - -  v. Sdntha faBt seine Beobaehtungen 
dahin zusammen, dab es sick im Sinne einer dutch eine ganglioeellulare 
Affektion verursachte sekundar-degenerative Gcnese der MarkdefekCe 
handle. 

Ge]g[de nnd H~iute im Sinne eines prim/~r-aktiven Prozesses intakt. 
Wollen wit hack obigen Befunden die im krankkaften Prozesse 

beteiligten Gewebselemente bestimmen, so miissen wit sch/~rfstens 
betonen, dab im Sinne einer primar-aktiven Rolle ausschlieBlich die 
ganglioeellularen Elemente hervorgreten, hingegen die gliocellnl~ren 
Elemente imr eine sekund/~re I~olle spielen; das Mesoderm (H/~ute und 
GefaBe) ist ganz unbeteiligt. Hieraus geht dock unverkennbar hervor, 
dab es sich bei Tay-Sachs um ein exklusiv neuroektodermales, daher um 
ein streng elektives Leiden handelt, bei v611iger Verschonung des Mesoderms. 
Dieses streng elektive Leiden b estehg in  einer lorimaren Degeneration 
aller Ganglienzellen des gesam~en Nervensystems, denn es erkrankt so 
im zentralen, wie im sympathischen Nervensystem alles Gangliocelluli~re 
in identischer Weise, im Sinne der h/~matoxylinaffinen Degeneration. 
Diese Tatsaehe festzustellen war unsere erste Aufgabe, die zwei~e ist die 
Pathogenese des Tay-Sachs. 

2. Histopathogenese. Allen unseren diesbeziiglichen Betrach.tungen 
ist richtunggebend die Tatsache der reinsten ek~odermalen Elektivits 
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yon seiten der Tay-Sachsschen Kranld~ei~; diese s~renge Elektivitgt 
nach gewissen Keimbla~tderivaten bedeute~ eine krankhafte Deter- 
miniertheit, fiir Tay-Sachs einen abiogenetischen Zustand der Ganglien- 
zellen, welcker znr Abiotrophie fiihrt. Die Abiogenese der Ganglienzellen 
bedeutet kz'ankhaft veranlagte neuroektodermale Elemente, welche 
auf streng endogen-familii~rer Grundlage dem unausweichlichen Unter- 
gang, der Abiotrophie anheimfallen. Es ist also yon ]undamentaler 
Bedeutung, daft die Abiogenese in den Ganglienzellen verankert ist, denn 
prim/~r erkranken nur die Ganglienzellen; diese bekunden eine Lebens- 
unf/~higkeit, vermSge welcher diese Gebilde friiher oder spgter (zu einem 
nosologisch gegebenen Zeitpunk~) dem Untergang, der Degeneration zu- 
steuern; diese endogen-prim/~re Degeneration der Ganglienzellen nennen 
wir Abiotrophie. Diese Ganglienzellabiogenese kann, wie dies die Be- 
obaehtung lehr~, entweder in mnschriebener oder in diffuser Form zur 
Geltung kommen: 1. Die umschriebene Form kommt zustande, indem die 
Abiogenese allein auf Ganglienzellen ganz bestimmter Nervenzenr 
sieh beschr/inkt, aus welchen der klinisch-anatomisehen Erfahrung 
gem~13 aueh ganz gewisse Systeme, die Neuronensysteme, entspringen, 
daher kommt es zur Ausbildung yon bilateralen Systemdegenerationen 
oder Systemabiotrophien. Solche Systemabiotrophien kommen vor z. B. bei 
einer heredit~ren Lateralsk]erose, bei ~amili~ren nuele~ren Amyotrophien, 
bei Friedreich, bei Huntington, in welchen F~llen allein je die Pyramiden- 
bahnen, die motorischen Kernsysteme, die spinocerebellaren Bahnen, 
das Kleinzellsystem des Striatum elektiv und progressiv degenerieren. 
2. Die di//use Form entwiekelt sich dann, wenn si~mtliche Ganglienzellen 
so des zentralen, wie des sympathisehen Nervensystems abiogenetisch 
sind, wodurch sich die sog. ubiquitiire Ganglienzellabiotrophie ausbildet. 
Kurz: die umschriebene Form entsprieht der systematischen Gangtien- 

"zellabiotrophie, w/ihrend die diffuse Form der ubiquitiiren Ganglienzell- 
abiotrophie. Das sind zwei Extreme, zugleich zwei Kardinalf/~lle der 
gangliocelluli~ren Elektivits Doeh gib~ es Variationen dieser Extrem- 
f/~lle in folgendem Sinne: a) Bei den systematischen Ganglienzellabio- 
trophien kann es sich leicht ereignen, dab sich melu'ere Systeme am 
Prozesse beteiligen und so kommen dann Icombinierte Systemerkrankungen 
zustande, wie etwa bei einer famili/~ren Lateralsklerose, wo auger den 
Seitenpyramiden anch die spinobulb/~ren motorisehen Systeme, evtl. 
noch die Gollsehen Str/inge be%eiligt sein k6nnen, b) Die ubiquiti~re 
Ganglienzellabiotrophie kann in limitierter Form in dem Sinne erseheinen, 
dag der panganglioeellulgre ProzeB sieh z.B. allein auf das Prosen- 
cephalon, ja nur auf gewisse grSBere Territorien des Telencephalons 
besct~'/~nkt, wie wir dies bei der juvenilen famili/iren Idiotie, dann 
bei Piclcscher Krankheit sehen k6nnen, Wit wiirden daher sagen, dab 
die ubiquit/~re Ganglienzellabiotrophie eine absolute und eine relative 
sein kann. 
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Wir wollen nun die Kennzeiehen der zwei Ganglienzell~biotrophien 
darlegen. 

1. Die systematische Ganglienzellabiotrophie birgt in sich eine drei- 
fache Elel~iviti~t, yon seiten a) des Keimblattes, b) des Segmentes, 
e) des Systems. Dies geht zur Evidenz daraus hervor, dab bei jeder 
,,Systemabiotrophie" ausgesueht nut jene neuronalen Ektodermal- 
elemente erkranken, welehe aus einem gewissen Zentrum eines bestimmten 
Segments entspringend, ein ganz bestimmtes Neuronensystem bilden; 
z. B. es er]~ranken jene Neuronalelemente, welehe aus dem motorisehen 
Zentrum des Teleneephalons ausgehend, die Pyramidenbahn ausmaehen. 
Diese dreifache Elektivit~t, meine sog. Faktorentrias, folgt fSrmlieh 
zwangsweise aus dem Neuronenbau des Zentralorgans; die Neuronen- 
systeme sind eben ektodermal, segment~r und systematiseh erbaut. 

2. Bei der ubiquit~iren Ganglienzellabiotrophie kann natiirlieh yon dieser 
Trias nicht gesprochen werden, auBer man wiirde sagen, dab ss 
Neuronalelemente all-segment/~r und all-systematisch erkranken, ein 
Ausspruch, welcher auf der Tatsache beruht, dai~ vermSge der ubi- 
quit/~ren Ganglienzellerkrankung selbstredend in sgmtlichen Segmenten 
s~mtliche Sys~eme degenerieren miissen. Diese Definition mSehten 
aber jene zuriiekweisen, die prinzipiell in der Diffusion eben etwas 
Asystematisches erblicken und so mSchte ich als allgemeingiiltige Bestim- 
mung geben: Die streng gangliocelluldre Elelctivit~it vom Rindengrau bis 
zum intramuralen Sympathicus hinab, verm6ge welcher ausgesucht alle 
zentralen wie sympathischen Nervenzellen in ganz identischer Weise 
erkranken. Es handel~ sich um eine an alle neuronal-ektodermale Indi- 
viduen gebundene, daher absolute Elektivit/it so gem/~B der Extensiti~t, 
wie Intensit/~t uIld Qualitgt des Prozesses. 

Auf Grund obiger histogenetischen Darlegungen kSnnen wir den 
KrankheitsprozeB bei Tay-Sachs als eine, allein alle Ganglienzellen 
des gesamten Nervensystems, ctaher Ektodermalindividuen als Keim- 
blattderivate betreffende, streng elektive prim/~re Degeneration be- 
zeichnen, ist daher eine elctodermale Keimblattlcrankheit. Auf Grund 
dieser Bestimmung erh/i, lt die Frage ob einer genetischen Identifier 
mit der Splenohepatomegalie oder Niemann-Pickschen Krankheit eine 
entschiedene Verneinung, da doch letztere eine mesodermale Keimblatt- 
krankheit is*; angesich~s der Aktualit/~t dieser Frage ist es yon grund- 
legender Bedeutung, das Verhdltnis des Splenohepatomegalie zur in/antil- 
amaurotischen Idiotie genauer zu erSrtern. 

Die Splenohepatomegalie und die infantil-amaurotische Idiotie 
scheinen vermSge folgender Momente in ein ni~heres Verh/~]tnis zu ein- 
ander gebracht zu sein: 1. beide sind heredofamili/~re Krankheiten; 
2. sie kSnnen kombiniert vorkommen; 3. bei beiden kommen im Zentral- 
organ massenhaft pr/~lipoide (lecithinoide) Substanzen vor. 
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Um zu ether wissensckaftlich richtigen Auffassung zu gelangen, 
miisscn wir die erw/s 3 Momente einzeln auf ihre Bedeutung 
prfifen. 

1. Sind beide Krankkei~en heredofamili~re Leiden, so ist damit  
ikre genetische Wesensgemeinscha/t in grS$~er Allgemeinhei~ ausgedriickt, 
d .h .  es handel$ sick um auf die gepaarten Keimzellen zuriickfiihrbare 
Affektionen. Diese kongenitalen Leiden sind erfahrungsgem~6 an ganz 
gewisse Keimbla%%derivate gebunden, stellen daher sog. Keimblattkrank- 
heiten dar; solche naeh gewissen Keimblat tern zur Entwicklung kommen- 
den Krankkeiten bekunden eben dadurch ihre Wahlnatur - -  Elektivi- 
ta t  - -  und so miissen wit mi$ BeComing sagen, dag die strenge Keimblatt- 
elektivit~it eine pathogenetische Grunderscheinung eines heredo/amiligiren 
Leidens ist. Die nenro-ektodermalen Wahlkrankheiten kaben wit oben 
charakterisiert. Zu den mesodermalen Keimblattkrankheiten miissen wir 
hack der Auffassung yon Kraus nnd Dienst jene Stoffwechselkrankheit 
zaklen, wclcke dutch die primate Affektion des reticuloendothelialen 
Systems entsteht und uns als Splenohepatomegalie oder Niemann-Picksche 
Krankheit  bekannt  ist. Bielschowsky fand in einem Fall yon Hamburger, 
dag Niemann-Pick und Tay-Sachs vereint vorkommen kSnnen, indem 
klinisch wie anatomisch die Zeichen yon Splenokepatomegalie und Tay- 
Sachs an demselben Kranken vorkanden waren. Aus dieser Kombi-  
nation folgerte Bielschowsky, dag beide Krankkeiten eine identische 
Pathogenese hatten, und wo die amauror Idio~ie allein vorkomme, 
dort handle en sick um eine Teilerneheinung jener Krankheit ,  welche 
die StSrung des lipoiden Stoffwechsels bedeute und welehe den Namen 
der Niemann-Pichsehen Krankheit  fiilu't. Wfirde sick diese Ansicht = 
bewahrheiten, so w/~re damit die ektodermale Nalur  der amaurotischen 
Idiotie freilich hinfallig und wir miiBten diese dann aus der Reihe der 
ektodermalen erblichen Nervenkrankheiten in jene der mesodermalen 
versetzen. 

2. Das kombinierte Vorkommen verleitete zur Auffassung, die 
amauror Idiotie stiinde in einem pathogenetischen Abh~ingigkeits- 
verhdiltnis zur Splenohepatomegalie, d .h .  die Splenohepatomegahe 
bedinge die amaurotische Idiotie. Wiirde diese Ansich~ richtig seth, 
so miigte dock in jedem Fall die amaurotische Idiotie auch die klinisch- 
anatomischen Vers yon Splenohepatomegalie aufweisen, da 
bekann~lich die Splenohepatomegalie schon im zweiten Lebensmonat,  
wahrend die famili/ir-amauro$ische Idiotie erst vom 6.--8. Lebensmonat 
angefangen erscheint. Dies trifft abet nicht zu, wie hierauf zuerst 
I. Strau[3, dann Lindau und jiingst mein Assistent Sdntha in drei reinen 
Fallen mi~ Nachdruek hingewiesen haben. Dock gibt es noch einen 
zweiten schwcrwiegenden Gegengrund: Bestiinde dieses Abhangigkeits- 
verhaltnis, so miigte dock jeder Fall yon Splenohepatomcgalie, welcher 
dan Alter der amaurotischen Idiotie erreicht bzw. iibersckreitet, auger 
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der Vergr56erung der Milz und Leber noch klinisehe Zeichen der amau- 
rotisehen Idiotie, namentlich die spezifische Fundusver~nderung auf- 
weisen, ein Verhalten, welches in den reinen F/~llen yon Splenohepato- 
megalie abet nieht zutrifft (s. Fall Smetana, welcher sich auf ein 20 Monate 
altes jiidisches M~dchen bezog). Daher mfissen wir sagen, dab ein Zu- 
sammenhang zwischen beiden Krankheiten im Sinne der pathogenetischen 
Abh~ingigl~eit nicht erwiesen ist. l~berhaupt hat man die tats~chliehe 
Kombination Yon Niemann-Pick mit Tay-Sachs beziiglieh der Frequenz 
(330/0 naeh Ku]s) arg iibertriehen; es ist genug bezeichnend, dab wir mir 
Sdntha in 3 Fs yon Tay-Sachs nicht die geringste Spur eines wirk- 
lichen Niemann-Pick sahen. Freilich sind zur Aufstellung einer echten 
Niemann-Piclcschen Krankhei~ die yon L. Piclc postulierten Makro- 
und Mikrozeichen der Splenohepabomegalie unbedingt erforderlich, wie 
dies fiir den Fall yon Hamburger.Bielschowslcy auch zuCrifft; leider 
ignorieren dies manche Autoren, indem sie sich mit einem uncharakte- 
ristisehen Fettbefund begn/igen oder unbegreiflieherweise einen Normal- 
befund verzeiehnen, wie z .B.  das Fet t  in der Nebermierenrinde. DaB 
solche Nebenbefunde nicht zur K1/~rung, sondern viehnehr zur Ver- 
wirrung in der Streitfrage des Zusammenhanges zwischen I~iemann- 
Pick und Tay-Sachs iiihren, liegt wohl auf der Hand. 

3. Als Hauptargument ffir die Wesensgemeinschaft der zwei Krank- 
heiten hebt BieIschows~y hervor, da~ ,,die Gewebszellen aller erkrankten 
Organe in ganz gleichsinniger Weise vers sind", n/imlich in der 
Form yon phosphatiden (lecithinoiden) K6rnern, indem diese h/ima- 
~oxylinaffinen KSrner so bei Splenohepatomegalie, wie bei Tay-Sachs 
vorkommen. Nun betonte v. Lehoczlcy, dab Lecithinoid in jeder degene- 
rierenden Zellart zustande kommen kann, dann wies ich mit Nachdruck 
darauf, dal~ die Anreicherung des Zentralnervensystems mit lipoidigen 
Stoffen allein noch keinen Tay-Sachs bedeute~, denn diese k S n n e n -  wie 
KSrnyey, v. Lehoczky und Hechst zeigten - -  aus den verschiedensten QuelIen 
stammen, daher auch auf Grund rech~ verschiedener Prozesse ent- 
stehen. So sehen wh" speziell bei Splenohepatomegalie die lipoidigen 
Degenerationsprodukte aus dem Mesoderm mi~tels der Pickschen Zellen 
einwandern, welehe aber wahllos si~mtliehe Organe, daher auch, und zwar 
zuletzt das zentrale Nervensystem iibersehwemmen und dies ist fiir das 
Zentralnervensystem ein vollkommen wahlloser Prozefl; hingegen bei 
Tay-Sachs entstehV das Fettartige allein in den ektodermalen Ganglien- 
zellen ubiquititr, ist daher ausschliel~lich an Ektodermalindividuen 
gebunden, und dies ist fiir das Zentralnervensystem ein strenger Wahl- 
prozefi. Aus diesem Hergang ersehen wit, dal~ grundverschiedene Prozesse 
mit /(irberisch gleichen, n/imlich hiimatoxylinaffinen Produkten einher- 
gehen kSnnen, ein Verhalten, welches wir aueh folgend ausdriieken 
kSnnen: die tin]ctoriellc Identitiit dcr Degenerationsprodukte bedeutet 
keineswegs deren histogenetische Identitiit, womit allein Bielschowslcys 
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,,gleiehsinnige Erh 'ankung der Gewebszellen" alle Bedeutung verlierr 
Was hat nun eine tinktorielle Identifier iiberhaupt zu sagen ? Die Ant- 
wort auf diese Frage gibt uns die Histoehemie. Der Pathologe Hueclc 
und die Histochemiker macheu uns re_it Nachdruek darauf ~ufmerksam, 
dal~ die histoehemische Identit/~t nicht durch histochemisehe F~rbe- 
methoden entsehieden werden kann, denn hinter gleiehgefs Massen 
kSnnen sich chemiseh differente Substanzen verbergen; mit anderen 
Worten: die tinktorieUe Identitgt ist nicht gleichbedeutend mit der histo- 
chemisehen Identitiit. Und aus denselben Grtinden, ~us welchen die 
tinktorielle Identit~t nieht proze~besr ist, ist es auch nich~ die 
morphologisehe Identit~it, unter welcher wir die gleiehgearteten groi~en 
Ganglienzelischwellungen bei Niemann-Pick und Tay-Sachs verstehen; 
es handelt sich bei beiden nur um einen Reaktions%yp der Ganglienzelle, 
weleher so auf endo- wie exogener Grundlage erfolgen kann, d .h .  auch 
vermSge ganz differenter Prozesse. Prozeflbestimmend /iir Tay-Sachs 
sind allein zwei sich gegenseitig erggnzende generelle Momenr wovon 
das eine Moment positiv, das andere negat ivis t .  Das positive Moment 
ist die streng elektive und ubiquitgr identisehe hi~matoxylin- and silber- 
affine Ganglienzellerkrankung yon der Grol]hirnrinde angefangen bis 
zum intramuralen Sympathieus hinab. Dabei handelt es sich um eine 
an die Ganglienzelle als Ektodermalindividuum innigst gebundene 
lo]cale StoffwechselstSrung a~u] abiotrophiseher Grundlage, als deren End- 
effekt die zweifache Degeneration der G~nglienzelle is%; diese S$off- 
wechselstSrung ist aber keine Stoffwechselkranlcheit sui generis, weleher 
~uch die exklusive Ektodermalelektivit/~t widerspricht; diese exldusive 
Ektodermalelektiviti~% ist der Wesenszug eines Prozesses, welchen ich 
daher auch ektodermogen nenne. Das negative Moment bedeute$ das 
Freibleiben des Mesoderms im Zentralnervensystem, indem die H~ute 
und Gef~i~e die pr~lipoide Best/~ubung nichr wie bei Splenohepatomegalie 
aufweisen, wie denn auch nicht das Nervenparenchym die fiir Spleno- 
hepatomegalie spezifiseh-eharakteristischen mesodermalen Pickschen 
Zellen. Daher l~itt sich der zentrnle Prozel~ bei Tay-Sachs auf Grund 
histogenetischer Charakteristika kurz folgend definieren: primate 
Erl~'ankung des Ektoderms bei prim/~rer Verschon~heib 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 famili~r- 
amaurotischer Idiotie immer verw/rklich~ sehen. Zusammenfnssend 
sagen ~vir, dal~ weder die tinktoriellen, noch die morphologischen, sondern 
nut die histogenetisehen Momente prozel~bestimmend sind; auf Grund 
letzterer sind Niemann-Piek und Tay-Sachs zwei ganz differente Affek- 
tionen. 

Mit Bezug auf die angefiihrten Unr erblicke ich zum Sehlul~ 
da$ Primum raovens bei der Splenohepatomegalie in den prim~r-elektiven 
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Ver~nderungen der mesodermalen, bei Tay-Saehs in den prim/~r-elek- 
riven Ver/~nderungen der neuroektodermalen Elemente, wohl in beiden 
auf heredodegenera~iver Grundlage, doeh hundelt es sich um zwei total  
differente Keimblat~krankhei~en, welche Ms solche eine en~schiedene 
Autonomie besitzen. Kommen beide an einem Individuum gleiehzei~ig 
zur Entwieklung, so handelt es sick um eine kombinierte d .h .  meso- 
und ektodermale KeirablaCtkrankheit; in diesem Fall abet ist die meso- 
dermale Krankheit  als solehe keine unmittelbare Ursacke der ek~o- 
dermalen Krankheit .  Auch Lindau, der neueste Autor in der Frage der 
Pathogenese hebg hervor, dal] wn' in Niemann-Pick und Tay-Sachs 
zwei versehiedene Typen zu erblicken haben, welche auseinander zu 
halten sind; diese bilden keine Krankheitseinheit, bei welcher es sieh 
nut um verschiedene Organlokalisation desselben Prozesses handeln 
sollte, wie dies Bielschowsky unbegriindet annimmt. 


