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Auf 3 eng gedruckten Seiten beseh~ftigt sich Bielschowsky im 
Zbl. f. Neur. 36, S. 367--370 mit meiner I nur 8 Druekseiten be- 
tragenden Arbeit; dies begrfindet der Referent folgend: ,,Es wird 
vielleicht befremdlich'wirken, dab bier der Rahmen des fibliehen I~efe- 
rates welt fiberschritten wurde. ])as hat seinen Grund in der Bedeutung 
des Gegenstandes. DaB Scha//er sein Lehrgebi~ude auf den Boden einer 
Fiktion errichtet hat, ist wohl yon den meisten Fachgenossen bereits 
erkannt worden. Bei der Hartn~ckigkeit und Z~higkeit, mit der er 
immer wieder seinen alten Standlounkt hervor hebt, war es geboten, 
die Dingo wenigstens in einigen t)unkten nigher zu beleuehten." 

Referent beginnt seine Argumentation folgend: ,Zuniiehst sei fest- 
geste!lt, dab die yon ihm behauptete Begrenzung alles heredodegenera- 
riven Gesehehens im Nervensystem auf das ~uBere Keimblatr eine un- 
bewiesene Behauptung ist" und verweist auf die tuberSse Sklerosei wo- 
selbst ,,auch das Mesoderm einen wesentlichen Anteil hut" .  ~eines 
Wissens babe ieh die mir zugesehriebcne Begrenzung ,,alles heredo- 
degenerativen Geschehens" nur ffir die systematisehe Heredodegene- 
ration und amaurotische Idiotie angewandt, woselbst diese eine un- 
bestrittene Tatsache ist and konnte dabei die tuberSse Sklerose um so 
weniger in Betraehr ziehen, als diese doeh ein sehr strittiger 1)unkt der 
Histopathologie des Nervensystems ist. In Wirkliehkeit erw~hne ieh diese 
Erkrankungsform in meinen Arbeiten fiber Heredodegeneration nirgends. 
Wie sehr ich abet die Rolle des Mesoderms auf Grund der Untersuchungen 
von K.  H.  Bauer einschs gehr aus meiner Monographie aus dem Jahre 
1926 hervor, wo ich auf Seite 13 hervorhebe, dab wir 2 Kategorien 
yon bl~stodermogenen A~fektionen, die ektodermalen und mesodermalen 
zu unterscheiden haben; das sind dann aber 2 differente Keimblatt- 
krankheiten. 

1 Scha]]er: Arch. f. Psychiatr. 95, 714--720 (1931). 
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Nun bezichtigt reich Bielschowslcy des unrichtigen Zitierens bzw. des 
Nichtrichtigverstehens seiner Aul~erung meinerseits und formuliert seine 
Auff~ssung hinsichtlieh des VerhMtens des Niemann-Pick und Tay-Sachs 
folgend: ,,Ffir Bielschwosky stammen die Ver~nderungen der Spleno- 
hepatomegMie und der amaurotischen Idiotie aus der gleichen Wurzel, 
ns aus einer StSrung des Lipoidstoffwechsels. Die Erscheinungen 
sind Mso ein~nder koordiniert und nicht subordiniert." Diesen eigensten 
Worten Bielschowskys stelle ieh aus meinem Aufsatz 1 folgende Be- 
merkung entgegen: i . . . .  Weft man eine lezithinoide Anspeicherung 
bei Niemann-Pick und eine lezithinoide F~llung bei Tay-Sachs sah - -  
beide Krankheiten genetisch zusamnaenbraehte in dem Sinne, dM~ aueh 
die Tay-Sachssche Krankhei t  ein endogenes Stoffweehselleiden w~re, 
so wie die Niemann-Piclcsehe Krankheit" .  Aus dieser Nebeneinander- 
stellung geht doch deutlich hervor, dal~ ich Bielschowslcy nicht mil3ver- 
standen babe, und so dfirfte obiger Vorwurf viel eher yon mir gegen ihn 
erhoben werden kSnnen. 

Wenn es sich bisher nur um eine diskutable persSnliehe Ansieht han- 
delt, so mul~ abet folgende Behauptung Bielschowskys als den histopatho- 
logisehen Tatsaehen direkt zuwiderlau/end bezeiehnet werden: ,,Die Tat- 
saehe, dal~ bei der Niemann-Piclcschen Krankheit  Ver~nderungen in 
den irmeren Org~nen mit Veriinderungen des Zentralorg~ns vereinigt 
sind, die denjenigen beim Tay-Sachs bis aufs I-Tipfelchen gleiehen, war 
fiir ihn (se. Bielschowslcy) nur eine Probe ~ufs Exempel. Die Forsehungen 
der letzten Jahre haben die l~ichtigkeit seiner Konzeption so weir bests 
daf5 mit Ausnahme Scha//er und seiner Schiller wohl kaum noeh eine 
Ablehnung zu verzeiehnen ist." Wie ich nun dies in mehreren Aufs~tzen 
zeigte, wobei ich reich auf den v. Meyenburgschen Fall yon reiner SplenoJ 
hepatomegalie bezog, dessen Grol~hirnrinde und Kleinhirn ieh persSnlich 
zu untersuchen Gelegenheit hatte, unterseheidet sich das zentrMe 
Nervensystem des q'einen Tay-Sachs yon jenem reiner Splenohepato- 
megMie grundlegend dadureh, dM5 bei ersterem weder die hist ioey~ren 
Piclcschen Schaumze]len noeh die lipoidige Bests der tti~ute und 
Gef~l~e naehweisbar sind, mesodermale Veri~nderungen, welche eben bei 
Niemann-Pick vorkommen. Kann man bei dieser Sachlage yon e~nem 
,,his au/s I-Tip/elchen gleiehen " Proze[3 im Nervensystem spreehen ? Dabei 
ist nachdrfiekliehst zu bemerken, dal~ der reine, vom 5Iiem~nn-Pick 
versehonte Tay-Saehs, welcher zweifellos die iiberwiegende Majoriti~t 
der Fs ausmaeht, in den inneren Organen, vor allem in der Milz und 
Leber, lceine Spur einer llipoidzelligen StoffweehselstSrung darbietet. 
Hingegen ist es eine ins Auge springende Erscheinung, dal3 beim reinen 
T~y-Sachs aussehlie[31ich alles G~nglioeellul~re yon der Grol~hirnrinde bis 
zum intramuralen Sympathicus hin~b in ganz identiseher Weise er- 

1 Scha/]er, Karl: Epikritische Bemerkungen usw. Arch. f. t)sychiatr. 93. 
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krank~ mit vSlliger Verschonung der H~ute und Gef/~l~e. Angesichts 
dieser i~ul3erst bezeichnenden Elektivitgt ist es yon mir nur folgerichtig 
gewesen, yon einer exlclusiv elctodermalen Krankheit zu sprechen; eine 
andere Folgerung ist logisch nicht mSglich 1. 

Ich stelle es nach obigem der ganz objektiven Beurteilung anheim, 
wer yon uns beiden auf dem ,,Boden einer Fiktion" sich befindet; wessen 
wissensehaftliches System ein ,,kfinstliches" bzw. ein ,,natfirliehes" ist 
und racine, dab wir allen Grund haben, zu unseren Feststellungen auf 
mSgliehst exakte Weise zu gelangen, damit die yon Bielschwosky so sehr 
ersehnte ,,kausale Therapie" nicht auf Irrwege - -  wie etwa nutzlose 
Splenektomien - -  geraten mSge. 

Ieh kSnnte mich noeh mit anderen Auslassungen Biclschowskys 
besch~Lftigen, so z. B. damit, dab , , . . . .  um das Kyaloplasma ist es zwar 
merkwiirdig still geworden", und so manch anderem; speziell fiber das 
Hyaloplasma werde ich mich in der n~chsten Nummer der Zeitsehrift 
ffir die gesamte Neurologie und Psychiatrie n/~her/~ui~ern und so mSchte 
ieh tier Bespreehung dieser Frage bier nicht vorgreifen. 

Zum Schluit nur noch eins. Ich folgte absichtlich nicht den Refe- 
renten in seiner allzu temperamentvollen Behandlungsweise der strittigen 
Frage, denn da h/itte ich noeh manch anderes allzu Subjektives berfihren 
mfissen, welehem ich hier grundsi~tzlich ausweiche. Doch kann ich ~ eine 
Bemerkung keines~ egs unterdriicken: Wenn Bielschowsky meint, dal~ seiner 
Konzeption nur Schaf/er und seine Schiller opponieren, so mug ich ihn 
noch auf den Amerikaner I.  Straufl, einen Mitarbeiter yon B. Sachs und 
z. T. auf den Schweden Lindau aufmerksam machen; im ilbrigen werden 
unsere Probleme nicht dnrch Stimmenmehrheit, sondern dureh wissen- 
schaftliche Argumente entschieden. 

1 Siehe auch K. v. Sdnthas Arbeit fiber 3 reine Falle yon Tay-Sachs und 
I. Straul~s (New York) negative Milzbefunde bei Tay-Sachs. 
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Bemerkung bei der Korrektur (Red.). 

Zum obigen Aufsatz sender Herr  Prof. Max Bielschowsky-Berlin 
folgende Aul3erung: 

Ohne an dieser Stelle auf eine weitere Diskussion eingehen zu wollen, 
m6chte ich folgendes bemerken: Ieh verstehe nicht, wie Schaffer die 
Publikation des Schweden Lindau ,,Neuere Auffassungen fiber die Patho- 
genese der famili/~ren am~uretischen Idiotie" zur Stiitze seiner Theorie 
in Anspruch nehmen kann; n~ch meiner 1Vfeinung geht aus ihr das Gegen- 
tell hervor. 

Zur Orientierung der Leser mOchte ieh mir ferner noch erlauben, attf 
den vor kurzem erschienenen Artikel yon H. Kuf81 hinzuweisen. Er tr~gt 
den Titel: Grtmds/~tzliche Bemerkungen zur Pathogenese der am~u- 
ro~i~schen Idio~ie, Zugleich eine Erwiderung auf die letzten Arbeiten 
Schaffers fiber das gleiche Thema. 

1 Z. Neur. 189. 


