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Die Verfassung der vorliegenden Arbeit wurde haupts/~chlieh durch 
zwei Momente veranlaItt: Das erste sind die an Tay-Sachsschen (T-S.) 
und Niemann-Pgckschen (N-P.) Gehirnen gewonnenen neueren chemi- 
sehen Untersuchungsergebnisse des Wiener Biochemikers E. Epstein, 
das andere ist der an der neurologischen Klinik zu Stockholm gehalfene 
und in der Klinischen Wochenschrift (13.8.33) erschienene Vortrag 
Spielmeyers, in dem der Autor im Gegensatz zu der yon Scha//er und auch 
von uns selbst vertretenen Auifassung die zuerst yon Bielschowsky auf- 
gestelite unitaristische Theorie zur Geltung zu bringen versucht. Die 
Frage der Pathogenese der famili~ren Idiotie wird durch die die Tat- 
sachen wenig berficksichtigenden theoretischen Diskussionen so sehr 
verwischt, da/~ wir es ffir richfig halten, auf die neueren Feststellungen 
und die an Hand der Polemik aufgetauchten tats/~chlichen Irrtiimer hin- 
zuweisen. In unserer Arbeit liegt es uns sehr daran, die Veranderungen 
des Zentralnervensystems bei T-S. und N-P. yon der morlohologischen 
und der ehemischen Seite betrach~end, den grundlegenden Un*erschied 
in den beiden Zellprozessen darzutun. 

Das Wesen der Nervenzellver~nderungen bei der famili/iren amau- 
rotischen Idiotie besteht nicht nut  beim T-S., sondern aueh bei den 
fibrigen Formen nach Spielmeyer, Bielschowsky und Ku/s in einer Ein- 
lagerung yon pr~tlipoiden bzw. lipoiden Substanzen im Zellplasma, was 
sekundi~r - -  durch Wasseraufnahme - -  zur Schwellung der Zelle ffihrt. 
Die genannten Autoren sprechen yon ,,Lipoidanh~ufung in den Ganglien- 
zellen" (Bielschowsky) bzw. ,,Einlagerung feink6rniger fettartiger Stoffe" 
(Spielmeyer). Sie erblicken das Wesen der Zellver~nderungen bei N-1 ). 
gleiehfalls in einer Einlagerung yon h~matoxylinaffinen Lipoidk6rnchen. 
Ihrer Meinung nach wird die yon ihnen vertretene Ansicht auch durch 
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die qualitative chemische Analyse unterstiitzt, die bei beiden Erkran- 
kungen eine phosphatide Natur  des fraglichen lipoiden Stoffes ergibt. 
Nach Spielmeyer und Bielschowsky ist also ,,bei der Splenohepatomegalie 
und bei der famili~ren amaurotischen Idiotie ein gemeinsames Prinzip 
wirksam", d .h .  ,,es handelt sieh aueh beim T-S. um eine St5rung des 
Lipoidstoffwechsels" (Spielmeyer). Sie halten die Ver~nderungen fiir 
so weitgehend identiseh, dab sie nut  yon einer ,,versehiedenen Art der 
Ausbreitung des Prozesses" spreehen. Welche Faktoren es verursachen, 
dab es reine N-P., reine T-S. und gemischte F/~lle gibt, ist - -  wie Spiel- 
meyer sagt - -  ,,ganz unbekannt".  Ebenso unbekannt ist das ,,fiber- 
geordnete Prinzip fiir die pathogenetischen Faktoren".  

Die Auffassung Schaffers fiber den ZelldegenerationsprozeB - -  der 
wir uns in unseren Arbeiten ansehlossen - -  weicht yon der erw&hnten 
wesentlich ab. W/~hrend aber friiher die seharfe Gegeniiberstellung der 
beiden Ansichten miteinander eher nur eine Detailfrage des histologischen 
Problems des T-S. bildete, sehen wit heute seit dem Auftauehen der mit 
dem N-P. zusammenh/~ngenden Fragestellungen und besonders seit den 
neuesten quantitativen chemisehen Untersuchungen in der ganzen 
Diskussion diese Frage als das wiehtigste an. Naeh der Ansicht yon 
Schc~ffer wie auch unserer eigenen erseheinen die pr~lipoiden StoKe im 
primer gesehwollenen Plasma erst sekund/~r und wir stehen im wesent- 
lichen einer ,,ehemisehen Umwandlung des strukturlosen Hyaloplasmas 
in k6rnige Masse" gegenfiber. Die lipoiden Stoffe stammen also yore 
Plasma selbst her, sie sind,,lokale Eigenstoffe", wie sic Scha/fer bezeiehnet. 
Die Ver/~nderungen des Zentralnervensystems bei N-P. halten wir dem- 
gegenfiber ftir eine Teilerscheinung der den Prozel3 eharakterisierenden 
allgemeinen LipoidstoffwechselstSrung, bei der es sieh also um eine ~ber- 
sehwemmung der Nervenzellen, richtiger s~mtlieher Zellelemente des 
Nervensystems, mit Phosphatiden vom Organismus her handelt. Naeh 
der Ansieht yon Schaffer wie auch unserer eigenen sind der T-S. und der 
N-P. genotypisch versehiedene Leiden. Der reine T-S. ist eine isolierte 
heredodegenerative Affektion des Nervensystems, ,,in welcher es sieh 
um die Erkrankung der Ganglienzellen als Ektodermalindividuen 
handelt" (Scha[[er). Die Nervenzellerkrankung ist degenerativen Cha- 
rakters und ihr Wesen besteht in einer Dekomposition der hoehmole- 
kularen Stoffe des Protoplasmas in niedrigere phosphorhaltige Lilooide. 
Demgegenfiber ist der N-P. eine vererbte St6rung des Phosphatidstoff- 
weehsels des Gesamtorganismus, bei der die Ver~tnderungen des Nerven- 
systems bloB Folgen der yon aul~en her einwirkenden Sch~digung der 
Phoslohatidinvasion darstellen. Dieser Auffassung nach kann also die 
lipoidzellige Splenohepatomegalie als solehe einenT-S, nicht hervorrufen. 
Es handelt sieh also nieht um lokalisatorisehe und Ausbreitungsunter- 
sehiede, sondern um in ihrer ~tiologie und ihrem bioehemischen Mechanis- 
mus prinzipiell versehiedene Prozesse. 
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Betraehten wir nun naeh Bespreehung dieser versehiedenen Auf- 
fassungen die tatsgehliehen Feststellungen der ehemisehen und morpho- 
logisehen Forsehung. 

1. Morphologische Verh~Itnisse. a) Es ist eine mehrfaeh festgestellte 
nnd photographiseh bewiesene Tatsaehe (Scha]/er, Sdntha), dab es beim 
T-S. gebl~hte ~ervenzellen gibt, die keine oder kaum h~matoxylinaffine 
KSrnehen enthalten und in denen aueh mit" anderen F~Lrbemethoden 
keine Lipoidstoffe naehzuweisen gelingt. Das Vorhandensein dieser 
Zellen kann die S~delmeyer.Bielsehowskysehe Auffassung nieht ausreiehend 
genug erkl~ren. Die Begriindung, nach welcher in diesen Zellen KSrnehen 
vorhanden seien, die mit den uns zur Zeit zur Verfiigung stehenden histo- 
chemischen Methoden nicht nachzuweisen sind, ist sehr gektinstelt, kann 
aber in der Diskussion ohnedies nieht verwertet werden. Denn, wenn wit 
sehon yon PhosphatidstoffwechselstSrung spreehen, so kSImen wir ia 
mit Stoffen, die eine Phosphatidreaktion nieht geben und als Fet t  nieht 
naehweisbar sind, nichts anfangen. Mit der SchaHerschen Lehre yon der 
primgren Nervenzelldegeneration ist andererseits das Vorkommen von 
kSrnehenlosen gebl~hten Zellen nicht nur gut vereinbar, sondern sie 
sind im Sinne derselben direkt zu erwarten, da naeh dieser Lehre das 
Erscheinen dieser K6rnchen im Verlaufe des Dekompositionsvorgangs der 
Protoplasmasubstanz erst sekund~r erfolgt. 

b) Das histologisehe Gesamtbild ist bei T-S. und N-P. prinzipiell 
versehieden. Die Tay-Sachssehe Nervenzelldegeneration ist bei vSlliger 
Ubiquit~t strengst elektiv. Der Scha//ersche ZeHprozel~ betrifft nut  die 
Nervenzellen, s~mtliche iibrigen Elemente des Zentralnervensystems 
sind frei yon primgren Ver~Lnderungen. Die zum Mesoderm gehgrenden 
Plexus vhorioidei, Meningen und Ge/iifle weisen gar keine hdimatoxylin- 
aHinen KSrnvhen au[ und diese kommen auch in den Gliazellen nur sehr 
sp~rlieh vor. Aus unseren Untersuchungen fiber das Verhalten der Glia 
beim T-S. geht hervor, da~ die Vergnderung sowohl der Mikro- wie such 
der Oligodendroglia rein sekundgr ist. Als Abbau- und Transportelemente 
treten sie sehon in einer verh~ltnism~l]ig frfihen Phase des Prozesses in 
Aktion und ihre T~tigkeit nimmt mit dem Fortsehreiten des Zellprozesses 
zu. Das Fet t  enthalten sie bereits seit den frfihesten Zeiten haupts~ehlich 
in Form yon seharlach-affinen K6rnehen - -  also in einem vorgesehritte- 
neren Stadium des Abbaus - - ,  h~tmatoxylinaffine KSrnchen kommen 
bei beiden Gliaarten nur sehr sp~rlieh und nur in Form yon feinen KSrn- 
chen zur Beobachtung. In einer sp~ten Phase der Nervenzelldestruktion 
sehen wit das Bild des intensiven fettigen Abbaus mit massenhaften 
neutrales Fet t  enthaltenden mobilen KSrnehenzellen. Das Weigert-Bild 
des N-P.-Gehirns ist ein v511ig anderes. W~hrend beim T-S. das histo- 
logische Bild yon der h~matoxylinaffinen KSrnelung der Nervenzelle 
beherrscht wird, wird die Aufmerksamkeit hier in erster Linie auf die 
mit groben und versehieden groBen Lipoidk6rnehen beladenen PiJcsehen 
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Zellen hingelenkt, dabei t r i t t  die feinere K6rnelung der Nervenzellen in 
den Hintergrund. Ein weiterer Unterschied besteht in der Lipoid- 
k6rnelung der Plexus, Meningen und Gefs und damit  in Zu- 
sammenhang im Fehlen jeglieher Elektivit~t. Auf den vDllig versehie- 
denen Charakter der beiden histologischen Bilder miissen wir um so 
naehdriicklicher hinweisen, als Spielmeyer eine ,,recht wiehtige Oberein- 
st immung im Hirnbefunde" zwisehen den beiden Erkrankungen erblickt. 
Nach Sl)ielmeyer sind im Gegensatz zu den inneren Organen, in denen 
naeh Pick in erster Linie das reticuloendotheliale System wie auch andere 
mesenehymale Elemente und nut  in zweiter Linie das spezifisehe Paren- 
ehym befallen sind, ira Nervensystem ,,ganz iiberwiegend Parenehym- 
zellen betroffen, n/~mlieh die Nervenzel]en selbst. Und das gilt sowohl 
fiir die famfli~re amaurotisehe Idiotie, we sie. gesondert vorkomm~, wie 
aueh fiir die allgemeine Lipoidose, d .h .  fiir die Verkuppelung eines 
N-P. mit  famili~rer amaurotischer Idiotie." Diese Behauptung Spiel- 
meyers bedarf unserer Ansicht naeh sehr einer Uberpriifung. Vor allem 
halten w i r e s  fiir verfehlt, den reinen T-S. mit  dam N-P. plus T-S. zu 
vergleichen, wenn das Nervensystem den inneren Organen gegeniiber- 
gestellt wird. In  exakter Weise ist der reine T-S. dem reinen N-P. 
gegeniiberzustellen und wenn wir so verfahren, dann sehen wir, dag 
einerseits der von Spielmeyer betonte Unterschied zwisehen dem Ver- 
halten der inneren Organe und dam Nervensystem bei N-P. nicht besteht, 
d .h .  an beiden Stellen die Parenehyminfil tration das sekundgre ist, 
anderer.~eits die ebenfalls von Spielmeyer hervorgehobene ~berein- 
st immung zwisehen den T-S. und N-P.-Gehirnen nieht vorhanden ist, 
da bei dem einen die Nervenzellipoidose, bei dem anderen die reticulo- 
endotheliale Lglgoidose (Picksehe Zellen) vorherrsehen. Diese scharfe 
Gegenfiberstellung kann nieht mit  der Begriindung verwischt werden, 
dab einerseits die K6rnehenzellen nieht ohne weiteres mit  den Picksehen 
Zellen zu identifizieren sind, andererseits die hs K6rn- 
ehenzellen hie und da aueh beim reinen T-S. vorkommen 1. Ebensowenig 
kann die Lipoidk6rne]ung der mesodermalen Gebilde des Nervensystems 
bei N-P. und das v6llige Fehlen derselben bei T-S. unbeaehtet gelassen 
werden. In  dieser Hinsieht gibt es keine Ubergangsformen, denn ent- 
weder ist eine allgemeine Lipoidose vorhanden und dann sind aueh die 
mesodermalen Vergnderungen zugegen, oder aber handelt es sieh um 

1 Die Untersuehungen fiber die Natur der bei N-P. im Nervensystem vorzufin- 
denden m~chtigen K6rnehenzellen fithrten unseres Wissens bislang zu keinen zu- 
verl~ssigen Ergebnissen. Morphologisch unterscheiden sie sich nicht yon den Pick- 
sehen Zellen, betreffs ihrer Genese halten wires ffir w~hrseheinlich, dab sie haupt- 
s~ehlieh aus Mikroglia herstammen, da einerseits die mesenchymale Herkunft der 
Mikrogliazellen und ihre Gleichwertigkeit mit den reticu]oendothelialen Elementen 
heute sozusagen gesiehert ist, andererseits H. Chiari bei der Nchi~ller-Christianschen 
Krankheit die unmittelbare Entstehung der eholesterinhaltigen K6rnchenzellen 
aus der Mikrogli~ beobaohten konnte. 
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reinen T-S. und dann tr i t t  auch die strengste ektodermale Elektivitdt zum 
Vorsehein. Spielmeyer vernaehl/issigt altbekannte Tatsachen, indem er 
sagt: ,,Aber wir sehen eine solche primi~re Lipoidspeicherung in den 
Gliaelementen hier und da auch in reinen F'~llen yon familiiirer amau- 
rotischer Idiotie. J~hnlich steht es mit den lipoidgeffillten Elementen des 
Mesenchyms, n~mlich in Gef~Bw~nden, Meningen und Plexus." Biel- 
schows]cy selbst schreibt ja: ,,/)as ist ein Befund, dem man bisher bei der 
reinen Tay-Sachsschen Idiotie nieht begegnet ist." Wird ein reiner 
T-S. einem kombinierten Falle gegenfibergestellt, dann tri t t  selbst- 
verst~ndlich infolge der durchschlagenden Kraft  der Tay-Sachssehen 
Komponente im ~ervensystem auch bei letzterem die spezifische Paren- 
chym- (Nervenzell-)Sch~digung in den Vordergrund. 

/)ieser Unterschied im histologischen Gesamtbilde beider Erkran- 
kungen kann auf Grund der Spielmeyer-Bielschowskyschen Auffassung 
wiederum nicht erkl~rt werden. Sie bleibt in Hinsicht der Elektiviti~t 
der reinen T-S.-Fi~lle bis zum heutigen Tag eine Antwort schuldig 
und bedarf verschiedener gekiinstelter Hilfshypothesen und der An- 
nahme unbekannter Faktoren. Bielschowsky und Ostertag nehmen auger 
der (nicht bewiesenen Lip~mie) eine trophisehe Insuffizienz der Glia an, 
Corvan, Oberling und Dienst wieder aul~er der Lip~mie einen an den 
Nervenzellen gebundenen konstitutionellen Faktor an. Marinesco, Parhon 
und Goldstein rechnen mit einer StSrung des Biochemismus der Zelle, 
indem sie an das Fehlen yon Fermenten denken. 

Obwohl es nicht streng zu unserem Thema gehSrt, miissen wir kurz 
darauf hinweisen, da~ die Lehre Bielschowskys yon der trophischen 
Insuffizienz der metaplastischen Glia heute nicht einmal als reine Hypo- 
these aufrechtzuerhalten ist. 1. Wie wir das auf Grund unserer Fi~lle 
verschiedenen Alters feststellen konnten, ist die Erkrankung der Makro- 
wie auch fiberhaupt der Glia im T-S.-Prozel3 zweifellos sekundi~r. 2. In  
der Niihe der an der Peripherie zerstreuten intramuralen Sympathicus- 
zellen fehlt jede Makroglia bzw. jedes Makroglia/~quivalent, ja, h~ufig 
fehlen auch die die Oligodendroglia repr~sentierenden Kapselzellen, da9 
also die Sympathicuszellen ,,sich trotzdem in der pr~lipoiden Degeneration 
ebenso beteiligen wie die Ganglienzellen des Zentralnervensystems, weist~ 
wieder darauf hin, dal] man den pathogenetischen Faktor in der Gang- 
lienzelle selbst zu suchen hat und dal~ fiir die Nervenzelldegeneration 
die trophisehe Insuffizienz der metaplastisehen Glia nieht verantwort- 
lieh gemacht werden kann" (Sdntha). 

Auf Grund der yon uns vertretenen Auffassung erscheinen die er- 
wi~hnten histologischen Unterschiede zwisehen T-S. und ~-P.  als selbst- 
verst/~ndlich, sie bedtirfen keiner weiteren Hilfshypothesen. Unserer 
pathogenetischen Auffassung nach ware ein anderes histologisches Bild 
gar nicht zu erwarten. /)a der T-S. eine heredodegenerative Erkrankung 
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des Neuroektoderms darstellt, lgl~t er die mesodermalen Elemente not- 
wendigerweise unbeschgdigt; demgegeniiber finden wir beim N-P. als 
Ausdruck der allgemeinen LipoidstoffwechselstSrung auch im Nerven- 
system die Zeichen einer yon aul~en her erfo]genden wahllosen T3ber- 
schwemmung in Form der Pickschen Ze]len und der mesodermalen 
Lipoidose. 

e) Es besteht eine zweifellose {}bereinstimmung zwischen den beiden 
Erkrankungen in Hinsicht des Verhaltens der Tinktion der Lipoid- 
kSrnehen; diese KSrnehen geben sowohl beim T-S. als auch beim 
N-P. die ffir Lecithinsubstanzen eharakteristischen Farbreaktionen. 
Diese histochemisehe Ubereinstimmung - -  die fibrigens auch dureh die 
qualitative chemische Analyse untersttitzt wird - -  ist aber keineswegs 
eine zu einer Gleichsetzung der beiden Erkrankungen ausreichende 
Grundlage. Das Vorkommen von LecithhaoidkSrnohen ist auch bei 
anderen Erkrankungen nachgewiesen (Lehoczky, K6rnyey). Aus diesem 
Grunde kSnnen wir uns der Auffassung Spielmeyers, dab ,,die Ganglien- 
zellvergnderung spezifiseh ist", nicht ansehlieBen. Im iibrigen zeigte 
der Gedankengang, dessen Sehluf3fo]gerung die eben erwghnte Ansicht 
darstellt, den logischen Fehler des Idem per idem, Vorerst mul~ ngmlieh 
die prinzipielle {Jbereinstimmung des T-S. mit der N-P. bewiesen werden, 
urn die fiir beide charakteristisehe Nervenze]lvergnderung als spezifisch 
bezeiehnen zu diirfen (wenn beide Erkrankungen verschiedener 2qatur 
sind, dann igllt damit aueh die Spezifitgt der Zellvergnderung weg); 
der Fehler liegt aber darin, dal~ die Gleiehsetzung eben auf Grund des 
Zellbildes geschieht. 

2. Hirnchemische Untersuchungen. In dieser Hinsicht stiitzen wir 
uns auf die Untersuchnngsergebnisse yon E. Elastein, der bei den ver- 
schiedenen Typen der mit allgemeiner Lipoidose einhergehenden Pro- 
zesse (Gaucher, Niemann-Piclc und Schiiller-Christian) und bei der 
familigren amaurotischen Idiotic eingehende qualitative und quanti- 
tative Analysen ausfiihrte. Der Autor konnte nachweisen, dab jeder 
Typ der a]lgemeinen Lipoidose ,,dureh das energetisehe Vorwalten eines 
bestimmten Lipoides eharakterisiert ist, und zwar: 1. Die phosphatid- 
zellige Lipoidose vom Tylous Niemann-Piclc dureh das Lecithin. 2. Die 
eerebrosidzellige Lipoidose (eerebrosidzeHige Hepatosplenomegalie) veto 
Ty~ous Gaucher durch das Cerebrosid Kerasin. 3. Die eho]esterinzellige 
Lipoidose vom Typus Schiiller-Christian (Hand) dureh das Cholesterin 
und seine Ester". Im Laufe seiner gehirnehemisehen Untersuehungen 
konnte Epstein feststellen, da6 sowohl in den Niemann-Piclcschen 
Organen wie aueh in den Niernann-Piclcschen und Tay-Sachsschen 
Gehirnen dasselbe phosphatidhaltige Lipoid, das Lecithin in kSrniger 
Form vorkommt, wghrend das Cholesterin keine wesentliehe Abweiehung 
erkennen lg6t. Aus qualitativ-ehemisehem Gesichtspunkte ist also das 
Lipoid des N-P. und des T-S. vSllig fibereinstimmend. Nieht abet in 
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quantitativer Hinsicht. Epstein fiihrte an den Gehirnen von normalen, 
Tay-Sachsschen und Niemann-Piclcschen Siiuglingen vergleichende 
Gesamtphosphatidbestimmungen aus und auf Grund derselben kam er zu 
Ergebnissen, die die von uns vertretene pathogenetische Auffassung y o n  
gehirnchemiseher Seite her vollsti~ndig bests und damit das ganze 
Problem - -  fiir uns endgiiltig - -  erledigen. Seine neuesten Ergebnisse 
maehen wir auf Grund einer freundliehen persSnlichen Mitteilung des 
Autors - -  fiir die wir an dieser Stelle unseren besten Dank aussprechen - -  
kurz in folgendem bekannt: 

,,1. Niemann-Pic]c-Hirn weist gegeniiber frisch getrocknetem Normal- 
kinderh~n eine geradezu kennzeichnende Anreicherung an s 
Phosphatiden der Lezithingruppe um rund 80% auf. 

2. Im Gegensatz hierzu zeigten Gehirne mehrerer F~lle yon f. a. I., 
die durch mehrere Jahre in Formalin gelegen waren, keine Phosphatiden- 
anreieherung. Der i~therlSsliche Phosphor, der zunaehst sehr starke 
Minuswerte ergeben hatte, lieB in einem der untersuehten Fi~lle auch 
naeh Zurechnung des gesamten im Originalformalin des betreffenden Ge- 
hirns vorhandenen organisehen Phosphors keinerlei ErhShung des auf 
Lezithin zu beziehenden atherl6slichen Phosphors erkennen." 

Es ist vielleicht ein SchSnheitsfehler dieser Untersuchungen, dab sie 
teils an frischem, tells an formolfixiertem Material gewonnen wurden, 
ihr Wert wird aber durch das i~lmlich behandelte Kontrollmaterial 
gesichert. Was bedeuten diese Ergebnisse ? DaB der Phosphatidgehalt 
des Gehirns bei N-P. elne derartig m~ehtige Vermehrung aufweist, geht 
ja aus der Natur  des Prozesses wie aueh aus den physikalisch-chemischen 
Eigenschaften des fragliehen Lipoids hervor. Bekanntlieh ist das Lecithin 
ein hydrophiles Lipoid und als solches in den Gewebssi~ften Verminderer 
der Oberfls d .h .  yon emulgatoriseher Wirkung. Die 
Lipoidmembran der Zellen kann der Wirkung des sie umgebenden lipoid- 
dispersoiden Emulgators nicht widerstehen, wodureh eine Imbibition 
des Lecithins in das Innere der Zelle erfolgt. Die Zellen, daher aueh die 
Nervenzellen, verhalten sich rein passiv und nehmen das Lipoid durch 
ein/ache Durchtriinkung auf, im Gegensatz zum Gaucher, bei dem das 
hydrophobe Cerebrosid - -  welches sich yon kolloidchemischem Gesichts- 
punkte aus zu dem Lecithin antagonistisch verh/~lt - -  nut  auf Grund 
einer aktiven Speicherung in die Zelle gelangen kalm. Da es sich also 
beim N-P. um eine infiltrative oder Imbibitionslipoidose handelt, mul~ 
dieser jede Zellart mehr oder weniger zum Opfer fallen; freilich kann der 
reticuloendotheliale Apparat hierbei bis zu einem gewissen Grade im 
Prozesse auch eine aktive Rolte spielen. 

Den 30%igen Phosphatidmangel des in Formol fixierten normalen 
Materials erkl~Lrt der Umstand, dab die Formolfixierung die Extrahier- 
barkeit der Lipoide, insbesondere des Lecithins vermindert (Mladenovi~. 



600 Ks163 v. S&ntha: 

Lieb, Kimmelstiet, Epstein). Bei vergleichenden Untersuchungen ist 
dieses Moment immer zu berfieksichtigen. 

Was sehen wir aber beim T-S. ? Hier weist das formolfixierte Material 
im Vergleich zum frisch getrockneten Normalgehirn eine mehr als 30 %ige 
Phosphatidverminderung auf, ihr Phosphatidgehalt ist also geringer 
als der des ebenfalls formolfixierten 1Yormalgehirns. Kurz: Der N-P. 
zeigt einen enormen Phosphatidigberschu/3, der T-S. eher eine gering/i~gige 
Phosphatidverminderung im Vergleich zum Normalen. 

Wie ist naeh diesen tatsitehliehen Feststellungen der Gehirnchemie 
der T-S.-Prozel3 aufzufassen? Der Phosphatidgehalt des T-S.-Gehirns 
er/uhr keine Zunahme, die Zellen lconnten also kein Lecithin yon aufien 
her au/nehmen, mit anderen Worten, wir kSnnen nicht yon ,,L@oidspeiche- 
rung" oder ,,Lipoideinlagerung" sprechen. Die LeeithinkSrnehen mfissen 
notwendigerweise yon der Zellsubstanz entstanden sein. Es handelt sich 
daher um ,lokale Eigenstoffe", die in der Zelle aueh vorher vorhanden 
waren, nur in hSheren, allem Anschein naeh Eiweil]verbindungen, wo- 
durch sie ffir histochemisehe Reaktionen nicht zugi~nglieh waren. Die 
Tatsache, daft die histologische Untersuchnng massenha/te Lecithink6rnchen 
au/weist, wiihrend die quantitative Bestimmung eher einen geringeren als nor- 
malen Lecithingehalt /estgestellt, kann nut au/ Grund einer Dekomposition 
der auch urspri~nglich vorhandenen hochmolelcularen Lipoproteinlcompo- 
nenten des Zellplasmas in niedrigmolekulare phosphorhaltige Lipoide 
erkliirt werden. Im Laufe der weiteren gehirnchemischen Analysen wird 
sich vermutlich herausstellen, da~ ,,nach 1/~ngerem Bestand des Prozesses 
woh] auch eine Verarmung zu erwarten, aber erst nachzuweisen w~re" 
(Schaffer). 

:~hnliche Prozesse, bei denen die ehemisehen Untersuehungen dem 
histologischen Befunde scheinbar widersprechen, sind sowohl in der a l l  
gemeinen Pathologie wie aueh bei Gehirnerkrankungen bekannt. Auch 
Pighini erkl~rt seine chemischen Untersuchungsergebn~sse - -  die in 
paralytischen und sehizophrenen Gehirnen im Gegensatz zu der histo- 
logiseh festzustellenden Verfettung die Abnahme des Lecithingehaltes 
aufzeigen konnten - -  dadurch, dal3 eine Entmischung der bis dahin in 
fester Bindung vorhandenen Phosphatide zustande kam. Ein derartig 
paradoxes Verhalten kSnnen wir selbstverst~ndlich nut  bei degenerativen, 
mit einer Dekomposition des Zellprotoplasmas einhergehenden Ver- 
fettungen beobachten, ws bei den in/iltrativen Ver/ettungen immer 
ein auch ehemisch nachweisbarer Uberschufi an Lipoidsto//en vor- 
handen ist. 

An dieser Stelle mSchten wir auf die Beobachtungen und Ansichten 
Marinescos hinweisen, der sich mit dem biochemischen Meehanismus des 
Tay-Sachsschen Zellprozesses in vielen Arbeiten eingehend befal~te und 
dessen Feststellungen unserer Ansicht nach mit unserer eigenen patho- 
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genetischen Auffassung im vollen Einklang steht. Nach Marinesco ist 
das, was sich vererbt, die StSrung gewisser Fermente und Katalysatoren. 
Er nimmt an, dal3 die Schwellung der kranken Nervenzellen eine Folge 
yon gesteigerter Wasseradsorption darstellt; dies kommt dadurch zu- 
stande, dab die Spaltung gewisser Lipopr0teide hydrophile Verbindungen 
(hauptsgchlich Phosphatide) freimacht. Die infolge der Spaltung er- 
folgte Vermehrung der Molekii]e zieht eine endosmotische StrSmung zum 
Zelleib zu naeh sich, was noch durch die infolge der herabgesetzten Oxy- 
dation vermehrte Kohlensi~ure gesteigert wird. Nach Marinesco spricht 
fiir eine Herabsetzung der Oxydationsprozesse die Verminderung der 
Oxydasen und die Vermehrung der GlykogenkSrnchen in den gebl~hten 
Zellpartien. Der Ausgangspunkt des ganzen Prozesses besteht demnach in 
einer hydrolytischen Spaltung der Lipoproteide. Aus diesem Hergang 
ergibt sich, dal3 auch Marinesco in dem primgren GanglienzellprozeB das 
10athogenetisehe Wesen bei T-S. erblickt. 

Nach alldem ist unseres Eraehtens das Verh~ltnis der beiden Leiden 
des N-P. und des T-S. zueinander als gekl~rt anzusehen. Sie unter- 
scheiden sich nicht nur dadurch voneinander, daft der N-P.  eine den Gesamt- 
organismus betre//ende und ]ede Gewebsart wahllos iiberschwemmende Phos- 
phatidsto//weehselst6rung, w~ihrend der T-S. nut die Nervenelemente, diese 
aber yore Cortex bis zum visceralen Sympathicus gleichsam liidierendes, 
strengst elektives neuroektodermales Leiden darstellt, sondern es ist auch der 
biochemische Mechanismus des pathoIogischen Prozesses bei beiden ein 
grundverschiedener. Denn, w~ihrend der N-P. ein ~Beispiel /i~r die ein/ache 
in/iltrative Lipoidose ist, stellt der T-S. - -  wie das dutch die hirnchemischen 
Forschungen zwei/ellos bewiesen wird - -  eine degenerative Ver/ettung und 
nicht eine Lipoidose dar. 

Wir glauben, da~ unsere Ausfiihrungen ftir diejenigen, die mit dem 
Problem vertraut sind und die Diskussion unbefangen verfolgen, allen- 
falls annehmbar sind. Es h~ndelt sieh um yon beiden Seiten derartig 
grfindlich und ausftihrlich bearbeitete Fragen, daI~ die Entseheidung 
der Diskussion nur dutch ein einziges Moment verhindert werden kann, 
das ist, wenn die Beweisffihrungen in verschiedenen Richtungen verl~ufen, 
wodurch selbstverstgndlieh auch die gemeinsame Grundlage der Aus- 
sprache mithin aufhSrt. Wenn nun die Gegenseite das Wesen des Pro- 
blems in solehen Momenten erblickt, wie die Gleiehheit der Tinktion 
der KSrnchen bzw. ihre ehemische Identit~t, weiterhin in der Rasse- 
gebundenheit und in der Ubereinstimmung der Lebensalter, d~nn hat 
freilich eine Diskussion gar keinen Zweek mehr. Aus diesem Grunde 
miissen wir an der kontradiktorisehen Methode festhalten und unseren 
Standpunkt, naeh welehem wir das Wesen des Problems im versehiedenen 
Charakter der beiden Prozesse und im versehiedenen bioehemischen 
Meehanismus der Zellveri~nderungen erblicken, festlegend, yon der 
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