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In seinem h6ehst anregenden Anfsatz: ,,Kolloidchemisehe Betrach- 
tungsweise seniler und prgseniler Ver/~nderungen 1,, verweist v. Braun- 
miihl auf die ,,Krise" in der Morphologie, indem er darauf aufmerksam 
macht, dag wir seit Nissl und Alzheimer in Einze]fragen wohl weiter 
gekommen sind, ,,allein in grundss Problemen sehen wir seit dem 
Tode dieser Forseher nicht viel weiter". Aus diesem Grunde wendet sich 
die Aufmerksamkeit v. Braunmiihls den Xolloiden als physikaliseh- 
chemisehen Individuen zu and er verweist auf die Zustands/~nderung 
kolloida]er Sys~eme vermSge der Verringerung des Dispersit/Ltsgrades 
und entsprechender Koagulationsvorg/~nge und sprieht hier mit R. Graham 
yon , ,Naehwirkung" oder ,,Hysteresis". Die primgren hystere~ischen 
Vorg/tnge studiert er im normalen und krankhaften Alter, bei welch 
letzteren als sekund/~re Ver/~nderungen die Plaques, die Alzheimersehe 
l~ibrillenver/inderung und die granulovakuolgre Zellerkrankung er- 
seheinen und schlielR: ,,damit solehe Gewebsarten, die als Quellungs- 
und Fallungsph/~nomene imponieren, auRreten k6nnen, mfissen also 
primiire Ver~nderungen ira koIloidalen System im Sinne einer Hysteresis 
oder Synaeresis auftreten". Daher ist das hysteretisehe Prinzip oder 
Syndrom ,,eine dem Gehirn innewohnende allgemeine t~eaktionsform, 
ein zentralnervSser Modus, der sich unter physiologisehen und nament- 
lieh pathologisehen Verh/~ltnissen auswirken kann. ]]ieser primgre 
Symptomenkomplex ist kolloidchemisch bekannt und wohl definiert. 
Als selcundiirs Auswirkung des prim/~ren Vorganges erscheinen variable 
histologisehe Gewebsbilder, die wenigstens Riicksehltisse auf den Ablauf 
eines hysteretischen Vorganges zulassen." Auf Grund dieser Gedanken- 
g/~nge ber/ihrt v. Braunmiihl das anatomische Problem der heredodegenera- 
riven Erkrankungen in folgender Fragestellung: ,,Wir stellen zur Dis- 
kussion, ob nieht bei einer Anzahl heredodegenerativer Leiden der 
Gewebsproze8 auf der Grnndlage eines hysteretisehen Prinzips abls 
und erw/thnt als solche Formen die Pic]csche, Huntingtonsche und 
P. Mariesche Krankheit ferner die spastische Spinalparalyse , die spinal- 
nulde/~ren Muskelagrophien und amyotrophisehe Lateralsklerose, um 
dann gewissermal~en als Schlul~stein dieser Beobaehtungsreihe er seinen 
Fall yon Pickscher Krankheit mit amyotropbiseher Lateralsklerose setzt. 
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Hier angelangt berfihrt v. Braunmi~hl meine Lehre yon der anatomischen 
Wesensbestimmung der Heredogeneneration mit  der Begrfindung: ,,Wir 
schneiden den Fragekomplex jedoch an, weil eine so ausgesproehene ins 
Gebiet der physikalischen Chemie einschlagende Theorie wie die Schaffer- 
sche Hyaloplasmalehre ware - -  sei es nun nm sis zu beweisen, zu kriti- 
sieren oder zu widerlegen - -  vor allem mit den Gedankengangen dieses 
Arbeitsgebietes angegangen werden muS. Das ist bislang nieht versueht 
worden". Ferner sagt v. Braunmi~hl: ,,Ira Lehrgebaude Schaffers spiel~ 
die Hyaloplasmatheorie sine ausschlaggebende Rolle. Innerhalb des 
durch die ektodermale, segmentare und systematische Elektivitat  
gezeichneten Rahmens bilden nach Schaffer Quellung und F~illung des 
Hyaloplasmas die grundlegende anatomische Veranderung der syste- 
matischen tteredodegeneration. Rmach dieser These ware also ffir den 
Anatomen die ,endogene' Schwellung des t tyaloplasmas ein elemen- 
tares Zeichen sines heredodegenerativen Prozesses." 

Nun schlie~t v. Braunmi~hl in der Diskussion meiner Lehre die amau- 
rotische Idiotie aus, einesteils weil ,,bei diesem Leiden die Dings ffir eine 
kritische Analyse der Sshaffersehen Gedankengange besonders unfiber- 
sichtlieh liegen", doch aueh deshalb, weil v. Braunmiihl sich bei der 
Tay-Sachsschen Krankhei t  ,,zu den pathogenetischen Anschanungen 
Spielmeyers, Bielschows#ys und anderer Autoren" bekennt. So wendet 
sieh v. Braunmi~hl der Picl~sehen Krankheit  zn, deren heredodegenerative 
N a t u r a l s  sichergestellt betraehtet werden kann auf Grund der neueren 
genealogiseben Untersuehungen, und verweist auf die Arbeit H. Richters 
aus unserem Laboratorium, in welcher in einem Fall die Sehwellung der 
Rindenzellen auf die A~fektion des Hyaloplasmas zurfickgeffihrt wird. 
Soll~e dies die pathologische Wahrheit sein, so mfiSte doch ,,bei jsdem 
Fall yon Pidcseher Krankheit  irgendwann im ProzeSverlanf geschwellte 
Nervenzellen gefunden werden", und so meint v. Braunmiihl: ,,bei zahl- 
reichen Fallen yon Pi~kscher Krankheit ,  die ohn6 Nervenzellblahungen 
verlaufen, harts  es Schaffer sehwer, den heredodegenerativen Charakter 
des Leidens aus dem Gewebsbild abzulesen". Wohl erwahnt v. Braun- 
miihl meine ~Bemerkungen fiber ,,abwands~nds Faktoren, wie Tempo des 
Prozesses", doeh genfigt ihm dies nieht, denn ,,h~lt man sieh an das, was 
man sieht, so wird man zugeben mfissen, dal~ Sehwellungserseheinungen 
nur zu oft vermifit werden". Von Braunmi~hl gelang~ nach obigen zu 
folgenden kritisehen Sehlul~satzen: ,,Soweit ich das Problem heute fiber- 
schaue, liegt der fundamentals Feh!schlu8 der Schaffersehen Lehre yon 
der Hygloplasmaerkrankung in folgendem: Erstens nimm~ Schaffer 
unbewiesenerweise an, dab das Hyaloplasma erkrankt. Zweitens ver- 
allgemeinert der Autor dieser These und dispntiert sine primate Hyalo- 
plasmasehadigung, wo augenschei:~lieh ganz andere Vorgange ablaufen. 
Und drittens aber ~ darauf m6ehte ieh ganz besonders hinweisen - -  
wertet, Schaffer dort, wo einmal Sehwellungserseheinungen an den 
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Parenehymelementen auftreten, diese als primi~re und nieht als 8ekundi~m 
Ph~nomene." 

Nach der Hypothese v. Braunmi~hls ,,verl~uft der prim~re Vorgang 
im Sinne einer Verdiehtung, einer Hysteresis ab. Auf das Gewebsbild, 
speziell Ganglienzellen ~bertragen, heif~t0 das soviel: V~rkleiner~ng, 
Nchrumpfung, Atrophies. str." /)abel betont der Autor, dab die Hy- 
steresis keine auf das HyaIoplasma beschr~tnkte Erseheinung sei, ,sie 
wirkt sieh in allen Teilen der Zelle aus", und wenn aueh Quellung und 
F/~llnng mSglich sind ,,so mu8 ja eine Synaeresis vorab abgel~ufen sein". 
Nun ist es aueh verst~tndlich, wenn v. B~'aunmi~hl sagt: ,U n d  wenn aueh 
Sehwellungsvorg~nge einsetzen m6gen, soviel ist sieher, dab sie keineffalls 
generdl u~d primer sind". Naeh alldem beschlieBt v. Braunmiihl folgend: 
,,Von kolloidehemisehen f~Tberlegungen ausgehend, wird ffir die Schaff~r- 
sehe ttyaloplasmalehre dargetan, dab doff, wo bei einer Gruppe heredo- 
degenerativer Seh~den einmal Erscheinungen yon Quellung und F~llung 
an den Pareneh3nnelementen vorkommen, diese nicht prim/~rer, sondern 
sekundi~rer Natur sind. Sie definieren den ProzeB nicht". 

Die hypothetisehen Er6rterungen v. Braunmiihls eingehender dar- 
zustellen sah ieh reich aus dem Grund veranlaS"~, weft er zu den wenigen 
Autoren gehSrt, welche sieh mit meinen Befunden bei den heredit~ren 
Nervenkra~kheiten sowie mit den hieraus gezogenen Sehlfissen beschM- 
tigten. Auf diese vor 3 Jahren ver6ffentliehten Ausffihrungen sehe ich 
reich eben h~ute zu antworten deshalb gedr~ngt, well sich inzwisehen die 
Lage auf diesem Gebiete verm6ge meiner eigenen wie fremden ein- 
schl~gigen Arbeiten etwas ge/~ndert ha~. 

Diese Anderung bezieht sieh vor allem auf die yon mir in letzterer 
Zeit vorgenommene Bestimmung der nerv6sen Heredodegeneration, 
deren anatomisehes Wesen ieh in einer ganglioeellul~ren Elektivit~t vet- 
k6rpert sehe, wobei ieh die feinsten Ver~nderungen der primer erkrankten 
Ganglienzellen absieh~lieh uner6r~ert iieS. In meiner 1934 erschienenen 
Arbeit fiber die histopathologisehen 1Reaktionsformen des Zentral- 
nervensystems ~ behandelte ieh die auf endogener Grundlage sich aus- 
bildenden Ver~nderungen in zwei Haup~formen. Erstens gib~ es eine 
Erkrankung, welehe im Zentralnervensystem primer wurzel~, es sind 
dies die auf idiotypiseher Weise entstehenden Formen der pathologisehen 
Heredi~/Lt, wo dann von den zwei Konstituenten allein die neuroekto- 
dermalen erkranken, und nnter diesen kennen wir am besten jene Formen, 
welehe dutch die elektive Affektion der neuronalen odor ganglioeellul/~ren 
Elemente zur Ausbildung gelangen. Es handelt sieh dabei um eine 
endogenprim~re Ganglienzellerkrankung in der Form yon Wahlerkran- 
kung der Ganglie~zellen, die als Ursprungst/Ltte wohlbekannter Systeme 
dienen (zentral odor peripher motorische Systeme, bzw. beide zusammen, 
gewisse senmble und ex~rapyramidale System@ Well diese Sys~eme aus 
genau definierten segment~ren Zentren ausgehen und da ausgesueht 
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letztere erkranken, so spreehen wir von einer 1. zentrosegmentiiren Elek- 
tivitiit und 2.6iner ~ystematischen Elektivit~it und well 3. einzig und allein 
neuroektodermale Elemente prim~tr degenerieren, so handelt es sich um 
die Erkrankung ganz bestimmter Keimblattelemente, dies ist die Yfeim- 
blattelektivita't. Diese dreifaehe Charakteristik bezieht sieh auf die sog. 
systematische neuronale Elektivitiit. Nun gibt es eine zweite Hauptform, 
die ubiquiti~'re neuronale Elektivitiit, bei welcher aueh exklusiv G~nglien- 
zellen erkranken, doch w~hrend bei der systematisehen Form diese 
Affektion eine mehr-minder eng begrenzte ist, ns auf  ein oder 
zwei bis d~'ei segment~re Zentren, so handelt es sieh bei der ubiquits 
Hanptform um die identisch~ Erkrankung aller Gangllenzellen des 
gesamten zentralen Nervensystems, wie wit dies bei der infantil-amau- 
rotisehen idiotie verwirklieht sehen, wo buchsts keine einzige Gang- 
lienzelle sowohl des animalen wie des vegeta~iven Nervensystems intakt 
bleibt bei absoluter Versehontheit der mesodermalen Elemente im Sinne 
einer prim~traktiven Erkrankung derselbe~. Es ist also eine generell 
hoehwieh~ige Tatsaehe, dab dem Positivum der progressiven ubiquiti~ren 
muronaIen Erkrankung das Negativum der me8odermalen Intaktheit schroff 
gegeni~bersteht und dieser Antagonismus bedeutet ein scharf ausgeprs 
Elek~ivit~tsprinzip in folgendem Sinne: Generell bezeichnend fiir ein 
ektodermal-neuronales Leiden ist die neuronal-ganglioeellulgre Elektivitiit, 
welche als solche in zwei Hauptformen als systematisehe und als ubiquitiire 
zur Ausbildung gdang~n kann. Fiir beide Hauptformen besteht als 
oberstes bestimmendes Moment die rein ganglioeellul~re daher Keimblatt- 
elektiviti~t, welehe in ihrer zentrosegment~ren Begrenzungsform die 
Faktorentrias (dreifache Elektivits in sich birgt, w/~hrend selbstver- 
st~ndlieh die ubiquits Form diese Trias nieht aufweisen kann. 

Die exklusiv ganglioeellul~re Erkrankungsform bei Aussehlu~ der 
mesodermalen Elemen~e bedeute~ die neurogene Form als endogene 
Reaktionsform, weleher gegenfiber die nenrotrope Form als exogene 
Reaktionsform steht. Wit m~issen uns n~tmlieb vor 'Augen halten, da~ 
es invisible und filtrierbare Gifte gibt (es sind dies vor allem die sog. 
Poliomyeli~isgifte), welehe eine gangliocelluli~re Affinits aufweisen, 
welehe sieh in ausgesproehen systematiseher Form bets denn es 
erkranken bei Poliomyelitis acuta anterior nebst den Gang]ienzellen der 
vorderen Zentralwindung besonders die motorisehen spinalnukle~ren 
Elemente; bei Poliomyelitis subaeuta posterior (Fall yon Sdntha) die 
Nervenzellen der extrasloinalen und ex~raeerebralen sensiblen Ganglien 
und konsekutiv die spinalen ttinters~rs sowie die pontobulb~ren 
absteigenden Wurzeln (Trigeminus und Vagus deseendens). Bei dieser 
frappanten exogenen Sys*emelektivit~t ~ehlt aber das so boehwiehtige 
Negativum der neurogenen Elek~ivit~t, n~mlich die Intakthei~ der meso- 
dermalen Elemente im Sinne einer prim~r~ktiven Al~ektion, dean die 
mesodermalen H~ute und Gef~l~e sind aus d~r~elben Quelle und gleich- 
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zeitig erkrankt, wie die neuroektodermalen Elemente. Es handelt sich 
auf exogener Grundlage um eine neurotrope Wirkung des Giftes, speziell 
um eine Gan.qliocdluIotropie (KSrnyey). 

Auf Grund dieser Ererterungen, welehe auf tats~ehlichen Verh/ilt- 
nissen beruhen, miissen wit die organiseh-hereditS~ren Nervenkrankheiten, 
kurz den heredodegenerativen Proze8 als neuronale Ele~tivitiit yon 
neurogenem Charakter definieren. Wie wir soeben bemerkten, gibt es 
noeh eine neuronale Elektivitgt jedoeh yon neurotropem Chara#ter, 
deu~lieh ausgesproehen bei den Poliomyelitiden, bei weleher Form aber 
auger der elektiven Ganglienzellerkrankung die gleiehbedeutsame meso- 
dermale Affektion vorhanden ist, eine pathologisehe Erseheinung, welehe 
bei der neuronalen Erkrankung yon neurogenem CharakSer ausnahmslos 
fehlt. Neurogene und neurotrope Erkrankungen sind histopathologis& 
grundverschieden. 

In meiner soeben dargelegSen Bestimmung des heredodegenerativen 
Prozesses als neuronale ElektivitgS neurogenen Charakters ist yon einer 
ttyaloplasmaaffektion nichts enthatten; nun sagSe ieh in meiner 1926 
erschienenen Monographie fiber die I-Iis~opathologie der heredi~gr-syste- 
matisehen Nerx~enkrankheiten a, dab in diesen der primgr angegriffene 
Neuronenbestandteil das I-Iyaloplasma sei in der Form yon Sehwellung, 
wobei sich zwei Phasen, die zeitliehere Quellung und die spgtere Fgllung 
abspielen. Dieser, vor 8 Jahren gemachte Ausspruch spielte in meinen 
letzteren Ausffihrungen deshalb keine Rolle, weft es mein Hauptbestreben 
war, die fermlieh ~uf der Hand liegende allgemeine Charakteristik der 
endogen-sys~ematisehen Nervenkrankheiten, gegeben in der Faktoren- 
Srias, dm'ehzuffihren, zu weleher ieh die I-Iyaloplasmaver~nderung niehS 
beneSigte. Wie sehr diese aber einen strittigen Punks darstellt, ging ffir 
reich zuletzt aueh aus der eingangs angeffihrten ArbeiS yon v. Braunmiihl 
hervor, denn aueh in dieser wird mir die seheinbare Tatsaehe vorgehalSen 
,,Sehwellungserscheinungen nur zu o~t vermil3t werden" (S. 47). Da 
meine Bemerkung fiber die Rolle der ,,modelnden FakSoren" (v. Braun- 
miihl) keine Beaeh~ung erfuhr, mul3te ieh reich miS meiner HIyalo- 
plasmalehre auf einen zuwartenden StandpunkS stellen~ dies um so mehr, 
als die in dieser StreiSfrage Iermlieh streitentseheidende heredit/~re Form, 
die Tay-Sach~sche infantil-amaurotisehe Idiotie, in den legzSen 6 his 
8 J~hren mit zunehmender Bestimmtheit sei~ens Bielschow~ky, Spiel- 
meyer und Kufs den mesodermalen Stoffwechselkrankheiten zugerechneS 
wurde und so durfSe ieh diese Krankheit,  in weleher die I-Iyaloplasma- 
vers fSrmlieh in Massiseh reiner Form enthalten ist, im Pro- 
blem der feinsten urs/tehliehen Parenehymver~nderungen nichS anffihren. 
A u e h  v. Braunmiihl erM/~rt ,,diese Ausseheidung der amaurotisehen 
Idio~ie" in diesem Sinne. An dieser S~elle will ich meine hirana~omisehen 
Grfinde zugunsten der rein nervesen Heredodegeneration, welehe im 
Tay-Saehs verkerperS sind, nieht anffihren, denn dies ta t  ieh an mehreren 
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Orten 4; hier will ieh nur die Tatsachehervorkehren, dal3 meine Gegen- 
grimde niemats als solohe entkr~ftet wurden, sondern es wurde mir ein- 
faeh bedeu~et, dal~ die famili~Lr-amaurotisehe Idiotic eine Lipoidose veto 
Typ Niem~n-Piek w~re, ,,wenn sic such Sehaffer und seine Schiller, 
neuerdifigs Wieder v. Sdntha, ebenfalls nicht gelten lassen wollen" (Spiel- 
meyer). Meine Definition des reinen Tay-Sachs, einer Form der neuro- 
ektodermalen Heredodegeneration als neuronale Elektivit~t nenrogenen 
Charakters, erseh6pft alle bezeichnende Kriterien, da abet trofzdem die 
gene~ische I d e n t i ~  mit Niemann-Piek ats fiber jeden Strei~ stehende 
Auffassung hingestellt wurde, muBte ieh meine anatomisehe Auffassung 
dureh eine andere wissensehaftliehe Bearbeitung der strittigen Frage 
erh~rten lassen, wie dies 1934 seitens Emil Epstein, dos Wiener Bio- 
chemikers, aueh geschah. Hieriiber berichtete ieh in meinem Aufsatz 
,,~ber die wuhre pa~hologisehe Natur der infantil-amaurotisehen ldiotie 5'', 
in welehem ieh ~us den Arbeifen dieses Forschers das ]-Iaupteigebnis in 
folgendem zus~mmenfasse. Die Hirnver~nderungen sind bei Tay-S~ehs 
und Niemann-Piek wesentlich verschieden, denn beim Tay-Sachs ist 
ebenso wie im normalen Kinderhirn keine Leeithin-Keph~linanreicherung, 
w/~hrend es sieh bei der 2Viemann-Picksehen Krankheif um eine sehr 
betrs Phosphufid~nreieherung handelt, denn Gesamtleeithin- 
Keph~lin betr~gt 30,6 g; hieraus folgt E. Epstein 6 selbst: ,,Die be- 
sproehenen Befunde best/~tigen somit die Ansieht K. Schaffers und seiner 
Sehule, dab es sieh bei reiner infantiler amaurotischer Idiotie um eine 
primgr degenerative, mit betr~chtlieher Bl~hung einhergehende Er]cran]cung 
der Ganglienzellen handelt, die sekunds dureh d~s ttervortreten kSrniger 
Lipoideinlagerungen gekennzeiehnet ist". ~un ist aueh die Endfolgerung 
E. Epste~ns begreiflich ,,daft die reine Form yon infantil amaurotischer 
Idiotie veto Typus Tay-Sachs und die Niemann-Pieksche Kran]cheit 
zwei verschiedene Er~rankungen darstellen". 

Diese Ubereinstimmung der pafhoehemischen Dafen mit den Ergeb- 
nissen der Pathohistologie hinsichtlieh der wahren pathologischen Natur 
des T~y-S~ehs bereehfigt reich nnn di~ feinsten histologisehen Ver~nde- 
rungen bei Tay-Sachs als solehe zu betrachten, welehe ffir eine echt 
neurogene Krankheit spezifiseh sin& Diese Wendnng des wissensehuft- 
lichen Streites bat deshalb eine besondere Bedeutung, well sieh vermSge 
der rein gangliocelluls ubiquit~ren Erkrankung bei T~y-Saehs d~s 
Bild der feinsten Ver~nderungen verm6ge des raschen Verl~ufs des Pro- 
zesses im Nervensystem sehr bezeichnend gestultet, wobei ieh betonen 
m6eh~e, d~l~ ich in fast 20 F~tllen yon reiner infantil-~maurotiseher Idiotie 
die Sehwellung der Ganglienzellen niemals vermiBte ! Diesen Schwellungs- 
prozel~ hatte ich mehrfaeh gesehildert, daher eriibrigt sieh eine Wieder- 
holung. Nut auI die fund~mentale T~tsache m6ehte ieh aueh diesmal 
verweisen, dab die Sehwellung in der zeitlieheren Quellungsphase beginn~, 
worauf durch sukzessive Ausbildung yon h~matoxylin-~ffinen K6rnern 
im gednnsenen Protoplasmu die Fiillungsphase zur Entwicklung kommt. 
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Die Schwelhmg der Ganglienzellen kolmte ich auger der, die ubiquitiire 
Elektivit~t bekundenden Tay-Sachssehen Krankheit  noeh bei spastischer 
Heredodegeneration bei 2 Brtidern erheben, hier im pathogenetisehen 
Fokus, d .h .  in der vorderen Zentralwindung beider F~tlle, and auger- 
dem in den motorisehen Vorderhornzellen des alteren Bruders, bei 
dem es sieh um eine Kombination als amyotrophische Lateralslderose 
handelte. Beide Krankheitfformen lieflen die kausale Bedeutung der 
Ganglienzellschwdlung in i~berzeugender Weir zur Daratellung gelangen: 
bei Tay-Sachs sind die gesamten Ganglienzellen des 
menschlichen K6rpers inidentischer Weise geschwellt ; 
bei spastiseher Heredodegeneration ist die Schwellung 
atff den pathogenetisehen Fokus (s. Abb. 1) beschriinkt/ 
Bei Tay-Saehs betr/~gt der Krankheitsverlauf nut  
einige Monate, bei spastischer Heredodegeneration 
mehrere Jahrzehnte [ TrotzdieserenormenZeitdifferenz 
im Kfankheitsverlauf sind die histopathologischen 
feinsten Verdinderungen morphologisch identisch! 

Bei diesem Punkt  muft ich die drei Gegenga-iinde 
v. Braunmiihls einer kurzen Er6rterung unterziehen. 

Als ersten Gegengrund ftihrt v. Braunmiihl an, dab 
ich die Erkrankung dos Hyaloplasmas ,,unbewiesener- 

Abb .  1. A m p u l l e n f S r m i g e  B l g h u n g  des basMen Zel lk6rper -  
abschnittes einer kleinen l~yr~midenzelle aus der vorderen Zentral- 
w i n d u n g .  Spas t i sehe  H e r e d o d e g e n e r a t i o n .  B e m e r k e n s w e r t  ist ,  
wie  der  geschwel l te  K e r n ,  wolcher  in  den  S p i t z e n d e n d r i t  f51Talich 
e ingeke i l t  ist ,  a p i k a l w g r t s  v e r d r ~ n g t  i s t .  Das  Bi ld  e n t s p r i e h t  
g e n a u  d e m  bei  der  f a m i l i ~ r - a m a u r o t i s c h e n  Id io t ic .  Die basa ie  
Ampulle ist tangential omgesehni t ten ,  wodurch man Einblick in 

das geM~hte Zellinnere gewinnt. 

weise" armehme. Wer jemals an richtig behandelten Pr~paraten die 
Ganglienzellschwellung bei Tay-Sachs gesehen hat ,  wird durch die 
Tatsache f6rmlich ira Banne gehalten, daft yore l~indengrau des GroB- 
hirns angefangen his zum intramuralen Sympathicus hinab jede Gang- 
li~nzelle ohne Ausnahme sich im Schwellungsprozeft befindet. Sich 
vor so einem grandiosen Prozeft zu verschlieften geht also nicht an. 
Die Bedeutung desselben ist: Es handelt sich um die Quellung des 
strukturlosen Protoplasma, denn ganz alff/tnglich sind weder die 
Nissl-Schollen, noch die Neurofibrillen ver/tndert und wenn schon 
ja, in so unwesentliehem Mafte, daft diese zur Deutung tier Schwel- 
lung absolut nicht herangezogen werden kSnnen. Man bedenke z.B. ,  
dab ein einziger Dendritenast um das 10lathe lokal ansehwillt, w/~hrend 
der eng benachbarte Dendrit ganz normal aussieht ! Angesiehts soleher 
Bilder nieht an die Affektion des HyMoplasmas zu denken, ist aus- 
geschlossen, denn einzig und allein die Massenzunahme des Hyaloplasmas 
in Form einer Quellung maeht physikalisch diese Vergnderung faftbar! 
Die Argumentation von Bizlschowsky, dab nieht die Blghang, sondern 
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die k6rnigen Einlagerungen maSgebend w~ren, wird durch die k6rnerlose 
Schwellung hinf/~llig, wie ieh dies sehon mehrfaeh, ebenso wie Ndntha, 
mit photographischen Abbildungen belegte. Der ers~e Gegengrund v. Braun- 
miihls isg gegenstandslos. 

Der zweit6 Gegengrund is~: ieh verallgemeinere die Hyaloplasmathese, 
denn ieh diskutiere eine 10rim/~re Hyaloplasmasch/~digung, wo augen- 
seheinlieh ganz andere Vorg/mge ablaufen. Da w~re zu erwidern, dal3 
ieh in meinen Pr/iparaten allein das wirklich ,,Augenseheinliehe" sowohl 
photographiseh wie deskriptiv widergegeben habe, daher mieh yon hypo- 
thetisehen Er6rterungen ferngehalten babe. Was darm die Verall- 
gemeinerung der Hyaloplasmathese anbelangt, so diirfte diesen Vorwurf 
das id~ntisdte his*opathologisehe Substrat der akuten und ehronischen 
Form der Heredodegeneration widerlegen: bei dem mehrmonatigen Ver- 
lauf des Tay-Saehs handle es sieh ebenso um die endogen bedingte 
Sehwellung der Ganglienzellen wie bei der auf mehrere Dezennien sieh 
erstreekenden famili~tren Lateralsklerose. Das identisehe histopatho- 
logisehe Verhalten bei zwei ihrem zeitliehen Verlauf h6ehstgradig diffe- 
rierenden Krankheitsformen forder~ eben die Verallgemeinerung der 
histologisehen Ver/~nderungen heraus ! Der zweite Gegengrund v. Braun- 
m//hls ist gleietffalls unhaltbar. 

Was sehlieglieh den dritten Gegengrund begrifft, dag ieh in den 
Sehwellungserseheinungen 10rim/~re Ver/inderungen erblieke, wo es sich 
um sekund~re handle, so m6ehte ieh mir folgende Bemerkungen gestat~en : 
Wie ieh dies vor 3 Jahren in meiner Arbeit ,,Grunds~tzliehe Bemer- 
kungen zur Pathogenese der amaurotisehen Idiotie" ~ sagte, ist ffir mieh 
alas oberste bestimmende Moment nicht die Hyaloplasmasehwellung, 
denn diese ist nut  die Folge der krankhaften neuronalen Elektivit&t, 
welehe als solehe das prim/ire Moment im pa~hologisehen Gesehehen 
darsSellt, neben welehem die Quellung des Hyalioolasmas nut  das stets 
sichtbare Moment darsgellt. Die endogen pathologisehe Elektiviti~t ist 
ein Prozel3, weleher im weiteren sieherlieh bioehemiseh faSbar sein wird; 
ob genau im Sinne yon v. Braunmiihls, mfil3te erst erhgrtet werden. 
Sieherlieh sloielt das bioehemisehe Gleichgewieht der Ganglienzellen eine 
aussehlaggebende I~olle in dem Sinne, dag endogen bedingte St6rungen 
in demselben zur Sehwellung fiihren. Mir seheint die Vorstellung yon 
v. Braunmiihl, dab im Gewebsbild zuerst die Verkleinerung, Sehrump- 
fung, Atrophie der Ganglienzellen das Prim/~re w/~re und die Quellnng 
und Fgllung mgglicherwsise erst s]o~ter erfolge, ans dem Grund nieht ein- 
leuehtend, weft ieh in allen akuten wie subakuten F/~llen yon infantil 
amaurotiseher Idiotie niemals atrophisehe Zellformen, selbst nieht in 
angedeuteter Art sah; w/ire de rv .  Braunmiihlsehe synaergetisehe Vor- 
gang der vorab verlaufende, so ist es h6ehst befremdend, dag wit selbst 
seine leisesten Slouren nieht bemerken k6nnen. Aueh ist es sehwer vorstell- 
bar, dag der ausgedehnten und kotossalen Sehwellung eine Sehrumlofung 
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vorausgehen sollte, denn Atrophien naeh vorausgegangener Sehwellung 
lehrt wohl die Pathologie, nicht abet das Umgekehrte. Ieh glaube 
nicht mit  der Ann~hme fehlzugehen, dab v. Braunmiihls wertvolle 
Gedankenggnge ffir eine ge~isse Kategorie der Vergnderungen eine 
Giiltigkeit haben kSnnten, Ver/inderungen, welche sehon alleranf~ngs 
auf das , ,Eintroeknen" eingestellt sind. Freilieh ist das nur eine Aus- 
bildungsmSgliehkeit, welehe als solche erst durch rein atrophisehe Pro- 
zesse erwiesen werden sollte. - -  Zuriickgekehrt zum dritten Gegengrund 
v. Braunmi&ts mSchte ieh sehlieSlieh sagen, dab die zeitlichst siehtbare 
Vergnderung zweifellos seitens des Hyaloplasm~s zu bemerken ist in der 
Form der Sehwellung und ebenso ist es sieher, dal~ die mgehtigen histo- 
psothologischen Vergnderungen bei Tay-S~ehs, doeh ebenso auch die 
beseheideneren bei spastiseher Heredodegener~tion an das I-Iy~loplasma 
ver~nkert sind. also weder ~n die A~issl-Sehollen noeh an das neurofibrill/ire 
GerLis~. Ieh sage daher gegeniiber v. Brauncniihl, dal~ die Hyaloplasm~- 
vergnderung den org~nisehen heredodegenerativen Prozel~ ~natomiseh 
faSbar maeht  ; mit  v. Braunmiihls WertG sage ieh: , . . . f i i r  den Anatomen 
die 'endogene' SchweHung des Hyaloplasmas Bin elementares Zeiehen 
eines heredodegenerativen Prozesses" ist. Nut  m6ehten wit diesmal 
betonen, dab die Erlcennung des endogenen Prozesses auf Grund der neuro- 
naten Elek~ivitg~ erfolgt; bier gentigt die Sehwellung ~ts solehe seitens 
des Hyaloplasmas nicht, denn schlieSlich kann eine Sehwellung ]a aueh 
aus exogenen Grfinden erfolgen; den Ausschlag gib/~ die Neurogenie des 
Prozesses, in welchem die neuronale (gang|ioeellul~re) Elektivitgt mit  
Ausschlu8 einer Affektion des Mesoderms inbegriffen ist. Zusammen- 
gefal]t: Die Definition des neurogen-heredodegenerativen Prozesses ist 
in der neuronalen Elektivitgt gegeben, das anatomische Substrat aber in 
der ttyaloplasmaschwellung ! 

Wir stellten an die Spitze dieses kurzen Aufsatzes die Anfschrift: 
,,Bioehemie und Heredodegener~tion". Wir wollten damit die l~ichtig- 
keit jenes Bestrebens hervorkebren, dab in die Lehre der Heredodegenera- 
~ion zielbewuB~ aueh die Bioehemie einbezogen werden sell. Freilieh 
wird die wggende, ~ni~ Z~hlen arbeitende Bioehemie uns dabei der wieh- 
tigste Wegweiser sein; bioehemisehe Betraehtungsweisen werden sich nur 
inso~ern behaup~en k6nnen, als sie mit den optisch ermittelten Tatsaehen 
in Einklang stehen. 
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