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Bei den diffusen Sklerosen beobachtet man im Zusammenhang mit
der fiir diese Krankheitsgruppe charakteristischen, mehr oder weniger
ausgeprigten Zerstorung der Markscheiden das Auftreten reichlicher
Mengen lipoider Substanzen in gliogenen Abriumzellen. Diese lipoiden
Substanzen werden im allgemeinen als Abbaustoffe der Markscheiden-
lipoide angesehen und wir wissen, daB sie sich in ihrem firberischen Ver-
halten und in ihrer chemischen Beschaffenheit von dem Lipoidbestand
der gesunden Markscheiden unterscheiden. Wir kennen mindestens zwei
untereinander wesentlich verschiedene Gruppen derartiger Abbaustoffe:
einerseits die sudanophilen Abbaustoffe, welche bei der multiplen und der
konzentrischen Sklerose, der ScHiLDERschen Krankheit und der vaw
Bogarrrschen Leukoencephalitis, sowie bei jeder sekundiren Degenera-
tion und Erweichung vorkommen; andererseits die nicht oder nur sehr
schwach sudanophilen Lipoide, welche fiir manche der degenerativen
diffusen Sklerose (Leukodystrophien) wie auch fiir die Lipoidosen charak-
teristisch sind und in der neuropathologischen Literatur oft als Prilipoide
bezeichnet werden. In der vorliegenden Arbeit soll der Versuch gemacht
werden, die bekannten firberischen Methoden zur Darstellung der Lipoide
8o abzuidndern, daf sie in hoherem Mafle als bisher den Charakter von
histochemischen Methoden erlangen und uns dadurch dem Ziel néher-
bringen, bei der histopathologischen Untersuchung auch die chemische
Beschaffenheit der lipoiden Substanzen besser beurteilen zu kénnen.

Chemische Grundlagen

Zunichst soll ein kurzer Uberblick gegeben werden iiber die Art und
Menge der Lipoide im weitesten Sinne, welche durch chemisch-analyti-
sche Methoden im normalen Gehirn nachgewiesen worden sind. Es sind
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hier in erster Linie die Arbeiten von Krenk (1953), BranTe (1949),
JorNsoN, McNagB u. Rossiter (1948, 1949, 1950) und Comines (1953)
zu nennen, in welchen auch Hinweise auf die umfangreiche dltere Litera-
tur zu finden sind. Diese chemischen Methoden erlauben wohl eine
getrennte Untersuchung von Rinde und Mark, nicht aber eine Auf-
gliederung nach einzelnen morphologischen Strukturelementen. Die
Untersuchungen von LETTERER (1937) iiber die Myelinisierung der
Markfasern wihrend des Wachstums junger Tiere geben aber ein Bei-
spiel dafiir, daBl chemisch-analytische Methoden durch Parallelver-
suche mit der histologischen Firbetechnik in wertvoller Weise erginzt
werden kénnen.

Die wichtigsten Lipoide des normalen Gehirns sind: Das Cholesterin,
die Glycerinphosphatide (Lecithine und Kephaline), die Sphingomyeline
und die Cerebroside. In Tab. 1 ist nach Jornson, McNaBB u. ROSSITER

Tabelle 1. Lipotdgehalt in Rinde und Mark von Neugeborenen und Erwachsenen.
Mittelwerte aus je finf Gehirnen. Die Zahlen bedeuten den Prozenigehalt, bezogen auf
wasserfreies Gewebe. Nach JoENsoN, McNaBB and Rossirer (1949)

Erwachsene

\
\ Neugeborene

Rinde ’ " Mark i Rinde ! Mark

5,03+ 0,35 | 670033 6,17 4 0,20 l 14,08 + 0,55
|

freies Cholesterin \‘
0,06 - 0,04 0,30 - 0,07 { 0,10 + 0,05

Cholesterinester 0,26 - 0,22
Lecithin . . . . 7,81 4- 0,45 9,07 + 0,28 6,25 4+ 0,63 4,63 1+ 0,34
Kephalin . . . | 10,46 + 1,08 | 11,57 - 0,58 | 11,71 4+ 0,40 | 12,39 + 0,83
Sphingomyelin . 1,30 + 0,46 1,40 + 0,58 3,03 4+ 0,29 6,82 4- 0,67
Cerebrosid . . . 5,64 -+ 0,91 6,21 -~ 0,39 5,54 4 0,80 | 16,28 -- 0,99
Summe l 30,30 35,25 ! 32,80 1 54,46
Wasser 974 + 69 | 982 1 72 ) 534 + 10 240 + 6

ihr prozentualer Anteil im wasserfreien Gewebe von Rinde und Mark bei
Neugehborenen und Erwachsenen wiedergegeben. Man erkennt, daB bei
den Neugeborenen, wo die Markfasern noch nicht myelinisiert sind, Rinde
und Mark ziemlich dhnlich zusammengesetzt sind und sich auch von der
Rinde Erwachsener nicht stark unterscheiden. Im Mark der Erwachsenen
findet man hingegen, als Folge der nunmehr vollstindigen Ausbildung der
Markscheiden, eine sehr auffillige Zunahme von Cholesterin, Sphingomye-
linen und Cerebrosiden. Diese drei Lipoide sind daher in erster Linie als
die Markscheidenlipoide anzusehen, wihrend es wohl noch nicht ganz ge-
kldrt ist, in welchem Umfang auch Glycerinphosphatide in der Mark-
scheide eine Rolle spielen. Hs verdient besonders hervorgehoben zu wer-
den, dafBl im normalen Gehirn innerhalb der Versuchsfehler keine Chole-
sterinester gefunden wurden. Ebenso konnten Glycerin-Fettsiure-Ester
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(Synonyme: Triglyceride oder Neutralfettel) nicht mit Sicherheit nach-
gewiesen werden.

Hs ist hier wohl am Platze, die einzelnen Hirnlipoide hinsichtlich ihrer chemischen
Zusammensetzung, und . Loslichkeitseigenschaften, von welchen wir spiter noch
Gebrauch machen werden, kurz zu charakterisieren.

Das Cholesterin ist ein einfach ungesatmgter sekundarer Alkohol CypH 0. Bs ist
(ebenso wie Cholesterinester und Triglyceride) in allen Fettlssungsmitteln 16slich,
z. B. in Alkohol, Ather, Petrolsther, Chloroform, Pyridin, insbesordere auch in
Aceton, welches die iibrigen: Hirnlipoide bei Zimmertemperatur nicht 16st.

Die Qlycerinphosphatide (Lecithine und Kephaline) bestehen aus Glycerinphos-
phorséure, in welcher die beiden noch verfiigbaren Hydroxylgruppen des Glycerins
mit Fettsiuren verestert sind, wihrend die Phosphorséure noch mit einem basischen
Bestandteil, ebenfalls in esterartiger Bindung, verkniipft ist. Der basische Bestand-
teil der Lecithine ist Cholin (Dimethyldthanolamin); die Kephaline enthalten statt
dessen teilweise Colamin (Athanolamin), teilweise Serin (a-Amino-f-oxy-propion-
sdure). Die Fettsiuren der Glycerinphosphatide sind hauptsichlich Palmitin-,
Stearin- und Olsiure, also dieselben Fettsiuren, welche als Triglyceride im Depot-
fett vorkommen. Eine besondere Gruppe bilden die Acetalphosphatide, in welchen
die zwei Fettsaurereste durch einen Aldehydrest ersetzt sind. Alle Glycerinphospha-
tide sind bei Zimmertemperatur in Aceton unloslich; in Athet, Petrolather, Chloro-
form, Pyrldm sind sie 1oslich. Alkohol 16st reines Lecithin, nicht aber reines Kepha-
lin. Aus'einem Gemisch mit anderen alkohollgslichen Lipoiden wird aber auch
Kephalin von Alkohol aufgenommen.

Die Sphingomyeline sind ebenfalls Phosphatide. Sie enthalten aber kein Glycerin,
sondern einen einfach ungesittigten, zweiwertigen Aminoalkohol: das Sphingosin
C,sH,,0,N. Die Aminogruppe des Sphingosins ist an einen Fetisaurerest gebunden
(hauptsichlich Stearinsiure), eine der beiden alkoholischen Hydroxylgruppen ist
mit Cholinphosphorsgure verestert, die zweite Hydroxylgruppe ist frei. Die Sphm
gomyeline sind bei Zlmmertemperatur in Aceton, Ather, Petrolather unléslich; in
Alkohol, Chloroform, Pyridin sind sie in der Warme gut, be1\Z1mmertemperatur in
geringerern. MafBe loslich. Das beste Losungsmittel ist Methylalkohol-Chloroform
(3:1).

Die Cerebroside enthalten denselben Sphingosin-Fettséure-Anteil wie die Sphin-
gomyeline, an die Stelle der Cholinphosphorséure ist aber ein Zuckerrest getreten
und zwar Galaktose. Als Fettsiure findet man hier nicht Stearinsiure, sondern fast
ausschlieBlich hohere Fettsiuren mit 24gliedriger Kohlenstoffkette, namlich Ligno-
cerinséure €y, H,.0,, a-Oxylignocerinsaure (Cerebronsiure) C,,H,30; und die unge-
sat’mgten Sauren Nervonsidure C,,H,0, und x-Oxynervonsiure C,Hy 0, Bei
einem Teil der Cerebroside des Giehirns ist eine Hydroxylgruppe des Galaktose-
restes mit Schwefelsdure verestert, wodurch das Molekiil stark saure Eigen-
schaften bekommt. Die Cerebroside haben #hnliche Léslichkeitseigenschaften wie
die Sphingomyeline. Im Vergleich zu diesen sind sie in Methylalkohol-Chloroform
weniger gut, in Pyridin besser 15slich.

Noch zuckerreichere Lipoide kommen zwar nicht in der weiBen. Substanz,
wohl aber in der grauen Substanz in geririger Menge vor. Bei gewissen Lipoid-
speicherkrankheiten, insbesondere. bei der infantilen amaurotischen Idiotie, findet

1Dje in der Neuropathologie gelegentlich anzutreffende Gleichsetzung von
sudanophilen Abbaustoffen mit ,,Neutralfett* ist nicht berechtigt, da auch die in
pathologischen Fallen hiufig aunftretenden Cholesterinester ,,sudanophil® sind, d. h.
sich mit Sudanrot rot farben.



Differentialdiagnose von Leukodystrophien und Lipoidosen 91

man sie in betrachtlichen Mengen in' den Ganglienzellen. Es sind dies die Ganglio-
side, welche dhnlich den Cerebrosiden gebaut sind, aber diesen gegeniiber die
dreifache Menge Hexosen und auBerdem noch eine Polyoxyaminosiure, die
Neuraminsiure, enthalten. In jhrer Loslichkeit verhalten sich die Ganglioside
ahnlich wie Sphingomyeline und Cerebroside. Wihrend diese letzteren von Aceton
in der Siedehitze gelést werden und beim -Abkiihlen wieder ausfallen, sind die
Ganglioside auch in siedendem Aceton sehr schwer 16slich. Gereinigte Ganglioside
losen sich in Wasser zu einer klaren kolloidalen (nicht dialysierbaren) Losung
von ausgesprochen saurer Reaktion. Mit dem kolloidalen Charakter ihrer Wasser-
Ioslichkeit hingt es wohl zusammen, dafl die Ganglioside bei Fillen von in-
fantiler amaurotischer Idiotie auch in altem formalinfixiertem Gewebe mnoch
erhalten sind (KreExk 1947). Nach eigenen Erfahrungen kann man bei infantilen
amaurotischen Idiotien Schnitte von formalinfixiertem Material 24 Std in dest.
Wasser bei 90° vorbehandeln, ohne daBl dadurch der farberische Nschweis der
Speicherstoffe becintrachtigt wiirde. ‘ '

Die Verinderungen im Lipoidbestand der weillen Substanz, welche als
Folge von pathologischen Entmarkungsprozessen auftreten, sind von
BrANTE (1949) und Cumings (1953) chemisch untersucht worden an
Féallen von diffuser Sklerose (sudanophiler Typ) und multipler Sklerose.
In Tab. 2 sind Ergebnisse von CumiNgs in abgekiirzter Form wieder-
gegeben. Man sieht, dal innerhalb der Entmarkungsherde simtliche

Tabelle 2. Lipoidgehalt im Mark bei multipler und diffuser Sklerose. Die Zahlen be-
deuten den Prozentgehalt, bezogen auf frisches formalinfiziertes Gewebe. Fall 1 u. 2:
Multiple Sklerose; Fall 3: Diffuse Sklerose vom sudanophilen Typ. Nach CumrNgs

(1953)
freies Chole- .
Fall Chole- | sterin- | Lecithin | Kephalin | SPhingo- | Cere-
sterin Ester myelin | brosid
1. | normales Mark . . .| 2,8 0,0 1,70 -1 1,06 2,04 3,5
Entmarkungsherd . = 1,17 1,67 0,46 1,04 0,8 1,2
2. | normales Mark . . .| 3,81 | 0,25 0,93 2,45 | 2,40 4,23
Entmarkungsherd .| 1,08 1,76 0,34 0,99 | 049 | 0,58
3. | normales Mark . .. .| 3,7 0,2 1,0 20 1,9 ¢ 23
frithes Entmarkungs- ‘ ‘
stadium . . . . . 1,74 1,56 0,78 0,76 0,8 L2
spates Entmarkungs- : :
stadium . .. . . L2 L8 0,53 0,73 ! 054 | 1,03

normalen Hirnlipoide im Vergleich zum normalen Mark stark abgenom-
men haben, wéhrend gleichzeitig Cholesterinester, welche im normalen
Mark iiberhaupt nicht vorkommen, in betréchtlichen Mengen auftreten.
Triglyceride sind auch hier nicht gefunden worden. ,
Die chemische Untersuchung des zeitlichen Ablaufes eines Entmar-
kungsprozesses ist bei der experimentellen WarLLERschen Degeneration
von peripheren Nerven an Versuchstieren von BrRaNTE (1949) und JorN-
SON, McNaBE u. RossiTer (1949, 1950) durchgefiihrt worden. Bei peri-
pheren Nerven findet man unter den Lipoiden auch betrichtliche Mengen
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von Triglyceriden, welche aber sicher nicht aus der Markscheide, sondern
aus Ablagerungen von Depotfett innerhalb des perineuralen Bindegewebes
stammen und auch im Verlauf der WarreRschen Degeneration sich nicht
in gesetzmiBiger Weise verdndern. Sie konnen hier auBer Betracht
bleiben. Die Abb. 1 zeigt in eindrucksvoller Weise, wie die Abnahme der
Markscheldenhpmde von einer Neubildung von Cholesterinestern begleitet
ist, deren Mengeam 16. Tage

Y
T ihren Hohepunkt erreicht
7+ und dann nur sehr langsam
abnimmt.

Nach dem Ergebnis der
angefithrten  chemischen
Untersuchungen mul es

}; N als erwiesen gelten, dal} die
SF sudanophilen Abbaustoffe,
\ \ welche bei der multiplen
\
B P

Sklerose, bei den sudano-
philen. Typen der diffusen
Sklerose und bei der experi-
mentellen WaALLERschen

Degeneration im histolo-
Abb. 1. WALLERsche Degeneration des N. ischiadicus der - . 5 .
Katze. Verinderung des Lipoidgehaltes,. ausgedrickt in gl schen Schmttpraparat be
Prozenten .des.Erischgewichtes des intakten Vergleichs- obachtet Werden, aus Chol-
nerven, wihrend eines Zeitraumes von 96 Tagen. Obere .
Kurve: Summe der typischen Markscheidenlipoide (freies esterinestern bestehen und

Cholesterin -+ Sphingomyelin + Cerebrosid). Mittlere” nicht aus Triglyce'riden.
Kurve: freies Cholesterin. Untere Kurve: Cholesterinester. A ichts d Tat h
Nach JOHNSON, MCNABB u. ROSSITER (1949) ngesichts der latsache,

dal die typischen Mark-
scheidenlipoide, ndmlich Cholesterin, Sphingomyeline und Cerebroside,
kein Glycerin enthalten, erscheint es auch als durchaus natiirlich,
daB beim priméren Markscheidenzerfall keine Triglyceride als Zwischen-
oder Endprodukte des Abbaus entstehen. Andererseits ist es mit dieser
Auffassung durchaus vereinbar, daf z. B. bei vollstindigen Erweichungen
oder Nekrosen aus den im Hirngewebe vor allem auBerhalb der Mark-
scheiden verbreiteten Glycerinphosphatiden Triglyceride gebildet werden
kénnen.

Die chemische Natur der Speicherstoffe der Lipoidosen ist vor allem
durch die Arbeiten von KLexk (1939, 1947) weitgehend aufgeklirt wor-
den. Im Zentralnervensystem spielt in erster Linie die Speicherung von
Gangliosiden bei der infantilen amaurotischen Idiotie und von Sphingo-
myelinen bei der N1EMANN-P1cKschen Lipoidose eine Rolle. Die bei der
Leukodystrophie auftretenden Abbau- bzw. Speicherstoffe sind dagegen
bisher nicht chemisch untersucht worden. Die Tatsache, daBl sie sich
mit Sudan- und Scharlachrot nicht wie die eigentlich ,,sudanophilen

YRV 52 &4 Tage 95
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Cholesterinester und Neutralfette rot, sondern nur sehr schwach orange-
gelb firbten, hatte ArzeEIMER veranlaft, sie als ,,Prélipoide® zu be-
zeichnen. ALZHEIMER war es auch, der 1910 erstmals die Eigenschaft
dieser Stoffe beschrieb, sich mit basischen Anilinfarbstoffen metachroma-
tisch braun anzufirben. Seine Annahme, daB sie chemisch zu der Prota-
gonfraktion! gehéren, blieb fiir Jahrzehnte die einzige AuBerung zur
Frage ihrer chemischen Natur.

Nachdem wir nun wissen, dafl die eingangs erwihnten sudanophilen
Abbaustoffe im wesentlichen aus Cholesterinestern bestehen, handelt es
sich darum, einerseits die Cholesterinester, andererseits die ,,Pralipoide‘
der Leukodystrophien und Lipoidosen firberisch so darzustellen, da das
histologische Bild auch tiber die chemische Natur der dargestellten Lipoide
einigen Aufschlufl gibt und. eine gewisse Differenzierung verschiedener
Prilipoide erlaubt.

Histologische Firbemethoden

Cholesterinester. Zur ihrer Darstellung kommen in erster Linie die ,,Fett-
farbstoffe’ Scharlach, Sudanrot B und Sudanschwarz B in Frage. Fir die
Charakterisierung als Cholesterinester ist Sudanschwarz B insofern wenig
geeignet, als es praktisch alle lipoiden Substanzen mit groBer Intensitit
anfirbt. Scharlach und Sudanrot B geben wohl eine Abstufung der Farb-
intensitit bei verschiedenen Lipoiden; sie reicht indessen nicht aus, um
mit Sicherheit z. B. zwischen Cholesterinestern und Triglyceriden zu
unterscheiden. Eine als Kriterium sehr wertvolle Eigenschaft der Chole-
sterinester ist aber ihre Doppelbrechung, welche von Karserrina (1910),
AsceoFF (1909) und Kawamura (1911), hauptsichlich bei Fillen von
chronischer Nephritis und von Atherosklerose der Gefille zu ihrer Er-
kennung benutzt und eingehend untersucht worden ist2. Sie fanden, dafl
Cholesterinester im frischen, unfixierten Gewebe immer die Form von
doppelbrechenden Tropfchen (fliissigen Sphirokristallen) haben, welche
zwischen gekreuzten Polarisatoren hell mit einem dunklen Kreuz er-
scheinen. Durch die postmortale Abkiihlung und die Fixierung in Forma-
lin werden die Trépfchen in nadelférmige Kristalle umgewandelt, welche
zwar auch doppelbrechend sind, aber kein typisches Merkmal haben, um
sie von dhnlichen Kristallen anderer Zusammensetzung zu unterscheiden.
Beim Erwirmen in Wasser oder Glycerin verlieren sowohl die Tropfchen

1 Die von LierEIcH (1865) eingefiihrte Bezeichnung Protagon umfaft diejenige
Lipoidfraktion, die nach erschopfender Atherextraktion mit siedendem Alkohol
extrahiert werden kann. Nach unserer heutigen Kenntnis umfat sie Sphingomyeline,
Cerebroside und Ganglioside.

2 KATSERLING schreibt wortlich: ,,Als man es nicht besser wuBite, nanmte man
diese Stoffe Fett, und als man es besser wissen konnte, blieb der Name Fett bei der
Mehrzahl der Menschen.
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als auch die nadelférmigen Kristalle bei etwa 40° ithre Doppelbrechung,
indem sie zu isotropen flissigen Tropfchen schmelzen. Bei anschlieBender
Abkiithlung kehrt die Doppelbrechung wieder und zwar zunichst immer
in Form der sehr charakteristischen fliissigen Sphirokristalle, die sich
lange in dieser Form halten. Es ist allgemein anerkannt, daf Triglyceride
niemals in dieser Form erscheinen, sondern entweder als fliissige, nicht
doppelbrechende Tropfen oder als Kristalle mit gewShnlicher Doppel-
brechung (Lisox 1953).

Die Umwandlung der Cholesterinester in die charakteristischen Sphiro-
kristalle wird durch die Sudanfirbung nicht beeintrichtigt und kann
gleichzeitig mit dieser erfolgen. Wir farben zu diesem Zweck mit-Schar-
lach oder Sudanrot B bei einer Temperatur von 60°. Hierbei ist es wichtig,
alkoholhaltige Losungsmittel zu vermeiden, weil sie die Lipoide teilweise
herauslésen und ihre Doppelbrechung zerstéren kénnen. Aus diesem
Grund verwenden wir gesittigte — tibrigens sehr niedrigprozentige —
Losungen des Farbstoffs in einer Mischung von Glykol und Diglykol
(9:1). Cholesterinester und Triglyceride werden intensiv rot gefirbt und
konmnen in der beschriebenen Weise durch ihre Doppelbrechung unter-
schieden werden. Selbstverstindlich muB man damit rechnen, daB durch
ihre Lagerung im Inneren von Abridumzellen die freie Ausbildung der
Sphérokristalle behindert sein kann. Die Erfahrung an einer grofBen
Zahl von Schnitten hat aber gezeigt, daB} immer so zahlreiche wohlaus-
gebildete Sphirokristalle neben schlecht erkennbaren Formen zu sehen
sind, dafl man fiber das Vorliegen von Cholesterinestern nicht im Zweifel
sein wird.

Neben den Cholesterinestern als typischen Produkten des Markscheiden-
abbaues wolleh wir auch die noch erhaltenen Markscheiden in anderer
‘Farbe zur Darstellung bringen. Hierzu machen wir eine Gegenfirbung
mit Perjodséure-Leucofuchsin (PAS), welche eine intensive violettrote
Markscheidenfarbung ergibt. Da Markscheidenquerschnitte und auch
morphologisch verdnderte Markscheiden (z. B. Markkugeln) ebenfalls
Doyppelbrechung mit dunklem Kreuz zeigen und somit bei oberflichlicher
Betrachtung mit den Sphérokristallen der Cholesterinester verwechselt
werden konnten, ist es nicht unwichtig, solche Unklarheiten durch die
PAS. Gegenfirbing auszuschlieBen. Diese bringt noch den weiteren Vor-
teil mit sich, daB sie die mit Scharlach oder Sudanrot B nur sehr schwach
anfirbbaren Ganglioside bei Fillen von amaurotischer Idiotie und Gar-
goylismus (Diezxr 1954) und die Prilipoide bei Leukodystrophien inten-
siv anfiarbt. Auf diese Weise erméglicht die Scharlach-PAS-Fiarbung viel
umfassendere Aussagen als eine gewGhnliche , Fettfirbung.

Prilipoide. Wihrend Scharlach oder Sudanrot B die Prilipoide der
Leukodystrophien nur sehr schwach anfirben, werden sie durch Sudan-
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schwarz B und auch mit PAS gut dargestellt. Beide Fiirbungen sind aber
zu wenig spezifisch, um die Prilipoide der Leukodystrophien rein firbe-
risch von anderen lipoiden Substanzen unterscheiden zu kénnen. Wir
haben aus diesem Grunde versucht, die erstmalig von ArzEEIMER (1910)
beobachtete metachromatische Firbung mit basischen Farbstoffen fiir
unsere Zwecke auszubauen.

Die von NissL angegebene Fiarbung mit basischen Farbstoffen wird
normalerweise in wiBriger Losung ausgefiihrt. Es tritt dabei eine starke
Uberfirbung ein, welche eine anschlieBende Differenziernng in Alkohol
notwendig macht. An Gefrierschnitten von formalinfixiertemn Material
werden auch die Markscheiden und ein Teil der sonstigen Lipoide ange-
farbt, im Verlauf der Differenzierung aber durch den Alkohol wieder
herausgelost. Mit dieser Methode — welche an sich nicht eine Lipoid-
darstellung, sondern eine Zellfirhung bezweckt — hat ALzHEIMER (1910)
die Beobachtung gemacht, daB die Préilipoide bei Anwendung von Tolui-
diﬁbla,u, Krésylviolett oder Thionin eine sehr bemerkenswerte und un-
gewdhnliche braune metachromatische Farbung annehmen. Diese Tat-
sache kann zu einer spezifischen Darstellungsmethode fiir die Prilipoide
beniitzt werden, wenn man die Differenzierung mit Alkohol weglaBBt und
die Firbebedingungen so abiindert, daB von vorneherein keine Uber-
farbung eintritt.

Wir firben mit einer Losung von Kresylviolett in 1%, Essigsdure. Die
saure Reaktion der Firbelésung (pm etwa 2,7) verhindert eine Uber-
farbung. Man erhalt auf diese Weise eine zartblaue Zellfirbung, die Mark-
scheiden erscheinen in einem rétlichen metachromatischen Farbton. Die
typische Farbe der Prilipoide der Leukodystrophien ist ein helleres oder
dunkleres Braun, wihrend sie an den Herdréindern oder dort, wo der
Krankheitsproze offenbar weniger weit fortgeschritten ist, den rétlichen
Ton der Markscheiden annehmen. Ganglioside werden bei Fillen von in-
fantiler amaurotischer Idiotie intensiv blauviolett gefirbt. Cholesterin-
ester und Triglyceride bleiben farblos. Man erhilt so eine schéne farbliche
Differenzierung verschiedener Lipoide, die mit Sudanschwarz oder PAS
alle gleichartig gefirbt wéren. Bringt man einen mit Kresylviolett in
essigsaurer Losung gefirbten Schnitt in verdiinntes Ammoniakwasser,
so schligt die Farbe der Markscheiden und der rot.gefiirbten Prilipoide
in blau um, wihrend die ausgesprochen braunen Prilipoide ihre Farbe
behalten. Ganglioside geben nur eine geringe Anderung der Farbnuance
gegen blau. In verdinntes Essigwasser zuriickgebracht, wird die ur-
spriingliche Farbe wieder hergestellt und man kann dies beliebig oft
wiederholen.

Wir haben eine Rejhe von basischen Farbstoffen ausprobiert. Nach unseren
Erfahringen gibt Kresylviolett die schénsten und haltbarsten Farbungen. Nur die
als metachromatisch bekannten Farbstoffe geben eine gute Differenzierung; die
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anderen farben alle Lipoide, einschlieBlich der Pralipoids, gleichartig orthochroma-
tisch an. Statt Essigsiure kann man zur Einstellung des sauren pg-Wertes auch
andere organische oder anorganische Siuren verwenden.

 Die beschriebene Firbemethode ist mit einigen bekannten Verfahren vergleich-
bar. Bei der Nilblausulfat-Methode (Carx 1950) wird in wiaBriger Losung gefirbt und
nachtriglich mit 19, Essigsiure differenziert. Die hier interessierenden Lipoide
werden intensiv blau gefarbt, zeigen aber keine Metachromasie, weil Nilblausulfat
zu den nicht metachromatischen basischen Farbstoffen gehort. Bei der Einschluf-
farbung von FrYRTER (1936, 1942) wird mit Thionin in einer wiBrigen Losung von
Weinséiure gefirbt. FEyrrer hebt besonders hervor, daB seine metachromatische
Féarbung nur ,,in der spaltfsrmigen Kammer zwischen Objekttriger und Deckglas‘
gelingt, nicht aber bei gewshnlicher Farbung in der Farbewanne. Insofern kann seine
Methode nicht mit der unsrigen gleichgesetzt -werden. Auch die Einwinde von
PrscriNcEr (1943) gegen die Farbung von FEYRTER stiitzen sich auf Versuche, die
nur bei EinschluBfirbung gelingen. Brawrtr (1951, 1952) wandte die Methode
erfolgreich bei Untersuchungen iiber Gargoylismus an. In neuerer Zeit haben
WisLocry u. SiNgER (1950) und NoBack (1954) eine metachromatische Mark-
seheidenféirbung mit Toluidinblau in saurer Losung verwendet, welche im Prinzip
mit unserer Methodeé iibereinstimmt. Sie wurde nur zum Studium normaler Mark-
scheiden und der WarrErschen Degeneration peripherer Neiven verwendet. .

Eine systematische Varijerung des pg-Wertes der Firbelosung von saurer bis zu
alkalischer Reaktion haben wir mit verschiedenen Pufferlésungen durchgefiihrt,
Alle Losungen wurden mit gewdhnlichem (nicht kohlensiurefreiem) destilliertem
Wasser angesetzt und der py-Wert mit dem Spezial-Indicatorpapier von Merck
bestimmt. Es zeigte sich, daf bei gleichbleibendem pg der Ausfall der Farbung
sehr stark von der Wahl der Pufferlosung abhingig ist. So kann man z. B. mit einem
nicht zu verdiinnten Essigsdure-Natriumacetat-Puffer, dessen py auf den Wert 5,2
des gewohnlichen destillierten Wassers eingestellt ist, gute Farbungen bekommen,
wihrend destilliertes Wasser ohne Puffer starke Uberfarbung gibt. In einem Citro-
nensiure-Natriumeitrat-Puffer desselben pm-Wertes fallt hingegen der Tarbstoff
zum groften Teil aus, so daB diese Kombination als Farbelosung nicht brauchbar
ist. Die besten Resultate haben wir mit Mischungen von Essigséure und Triathanol-
amin erhalten, welche bei geeigneter Konzentration im Bereich von pg = 4 bis 9
gute Farbungen geben (siche Abschnitt Farbetechnik). Fiir die Darstellung der
Prilipoide der Leukodystrophien ist besonders der pg-Bereich von 7—9 interessant.
Hier werden die Markscheiden blau und die Pralipoide gelb gefarbt, und die blaue
Zellfirbung ist intensiver als in saurer Liosung. Der bei Farbung in essigsaurer
Losung etwas storende Umstand, da8 ein Teil der Pralipoide in demselben purpur-
roten Farbton wie die Markscheiden gefirbt wird, fallt hier weg.

Losungsversuche und histochemisehe Deutung

Um zu einer gewissen chemischen Gruppendifferenzierung zu gelangen,
behandelten wir die formalininfixierten Schnitte vor der Farbung mit
verschiedenen Lipoidlésungsmitteln.

Schnitte von Leukodystrophien, Fillen von infantiler amaurotischer
Idiotie und Normalfillen (Markscheiden) wurden 24 Std bei Zimmer-
temperatur in das betreffende Losungsmittel gebracht, dann in Wasser
gewaschen und mit Kresylviolett in essigsaurer Losung gefarbt. In allen
Fillen war nach Vorbehandlung mit Aceton allein oder mit Aceton
und: anschlieBendem Ather die Férbbarkeit voll erhalten. Andererseits
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erhielten wir nach Vorbehandlung mit Pyridin oder Alkohol-Chloro-
form (3:1) oder 96%, bzw. 759, Alkohol nur noch eine zartblaue Zell-
farbung, wihrend das Myelin der Markscheiden sowie die Prélipoide
der Leukodystrophien und infantilen amaurotischen Idiotien fiarberisch
nicht mehr dargestellt waren. Sie waren offensichtlich herausgelost
worden.

Aus den eingangs gemachten Angaben iber die Loslichkeiten der be-
kannten Hirnlipoide geht hervor, daf Sphingomyeline, Cerebroside und
Ganglioside untereinander so-dhnliche Lislichkeiten haben, daB sie durch
Losungsversuche am Schnitt nicht mit Sicherheit voneinander unter-
schieden werden kionnen und daf} ihre gemeinsamen Lioslichkeitseigen-
schaften mit dem Ergebnis der soeben beschriebenen Lisungsversuche
ibereinstimmen. Wir wissen, dafl die rote Markscheidenfirbung sehr
wahrscheinlich auf die im Myelin enthaltenen Cerebroside bzw. ihre sauren
Schwefelsdureester zuriickzufithren ist (WIsLooxy u. SINgER 1950) und
daB die Speicherstoffe der infantilen amaurotischen Idiotien in der Haupt-
sache aus Gangliosiden bestehen (KLENK 1947). Die Prélipoide der Leuko-
dystrophien kénnten also nach ihrer Loslichkeit Glykolipoide sein und
somit den Cerebrosiden und Gangliosiden nahestehen; sie konnten aber
auch zu den Sphingomyelinen gehdren. Das Verhalten der Sphingomye-
line gegeniiber der sauren Kresylfirbung konnten wir nicht untersuchen,
weil uns kein geeignetes Material zur Verfigung stand. Es ist wahrschein-
lich, daB sie ungefiarbt bleiben, denn BraNTE (1949) hat gezeigt, daBl mit
der EinschluBfirbung von Fryrrer nur Cerebroside und Ganglioside
gefirbt werden, nicht aber Sphingmoyeline. Dieser Punkt muB aber noch
experimentell geklirt werden, Wenn wir vorldufig Sphingomyeline als
unwahrscheinlich auBer Betracht lassen, bleibt fiir die sich metachroma-
tisch. braun firbenden Prilipoide der Leukodystrophien nur noch die
Gruppe der Glykolipoide iibrig: Thre Firbbarkeit in saurer Losung spricht
dafiir, dafl es sich, dhnlich wie bei Cerebrosiden und Gangliosiden, um
Glykolipoide mit ausgesprochen sauren Eigensehaften handelt. Die braune
Farbung, im Gegensatz zur roten Farbe der Cerebroside und zur blau-
violetten Farbe der Ganglioside, deutet allerdings darauf hin, daB elne
unterschiedliche chemische Zusammensetzung zu erwarten ist.

Glykolipoide sind durch eine positive PAS-Reaktion ausgezeichnet,
wihrend Sphingomyeline sich nach Drezzr (1954) negativ verhalten. In
der Tatsache, daB die Prilipoide der Leukodystrophien durch die PAS:
Farbung gut -dargestellt werden, erblicken wii eing Bestatigung dafir,
daB es sich nicht um Sphlngomyehne sondern um Glykohpmde handelt.

Es ist Verschledenthch davor gewarnt Worden aus Losungsversuchen Schlusse
auf die Zusammensetzung von L1p01den Zu zighen: So'hat BRante (1949) Lobungs-

versache von Werr-an fiischen Gehirnen nachgepriift ind dabei-unteér atderem ¥
der Acetonfraktion bedeutende Mengen von Cerebrosiden.gefunden. Hierzu ist zm

Arch. f, Psychiatr. u. Z. Neur., Bd. 194 7
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bemerken, daf} seine Acetonfraktion I groBere Mengen von Wasser aus dem frischen
Gehirn und seine aus der Acetonfillung des alkoholischen Extraktes stammende
Acetonfraktion II entsprechende Mengen Alkohol enthalten haben mufl. Nach unse-
ren eigenen Versuchen an formalinfixierten Schnitten hat Aceton-Wasser (3:1) im
Gegensatz zu wasserfrelem Aceton dasselbe Losungsvermogen wie Alkohol. Der
Zusatz von Wasser ersetzt gewissermafBen die im wasserfreien Aceton fehlenden
freien Hydroxylgruppen. Hierdurch wird das Auftreten von Cerebrosiden in Wasser
bzw. Alkohol enthaltenden Acetonfraktionen. durchaus erklarlich. Wir glauben, da8
Liosungsversuche bei geeigneter Wahl von Art und Reihenfolge der Losungsmittel
wertvolle Aufschliisse geben kénnen, zumindest in solchen Fillen, wo es sich nicht
um komplizierte Lipoidgemische handelt. :

Wir haben zur Beurteilung unserer Losungsversuche nicht nur die
Kresylfirbung, sondern auch die Farbung mit PAS und Sudanschwarz B
herangezogen. In allen Fillen, wo die Kresylfarbung nach Vorbehand-
lung mit Losungsmitteln eindeutig negativ war, gaben PAS und Sudan-
schwarz B eine zwar abgeschwiichte, aber noch deutliche Farbung. Dies gilt
mit gewissen quantitativen Unterschieden fiir die Prilipoide der Leuko-
dystrophien und der infantilen amaurotischen Idiotien und fiir die Mark-
scheiden. Ahnliche Beobachtungen sind von NoBack u. MoNTAGNA (1952)
und Druzrr (1954) beschrieben worden. In diesen Fillen zeigt also die
Kresylfirbung eine gréBere Spezifitét als PAS oder Sudanschwarz B. Es
bleibt indessen noch die Frage offen, ob auBer den durch die Kresyl-
farbung darstellbaren 16slichen Lipoiden noch andere, sehr schwer 16s-
liche, vorhanden sind, wofiir die noch nach der Anwendung von Lipoid-
16sungsmitteln positiv bleibenden PAS- und Sudanschwarz-B- Farbungen
sprechen kénnten.

Histopathologische Ergebnisse

Wir konnten 8 Fille von Leukodystrophie mit prilipoidem Abbau
untersuchen. Charakteristisch war iiberall das Fehlen von Cholesterin-
estern, welche — wie frither u. a. von vAN BoGAERT u. ScrOLZ (1932) und
WickE (1938) beschrieben — héchstens vereinzelt im adventitiellen Raum
gefunden wurden, und das reichliche Auftreten von Prilipoiden, die sich
mit der Kresylmethode metachromatisch braun bis purpurn anfirbten.
Die Prilipoide waren in gliogenen Kornchenzellen granulir gespeichert.
Oft waren diese prillipoidbeladenen Kérnchenzellen in der Umgebung
von GefiBen besonders dicht gelagert und von rein brauner Farbe, wih-
rend sie auBerhalb dieser Bereiche zwischen erhaltenen Markscheiden
eingelagert; waren und auch ihre Farbung alle moglichen Ubergéinge von
braun bis zur Purpurfarbe der Markscheiden zeigte. Die einzelnen Fille
variierten von vollstindiger Entmarkung mit massenhaftem Auftreten
rein brauner Prilipoide bis zu miBiger Auflockerung der Markscheiden
und vorwiegend purpurnen Prilipoiden. Die U-Fasern waren immer mehr
oder minder guf erhalten.
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Ermvarson (1938, 1942) unterscheidet zwischen Leukodystrophien mit
metachromatischen und solchen mit prilipoiden (nicht metachromati-
schen) Abbauprodukten. Wir haben die beschriebene metachromatische
Firbung der Prilipoide in allen von uns untersuchten Fillen gefunden.
Darunter befanden sich auch die als typisch fiir prilipoiden Abbau gel-
tenden Fille von vAN BogarrT u. Scmorz (1932), Scmorz (1933), vAN
Boaarrr u. BERTRAND (1933) und Wicke (1938). Wir glauben daher,

. daB die in der Literatur teils als prilipoid, teils als metachromatisch be-
schriebenen Substanzen, die sich topographisch entsprechen, identische
Stoffe sind, deren Identitit nur durch die Verschiedenheit der angewand-
ten Methoden nicht immer nachweisbar war.

In allen Fillen von Leukodystrophie fanden wir auch in den Ganglien-
zellen. bestimmter Kerngebiete ein braun metachromatisches Lipoid,
welches sich in seinen firberischen und Lislichkeitseigenschaften genan
so verhielt wie die braun metachromatischen Prilipoide in den Ent-
markungsgebieten. Pridilektionsstelle fiir diese granulsre Speicherung

. in den Ganglienzellen war der Nucl. dentatus. Gelegentlich sah man
sie auch in den Briickenkernen, im Nucl. ambiguus, in den Oliven,
im Thalamus und im Pallidum. Wichtig scheint uns, dafl diese braun
metachromatischen Speicherstoffe in den Ganglienzellen auch der-
jenigen Fille gefunden wurden, bei denen man innerhalb des Mark-
lagers nur vereinzelt braun metachromatische Lipoide fand. Eine der-
artige Speicherung in den Ganglienzellen bei Leukodystrophie ist
schon mehrfach beschrieben worden, -insbesondere von Nisst (1910),

Wrrre (1921), Wicke (1938), vax Bocarrr u. DEwuLF (1939), Car-

DONA (1939), NorMAN (1947), BRAIN u. GREENFIELD (1950), Lis-

L (1952). Wir glauben, daB die Speicherung braunmetachromatischer

Lipoide in den Ganglienzellen bestimmter Kerngebiete eine regelmiBige

Begleiterscheinung der braunmetachromatischen Lipoide ist, welche im

Marklager meist im Inneren' von Gliazellen gefunden werden. Eine

Lipoidspeicherung in Ganglienzellen ist bislang nur von den Lipoidosen

her bekannt. Wir pflichten daher der Auffassung von NORMAN bei, der

— wie frither schon WIcKE — eine Annédherung der Leukodystrophien

an die Lipoidosen befiirwortet.

Bei Vergleichsuntersuchungen an 4 Fillen von Morbus SCHILDER, 3 VAN
BogamrTschen Leukoencephalitiden, 2 konzentrischen und zahlreichen
multiplen Sklerosen, sowie 15 Fillen von Odemnekrosen, lobiren
Sklerosen, Koagulationsnekrosen, involutiven Entwicklungen mit reich-
lich Lipofuscin, Myoklonusepilepsie, narbigen Myelinisierungen wie
Status marmoratus und Normalfillen verschiedener Altersstufen
konnten wir bei Kresylfirbung niemals eine . braune Metachromasie
finden. Bei den entziindlichen Entmarkungsprozessen war der Abbau
der Markscheiden dhnlich wie bei jeder Erweichung von der. Bildung

: -
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von Cholesterinestern begleitet, die bei Scharlach-PAS-Firbung deut-
lich zu erkennen waren.

Die Leukodystrophien vom Globoidzelltyp verhalten sich bei Farbung
mit Kresylviolett ganz anders als die Leukodystrophien mit préali-
poidem Abbau. Bei zwei untersuchten Fillen konnten wir keinerlei
braunmetachromatische Prilipoide finden. Die Globoidzellen werden
gut dargestellt und zwar im selben Farbton wie die Zellfirbung.
Durch Vorbehandlung mit ‘den im vorigen Abschnitt genannten
Losungsmitteln wird der Ausfall der Firbung nicht beeinfluBlt. BEs
sind also weder in den Globoidzellen, noch in den Ganglien- oder
Gliazellen feststellbare Mengen solcher Lipoide gespeichert, welche
durch die saure Kresylfirbung dargestellt werden konnen. Bei An-
wendung von PAS oder Sudanschwarz B oder der gekoppelten Tetra-
zoniumreaktion wurden aber die Globoidzellen deutlich gefirbt. Wir
mochten aus diesem Tatbestand vorldufig noch keine Folgerungen
beziiglich der in den Globoidzellen enthaltenen Stoffe ziehen. Wir
beschrinken uns auf die Feststellung, daf der Globoidzelltyp der Leuko-
dystrophien sich vom prilipoiden Typ nicht nur morphologisch, sondern
auch histochemisch sehr deutlich unterscheidet.

Zum SchluB soll noch erwihnt werden, daBl wir vor kurzem einen
Fall von diffuser Sklerose untersucht haben, der auch bei eingebender
Untersuchung keinerlei entziindliche Verinderungen aufwies. Er zeigte
aber keine braune Metachromasie, sondern typisch sudanophile Ab-
bauprodukte, vorwiegend als Cholesterinester. Man muB also wohl
mit der Moglichkeit rechnen, dafl es eine Form der degenerativen
Entmarkungskrankheiten gibt, bei welcher der Markscheidenabbau den
normalen Weg iiber Cholesterinester geht.

Firbetechnik

Zum Farben werden Gefrierschnitte von formalinfixiertem Material verwendet.
Die Schnitte werden unaufgezogen gefirbt und nach dem Aufziehen sofort einge-
deckt, ohne sie mit FlieBpapier abzutrocknen oder sie sonst antrocknen zu lassen.

Sudanrot-PAS. Schnitte sus Wasser iiber Glykol-Wasser (1:1) und Glykol in
folgende Férbelosung bringen:

Glykol 90 cm?
Diglykol 10 cm?
Sudanrot B (oder Scharlach R) 0,01 g

Der Farbstoff wird durch Erwirmen auf etwa 100° C gelost und gibt eine klare
Losung, welche bei Zimmertemperatur gesittigt ist. 10 min bei 60° C farben, anf
Zimmertemperatur abkiihlen und in dest. Wasser waschen. Zur PAS-Gegenfarbung
5 min in eine 0,5%, wabrige Losung von Perjodsiure (HJO, - 2H,0) bringen, in dest.
Wasser waschen, 15 min in ScriFrscher Losung firben, je 5 min in drei durch
Mischen von 5 em? n-HCI, 5 cm?® 109, Natriumpyrosulfiflésung und 90 cm® dest.
Wasser frisch hergestellten Waschbidern waschen und in dest. Wasser spiilen.
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Eindecken in wasserfreiem Glycerin (d == 1,26). Priparat beschweren und das
tiberschiissige Glycerin in laufendem Wasser abwaschen. Umranden mit Paraffin
oder besser mit folgendem schnell trocknendem Lack:

Chlorbenzol © 20 cm?
Colophonium, hell 8g
Polyvinylbutyral® 2g

Herstellung der ScuiFFschen Lésung: 10 em?® n-HCI, 5 om® 109, Natriumpyro-
sulfitlésung und 85 cm® dest. Wasser mischen und 0,2 g basisches Fuchsin (Para-
rosanilin) zufiigen. Durch Stehen iiber Nacht 18st sich das Fuchsin zu einer hell-
gelben Losung, die durch Zugabe von etwas Aktivkohle und Filtrieren vollstandig
farblos wird. Losung im Dunkeln aufbewahren.

Zum EinschlieBen verwenden wir statt Glycerin auch das frither beschriebene
Glycerin-Phthalsiure-EinschluBmittel (v. Hirscr u. Hager 1955). Es hat den Vor-
teil, dafl der Schnitt besser aufgehellt wird und da8 in den vollstindig entmarkten
und daher ungefirbten Gebieten die (liazellen und -fasern im Phasenkontrastbild
besser zu erkennen sind. Umranden wie oben.

Sudanschwarz B. Schnitte aus Wasser iiber Glykol-Wasser (1:1) und Glykol in
folgende Farbelssung bringen: ‘ '

Glykol 100 em?®
Sudanschwarz B 0,05 g

" Der Farbstoff wird durch Erwérmen auf etwa 100°C gelést und gibt eine bei
Zimmertemperatur gesattigte Losung. 10 min bei 60° farben, auf Zimmertemperatur
abkiihlen und in dest. Wasser waschen. Eindecken nur in wasserfreiem Glycerin,
Umrariden wié oben. -

Kresylviolett. 10 min bei 60° in folgenden Losungen firben, auf Zimmer-
temperatur abkiihlen und in dest. Wasser waschen. Eindecken nur in wasserfreiem
Glycerin, Umranden wie oben.

Kresylviolett 0,02 ¢
19 Essigsiure 100 cm?®

Gepuffertes Kresylvioleti. Durch Anderung des Konzentrationsverhaltnisses Eis-
essig/Tridthanolamin wird der pg-Wert der Farbelosung verandert. Durch Anderung
der absoluten Konzentration von Eisessig und Tristhanolamin — bei gleichbleiben-
dem Konzentrationsverhiltnis und gleichbleibender Farbstoffkonzentration —
andert sich die Farbekraft der Losung und zwar so, daB eine Erhohung der Kon-
zentration eine Abnahme der Firbekraft bewirkt. Folgende Tabelle gibt die Zu-
sammensetzung einiger bewshrter Farbelosungen. Nach obigen Gesichtspunkten
kann man nach Bedarf sinngemaBe Abénderungen vornehmen.

Tabelle 3
om 4 s R
Lisung A cm? A(ili& dest. 94 85 85 90
cm?® Eisessig 6 15 15 10
g Kresylviolett 0,04 0,04 0,04 0,04
Losung B em? Aqua dest. 98 85 70 60
om?® Tridithanolamin 2 15 30 40

* Pioloform BIL, Dr. Alexander Wacker GmbH, Miinchen.
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Die Losungen A und B werden getrennt hergestellt. Dann wird Losung B in
Losung A gegossen (nicht umgekehrt), kurz durchgeschiittelt und nicht filtriert.
Die Fiarbelosungen sind haltbar und kénnen mehrfach verwendet werden. Nur
die auf pr =9 eingestellte Losung hilt sich nicht und ist stets frisch anzu-
setzen. Sollte sich mit der Zeit ein Farbstoffniederschlag bilden, so wird er nicht
abfiltriert, sondern durch Erwirmen auf etwa 60° C wieder aufgelost. Fiarben,
Eindecken und Umranden wie oben. Ergebnis der Farbung:

pr 4: Ahnlich wie bei der Farbung in 19, Essigsiure. Die Férbung ist aber
intensiver und kann mit Vorteil angewendet werden bei Schnittén, die sich schlecht
anfarben. Bei sehr altem Tormolmaterial firben sich manchmal insbésondere die
Markscheiden schlecht an, obwohl sie erhalten sind. In diesen Fillen findet man
regelmiBig in groBer Menge die u.a. von TEBBLIS (1938) beschriebenen, stark
doppelbrechenden sogenannten Fettplaques. ihr Auftreten scheint nicht nur von
“der Dauer, sondern auch von der Art der Fixierung — z. B Verwendung nicht
neutralen Formols — abzuhéngen.

pr B: Bei Fiallen von Leukodystrophie sind die Pralipoide gut. gefirbt, bei sehr
schwacher Farbung der Markscheiden.

P 7—9: Schone zarte Farbungen. Markscheiden blau, Pralipoide der Leuko-
dystrophien gelb, Ganglienzellen gut gefirbt. Besonders hervorzuheben ist, daf
bei astocytirer Glia die Kerne, Plasmaleiber und Fasern sehr schon angefarbt
werden, was im sauren Bereich nicht der Fall ist. Gespeicherte Lipoide bei amau-
rotischer Idiotie werden meist im saurén Bereich besser dargestellt.

Zusammenfassung

Einer Ubersicht iiber die chemische Zusammensetzung der Mark-
scheidenlipoide folgt die Angabe von Férbemethoden, die bei ein-
facher -Anwendbarkeit neben der Beurteilung der Gewebsverhiltnisse
auch gewisse Aussagen iiber die chemische Gruppenzugehorigkeit der
sogenannten Prillipoide der Leukodystrophien und TLipoidosen er-
lauben. Das Ergebnis dieser Methoden spricht gegen die Berechtigung
einer Unterscheidung prilipoider von metachromatischen Leukody-
strophieformen. Die mit Bildung von Globoidzellen einhergehende
Form unterscheidet sich morphologisch und histochemisch von den
metachromatischen Leukodystrophien.
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