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Bei den diffusen Slderosen beobaehtet man im Zusammenhang mit 
der ffir diese Krankheitsgruppe charakteristischen, mehr oder weniger 
ausgepr~g~en ZerstSrung der Markscheiden das Auftreten reichlicher 
Mengen lipoider Substanzen in gliogenen Abr~umzellen. Diese lipoiden 
Substanzen werden im allgemeinen Ms Abbaustoffe der Markscheiden- 
lipoide angesehen und wir wissen, da~ sie sich in ihrem f~rberischen Ver- 
halten und in ihrer chemisehen Besehaffenheit yon dem Lipoidbestand 
der gesunden Markscheiden unterscheiden. Wit kennen mindestens zwei 
untereinander wesentlieh verschiedene Gruppen derartiger Abbaustoffe: 
einerseits die sudanophilen Abbausto]/e, welche bei der multiplen und der 
konzentrischen Sklerose, der Sc~ILD~schen Krankheit  und der vA~ 
BooAEnTschen Leukoencephalitis, sowie bei jeder sekund~ren Degenera- 
tion und Erweichung vorkommen; andererseits die nicht oder nur sehr 
sehwach sudanophilen Lipoide, welche ffir manche der degenerativen 
diffusen Sklerose (Leukodystrophien) wie auch ffir die Lipoidosen charak- 
teristiseh sind und in der neuropathologischen Li~eratur oft als P rdlipoide 
bezeichnet werden. In der vorliegenden Arbeit sell der Versueh gemacht 
werden, die bekannten f~rberischen Methoden zur Darstellung der Lipoide 
so abzu~ndern, dal~ sie in hSherem MaBe als bisher den Charakter yon 
histochemischen Methoden erlangen und uns dadurch dem Ziel n~her- 
bringen, bei der histopathologischen Untersuehung auch die ehemisehe 
Besehaffenheit der lipoiden Substanzen besser beurteilen zu kSnnen. 

Chemische Grundlagen 

Zun~chst sol] ein kurzer Uberblick gegeben werden fiber die Art  und 
Menge der Lipoide im weitesten Sinne, welche durch chemisch-analyti- 
sehe Methoden im normalen Gehirn nachgewiesen worden sind. Es sind 
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hier in erster Linie die Arbeiten yon K L ~ K  (1953), BgANTE (1949), 
J o ~ s o ~ ,  McNABB u. ROSSIT~g (1948, 1949, 1950) und C v m ~ a s  (1953) 
zu nennen, in welchen auch ttinweise auf  die umfangreiche ~iltere Litera- 
tur  zu finden sind. Diese chemischen Methoden erlauben wohl eine 
getrennte Untersuchung yon l%inde und Mark, nicht aber eine Auf- 
gliederung naeh einzelnen morpho]ogisehen Strukturelementen. Die 
Untersuchungen von Lv,~T]~g~g (1937) fiber die Myelinisierung der 
Markfasern w~ihrend des Wachstums junger Tiere geben aber ein Bei- 
spiel daffir, dal~ chemisch-analytisehe Methoden dutch Parallelver- 
suehe mit  der histologischen Y~rbetechnik in wertvoller Weise erg~inzt 
werden kSnnen. 

Die wichtigsten IApoide des normalen Gehirns sind: Das Cholesterin, 
die Glycerinphosphatide (Lecithine und Kephaline), die Sphingomyeline 
und die Cerebroside. In  Tab. 1 ist nach J o ~ s o ~ ,  McNA~B u. l ~ o s s I ~  

Tabelle 1. LiToidgehalt in Rinde und Mark yon l~eugeborenen und Erwachsenen. 
Mittelwerte aus ]e /i~n] Gehirnen. Die Zahlen bedeuten den Prozentgehalt, bezogen au/ 

wasser/reies Gewebe. Nach Jom~soN, MeNA~B and ROSSITE~ (1949) 

freies Cholesterin 
Cholesterinester 
Lecithin . . . .  
Kephalin . . . 
Sphingomyelin . 
Cerebrosid . . . 
Summe . . . .  
Wasser . . . .  

Neugeborene 

l~inde :~r Rinde l~Iark 

5,03 • 0,35 
0,06 ~: 0,04 
7,81 :~ 0,45 

10,46 • 1,08 
1,30 • 0,46 
5,64 :~ 0,91 

30,30 
974 j: 69 

6,70 • 0,33 
0,30 ~: 0,07 
9,07 :~ 0,28 

11,57 • 0,58 
1,40 • 0,58 
6,21 • 0,39 

35,25 
982 -L 72 

El'wachsene 

6,17 • 0,20 
0,10 • 0,05 
6,25 i 0,63 

11,71 • 0,40 
3,03 • 0,29 
5,54 • 0,80 

32,80 
534 • I0 

14,08 J: 0,55 
0,26 • 0,22 
4,63 4- 0,34 

12,39 4- 0,83 
6,82 • 0,67 

16,28 ~ 0,99 
54,46 

240 ~ 6 

ihr prozentualer Antefl im wasserfreien Gewebe yon Rinde und Mark bei 
Neugeborenen und Erwachsenen wiedergegeben. Man erkennt, dab bei 
den Neugeborenen, wo die Markfasern noch nicht myelinisiert sind, Rinde 
und Mark ziemlich ~ihnlich zusammengesetzt  sind und sich aueh yon der 
g inde  Erwachsener nicht s tark unterseheiden. I m  Mark der Erwachsenen 
finder man hingegen, als Folge der nunmehr vollst~indigen Ausbildung der 
Markscheiden, eine sehr auff~llige Zunahme yon Cholesterin, Sphingomye- 
linen nn~ Cerebrosiden. Diese drei Lipoide sind daher in erster Linie als 
die Markseheidenlipoide anzusehen, w~hrend es wohl noch nicht ganz ge- 
kl~irt ist, in welchem Umfang aueh Glyeerinphosphatide in der Mark- 
scheide eine Rolle spielen. Es verdient besonders hervorgehoben zu wer- 
den, dal~ im normalen Gehirn innerhalb der Versuchsfehler keine Chole- 
sterinester gefunden wurden. Ebenso konnten Glycerin-Fettss 
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(Synonyme :  Tr ig lycer ide  oder  Neu t r a l f e s  ~) n ich t  mi t  Sicherhei t  nach-  
gewiesen werden.  

Es ist hier wohl am Platze, die einzeinen Hirnlipoide hinsichtlich ihrer chemischen 
Zusammensetzung. und LSslichkeitseigenschaften, yon welchen wit sparer noch 
Gebrauch machen werden, kurz zu charakterisieren. 

Das Cholesterinist ein einfach ungesi~ttigter sekund~rer Alkohol C2~Ha60. Es ist 
(ebenso wie Cholesterinester und Triglyceride) in allen FettlSsungsmitteln 15slich, 
z .B.  in Alkohol, ~ther, Petrol~ther, Chloroform, Pyridin, insbesondere auch i n  
Aceton, welches die iibrigen Hirnlipoide bei Zimmerteml0eratur nieht 15st. 

Die Glycerinphosphatide (Lecithine und Kephaline) bestehen aus Glycerinphos- 
phors~are, in welcher die beiden noch verfiigbaren Hydroxylgruppen des Glycerins 
mit Fetts~uren veresf~rt sind, w~hrend die Phosphors~ure noch mit einem basischen 
Bestandteil, ebenfalls in esterartiger Bindung, verkniipft ist. Der basische Bestand- 
tefl der Lecithine ist Cholin (Dimethyl~thanolamin) ; die Kephaline enthalten start 
dessen tei!weise Colamin (~thanolamin), teilweise Serin (~-Amino-fi-oxy-propion- 
s~ure). Die Fetts~uren der Glycerinphosphatide sind haupts~ichlich Palmitin-, 
Stearin- und 01s~ure, also dieselben Fet~s~uren, welche als Triglyceride im Depot- 
fett vorkommen. Eine besondere Gruppe bilden die Acetalphosphatide, in welchen 
die zwei Fetts~urereste durch einen Aldehydrest ersetzt sind. Alle Glycerinphospha- 
tide sind bei Zimmertemperatur in Aceton u~lSslich; in ~ther,  Petrolather, Chloro- 
form, Pyridi n sind sie 15slich. Alkoho115st reines Lecithin, nicht aber reines Kepha- 
lin. Aus~'einem Gemisch mit anderen aIkoholl5slichen Lipoiden wird aber auch 
Kelohalin yon Alkohol aufgenommen. ' 

Die Sphingomyeline sind ebenfalls Phosphatide. Sie enthalten abet kein Glycerin, 
sondern einen einfach ungesattigten, zweiwertigen Aminoalkohol: da s  Sphingosin 
ClsHa702N. Die Aminogruppe des Sphingosins ist an einen Fetts~urerest gebunden 
(haupts~chlich Stearins~ure), eine der beiden alkoholischen Hydroxylgruppen ist 
mit  Cholinphosphors~ure v~restert, die zweite Hydroxylgruppe ist frei. Die Sphin- 
gomyeline sind bei Zimmertemperatur in Aceton, :4ther, Petrolather unlSslich; in 
Alkohol, Chloroform, Pyridin sind sie in der W~rme gut, beiZimmertemperatur in 
geringerem ~a~e 15slich. Das beste LSsungsmittel ist Methylalkohol-Chloroform 
(3:1). 

Die Cerebroside enthalten denselben Sphingosin-Fetts~ure-Anteil wie die Sphin- 
gomyeline, an die SteUe der Cholinphosphors~ure ist aber ein Zuckerrest getreten 
and zwar Ga~aktose. Als Fetts~ure finder man kier nicht Stearins~ure, sondern fast 
ausschliel~lich hShere Fetts~uren mit 24gliedriger Kohlenstoffkette, n~mlich Ligno- 
cerinsi~ure C2aHasO2, c~-Oxylignocerins~ure (Cerebrons~ure) CualtasO ~ und die unge- 
s~ttigten S~uren ~ervons~ure C~aI-Ia60 ~ u n d  c~-Oxynervons~ure C2tHa60 a. Bei 
einem Tell der Cerebroside des Gehirns ist eine Hydroxylgruppe des Galaktose- 
testes mit Schwefelsgure verestert, wodurch das Molekfil stark saute Eigen- 
schaften bekommt. Die Cerebroside haben ~hnliehe LSslichkeitseigenschaften wie 
di~ Sphingomyeline. Im Vergleich Z u diesen sind sie in Methylalkohol-Chloroform 
weniger gut, in Pyridin besser 15slich. 

~ o c h  zuekerreichere Lip0ide kommen zwar nieht in der weiBen. Substanz, 
wohl aber in der grauen Substanz in geringer Menge vor. Bei gewissen Lipoid- 
speicherkrankheiten, insbesondere, bei der infantilen amaurotischen Idiotie, finder 

Die in der ~europathologie gelegentlich anzutreffende Gleichsetzung yon 
sudanophilen Abbaustoffen mit ,,Neutralfett" is~ nicht berechtigt, da auch die in 
pathologisehen F~llen h~ufig auftretenden Cholesterinester ,,sudanophil" sind, d. h. 
sich mit Sudanrot ,rot f~rben. 
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man sie in betrachtliehen Mengen in den Ganglienzellen. Es sind dies die Ganglio- 
side,, welehe ~hnlich den Cerebrosiden gebaut sind, aber diesen gegeniiber die 
dreifaehe Menge t{exosen und auBerdem noeh eine Polyoxyaminos~ure, die 
Neuramins~ure, enthalten. In  ihrer L5sIichkeit verhalten sich die Ganglioside 
~hnlich wie Sphingomyeline und Cerebroside. W~hrend diese letzteren yon Aceton 
in der Siedehitze gel5st werdeff und beim Abkfihlen wieder ausf~llen, sind die 
Ganglioside auch in siedendem Aceton sehr schwer 15slich. Gerr Ganglioside 
15sen sich in Wasser zu einer klaren kolloidalen (nicht dialysierbaren)LSsung 
yon ausgesproehen saurer Reaktion. Mit dem kolloidalen Charakter ihrer Wasser- 
15slichkeit h~ngt es wohl zusammen, dab die Ganglioside bei F~llen yon in- 
fantiler amaurotischer Idiotie auch in altem formalinfixiertem Gewebe noch 
erhalten sind (KLEin: 1947). Nach eigenen Erfahrungen kann man bei inf~ntflen 
amaurotisehen Idiotien Schnitte yon formalinfixiertem Material 24 Std in dest. 
Wasser bei 90 ~ vorbehandeln, ohne dab dadurch der f~rberische Naehweis der 
Speicherstoffe beeintr~chtigt wiirde. 

Die  Ver~nderungen  im L ipo idbes t and  der  wei~en Substanz ,  welche als 
Folge  yon  pa tho logischen  En tmarkungsp rozes sen  auf t re ten ,  s ind yon  
B~A~T]~ (1949) und  C v ~ r  (1953) chemiseh u n t e r s u e h t  worden  an  
F~l len  yon  diffuser Sklerose (sudanophi ler  Typ)  und  mul t ip l e r  Sklerose.  
I n  Tab.  2 s ind Ergebn i s se  yon C c ~ i ~ s  in abgeki i rz te r  F o r m  wieder-  
gegeben. Man sieht,  da~ innerha lb  der  E n t m a r k u n g s h e r d e  s~mtl iche 

Tabelle 2. Lipoidgeha~t im Mark beg multipler und di]]user Sklerose. Die Zahlen be- 
deuten den Prozentgehalt, bezogen auf ]risches /ormalinfixiertes Gewebe. Fall 1 u. 2: 
Multiple Sklerose; Fall 3: Di/]use Sklerose vom sudanophilen Typ. Nach C u ~ G S  

(1953) 

freies Chole- 
Fall Chole- stel'in- Lecithin Kephalin Sphingo'  Cere- 

sterin Ester myelin brosid 

1. 

2. 

3. 

normales Mark . . . 2,8 
Entmarkungsherd 1,17 
normales Mark . . . 3,81 
Entmarkungsherd . I 1,08 
normalesMark �9 �9 .I 3,7 
ffiihes Entmarkungs -I 

stadium . . . . .  I 1,74 
sp~tes Entmarkungs- 

stadium . . . . .  1,2 

0,0 
1,67 
0,25 
1,76 
0,2 

I , 5 6  
I 
! 1,8 

1,70 1,06 2,04 
0,46 1,04 0,8 
0,93 . 2,45 2,40 
0,34 i 0,99 0,49 
1,0 2,0 1,9 

0,78 

3,5 
1,2 
4,23 
0,58 
2,3 

0,53 

0,76 0,8 1,2 

0,73 0,54 i 1,03 

no rma len  Hirn] ipoide  im Vergleich zum normalen  Mark  s t a rk  abgenom-  
men  haben,  w~hrend  gleiehzeit ig Cho]esterinester~ welehe im norma len  
Mark  f ibe rhaup t  n ich t  vo rkommen ,  in be t r~cht l ichen  Mengen auf t re ten .  
Tr ig lycer ide  s ind auch hier  n ieht  gefunden worden.  

Die  ehemische Unte r suchung  des zei t l ichen Ablaufes  eines E n t m a r -  
kungsprozesses  is t  bei  der  exper imente l len  WALLERschen Degenera t ion  
yon  pe r ipheren  Nerven  an Versuchst ieren  yon  B~A~T]~ (1949) und  JOlZ~- 
soN, MCNABB U. R O S S t T ~  (!949, 1950) durchgef i ihr t  worden.  Bei  peri-  
pheren  Nerven  f inder  m a n  un te r  den Lipo iden  auch be t r~cht l iche  Mengen 
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i b b .  1. WA~I~ERsche Degene ra t ion  des 1%. ischiadicus der  
Ka~ze. Yer~nde rung  des L ipo idgeha l t e s .  ausgedxi ickt  in 
Prozenten  de~.E~ischge~vich~es des i n t a k i e n  Yergleichs- 
ne rven ,  w~hrend  eines Ze i t r aumes  yon  96 Tagen .  Obere 
K u r v e :  S u m m e  de r t yp i sehen  iVfarkscheidenlipoide (freies 
Cholesterin - Sphingomyel in  ~ Cerebrosid). hIi t t lere 
K u r v e :  f re ies  Cholesterin. I~nr K u r v e :  Cholesterinester .  

N a c h  JOHNSON, ]~CNABB U. ROSSITER (1949) 

yon Triglyceriden, wetche aber sicher nicht aus der Markscheide, sondern 
aus Ablagerungen yon Depotfet~ innerhalb des perineuralen Bindegewebes 
stammen und auch im Verlauf der WA~mERschen Degeneration sich nicht 
in gesetzm~Biger Weise ver~ndern. Sie kSnnen hier auBer Betrach~ 
bleiben. Die Abb. 1 zeigt in eindrucksvoller Weise, wie die Abnahme der 
Markscheidenlipoide yon einer l~Ieubildung yon Cholesterinestern begleite~ 

ist, deren Menge am 16. Tage 
ihren H6hepunkt erreichg 
und dann nur sehr ]angsam 
abnimmt. 

Nach dem Ergebnis der 
angefiihrten chemischen 
Untersuchungen muB es 
als erwiesen gelten, dab die 
sudanophilen Abbaustoffe, 
welche bei der mul~iplen 
Sklerose, bei den sud~no- 
phflen Typen der diffusen 
Sklerose und bei der experi- 
mentellen W~L]~gschen 
Degeneration im histolo- 
gischen Schnittpr~parat be- 
obachtet werden, aus Chol- 
esterinestern bestehen und 
nich~ aus Triglyceriden. 
Angesichts der Ta~sache~ 
dab die typischen Mark- 

scheidenlipoide, n/~mlich Cholesterin, Sphingomyeline und Cerebroside, 
kein Glycerin en~halten, erschein~ es auch als durchaus na~iirlich, 
dab beim prim/~ren M~rkscheidenzerfall keine Triglyceride als Zwischen- 
oder Endprodukte des Abb~us en~stehen. Andererseits ist es mit dieser 
Auffassung durchaus vereinbar, dab z. ]3. bei vollst~ndigen Erweichungen 
oder Nekrosen aus den im Hirngewebe vor allem auBerhalb der Mark- 
scheiden verbrei~eten Glycerinphosphatiden Triglyceride gebflde~ werden 
k6nnen. 

Die chemische Na~ur der Speicherstoffe der Lipoidosen is~ vor allem 
durch die Arbeiten yon KLE~K ([939, 1947) weitgehend aufgeklEr~ wor- 
den. Im Zentralnervensystem spiel~ in erster Linie die Speicherung yon 
Gangliosiden bei der infantflen amaurotischen Idiotie und yon Sphingo- 
myelinen bei der NiEHi~-PIc]~schen Lipoidose eine Rolle. Die bei der 
Leukodystrolohie auftretenden Abbau- bzw. Speicherstoffe sind dagegen 
bisher nicht chemisch untersucht worden. Die Tatsache, dab sie sioh 
mit  Sudan- und Scharlachrot nicht wie die eigentlich ,,sudanophflen" 
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Cholesterinester und Neutralfet te rot, sondern nur sehr sehwaeh orange- 
gelb f~rbten, hat te  ALZgEIMEtr veranlal3t, sie als , ,Pr~lipoide" zu be- 
zeichnen. ALZHEI~E~ w a r  es aueh, der 1910 erstmals die Eigenschaft 
dieser Stoffe beschrieb, sich mit  basischen Anilinfarbstoffen metachroma~ 
tisch braun anzuf~rben. Seine Annahme, dab sie ehemisch zu der Prota- 
gonfraktion 1 gehSren, blieb ffir Jahrzehnte die einzige Xuf~erung zur 
Frage ihrer ehemischen Natur.  

~qaehdem wir nun wissen, dal~ die eingangs erw~hnten sudanophilen 
Abbaustoffe im wesentlichen aus Cholesterinestern bestehen, handelt  es 
sich darum, einerseits die Cholesterinester, andererseits die ,,Pr~lipoide" 
der Leukodystrophien und Lipoidosen f~rberisch so darzustellen, dal3 das 
histologisehe Bfld aueh fiber die chemische Natur  der dargestellten Lipoide 
einigen Aufschlul~ gibt u n d  eine gewisse Differenzierung verschiedener 
Pr~lipoide erlaubt. 

IIistologische F~irbemethoden 

Cholesterinester. Zur ihrer Darstellung kommen in erster Linie die , ,Fet t -  
farbstoffe" Scharlach, Sudanrot B und SUdansehwarz B in Frage. Ffir die 
Charakterisierung als Cholesterinester ist Sudansehwarz B insofern wenig 
geeignet, als es praktisch alle lipoiden Substanzen mit  grol~er Intensit~t 
anfi~rbt. Scharlaeh und Sudanrot B geben wohl eine Abstufung der Farb- 
intensit/it bei verschiedenen Lipoiden; sie reieht indessen nieht aus, um 
mit  Sicherheit z .B.  zwisehen Cholesterinestern und Triglyceriden zu 
unterscheiden. Eine als Kri ter ium sehr wertvolle Eigenschaft der Chole- 
sterinester ist aber ihre Doppelbrechung, welche yon K ~ S ~ L ~ G  (1910), 
ASC~OFF (1909) und KAWAMU~A (1911), haupts~Chlich bei F~llen yon 
chronischer Nephritis und yon Atherosklerose der Gef~l]e zu ihrer Er- 
kennung benutzt  und eingehend untersueht worden ist 2. Sie fanden, dal~ 
Cholesterinester im frischen, unfixierten Gewebe immer die Form yon 
doppelbreehenden TrSpfchen (flfissigen Sph/~rokristallen) haben, welche 
zwisehen gekreuzten Polarisatoren hell mit  einem dunklen Kreuz er- 
seheinen. Durch die postmortale Abkfihlung und die Yixierung in Forma- 
lin werden die TrSpfchen in  nadelfSrmige Kristalle umgewandelt,  welche 
zwar aueh doppelbrechend sind, abet  kein typisehes Merkmal haben, um 
sie yon/~hnlichen Kristallen anderer Zusammensetzung zu unterscheiden. 
Beim Erw/~rmen in Wasser oder Glycerin verlieren sowohl die TrSpfchen 

1 ~)i(5 vo13. ~LIEBREICIt (1865) eingefiihrte Bezeichnung Protagon umfaBt diejenige 
Lipoidfraktion, die nach erschSpfender Xtherextraktion mit siedendem Alkohol 
extrahiert werden kann. Naeh unserer heutigen Kenntnis umfaf3t sie Sphingomyeline, 
Cerebroside und Ganglioside. 

2 K~SERL~G schreibt wOrtlich: ,,Als man es nichb besser wuBte, nannte man 
diese Stoffe Fett, und als man es besser wissen konnte, blieb der :Name Fett bei der 
Mehrzahl der Menschen. '~ 
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Ms auch die nadeKSrmigen Kristalle bei etwa 40 ~ ihre Doppelbrechung, 
indem sie zu isotropen flfissigen Tr5pfGhen schmelzen. Bei anschlieBender 
Abkiihlung kehrt  die Doppelbreehung wieder und zwar zungehs~ immer 
in Form der sehr charakteris~ischen flfissigen Sph/~rokristalle, die sieh 
lange in dieser Form hMten. Es ist allgemein anerkannt, dab Triglyceride 
niemals in dieser Form erscheinen, sondern entweder als flfissige, nicht 
doppelbrechende Tropfen oder als Kristalle mit gewShnlicher Doppel- 
brechung (LlSO~ 1953). 

Die Umwandlung der Cholesterinester in die charakteristischen Sph/~ro- 
krlstalle wird durch die Sudanf~rbung night beeintr~ehtigt und kann 
gleiGhzei~ig mit dieser erfolgen. Wir f/s zu diesem Zweck mi~ Sehar- 
lach oder Sudanrot B bei einer Temperatur  yon 60 ~ Hierbei ist es wiehtig, 
alkoholhaltige LSsungsmittel zu vermeiden, weft sie die Lipoide teilweise 
herauslSsen und ihre Doppelbrechung zerstSren kSnnen. Aus diesem 
Grund verwenden wir gesgttigte - -  fibrigens sehr niedrigprozentige - -  
LSsungen des Farbstoffs in einer MisGhung yon Glykol und Diglykol 
(9 : 1). CholGsterinester und Triglyceride werden intensiv rot gef~rbt und 
kSnnen in der besGhriebenen Weise durch ihre Doppelbrechung unter- 
schieden werden. SelbstverstKndlich mug man damit reehnen, dab durch 
ihre Lagerung im Inneren yon Abr~umzellen die freie Ausbildung der 
SphKrokristalle behindert sein karm. Die Erfahrung an einer groBen 
Zahl yon Schnitten hat aber gezeigt, dab immer, so zahlreiche wohlaus- 
gebfldete Sph~rokristalle neben schlecht erkennbaren l%rmen zu sehen 
sind, dab man fiber das Vorliegen yon Cholesterinestern nicht im Zweifel 
sein wird. 

Neben den Cholesterinestern als typisehen Produkten des Markscheiden- 
abbaues wollen wir auch die noch erhaltenen Markscheiden in anderer 
Farbe  zur Darstellung bringen. Hierzu machen wir  eine Gegenf~rbung 
mit Perjods~ure-Leucofuchsin (PAS), welche eine intensive violettrote 
Markscheidenf~rbung ergibt. Da Markscheidenquerschnitte und auch 
morphologisch ver/~nderte Markscheiden (z. B. Markkugeln) ebenfalls 
Doppelbrechung mit dunklem Kreuz zeigen und somit bei oberfl~chlicher 
Betrachtung mit den Sph~rokristallen der Cholesterinester verwechselt 
werden kSnnten, ist es night unwichtig, solche Unklarheiten durch die 
PAS-Gegenf~rbfing auszuschlieBen. Diese bringt noch den weiteren Vor- 
teil mit sich, dab sie die mit Scharlaeh oder Sudanrot B nur sehr schwaeh 
anf/s Ganglioside bei l~/~llGn Yon amaurotiseher Idiot~e und Gar- 
goylismus (DIEZEL 1954) und die Pr/~lipoide bet Leukodystrophien inten- 
sly anf~rbt. Auf diese Weise ermSglicht die Scharlach-PAS-F~rbung Viel 
umfassendere Aussagen als eine gewShnliche ,,Fettf/s 

Prgli13oide. WKhrend Seharlach oder  Sudarrrot B die Pr~lipoide der 
Leukodystrophien nur sehr sehwach anfgrben, werden sie dureh Sudan- 
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sehwarz B und auch mit PAS gut dargestellt. Beide F~rbungen sind abet  
zu wenig spezifisch, um die Pr~iipoide der Leukodystrophien rein f~rbe- 
risch yon anderen lipoiden Substanzen unterscheiden zu kSnnen. Wit 
haben aus diesem Grunde versucht, die erstmalig yon ALZn-EI~g]~ (1910) 
beobachtete metachromatische F~rbung mit basischen Farbstoffen fiir 
unsere Zwecke auszubauen. 

Die yon NISSL angegebene F~rbung mit basischen Farbstoffen wird 
normalerweise in w~l~riger LSsung ausgeffihrt. Es t r i t t  dabei  eine starke 
Uberf~rbung ein, welche eine anschliei~ende Differenziernng in Alkohol 
notwendig macht. An Gefrierschnitten yon formalinfixiertem Material 
werden aueh die Markscheiden und ein Tefl der sonstigen Lipoide ange- 
f~rbt, im Verlauf der Differenzierung aber dutch den Alkohol wieder 
herausgel5st. Mit dieser Methode - -  welche an sich nicht eine Lipoid- 
darstellung, sondern eine Zellf~rbung bezweckt - -  hat ALZHEIMER (1910) 
di e Beobachtung gemacht, dab die Pr~lipoide bei Anwendung von Tolui- 
dinblau, Kresylviolett oder Thionin eine sehr bemerkenswerte und un- 
gewShnliche braune metachromatische F~rbung annehmen. Diese Tat- 
sache kann zu einer spezifischen Darstellungsmethode ffir die Pr~lipoide 
benfitzt werden, wenn man die Differenzierung mit Alkohol wegl~fit und 
die F~rbebedingungen so ab~ndert, da]~ yon vorneherein keine Uber- 
f~rbung eintritt. 

Wir f~rben mit einer LSsung yon Kresylviolett in 1 ~o Essigs~ure. Die 
saure Reaktion der F~rbelSsung (p~ etwa 2,7) verhindert eine Uber- 
f~rbung. Man erh~lt auf diese Weise eine zartblaue Zellf~rbung, die Mark- 
scheiden erscheinen in einem r5tlichen metachromatischen Farbton. Die 
typische Farbe der Pr~lipoide der Leukodystrophien ist ein helleres oder 
dunkleres Braun, w~hrend sie an den tterdr~ndern oder dort, wo der 
Krankheitsprozet~ offenbar weniger welt fortgeschritten ist, den rStlichen 
Ton der Markscheiden annehmen. Ganglioside werden bei F~llen yon in- 
fantiler amaurotischer Idiotie intensiv blauviolett gef~rbt. Cholesterin- 
ester und Triglyceride bleiben farblos. Man erh~lt so eine schSne farbliche 
Differenzierung verschiedener Lipoide, die mit Sudanschwarz oder PAS 
~lle gleichartig gefitrbt w~ren. Bringt man einen mit Kresylviolett in 
essigsaurer L6sung gefi~rbten Schnitt in verdfinntes Ammoniakwasser, 
so schl~gt die Farbe der Markscheiden und der rot.gefi~rbten Priilipoide 
in blau urn, w~hrend die ausgesprochen br~unen Pr~lipoide ihre Farbe 
behalten. Ganglioside geben nur eine geringe _~nderung der Farbnuance 

g e g e n  blau. In verdfinntes Essigw~sser zuriickgebracht, wird die ur- 
spriingliche Farbe wieder hergestellt und man k~nn dies beliebig oft 
wiederholen. 

Wit haben eine Reihe yon basischen Farbstoffen ausprobiert. Nach unseren 
Erfahrungen gibt Kresylviolett die sch5nsten und haltbarsten Farbungen. Nur die 
als metachromatiseh bekannten Farbstoffe geben eine gute Differenzierung; die 
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anderen firben alle Lipoide, einsehlieBlich der Pr~lipoide, gleichartig orthoehroma- 
tisch an. s tar t  Essigs~ure kann man zur Einstellung des sauren pH-Wertes auch 
andere organische oder anorganisehe Siuren verwenden. 

Die besehriebene Firbemethode ist mit einigen bekannten Verfahren vergleich- 
bar. Bei der Nflblausulfat-Methode ( C ~  1950) wird in w~Briger LSsung gefirbt und 
nachtr~glich mit 1% Essigsiure differenziert. Die hier interessierenden Lipoide 
werden intensiv blau gefirbt, zeigen abet keine Metaehromasie, weil Nilblausulfat 
zu den nicht metachromatischen basischen Farbstoffen gehSrt. Bei der EinschluB- 
firbung yon FEYRT~ (1936, 1942) wird mit Thionin in einer wiBrigen LSsung yon 
Weins~ure gefirbt. FEY~T]~R hebt besonders hervor, daB seine metachromatische 
F~rbung nur ,,in der spaltfSrmigen Kammer zwischen Objekttr~ger and I)eckglas" 
gelingt, nieht aber bei gewShnlieher Firbung in der Firbewanne. Insofern kaan seine 
Methode nicht mit der unsrigen gleiehgesetzt werden. Auch die Einwinde yon 
PISCHI~OER (1943) gegen die Farbung yon FEYaTEa stiitzen sieh auf Versuche, die 
nur bei EinschluBfarbung gelingen. BRA~T~. (1951, 1952) wandte die Methode 
erfolgreich bei Untersuchungen fiber Gargoylismus an. In neuerer Zeit haben 
WISLOCKr U. SrSGE~ (1950) und NOBiCK (1954) eine metachromatische Mark- 
scheidenf~rbung mit Toluidinblau m saurer LSsung verwendet, welehe im Prinzip 
mit unserer Methode fibereinstimmt. Sie wurde nut zum Studium normaler Mark- 
scheiden und der WM~LE]aschen Degeneration peripherer Ner#en verwendet. 

Eine systematische Variierung des pH-Wertes der FirbelSsung yon saurer bis zu 
alkaliseher Reaktion haben wir mit verschiedenen PufferlSsungen durchgefiihrt. 
Alle LSsungen wurden mit gewShnlichem (nicht kohlensiu~efreiem) destflliertem 
Wasser angesetzt und der p~-Wert mit dem Spezial-Indicatorpapier yon Merck 
bestimmt. Es zeigte sieh, daB bei gleichbleibendem p~ der Ausfall der Firbung 
sehr stark yon der Wahl der PufferlSsung abhingig ist. So kann man z. B. mit einem 
nieht zu verdfinnten Essigs~ure-Natriumacetat-Puffer, (lessen pg auf den Wert 5,2 
des gewShnlichen destfllierten Wassers eingestellt ist, gute F/irbungen bekommen, 
w~hrend destilliertes Wasser ohne Puffer starke Uberfirbung gibt. In einem Citro- 
nensiure-Natriumeitrat-Puffer desselben pH-Wertes fil l t  hingegen der Farbstoff 
zum grSBten Teil aus, so dab diese Kombination als F~rbelSsung nicht brauchbar 
ist. Die besten Resultate haben wir mit Misehungen yon Essigs~ure und Tri~thanol- 
amin erhalten, welche bei geeigneter Konzentration im Bereich yon p~ ~ 4 bis 9 
gute Firbungen geben (siche Abschnitt F~rbetechnik). Ffir die Darstellung der 
Prilipoide der Leukodystrolohicn ist besonders der p~-Bereieh yon 7 9 interessant. 
Hier werden die Markscheiden blau und die Pralipoide gelb gef~rbt, und die blaue 
Zellfi~rbung ist intensiver als in saurer LSsung. Der bei F~rbung in essigsaurer 
LSsung etwas stSrende Umstand, dal~ ein Tefl der Prilipoide in demselben purpur- 
roten Farbton wie die Markscheiden gefiirbt wird, f~tlt hier weg. 

Ltisungsversuche und histochemische Deutung 

U m  zu einer gewissen chemischen Gruppendif ferenzierung zu gelangen, 

behande l ten  wir die form~lininf ixier ten Schni t te  vor  der F i r b u n g  mi t  
verschiedenen Lipoidl5sungsmlt te ln .  

Schni t te  yon  Leukodys t rophien ,  Fii l len yon  infant i ler  ~maurot ischer  

Id io t ie  und  Normalf~l len  (Markscheiden) wurden  24 Std  bei Zimmer-  

t e m p e r a t u r  in das betreffende LSsungsmi t te l  gebr~eht,  dann  in Wasser  
gewaschen und  mi t  Kresy lv io l e t t  in essigs~urer LSsung gef~rbt.  I n  ~llen 
Fa l len  war  nach  Vorbehandlung  m i t  Ace ton  allein oder mi~ Ace ton  

und  anschliel~endem -~ther die F~trbbarkeit  vo]l erhal ten.  Anderersei ts  
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erhielten wir nach Vorbehandlung mit Pyridin oder Alkohol-Chloro- 
form (3:1) oder 96% bzw. 75% Alkohol nur noch eine zartblaue Zel!- 
f/irbung, w~hrend das Myelin der Markseheiden sowie die Pr~lilooide 
der Leukodystrophien und infantilen amaurotischen Idiotien f/irberisch 
nich~ mehr dargestellt waren. Sic waren offensichtlich herausgelSst 
worden. 

Aus den eingangs gemachten Angaben fiber die LSslichkeiten der be- 
kannten ttirnlipoide geht hervor, dab Sphingomyeline, Cerebroside und 
Ganglioside untereinander so/ihnliche LSslichkeiten haben, dab sic dureh 
LSsungsversuche am Sehnitt nicht mit Sicherheit voneinander unter- 
sehieden werden kSnnen und dab ihre gemeinsamen LSslichkeitseigen- 
schaften mit dem Ergebnis der soeben beschriebenen LSsungsversuche 
fibereinstimmen. Wir wissen, dab die rote Markscheidenf/~rbung sehr 
wahrscheinlieh auf die im Myelin enthaltenen Cerebroside bzw. ihre sauren 
Schwefels/iureester zurfickzufiihren ist (WIsLocKY u. SI~G]~ 1950) und 
dab die Speicherstoffe der infantflen amaurotischenIdiotien in derHaupt-  
sache aus Gangliosiden bestehen ( I~z~K 1947). Die Pr/ilipoide der Leuko- 
dystrophien kSnnten also naeh ihrer LSslichkeit Glykolipoide sein und 
somit den Cerebrosiden und Gangliosiden nahestehen; sie kSnnten aber 
aueh zu den Sphingomyelinen gehSren. Das Verhalten der Sphingomye- 
line gegeniiber der sauren Kresylf/irbung konnten wir nieht untersuehen, 
well uns kein geeignetes Material zur Verfiigung stand. Es ist wahrschein- 
lich, dab sie ungefarbt bleiben, denn BnA~T~ (1949) hat  gezeigt, dab mit 
der EinschluBf/~rbung yon FEYI~TE~ nur Cerebroside und Gangliosid e 
gef/~rbt werden, nicht aber Sphingmoyeline. Dieser Punkt  mu6 abet noch 
experimentell gekl/irt werden. Wenn wir vorl~ufig Sphingomyeline als 
unwahrscheinlich auBer Betracht ]assen, bleibt ffir die sich metachroma- 
tisch braun f~rbenden Pr/ilipoide der Leukodystrophien nur noeh die 
Gruppe der Glykolipoide fibrig. Ihre F~rbbarkei% in saurer LSsung sprieht 
daffir, dab es sich, /~hnlieh wie bei Cerebrosiden und Gangliosiden, um 
Glykolipoide mit ausgesproehen sauren Eigensehaften hande!t. Die braune 
F/~rbung, im Gegensatz zur retch Farbe der Cerebroside und zur blau- 
violetten Farbe der Ganglioside, deutet allerdings darauf  bin, dab eine 
unterschiedliehe chemische Zusammensetzung zu erwarten ist. 

Glykolipoide sind dureh eine positive PAS-Reaktion ausgezeichnet, 
w/ihrend Sphingomyeline sieh nach DI~ZV, L (I954) nega~iv verhalten. In 
der Tatsache, dal~ die Pr/ilipoideder Leukodystrophien durch die PAS: 
F~rbung gut dargestellt werden, erbtieken wir eine Best~tigung daffir, 
dab es sich ni'cht um Sphingomyeline, sondern um Glykolipoide handelt. 

Es ist verschledentlich darer gewarnt wordeh, a~as LSsungsversuchen Schliisse 
auf die'Zusammensetz.ung yon Lip0iden zu Zt6hefi: SO ha~ ]3X~TE~ (1949) LS~ungs- 
versuche' yon W~IL'an~ fZischen Gehirnen- nachg6prfi~f~: Und:klabei-un%er anderem ifi 
der Acetonfraktion bedeutende Mengen yon Cerebro~iden .gef.unden. ~Hi~rz~ i~t z~ 

Arch. fi Psychiatr .  u. Z, ~Neur.. Bd. 194 7 
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bemerken, dub seine Acetonfraktion I grSBere l~Iengen yon Wasser aus dem frischen 
Gehirn und seine aus der Acetonf~llung des alkoholisehen Extraktes stammende 
Acetonfraktion I I  entsprechende Mengen Alkohol enthalten haben muB. lqach unse- 
ren eigenen Versuchen an formalinfixierten Sehnitten hat Aceton-Wasser (3:1) im 
Gegensatz zu wasserfreiem Aceton dasselbe LSsungsverm5gen wie AlkohoL Der 
Zusatz yon Wasser ersetzt gewissermaBen die .ira wasserfreien Aeeton fehlenden 
freien ttydroxylgruppen. Hierdureh wird d~s Auftreten yon Cerebrosiden in Wasser 
bzw. Alkohol enthaltenden Acetonfraktionen durehaus erld~rlieh. Wit glauben, dub 
L5sungsversuehe bei geeigneter Wahl yon Art nnd Reihenfolge der LSsungsmittel 
wertvolle Aufschlfisse geben kSnnen, zumindest in solchen F~llen, we es sich nieht 
um komplizierte Lipoidgemische handelt. 

Wir haben zur Beurteilung unserer LSsungsversuche nicht nut  die 
Kresyff~rbung, sondern aueh die F~rbung mit  PAS und Sudanschwarz B 
herangezogen. I n  allen F~llen, we die Kresylf~rbung nach Vorbehand- 
lung mi t  LSsungsmitteln eindeutig negativ war, gaben PAS und Sudan- 
schwarz B eine zwar abgeschw~ehte, abet  noeh deutliche Fgrbung. Dies gilt 
mi t  gewissen quant i ta t iven Unterschieden ffir die Pr~lipoide der Leuko- 
dystrophien und der infantflen amaurotischen Idiotien und ffir die Mark- 
scheiden. ~hnliche Beobaehtungen sind yon NOBACK U. MO~TAGNA (1952) 
und DI]~ZEL (1954) beschrieben worden. In  diesen F~llen zeigt also die 
Kresyff~rbung eine grSfiere Spezifit~t als PAS oder Sudansehwarz B. Es 
bleibt indessen noch die Frage often, ob auBer den dt~reh die KresyL 
f~rbung darstellbaren 15slichen Lip'oiden noeh andere, sehr schwer 15s- 
fiche, vorhanden sind, wofiir die noch naeh der Anwendung von Lipoid- 
15sungsmitteln positiv bleibenden PAS- und Sudanschwarz-B-F~rbungen 
sprechen k6nnten. 

Histopathologische Ergebnisse 
Wit  konnten 8 F~lle von Leukodystrophie mit  pr~lipoidem Abbau 

untersuehen. Charakteristiseh war iiberall das Fehlen yon Cholesterin- 
estern, w e l e h e -  wie friiher u. a. yon VAN BOaAE~T U. SCHOLZ (1932) und 
WICKV, (1938) besehrieben - -  hSehstens vereinzelt im adventitiellen Raum 
gefunden wurden, und das reichliehe Auftreten yon PrElipoiden, die sieh 
mit  der Kresylmethode metaehromatiseh braun bis purpurn  anfiirbten. 
Die pr~lipoide waren in gliogenen KSrnehenzellen granular gespeichert. 
Oft waren diese pr~lipoidbeladenen KSrnehenzellen in der Umgebung 
yon Gef~Ben besonders dieht gelagert und yon rein brauner Farbe, w~h- 
rend sie auBerhalb dieser Bereiche zwischen erhaltenen Markscheiden 
eingelagert waren und aueh ihre F~rbung alle mSgliehen Uberg~nge yon 
braun bis zur Purpurfarbe der Markscheiden zeigte. Die einzelnen F~lle 
variierten yon vollst~ndiger En tmarkung  mi t  massenhaftem Auftreten 
rein brauner Pr~lipoide bis zu m~Biger Aufloekerung der Markseheiden 
und vorwiegend purpurnen Pr~lipoiden. Die U-Fasern waren immer mehr 
oder minder gut erhaltem 
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EInARSON (1938, 1942) unterscheidet zwischen Leukodystrophien mit 
metachromatischen und solchen mit pr~lipoiden (nicht metachromati- 
schen) Abbauprodukten. Wir haben die besehriebene metachromatische 
F~rbung der Pr~lipoide in allen yon uns untersuchten F~llen gefunden. 
Darunter befanden sieh auch die als typiseh ffir pr~lipoiden Abbau gel- 
tenden F~lle yon v ~  BOGAE~T U. SCHOLZ (1932), SC]~OLZ (1933), van  
BOGAEtCT U. BERTRAND (1933) und WICKE (1938). Wir glauben daher, 
dal~ die in der Literatur teils als pr~lipoid, tells als metachromatisch be- 
schriebenen Substanzen, die sich topographisch entsprechen, identische 
Stoffe sind, deren Identit~t nur dureh die Verschiedenheit der angewand- 
ten Methoden nicht immer nachweisbar war. 

In allen F~llen yon Leukodystrophie fanden wir aueh in den Ganglien. 
zellen bestimmter Kerngebiete ein braun metachromatisches Lipoid, 
welches sich in seinen f~rberisehen und LSslichkeitseigenschaften genau 
so verhielt wie die braun metachromatisehen Pr~lipoide in den Ent- 
markungsgebieten. Pr~dilektionsstelle ffir diese granul~re Speicherung 
in den Ganglienzellen war der Nucl. dentatus. Gelegentlich sah man 
sie auch in den Briiekenkernen, im Nuel. ambiguus, in den Oliven, 
im Thalamus und im Pallidum. Wiehtig scheint uns, dab diese braun 
metachromatischen Speicherstoffe in den Ganglienzellen auch der- 
jenigen F~lle gefunden warden, bei denen man innerhalb des Mark- 
lagers nar  vereinzelt braun metachromatische Lipoide land. Eine der- 
artige Speieherung in den Ganglienzellen bei Leukodystrophie ist 
schon mehrfaeh besehrieben worden, insbesondere yon IqIssL (1910), 
WrrTE (1921), WICKE (1938), VAn BOGA~T U. DWWVLr (1939), C ~ -  
bOnA (1939), NORMA_~ (1947), B~A~ u. GREENFIELD (1950), L~s- 
~ (1952). Wir glauben, dal~ die Speieherung braunmetaehromatiseher 
Lipoide in den Ganglienzellen bestimmter Kerngebiete eine regelm~l~ige 
Begleiterseheinung der braunmetachromatischen Lip0ide ist, welche im 
Marklager moist im Inneren v0n Gliazellen gefunden werden. Eine 
Lipoidspeieherung in Ganglienzellen ist bislang nur yon den Lipoidosen 
her bekannt. Wir pflibhten daher der Auffassung yon N o ~  bei, der 

wie friiher sehon WICKE eine Ann~herung der Leuk0dystrophien 
an die Lipoidosen befiirwortet. 

Bei Vergleiehsuntersuchungen an 4 F~llen yon Morbus S c ~ I ) E ~ ,  3vAn 
BoGAE~Tschen Leukoencephalitiden, 2 konzentrischen und zahlreichen 
multiplen Sklerosen, sowie 15 F~llen yon 0demnekrosen, lob~ren 
Sklerosen, Koagulationsnekrosen, involutiven Entwicklungen mit reich- 
lich Lipofuscin, Myoklonusepflepsie, narbigen Myelinisierungen wie 
Status marmoratus und ~ormalf~llen verschiedener Altersstufen 
konnten wit bei Kresylf~rbung niemals e i n e  braune Metachromasie 
finden. Bei den entziindlichen Entmarkungsprozessen war der Abbau 
der Markscheiden ~hnlich wie bei jeder Erweichung yon der Bildung 

7* 
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yon Choles ter ines tern  begle i te t ,  d ie  bei  S c h a r l a c h - P A S - F ~ r b u n g  deut -  
l ich zu e rkennen  waren. 

Die  LeuIcodystrophien vom Globoidzelltyp verha l t en  sich bei  F ~ r b u n g  
mi~ K r e s y l v i o l e t t  ganz ~nders als die L e u k o d y s t r o p h i e n  mi~ pri~li- 
po idem Abbau .  Bei  zwei un te r such ten  Fi~llen k o n n t e n  wir  keiner le i  
b r~unme tach roma t i s ehe  Pr~l ipoide  finden. Die  Globoidzel len werden  
gu t  dargestel l~ u n d  zwar  im selben F a r b t o n  wie die Zelff~rbung. 
Durch  Vorbehand lung  m i t  den  im vorigen Absehni~t  genann ten  
L5sungsmi~te]n wird  de r  Ausfa l l  de r  F~ rbung  nich~ beeinfluI~t. Es 
s ind  also weder  in den Globoidzel len,  noch  in  den  Gangl ien-  oder  
Gliazel len fests te l lb~re Mengen solcher  L ipo ide  gespeicher~, welche 
durch  die saure  Kresy l f~ rbung  dargestel l~ werden  kSnnen. Bei An-  
wendung  yon P A S  oder  Sudansehwarz  B oder  de r  gekoppe l t en  Te t ra -  
zon iumreak t ion  wurden  abe r  die Globoidzel len deu t l i ch  gef~rbt .  W i r  
mSchten  aus  d iesem Tatbes~and vorl~ufig noeh keine  Fo lge rungen  
beziiglich der  in  den  Globoidzel len  en tha l t enen  Stoffe ziehen. W i r  
beschr~nken  uns a u f  die Fests~ellung,  dab  der  Globoidze l l typ  der  Leuko-  
d y s t r o p h i e n  sieh v o m  pr~ l ipo iden  T y p  n ieh t  nu r  morphologiseh,  sondern 
auch h is tochemisch  sehr  deu t l i eh  un te rsehe ide t .  

Zum Schlul~ soll noeh  erw~hn~ werden,  da~ wir  vor  ku rzem einen 
Fa l l  y o n  diffuser Sklerose untersuch~ haben,  de r  ~ueh bei  e ingehender  
Un te r suchung  keiner]ei  en tz i indl iehe  Ver~nderungen  aufwies. Er  zeigte 
abe r  ke ine  b raune  Metaehromasie ,  sondern  t yp i s c h  sudanophi le  Ab-  
b a u p r o d u k t e ,  vorwiegend  als Choles ter inester .  Man mu~ ~lso wohl  
m i t  de r  MSglichkei t  rechnen,  dal~ es eme  F o r m  der  degener~t iven  
E n t m a r k u n g s k r a n k h e i t e n  gibt ,  bei  welcher  de r  M~rksehe idenabbau  den  
no rma len  W e g  fiber Choles ter ines ter  geht .  

FSrbeteehnik 

Zum F~rben werden Gefrierschnit~e yon formalinfixiertem Material verwendet. 
Die Sehnitte werden unaufgezogen gef~rbt und nach dem Aufziehen sofort einge- 
deckt, olme sie mi$ Fliel3papier abzutroeknen oder sie sonst antroeknen zu lassen. 

Sudanrot-PAS. Sehnitte aus Wasser fiber Glykol-Wasser (1:1) und Glykol in 
folgende F~rbelSsung b~ingen: 

Glykol 90 em 3 
Diglykol 10 em 3 
Sudanrot ]3 (oder Scharlach R) 0,01 g 

Der Farbstoff wird dureh Erw~rmen auf etwa 100 ~ C gelSst und gibt eine klare 
LSsung, welche bei Zimmertemperatur ges~tigr ist. 10 rain bei 60 ~ C farben, auf 
Zimmertemperatur abkfihlen und in dest. Wasser wasehen. Zur PAS-Gegenf~rbung 
5 rain in eine 0,5% w~Brige LSsung yon Perjods~ure (ttJ04 �9 2H20) bringen, in dest. 
Wasser waschen, 15 min in SemF~scher LSsung f~rben, je 5 rain in drei dureh 
Misehen yon 5 cm a n-HC1, 5 em 3 10% Na~riumpyrosulfitl~sung und 90 em 3 dest. 
Wasser friseh hergestellten Wasehb~dern waschen und in desk. Wasser spiilen. 
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Eindecken in wasserfreiem Glycerin (d-~ 1,26). Pr/~parat beschweren und das 
fiberschfissige Glycerin in laufendem Wasser abwaschen. Umranden mit  Paraffin 
oder besser mit  folgendem schnell trocknendem Lack: 

Chlorbenzol 20 cm 3 
Colophonium, hell 8 g 
Polyvinylbutyral l  2 g 

Herstellung dot ScmyFschen L6sung: 10 cm a n-HCI, 5 cm a 10~o Natriumpyro- 
sulfitl6sung und 85 cm a dest. Wasser mischen und 0,2 g basisches Fuchsin (Para- 
rosanilin) zuffigen. Dureh St~hen fiber Nacht 15st sich das Fuchsin zu einer hell- 
gelben L6sung, die durch Zugabe yon e~was Aktivkohle und Ffltrieren vollst indig 
farblos wird. LSsung im Dunkeln aufbewahren. 

Zum Einschliei]en verwenden wit stat~ Glycerin attch das frfiher beschriebene 
Glycerin-Phthalsaure-EinschluBmittol (v. Itmsc~r u. ttAGER 1955). ES hat  den Vor- 
teil, dab der Schnit~ besser aufgehellt ~vird and dab in den vollst/~ndig entmarkten 
and daher ungefgrbten Gebieten die Gliazellen und -fasern im Phasenkontrastbild 
besser zu erkennen sind. Umranden wie oben. 

Sudanschwarz B. Schnitte aus Wasser fiber Glykol-Wasser (1 : 1) und Glykol in 
folgende F/~rbelSsung bring?n: 

Glykol 100 cm a 
Sudanschwarz B 0,05 g 

Der Farbstoff wird durch Erw/~rmen auf  etwa 100~ ge16st trod gibt eino bei 
Zimmertemperatur ges~ttigte LSsung. 10 rain bei 60 ~ firben, auf Zimmertemperatur 
abkiihlen and in dest. Wasser waschen. Eindecken nur in wasserfrei.em Glycerin, 
Umranden wie oben. 

Kresylviolett. 10 rain bei 60~ in folgenden LSsungen fi~rben, auf Zimmer- 
temperatur abktihlen und in dest. Wasser waschen. Eindecken nut in wasserfreiem 
Glycerin, Umranden wie oben. 

Kresylviolett 0,02 g 
1% Essigsi~ure 100 cm 8 

Gepu]/ertes Kresylviolett. Dutch J~nderung des Konzentrationsverhiiltnisses Eis- 
essig/Triithanolamin wird der pH-Wert der F~rbelSsung vergndert. Dureh J_nderung 
der absoluten Konzentration yon Eisessig und Tri~thanolamin - -  bei gleiehbleiben- 
dem Konzentrationsverhil~nis und gleichbleibender Farbstoffkonzentration - -  
~ndert sich die F~rbekraft der L6sung und zwar so, dab eine ErhShung der Kon- 
zentration eine Abnahme der Fgrbekraft bewirkt. Folgende Tabelle gibt die Zu- 
sammensetzung einiger bew~hr~er F~rbelSsungen. Nach obigen Gesichtspunkten 
kann man nach Bedarf sinngemiBe Ab~nderungen vornehmen. 

Tabelle 3 

L6sung A 

LSsung B 

DH 

cm 3 Aqua dest. 
cm ~ Eisessig 
g Kresylviolett 

cm 3 Aqua dest. 
cm a Tri~hanolamin 

4 

94 
6 
0,04 

98 
2 

5 

85 
15 
0,04 

85 
15 

i Pioloform BL, Dr. Alexander Wacker GmbH,:~finchen. 

7 J 9 

85 90 
15 10 
0,04 0,04 

70 60 
30 40 
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Die LSsungen A und B werden getrennt hergestellt. Dann wird LSsung B in 
LSsung A gegossen (nicht umgekehrt), kurz durchgcschfittclt und nieht filtriert. 
Die FarbelSsungen sind haltbar und kSnnen mehrfach verwendet werden. Nur 
die auf pH = 9 eingestellte LSsung halt sich nicht und ist stets s anzu- 
setzen. Sollte sich mit der Zeit ein Farbstoffniederschlag bflden, so wird er nicht 
abfiltrier*, sondern durch Erw/~rmen auf etwa 60 ~ C wieder aufgelSst. Farben. 
Eindecken mid Umranden wie oben. Ergcbnis der Farbung: 

p~ 4: ~]lnlieh wie bei der F~rbung in 1% Essigs~ure. Die F/irbung ist aber 
intensiver und kann mit Vortefl angewendet werden bei Schnitten, die sich schlecht 
anfarben. Bei sehr altem Formolmaterial f~rben sich manchmal insbesondere die 
Markscheiden sehlecht an, obwohl sie erhalten sind. In diesen F~llen finder man 
regelm~Big in grol]er Menge die u.a.  yon TEBELIS (1938) beschriebenen, stark 
doppelbrechenden sogenannten Fettplaques. Ihr Auftreten scheint nicht nur yon 
der Bauer, sondern auch yon der Art der Fixierung z.B. Verwendung nieht 
neutralen Forlnols abzuhangen. 

p~r 5: Bei Fallen yon Leukodystrophie sind die Pralipoide gu t  gefarbt, bei sehr 
schwacher F/irbung der Markscheiden. 

PH 7 9: Sch6ne zarte Farbungen. Markscheiden blau, Pr~lipoide der Leuko- 
dystrophien gelb, Ganglienzellen gut gefarbt. Besonders hervorzuheben ist, dab 
bei astocytarer Glia die Kerne, Plasmaleiber und Fasern sehr sch6n angef~rbt 
werden, was im sauren Bereich nicht der Fall ist. Gespeicherte Lipoide bei amau- 
rotischer Idiotie werden meist im sauren Bereich besser dargestellt. 

Zusammenfassung 
Eine r  (3bersicht  fiber die chemische Zusammense tzung  der Mark- 

seheidenlipoide folgt  die Angabe  yon  Fi i rbemethoden,  die bei ein- 

faeher  Anwendbarke i t  neben der  Beur te i lung  der Gewebsverh/~ttnisse 

auch gewisse Aussagen fiber die ehemische GruppenzugehSr igkei t  der 

sogenalmten Pr~lipoide der  Leukodys t roph ien  und  Lipo idosen  er- 

lauben.  Das  Ergebnis  dieser Methoden  spr icht  gegen die Berech t igung  

einer Unte r sche idung  10r~lipoider yon  me taehromat i sehen  Leukody~ 

s t rophieformen.  Die mi t  Bi ldung yon  Globoidzellen e inhergehende 

F o r m  un te r sehe ide t  sich morphologiseh und  his toehemisch yon den 

me taeh roma t i s chen  Leukodys t rophien .  
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