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Die sogenannte kolloide Degeneration des Cortex cerebri ist sehr selten.
Es handelt sich um eine meist eng an die Gefifle gebundene Durchtrin-
kung des Rindengewebes mit einer teils homogenen, teils feinkornigen
Substanz, deren Férbeeigenschaften denen des Hyalins und Amyloids
dhneln. Seit BinLroTH sie im Jahre 1862 erstmals beschrieb, wurden in
der Literatur 27 Fille mitgeteilt, — mit wenigen Ausnahmen progressive
Paralysen. Mehr als die Hilfte der Fallbeschreibungen stamm$ aus dem
vorigen Jahrhundert. Die letzten Beschreibungen gaben 1937 MARKIE-
wrcz und 1939 VoLLAND mit je einem Fall. Die grundlegende Schilderung,
in der nahezu alle Probleme der Genese besprochen werden, verdanken
wir ALZHEIMER (1898). Die Fille unterscheiden sich durch die Intensitat
der entziindlichen Verdnderungen (stark bei ALzaEivMEer, Storr, LOWEN-
BERG, KUFs, STrRAUSSLER und Koskinas), durch Art, Ausdehnung und
Lokalisation der kolloiden Gewebsausfillung, durch das Vorkommen von
Riesenzellen (DURK, LOWENBERG, STRAUSSLER und Koskinas) und durch
das AusmaQ des Status spongiosus. Auch die Ergebnissederhistologischen
Farbungsreaktionen differieren voneinander. Dies betrifft vor allera den
Ausfall der Amyloidreaktionen, die sich gelegentlich positiv verhalten
(Storx). Dieser Befund, die Art der GefiBwandveridnderangen sowie die
Abnlichkeit mit Rontgenspétschiden und gewissen' Bildern bei der
Foix-Alajouanineschen Krankheit (MARKTEWICZ) bestimmten PETERS,
die kolloide Degeneration mit VorLaxp unter den Sammelbegriff der
Paramyloidose einzuordnen. Dementsprechend erwihnt W. Kricks sie
bei den Paraproteinosen. Mit der chemischen Natur der kolloiden Sub-
stanz hat sich 1921 ScHRODER befaBt, der hierbei durch den Chemiker
Reron unterstitzt wurde. Er bezeichnete die Substanz ziemlich allgemein
als Albuminoid. Nach ALzEEIMER handelt es sich um eine nicht einheit-
liche Substanz, die im Gewebe noch wesentliche Uménderungen erfahrt.
Er nahm an, ,,daB ein allern Anschein nach unter denselben Verhiltnissen
entstandener HKiweillkorper bald die typischen Hyalinreaktionen gibt,

* Nach einem Vortrag auf der Tagung der Deutschen Neuropathologen in
Wien 1958.
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bald nur teilweise, bald gar nicht. Er deutete damit auf die schillernde
Natur des kolloiden Stoffes, dessen Entstehung und wechselnde Bildung
von dem Alter des Kranken, von Dauer und Ausprigung seiner Grund-
krankheit, von der individuellen Reaktionslage und vasculiren Vorkrank-
beiten beeinflullt werden diirfte.

Wir hatten Gelegenheit, einen neuen Fall zu beobachten und unter
Anwendung einiger histochemischer Methoden histopathologisch zu
untersuchen.

Fallbeschreibung

a) Klinik. Aufnahme Ende 1945 in erschépftem Zustand aus einem Fliichtlings-
lager unter der Diagnose einer senilen Demenz. Angehorige nicht bekannt. Bei der
Aufnahme psychisch erhebliche Demenz: Das Altgeddchtnis ist so schlecht, daB die
Pat. ihren Lebenslauf nicht erzihlen kann. Sie ist iiber ihre Person orientiert, glaubt
aber, in einem Schwesternhaus in Schlesien zu sein und im Jahre 1909 zu leben. Die
Auffassung ist erheblich gestort, auch wiederholte Fragen werden nicht richtig auf-
gefafit. Sie vermag nicht, die Monate riickwérts aufzusagen. Vierstellige Zahlen
kann sie nicht ohne Fehler wiederholen. Schon nach kurzer Ablenkung weif} sie nicht
mehr, daB sie sich eine Zahl merken sollte. Die Merkfahigkeit ist allgemein fast
vollig aufgehoben. Die Pat. bleibt haften und wiederholt die Antworten vorher-
gehender Fragen. Bei Testworten erhebliches Silbenstolpern, starke Affeltlabilitit,
rasche Ermiidbarkeit wihrend der Untersuchung. Stimmungslage euphorisch,
keinerlei Krankheitsgefiihl und -einsicht. Einmal bejaht die Pat., eine Spritzenkur
mitgemacht zu haben, im nachsten Augenblick verneint sie es wieder.

Neurologischer Befund. Enge, bds. leicht entrundete Pupillen. Reaktionen auf Licht
nicht nachweisbar, auf XKonvergenz érhalten. Augenhintergrund normal. Leichte
Unsicherheit beim Finger-Nasen-Versuch. Keine Paresen. Eigenreflexe der Muskeln
seitengleich in normaler Stérke auslosbar. Die Luftencephalographie zeigt eine
erhebliche Hirnatrophie.

MKR IT im Blut zweifach positiv, im Liquor negativ.

Verlauf. Im Verlauf einiger Monate langsame Verschlechterung. Vollig desorien-
tiert, Merkunfihigkeit, findet auch ihr Bett nicht mehr, konfabuliert. Tagsiiber
Nesteln oder planloses Herumlaufen im Saal. Auch nachts Beschiftigungsunruhe.
Wegen Mangel an Medikamenten (1945!) keine spezifische Behandlung. Gegen Ende
1946 Verlegung in die Heil- und Pflegeanstalt Lohr. Dort teils unfreundlich-miirrisch,
teils lippisch-euphorisch. Sitzt tagelang stumpf und untéitig herum. Zunehmende
Unsauberkeit. Seit Ende 1947 gelegentliche generalisierte Krampfanfille, manchmal
zwei am Tage. In den letzten Jahren véllig abgebaut. Anfang 1954 Tod an Broncho-
pneumonie in der Heil- und Pflegeanstalt Werneck?®.

Klinische Diagnose. Seronegative (behandelte?) Progressive Paralyse®.

1 Wir danken Herrn Obermedizinalrat Dr. KorLarpp fiir die freundliche Uber-
lassung der Krankengeschichte.

2 Unsere Kenntnis der Anamnese ist bei der bereits dement eingelieferten Frau
zu liickenhaft, um an Hand dieses Falles auf das Problem der ,seronegativen
Paralyse eingehen zu konnen. Angehorige, die iiber eine vorhergegangene anti-
luetische Behandlung zu befragen gewesen wiren, fehlten. Da die Pat. aber immer-
hin einmal von friitheren Spritzkuren berichtet hatte, ist es angesichts des sonst fiir
eine Paralyse charakteristischen klinischen Bildes als wahrscheinlich anzusehen, daf3
sie bereits vorbehandelt war. Vollstandige Liquoruntersuchungen mit Kolloidkurven
konnten 1945 aus &uBeren Griinden leider nicht ausgefiihrt werden.
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b) Hirnsektion. Wir erhielten nur das formolfixierte, relativ kleine Gehirn zur
Untersuchung: Weiche Haute iiber dem Stirnhirn und der Zentralregion — beson-
ders li. — getritbt und maBig fibrotisch verdickt, Basisgefifie zart und ohne
Wandeinlagerungen. Deutliche Atrophie beider Zentralwindungen, méaBige Atrophie
der Frontal- und Parietalwindungen; entsprechend klaffende Furchen. Am re.
Oceipitallappen erkennt man an der lateralen Konvexitiat einen etwa fiinfmark-
stiickgrofen Rindenbezirk von braunlicher Farbe und kérniger Konsistenz. Die
Leptomeninx ist hier mit der
Rindenoberfliche verlotet.

Die Frontalschnitte bestéti-
gen die erhebliche Rinden-
atrophie und Meningealfibrose,
vor allem im Bereich der 2. und
3.8tirnhirn- und den Zentral-
windungen. Stammganglien
und Mark zeigen Lkeine Be-
sonderheiten. Die Hinterh6rner
der Seitenventrikel sind etwas
erweitert. Am ganzen Ventrikel-
system besteht eine deutliche
Ependymitis granularis, beson-
ders am Boden des 4. Ventrikels,
hier in Form eines wabigen
Netzwerkes.  Ammonshérner
unauffillig. Schnitte durch die
auBerlich braun getdénte Occi-
pitalregion re. treffen auf eine
3 Windungskuppen einbezie-
hende spongitse Umwandlung  sup. 1. Frontalschnitt durch Occipitallappen mit kolloider
des Rindenbandes (Abb.1).  Rindendegeneration. Die verkalkten Gebiete leuchten
Es enthilt feinkérnige grau- hell auf
weifle Substanzen, die beim
Schneiden kalkartig kratzen. Das angrenzende subcorticale Mark und die neben
den Rindeneinlagerungen liegenden Rindenabschnitte sind grau-glasig veriandert
und besitzen eine speckige Konsistenz. Die Gesamtausdehnung des derartig ver-
dnderten Bereiches betrigt etwa ZwetschgengroBe. Die Kleinhirnhemisphiren bieten
keine Besonderheiten. Lediglich der Nucleus dentatus ist ziemlich schmal.

¢) Die mikroskopische Untersuchung ergab in der Rinde aller Hirn-
regionen eine leichte Infiltration der RindengefiBle mit Plasmazellen,
seltener auch Lymphocyten. Die entziindlichen Verédnderungen sind fron-
tal gering, temporo-parietal am deutlichsten ausgepragt. Auch frontal
besteht aber eine erhebliche Vermehrung von Stibchenzellen, was be-
sonders bei Imprégnation nach Penfield zum Ausdruck kommt. Die Glia
der Molekularschicht — vorwiegend Astrocyten — ist ebenfalls vermehrt,
die Fasern sind verdichtet, die Zellen gelegentlich progressiv verindert.
Die Nervenzellen sind mit Ausnahme des occipitalen Herdes nirgends in
groberer oder ausgedehnter Weise geschidigt. Thre Zahl ist aber bei Be-
riicksichtigung der Rindenverschméilerung und Gliaverdichtung als redu-
ziert anzusprechen. Es bestehen disseminierte Nervenzellausfille. Nur in
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geringer Zahl finden sich bei Nissl-Farbung griine Pigmentkérnchen um
die RindengefaBe. Diese Kornchen geben eine Eisenreaktion. Die Dia-
gnose der progressiven Paralyse wird weiterhin durch die sehr deutliche
Ependymitis granularis gestiitzt. Senile Plaques fehlen.

Bereits im Nissl-Bild fillt an der rechten occipitalen Konvexitit eine
sich tiber mehrere benachbarte Windungen erstreckende Zone erheblicher
Nervenzellichtung auf, aus der sich Partien mit tief violett gefdrbten, fein-
kérnigen Ausfillungen herausheben. In ihrer Umgebung kommen Be-
zirke mit volligem Nervenzellverlust vor, die von einer bei Nissl-Farbung
ungefirbt bleibenden, aber stirker lichtbrechenden, sehr fein gekérnten
Substanz durchtrankt sind. Auch die Zahl der Gliazellen ist in diesem
Bereich erheblich reduziert. Die Grenze zur erhaltenen Rinde ist ziemlich
scharf und durch eine Glia-Verdichtungszone markiert, in der auch zahl-
reiche gemistete Astrocyten und zum Teil monstrégse Gliazellen vor-
kommen. Das Holzerpriaparat zeigt grofie Faserbildner. Man kann in
unmittelbarer Nahe der tiefvioletten — verkalkten — Ausfallungen gut
erhaltene Nervenzellen liegen sehen.

Kommt man vom gesunden (ewebe aus auf diese pathologisch ver-
dnderten Rindengebiete zu, so trifft man zunichst auf stark hervor-
tretende Capillaren. Das Capillarnetz ist — wie LuBmmorr dies ebenfalls
beschrieb — erheblich verdichtet, was besonders bei stirkerer Abblen-
dung am PAS-Praparat zu sehen ist. Es ist schwer zu entscheiden, ob es
sich um ein Zusammenriicken der normalerweise vorhandenen Geféfe im
pathologisch. verdnderten Gewebe handelt oder um eine echte Neu-
bildung. Da die Rindenbreite nicht nennenswert verindert ist, erscheint
uns das letztere wahrscheinlicher. Allerdings erliegt man dadurch, da8 die
Capillaren infolge starker Fibrose ihrer Wand ungewdhnlich hervortreten,
leicht einer Tduschung. Noch mehr betrifft die Fibrosierung die kleinen
Venen und Arterien. Diese besitzen eine hellbraune, verbreiterte Intima,
die nur ein schmales Lumen frei 1a6t. Auch Media und Adventitia sind
verbreitert, erstere braunlich getént und groBenteils homogenisiert, so
daB die einzelnen Wandstrukturen nicht voneinander getrennt werden
kénnen. Bei Silberimprignation dhneln die GefdBe 6fters dem Bild, das
Scuorz als drusige GefiBwandverdinderung beschrieb. Je grofer die
Arterien, desto intensiver werden die Mediaverdnderungen. An einigen
Pialarterien des kolloid umgewandelten Gewebes finden sich ausgedehnte
Kalkspangen, die die Media zum Teil vollig ersetzen. Im Nissl-Bild heben
sich diese Substanzen durch ihre kraftig violette Farbung hervor. Man
sieht zuweilen am Beginn einer solchen Zone, wie sich einzelne Wand-
zellen — meist in den ringformig verlaufenden Muskelschlingen — unter
gleichzeitiger Abrundung ihres Zelleibes tiefviolett tingieren. Die Kolloid-
tropfen sind héufig kalkhaltig. Nur bei einem Teil der Arterien kommt es
aber zur Mediaverkalkung. Ofters sieht man bei van Gieson-Féirbung nur
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eine schwammige Auflockerung der grau-braunen oder ungefirbt bleiben-
den Media, wahrend das subendotheliale Bindegewebe verbreitert und
ebenso wie die Adventitia fibrinoid verquollen ist. Bei Mallory-Firbung
kann man den in den Maschen der Media enthaltenen Stoff homogen rosa
bis purpurbraun darstellen. Seine Farbe entspricht der der kolloiden
Massen im Rindengewebe. Besonders deutlich firben die PAS-Reaktion,
die gekoppelte Tetrazoniumreaktion und Alcianblau die kolloiden Stoffe
in Gewebe und GefaBwand.
In der durch diese GefaB-
wandverdnderungen gekenn-
zeichneten Randzone ist das
Gewebe leicht aufgelockert.
Man sieht pericelluldre, im
iibrigen Schnitt: nicht vor-
handene Schrumpfriume, in
den perivasculdren Gewebs-
auflockerungen aber keine
sich bei den verschiedenen
Methoden anfdrbende Ex-
sudate. Das Gewebe wird
immer grober spongids auf-
gelockert, so dal vereinzelt
nur noch das Gefaflgeriist
mit diinnen gliésen Faser-
ziigen und seltenen Gliazell- ) . .

. . . Abb. 2. Verkalkte Gewebsausfillungen in der Rinde und
kernen ﬁbrlg bleibt. In dieser in der Media intracerebraler Arterien (Tetrazonium-
spongiés aufgelockerten Re- Reaktion nach DANIELLI)
gion innerhalb der Rinde,
wo Nervenzellen nicht mehr erkennbar sind, treten nun zwischen den
Capillaren feinkérnige Niederschlige auf (Abb.2). Sie zeigen keine
strenge GefiaBgebundenheit. Angesichts der GefaBdichte ist die Be-
urteilung allerdings erschwert, ob die Gewebsausfillungen, die an
Dichte zunehmend weite Rindengebiete durchsetzen und die Réume
zwischen den GefaBien ausfiillen, nicht doch von diesen ausgehen.
Je dichter und ausgebreiteter diese feinkérnigen Gewebsausfillungen
werden, desto mehr tritt die spongidse Auflockerung zuriick (Abb.3).
Man findet aber immer wieder unregelmiBig begrenzte Auflockerungs-
bereiche auch zwischen den Niederschlagsmassen. Die Maschen-
groBe innerhalb der spongiésen Zone ist ganz unregelmiBig und reicht
von einem feinen Gliagespinst bis zu Cysten vom Durchmesser groBer
Arterien. Nicht immer sind die Gewebsausfillungen von einem spongios
aufgelockerten Gewebsbezirk umsiumt. Verschiedentlich grenzen die
Ausfillungen unmittelbar an normal dichtes Gewebe, in dem lediglich
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die GefiBe durch ihre starke Fibrose hervortreten. Die kolloide Substanz
durchsetzt die Rinde wahllos, ohne sich an cyto- oder angioarchitek-
tonische Strukturgliederungen zu halten.

Die feinkdrnigen Ausféallungen besitzen bei der van Gieson-Farbung
gewohnlich eine hellbraune Farbe, die aber auf weite Strecken in eine
grau-schwarze Tonung iiberschligt. In diesen dunkel verfirbten Partien
wirkten die Ausfillungen offenbar als Kalkfdnger. Dementsprechend
gebensieeine positive Reaktion
bei der Rohlschen Farbung.
In derNghedieser kalkhaltigen
Partien besitzen auch die
umliegenden GefédBe tropfen-
formige Einlagerungen, die sich
farberisch ebenso verhalten
wie die verkalkten Kolloid-
partien. Bei den Capillaren
bandelt es sich um fein-
tropfige Inkrustationen, die
der fibrosierten Wand offenbar
auBen aufliegen, bei den Ge-
faBen mittlerer Grofle um
teilweise spangenférmige Ein-
lagerungen in die Media
(Abb.4a). Gerade in diesen
Abb.3. Gliafaserverdichtungen um die kolloiden Fartien gewinnt man am ehe-

Ausféllungen (MALLORY) sten den Kindruck, daB die

Kolloidmassen auf dem Wege

iber die GefiBe in das Gewebe ausgetreten sind. In Anbetracht der

Dichte der Ausfallungen ist es nicht méglich, irgendwelche Aussagen
itber deren formale Genese zu machen.

Wahrend man bei diesen schwer verdnderten Partien annehmen darf,
daB es sich um ein ziemlich altes, schon zum Stillstand gekommenes
Stadium des Prozesses handelt, sieht man an einer weit abliegenden Stelle
Veranderungen, die moglicherweise ein fritheres Stadium darstellen:
Innerhalb der Rinde tritt das Capillarnetz dbnlich wie in der Randzone
der oben beschriebenen Partien stark hervor. An den Winden einzelner
GefidBe erscheinen spérliche, feinkornige Ausféallungen. Die hier zweifellos
vorhandene GefdBabhingigkeit wird sofort verwischt, sobald die Aus-
fallungen sich so weit ausbreiten, daB sie den ganzen Raum zwischen den
Capillaren ausfillen. Das Bild dhnelt hier den Verhiltnissen bei dem Fall
Schubert der Sammlung von Herrn Professor ScaHorz (FA Nr. 257/38).
Auf den Priaparaten dieses Falles, bei demmanein Frithstadium annehmen
mufl, erkennt man ebenfalls das starke Hervortreten des GefiBnetzes
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und die Einlagerung kolloider Substanzen in die GefiBwand. Die Aus-
fallungen lagern sich hier ganz eindeutig um die GefdBle auch in den

Abb. 4. a Ubersicht iiber die Rindenregionen mit spongioser Auflockerung und verkalkten Nieder-

schligen. Pialgefifie mit Mediaversinderungen (VAN GIESON); b Kolloide, zum Teil verkalkte

Niederschlige in der Rinde. Rechts im Bild die grob spongidse Auflockerung. Der Pfeil weist auf
die Knochenmetaplasie (VAN GIESON)

Arch. Psychiat. Nervenkr., Bd. 198 45
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Regionen, in denen sich groBere Kolloidmassen finden. Daneben bestehen
wie auch im Léwenbergschen Fall (im Handbuchvon A.Jakog) nichtsicher
gefifigebundene freie kérnige Niederschlige. Der Fall Schubert bietet
insofern einen Ubergang zwischen dem Fall von ScrHOB, bei dem sich die
kolloiden Einlagerungen in Form speckiger Belige ganz auf die Gefédfe
beschrinken und unserem
Fall, wo die GefiBab-
hingigkeit nur noch an
einzelnen Stellen zu sichern
ist. Er bietet gewisser-
malen die formalgeneti-
sche Briicke zwischen den
Typen strenger Gefédfge-
bundenheit und dem Typ,
bei dem die Ausfallungen
diffus in das Gewebe aus-
gebreitet erscheinen.

Das Hirngewebe, das die
Kolloidmassen — umgibt,
verhélt sich zu ihnen wie
zu einem Fremdkérper:
Die Astrocyten bilden
einen dichten Fasermantel,
der bei Mallory-Farbung
gut wahrnehmbar  ist
(Abb.4b). Rein mesoder-
mal, wie DURK dies an-
nahm, ist die Gewebsreak-
tion jedenfalls nicht. Die
Abb. 5. Knochenmetaplasie. Auflenchten der Faserstruktur Mikrog]ia’ mit ihren Stéb-

bei Polarisation chenzellen ist abgesehen

von einem schmalen Rand-

saum nicht stérker progressiv verdndert als auch in der iibrigen
Rinde. Was man vollig vermilt, sind Fettkérnchenzellen, doppel-
brechende, nicht strukturgebundene Lipoide und Schaumzellen. Mark-
scheiden und Achsencylinder sind innerhalb der Kolloidsubstanzen und
im spongidsen Gebiet zugrunde gegangen. Ahnlich wie die faserbildende
Makroglia reagiert das mesodermale Bindegewebe mit Ausbildung argyro-
philer Fasern, die die Ausfillungen einzeln und septenformig durch-
ziehen. Im Gegensatz zu den Fillen von ALZHEIMER, SIOLI, LOWENBERG,
Kurs sowie StrAusster und Koskinas sind die entziindlichen Infiltrate
gering ausgeprigt und nicht, stirker als in der iibrigen paralytisch ver-
inderten Rinde. Etwas hiufiger sieht man allerdings innerhalb der
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Infiltrate atypische, vergrolerte Plasmazellen mit pyknotischem Kern
und einzelne Russelsche Korperchen. Hier und da kommen vielkernige
Fremdkorper- Riesenzellen vor, wie dies auch von DURK, LOWENBERG
sowie STRAUSSLER und KosKINAs beobachtet wurde.

Die Ausfallungen weisen eine Besonderheit auf, die bisher in keinem
Fall kolloider Degenerationen beobachtet wurde: Sie gehen an einigen
Stellen in Knochensubstanz iber. Die verkalkten Kolloidsubstanzen ver-
lieren ihre kérnige Struktur, werden bei normaler Durchleuchtung homo-
gen und zeigen bei Polarisation die typische Lamellenstruktur des
Knochengewebes (Abb.5). In der verknocherten Zone kommen Knochen-
zellen vor, einige Osteoblasten auch am Verknécherungsrand. Bei
Alcianblau-PAS-Farbung hebt sich der PAS.positive Knochen be-
sonders gut von den blauen verkalkten Partien ab. Es handelt sich um
ganz kontinuierliche Uberginge vom verkalkten Kolloid zum Knochen-
gewebe — um eine sichere Metaplasie, nicht um artefiziell eingesprengte
Knochenstiickchen.

d) Histochemie der Kolloidstoffe. Betrachtet man die Ergebnisse der
Gewebsfirbungen nach ihrem histochemischen Aussagewert, so ergibt
sich folgendes Bild:

Kohlenhydrathaltig :
PAS +
acetyliert +
reversibel” +
bromiert +
Hyaluronidase unverandert

Alcianblau-PAS  rosa, in verkalkten Partien blau
Peressigs. Schiff — +
Glykogen —
Fett —
Metachromasie — (in verkalkten Partien rotviolett)
Eiweifhaltig:
Tetrazonium +
Pepsinverdauung +
Trypsinverdauung (+)
Kein typ. Amyloid.:
Kongorot —
Methylviolett —
Jod —
Fibrin (Weigert)  +
Calciumhaltig ( Rohl) : braun (in verkalkten Partien braunschwarz, Knochenschwarz).

Die Ubersicht zeigt, daB die Stoffe eiweiB- und kohlenhydrathaltig
sind, daB sie aber nicht die typischen Amyloidreaktionen geben (auch
nicht bei Polarisation). Bei der Bewertung einiger Untersuchungsergeb-
nisse (Fermentverdauung, Eisen, Amyloidproben) mu8 allerdings beriick-
sichtigt werden, daB das Material bereits 2!/, Jahre zur Fixierung in
Formollésung lag, bevor es histologisch verarbeitet werden konnte.

45%
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Besprechung

Unser Fall entspricht in den wesentlichen Ziigen den fritheren Be-
schreibungen der sogenannten kolloiden Degeneration. Die Herde
bevorzugten nahezu in allen publizierten Fallen die graue Substanz des
GroBhirns, also das Hirngebiet, in dem sich bei der progressiven Paralyse
die entziindlichen Verdnderungen manifestieren. Vom Klinischen her
halte ich es nicht filr moglich, diese Formen der progressiven Paralyse
mit kolloider Degeneration von der ,unkomplizierten Paralyse zu
differenzieren. Hs erscheint aber denkbar, daBl die Elektrophorese und
dhnliche Methoden der EiweiBaufschliisselung einen charakteristischen
Befund innerhalb der Globulinfraktion ergeben, da man annehmen mus,
daB die Stérung mit einer EiweiBdyskrasie zusammenhdngt. Schon vor
60 Jahren nahm Avzuriver die Eiweifinatur der abgelagerien Sioffe an
und seitdem wurde diese Annahme nie bezweifelt. Sie erhilt erneut ihre
Stittze durch das Ergebnis der gekoppelten Tetrazoniumreaktion. Die
ebenfalls seit einem halben Jahrhundert diskutierte Deutung der Stoffe
als Hyalin (im Sinne von P. Ernst) oder Amyloid hat — jedenfalls hin-
sichtlich des nie ganz abgelehnten Amyloidcharakters — erst durch
VorLAND einen eindeutigen Verfechter erhalten. Vorranp erklirte schon
1937: ,,Zweifellos gibt es lokale Amyloidosen, die sich auf dem Boden
einer priméren Entziindung entwickelt haben, z. B. . . . lokales Amyloid
des Gehirns bei progressiver Paralyse.” 1939 plidierte er anldfilich der
Beschreibung eines eigenen Falles dafiir, die Synonyme auszumerzen, die
das Verstindnis zwischen allgemeiner Pathologie und Neuropathologie
erschweren. Er zielte dabei auf die Gleichsetzung von kolloider Degeneration
wnd lokalem Amyloid, gab aber in der gleichen Arbeit zu bedenken, daf
sich das lokale Amyloid im Gegensatz zur kolloiden Degeneration bei
Paralyse mit Vorliebe am Plexus chorioideus manifestiert. Immerhin
diirften kaur Bedenken an der Gleichsetzung beider Begriffe entstehen,
wenn man sich die weite Begriffsfassung vor Augen hilt, die Lusarscn
1929 fiir das atypische Amyloid gab: 1. Fast volliges Verschontsein der
sonst von Amyloidose stark bevorzugten Organe und Gewebe. 2. Starke
Bevorzugung der sonst gar nicht oder wenig betroffenen Organe und un-
gewohnliche Wuchtigkeit der Amyloid-Ablagerungen. 3. Oft kndtchen-
oder knotenférmige Beschaffenheit. 4. Mehrfache Abweichung im
Ausfall der kennzeichnenden Amyloidreaktionen. 5. Fehlen einer nach-
weisbaren Grundkrankheit (siehe hierzu G.Kworr). Die Grundkrank-
heit ist bei der kolloiden Degeneration allerdings gesichert und der
chronische entziindliche ProzeB bei der progressiven Paralyse be-
giinstigt zweifellos — worauf VoLLAND 1939 hinwies — die Hyperglobulin-
amie in Serum und Liquor, die als Réntgenspétschaden (MarkIEwICZ)
auf wahrscheinlich gleichem Wege dasselbe morphologische Bild hervor-
rufen kann. Die atypischen oder fehlenden Amyloidreaktionen werden in
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der Mehrzahl der Fallbeschreibungen hervorgehoben, wobei eingeschriankt
werden muf}, daB es sich auch in der Mehrzahl dieser Falle um altes, schon
lingere Zeit in Formol lagerndes Material handelte. Der Hyperglobulin-
dmie kommt nach LETTERER besondere Bedeutung fiir die Amyloid-
bildung zu. Die These von LoEscHOKE und LETTERER, daf die Amyloid-
bildung mit einer Antigen-Antikorperreakiion zusammenhéinge, wurde
schon von Vorraxp und Prrers auch fir die Genese der kolloiden
Degeneration herangezogen. LETTERERs Annahme, dall das atypische
Amyloid am Ort der Antigenausschwemmung entstehe, deckt sich gut
mit der HErfahrung, dal die kolloide Degeneration den Ort des paraly-
tischen Prozesses — die graue Substanz — bevorzugt. Infiltratzelle der
Paralyse ist die Plasmazelle, also diejenige Zellart, die fiir die Antikérper-
bildung verantwortlich gemacht wird (siehe G. ENeELHARDT). Wir sehen
sie gehduft nahe der kolloiden Degeneration, neben ihr die Russelschen
Korperchen, die nach GRUNDNER-CULEMANN u. DrEzEL aus unterschied-
lich polymerisierten Eiweilkorperchen bestehen, die meist ein Glykolipid
enthalten und von einer Ribonucleinsiurehiille umgeben werden.
LouscHCKE und LETTERER nehmen an, daB es im Verlauf der Antigen-
Antikorperreaktionen zur Pricipitation eines Eiweilkorpers im Gewebe
kommt, der die GefaBwand nicht zu durchdringen im Stande ist. Unsere
Befunde in den Gefafiwinden weisen darauf hin, daB Stérungen der
Permeabilitit eine bedeutungsvolle Rolle im pathogenetischen Ablauf
spielen. Am augenfilligsten tritt dies bei den Rontgen-Spétschiden zu-
tage, bei denen der Zusammenhang der ausgefillten Substanzen mit der
krankhaft verdnderten Gefalwand keinem Zweifel unterliegen dirfte.
PrTERS hat daher auch als Voraussetzung der Paramyloidosebildung die
Kombinationen einer Hyper- bzw. Paraproteindmie mit einer erhohten
Durchlassigkeit der Blut-Hirn-Schranke genannt.

Welche Abschnitte des Gefasystems fiir die Permeabilitatsstérungen
verantwortlich zu machen sind, ist nicht leicht zu entscheiden. Die
Capillaren sind zwar stark gewuchert und weisen eine leichte Wand-
fibrose auf, die schwersten Verdnderungen finden sich aber an den Ge-
fiBen mittlerer GroBe, an den Priarteriolen, kleinen Arterien und
Venen,

Betrachtet man die Ergebnisse der histochemischen Untersuchungen
unter dem Blickpunkt, ob die gefdBnahen Kolloide sich in ihrer Alters-
stufung histochemisch verschieden verhalten, so zeigt der Vergleich von
gekoppelter Tetrazoniumreaktion, Alcianblautdrbung und PAS-Reaktion
keine eindeutigen Unterschiede. Nur manchmal hat man beim Vergleich
der Schnitte den Kindruck, daB die Stoffe zuerst mit Alcianblau und
Tetrazonium positiv reagieren, wihrend die PAS-Reaktion nachhinkt.
Dieser—allerdings nicht konstante —Unterschied ist insofern von gewissem
Interesse, als WINDRUM u. KRAMER beim Amyloid zwei verschiedene,
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mit Eiweifl verbundene Kohlenhydratanteile unterscheiden konnten:
einen PAS-positiven, bei dem die PAS-Reaktion bei Pepsin-, nicht
aber nach Trypsinverdauung metachromatisch wurde, bei dem also das
metachromatisch reagierende Kohlenhydrat (sulfatiertes Polysaccharid %)
durch Protein maskiert war. Nach Gepiek beruht die Fremdkorper-
reaktion — nach Versuchen an Eisenhydroxyd — auf der Ausbildung
eiweiBgebundener Mucopolysaccharide, wobeil er annimmt, daB die Auf-
gabe der Zellen in Fremdkdrpergranulationen nicht allein in der Produk-
tion von Fermenten, sondern auch in der Anderung des Milieus und in der
chemischen Bindung besteht. Es wire demnach méglich, daBl es sich bei
den verschiedenen Kohlenhydratanteilen um genetisch verschiedenartige,
zum Teil reaktiv entstehende Stoffe handelt.

Die sekundére Kalkanreicherung ausgefillter EiweiBstoffe, die sich bei
verschiedensten Gewebsnekrosen oder auch bei Angiomatosen wie der
Foix-Alajouanineschen oder der Sturge-Weberschen Krankheit findet,
wurde bei kolloider Degeneration bisher unseres Erachtens noch nicht
beschrieben. Das gleiche gilt fiir die Knochen-Metaplasie. Diese hefero-
tope Knochenbildung ist — wie die Ubersicht von Cu. KRUCKE zeigt —
sehr selten. Cu. KRUCKE zitiert Fiscuer-Wasers, TENDELOO und WEI-
DENREICH, nach denen eine direkte Metaplasie von hyalinem Binde-
gewebe mit Kalksalzen moglich ist, sofern jiingeres, reifendes Binde-
gewebe mit Kalksalzen zusammentrifft. ErBsr.o® u. BocuNIik erwihnen
auch einen Fall, bei dem sich in einem ,,neurogelierten Hirnstein
Knochengewebe entwickelte. LinzBacH setzt fir die Entstehung von
echtem heterotopem Knochengewebe voraus, daf} ein gefiBreiches Keim-
gewebe vorhanden ist, aus dem sich Osteoblasten entwickeln kdénnen.
Diese entspringen nach KrRoMPECHER (zit. nach Cu. KrtckE) den gefifi-
begleitenden Mesenchymzellen. Der ungewdhnliche Capillarreichtum, der
bei unserem Fall innerhalb der verkalkten Substanzen vorhanden ist,
deckt sich mit dieser Annahme.

Zusammenfassung

Schilderung eines Falls von kolloider Degeneration (lokaler atypischer
Amyloidose) der Rinde bei einer 57 jéhrigen, hochgradig dementen Frau
mit progressiver Paralyse, die in den letzten sieben Lebensjahren unter
epileptischen Anféllen litt. Die eiweiB- und kohlenhydrathaltigen Ge-
websausfillungen wirkten als Kalkfinger. Als Besonderheit fand sich
eine heterotope Knochenbildung innerhalb der kolloid degenerierten
Rinde.
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