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Die sogenannte kolloide Degeneration des Cortex cerebri ist sehr selten. 
Es handelt sieh um eine meist eng an die Gef~Be gebundene Durchtr/in- 
kung des Rindengewebes mit einer teils homogenen, tefls feink6rnigen 
Substanz, deren F/~rbeeigenschaften denen des tlyalins und Amyloids 
/ihneln. Seit BILL~OTH sie im Jahre 1862 erstmals besehrieb, wurden in 
der Literatur 27 F~lle mitgeteilt, -- mit wenigen Ausnahmen progressive 
Paralysen. Mehr als die H/~lfte der Fallbesehreibungen stammt aus dem 
vorigen Jahrhundert .  Die letzten Besehreibungen gaben 1937 !V[ARKIE- 
WICZ und 1939 VOLLA~D mit je einem Fall. Die grundlegende Sehflderung, 
in der nahezu alle Probleme der Genese besproehen werden, verdanken 
wit ALZm~IM~ (1898). Die F/ille unterseheiden sieh durch die Intensit/it 
der entzfindlichen Ver/inderungen (stark bei ALZ~WIM]~I~, SIOLI, LSwE~- 
BERG, KI}FS, ST~2iVSSL~ und KOSK~AS), dutch Art, Ausdehnung und 
Lokalisation der kolloiden Gewebsausfiillung, dureh das Vorkommen yon 
Riesenzellen (DO~K, L S W ~ B ~ G ,  ST~VSSL~ und KOSKI~AS) und durch 
das Ausmag des Status spongiosus. Auch die Ergebnissederhistologischen 
F~irbungsreaktionen differieren voneinander. Dies betrifft vor allem den 
Ausfall der Amyloidreaktionen, die sieh gelegentlieh positiv verhalten 
(SIoLI). Dieser Befund, die Art der Gef/igwandver/~nderungen sowie die 
~hn]iehkeit mit I{6ntgensp~tseh/iden und gewissen Bildern bei der 
Foix-Alajouanineschen Krankheit  (MA~KI]~WlCZ) bestimmten P~TERS, 
die kolloide Degeneration mit  VOLLA~D unter den Sammelbegriff der 
Paramyloidose einzuordnen. Dementspreehend erw~hnt W. K~/)oKE sie 
bei den Paraproteinosen. Mit der ehemisehen Natur  der kolloiden Sub- 
stanz hat  sieh 1921 S c t t ~ 6 ~ g  befaBt, der hierbei dureh den Chemiker 
R~IC~ unterstiitzt wurde. Er  bezeiehnete die Substanz ziemlieh allgemein 
als Albuminoid. Naeh AnZ~IM~R handelt es sieh um eine nieht einheit- 
liehe Substanz, die im Gewebe noeh wesentliehe Um~tnderungen erfs 
Er  nahm an, ,,dab ein allem Ansehein naeh unter denselben Verh/~ltnissen 
entstandener Eiweil3kSrper bald die typisehen tIyalinreaktionen gibt, 

* N~eh einem Vortrag auf der Tagung der Deutsehen Neuropathologen in 
Wien 1958. 
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bald  nu r  teflweise, ba ld  gar n ich t" .  Er  deutete  dami t  auf  die schillernde 
N a t u r  des kolloiden Stoffes, dessen E n t s t e h u n g  u n d  weehselnde Bfldung 
y o n  dem Al te r  des Kranken ,  yon  Dauer  u n d  Auspr/ igung seiner Grund-  
krankhei t ,  v o n d e r  indiv iduel len  Reakt ionslage u n d  vascul~ren Vorkrank-  
hei ten beeinflul~t werden dfirfte. 

Wir  h ~ t t e n  Gelegenheit ,  e inen neuen  Fal l  zu beobaehten  u n d  un te r  
A n w e n d u n g  einiger histochemischer Methoden histopathologisch zu 
un te rsuehen .  

Fal lbeschreibung 

a) KNnik. Aufnahme Ende 1945 in erschSpftem Zustand aus einem Fliiehtlings- 
lager unter der Diagnose einer senrien Demenz. AngehSrige nieht bekannt. Bei der 
Aufnahme losychisch erhebliche Demenz : Das Altgedachtnis ist so sehlecht, da] die 
Pat. ihren Lebenslauf nieht erz~hlen kann. Sit ist fiber ihre Person orientiert, glaubt 
abet, in einem Schwesternhaus in Sehlesien zu sein und im Jahre 1909 zu leben. Die 
Auffassnng ist erheblieh gest6rt, aueh wiederholte Fragen werden nieht riehtig auf- 
gefal]t. Sie vermag nieht, die Monate rfiekw~rts aufzusagen. Vierstellige Zahlen 
kann sie nicht ohne Fehler wiederholen. Sehon nach kurzer Ablenkung weil~ sie nieht 
mehr, dal] sie sieh eine Zahl merken sollte. Die Merkf~higkeit ist allgemein fast 
v611ig aufgehoben. DiG Pat. bleibt haften und wiederholt dig Antworten vorher- 
gehender Fragen. Bei Testworten erhebliehes Sribenstolpern, starke Affektlabflit~t, 
rasehe Ermfidbarkeit w~hrend der Untersuchung. Stimmungslage euphorisch, 
keinerlei Krankheitsgeffihl und -einsieht. Einmal bejaht die Pat., eine Spritzenkur 
mitgemaeht zu haben, im nachsten Augenblick verneint sie es wieder. 

Neurologischer Be]und. Enge, bds. ]eieht entrundete Pupfllen. Reaktionen aufLieht 
nieht naehweisbar, anf Konvergenz erhalten. Augenhintergrund normal. Leichte 
Unsieherheit beim Finger-Nasen-Versueh. Keine Paresen. Eigenreflexe der Muskeln 
seitengleich in normaler St~rke auslSsbar. DiG Lnfteneephalographie zeigt eine 
erhebliehe Hirnatrophie. 

MKR I I  ira Blut zweffach positiv, im Liquor negativ. 
Verlau]. Im Verlauf einiger Monate langsame Versehleehterung. V6llig desorien- 

tiert, lgerkunf~higkeit, finde~ auch ihr Bert nieht mehr, konfabuliert. Tagsfiber 
Neste]n oder plardoses tterumlaufen im Saal. Auch naehts Beseh~ftigungsunrtthe. 
Wegen Mangel an Niedikamenten (1945 !) keine spezifische Behandlung. Gegen Ende 
1946 Verlegung in die Heft- und Pflegeanstalt Lohr. Dort teils unfreundlich-mfirriseh, 
teils ]appiseh-euphoriseh. Sitzt ~agelang stnmpf and unt~tig herum. Zunehmende 
Unsauberkeit. Seit Ende 1947 gelegentliche generalisierte Krampfanf~rie, manehmal 
zwei am Tage. In den letzten Jahren vSllig abgebaut. Anf~ng 1954 Ted an Broncho- 
pneumonie in der Heft- und Pflegeanstalt Werneck 1. 

Klinische Diagnose. Seronegative (behande]te?) Progressive Paralyse e. 

1 Wir danken tterrn Obermedizinalrat Dr. KOHL~EP]" ffir die freundliehe ~ber- 
lassung der Krankengeschichte. 

Unsere Kenntnis der An~mnese ist bei der bereits dement eingelieferten Frau 
zu lfiekenhaft, um an ]=[and dieses Falles auf das Problem der ,,seronegativen 
Paralyse" eingehen zu k6nnen. AngehSrige, die fiber eine vorhergegangene anti- 
luetische Behandlung zu befr~gen gewesen w~ren, fehlten. Da die Pat. aber immer- 
hin einmal yon frfiheren Spritzkuren berichtet hatte, ist es angesiehts des sonst fiir 
eine Paralyse eharakteristisehen klinisehen Brides a]s wahrseheinlich anznsehen, dab 
sie bereits vorbehande]~ war. Vollst~ndige Liquoruntersuehungen mit Kolloidkurven 
kormten 1945 aus ~ul3eren Grfinden leider nieht ausgeffihrt werden. 
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b) ltirnsektion. Wir erhielten nur das formolfixierte, relativ kleine Gehirn zur 
Untersuchung: Weiche H/~ute fiber dem Stirnhirn und der Zentralregion --  beson- 
tiers li. --  getriibt und m/~Big fibrotisch verdickt, Basisgef/iBe zart und ohne 
Wandeinlagerungen. Deutliche Atrophie beider Zentralwindungen, m/~$ige Atrophie 
der Frontal- und Parieta!windungen; entsprechend klaffende Furchen. Am re. 
Oecipitallappen erkennt man an der lateralen Konvexit~t einen etwa fiinfmark- 
stfickgrol3en Rindenbezirk yon br/~unlicher Farbe und kSrniger Konsistenz. Die 
Leptomeninx ist hier mit der 
Rindenoberfl~ehe verl6tet. 

Die Frontalsehnitte best/iti- 
gen die erheb]iche Rinden- 
atrophie und Meningealfibrose, 
vor a]lem ira Bereich der 2. und 
3. Stirnhirn- und den Zentral- 
windungen. Stammganglien 
und Mark zeigen keine Be- 
sonderheiten. Die Hinterh5rner 
der Seitenventrikel sind etwas 
erweitert. Am ganzen Ventrike]- 
system besteht eine deutliche 
Ependymitis granularis, beson- 
ders am Boden des 4. Ventrikels, 
hier in Form eines wabigen 
Netzwerkes. AmmonshSrner 
unauff/~llig. Schnitte dureh die 
/iul~erlich braun getSnte 0cci- 
pitMregion re. treffen auf eine 
3 Windungskuppen einbezie- 
hende spongiOse Vmwandlung Abb. 1. Frontalsehni~t dm'eh Oeeipitallappen mit  kolloider 
des Rindenbandes (Abb.1). Rindendegeneration. Die verkalkten Gebiete leuchten 

Es enth~lt feink6rnige grau- hell auf  

weif]e Substanzen, die beim 
Schneiden kalkartig kratzen. Das angrenzende subcorticale Mark und die neben 
den Rindeneinlagerungen liegenden Rindenabschnitte sind grau-glasig ver/indert 
und besitzen eine speekige Konsistenz. Die Gesamtausdehnung des derartig ver- 
/~nderten Bereiches betrggt etwa ZwetschgengrSBe. Die Kleinhirnhemisph/~ren bieten 
keine Besonderheiten. Lediglich der Nucleus dentatus ist ziemlich schmal. 

C) Die mikroskopisehe Untersuchung ergab in der  R inde  al ler  t t i rn -  
regionen eine leichte  In f i l t r a t ion  der  Rindengef/~Be m i t  P lasmazel len ,  
sel tener  auch L y m p h o c y t e n .  Die entz i indl ichen Vers  s ind fron- 
t a l  gering,  t emporo -pa r i e t a l  a m  deut l i chs ten  ausgepr/~gt. Auch  f ron ta l  
be s t eh t  abe r  eine erhebl iche Vermehrung  yon  St/~bchenzellen, was be- 
senders  bei  I m p r e g n a t i o n  nach  Penfield zum Ausdruck  kommt .  Die Glia 
der  Molekularsch ich t  - -  vorwiegend As t rocy t en  - -  i s t  ebenfal ls  ve rmehr t ,  
die F a s e r n  s ind verd ich te t ,  die Zellen gelegenthch progress iv  ver~nder t .  
Die •ervenzel len  s ind m i t  Ausnahme  des occipi ta len Herdes  n i rgends  in 
grSberer  oder  ausgedehn te r  Weise  gesch/~digt. I h r e  Zahl  is t  aber  be i  Be- 
r f icksicht igung der  Rindenverschm/~lerung und  Gl iaverd ich tung  als redu-  
z ier t  anzusprechen.  Es  bes tehen  disseminier te  1%rvenzellansf/~lle. I~ur in 
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geringer Zahl finden sich bei Nissl-F/~rbung grfine PigmentkSrnchen um 
die l~indengef~l~e. Diese KSrnchen geben eine Eisenreaktion. Die Dia- 
gnose der progressiven Paralyse wird weiterhin durch die sehr dentliehe 
Ependymitis  granularis gestfitzt. Senile Plaques fehlen. 

Bereits im Nissl-Bfld f~llt an der rechten oecipitalen Konvexit/ i t  eine 
sich fiber mehrere benaehbarte Windungen erstreckende Zone erheblicher 
Nervenzellichtung auf, aus der sich Part ien mit  tief violett gef~trbten, rein- 
kSrnigen Ausf~tllungen herausheben. In  ihrer Umgebung kommen Be- 
zh'ke mit  v511igem Nervenzellverlust vor, die yon einer bei Nissl-F/~rbung 
ungef~rbt bleibenden, aber starker lichtbrechenden, sehr rein gekSrnten 
Substanz durehtr~nkt  sind. Auch die Zahl der Gliazellen ist in diesem 
Bereich erheblich reduziert. Die Grenze zur erhaltenen Rinde ist ziemlich 
scharf und dutch eine Glia-Verdichtungszone marldert,  in der auch zahl- 
reiehe gemgstete Astrocyten nnd zum Tell monstrSse Gliazellen vor- 
kommen. Das Holzerpri~parat zeigt groBe Faserbildner. Man kann in 
unmittelbarer  N~the der tiefvioletten - -ve rka lk t en - -Aus f / i l l ungen  gut 
erhaltene Nervenzellen liegen sehen. 

K o m m t  man  yore gesunden Gewebe aus auf  diese pathologiseh ver- 
gnderten I~indengebiete zu, so trifft man znni~ehst auf  stark hervor- 
tretende Capillaren. Das Capillarnetz ist - -  wie LUBI~OFF dies ebenfalls 
beschrieb - -  erheblich verdichtet, was besonders bei st~rkerer Abblen- 
dung am PAS-Pr~para t  zn sehen ist. Es ist sehwer zu entscheiden, ob es 
sich um ein Zusammenriicken der normalerweise vorhandenen Gef/~Be ira 
pathologiseh ver~nderten Gewebe handelt  oder um eine eehte Neu- 
bfldung. Da die Rindenbreite nicht nennenswert ver~ndert ist, erscheint 
uns das letztere wahrscheinlicher. Allerdings erliegt man dadurch, dal~ die 
Capfllaren infolge starker Fibrose ihrer Wand ungewShnlich hervortreten, 
leicht einer Ts Noch mehr betrifft die Fibrosierung die kleinen 
Venen und Arterien. Diese besitzen eine hellbraune, verbreiterte Int ima,  
die nut  ein schmales Lumen frei l~l~t. Auch Media und Adventit ia sind 
verbreitert ,  erstere br~tunlich getSnt und gro~entefls homogenisiert, so 
dal~ die einzelnen Wandst rukturen nieht voneinander getrennt werden 
kSnnen. Bei Sflberimpr~gnation ~hneln die Gefgi~e 5frets dem Bild, das 
SC~OLZ als drusige Gefi~l~wandver~nderung beschrieb. Je  grSBer die 
Arterien, desto intensiver werden die Mediaver~nderungen. An einigen 
Pialarterien des kolloid umgewandelten Gewebes finden sieh ausgedehnte 
Kalkspangen, die die Media zum Tell v51]ig ersetzen. I m  Nissl-Bild heben 
sich diese Substanzen durch ihre kri~ftig violette Fi~rbung hervor. Man 
sieht zuweilen am Beginn einer solchen Zone, wie sieh einzelne Wand- 
zellen - -  meist in den ringfSrmig verlaufenden Muskelsehlingen - - u n t e r  
gleichzeitiger Abrundung ihres Zelleibes tiefviolett tingieren. Die Kolloid- 
tropfen sind h~ufig kalkhaltig. 57ur bei einem Teil der Arterien kommt  es 
abet  zur Mediaverkalkung. 0fters  sieht man bei van  Gieson-Fgrbung nur 
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eine schwammige Auflockerung der grau-braunen oder ungef~rbt bMben- 
den Media, wghrend das subendotheliale Bindegewebe verbreitert und 
ebenso wie die Adventitia fibrinoid verquollen ist. Bei Mallory-Fgrbung 
kann man den in den Maschen der Media enthaltenen Stoff homogen rosa 
his purpurbraun darstellen. Seine Farbe entsprieht der der kolloiden 
Massen ira Rindengewebe. Besonders deutlieh f/~rben die PAS-geaktion, 
die gekoppelte Tetrazoniumreaktion und Alcianblau die kolloiden Stoffe 
in Gewebe und Gef/~Bwand. 

In  der dureh diese Gefs 
wandvergnderungen gekenn- 
zeiehneten Randzone ist das 
Gewebe leieht aufgelockert. 
Man sieht perieellulKre, im 
iibrigen Schnitt: nieht vor- 
handene Schrumpfr/~ume, in 
den perivaseul~ren Gewebs- 
au/lockerungen aber keine 
sieh bei den versehiedenen 
Methoden anfs Ex- 
sudate. Das Gewebe wird 
immer gr6ber spongi6s auf- 
gelockert, so dab vereinzelt 
nur noch das Gef~ggerfist 
mit d~nnen gli6sen Faser- 
zfigen und seltenen Gliazell- 

Abb. 2. Yerkalkte Gewebsausf~llungen in der Rinde und 
kernen fibrig bleibt. In dieser in der Media intracerebraler Arterien (Tetrazonium- 

spongi6s aufgeloekerten Re- Reaktion naeh DANII~L~I) 

gion innerhalb der Rinde, 
we Nervenzellen nieht mehr erkennbar sind, treten nun zwisehen den 
Capfllaren feink6rnige Niedersehls auf (Abb.2). Sie zeigen keine 
strenge Gef/~ggebundenheit. Angesiehts der Gef/~l]diehte ist die Be- 
urteilung allerdings ersehwert, ob die Gewebsaus]~illungen, die an 
Diehte zunehmend weite Rindengebiete durehsetzen und die R/~ume 
zwisehen den Gef/~Ben ausf/illen, nieht doeh yon diesen ausgehen. 
Je diehter und ausgebreiteter diese feink6rnigen Gewebsausfgllungen 
werden, desto mehr t r i t t  die spongi6se Aufloekerung zurfiek (Abb.3). 
Man finder abet immer wieder unregelm/~Big begrenzte Aufloekerungs- 
bereiehe aueh zwisehen don Niedersehlagsmassen. Die Maschen- 
gr6ge innerhalb der spongi6sen Zone ist ganz nnregelm/igig und reieht 
yon einem feinen Gliagespinst bis zu Cysten vom Durehmesser groger 
Arterien. Nieht immer sind die Gewebsausf/~llungen yon einem spongi6s 
aufgeloekerten Gewebsbezirk ums/~umt. Versehiedentlieh grenzen die 
Ausfgllungen unmittelbar an normal diehtes Gewebe, in dem lediglieh 
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die Gef/~Be durch ihre starke Fibrose hervortreten. Die kolloide Substanz 
durchsetzt  die l~inde wahllos, ohne sich an cyto- oder angioarehitek- 
tonische Strukturgliederungen zu halten. 

Die feink6rnigen Ausf/~llungen besitzen bei der van  Gieson-F/~rbung 
gew6hnlich eine hellbraune Farbe, die abet  auf  weite Streeken in eine 
grau-sehwarze T6nung iiberschls In  diesen dunkel verf/irbten Part ien 
wirkten die Ausf/s offenbar als Kalk/dnger. Dementspreehend 

geben sie eine positive Reaktion 
bei der ROhlsehen F/~rbung. 
In  der Nghe dieser kalkhaltigen 
Part ien besitzen auch die 
umliegenden GefaBe tropfen- 
fSrmige Einlagerungen, die sich 
farberisch ebenso verhalten 
wie die verkalkten Kolloid- 
partien. Bei den Capillaren 
handelt es sieh um fein- 
tropfige Inkrustat ionen,  die 
der fibrosierten Wand offenbar 
auBen aufliegen, bei den Ge- 
f/~Ben mittlerer GrSBe um 
teilweise spangenfSrmige Ein- 
lagerungen in die Media 
(Abb.4a). Gerade in diesen 

Abb. 3. Gl ia faserverd ich tungen  u m  die kolloiden Part ien gewinnt man am ehe- 
AusfKllungen (MALLOI~u sten den Eindruek, daB die 

Kolloidmassen auf dem Wege 
fiber die Gef/~Be in das Gewebe ausgetreten sind. In  Anbetraeht  der 
Diehte der Ausf/s ist es nieht m6glieh, irgendwelehe Aussagen 
fiber deren formale Genese zu maehen. 

W~thrend man bei diesen schwer ver/~nderten Part ien annehmen darf, 
dab es sieh um ein ziemlich altes, sehon zum Stillstand gekommenes 
Stadium des Prozesses handelt, sieht man an einer welt abliegenden Stelle 
Ver/tnderungen, die m6gheherweise ein frfiheres Stadium darstellen: 
Innerhalb der Rinde t r i t t  das Capillarnetz/ihnlich wie in der l%andzone 
der oben besehriebenen Part ien stark hervor. An den W/inden einzelner 
Gefs erseheinen sp~rliehe, feinkSrnige Ausfallungen. Die hier zweifellos 
vorhandene Gef/~Babh~ngigkeit wird sofort verwiseht, sobald die Aus- 
f/s sieh so welt ausbreiten, dab sie den ganzen Raum zwisehen den 
Capillaren ausffillen. Das Bild/ihnelt bier den Verh/~ltnissen bei dem Fall 
Schubert  der Sammlung yon t ter rn  Professor SCHOLZ (FA I~r. 257/38). 
Auf den Pr/s dieses Falles, bei dem man ein Friihstadium annehmen 
muB, erkennt man ebenfalls das starke Hervortreten des GefaBnetzes 
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und die Einlagerung kolloider Substanzen in die Gefs Die Aus- 
fs ]agern sich hier ganz eindeutig um die Gefs auch in den 

Abb. 4. a ~bersicht fiber die Rindenregionen mit spongiSser Auflockerung und verkalkten ~ieder- 
schl~gen. PialgefiiBe Init N[ediaver~nderungen (VAN GIbSOn); b Kolloide, zum Tell verkalkte 
/qiederschl~ge in der / t inde.  Rechts im Bil4 die grob spongiSse Auflockerung. Der Pfeil weist auf  

die ]~noehenmetaplasie (v• GIESON) 

Arch. Psyehia~. Nervenkr.,  Bd. 198 45 
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Regionen, in denen sich gr6Bere Kolloidmassen finden. Daneben bestehen 
wie auch im L6wenbergsehen Fall (ira I-Iandbuch yon A. JAKOB) nicht sicher 
gefaggebundene freie k6rnige Niederschliige. Der Fall Schubert bietet 
insofern einen Ubergang zwischen dem Fall yon ScHoB, bei dem sich die 
kolloiden Einlagerungen in Form speekiger Belage ganz auf die GefaBe 

beschranken und unserem 
Fall, wo die GefaBab- 
hangigkeit nur noch an 
einzelnen Stellen zu sichern 
ist. Er  bietet gewisser- 
maBen die formalgeneti- 
sehe Briicke zwischen den 
Typen strenger Gef~Bge- 
bundenheit und dem Typ, 
bei dem die Ausfallungen 
diffus in das Gewebe aus- 
gebreitet erscheinen. 

Das Hirngewebe, das die 
Kolloidmassen umgibt, 
verh~lt sich zu ihnen wie 
zu einem FremdkSrper: 
Die Astrocyten bflden 
einen diehten Fasermantel, 
der bei Mallory-Farbung 
gut wahrnehmbar ist 
(Abb.4b). Rein mesoder- 
mal, wie Dfl~K dies an- 
nahm, ist die Gewebsreak- 
tion jedenfalls nicht. Die 

Abb. 5. Knoehenmetaplasie. Aufleuehten der Faserstruktur Mikroglia mit ihren Stab- 
beiPolarisation ehenzellen ist abgesehen 

von einem sctimalen Rand- 
saum nicht st/irker progressiv verandert als auch in der iibrigen 
Rinde. Was man v611ig vermigt, sind Fettk6rnchenzellen, doppel- 
breehende, nicht strukturgebundene Lipoide und Sehaumzellen. Mark- 
seheiden und Aehseneylinder sind irmerhalb der Kolloidsubstanzen und 
im spongi6sen Gebiet zugrunde gegangen. ~hnlieh wie die faserbildende 
Makroglia reagiert das mesodermale Bindegewebe mit Ausbfldung argyro- 
philer Fasern, die die Ausfallungen einzeln und septenf6rmig dureh- 
ziehen. Im Gegensatz zu den Fallen yon ALZltEIME~, SIOLI, L6WE~B~O, 
KUFS sowie STRXUSSL~ und KOSXlNAS sind die entzi~ndlichen In/iltrate 
gering ausgeprag~ und nieht starker als in der iibrigen paralytisch ver- 
anderten Rinde. Etwas hi~ufiger sieht man allerdings innerhalb der 
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Infil trate atypische, vergrSBerte Plasmazellen mit  pyknotischem Kern 
und einzelne Russelsche K6rperehen. Hier und da kommen vielkernige 
.Fremdk6rper-Riesenzellen vor, wie dies aueh yon Di)~K, L6W~,NBE~G 
sowie ST~:SSLE~ und KOSKINAS beobachtet  warde. 

Die Ausfgllungen weisen eine Besonderheit auf, die bisher in keinem 
Fall kolloider Degenerationen beobachtet  wurde: Sie gehen an einigen 
Stellen in Knochensubstanz fiber. Die verkalkten Kolloidsubstanzen ver- 
lieren ihre k6rnige Struktur,  werden bei normaler Durehleuchtung homo- 
gen und zeigen bei Polarisation die typische Lamellenstruktur  des 
l(noehengewebes (Abb. 5). In  der verkn6cherten Zone kommen Knochen- 
zellen vet,  einige Osteoblasten auch am VerknSeherungsrand. Bei 
Aleianblau-PAS-Fgrbung hebt  sich der PAS-positive Knoehen be- 
senders gut yon den blauen verkalkten Part ien ab. Es handelt  sieh um 
ganz kontinuierliehe 1Jberggnge veto verkalkten Kolloid zum Knoehen- 
gewebe - -  um eine siehere Metaplasie, nieht um artefiziell eingesprengte 
Knochenstiickchen. 

d) Itistochemie der Kolloidstoffe. Betraehtet  man die Ergebnisse der 
Gewebsfgrbungen naeh ihrem histoehemischen Aussagewert, so ergibt 
sieh folgendes Bild: 
JKohlenhydrathaltig : 

PAS + 
acetyliert + 
reversibel" + 
bromiert + 
Ityaluronidase unverander~ 
Aleianblau-PAS rosa, in verkalkten Partien blau 
Peressigs. Schiff + 
Glykogen 
l%tt 
Metachromasie -- (in verkalkten Partien rotviolet~) 

Eiweiflhaltig : 
Tetrazonium + 
Pepsinverdauung + 
Trypsinverdauung ( + ) 

]~ein typ. Amyloid." 
Kongorot 
Methylviolett -- 
Jod 
Fibrin (Weigert) + 

Calciumhaltig (R6hl) : braun(inverkalktenPartienbraunsehwarz, Knoehensehwarz). 

Die ~bersicht  zeigt, dab die Stoffe eiweiB- und kohlenhydrathaltig 
sind, dab sie aber nicht die typischen Amyloidreaktionen geben (auch 
nicht bei Po]arisation). Bei der Bewertung einiger Untersuchungsergeb- 
nisse (Fermentverdauung, Eisen, Amyloidproben) muB allerdings berfick- 
sichtigt werden, dab das Material bereits 21/2 Jahre  zur Fixierung in 
Formoll6sung lag, bevor es histologisch verarbeitet  werden konnte. 

45* 
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Besprechung 
Unser Fall entsprieht in den wesent]iehen Ziigen den frfiheren Be. 

sehreibungen der sogenannten kolloiden Degeneration. Die tIerde 
bevorzugten nahezu in allen publizierten F~llen die graue Substanz des 
Gro~hirns, also das Hirngebiet, in dem sich bei der progressiven Paralyse 
die entziindlichen Ver~nderungen manifestieren. Vom Klinischen her 
halte ieh es nicht ffir mSglieh, diese Formen der progressiven Paralyse 
mit  kolloider Degeneration yon der ,,unkomplizierten" Paralyse zu 
differenzieren. Es erscheint aber denkbar, dal~ die Elektrophorese und 
ahnliche Methoden der Eiwei~aufschlfisselung einen charakteristisehen 
Befund innerhalb der Globulinfraktion ergeben, da man armehmen muI3, 
da$ die StSrung mit einer Eiwei$dyskrasie zusammenhangt. Sehon vor 
60 Jahren nahm ALzI~I~I~m~ die Eiwei[3natur der abgelagerten StoNe an 
und seitdem wurde diese Annahme nie bezweifelt. Sie erhi~lt erneut ihre 
Stfitze dutch das Ergebnis der gekoppelten Tetrazoniumreaktion. Die 
ebenfalls seit einem halben Jahrhunder t  diskntierte Deutung der Stoffe 
als Hyalin (ira Sinne yon P. E ~ s T )  oder Amyloid hat -- jedenfalls bin. 
sichtlich des nie ganz abgelehnten Amyloidcharakters --  erst durch 
VOLLA~I) einen eindeutigen Verfechter erhalten. VOLLAND erkli~rte schon 
1937: ,Zweife]]os gibt es lokale Amyloidosen, die sich auf dem Boden 
einer primi~ren Entzfindung entwickelt haben, z. B . . . .  lokales Amyloid 
des Gehirns bei progressiver Paralyse." 1939 pl~dierte er anli~Blich der 
Beschreibung eines eigenen Falles dafiir, die Synonyme auszumerzen, die 
das Versti~ndnis zwischen allgemeiner Pathologie und l~europathologie 
erschweren. Er  zielte dabei auf die Gleichsetzung von kolloider Degeneration 
und lokalem Amyloid, gab aber in der gleichen Arbeit zu bedenken, daI~ 
sich das lokale Amyloid im Gegensatz zur kolloiden Degeneration bei 
l~aralyse mit Vorliebe am Plexus chorioideus manifestiert. Immerhin 
dfirften kaum Bedenken an der Gleichsetzung beider Begriffe entstehen, 
wenn man sich die weite Begriffsfassung vor Augen h~it, die LUBA~SC~ 
1929 ffir das atypisehe Amyloid gab: 1. Fast  v611iges Verschontsein der 
sonst yon Amy]oidose stark bevorzugten Organe und Gewebe. 2. Starke 
Bevorzugung der sonst gar nicht oder wenig betroffenen Organe und un- 
gewShnliche Wuchtigkeit der Amyloid-Ablagerungen. 3. Oft knStchen- 
oder knotenf6rmige Beschaffenheit. 4. Mehrfache Abweichung ira 
Ausfall der kennzeichnenden Amyloidreaktionen. 5. Fehlen einer nach- 
weisbaren Grundkrankheit  (siehe hierzu G. K ~ o ~ ) .  Die Grundkrank- 
heir ist bei der kolloiden Degeneration allerdings gesichert und der 
chronisehe entziindliche ProzeB bei der progressiven l~aralyse be- 
gfinstigt zweifellos --  woraufVoLLA~n 1939 hinwies -- die Hyperglobulin- 
~mie in Serum und Liquor, die als RSntgenspi~tsehaden (MA~KI~WlCZ) 
auf wahrscheinlich gleichem Wege dasselbe morphologische Bild hervor- 
rufen kann. Die atypischen oder fehlenden Amyloidreaktionen werden in 
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der Mehrzahl der Fallbesehreibungen hervorgehobe n, wobei eingesehr~nkt 
werden muB, dag es sieh auch in der Mehrzahl dieser F~tlle um altes, sehon 
1/ingere Zeit in Formol lagerndes Material handelte. Der Hyperglobulin- 
iimie kommt naeh LWTTEgE~ besondere Bedeutung fiir die Amyloid- 
bfldung zu. Die These yon Lov~sc~cx~ und L~TT~E~, dal] die Amyloid- 
bildung mit einer Antigen-AntikSrperreaktion zusammenh/inge, wurde 
sehon yon VOL~A~D und Y~T~gs aueh fiir die Genese der kolloiden 
Degeneration herangezogen. L~TTE~gs Annahme, dab das atypisehe 
Amyloid am Ort der Antigenaussehwemmung entstehe, deckt sieh gut 
mit der Erfahrung, dab die kolloide Degeneration den 0 r t  des paraly- 
tischen Prozesses -- die graue Substanz -- bevorzugt. Infiltratzelle der 
Paralyse ist die Plasmazelle, also diejenige Zellart, die fiir die Antik6rper- 
bildung verantwortlieh gemaeht wird (siehe G. E~GWLH~a~DT). Wit sehen 
sie geh~uft nahe der kolloiden Degeneration, neben ihr die l~usselschen 
K6rperehen, die naeh G~v~D~-CuL]~MA~ u. DII~ZEL aus untersehied- 
lieh polymerisierten Eiweigk6rperehen bestehen, die meist ein Glykolipid 
enthalten und yon einer l~ibonueleinsgurehiille umgeben werden. 
LOESCtmK~ und L ~ T w ~  nehmen an, dab es im Verlauf der Antigen- 
Antik6rperreaktionen zur Pracipitation eines EiweiBk6rpers im Gewebe 
kommt, der die GefgBwand nieht zu durchdringen im Stande ist. Unsere 
Befunde in den Gef~gwiinden weisen darauf hin, dag StSrungen der 
Permeabilitiit eine bedeutungsvolle l~olle im pathogenetischen Ablauf 
spielen. Am augenf~lligsten tr i t t  dies bei den R6ntgen-Sp/~tsch/~den zu- 
tage, bei denen der Zusammenhang der ausgefi~llten Substanzen mit der 
krankhaft  ver/inderten Gef/~Bwand keinem Zweffel unterliegen diirfte. 
PwTwl~S hat  daher aueh als Voraussetzung der Paramyloidosebildung die 
Kombinationen einer tIyper- bzw. Paraprotein/tmie mit einer erhShten 
Durchls der Blut-tIirn-Schranke genannt. 

Welche Absehnitte des Gef/~l]systems fiir die Permeabilit/ttsst6rungen 
verantwortlich zu machen sind, ist nieht leieht zu entscheiden. Die 
Capillaren sind zwar stark gewuehert und weisen eine leichte Wand- 
fibrose auf, die schwersten Ver/~nderungen finden sieh aber an den Ge- 
f/~gen mittlerer GrSge, an den Pr/tarteriolen, Meinen Arterien und 
Venen. 

Betraehtet man die Ergebnisse der histoehemisehen Untersuchungen 
unter dem Bliekpunkt, ob die gef/~Bnahen Kolloide sich in ihrer Alters- 
stufnng histoehemiseh versehieden verhalten, so zeigt der Vergleieh yon 
gekoppelter Tetrazoninmreaktion, Alcianblauf/~rbung und PAS-l~eaktion 
keine eindeutigen Untersehiede. Nur manehmal hat man beim Vergleich 
der Sehnitte den Eindruck, dab die Stoffe zuerst mit Alcianblau and 
Tetrazonium loositiv reagieren, w/ihrend die PAS-Reaktion nachhinkt. 
Dieser -- allerdings nieht konstante--Unterschiedist insofern yon gewissem 
Interesse, als WlND~IJM u. K~AMEg beim Amyloid zwei verschiedene, 
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mit  Eiweig verbundene Kohlenhydratantei le  unterscheiden konnten: 
einen PAS-positiven, bei dem die PAS-l%eaktion bei Pepsin-, nieht 
aber naeh Trypsinverdauung metaehromatisch wurde, bei dem also das 
metaehromatisch reagierende Kohlenhydrat  (sulfatiertes Polysaceharid ?) 
dureh Protein maskiert  war. Naeh GEDIGK beruht die Fremdk6rper- 
reaktion - -  nach Versuchen an Eisenhydroxyd - -  auf  der Ausbildung 
eiweiBgebundener Mucopolysaceharide, wobei er annimmt,  dab die Auf- 
gabe der Zellen in Fremdk6rpergranulationen nieht allein in der Produk- 
tion yon Fermenten,  sondern aneh in der Xnderung des Milieus und in der 
chemischen Bindung besteht. Es ware demnaeh m6glieh, dab e s  sieh bei 
den verschiedenen Kohlenhydratantei len um genetiseh versehiedenartige, 
zum Teil reakt iv  entstehende Stoffe handelt. 

Die sekund/ire Kalkanreieherung ausgef/~llter EiweiBstoffe, die sieh bei 
versehiedensten Gewebsnekrosen oder auch bei Angiomatosen wie der 
Foix-Alajouanineschen oder der Sturge-Webersehen Krankhei t  finder, 
wurde bei kolloider Degeneration bisher unseres Erachtens noeh nicht 
besehrieben. Das gleiche gilt ffir die Knochen-Metaplasie. Diese hetero- 
tope Knochenbildung ist - -  wie die ]Jbersicht yon Ctt. Kl~rcK]~ zeigt - -  
sehr selten. C~I. Kt~ffcKg zitiert FlSCHEI~-WAsELs, TE~DELO0 und WEI- 
D]~NI~EIC~I, naeh denen eine direkte Metaplasie yon hyalinem Binde- 
gewebe mi t  Kalksalzen m6glich ist, sofern jfingeres, reffendes Binde- 
gewebe mit  Kalksalzen zusammentrifft .  ElcBSL6~I u. B o c I ~ I E  erw/~hnen 
aueh einen Fall, bei dem sieh in einem ,,neurogelierten" tI irnstein 
Knochengewebe entwickelte. LINZBAC~ setzt ffir die Entstehung yon 
echtem heterotopem Knochengewebe voraus, dag ein gefgBreiehes Keim- 
gewebe vorhanden ist, aus dem sich Osteoblasten entwickeln k6nnen. 
Diese entspringen nach KnOMP]~CHEI~ (zit. nach C~. K~i~cEE) den gefag- 
begleitenden Mesenchymzellen. Der ungewShnliche Capillarreiehtum, der 
bei unserem Fall innerhalb der verkalkten Substanzen vorhanden ist, 
deekt sich mit  dieser Annahme. 

Zusammenfassung 
Schilderung eines Falls yon kolloider Degeneration (10kaler atypiseher 

Amyloidose) der l~inde bei einer 57j/~hrigen, hochgradig dementen Frau 
mit  progressiver Paralyse, die in den letzten sieben Lebensjahren unter 
epfleptischen Anfallen litt. Die e iwe ig -und  kohlenhydrathaltigen Ge- 
websausfgllungen wirkten als Kalkfiinger. Als Besonderheit land sieh 
eine heterotope Knoehenbildung innerhalb der kolloid degenerierten 
Rinde. 
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