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In den vorangehenden Arbeiten haben wir den Typ Scholz und den
Typ Krabbe der Leukodystrophien behandelt. Der letztere bevorzugt
das Kleinkindesalter und zeigt morphologisch die charakteristischen
mehrkernigen Globoidzellen, wahrend eine Metachromasie der Mark-
scheidenabbauprodukte und eine Anreicherung der metachromatischen
Lipoidkomplexe in den Nervenzellen und einigen Korperorganen fehlen.
Diese wiederum charakterisieren den Typ Scholz, der — in der Regel
familidr auftretend — das Kindes- und Jugendalter bevorzugt, aber
auch im Frwachsenen-Alter vorkommt. Zu den Leukodystrophien sind
auBerdem die Pelizaeus-Merzbachersche Krankheit, die einfache ortho-
chromatische Form (neutral fat leucodystrophy bei Poser u. vaAx Bo-
AERT) und die orthochromatische Erwachsenen-Form zu zéhlen, bei
der in den Abriumzellen eisenhaltige Granula auftreten, die als Eigen-
pigment anzusprechen sind (VAN BoGAERT u. NYSSEN). POSER u. VAN
Bocagrr fiigten in ihrer Ubersichtarbeit als letzte Art noch die ,,leuco-
dystrophy with spongy degeneration of the neuraxis*“ an, die von J. E.
MEyER als Odemkrankheit des fritlhen Kindesalters bezeichnet und in-
sofern auch genetisch anders gedeutet wurde. Den Leukodystrophien ist
gemeinsam, daf ihnen eine endogene Storung im Auf-, Um- oder Abbau
der Markscheiden zugrunde liegt, soweit man dies nach dem gegenwiértigen
Wissensstand beurteilen kann. Wir wollen in dieser Arbeit die ,,einfache
und die adulte pigmenthaltige orthochromatische Form behandeln.

A. Die einfache orthochromatische (neutral fat) Leukodystrophie

Die Diagnose dieser Form ist eigentlich nur per exclusionem zu stellen :
Sie betrifft diejenigen diffusen Entmarkungskrankheiten, die weder
Globoidzellen noch metachromatische Abbauprodukte, weder eine

* Unterstiitzt durch die Deutsche Forschungsgemeinschaft.



418 JURGEN PEIFFER:

abnorme Stoffspeicherung in den Nervenzellen noch entziindliche Infil-
trationen aufweisen, die iilber das Resorptiv-Reaktive hinausgehen.
Verstindlicherweise kinnen gerade bei der Beurteilung der entziindlichen
Reaktionen Differenzen dariiber auftauchen, ob man einen Fall zur ortho-
chromatischen Leukodystrophie oder zu der Schilderschen Krankheit
zéihlen soll. Morphologisch kann das Bild dem der intervalliren Verlaufs-
form der CO-Vergiftung dhneln, von der sich der klinische Verlauf aber
deutlich unterscheidet. Das Kennzeichen des leukodystrophischen Pro-
zesses liegt in dem stark verzogerten Lipoidabbau, der hier allerdings
schwerer zu beweisen ist als bei den. iibrigen Leukodystrophie-Formen.
Insofern erscheint es auch moglich, daB das letzte Wort iiber diese
,,einfache’* orthochromatische Markkrankheit als Sonderform der Leuko-
dystrophie noch nicht gesprochen ist.

Die Ahnherren dieser Leukodystrophie zu nennen, fallt schwer, da
ihre Differenzierung von den metachromatischen Formen in der dlteren
Literatur schwer moglich ist. HALLERVORDEN nennt als frithesten Be-
schreiber SCHALTENBRAND (1927). HALLERVORDEN bespricht auch die
Schwierigkeiten, diese Form als ,,degenerativ® von der Schilderschen
Krankheit und der multiplen Sklerose abzugrenzen. Moglicherweise
gehéren nach HALLERVORDEN hierher Fille von GacrL (1927) sowie
GLoBUs u. STRAUSS (1928). POSER u. VAN BOGAERT nennen die Fille
von ErNarsoN, NEEL u. STrROMGREN (Fall XIV), Taxs, JERVIS sowie
Epcar u. vax Migrrs. Wir fiigen folgende Beobachtung hinzu:

Fall Giinther Mo (FA Nr. 209/54)'. Vatervater Sonderling. Der Vater zeigt
akromegale Ziige. Erstes Kind: 9 Jahre alter gesunder Bub. Zweites Kind: Giinther
(s.u.!). Drittes und viertes Kind: Zwillinge. Der mannliche Zwilling starb kurz nach
der Geburt; der weibliche, jetzt 7 Jahre alt, leidet unter pavor nocturnus.

Normale Geburt. Lernte rechtzeitig zu laufen. und zu sprechen und schien geistig
rege zu sein. Mit 1 Jahr Masern. Mit 23/, Jahren stieB sich der Junge zweimal
an der rechten Stirnseite (offenbar keine Commotio cerebri). Seit dieser Zeit nicht
mehr so folgsam. Zunehmend tolpatschig, besonders mit den Handen. Mit 3!/, Jahren
ziemlich plotzlich erregter, sehr nervés und unruhig, schlief schlecht und phanta-
sierte viel. 4 Wochen spiter soll der Gang unbeholfen geworden sein. Nachschleppen
des linken Beines, Gfters Hinfallen. Keine Krampfe. Hin und wieder Erregungs-
stande, in denen er viele seiner Spielsachen mutwillig zerstorte. Liefl wieder Stuhl
und Urin unter sich.

Aufnahme im Krankenhaus Kronach mit 33/, Jahren. Befund : Spastische Parese
beider Beine, FuBklonus und Babinskisches Zeichen beiderseits. Das Kind konnte
nicht mehr allein gehen, sich schlecht aufsetzen und taumelte beim Gehversuch
auffallend unter Nachziehen des rechten Beines Hs schrie bei korperlicher Beriih-

rung auf, sprach nur einzelne, meist unverstiandliche Worte oder antwortete mit
Schimpfworten. Das Kind blieb in den folgenden Wochen véllig apathisch. Die

1 Wir danken Herrn Prof. Dr. GrNING, Chefarzt am Kreiskrankenhaus Kronach,
Herrn Dr. Euer, Kronach und Herrn Obermedizinalrat Dozent Dr. BAUMER, dem
Direktor der Stadtischen Nervenklinik Bamberg fiir die Uberlassung der Kranken-
geschichte,
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Pyramidenbahnzeichen verstérkten sich und hinzu traten Stérungen der Koordina-
tion. Am li. Arm entwickelte sich ein Rigor und ein Intentionstremor. Da das
Kind nicht zuriickzuckte, wenn man plotzlich mit der Hand auf sein Gesicht zufuhr,
konnte man auf Erblindung schlieflen. Der Augenhintergrund lief li. eine leichte
temporale Abblassung mit verschwommenen Papillengrenzen erkennen. Leichte
Ptosis und Horizontalnystagmus. Zeitweise Schnauzkrampfe sowie Zuckungen der
Gesichtsmuskulatur wie bei einer Chorea.

Im EEG bestand eine hochgradige Verlangsamung des Grundrhythmus mit
Krampfspitzen, die am stirksten fronto-prézentral rechts lokalisiert waren. Im
Luftencephalogramm leichte Abrundung und Hochziehung der Ventrikelenden,
wenige Wochen spater bereits eine symmetrische Erweiterung der Seitenventrikel
einschlieflich der Unterhorner, wihrend der 3. und 4. Ventrikel weniger stark
erweitert waren. Die dulleren Liquorrdume erschienen normal. Auf der Schidel-
tbersichtsaufnahme sah man lediglich eine auffallende Dehiszenz der Schadel-
nihte. Bei der Liguoruntersuchung wechselte die Zellzahl zwischen 12 und
30/3 Zellen. Der Gesamteiweilbwert stieg von 1,3 iiber 3,4 auf 8,0 bei einem Quotien-
ten von 0,7—0,8. In den Mastixkurven bestand eine tiefe Linkszacke. Die Wasser-
mann- und Meinicke-Reaktionen waren im Liquor bei der ersten Punktion negativ,
bei einer spateren — wahrscheinlich unspezifisch — zweifach positiv, die Cardio-
lipin-Reaktion negativ. Im Blutserum waren die Reaktionen negativ. Sabin-Feld-
mann-Titer nicht erhoht, KBR auf Toxoplasmose negativ.

Verlauf. Eine Woche nach der Aufnahme in die Bamberger Nerven-Klinik
hatten sich bei zunehmender Verschlechterung des Zustandes choreo-athetotische
Hyperkinesen im li., seltener im re. Arm eingestellt. Das Bewultsein war ge-
tritbt. In den letzten 8 Lebenswochen fraten Schiuckbeschwerden auf. Die
Temperatur erhohte sich unbeeinflulbar auf iber 42° C. Das Kind starb mit
4 Jahren nach wenigstens halbjahrigem Krankheitsverlauf.

Eine Allgemeinsektion wurde nicht vorgenommen,

Hirnsektion. 1140 g schweres formolfixiertes Gehirn. Die Windungen erscheinen
vorallem im Bereich der Occipitallappen auffallend schmal und reichlich gefiltelt,
doch liegt keine stirkere Verbreiterung der Windungsfurchen vor. Die Meningen
sind iiber der frontalen Konvexitét milchig getriibt und vor allem iiber den Furchen
leicht verdickt. Der basale GefaBring ist zartwandig und normal konfiguriert. Die
pialen Gefife sind iiber den Occipitallappen bis in die feinsten Astchen injiziert. Nur
angedeutet erweitertes Ventrikelsystem. Marklager in GroB- und Kleinhirn prall
elastisch und derber als gew6hnlich. Im parietal und occipitalen Marklager starkes
Hervortreten gestauter, erweiterter GefalBle. Die Schnittfliche des Markes fithlt sich
an wie eine schlecht rasierte Haut. Im ganzen zeigt das Mark eine etwas graue
Tonung, Rinde, U-Fasern und Stammganglien zeichnen sich aber gut ab. Medulla
oblongata etwas schmal, doch wohl proportioniert und ohne deutliche Atrophie der
Pyramidenbahnen.

Histologtscher Befund. Auf dem Markscheidenschnitt durch die GroBhirnmark-
lager findet sich nur eine angedeutete Abblassung der Markscheiden. Diese zeigen
haufige senartige Auftreibungen, jedoch keine Markballen cder sichere Zerfalls-
vorginge. Man ist angesichts dieses Befundes iiberrascht, bei der Fettfarbung
zahlreiche iiber das ganze Marklager verstreute, frontal am dichtesten liegende
sudanophile Fettkornchenzellen zu sehen. Es handelt sich um Fetttropfen,
die in den Zelleib der ortsstindigen Glia eingelagert sind. Man vermiBt eine
Verdichtung von Fettkornchenzellen um die GefdBe. Prilipoide Stoffe kommen
nicht vor. Dementsprechend fehlen auch metachromatische Anfirbungen der
Markscheiden-Abbauprodukte. Keine eisenpositiven Granula. Auf dem Nissl-Bild
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erkennt man vermehrt — meist gemiistete — Astrocyten, auBerdem spirliche
GefaBwandinfiltrate aus Plasmazellen und eingestreuten Lymphocyten. Im Thala-
mus liegt ein lockeres Gliahdufchen. Die Nervenzellen sind in Rinde und Stamm-
ganglien gut erhalten. Im Marklager finden sich auffallend viel Nervenzellen. Die
Achsenzylinder sind relativ gut erhalten und zeigen eine nur leichte Lichtung mit
Frakturierungen. Die Gefifle im Mark treten stark hervor und sind prall gefiills,
jedoch nicht thrombosiert. Hiufig sind sie von einem exsudaterfiillten Hof umgeben.
Auf dem Holzer-Priparat sieht man eine deutliche Vermehrung der Gliafasern im
ganzen GroBhirnmark mit eingestreuten, nicht selir dichtliegenden groBen Faser-
bildnern. Die Ammonshérner sind gut erhalten, Fettkérnchen fehlen, die Gliafasern
sind nicht verdichtet. Die Nervenzellen des Nucl. dentatus und der Kleinhirnrinde
sind ungeschidigt. Auf den Schnitten durch die schmale Medulla oblongata vermiBt
man Verdnderungen an den Pyramidenbahnen. Es finden sich in ihrem Bereich
lediglich zwei lockere Gliah&ufchen, sonst wie in der dbrigen Medulla kein krank-

hafter Befund.

Ein 4 Jahre alter Knabe starb nach einer mindestens 6 Monate
davernden Krankheit, die mit Koordinationsstérungen und méglicher-
weise Absencen begann, denen sich eine Paraparese anschloB, die inner-
halb von Monaten in eine Tetraspastik tiberging. Horizontalnystagmus,
Ptosis und Amaurose, zuletzt choreo-athetotische Hyperkinesen. Es bot
sich also das relativ unspezifische Bild einer diffusen Markerkrankung,
das sich durch das Fehlen der charakteristischen EEG-Verdnderungen
lediglich von der van Bogaertschen subakuten sklerosierenden Leuko-
encephalitis abgrenzen lieB. Pathologisch-anatomisch fallt die Divergenz
zwischen dem geringen Markscheidenzerfall und der Haufigkeit der im
allgemeinen noch nicht zu den GefiBen abgewanderten sudanophilen
Abbauprodukte auf. Auch die Achsenzylinder sind relativ wenig alteriert,
wihrend die Fasergliose im Mark recht deutlich ist. Derartige Befunde
sind von der van Bogaertschen subakuten sklerosierenden Leukoence-
phalitis (Lmss) her bekannt. In unserem Fall fehlen aber die dort sehr
ausgepragten entzindlichen Verdnderungen, ebenso fehlen die bei der
Lzss allerdings auch nur fakultativen EinschluBkérperchen. Einige
GefiBe zeigen zwar Lymphocyten- und Plasmazell-Infiltrate, ja auf
dem Thalamusschnitt und in der Medulla finden sich sogar drei lockere
Gliah#ufchen, — dennoch sind die entziindlichen Verdnderungen
allgemein so gering, daB eine primir entziindliche Erkrankung mit
groBer Wahrscheinlichkeit ausgeschlossen werden kann. Das Paren-
chym ist vom Krankheitsproze$ nicht betroffen. Die Héaufigkeit der
Nervenzellen innerhalb der weiBen Substanz deutet auf eine gewisse
Migrationshemmung. Die Gefifstauung in den hinteren Hirnabschnit-
ten ist nicht Folge einer Sinusthrombose. Sie ist so gering, daB die
Markverinderungen nicht mit ibr in Verbindung gebracht werden
kénnen. Hinsichtlich der Orthochromasie und des Fehlens primér ent-
ziindlicher Verinderungen entspricht dieser infantile Fall véllig den
folgenden adulten Fillen. Als Unterscheidungsmerkmal tritt bei den
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letzteren lediglich. ein Eigenpigment hinzu. AuBlerdem ist die Ent-
markung viel stirker ausgeprigt und bestimmt das Bild so, daBl an
der Eingliederung als Leukodystrophie kein Zweifel erhoben werden
kann.

B. Erwachsenenform mit orthochromatischen Markscheiden-
Zerfallsprodukten von hellbrauner Eigenfarbe (van Bogaert und Nyssen)

DrezeL hat einige schwer rubrizierbare Einzelbeobachtungen (vaw
BoGAERT u. NyYssEN, SiMMa) mit zwei Féillen von RicHARDSON aus dem
Bostoner General Hospital zu einer eigenen Gruppe zusammengefaf3t.
Sie ist dadurch gekennzeichnet, daB im Gegensatz zum Typ Scholz eine
Metachromasie der Markscheiden-Abbauprodukte ebenso fehlt wie eine
Blihung der Nervenzellen. Man findet den normalen Myelinabbau iiber
sudanophile Kérnchenzellen, wenn, auch das offensichtlich lange Liegen-
bleiben der Abrdumzellen fiir ein verzogertes Abbautempo spricht. Im
Gegensatz zu der sich hierin gleich verhaltenden Gruppe der einfachen
nichtmetachromatischen Leukodystrophie sieht man im Mark aber in
lockerer Anordnung Koérnchenzellen, die Granula enthalten und eine
gelbbraune Eigenfarbe besitzen. Sie firben sich bei Nissl- und Kresyl-
violett-Farbung griinlich-schwarz, sind zum mindesten zum Teil sudano-
phil und geben eine positive Eisenreaktion. Bei den bisher beschriebenen
Fallen handelt es sich um Erwachsene im mittleren und hoheren Lebens-
alter. VAN BoGAERT u. NYSSEN beschrieben eine familidre Erkrankung.
Einen weiteren Fall aus dem Institut von Herrn Prof. Scrorz konnten
wir D1ezeL dort demonstrieren. Er erwihnt ihn bereits als ,,Fall Becker
in seiner Monographie. Diese Krankheitsgruppe ist deswegen von groBem
theoretischen Interesse, weil DiezeL der Meinung ist, daB es kontinuier-
liche Uberginge von den metachromatischen Leukodystrophien {Typ
Scholz) zu diesen Féllen gibt. Das Eigenpigment in den Kérnchenzellen
wird von DigzEL als Melanin aufgefalt, entstanden aus dem metachro-
matischen Stoff, den er fiir einen Glycerinphosphatid-Polyphenolkomplex
hélt. DiezeL verficht die Hypothese, daB aus diesen Stoffen iiber eine
Dopa-Chinon-Verbindung Melanin entstinde. Wir méchten uns dazu
an Hand zweier eigener Fille duBern. Der erste ist in einer Dissertation
von R. WanREN (Wilrzburg) verwendet worden.

Fall E.Beck (FA Nr. 112/53). Eine Schwester im Alter von 5 Monaten an
Krampfen gestorben, sonst keine Nerven- oder Geisteskrankheiten in der Familie
bekannt. Zwei gesunde. Téchter.

Bis 1945 Prokurist, danach noch etwas selbstindig kaufménnisch titig. Seit
dieser Zeit auffalliges Nachlassen der Leistungsfihigkeit. Die Ehefrau bemerkte
vor Kriegsende einen zunehmenden Initiativeverlust, der spiter voriibergehend an
eine gehemmte Depression denken liel. Wegen der sich verstarkenden Aspontaneitit.
und Stumpfheit mufite man aber eine organische Hirnerkrankung fiir wahrschein-
licher halten. B. war affektiv nicht mehr ansprechbar. Schon 1950 erlosch seine
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Anteilnahme an der Familie. AuBler kurzen GruBworten sprach er in den letzten
Jahren spontan fast nichts mehr. Seit 1951 Einnassen. Aufnahme in die Universitits-
Nervenklinik Miinchen im Februar 1952, wo aufler nicht ideal runden Pupillen
neurologisch kein sicher krankhafter Befund erhoben werden konnte. B. war dort
teilnahmslos. Antworten kamen bei der Untersuchung sehr langsam, oft muBite
mehrmals gefragt werden. Die Aufmerksamkeit war schlecht zu fixieren. Deutlich
herabgesstztes Urteilsvermogen. Gedachtnisliicken. Schon frithes Abbrechen bei
freier Wortassoziation. Benehmen korrekt, hoflich. Spricht spontan fast mnichts,
antwortet jedoch prompt auf
Anrede. Im EEG Allgemein-
verdnderungen mit Verlang-
samung des Grundrhythmus.
Liguorbefund  normal.  Auf
Grund des  Luftencephalo-
gramms mit Erwejterung der
inneren und Aulleren Liquor-
rdume iiber beiden Frontal-
lappen wurde die Diagnose auf
Picksche Krankheit gestellt.

Nach der Verlegung in
das Nervenkrankenhaus Haar
schnelle Zunahme des psychi-
schen Verfalls. B. wirkte dort
dement und stirnhirnverandert.
Jede feinere Differenzierung in
Bewegung und Ausdruck ging
verloren. Keinerlei Spontane-
itdt mehr. Mimik praktisch auf-
gehoben. Nestelbewegungen der
Finger. Blaseninkontinenz. Ge-
wichtsabnahme. Entwicklung
einer Bronchopneumonie, der
der Patient im Mai 1953 nach
8jahrigem Krankheitsverlauf
erliegt.

Abb.1. Fall Beck. Markzerfall und Sklerosierung in den Befund der Hirnsektion. Es
dorsalen und lateralen Partien des Stirnhirns. Starke  besteht eine erhebliche sym-
Erweiterung des Vorderhorns. Frontalschnitt metrische Volumenreduktion

beider Stirnlappen. Auf Fron-
talschnitten findet sich keine Verschmaélerung der Rinde, hingegen eine diffuse
Veranderung besonders der dorsalen Partien der Marklager, die neben einer grauen
Verfarbung eine spongitse Struktur und eine eigentiimlich derbe Konsistenz mit
erheblichem Volumenschwund aufweisen (Abb.1). Diese die Ventrikel teilweise
umschlieBende Verinderung der Marklager verliert sich oceipitalwirts vor
Erreichung der Zentralfurche. Die U-Fasern heben sich in den betroffenen
Partien in weiBer Farbe ab, der Balken ist hier auf Ziindholzdicke reduziert.
Der Thalamus ist deutlich atrophisch. Sonst finden sich keine Verinderungen.

Histologtscher Befund. Die Markscheiden-Préparate vom Stirnhirn demon-
strieren einen ausgedehnten Markscheidenschwund, der an der Ventrikelwand fast
vollstindig ist und kurz vor Erreichung der U-Fasern aufhort. Die ventrikelnahen
Bezirke sind — wie besonders gut die Gliafaser-Fiarbung zeigt — stark spongios
aufgelockert. Nur in der Tiefe des Marklagers sind noch einzeln liegende Markfasern
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mit perlschnurartigen Auftreibungen zu erkennen. Abrdumzellen heben sich bei der
Markscheiden-Firbung (Schréder) nur ganz vereinzelt schattenhaft ab. Das Sudan-
rot-Praparat zeigt aber, daBl sudanophile Fetttropfchen doch in groBerer Menge
iber das Entmarkungsgebiet verteilt sind. Nur selten sammeln sie sich in Form
typischer Fettkornchenzellen um die Gefafe. Hin und wieder sieht man anstatt der
leuchtend roten sudanophilen Fettstoffe anch stumpf orange-ockerfarbene Zellen,
den ,,Pralipoiden‘‘ entsprechend. Eine Farbung zur Darstellung der Metachromasie
mit essigsaurer Kresylviolettlosung zeigt aber, daB sich nirgends im Mark eine
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Abb.2. Fall Beck. Die Eigsenfirbung (GOMORY) zeigt, dall Abrdumzellen und fixe Gliazellen im Mark
hiufig kérnige Einschliisse besitzen, die eine Eisen-Reaktion geben

charakteristische Metachromasie wie beim Typ Scholz findet. Das Holzer-Bild
bestatigt das Vorliegen einer diffusen Sklerosierung des Marklagers. Zwischen dem
Fasernetz liegen ofters grofe Faserbildner. Es fallt bei dieser Farbung auch auf,
daB sich eine Reihe von Abriumzellen hellgelb bis gelbbraun anfirben. Die gleiche
Farbe zeigen diese Zellen auch auf dem ungefirbten Schnitt. Die Kérnchen besitzen
also eine Eigenfarbe. Die Zellen bzw. die in ihnen enthaltenen Kérnchen geben eine
lebhafte Eisen-Reaktion (Abb.2). Sie treten auch bei der van Gieson- und der Azan-
Farbung gut zutage. Die letztere hebt die haufigen gemisteten Astrocyten hervor.
Die Markverdnderungen verlieren sich caudalwirts noch vor der Zentralregion. Mit
den Markscheiden sind auch die Achsenzylinder gréftenteils zugrunde gegangen.
Man sieht nicht selten Axon-Auftreibungen und Kugelbildungen.

Wegen der Differentialdiagnose zum Typ Scholz untersuchten wir nicht nur die
Metachromasie, sondern auch die Nervenzellen derjenigen Gebiete, in denen man
beim Typ Scholz Blihungen und Einlagerungen metachromatischer Stoffe beob-
achten kann. Weder im Nucl. dentatus noch im Thalamus und im Pallidum oder
in der zona rubra substantiae nigrae und in anderen Nervenzellgebieten finden sich
entsprechende Verinderungen. Die Nervenzellen sind abgesehen von einzelnen
tigrolytischen, das Bild der primiren Reizung zeigenden, Zellen im Cingulum-
Bereich gut erhalten.

Arch, Psychiat. Nervenkr., Bd. 199 28
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Bei einem mit 55 Jahren verstorbenen Mann begann 6—7 Jahre
vor seinem Tode ein langsam fortschreitendes Krankheitsbild, das
zu hochgradiger Merkschwiche, zu Aspontaneitit und schlieBlich Demenz
fithrte und einer Pickschen Atrophie dhnelte. Die Sektion ergab eine
Sklerosierung des frontalen Marklagers, verbunden mit Entmarkung und
reichlichem Vorkommen sudanophiler Fettkornchenzellen. Zwischen
ihnen lagen Gliazellen, die mit gelblichen Eigenpigmentkdrnchen erfillt
waren. Binzelne primér gereizte, stark aufgeschwollene Nervenzellen in
der Rinde des Cingulums.

Fall Therese Ho (FA Nr. 108/40)L. Die Pat. wurde mit 37 Jahren in die Univer-
sitédts-Nervenklinik Tiibingen eingeliefert. Sieben Geschwister der Pat. sind gestor-
ben, von ihnen sei eine Schwester ,,kindisch* geworden. Drei Geschwister leben,
eine sei ,,melancholisch*.

Als Kind ,,Zahngichter* (Fieberkrampfe?). MittelmiBige Schiilerin, die eine
Klasse repetieren mulite. Seit 2—3 Jahren konne sie ihren Haushalt nicht mehr
ordentlich fithren. Sie sei sehr vergeflich geworden. Thr Mann miisse ihr morgens
sagen, was sie tagsiiber tun solle. Frither habe sie ihren Kindern bei den Schulauf-
gaben helfen kénnen, dies ginge schon seit einiger Zeit nicht mehr. Gleichzeitig mit
dem Auftreten der Merkschwiiche sei die Pat. depressiv geworden, weine viel, fithle
sich &ngstlich, sobald sie allein sei. Es treibe sie umher, sie laufe seit einem Jahr
haufig plotzlich in den Wald oder an den See. Sie war selbst zum Arzt gegangen,
weil sie das Gefiihl hatte, nicht mehr denken zu kénnen.

Bei der Aufnahme zeitlich und értlich orientiert. Drangte nach Hause. Weinerlich
unruhig, wirkte ratlos, gleichgiiltig, affektiv etwas abgestumpft, manchmal aus-
gesprochen lappisch. Sie war nicht in der Lage, ihr Bett selbst zu machen oder sich
die Schuhe anzuziehen. Hierbei handelte es sich offenbar um eine apraktische
Storung. Neurologisch fanden sich eine entrundete Pupille, beiderseits ein Babingki-
sches und Rossolimosches Zeichen. Die Bauchhautreflexe waren nicht sicher aus-
losbar. Normaler Liguorbefund bei 2 Untersuchungen in 4 wochigem Abstand.
Bei der Luftencephalographie fand sich eine symmetrische Erweiterung beider
Vorderhorner und vermehrte subarachneidale Luft iiber dem Stirnhirn. Bereits
nach 3monatigem Klinikaufenthalt hatte sich der Zustand der Pat. sehr ver-
schlechtert. Sie machte einen teils ratlos depressiven, teils angstvoll getriebenen
Eindruck, bot hochgradige Gedichtnisausfille und zeigte einen Trieb, allerlei wert-
lose Dinge zu sammeln. Sie liel Urin unter sich und schmierte mit Kot. Es bestand
eine starke Polyphagie. Bei der Aufnahme in Kaufbeuren Klagen iiber starke Kopf-
schmerzen. Nach wie vor sehr éngstlich und traurig verstimmt. Jammert in einem
fort: ,Ich kann nicht denken®. Zeitlich vollig desorientiert. In den folgenden
Monaten weiterer Personlichkeitsabbau. Zerreiit alles, ist selbst zu einfachsten
Arbeiten nicht zu gebrauchen. Zu Beginn des 38. Lebensjahres — nach etwa
3jahrigem Krankheitsverlauf — erstmals Anfall von BewuBtlosigkeit, starkem
SchweiBausbruch, Kopfdeviation nach li. und heftigen Zuckungen auf der li.
Korperseite. Dauer 3 Std. Seit dieser Zeit wiederholtes Auftreten vorwiegend
linksbetonter Anfille, denen stundenlange BewuBtseinstriibungen folgen. Innerhalb
eines 1/, Jahres entwickelt sich eine spastische Hemiparese li. AuBler einem

1 Wir danken Herrn Prof. Dr. E. Krerscuamer, dem Direktor der Universitits-
Nervenklinik Tiibingen und Herrn Obermedizinalrat Dr. Sarm, dem Direktor der
Oberbayer. Heil- und Pflegeanstalt Kaufbeuren fiir die freundliche Uberlassung
der Krankengeschichten.
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bloden Lachen ist keine Reaktion mehr zu erzielen. Hochgradig unrein. In den
letzten Lebensmonaten gehduft Anfille. Organisches Aufschreien, starke Abmage-
rung, Schluckbeschwerden. Tod mit 39 Jahren.

Klinische Diagnose, Diffuse Marksklerose.

Bei der Aligemeinsektion ergab sich lediglich eine auffallende Verdickung der
Schéadelknochen. In der Schilddriise taubeneigroBe, mit seréser Fliissigkeit gefullte
Cyste. Milz vergrofert, weill, zerflieBlich. Sonst regelrechter Befund.

Hirnsektion. In Frontalscheiben zerlegtes, in Formalin fixiertes Gehirn; ver-
schiedene Stiicke sind herausgeschnitten. Auf Frontalschnitten finden wir das Mark-
lager beider Frontalpole, re. ausgeprigter als li. verhirtet und grau verfiarbt
unter deutlicher Verschonung der U-Fasern. Die Veranderung erstreckt sich bis in

i Jo 8 &

Abb.3. Fall Ho. Tigrolytische und geschwollene Nervenzellen in der GroBhirnrinde (Nissl-Firbung)

das parietale Marklager und ist in den dorsalen Partien des frontalen Markes, wo
eine spongiose Gewebsbeschaffenheit mit Konsistenzminderung auftritt, stirker
ausgepragt als in den orbitalen Teilen. Das temporale Mark ist frei, desgleichen die
itbrigen Abschnitte der weilen Substanz. Occipital finden wir in symmetrischer
Ausbildung — re. etwas ausgedehnter als li. — in Nachbarschaft des Ven-
trikels aufgelockerte Herde, die sich im vorderen Abschnitt des Occipitalmarkes
bogenformig um das Hinterhorn herumziehen. Stammganglien und Thalamus
erscheinen makroskopisch frei von Veréinderungen, desgleichen Kleinhirn und
Stamm. Innerhalb des Riickenmarks finden sich in ihrer Bedeutung zweifelhafte
weillich verfirbte Stellen in der weiBen Substanz.

Histologischer Befund. In den bereits makroskopisch als geschidigt anzusprechen-
den Markbezirken findet man eine ziemlich weitgehende Entmarkung, die nur ein
ganz diinnes Maschenwerk einzeln liegender Markscheiden bestehen gelassen hat.
Diese sind knopfformig aufgetrieben und im Zerfall begriffen. Zwischen dem rest-
lichen Markscheidennetz liegen in lockerer Anordnung Abriumzellen, die sich mit
Hamatoxylin rauchgrau bis schwarz anfirben. Zur Rindenmarkgrenze hin nimmg

28*
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der Markfasergehalt zu. Die U-Fasern sind gut erhalten, ebenso die Markscheiden
innerhalb der Rinde. Bei Sudanrot-Farbung stellen sich im Mark — besonders in
den Zungen — sehr zahlreiche sudanophile Fettkornchenzellen dar, die meist bei
Polarisation das Malteserkreuz der Cholesterinester geben. Die Holzer-Farbung
zeigt eine dichte Fasergliose mit reichlichen groflen Faserbildnern. Man erkennt
auch eine Reihe von Koérnchenzellen mit leichter gelblicher Eigenfarbe. Der gliése
Faserteppich bildet sich im Markzentrum zum Teil in ein spongidses Wabenwerk
um. Mit den Markscheiden sind auch die Achsenzylinder groftenteils zugrunde
gegangen. In der Rinde und an der Rindenmarkgrenze kommen haufig Axon-Auf-
treibungen und stark geschwollene, zum Teil vakuolisierte Nervenzellen vor. Dieser
Befund wird bestétigt durch die Nisslsche Zellfarbung. Man sieht bei ihr, daf die
Rinde im allgemeinen gut erhalten ist, daB sich aber hier und da ischdmisch ver-
anderte, hiufiger geschwollene Nervenzellen finden, die dem Bild der priméren
Reizung entsprechen (Abb.3). Die Ammonshorner zeigen keine Ausfille. Die
Wabenstruktur der Nervenzellen, wie wir sie von den metachromatischen Féallen
her zu sehen gewohnt sind, fehlt. Tatséichlich zeigt die essigsaure Kresylviolett-
Farbung auch, daBl nirgends metachromatisch braun gefiarbte Kérnchen- oder
Nervenzellen vorkommen. Wie beim Fall Beck sind hierbei eine Reihe von Kérn-
chenzellen graublau gefarbt. Dementsprechend sieht man bei Eisenfarbung — vor
allem an den Herdrandern — in iibernormaler Zahl eisenhaltige granulierte Abbau-
zellen, wenn auch nicht so zahlreich wie beim Fall Beck. Ungefarbt eingebettete
Schnitte lassen erkennen, daBl diese Abréumzellen eine ganz leichte gelbliche Eigen-
farbe besitzen, wiederum nicht so deutlich wie beim Fall Beck. Im Mark zahlreiche
gemastete Astrocyten. Entziindliche Verinderungen fehlen. Die Dichte der Glia
und Abriumzellen nimmt nach der Tiefe des Marklagers zu ab. Dort ist entspre-
chend dem hoheren ProzeBalter bereits eine weitgehende Abraumung erfolgt. Die
Pyramidenbahnen sind sowohl innerhalb der Medulla oblongata als auch im
Riickenmark erheblich entmarkt und mit sudanophilen Abraumzellen geringer
Dichte besetzt.

Von 11 Geschwisterkindern erkrankte 1 Schwester an einer Depres-
sion, eine andere starb, nachdem sie , kindisch*’ geworden war. Bei unserer
Patientin begann die Krankheit mit 26 Jahren in Form von &ngstlich
gefarbten Depressionen und Merkschwiche. Im 2. Krankheitsjahr ver-
schlechterte sich der Zustand progredient tiber apraktische Storungen
zu hochgradiger Demenz. Neurologisch bestanden beiderseits Pyramiden-
bahnzeichen. Imletzten Lebensjahr linksbetonte Anfille und Entwicklung
einer spastischen Hemiparese links. Tod mit 39 Jahren. Im Gehirn starkere
Entmarkung des ganzen Zentrum semiovale bis zum Occipitallappen unter
Bevorzugung der dorsalen Markabschnitte. Sudanophile Fettkérnchen-
zellen in groBer Menge, denen einzelne Abrdumzellen mit gelblichen,
eisenhaltigen Kornchen von Eigenpigmentcharakter beigemengt sind.

Besprechung
Drezerkonnte durch Vergleich von Schnitten der Féalle vonvax BogAERT
u. NYSSEN, seiner von RIcHARDSON stammenden Fille und unseres Falles
Beck als Gemeinsames das Vorkommen gelbbrauner eisenhaltiger Koérn-
chen nachweisen. Sie lassen sich in einer wechselnden Zahl von Abrdum-
zellen im Mark finden. Wie unser Fall Ho zeigt, bedarf es genauerer
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Beobachtung und moglichst der Anfertigung einer Eisenreaktion, um die
Pigmentkornchenzellen zu sehen. Daher wurden wohl sie auch bisher
auBer von DIEzEL von keinem der fritheren Autoren erwihnt. Da man an
Gehirnen alter Menschen nicht selten Hémosiderinkérnchen bzw. eisen-
haltige Kornchen oder Zellen sieht, erhebt sich die Frage, ob es sich
hierbei nur um physiologische Zeichen der Alterung handelt, die sich
dem Entmarkungsproze aufprigen. Die Zahl der Koérnchen geht aber
wesentlich iiber das bei Altersprozessen Ubliche hinaus. Histochemisch
verhalten sich die Kérnchen auBerdem anders als das typische Hémo-
siderin oder Lipofuscin, zu denen aber zweifellos eine enge Verwand-
schaft besteht.

Féarbungsergenschaften der Pigmentkirnchen. Die gelbliche Eigenfarbe
verleiht den Kornchen bei einer Reihe von Routinefirbungen infolge von
Farbadditionen einen von der sonstigen Farbung abweichenden Farbton.
Bei der Nissl-Farbung mit Thionin erscheinen sie gelbgriin und lassen sich
hierdurch kaum von der griinen Thioninmetachromasie der Leukodystro-
phien des Types Scholz unterscheiden. Die essigsaure Kresylviolett-
losung, durch die die Koérnchen blauschwarz angefirbt werden, zeigt
aber, da} es sich nicht um die braunviolette Metachromasie des Types
Scholz handelt. Bei van Gieson-Féirbung heben sich die kérnchenbelade-
nen Zellen durch einen graubraunen Ton hervor. Bei Holzer-Farbung er-
scheint dagegen wieder die gelbe Eigenfarbe, da die Kérnchen sich mit Kri-
stallviolett offenbar nicht anfirben. Bei der Sudanrot-Fiarbung (RoMErs)
ergibt sich die Sudanophilie der Kérnchen, doch geben nicht alle das
leuchtende Rotorange, das die weit zahlreicheren ,,normalen‘ sudano-
philen Fettkornchenzellen aufweisen. Bei Polarisation fehlt ihnen die
Doppelbrechung. Bei der Azan-Fiarbung heben sie sich durch einen
griinliche Mischfarbe hervor, am deutlichsten lassen sie sich aber durch
die Eisenfirbung darstellen.

Die Héufigkeit der eisen-positiven Kérnchen iiberschreitet zum minde-
sten bei unserem Fall Beck weit die Zahl eisenhaltiger Zellen, die man
sonst bei dlteren Patienten antrifft. Die eisenreichen Kornchenzellen
finden sich gehduft in den Randgebieten der Entmarkungsbezirke, aber
nie so dicht liegend wie z.B. die mit metachromatischen Koérnchen
gefiillten Abraumzellen beim Typ Scholz. Es handelt sich in der Regel
um recht groBe, einen deutlichen Zellrand aufweisende Zellen, die sich
durch ihre granulire Struktur hervorheben. Die histochemische Unter-
suchung hilft der Antwort auf die Frage niher zu kommen, wie
diese Pigmentkdrnchenzellen angesprochen werden konnen (siehe Tabelle
auf S.428).

Auf Grund dieser Reaktionen die Stellung der Kornchen innerhalb der
verschiedenen Pigmente zu bestimmen, ist nicht einfach. Sie erfiillen
zunédchst die Bedingungen, die Vorranp fiir die Siderine gefordert hat
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(,;ohne vorherige Demaskierung des Schwermetalls eisenpositive intra-
celluldre Pigmente von brauner Eigenfarbe ‘). Im Unterschied zum Hamo-
siderin sind die Kérnchen aber lipoidhaltig, wenn auch zugegeben werden
mubB, daf} bei der Sudanfirbung der Nachweis der Sudanophilie durch die
Uberdeckung mit der gelbbriaunlichen Eigenfirbung erschwert ist. Hin-
sichtlich des Lipoidgehaltes stimmen sie mit dem Abniitzungspigment

Braun-Metachromasie (v. Hrescu-PEIFFER) . . . . . . . o
PAS-Reaktionen . . . . . . . . .. . ... .. @
Tetrazonium (Dandelli) . . . . . . . . . . . . . ... +
Sudanfarben . . . . . . . . . ..o o000 oL +
Eisen (Gomory) . . . . . . . . . . . . .. ... +
Argentaffinitét (Fontana-Masson) . . . . . . . . . . . -+
Bleichbarkeit mit Hy,O, . . . . . . . . . . . ... L. &
Schmorlsche Reaktion . . . . . . . . . . . . .. .. -+

Huecksche Lipofuscindifferenzierung: Blau wie Lipofuscin, Verlangerte Carbol-
fuchsinfarbung: Kriftig rot (etwas mehr karmesinfarben als die Lipofuscingranula
in den Nervenzellen). Fluorescenz: Eigenfluorescenzl.

{ Lipofuscin) iberein, das jedoch nach RomEls ebenso wie das Héamo-
siderin nicht argentaffin ist. Die Argentaffinitit ist aber deutlich aus-
geprigt. Sie ist typisch fiir das Melanin und kann nach Lisox auf eine
Polyphenolkomponente zuriickgefithrt werden. Im Gegensatz zu
Melanin sind die Pigmentkornchen kaum bleichbar durch H,0,. Sie unter-
scheiden sich vom Melanin ferner wiederum durch ihren Lipoid-, vor
allem aber durch den Eisengehalt. Die Schmorlsche Reaktion ist positiv.
Bei der verlingerten Carbolfuchsinfirbung stellen sich die Granula
kriftig karmesinrot dar, — ein wenig dunkler als das Lipofuscin der
Nervenzellen, was moglicherweise mit einem hoéheren Proteingehalt zu-
sammenhingt, fiir den auch die positive Tetrazoniumreaktion spricht.
Die negative PAS-Reaktion entspricht wiederum dem Melanin und
Siderin, wihrend das Lipofuscin PAS-positiv reagiert. SchlieBlich unter-
scheiden sich diese Spéatfille in der fehlenden Metachromasie ihrer Pig-
mentkérnchen von dem ,,argentaffinen Lipopigment* (SEITELBERGER u.
Gross) der Hallervorden-Spatzschen Krankheit.

Die Festlegung auf eine der einigermafien definierten Hauptgruppen
der Pigmente fillt also schwer. Sicher ist nur, daB es sich num ein Lipo-
pigment handelt, das eisenhaltig ist und argentaffine Eigenschaften
besitzt. Da die der Argentaffinitit zugrunde liegende Reaktion auf dem
Vorkommen, von. Polyphenolen beruht, ist die Diezelsche These von be-
sonderem Interesse, wonach es gerade die Polyphenolgruppe ist, durch
welche die metachromatischen Koérnchenzellen des Types Scholz

1 Wir danken Herrn Prof. Dr. Naumaxn (Oberarzt der Universititsklinik fiir
Hals-Nasen-Ohrenkranke Wiirzburg) fir seine bereitwillige Unterstittzung bei der
fluorescenzmikroskopischen Untersuchung.
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charakterisiert werden. Die bekannten Beziehungen der Polyphenole zum
Melanin veranlaBten Dipzern zu der Annahme, daB die bei diesen Spét-
fallen vorliegenden Pigmente Melanincharakter besitzen und daf es kon-
tinuierliche Reihen von den metachromatisch reagierenden Abbaupro-
dukten des Types Scholz bis zu den Pigmentkérnchen des Spit-Types
(van BogarrT u. NYssEN) gibt. Wir mochten uns auf die Diskussion
dieser Fragen nicht einlassen, soweit sie sich mit den chemischen Eigen-
schaften der Granula befaBt. Die chemische Bestimmung der Hirnlipoide
und deren Stoffwechsel ist unseres Erachtens noch nicht so weitgehend
bekannt, dal man Krankheitseinheiten danach differenzieren konnte.
Auf der anderen Seite ist sicher, daf die Hirnlipoide enge genetische
Verwandschaften miteinander besitzen (KLENK). Am weitesten fort-
geschritten sind unsere Erkenntnisse hieriiber bei den reinen Lipoid-
speicherkrankheiten. Obwohl wir aber wissen, daB Ganglioside, Cerebro-
side und Sphingomyeline eng miteinander verwandt sind, unterscheiden
wir doch die verschiedenen Stoffwechselkrankheiten (amaurotische
Idiotie, Gargoylismus, Morbus Gaucher, Niemann-Picksche Krankheit)
als Krankheitseinheiten, wobei wir — Krmnk folgend — annehmen,
daB eine encymatische Fehlsteuerung der Lipogenese je nach dem Zeit-
punkt ihres Einsetzens zur Speicherung charakteristisch verteilter Stoft-
gemische fiihrt. Trotz der inneren chemischen Verwandschaft enstehen
dadurech klinisch recht unterschiedliche Bilder. Dieser Vergleich sollte uns
davor bewahren, die chemischen Beziehungen bestimmter Zellelemente
bei den verschiedenen Leukodystrophieformen allzu sehr zu betonen,
solange uns die Klinik und die Morphologie Mittel zur Typendifferen-
zierung in die Hand geben. Gegen die Annahme eines kontinuierlichen
Ubergangs zwischen den beiden Leukodystrophietypen scheint uns
einmal die fehlende Argentaffinitit der metachromatischen Kérnchen-
zellen, gewichtiger aber noch das morphologische Argument der fehlenden,
Nervenzellbeteiligung beim Typ van Bogaert-Nyssen zu sprechen.
Immerhin kennen wir von der amaurotischen Idiotie her bei den Spit-
Fillen ebenfalls ein Zuriicktreten der Nervenzellverinderungen und eine
Neigung zu protrahierten Krankheitsverldufen. Der andere Altersgipfel
diirfte auch kein prinzipieller Einwand sein, seitdem Erwachsenenfille
des Types Scholz bekannt geworden sind. Die Familiaritdt scheint aller-
dings beim Typ van Bogaert-Nyssen — soweit die wenigen bisher
beschriebenen Fille eine Aussage hieriiber zulassen — eine geringere
Rolle zu spielen als beim Typ Scholz.

Zur Frage des Uberganges zwischen den metachromatischen Fillen des
Types Scholz und den nichtmetachromatischen Spatfillen kime der
Beschreibung entsprechender Ubergangsfille groBe Bedeutung zu.
Drezen deutet in seiner Monographie einen solchen von QUANDT stam-
menden Fall kurz an. Leider fehlt noch eine eingehende Schilderung
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dieser wesentlichen Beobachtung. Uns selbst gelang es nicht, an unseren
Féllen derartige Ubergénge zwischen dem Typ Scholz und dem Typ
van Bogaert-Nyssen nachzuweisen. Die normale Sudanophilie der Abbau-
produkte bei Fehlen von Metachromasie und Nervenzellbeteiligung ver-
bindet die Spat-Fille unseres Erachtens auch weit eher mit den vorher
beschriebenen Féllen von ,.einfachem‘* Lipoidabbau.

Die Diezelsche These der Verwandschaft zwischen dem Typ Scholz
und diesen Spétfillen (Typ van Bogaert-Nyssen) stiitzt sich vollig auf
den Nachweis polyphenolhaltiger Gruppen bei beiden Typen. Wir
méchten es offen lassen, ob diese Gemeinsamkeit bei der bekannten engen
Verwandschaft der verschiedenen physiologischen und pathologischen
Hirnlipoide geniigt, um morphologisch doch recht inkongruente Krank-
heitseinheiten in eine pathogenetische Beziehung zueinander zu bringen.
Hier werden wohl erst weitere chemische Untersuchungen und die
Beschreibung neuer Fille Klarheit bringen. Vorliufig erscheint mir die
Beziehung der Spétfille zu den einfachen orthochromatischen Leuko-
dystrophien des Kindes- und Jugendalters nicht weniger wahrscheinlich
als die Verwandschaft mit dem Typ Scholz. Gerade unser Fall Ho bietet
sich hier als fraglicher Ubergangsfall zu den einfachen orthochroma-
tischen Leukodystrophien an:

Das Charakteristicum der Spétfalle, ndmlich das eisenhaltige Eigen-
pigment, ist auch bei ihm nachweisbar, jedoch wesentlich weniger stark
ausgeprigt als beim Fall Beck. Nur bei genauer Beobachtung wird man
auf die Pigmentkornchen aufmerksam. Auch wir stellten sie erst fest,
nachdem unsere Aufmerksamkeit durch den Fall Beck und die Diezelsche
Monographie darauf gelenkt war. Ohne diese Hilfe hitten wir den Fall
wohl zu den Formen mit einfachem Lipoidabbau gezahlt. Unsere Familie
erinnert etwas an die Beschreibung von FERRARO. FERRARO erwédhnt in
seiner Arbeit keine Kornchen von Pigmentcharakter und Eisengehalt,
wohl aber groBe, plasmareiche Glia- und geschwollene Nervenzellen wie
auch wir sie sahen. Da er aber auBerdem zahlreiche ,,prilipoide® Zellen
nennt, die wir mit den metachromatischen Zellen. des Types Scholz zu
identifizieren geneigt sind, muBl es fraglich bleiben, ob die Ferraroschen
Fille denen vaN BocarrTs u. NyssENs und unserem Fall Beck an die
Seite gestellt werden kénnen. Immerhin besitzt auch unser Fall Beck eine
Reihe ,,prilipoider‘ Abrdumezellen, die aber nicht metachromatisch sind.
Sie weisen auf die problematische Wertung dieser ,,Prilipoide®. Wir
konnten in unserer Arbeit iiber die Leukodystrophien des Types Scholz
zeigen, daB diejenigen Stoffe, die PAS-positiv sind und sich metachro-
matisch anfirben, bei Anwendung der Sudanrotfirbung das fahle Ocker-
Orangerot des Pralipoids geben. PosER, DEWULF u. VAN BOGAERT sahen
nun in ihrem Leukodystrophie-Fall Prilipoide, die sich nicht mit Nilblau-
sulfat firbten und die PAS-negativ waren. Diese Beobachtung deutet
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darauf hin, daB unsere These, wonach die metachromatischen Stoffe mit
den frither als Prélipoid beschriebenen Substanzen identisch sind, nicht
in vollem Umfang umkehrbar ist. Offenbar kénnen in beschranktem MafBe
auch nichtmetachromatische Prélipoide vorkommen. Sie gewinnen aber
nicht die Bedeutung der metachromatischen Stoffe des Types Scholz,
bei dem auBerdem die Stoffspeicherung in den bestimmten Nervenzell-
gebieten hinzutritt.

Klinisch ist die Diagnose der adulten Leukodystrophie-Fille, wie wir
schon bei der Darstellung der metachromatischen Fille ausfithrten,
schwierig, ja oft unmdglich. Treten nicht neurologische Ausfallserschei-
nungen hinzu, so gleicht das Bild meist den hirnatrophischen Prozessen,
nicht selten auch atypisch schizophrenen Syndromen. Beider Pridilektion
des Prozessesim Stirnhirnmark ist es verstindlich, da8 hiufig die Diagnose
einer Pickschen Krankheit gestellt wird (so bei StMma und bei unserem
Fall Beck) oder da man eine Paralyse diskutiert. Auf die klinische
Differentialdiagnose ging R. WAHREN in ihrer Dissertation niher ein.

Morphologisch ist den hier beschriebenen infantilen und adulten Typen
nichtmetachromatischer Leukodystrophien gemeinsam das Vorkommen
sudanophiler Fettkornchenzellen, deren Abtransport offenbar stark ver-
zogert erfolgt. Auch die Entmarkung selbst geht zum Teil so langsam
vor sich, daB} nur vereinzelt Abrdumzellen zu sehen sind. Die Fasergliose
tibertrifft oft die Entmarkung, die Lichtung der Achsenzylinder ist bei
den adulten Fillen recht deutlich. Im Gegensatz zum Typ Scholz fehlen
metachromatische Abbauprodukte und Einlagerungen dieser Stoffe in
die Nervenzellen, die nur gelegentlich das Bild der primiren Reizung auf-
weisen. Sowohl bei den kindlichen und jugendlichen als auch bei den
Spét-Féllen besteht in der Regel eine familiéire Belastung mit organischen
Nervenkrankheiten.

Zusammenfassung

Ein Fall einer einfachen orthochromatischen Leukodystrophie im
Kindesalter und zwei Falle im Erwachsenenalter werden klinisch und
pathologisch-anatomisch beschrieben. Die Erwachsenenfille besitzen
auller den sudanophilen Abrdumezellen und seltenen ,,pralipoiden‘ Zellen
Koérnchenzellen, die gelbbraune Pigmentgranula enthalten. Auf die histo-
chemische Differenzierung der Pigmentkérnchen wird eingegangen. Eine
Angliederung der adulten Fille an die orthochromatischen Fille erscheint
gerechtfertigter alsihre Ableitung von den metachromatischen Leukody-
strophien des Types Scholz.
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