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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 GloboidzeUen, ws eine Metachromasie der Murk- 
scheidenabbauprodukte und eine Anreicherung der metachromatischen 
Lipoidkomplexe in den Nervenzellen und einigen KSrperorganen fehlen. 
Diese wiederum charakterisieren den Typ Scholz, der - -  in der Regel 
familii~r auftretend - -  das Kindes- und Jugendalter  bevorzugt, aber 
auch im Erwachsenen-Alter vorkommt.  Zu den Leukodystrophien sind 
aui~erdem die Pelizaeus-Merzbachersche Krankheit ,  die einfache ortho- 
chromatische Form (neutral fat  leucodystrophy bei POSER u. VA~ BO- 
GAE~T) und die orthochromatische Erwachsenen-Form zu zi~hlen, bei 
der in den Abri~umzellen eisenhaltige Granula auftreten, die als Eigen- 
pigment anzusprechen sind ( v ~  B o G A ~  u. NYss]~).  PosE~ u. VAN 
BOGAE~T ffigten in ihrer Ubersichtarbeit  als letzte Art  noch die ,,leuco- 
dyst rophy with spongy degeneration of the neuraxis" an, die yon J.  E. 
M]~yw~ als 0demkrankhei t  des frfihen Kindesalters bezeichnet und in- 
sofern auch genetisch anders gedeutet wurde. Den Leukodystrophien ist 
gemeinsam, da6 ihnen eine endogene StSrung im Auf-, Urn- oder Abbau 
der Markscheiden zugrunde liegt, soweit man dies naeh dem gegenw~rtigen 
Wissensstand beurteilen kann. Wir wollen in dieser Arbeit die ,,einfache" 
und die adulte pigmenthaltige orthochromatische Form behandeln. 

A. Die einfaehe orthoehromatische (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. 
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a b n o r m e  Stoffspeicherung in den Nervenze l len  noeh entzf indl iche Infil- 
t r a t i o n e n  aufweisen,  die fiber das  R e s o r p t i v - R e a k t i v e  hinausgehen.  
Vers tgndl icherweise  k e n n e n  gerade  be i  de r  Beur te i lung  der  entzf indl iehen 
R e a k t i o n e n  Differenzen da r i ibe r  auf tauchen ,  ob m a n  einen F a l l  zur  or tho-  
ch romat i schen  L e u k o d y s t r o p h i e  oder  zu der  Schfldersehen K r a n k h e i t  
zghlen sell. Morphologisch  k a n n  das  Bi ld  dem der  i n t e rva l l a r en  Verlaufs-  
form der  CO-Vergi f tung ghne]n, yon  der  sich der  kl inisehe Ver lau f  aber  
deu t l i eh  un te r sehe ide t .  Das Kennze ichen  des l eukodys t roph i sehen  Pro-  
zesses l iegt  in dem s t a r k  ve rzege r t en  L ipo idabbau ,  der  hier  a l lerdings  
sehwerer  zu beweisen ist  als bei  den  f ibr igen L e u k o d y s t r o p h i e - F o r m e n .  
In so fe rn  e r sehe in t  es aueh mSglieh,  dat~ das  le tz te  W e f t  f iber diese 
,,einfaehe" or thoehromat i sehe  M a r k k r a n k h e i t  als Sonder fo rm der  Leuko-  
d y s t r o p h i e  noeh n ich t  gesprochen ist .  

Die Ahnhe r r en  dieser  L e u k o d y s t r o p h i e  zu nennen,  fi~llt sehwer, da  
ihre Dif ferenzierung yon  den  m e t a e h r o m a t i s e h e n  F o r m e n  in der  g l te ren  
L i t e r a t u r  sehwer megl ich  ist.  HALLE~VO~D]~N nenn t  als f r i ihes ten Be- 
sehre iber  SCHALTENBRAND (1927). HALLE~VO~DE~ bespr ieh t  aueh die 
Sehwier igkei ten ,  diese F o r m  als ,,degenerativ" y o n  tier Sehi ldersehen 
K r a n k h e i t  u n d  der  mu l t i p l en  Sklerose abzugrenzen.  MSglieherweise 
geheren  nach HALLE~VO~D~ h ie rher  Fgl le  yon  GAGEL (1927) sowie 
GLOBUS u. STRAUSS (1928). POSE~ u. VA~ BOOAW~T nennen  die Fg l le  
von EINAt~SON, I~EEL U. STReMGI~EN (Fall XIV), TA~s, J ~ w s  sowie 
EDGAIr U. VAN MIEI~TS. W i r  fi igen folgende Beobach tung  hinzu : 

Fall  Giinther ~[o (FA Nr. 209/54) 1. Vatervater Sonderling. Der Vater zeigt 
~kromegale Ziige. Erstes Kind: 9 Jahre alter gesunder Bub. Zweites Kind: Gfinther 
(s. u. !). Drittes und viertes Kind: Zwilliuge. Der mannliche Zwilling starb kurz naeh 
der Geburt; der weibliehe, jetzt 7 Jahre alt, leidet unter payor nocturnus. 

Normale Geburt. Lernte rechtzeitig zu laufen und zu spreehen und schien geistig 
rege zu sein. Mit 1 Juhr Masern. Mit 23/4 Jahren stieB sieh der Junge zweim~l 
an der rechten Stiinseite (offenbar keine Commotio eerebri). Seit dieser Zeit nicht 
mehr so folgsam. Zunehmend tolp~tschig, besonders mit den tIanden. IYiit 31/~ Jahren 
ziem]ieh p]etzlieh erregter, sehr nervSs und unrnhig, sehlief schlecht nnd phanta- 
sierte viel. 4 Woehen spi~ter sell der Gang unbeholfen geworden se[n. Naehsehleppen 
des linken Beines, 6f~ers Hinfallen. Keine Kr~mpfe. Hin und wieder Erregungs- 
st~nde, in denen er viele seiner Spielsachen mutwillig zersterte. Liefi wieder Stuhl 
und Urin unter sich. 

Aufnahme im Krankenhaus Kronach mit 33/4 Jahren. Befund: Spastisehe Parese 
beider Beine, FuBklonus und Babinskisehes Zeiehen beiderseits. Das Kind konnte 
nieht mehr allein gehen, sich schlecht aufsetzen und t~ume]te beim Gehversuch 
auffallend unter Naehziehen des reehten Beines Es schrie bei kerperlieher Beriih- 
rung auf, sprach nur einzelne, meist unverst~ndliehe :Worte oder antwortete mi~ 
Sehimpfworten. Das Kind blieb in den folgenden Woehen vSllig apathisch. Die 

Wir danken Herrn Prof. Dr. G~i~N~NG, Chefarzt am Kreiskrankenhaus Kronach, 
Herrn Dr. ELBEL, Kronaeh und I-Ierrn Obermedizinah'at Dozent Dr. BAuYin~, dem 
Direktor der Stadtischen Nervenldinik Bamberg ffir die Uberlassung der Kranken- 
geschichte. 
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Pyramidenbahnzeiehen verstgrkten sieh und hinzu traten StSrungen der Koordina- 
tion. Am li. Arm entwiekelte sieh ein Rigor und ein Intentionstremor. Da das 
Kind nicht zurfiekzuekte, wenn man plStzlieh mit der Hand auf  sein Gesieht zufuhr, 
konnte man auf Erblindung sehliegen. Der Augenhintergrund lieg li. eine leiehte 
teml0orale Abblassung mit  versehwommenen Papillengrenzen erkennen. Leiehte 
Ptosis und Horizontalnystagmus. Zeitweise Sehnauzkrgmpfe sowie Zuekungen der 
Gesiehtsmuskulatur wie bei einer Chorea. 

Im EEG bestand eine hoehgradige Verlangsamung des Grundrhythmus mit 
Krampfspitzen, die am st/~rksten fronto-prgzentral reehts lokalisiert waren. Im 
Luftencephalogramm leiehte Abrundung und Hoehziehung der Ventrikelenden, 
wenige Woehen spgter bereits eine symmetrisehe Erweiterung der Seitenventrikel 
einsehlieglieh der UnterhSrner, w~hrend der 3. und 4. Ventrikel weniger stark 
erweitert waren. Die /~ngeren Liquorr~ume ersehienen normal. Auf der Seh~del- 
fibersiehtsaufnahme sah man lediglieh eine auffallende Dehiszenz der Sch/idel- 
n~thte. Bei der Liquoruntersuchung wechselte die Zellzahl zwisehen 12 und 
30/3 Zellen. Der Gesamteiweigwert stieg yon 1,3 fiber 3,4 auf 8,0 bei einem Quotien- 
ten yon 0 ,7-0 ,8 .  In  dan Mastixkurven bestand eine tiefe Linkszaeke. Die Wasser- 
mann- und Meinicke-Reaktionen waren im Liquor bei der ersten Punktion negativ, 
bei einer slo~teren --  wahrscheinlich unspezifisch --  zweffach positiv, die Cardio- 
lipin-Reaktion negativ. Im Blutserum waren die Reaktionen negativ. Sabin-Feld- 
mann-Titer nicht erhSht, KBI~ auf Toxololasmose negativ. 

Verlauf. Eine Woehe naeh der Aufnahme in die Bamberger Nerven-Klinik 
bat ten sich bei zunehmender Verschlechterung des Zustandes choreo-athetotische 
Hyperkinesen im li., seltener im re. Arm eingeste]lt. ])as Bewugtsein war ge- 
trfibt. In  den letzten 8 Lebenswochen traten Schluckbesehwerden auf. Die 
Temperatur erhShte sich unbeeinflugbar auf  fiber 42 ~ C. Das Kind starb mit 
4 Jahren nach wenigstens halbjahrigem Krankheitsverlauf. 

Eine Allgemeinsektion wurde nicht vorgenommen. 

Hirnselction. 1140 g schweres formolfixiertes Gehirn. Die Windungen erscheinen 
vor allem im Bereieh der Oceipitallal0pen auffallend schmal und reiehlich gefi~ltelt, 
doeh liegt keine sti~rkere Verbreiterung der Windungsfurchen vor. Die Meningen 
sind fiber der frontalen Konvexit~t milchig getrfibt und vor allem fiber den Furchen 
leicht verdickt. Der basale Gef~gring ist zartwandig und normal konfiguriert. Die 
pialen Gef/~ge sind fiber den Occipitallappen bis in die feinsten J~stchen injiziert. Nur 
angedeutet erweitertes Ventrikelsystem. Marklager in Grog- und Kleinhirn prall 
elastisch und derber als gewShnlich. Im parietal und occipitalen Marklager starkes 
I tervortreten gestauter, erweiterter Gefi~ge. Die Schnittfl~che des Narkes ffihlt sich 
an wie eine schlecht rasierte Naut.  Im ganzen zeigt das Mark eine etwas graue 
TSnung, Rinde, U-Fasern und Stammganglien zeiehnen sich aber gut ab. Medulla 
oblongata etwas schmal, doch wohl proportioniert und ohne deutliche Atrophie der 
Pyramidenbahnen. 

Histologischer Befund. Auf dem Markscheidenschnitt durch die Groghirnmark- 
lager finder sich nur eine angedeutete Abblassung der Markscheiden. Diese zeigen 
h~ufige 5senartige Auftreibungen, jedoch keine Markballen cder sichere Zerfalls- 
vorg~nge. Man ist angesichts dieses Befundes fiberrascht, bei der Fettf/~rbung 
zahlreiehe fiber das ganze Marklager ~erstreute, frontal am dichtesten liegende 
sudanophile FettkSrnchenzellen zu sehen. Es handelt sich urn Fetttroiofen, 
die in den Zelleib der ortsst~ndigen Glia eingelagert sind. Man vermigt eine 
Verdichtung yon FettkSrnchenzellen um die Gef~Be. Pr~lil0oide Stoffe kommen 
nicht vor. Dementsprechend fehlen auch metachromatische Anf~rbungen der 
Markscheiden-Abbauprodukte. Keine eisenposi~iven Granula. Auf dem Nissl-Bild 
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erkennt man vormehrt -- meist gem~istete -- Astroeyten, auBerdem spgrliche 
Gefii~wandinfiltrate aus Plasmazellen und eingestreuten Lymphocyten. Im Thala- 
mus liegt ein loekeres Gliahgufchen. 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 Gefii~e im Mark treten stark hervor und sind prall geffillt, 
jedoch nieht thrombosier~. I-Is sind sie yon einem exsudaterftillten Hof umgeben. 
Auf dem Holzer-Prgparat sieht man eine deutliche Vermehrung der Gliafasern im 
ganzen Groghirnmark mit eingestreuten, nicht sehr dichtliegenden groBen Faser- 
bildnern. Die AmmonshSrner sind gut erhalten, Fettk6rnehen fehlen, die Gliafasern 
sind nieht verdiehtet. Die Nervenzellen des Nuel. dentatus und der KMnhirm'inde 
sind ungeschgdigt. Auf den Sehnitten dureh die schmale Medulla oblongata vermil~t 
man Ver~inderungen an den Pyramidenbahnen. Es finden sich in ihrem Bereieh 
lediglieh zwei loekere Gliah/iufchen, sonst wie in der iibrigen Medulla kein krank- 
hafter Befund. 

Ein 4 Jahre  alter Knabe starb nach einer miadestens 6 Monate 
dauernden Krankheit ,  die mit  Koordinationsst6rungen und m6glicher- 
weise Absencen begann, denen sich eine Paraparese ansehloB, die inner- 
halb yon Monaten in eine Tetraspast ik tiberging, t Iorizontalnystagmus,  
Ptosis und Amaurose, zuletzt choreo-athetotisehe Hyperkinesen. Es bet  
sieh also das relativ unspezifisehe Bfld einer diffusen Markerkrankung, 
das sich dureh das Fehlen der eharakteristischen EEG-Ver~nderungen 
lediglieh yon der van  Bogaertschen subakuten sklerosierenden Leuko- 
encephalitis abgrenzen lieg. Pathologisch-anatomisch fAllt die Divergenz 
zwischen dem geringen Markscheidenzerfall und der It~ufigkeit der im 
allgemeinen noch nicht zu den Gef/iBen abgewanderten sudanophflen 
Abbauprodukte  auf. Auch die Aehsenzylinder sind relativ wenig alteriert, 
wghrend die Fasergliose im Mark recht deutlieh ist. Derartige Befunde 
sind yon der van  Bogaertschen subakuten sklerosierenden Leukoence- 
phalitis (L~ss) her bekannt.  In  unse rem Fall fehlen aber die def t  sehr 
ausgepr~gten entziindlichen Ver/~nderungen, ebenso fehlen die bei der 
LEss allerdings auch nur fakultat iven EinsehluBk6rperehen. Einige 
GefABe zeigen zwar Lymphoeyben- und Plasmazell-lnfiltrate, ja auf  
dem Thalamussehnit t  und in der Medulla finden sigh sogar drei lockere 
Gliahi~nfchen, - - d e n n o e h  sind die entzfindliehen Ver/indertmgen 
allgemein so gering, dab eine pr imer entzfindliehe Erkrankung mit  
grol3er Wahrscheinlichkeit ausgesehlossen werden kann. Das Paren- 
ehym ist veto KrankheitsprozeB nicht betroffen. Die tt~ufigkeit der 
Nervenzellen innerhalb tier weigen Substanz dentet  auf  eine gewisse 
Migrationshemmung. Die Gef/il~stauung in den hinteren Hirnabsehnit- 
ten ist nieht Folge einer Sinusthrombose. Sie ist so gering, dab die 
Markver/~ndernngen nieht mit  ihr in Verbindung gebraeht werden 
kSnnen. Hinsiehtlieh der Orthoehromasie und des Fehlens pr imer ent- 
ztindlieher Ver/inderungen entsprieht dieser infantile Fall v611ig den 
folgenden adulten F/~llen. Als Unterscheidungsmerkmal t r i t t  bei den 
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Ietzteren lediglich ein 
markung viel starker 
der Eingliederung als 
kann. 

Eigenpigment hinzu. Aul]erdem ist die Ent-  
ausgepragt und best immt das Bild so, dal~ an 
Leukodystrophie kein Zweffel erhoben werden 

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

I)IEZEL hat  einige schwer rubrizierbare Einzelbeobachtungen (vA~ 
]~OGAERT U. ]~u SIMMA) mi t  zwei Fal len  yon  I~ICHAI~DSON aus dem 
Bostoner General Hospital  zu einer eigenen Gruppe zusammengefal~. 
Sic ist dadurch gekennzeichnet, dab im Gegensatz zum TFp Scholz eine 
Metaehromasie der Markscheiden-Abbauprodukte ebenso fehlt wie eine 
Blahung der Nervenzellen. Man findet den normalen Myelinabbau fiber 
sudanophile KSrnchenzellen, wenn auch das offensichtlieh lange Liegen- 
bleiben der Abraumzellen ffir ein verzSgertes Abbautempo spricht. I m  
Gegensat.z zu der sieh hierin gleieh verhaltenden Gruppe der einfaehen 
niehtmetaehromatisehen Leukodystrophie sieht man ira Mark aber in 
lockerer Anordnung KSrnehenzellen, die Granula enthalten und eine 
gelbbraune Eigeafarbe besitzen. Sic farben sich bei Nissl- und Kresyl- 
violet t-Farbnng grfinlich-schwarz, sind zum mindesten zum Teil sudano- 
phil und geben eine positive Eisenreaktion. Bei den bisher besehriebenen 
Fallen handelt es sich um Erwachsene im mittleren und hSherer~ Lebens- 
alter. VAN BOGA]~RT u. NYSSEN besehrieben eine familiare Erkrankung. 
Einen weiteren Fall aus dem Inst i tu t  yon Herrn Prof. SCHOLZ konnten 
wir DIEZEL dort demonstrieren. Er  erwahnt ihn bereits als ,,Fall Beeker" 
in seiner Monographie. I)iese Krankheitsgruppe ist deswegen yon grol~em 
theoretischen Interesse, weil DIEZEL der Meinung ist, dal~ es kontinuier- 
liehe Uberg/~nge yon den metaehromatischen Lenkodystrophien (Typ 
Seholz) zn diesen Fallen gibt. ])as Eigenpigment in den KSrnchenzellen 
wird yon I)IEZEL als Melanin aufgefaltt, entstanden aus dem metachro- 
matisehen Stoff, den er ffir einen Glycerinphosphatid-Polyphenolkomplex: 
halt. I)IEZ~L verficht die Hypothese,  dab aus diesen Stoffen fiber eine~ 
Dopa-Chinon-Verbindung Melanin entstfinde. Wir m6ehten nns dazu 
an Hand  zweier eigener Falle aul~ern. Der erste ist in einer Dissertation 
yon R. W~J~X]~N (Wfirzburg) verwendet worden. 

Fall E. Beck (FA Nr. 112/53). Eine Schwester im Alter yon 5 Monaten an 
Krampfen gestorben, sonst keine Nerven- oder Geistaskrankheiten in der Familie 
bekannt. Zwei gesundoT6ehter. 

Bis 1945 Prokurist, danach noch etwas selbstgndig kaufmannisch tatig. Seit 
dieser Zeit auffalliges Nachlassen der Leistungsfahigkeit. Die Ehefrau bemerkte 
vor Kriegsende einen zunehmenden Initiativeverlust, der spater vorfibergehend an 
eine gehemmte Depression denken lieB. Wegen der sich verstarkenden Aspontaneitat. 
und Stumpfheit mul~te man abor eine organische Hirnerkrankung fiir wahrschein- 
licher halten. B. war affektiv nicht mehr anspreehbar. Schon 1950 erlosch seine: 
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Antei lnahme an  der Familie. Aul~er kurzen GruBworten spraeh er in den le tzten 
Jah ren  spontan  fast niehts mehr. Seit 1951 Einns Aufnahme in die Universit~ts- 
Nervenkl inik Mfinehen im Februar  1952, we auBer nicht  ideM runden  Pupil len 
neurologisch kein sicher krankhaf~er Befund erhoben werden konnte.  B. war dort  
teilnahmslos. Antwor ten  kamen bei der Untersuehung sehr langsam, oft muBte 
mehrmals  gefragt werden. Die Aufmerksamkei t  war schloeht zu fixieren. Deutl ich 
herabgesetztes UrteilsvermSgen. Ged~chtnislficken. Sehon frfihes Abbrechen bei 
freier Wortassoziation. Benehmen korrekt,  hSflich. Sprieht  spontan  fast  nichts,  

antworte t  jedoeh prompt  au f  
Anrede. I m  EEG Allgemein- 
ver~nderungen mi t  Verlang- 
samung des Grundrhythmus.  
Liquorbefund normal. Auf  
Grund des Luftencephalo- 
gramms mit  Erweiterung der 
inneren und  ~uBeren Liquor- 
r~ume fiber beiden Frontal-  
lappen wurde die Diagnose auf  
Pieksehe Krankhei t  gestellt. 

Naeh der Verlegung in 
das Nervenkrankenhaus  Haar  
sehnelle Zunahme des psyehi- 
sehen Verfalls. B. wirkte dort  
dement  und  stirnhirnver/~ndert. 
Jede  feinere Differenzierung in 
Bewegung und  Ausdruek ging 
verloren. Keinerlei Spontane- 
i t~t  mehr. Mimik prakt iseh auf- 
gehoben. Nestelbewegungen tier 
Finger. Blaseninkontinenz. Ge- 
wiehtsabnahme. Entwicklung 
einer Bronehopneumonie,  der 
der Pa t ien t  im Mai 1953 naeh 
8 j/ihrigem Krankhei tsver lauf  
erliegt. 

Abb. 1. Fall Beck. lVIarkzerfall und Sklerosierung in den Befund der Hirnsektion. Es 
dorsalen und Iateralcn Partien des Stirnhirns. Starke besteht  eine erhebliche sym- 

~lrweiterung des Vorderhorns. Frontalschnitt metrische Volumenredukt ion 
beider Stirnlappen. Auf  Fron-  

t a l sehni t t en  finder sich keine Verschm~lerung der Rinde, hingegen eine diffuse 
Ver~nderung besonders der dorsalen Par t ien  der ~/Iarklager, die neben einer grauen 
Verf~rbung eine spongiSse S t ruk tur  und  eine eigentiimlieh derbe Konsistenz mi t  
erhebl iehem Volumensehwund aufweisen (Abb. 1). Diese die Ventrike] teilweise 
umschlieBende Veranderung der Marklager verliert  sieh oecipitalw~rts ve t  
:Erreiehung der Zentralfurche.  Die U-Fasern heben sich in den betroffenen 
Par t i en  in weiBer Farbe  ab, der Balken ist hier auf  Zfindholzdieke reduziert.  
Der Thalamus ist deutl ieh atrophiseh.  Sonst finden sieh keine Ver~nderungen. 

Histologischer Befund. Die Markscheiden-Pr~parate vom St i rnhi rn  demon- 
str ieren einen ausgedehnten Markseheidenschwund, der an  der Ventr ikelwand fast  
vollst~ndig ist und  kurz vor Erreiehung der U-Fasern  aufhSrt .  Die ventr ikelnahen 
Bezirke sind --  wie besonders gut  die Gliafaser-Fi~rbung zeigt - -  s ta rk  spongiSs 
aufgelockert. Nur  in der Tiefe des Marklagers sind noeh einze]n liegende Markfasern 
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mit perlsehnur~rtigen Auftreibungen zu erkennen. Abrgumzellen heben sieh bei der 
Markscheiden-Fgrbung (Sehr6der) nur ganz vereinzelt schattenhafg ab. Das Sudan- 
rot-Prgparat zeigt aber, dab sudanophile 1%tttrSpfehen doeh in gr6Berer Menge 
fiber alas Entmarkungsgebiet verteilg sind. Nur selten sammeln sie sieh in Form 
typiseher Fettk6rnehenzellen um die GefgBe. Hin und wieder sieht man anstatt  der 
leuehtend roLen sudanophilen :Fettstoffe aueh stumpf orange-oekerfarbene Zellen, 
den ,,Prglipoiden" entspreehend. Eine l~grbung zur Darstellung der l~etachroma~ie 
mit essigsaurer Kresylviole~tl6sung zeigt aber, dab sieh nirgends im Mark eine 

Abb. 2. Fall Beck. Die Eisenf/irbtmg (G01~[ORY) zeigt, dal] Abr/~umzellen und fixe Gliazellen im ~s 
hgufig k6rnige ]~insehlfisse besitzen, die eine Eisen-Reaktion geben 

ch~rakteristische Motachromasie wie beim Typ Scholz finder. D~s Holzer-Bild 
bestgtigt das Vorliegen einer diffusen Sklerosierung des M~rklagers. Zwischen dem 
Fasernetz ]iegen 6frets gro{]e Faserbildner. Es fgllt bei dieser Fgrbung auch auf, 
dab sich eine l~eihe yon Abr/~umzellen hellgelb bis gelbbr~un anf/irben. Die gleiehe 
Farbe zeigen diese Zellen aueh auf dem ungefiirbten Sehnitt. Die K6rnehen besitzen 
also eine Eigenfarbe. Die Zellen bzw. die in ihnen enthaltenen KSrnehen geben eine 
lebh~fbe Eisen-Reaktion (Abb.2). Sic treten such be /der  van Gieson- und der Azan- 
Fgrbung gut zutage. Die letztere hebt die hgufigen gemgsteten Asfroeyten hervor. 
Die Markvergnderungen verlieren sieh caudalw/~r~s noeh vor der Zentralregion. Mit 
den Markseheiden sind a uch die Achsenzylinder gr6Btentefls zugrunde gegangen. 
Man sieht nieht selten Axon-Auftreibungen und Kugelbildungen. 

Wegen der Differenfialdiagnose zum Typ Seholz untersuehten wir nieht nur die 
Metachrom~sie, sondern auch die Nervenzellen derjenigen Gebiete, in denen man 
beim Typ Seholz B1/~hungen und Einlagerungen mefachromatischer Stoffe beob- 
aehten kann. Weder im INuc]. dentatus noch im Thalamus und im Pallidum oder 
in der zona rubra subst~nfdae nigrae und in ~nderen l~ervenzellgebieten finden sieh 
entsprechende Vergnderungen. Die Nervenzellen sind abgesehen yon einzelnen 
tigrolytisehen, das Bild der primgren !~eizung zeigenden, Zellen im Cingulum- 
Bereieh gut erhalten. 

Arch. Psyehia~. Nervenkr., Bd. 199 28 
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Bei e inem mi t  55 J a h r e n  vers torbenen Mann begann 6 - - 7  J a h r e  

vor  seinem Todo ein langsam for tschrei tendes  Krankhei t sb i ld ,  das 

zu hochgradiger  Merkschw~che, zu Aspontaneit~tt  und  schlieBlich Demenz  

f i ihrte  und  einer Pickschen At rophie  ~hnelte. Die Sekt ion ergab eine 

Sklerosierung des f ronta len  M~rklagers, ve rbunden  mi~ E n t m a r k u n g  und 

re ichl ichem V o r k o m m e n  sudanophfler  Fet tkSrnchenzel len .  Zwischen 

ihnen lagen Gliazellen, die mi t  gelbl ichen EigenpigmentkSrnchen  erfiil l t  

waren.  Einzelne  p r imer  gereizte,  s tark  aufgeschwollene Nervenze l len  in 

der R inde  des Cingulums. 

Fall Therese t ie  (FA Nr. 108/40) 1. Die Pat. wurde mit 37 Jahren in die Univer- 
sit~ts-Nervenklinik Tiibingen eingeliefert. Sieben Geschwister der Pat. sind gestor- 
ben, yon ihnen sei eine Sehwester ,,kindisch" geworden. Drei Geschwister leben, 
eine sei ,,melancholisch". 

Als Kind ,,Z~hngichter" (FieberkrSmpfe?). Mittelm~l~ige Schiilerin, die eine 
Klasse repetieren mul~te. Seit 2--3 Jahren k5nne sie ihren Haushalt nicht mehr 
ordentlieh ffihren. Sie sei sehr vergeBlich geworden. Ihr Mann miisse ihr morgens 
sagen, was sie tagsfiber tun solle. Frfiher habe sie ihren Kindern bei den Sehulauf- 
gaben helfen kSnnen, dies ginge sehon seit einiger Zeit nieht mehr. Gleichzeitig mit 
dem Auftreten der Morksehw~che sei die Pat. depressiv geworden, weine viel, ffihle 
sieh ~ngstlich, sobald sie allein sei. Es treibe sie umher, sie laufe seit einem Jahr 
h~ufig plStzlich in den Wald oder an den See. Sie war selbst zum Arzt gegangen, 
weft sie das Geffihl hatte, nicht mehr denken zu kSnnen. 

Bei der Aufnahme zeitlieh nnd 5rtlieh orientiert. Dr~ngte naeh Hause. Weinerlieh 
unruhig, wirkte ratlos, gleichgfiltig, affektiv etwas abgestumpft, manehmal aus- 
gesproehen ]~ppisch. Sie w~r nicht in der Lage, ihr Bert selbst zu maehen oder sieh 
die Schuhe anzuziehen. Hierbei handelto es sich offenb~r um eine ~praktisehe 
StSrung. Neurologisch fanden sieh eine entrundete Pupille, beiderseits ein Babinski- 
sehes und RQssolimosehes Zeiehen. Die B~uchhautrefiexe w~ren nicht sieher aus- 
15sbar. Normaler Liquorbefund bei 2 Untersuchungen in 4w5ehigem Abst~nd. 
Bei der Luftencephalographie land sich eine symmetrisehe Erweiterung beider 
VorderhSrner und vermehrte subaraehneid~le Luft fiber dem Stirnhirn. Bereits 
naeh 3monatigem Klinikaufenthalt hatte sieh der Zustand der P~t. sehr ver- 
schlechtert. Sie maehte einen tells ratlos depressiven, teils angstvoll getriebenen 
Eindruek, bet hochgradige Ged~ehtnisausf~lle und zeigte einen Trieb, allerlei wert- 
lose Dingo zu s~mmeln. Sie lied Urin unter sich nnd schmierte mit Kot. Es bestand 
eine starke Polyphagie. Bei der Aufnahme in Kaufbeuren Klagen fiber st~rke Kopf- 
schmerzen. Nach wie vor sehr ~ngstlich und traurig verstimmt. Jammert in einem 
fort: ,,Ich kann nicht denken". Zeitlich vSllig desorientiel~. In den folgenden 
Monaten weiterer PersSnliehkeitsabbau. ZerreiBt ~lles, ist selbst zu einfaehsten 
Arbeiten nieht zu gebrauchen. Zu Beginn des 38. Lebensjahres -- naeh etw~ 
3j~hrigem Krankhei tsver l~uf-  erstm~ls Anf~ll yen Bewugtlasigkeit, starkem 
SehweiSausbrueh, Kopfdeviation naeh li. und heftigen Zuckungen auf der li. 
KSrperseite. Dauer 3 Std. Seit dieser Zeit wiederholtes Auftreten vorwiegend 
linksbetonter Anf~lle, denen stundenlange Bewul~tseinstriibungen folgen. Innerhalb 
eines 1/a Jahres entwiekelt sich eine spastische Hemiparese ]i. Aul~er einem 

1 Wir danken Herrn Profi Dr. E. KRETSCH~ER, dem Direktor der Universit~ts- 
~qervenklinik Tfibingen und I~errn Obermedizinalrat Dr. SAL~, dem Direktor der 
Oberbayer. Heft- und Pflegeanstalt Kaufbeuren fiir die freundliche ~berlassung 
der Krankengeschichten. 
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blSden Lachen ist keine l%eaktion mehr zu erzielen, ttochgradig unrein. In  den 
letzten Lebensmonaten gehauft Anf~tlle. Organisches Aufsehreien, starke Abmage- 
rung, Schluekbeschwerden. Tod mit  39 Jahren. 

Klinische Diagnose. Diffuse Marksklerose. 

Bei der Allgemeinsektion ergab sieh lediglieh eine auffallende Verdickung der 
Sch/~delknochen. In  der Schilddriise taubeneigro$e, mit serSser Fliissigkeit gefiillte 
Cyste. Milz vergrSl~ert, wei$, zerfliel~lieh. Sonst regelreehter Befund. 

Hirnsektion. In  Frontalscheiben zerlegtes, in Formalin fixiertes Gehirn; ver- 
schiedene Stiicke sind herausgeschnitten. Auf Frontalschaitten finden wir alas Mark- 
lager beider Frontalpole, re. ausgepr~tgter als li. verh~rtet und grau verf/irbt 
unter deutlicher Verschonung der U-Fasern. Die Ver~nderung erstreckt sich bis in 

Abb. 3. Fall ]Ko. Tigrolytische uad geschwollene/qervenzellen in der GroBhirnrinde (Nissl-~/irbung) 

das parietale Marklager und ist in den dorsalen Partien des frontalen Markes, wo 
eine spongiSse Gewebsbeschaffenheit mit Konsistenzminderung auftritt,  stgrker 
ausgepragt als in den orbitalen Teilen. Das temporale Mark ist frei, desgleichen die 
fibrigen Abschnitte der weil~en Substanz. Occipital finden wir in symmetrischer 
Ausbildung --  re. etwas ausgedehnter als li. - -  in Nachbarschaft des Ven- 
trikels aufgelockerte t{erde, die sich im vorderen Abschnitt des Occipitalmarkes 
bogenfSrmig um das Hinterhorn herumziehen. Stammganglien und Thalamus 
erscheinen makroskopisch frei yon Vergnderungen, desgleichen Kleinhirn und 
Stature. Innerhalb des Riiekenmarks finden sich in ihrer Bedeutung zweifelhafte 
wei$1ich verfgrbte Stellen in der weil~en Substanz. 

Histologischer Befund. In  den bereits makroskopisch als geschgdigt anzusprechen- 
den Markbezirken finder man eine ziemlich weitgehende Entmarkung, die nut ein 
ganz diinnes Maschenwerk einzeln liegender Markseheiden bestehen gelassen hat. 
Diese sind knopffSrmig aufgetrieben und im Zerfall begriffen. Zwischen dem rest- 
lichen Markscheidennetz liegen in lockerer Anordnung Abr~tumzellen, die sich mit  
H~matoxylin rauchgrau his schwarz anfgrben. Zur Rindenmarkgrenze hin nimmt 

28* 
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der Markfasergehalt zu. Die U-Fasern sind gut erhalten, ebenso die Markseheiden 
innerhMb der l%inde. Bei Sudanrot-Farbung stellen sich im Mark -- besonders in 
den Zungen -- sehr zahlreiche sudanophile FettkSrnchenzellen dar, die racist bei 
Polarisation das Malteserkreuz der Choles~erinester geben. Die Holzer-Farbung 
zeigt eine diehte Fasergliose mit reichlichen groBen Faserbildnern. Man erkenn~ 
auch eine Reihe yon KSrnchenzellen mit leiehter gelblieher Eigenfarbe. Der gliSse 
Faserteploich bildet sich im Markzentrum zum Tell in ein spongiSses Wabenwerk 
urn. Mit den Markseheiden sind aueh die Achsenzy]inder grSBtenteils zugrunde 
gegangen. In  der Rinde und an der Rindenmarkgrenze kommen hi~ufig Axon-Auf- 
treibungen und stark geschwollene, zum Tefl vakuolisierte lqervenzellen vor. Dieser 
Befund wird best~tigt dureh die Iqisslsehe Zellf~rbung. Man sieht bei ihr, dab die 
Rinde im allgemeinen gut erhalten ist, dab sich abet hier und da isch~miseh ver- 
/~nderte, h~ufiger gesehwollene l~ervenzellen finden, die dem Bfld der primaren 
Reizung entspreehen (Abb.3). Die Ammonsh6rner zeigen kcine AusfMle. Die 
Wabenstruktur der Nervenzellen, wie wir sic yon den metaehromatisehen F~llen 
her zu sehen gewohnt sind, fehlt. Tats~ehlich zeigt die essigsaure Kresylviolett- 
F/~rbung auch, dab nirgends metachromatisch braun gef~rbte KSrnchen- oder 
Nervenzellen vorkommen. Wie beim Fall Beck sind hierbei eine l%eih~ yon K6rn- 
chenzellen graublau gefarbt. Dementsprechend sieht man bei Eisenfi~rbung .-- vor 
allem an don Herdr~ndern -- in/ibernormaler Zahl eisenhaltige granulierte Abbau- 
ze]len, wenn aueh nicht so zahlreieh wie beim Fall Beck. Ungef/~rbt eingebettete 
Schnitte lassen erkennen, dab diese Abr/~umzellen eine ganz leichte gelbliche Eigen- 
farbe besitzen, wiederum nicht so deutlieh wie beim FM1 Beck. Im Mark zahlreiehe 
gem/~stete Astrocyten. Entzfindliche Ver~nderungen fehlen. Die Dichte der Glia 
und Abr~umzellen nimmt nach der Tiefe des Marklagers zu ab. Dor% ist entspre- 
ehend dem h6heren ProzeBalter bereits eine weitgehende Abr~umung erfolgt. Die 
Pyramidenbahnen sind sowohl innerhalb der l~edulla oblongata als auch im 
Rfickenmark erheblich entmarkt und mit sudanophilen Abr~umzellen geringer 
Diehte besetzt. 

Von 11 Geschwisterkindern e rkrankte  1 Schwester an einer Depres- 
sion, eine andere starb,  naehdem sic , ,kindisch" geworden war. Bei unserer  
P a t i e n t i n  begann  die K r a n k h e i t  mi~ 26 J a h r e n  in  F o r m  yon  s  
gefs  Depressionen u n d  Merksehwaehe. I m  2. Krankhe i t s j ah r  ver- 
schlech%erte sich der Zns t and  progredient  fiber apraktische S t6rungen  
zu hochgradiger Demenz.  Neurologiseh bes t anden  beiderseits Pyramiden-  
bahnzeichen.  I m  le tz ten  Lebens jahr  l inksbetonte  AnfMle u n d  En twiek lung  
einer spast ischen I temiparese  links. Tod mi t  39 Jahren .  I m  Gehirn sti~rkere 
E n t m a r k u n g  des ganzen Zen t rum semiovale bis zum Oceipi tal lappen un t e r  
Bevorzugung der  dorsalen Markabschni t te .  Sudanophi le  Fe t tk6rnchen-  
zellen in  groBer Menge, denen  einzelne Abr/ iumzellen mi~ gelblichen, 
eisenhal~igen KSrnchen  yon  E igenp igmentcharak te r  beigemengt  sind. 

Besprechung 
DI~ZEL konn te  durch  Vergleieh yon  Sehni t ten  der Falle vonvA• BOGAEI%T 

U. N Y S S ~ ,  seiner yon  RICHARDSON s t ammcnden  F/~lle u n d  unseres Falles 
Beck als Gemeinsamcs das Vorkommen ge lbbrauner  eisenhaltiger KSrn-  
chen nachweisen.  Sic lassen sich in  einer wechselnden Zahl  yon  Abrs  
zellen im Mark finden. Wie unser  Fal l  I to  zeigt, bedar f  es genauerer  
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Beobachtung und m6glichst der Anfertigung einer Eisenreaktion, um die 
Pigmentk6rnchenzellea zu sehen. Daher wurdca wohl sic auch bisher 
auBer yon DIEZEL YOn keinem der frfihorcn Autoren erw~hnt. Da man an 
Gehirnen alter Menschen nieht selten I-I~mosiderink6rnchen bzw. eisem 
haltige K6rnehen oder Zollen sieht, erhebt sich die Frage, ob es sieh 
hierbei nur um physiologische Zeichen der Alterung handelt, die sich 
dem Entmarkungsprozol~ aufpr/~gem Die Zahl der K6rnchea geht aber 
wesentlich fiber das bei Altersprozessen Ubliche hinaus. Histochemisch 
verhalten sich die K6rnchen aul~erdem anders als das typische H~mo- 
siderin oder Lipofuscin, zu denen abet zweifellos eiae enge Verwand- 
schaft besteht. 

Fgrbungseigenscha]ten der PigmentkSrnchen. Die gelbliche Eigenfarbe 
verleiht den K6rnchen bei einer Reihe yon Routiaef/~rbungen infolge yon 
Farbadditionen eiaen yon der sonstigen Farbung abweichenden Farbton. 
Bei der Nissl-Farbung mit Thionin crscheinen sic gelbgrfin und lassen sich 
hierdurch kaum yon der griinen Thioninmetaehromasie der Leukodystro- 
phien des Types Scholz unterscheiden. Die essigsaure Kresylviole~t- 
16sung, durch die die K6rnchen blausehwarz angef/~rbt werden, zeigt 
aber, da$ es sich nicht um die braunviolette Metachromasie des Types 
Scholz handelt. Bei van Gieson-FKrbung heben sich die kSrnchenbelade- 
hen Zellen durch einen graubraunen Ton hervor. Bei Holzer-Farbung er- 
scheint dagegen wieder die gelbe Eigenfarbc, da die K6rnehen sich mit Kri- 
stallviolett offenbar nieh~ anfarben. Bei der Sudanrot-F/~rbung ( R o ~ I s )  
ergibt sich die Sudanophihe tier K6rnchcn, doch geben nicht alle das 
leuchtende Rotorange, das die welt zahlreicheren ,,normalen" sudano- 
philen Fettk6rnchenzellen aufweisen. Bei Polarisation fehlt ihnen die 
Doppelbrechnng. Bei der Azan-F~rbung heben sic sich dutch einen 
grfinliche Mischfarbe hervor, am deutlichsten lassen sic sich abet durch 
die Eisenfarbung darstellen. 

Dis Haufigkeit der eisen-positiven K6rnchen fibersehreitet zum minde- 
sten bei unserem Fall Beck wei~ die Zahl eisenhaltiger Zellen, die man 
sonst bei /~lteren Patienten antrifft. Die eisenreichen K6rnchenzellen 
finden sich geh/~uft in den Randgebieten der Entmarkungsbezirke, aber 
hie so dieht liegend wie z.B. die mit metachromatischen K6rnchen 
geffillten Abr/~nmzellen beim Typ Scholz. Es handelt sich in der Regel 
um recht groSe, einen deutlichen Zellrand aufweisende Zellen, die sich 
durch ihre granulare Strukiur hervorheben. Die histochemische Unter- 
suchung hilft der Antwort auf die Frage n/~her zu kommen, wie 
diese Pigmentk6rnchenzellen angesprochen werden k6nnen (siehe Tabelle 
auf S. 428). 

Auf Grund dieser Reaktionen die Stellung der K6rnchen innerhalb tier 
verschiedenen Pigmente zu bestimmen, is~ nicht einfach. Sic erffillen 
zun/~chst die Bedingungen, die VOLLA~D ffir die Siderine gefordert hat 
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(,,ohne vorherige Demaskierung des Sehwermetalls eisenpositive intra- 
eellnl~re Pigmente yon brauner Eigenfarbe"). I m  Untersehied zum H~mo- 
siderin sind die KSrnehen aber lipoidhaltig, wena auch zugegeben werden 
mull, dab bei der Sudanf~rbung der Naehweis der Sudanophilie dureh die 
IJberdeekung mit  der gelbbr~unliehen Eigenfgrbung ersehwert ist. Hin- 
siehtlich des Lipoidgehaltes s t immen sie mit  dem Abnittzungspigment 

Braun-Metachromasie (v. HmSCR-PEIFSE~) . . . . . . .  
PAS-Reaktionen . . . . . . . . . . . . . . . . . .  
Tetrazonium (Danielli) . . . . . . . . . . . . . . . .  -4- 
Sudanfarben . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  d- 
Eisen (Gomory) . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  d- 
Argentaffinitat (Fontana-Masson) . . . . . . . . . . .  d- 
Bleichbarkeit mit I-I~O~ . . . . . . . . . . . . . . . .  
Sehmorlsche Reaktion . . . . . . . . . . . . . . . .  d- 

Hueeksche Lipofnscindifferenzierung: Blau wie Lipofuscin. Verlgngerte Carbol- 
fuchsinfgrbung: Kraf~ig rot (etwas mehr karmesinfarben als die Lipofuscingranula 
in den Nervenzellen). Fluorescenz" Eigenfluorescenz 1. 

(Lipo]uscin) iiberein, das jedoeh nach RoMv~is ebenso wie das I t~mo- 
siderin nicht argentaffin ist. Die Argentaffinits ist abet  deutlieh ans- 
geprggt. Sie ist typiseh fiir das Melanin und kann naeh LIsoN auf eine 
Polyphenolkomponente zuriickgefiihrt werden. I m  Gegensatz zu 
Melanin sind die Pigmentk5rnchen kaum bleiehbar dureh H~O~. Sie unter- 
seheiden sieh vom Melanin ferner wiederum dutch ihren Lipoid-, vor 
allem aber durch den Eisengehalt. Die Sehmorlsche Reaktion ist positiv. 
Bei der verl~ngerten Carbolfuchsinfs stellen sieh die Grannla 
krgftig karmesinrot  dar, - -  ein wenig dunkler als das Lipofusein der 
Nervenzellen, was mSglieherweise mit  einem hSheren Proteingehalt  zu- 
sammenh~ngt, fiir den auch die positive Tetrazoniumreaktion spricht. 
Die negative PAS-Reaktion entsprieht wiederum dem Melanin und 
Siderin, w~thrend das Lipofuscin PAS-positiv reagiert. SchlieBlich nnter- 
scheiden sieh diese Sp/~tfi~lle in der fehlenden Metachromasie ihrer Pig- 
mentkSrnehen yon dem ,,argentaffinen Lipopigment"  (SEITELBERGEI~ u. 
G~oss) der Hallervorden-Spatzschen Krankheit .  

Die Festlegung auf eine der einigermgten definiertea Hauptgruppen  
der Pigmente f/~llt also schwer. Sicher ist nut, da$ es sieh um ein Lipo- 
pigment handelt, das eisenhaltig ist und argentaffme Eigensehaften 
besitzt. Da die der Argentaffinit/~t zugrunde liegende Reaktion auf dem 
Vorkommen yon Polyphenolen beruht, ist die Diezelsche These yon be- 
sonderem Interesse, wonach es gerade die Polyphenolgruppe ist, durch 
welehe die metaehromatisehen KSrnehenzellen des Types Seholz 

1 Wir danken Herrn Prof. Dr. 1NTAU~ANN (Oberarzt tier Universitgtsklinik fiir 
Hals-Nasen-Ohrenkranke Wfirzburg) ftir seine bereitwillige Unterstiitzung bei der 
fluorescenzmikroskopischen Untersuchung. 
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charskterisiert werden. Die bekannten Beziehungen der Polyphenole zum 
Melanin veranlal~ten DI~Z~L zu der Annahme, dal~ die bei diesen Spgt- 
fMlen vorliegenden Pigmente MelaIfincharakter besitzen und da[3 es kon- 
tinuierliche Reihen von den metachroma~isch reagierenden Abbaupro- 
dukten des Types Seholz bis zu den PigmentkSrnehen des Sp~t-Types 
(VA~ BOGAEI~T u. IqYSS~N) gibt. Wit m6chten nns auf die Disknssion 
dieser Fragen nieht einlassen, soweit sie sich mit den chemisehen Eigen- 
sehaften der Granula befal3t. Die chemisehe Bestimmung der Hirnlipoide 
und deren Stoffwechsel ist nnseres Erachtens noeh nicht so weitgehend 
bekannt, dal~ man Krankheitseinheitea danaeh differenzieren kSnnte. 
Auf der anderen Seite ist sicher, da~ die Hirnlipoide enge genetische 
Verwandschaften miteinander besitzen (KL]~K). Am weitesten fort- 
gesehritten sind unsere Erkenntmisse hieriiber bei den reinen Lipoid- 
speieherkrankheiten. Obwohl wir ~ber wissen, daI3 Ganglioside, Cerebro- 
side und Sphingomyelime eng miteinander verwandt sind, unterseheiden 
wir doeh die verschiedenen Stoffweehselkrankheiten (amaurotische 
Idiotie, Gargoylismus, Morbns Gaueher, Niemann-Picksche Krankheit) 
als Krankheitseinheiten, wobei wir --  KL]~x  folgend -- annehmen, 
dal~ eine eneymatisehe Fehlsteuerung der Lipogenese je naeh dem Zeit- 
punkt ihres Einsetzens zur Speieherung charakteristisch verteilter Stoff- 
gemische fiihrt. Trotz der inneren ehemischen Verwandschaft enstehen 
dadurch kliniseh reeht nntersehiedliche Bflder. Dieser Vergleich sollte uns 
davor bewahren, die chemischen Beziehungen bestimmter Zellelemente 
bei den versehiedenen 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 
~bergangs zwisehen den beiden Leukodystrophietypen seheint uns 
einraal die fehlende Argentaffinit~t tier metachromatisehen KSrnchen- 
zellen, gewichtiger aber noch das morphologischeArgument der fehlendea 
Nervenzellbeteiligung beim Typ van Bogaert-Nyssen zu spreehen. 
Immerhin kennen wir yon der amaurotisehen Idiotie her bei den Sp~t- 
F~llen ebenfalls ein Zuriiektreten der Nervenzellveriinderungen nnd eine 
Neigung zu protrahierten Krankheitsverl/infen. Der andere Altersgipfel 
dfirfte aueh kein prinzipieller Einwand sein, seitdem Erwaehsenenf~lle 
des Types Seholz bekannt geworden sin& Die Familiarit/~t seheint aller- 
dings beim Typ van Bogaert-Nyssen -- soweit die wenigen bisher 
beschriebenen F~lle eine Anssage hieriiber zulassen -- eine geringere 
Rolle zu spielen als beim Typ Seholz. 

Znr Frage des Uberganges zwisehen den metaehromatisehen F/~llen des 
Types Scholz und den niehtmetaehromatisehen Sp/s ks der 
Besehreibung entspreehender ~/bergangs/Slle grol~e Bedeutung zu. 
Di~znL deutet in seiner Monographie einen solehea yon QUA~DT stam- 
menden Fall kurz an. Leider fehl~ noch eine eingehende Sehilderung 
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dieser wesentlichen Beobachtung. Uns selbst gelang es nicht, an unseren 
F/~llen derartige Ubergs zwischen dem Typ Scholz und dem Typ 
van Bogaert-Nyssen nachzuweisen. Die normale Sudanophilie der Abbau- 
produkte bei Fehlcn yon Metachromasie nnd Nervenzellbeteiligung ver- 
binder die Sps unseres Erachtens aueh weir eher mit  den vorher 
beschriebenen F~llen yon ,,einfachem" Lipoidabbau. 

Die Diezelsche These der Verwandsehaft zwischen dem Typ Seholz 
und diesen Sps (Typ van  Bogaert-Nyssen) stiitzt sich vSllig auf 
den Nachweis polyphenolhaltiger Gruppen bei beiden Typen. Wir 
mSchten es often 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 bringcn. 
Hier  werden wohl erst weitere chemische Untersuchungen und die 
Beschreibung neuer Fs Klarheit  bringen. Vorls erscheint mir die 
Beziehung der Sps 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 bier als fraglieher ~bergangsfall  zu den einfachen orthochroma- 
tischen Lenkodystrophien an: 

Das Charakteristicum der Sp~tf~tlle, n~mlich das eisenhaltige Eigen- 
pigment, ist auch bei ihm nachweisbar, jedoch wesentlich weniger stark 
ausgepr~gt als beim Fall Beck. Nur bei genaner Beobachtung wird man 
auf die PigmentkSrnchen aufmerksam. Auch wit stellten sic erst lest, 
nachdem nnsere Anfmerksamkeit  durch den Fall Beck und die Diezelsche 
Monographie darauf  gelenkt war. 0hne diese Hilfe hgtten wir den Fall 
wohl zu den Formen mit  einfachem Lipoidabbau gez~hlt. Unsere Familie 
erinnert etwas an die Beschreibung yon FER~ARO. FERRA~O erw~hnt in 
seiner Arbeit keine KSrnchen yon Pigmentcharakter  nnd Eisengehalt, 
wohl aber grol~e, p]asmareiche Glia~ und gesehwollene Nervenzellen wie 
auch wir sie sahen. Da er aber aul]erdem zahlreiche ,,pr~tlipoide" Zellen 
nennt, die wit mi t  den metachromatischen Zellen des Types Scholz zu 
identifizieren geneigt sind, mud es fraglich bleiben, ob die Ferrarosehen 
Fs denen VAN BOGAE~TS U. NYSSENS und unserem Fall Beck an die 
Seite gestell~ werden k6nnen. Immerhin  besitzt auch unser Fall Beck eine 
Reihe ,,prs Abrs die abet  nicht metachromatiseh sind. 
Sic weisen auf die problematische Wertung dieser ,,Pr~lipoide". Wir 
konnten in unserer Arbeit fiber die Leukodystrophien des Types Scholz 
zeigen, dad diejenigen Stoffe, die PAS-positiv sind nnd sich metachro- 
matisch anfs bei Anwendung der Sudanrotfs das fame 0cker- 
Orangerot des Prs geben. Posv,~, DEWVLF u. VAN BOGAEI~T sahen 
nun in ihrem Leukodystrophie-Fall  Prs die sich nicht mit  Nilblau- 
sulfat f/~rbten und die PAS-negativ waren. Diese Beobachtung deutet 
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darauf hin, dal~ unsere These, wonach die metachromatischen Stoffe mit 
den fr/iher als Pr~lipoid beschriebenen Substaazen Jdentisch sind, nicht 
in vollem Umfang umkehrbar ist. Offenbar k6nnen in beschriinktem Mal~e 
aueh nichtmetachromatische Pri~lipoide vorkommen. Sie gewinnea aber 
nicht die Bedeutung der metachromatischen Stoffe des Types Seholz, 
boi dew aul~erdem die Stoffspeicherung in den bestimmten Nervenzell- 
gebieten hinzutritt .  

Klinisch ist die Diagnose der adulten Leukodystrophie-Fi~lle, wie wir 
schon bei der Darstellung der metachromatischen F&lle ausffihrten, 
schwierig, ja oft nnm6glich. Treten nicht neurologische Ausfallsersehei- 
nungen hinzu, so gleicht das Bild rneist den hirnatrophischen Prozessen, 
nicht selten aueh atypisch schizophrenen Svndromen. Beider Pr~dilektion 
des Prozesses im Stirnhirnmark ist es verst&ndlich, dal3 hs die Diagnose 
einer Pickschen Krankheit  gestellt wird (so bei SIM~IA und bei nnserem 
Fall Beck) oder dab man eine Paralyse diskutiert. Auf die klinische 
Differentialdiagnose ging 1%. WAH~E~ in ihrer Dissertation ngher ein. 

Morphologisch ist den hier beschriebenen infantilen und adulten Typen 
nich~metachrornatischer Leukodystrophien gemeinsam das Vorkommen 
sudanophfler Fettk6rnehenzellen, deren Abtransport offenbar stark ver- 
z6gert erfolgt. Auch die Eatmarkung selbst geht zum Tell so langsam 
vor sich, dal~ nur vereiazelt Abr~umzellen zu sehe~ sind. Die Fasergliose 
fibertrifft oft die Entmarknng, die Lichtung der Achseazylinder ist bei 
den adulten Fallen recht deutlieh. Im Gegensatz zum Typ Scholz fehlen 
metachromatische Abbauproduk~e und Einlagerungen dieser Stoffe in 
die Nervenzellen, die nur gelegentlich das Bild der primaren Reizung auf- 
weisen. Sowohl bei der~ kindlichen und jugendlichen als auch bei den 
Spat-Fallen besteht in der Regel eine famili/~re Belastung mit organischen 
Nervenkrankheiten. 

Zusammen[assung 

Ein Fall einer einfachen orthochromatischen Leukodystrophie im 
Kindesalter und zwei Falle im Erwachsenenalter werden klinisch und 
pathologisch-anatomisch beschrieben. Die Erwachsenenfalle besitzen 
auger den sudanophilen Abraumzellen und seltenen ,,pra]ipoiden" Zellen 
K6rnehenzellen, die gelbbraune Pigmentgrannla enthalten. Auf die histo- 
chemisehe Differenzierung der Pigmentk6rnchen wird eingegangen. Eine 
Angliederung der adulten Falle an die orthochromatisehen Falle erscheint 
gerechtfertigter als ihre Ableitung yon den metaehromatischen Leukody- 
strophien des Types Scho]z. 
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