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Zu dem in diesem Archly erschienenen Artikel yon P~IFr~R kSnnen 
wir auf Grund neuerer eigener Untersuchungen fiber die Biochemie der 
Leukodystrophien folgendes beitragen: 

Die Leukodystrophie, Typ Scholz, ist eine Lipoid-speicherlsranlsheit und 
zwar eine Sphingolipoidose. Die angehSu/ten Sphingolilooide sind Cerebrosid- 
schwe]elsSureester und lsommen im normalen Marls vor. Im Vergleich mit 
Kontrollfallen (histologisch normale Markscheiden, Markseheidenzerfall 
durch die Leukodystrophie, Typ Krabbe, und Erweiehungen) wurde 
die Speicherung des schon bekannten Cerebron-sehwefelsi~ureesters 
und bisher unbekannten Kerasin-sehwefels~iureesters als charakteristisch 
fiir die Leukodystrophie, Typ Scholz, erkannt. Im zerfallenen Mark der 
pathologischen Gehirne wurden bis ffinfmal so viel Cerebrosid-sehwefel- 
siiureester wie im normalen Weil3 gefunden. 

Die Cerebrosid-schwefelsaureester geben als Stoffklasse mit stark 
lipophobem lViolekfilanteil die nur schwach sudanophile Anfi~rbung der 
yon Sc~oLz in den gliogenen Abraumzellen festgestellten ,,Pralipoide". 
Ihre Schwefelsauregruppen sind nnter anderem die Ursaehe fiir die yon 
v. Hx~sc~ u. 1)~r~]Sl~ beschriebene braune metachromatisehe Farbung 
mit Kresylviolett in essigsaurer LSsung. 

Das von SCHOLZ schon 1925 als ,,Funktionsuntiiehtigkeit der Glia" 
gedeutete UnvermSgen, diese S~offe abzuraumen, wird heute bei der dem 
recessiven Erbgang folgenden Erkrankung in ~lbereinstimmung mit 
ahnlich gelagerten Fallen bioehemiseh so prazisiert, dab die Gen-abhan- 
gige Synthese des Enzyms, das die Cerebrosid-sehwefelsi~ureester abbaut 
(Cerebrosid-sulfatase), gestSrt ist. Da eine enzymatisehe StSrung nor- 
malerweise alle Zellarten und -bestandtefle des Organismus bef~llt, in 
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denen das enzymatische Substrat eine Rolle spielt, liegt es nahe, sowohl 
ffir den Zerfall der Markscheide als auch fiir die Abr~umstSrung die 
gleiche Ursache anzunehmen. 

Biochemisch betrachtet, reiht sich die Leulcodystrophie (Typ Scholz) als 
Sphingolipoidose zwanglos in die Reihe der schon beIcannten Sphingoli- 
poidosen wie Niemann-Picksche ErIcranlcung, Amaurotische Idiotie und 
Gauchersehe Er]crankung ein. 

Einekurze Mitteilung dariiber erfolgte in Hoppe- Seylers Z. physiol. Chem. 
311, 279--282 (1958) und auf dam III .  Internationalen Symposium fiir 
Neurochemie in StraBburg yore 25.--29. August 1958. Zwei ausfiihrliche 
Mit~eilungen mit Diskussion und chemischer Charakterisierung der 
Speichersubstanzen erscheinen in Kfirze in Hoppe-Seylers Z. physiol. 
Chem. 
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