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STADLEI~ hat  gezeigt, dab G]ykogenk6rner in den Leberzellkernen der 
Wilson-Pseudosklerose durch die Bestsche Carminfi~rbung nachgewiesen 
werden kSnnen. Dabei hat  er vermutet ,  dab sie auch in den nackten 
Gliakernen im Gehirn gefunden wiirden. Aber es gelang ibm nieht, 
Glykogenablagerung in den Gliakernen bei der Wilsonsehen Krankhei t  
nachzuweisen. KONOWALOW und EICKE haben dies nachgepriift und sie 
konnten die Ablagerungen auch nicht feststellen. 

In  unserem Lande fand zuerst HmAI die Best-positiven EinschluB- 
k6rperchen in den Gliakernen und Nervenzellen bei den Wilson-~hnlichen 
Zusts und verschiedenen Leberkrankheiten und diskutierte damit  
die Pathogenese der Alzheimersehen Gliazellen. Danaeh hat I~osE den 
positiven Befund in den nackten Gliakernen bei seiner ,,spezifisehen 
Form"  1 der hepatocerebralen Degeneration erhoben, u n d e r  betrachtete 
sie damals als amyloid~hnliche Substanzen, da die Speicheh'eaktion keine 
sieheren Resultate ergab. Dagegen konnte er, wie die frfiheren Autoren, 
keine Gtykogenablagerungen in den Gliazellen bei der ~Ti]son-Pseudo- 
sklerose feststellen. Er  hat  diesen Befund fiir ein wiehtiges Untersehei- 
dungsmerkmal zwisehen der Wilson-Pseudosklerose und seiner ,spezi- 
fischen Form"  gehalten. Danaeh haben viele Autoren in J apan  kasuisti- 
sche Mitteilungen der ,spezifischen Form"  yon I~osE naeheinander 
ver6ffentlicht, wobei die gleiehen Befunde in den naekten Gliakernen 
besehrieben worden sind. 

1 Diese Krankheitszusts haben folgende klinische Eigentiimliehkeiten: Krank- 
heitsbeginn meistens in mittlerem Lebensalter und Pr~senium, wiederholte Anfalle 
yon BewuBtseinsst5rung (D~mmerzust~nde, Delirien, Schlafsucht, Kom~), verschie- 
dene neurologisehe Symptome (Tremor, Ataxie, Dysarthrie, Pyr~midenzeichen) und 
organisehes Psychosyndrom im Intervall, Progredienz der gen~nnten Symptome, 
Tod zuletzt im Koma. Kein K~ysei'-Fleischerscher ComeMring. Keine Abnormiti~t 
des Kupferspiegels im Serum. INOSE hMt diese Kr~nkheitszust~nde nicht als zur 
Wilson-Pseudosklerose geh6rig, obg]eich ihre neurop~thologischen Befunde gewisse 
Gemeinsamkeiten mit der letzteren huben. 
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Aus diesen Grfinden haben wir erneut versucht, die Bestsehe Carmin- 
fi~rbung und die PAS-l~eaktion an den Gehirnen und Lebern bei der 
Wilsonschen Kranl~heit, der ,,spezifisehen Form" der hepatocerebralen 
Degenerationen und den allgemeinen Leberkrankheiten durchzuffihren, 
um zu priifen, ob man die genannten verschiedenen krankhaften Zu- 
st~nde dadurch differenzieren kSnnte. Unser Material besteht aus 6 Fi~llen 
yon typiseher Wilson-Pseudosklerose, 4 Fgllen der ,,spezifisehen Form" 
und 38 Fallen yon allgemeinen Lebererkrankungen. Da das Material 
leider meist unter langfristiger Formfixierung gestanden hat, muBte es 
fiir eine strenge histoehemisehe Untersuchung als nicht geeignet be~raeh- 
tet  werden. Aber P]~Ansn u.a. haben gezeigt, dab der Glykogennachweis 
im Gewebe an nicht frischem Material in gewissem Sinne durchftihrbar 
ist. Deshalb glauben wir, fiber die Resultate mit den genannten Fiirbun- 
gen an unserem Material hier berichten zu sollen. 

1. Wilson-Pseudosklerose 

Unsere 6 Wilson-F~lle zeigten klinisch typisehe Krankheitsbilder, in- 
dem sie alle den Kayser-Fleischerschen Cornealring aufgewiesen und ihre 
Lebern die grobknotige Cirrhose (Wilson-Leber) gezeigt haben. Auch die 
neuropathologische Untersuchung ergab die ffir die Wilsonsche Krankheit  
charakteristischen morphologischen Vergnderungen, d. h. die eigenartige 
Erweichung des Striatums und die Alzheimerschen Gliazellen I. Typs. 
Aus dem Lebergewebe dieser Fi~lle wllrden zuerst Paraffin- und dann 
Celloidinschnitte hergestellt, an welchen H~matoxylin-Eosinfgrbung, 
J3estsehe Carminf~rbung und PAS-t~eaktion ausgeffihrt wurden. Wenn 
man die Ubersichtsbilder der Leber betrachtet, so fallen einem recht 
hgufig aufgebl~hte helle Leberzellkerne auf, die sich gerne in Gruppen 
finden (Abb. 1). Sie haben, wie STADLEI~ einmal gezeigt hat, eine grol3e 
J~hnlichkeit mit den Alzheimerschen Gliazellen II. Typs. Diese grol~en 
hellen Leberzellkerne enthalten mit Bestscher Carminf~rbung sch6n 
fgrbbare Einschlul3kSrperchen, die an Gestalt, GrSl3e und Zahl sehr 
variieren kSnnen (Abb. 2). Dagegen sind keine EinschluBkSrperchen in 
den grol3en chromatinreichen Kernen zu finden, die meistens ein reiches 
Protoplasma zeigen und als eine Art progressive Vergnderung anzusehen 
sind. Diese KSrperchen sind aueh PAS-positiv und werden durch Speiehel 
aufgel6st. Daraus kann man, wie STADLEI~ gesagt hat, folgern, dab diese 
XSrperchen aus Glykogen bestehen. 

Dann haben wir die J~estsche F~rbung und die PAS-Reaktion am 
Zentralnervensystem versucht, um die negativen Resnltate yon STADLSl~, 
EICXE, KOr u. a. zu fiberpriifen. In den Alzheimerschen Gl~a- 
zellen sowohl vom I. Typus als aueh yore II. Typus lassen sich Glykogen- 
kSrner selbst durch wiederholte sorgf/iltige Untersuchungen nicht nach- 
weisen. Aber die PAS-Reaktion hat einige beachtenswerte Befunde 
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gebraeht, wie sie noeh nieht besehrieben worden sind. Die sogenannten 
Opalski-Zellen, die einen ballonartig gebl/ihten Zelleib haben, sind rStlieh- 
violett gefgrbt. Die Abb. 3 zeigt eine Opalski-Zelle in der oberen Sehicht des 

Abb. i .  Nit t lere VergrSlterung der Wilson-Leber. Neben pyknotisehen Kernen gibt es grol~e helle 
Kerne, die Best-positive Ablagerungen enthalten. H.E.-F~irbung 

Abb. 2. In  den grogea heilen Kernen befinden sieh Glykogenk6rner in versehiedener Gr6ge, Gestalt 
und Z~hl. Wilson-Leber. Bestsche Carminf/irbung 

Cortex, deren wabige Struktur sieh dureh die PAS-l~eaktion klarer als 
dureh die anderen F&rbemethoden darstellen 1/~gt. Diese PAS-positiven 
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Substanzen im Zelleib der Op~lski-Zellen bleiben mit Bestscher Carmin- 
fiirbung ungef~rbt und die Sudan-III-Fgrbung ergibt keine sicheren 
Ergebnisse. Wir haben noch die anderen histochemischen F/~rbungen 
versucht, aber die chemische Eigenschaft dieser PAS-positiven Substan- 
zen li~I~t sich nocht nicht klaren. 

Bei einem Wilson-Fall haben wir einen merkwiirdigen ]~efund ange- 
troffen. In  einem grol3en gebli~hten nackten Gliakern fgrbt sieh bei der 

Abb. 3. Eine Opalski-Zelle in der oberen Schicht der GroBhirnrinde. Ihr  Zelleib sieh~ fein granuliert 
aus. PA S-Reaktion 

PAS-Reaktion ein kugeliges Gebilde an, welches mit einem rotvioletten 
Farbton feingranuliert aussieht. Wir haben viele Pr~parate durchgesehen, 
um diesen Befund welter zu kl/~ren, aber leider haben wir niehts~hnliches 
in den weiteren Pr~loaraten gefunden. Daher mtissen wir diese Frage noch 
often lassen. 

2. ,,Spezifische Form" der hepatocerebralen Degenerationen 

Die zur Untersuchung herangezogenen 4 F~lle geh6ren zur typischen 
,,spezifischen Form".  Die histopathologischen Befunde dieser Fi~lle stim- 
men ganz mit den schon durch INos]~ beschriebenen Befunden iiberein, 
d. h. pscudolamingr angeordnete spongi6se Nekrosen in der V. Schicht 
der GroBhirnrinde, Status spongiosus im Striatum, im Nucleus tuber, im 
Itirnschenkelful3 und in den sonstigen Grisea und Bahnen in Gemeinschaft 
mit diffuser Proliferation der Astrocyten im Sinne der Vergnderungen 
yon ALZ~[EIMEm Unter  den histochemischen Ergebnissen sind die in den 
nackten Gliakernen befindlichen Ablagerungen auffallend, die PAS- 
positiv sind. Diese EinschluBk6rperchen sind mannigfaltig gestaltet, wie 
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I~os~ es sehon gezeigt hat, und mit der Carminf/irbung leuehtend rot 
dargestell~. Da diese Ablagerungen dureh die gewShnliche Speichel- 
reaktion fast aufgelSst werden, sind sie als Glykogen identifiziert. Diese 
GlykogenkSrner kSnnen auch perivaseul/ir und frei im Gewebe llegen, als 
ob sie aus der Blutbahn durch die Gefs ins Gewebe herausstrSm- 
ten. Mitunter konnten auch rein granulierte Ablagerungen in den grol3en 
Nervenzellen gefunden werden. 

Unter den einschl/igigen F/illen gibt es aueh solche, bei denen Kern- 
glykogenablagerungen nieht zu finden sind. Es sind besonders die mit der 
gewShniiehen atrophischen grobknotigen Lebereirrhose. Im Gegensatz 
zur Wilsonschen Krankheit  gibt hier die Carminf/~rbung in den Leber- 
zellen keinen konstant positiven Befund. Natiirlich gibt es solehe Fglle, 
bei denen die Glykogenablagerungen nieht nut  in den geblghten Leberzel]- 
kernen, sondern aueh im Zelleib lokalisiert sind. 

3. Allgemeine Lebererkrankungen 
Nach den bisherigen Ausffihrungen kSnnte es scheinen, dab der positive 

Glykogenbefund der Leberzellkerne ffir die Wilsonsche Krankheit,  das 
Kernglykogen der nackten Glia dagegen ftir die ,,spezifische Form" der 
hepatocerebralen Degenerationen pathognomonisch sei. Zur K1/~rung der 
Sachlage haben wir Material yon allgemeinen Lebererkrankungen gesam- 
melt. Darunter befinden sich 13 F/~lle yon Lebercirrhose, 8 F~lle yon 
akuter ttepatitis, 2 F~lle yon Lebermetastase bei Magenkrebs, je 1 Fall 
ehronischer Hepatitis und yon Choledochuskrebs und 3 F/~lle angeborenen 
Choledochusverschlusses. Die Untersuchung richter sich haupts~chlich 
auf die Glykogenf~rbung der Leberzellen und der Gliazellen im Zentral- 
nervensystem. Als F~rbemethoden wurden die Bestsche Carminf~rbung 
und die PAS-l~eaktion gew~hlt und die Speichelreaktion angewendet. 
Erstaunlicherweise finder man hs eine B1/~hung der Leberzellkerne 
wie bei der Wflsonschen Krankheit.  In den hellen gebl/~hten Leberzell- 
kernen befinden sich die PAS-positiven oder mit Carmin f~rbbaren 
Ablagerungen, wie Abb. 4 zeigt. 

Positive Resultate haben wir erhoben in 8 yon 13 F~llen yon Leber- 
cirrhose, in einem Fall yon Leberkrebs mit Cirrhose und in einem Fall yon 
Lebermetastase bei Magenkrebs. Die Abb. 4 s tammt yon einem 42 j~hrigen 
Mann, der an atrophischer Lebercirrhose gestorben ist. ~u man an dieser 
Abbildung sieht, liegen die carminpositiven Granula sehr reichlich im 
Protoplasma der Leberzellen; in einem hellen gebl~hten Kern befinden 
sich vier verschieden grol]e GlykogenkSrner. Der Krankheitsverlauf ging 
fiber 31/2 Jahre mit einem finalen Korea yon 13 Tagen. Wir haben uns 
bemfiht, zwischen ]jinischen Daten und den Glykogenbefunden Zusam- 
menh/inge zu finden. Besonders auf das Vorhandensein yon Bewu~tseins- 
st6rungen vor dem Tode, die Dauer der genannten Leberleiden und die 
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positiven Befunde yon Leberglykogen haben wir unser Augenmerk gerich- 
tet;  es haben sieh allerdings keine sinnvollen Zusammenh/inge finden 
lassen. Aus der pathologiseh-anatomisehen Literatur der Lebererkran- 
kungen kennen wir kaum die Glykogenablagerung in den Leberzellker- 
nen. Es muB bier betont werden, dag die oben besehriebenen Befunde 
uns einen wichtigen Hinweis zum Stoffweehsel der Leberzellkerne, 
besonders bei dem degenerativen Prozeg, zu liefern seheinen. 

Abb. 4. Glykogenablagerung in den ZeIlkernen und hn l~rotoplasm~ der Leber. Atrophische 
Lebercirrhose. ]~estsehe Carminf~rbung 

Wenn man das Zentralnervensystem bei allgemeinen Lebererkrankun- 
gen betrachtet, so finder man die diffusen proliferativ-degenerativen 
Ver/~nderungen der Astroeyten im Sinne der Umwandlung yon ALzg~I- 
N~R, wie bereits S c g E ~  und STADLE~ gezeigt haben. Wir konnten die 
Befunde best/~tigen; die auffallenden naekten Gliazellen, die als der 
Alzheimersehe II .  Typ gelten, sind besonders bei den Lebereirrhose- 
Fallen ausgepr~gt. Wie die meisten Autoren besehrieben haben, bevor- 
zugen sie das Striatum. Dutch die Carminf/~rbung und die PAS-Reaktion 
sind die positiven Einsehlugk6rperehen in den naekten Gliakernen in 
8 yon 13 Fallen yon Lebereirrhose, in allen 3 Fgllen yon angeborenem 
CholedochusversehluB, in 1 yon 8 Fallen yon akuter Hepatitis, in 1 yon 
3 F/~llen yon Leberkrebs mit Cirrhose und in 1 yon 2 F/illen yon Leber- 
metastase bei Magenkrebs naehzuweisen. Bei den F/~llen yon Leber- 
eirrhose bestand meistens eine BewuBtseinsstSrung, zumindest im letzten 
Stadium des Krankheitsverlaufes. Unter ihnen waren aueh solehe Fglle, 
die alle Grade der BewugtseinsstSrung bis zum finalen Korea dureh- 
gemaehg batten. Wit haben die klinisehen Befunde (Grad, Dauer und 
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H~ufigkeit des Auftretens yon Bewul3tseinstrtibungen usw.) den histo- 
chemischen Resultaten gegeniibergestellt, dabei aber keine sinnvollen 
Zusammenh/~nge aufweisen k6nnen. Bemerkenswert ist die oben bereits 
erw/~hnte Tatsache, dab bei 3 Fgllen yon angeborenem Choledochusver- 
sch]ul~ die carminpositiven Granula in den Gliakernen gefunden worden 
sind. Bei einem dieser 3 F//tle sind sogar reichlich glykogenhaltige nackte 
Gliakerne vorhanden. Die Abb. 5 stammt yon einem Celloidinprgparat 

Abb. 5. GlykogenkSrner  in den nack ten  Gliakernen.  S t r i a tum.  ]fall  yon  angeborenem Verschlug des 
Ductus  choledochus. Bestsche Carminf~rbung  

aus dem Striatum dieses Falles. Von allen unseren F/~llen ist bei diesem 
die Umwandlung der Astrocyten im Sinne der Ver/~nderungen yon ALZ- 
~EIM]~R am pr/~gnantesten. Er hat die Geburt Ilttr 6 Monate tiberlebt; 
er hatte weder Kr/~mpfe noch nennenswerte neurologische Zeichen. 

Wenn man die an der Leber und die am Gehirn erhobenen Befunde zu- 
sammenfalR, so haben wit 6 F/~lle yon Lebercirrhose, bei welchen der 
G]ykogennachweis sowohl in der Leber als aueh im Gehirn positiv ist. 
Bei 2 Cirrhosef/tllen ist er nur im Gehirn positiv und bei 2 weiteren Fgllen 
ist er nut in der Leber positiv. Bei den schon beschriebenen 3 Fgllen yon 
CholedochusverschluB ist die Reaktion ausschliel~lich im Gehirn positiv. 
Aus diesen Tatsachen kann man den Schlul3 ziehen, dab die positiven 
Glykogenbefunde nicht immer mi$ denen in der Leber tibereinstimmen. 

Diskussion 
Uber die Pathogenese der Wilson-Pseudosklerose werden viele Ansichten 

yon versehiedenen Autoren vertreten. Unter anderem hat die Frage, ob die 
Leberseh/idigung oder die Gehirnver/~nderung als prim//r aufzufassen 
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ist, Jm Mittelpunkt der Diskussion gestanden. Der yon I(EItREI~ ge- 
schaffene Krankheitsbegriff ,,Abdominal-Wilson" und die Arbeit yon 
STADL]~I~ fiber die Beziehungen zwisehen Leberkrankheiten und Gehirn- 
ver~nderungen haben den Schwerpunkt auf die hepatogene Theorie der 
Wilsonsehen Krankheit  gelegt. Danach hat  aber EICKE an Hand yon 
zwei eigenen F/~llen zeigen kSnnen, dab es aueh Wflson-F/~lle ohne Leber- 
cirrhose gibt. In den letzten Jahren haben die Untersuchungen des Stoff- 
weehsels bei dieser Krankheit  einen bemerkenswerten Fortschritt  ge- 
macht, besonders in bezug auf die Schwermetalle, unter anderem Kupfer, 
und die Aminos/~uren. Es wird heute allgemein anerkannt, dab der 
Kupferhaushalt  des Gehirns, der Leber und der anderen Organe bei der 
Wflsonschen Krankheit  so stark vermehrt ist, dab diese sieh dadurch yon 
anderen Leber- und Gehirnkrankheiten unterscheiden lgBt. Wir haben 
bei unserem Material versucht, Kupfer im Gehirn, in der Leber und in den 
Nieren histoehemisch nachzuweisen, ~ber es ist uns nur in den Leber- 
zellen yon drei F/fllen yon Wilsonscher Krankheit  gelungen. Uberdies 
scheinen die oben ausfiihrlich beschriebenen Glykogenbefunde mit den 

�9 Kupferbefunden in keinem Zusammenhang zu stehen. 
Man kann zwar in den Leberzellkernen bei der Wilsonschen Krankheit ,  

die STADLEt~ einmal ,,Leberglia" genannt hat, Glykogengranula naeh- 
weisen, aber diese kSnnen aueh bei anderen Krankheitszust/~nden gefunden 
werden, so z.B. bei der ,,spezifisehen Form" und auch bei den ge- 
w6hnliehen Lebercirrhosen. Es mug betont werden, dab sich die Glyko- 
gengranula in den Leberzellkernen bei versehiedenen ehronischen Leber- 
krankheiten auffinden lassen; die Leberzellkerne sind dabei gebl/~ht und 
chromatinarm. Diese degenerativ umgewandelten Leberzellen trifft man 
hgufig gruppenweise in einem bestimmten Bezirk der Leberl/~ppchen. 
Nach diesen Befunden scheint die Ablagerung der GlykogenkSrner in den 
Leberzellkernen mit der Stoffweehselverschiebung derselben bei dem 
degenerativen ProzeB etwas zu tun zu haben. Ob es sieh dabei um 
eine KohlenhydratstoffweehselstOrung der Leber handelt oder nicht, 
1/~Bt sieh nieht entseheiden. Leider sind solche Kernglykogenbefunde 
in der Pathologie der Leber bisher noeh nieht bekannt. Hier ist 
noch anzufiigen, dab sie mit der histochemisch nachweisbaren Kupfer- 
ablagerung im Zellplasma bei der Wilsonsehen Krankheit  anseheinend 
niehts zu tun haben. 

Mit Hinsicht auf die Glykogenbefunde im Gehirn hat  I~os~ in seiner 
ersten VerSffentlichung die Best=positiven Granula in den Gliakernen als 
,,amyloidghnliche Substanz" besehrieben. Aber die vorliegende Arbeit 
hat es klar gezeigt, dab die Best-positiven Granula durch die Speichel- 
reaktion in hohem MaBe beeinfluBt werden. Deshalb haben wir den GroB- 
teil der in Frage stehenden Substanzen als Glykogen angesprochen. Die 
Meinung, dab die sogenannten nackten Gliakerne, d.h. die Alzheimersche 
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Glia Typ II, aus Astrocyten entstehen, ist allgemein anerkannt, und es ist 
aueh nieht zu leugnen, dag diese atypisehen Gliazellen bei den ehroni- 
sehen Leberleiden, besonders bei Labereirrhosen, mit groBer H~ufigkeit 
angetroffen werden. Wit selbst konnten die Forsehungsresultata yon 
STADL~g und SC~RE~ dutch unsere Naehpriifung bestgtigen. Angesiehts 
dieser Tatsaehen k6nnta man die Proliferation und die sukzessive Degene- 
ration der Astroeyten bei den Lebereirrhosen, die sieh dureh die Silber- 
impr//gnationsmethodan deutliaher darstellen 1/il3t, als ,,hepatogen" 
auffassan. Wie wit oben sehon ausgefiihrt haben, lassen sieh die Glykogen- 
k6rner in den in Frage stehenden Astroeytenkernen oft naehweisan; sie 
kommen nieht nur bei der ,,spezifisehen Form" der hepatoearebralen 
Degenerationen, sondern aueh bei versehiedenan anderen Leberkrank- 
heiten vor. Daraus k6nnte man sehlieBen, dab die Glykogenablagerung in 
den Gliakernen mit dam degenerativen ProzeB der Astroeyten in einem 
innigen Zusammenhang steht. Abet as bMbt vorl~ufig noeh die Frage 
often, warum sic bei der Wilsonsehen Krankheit kaum auffindbar ist. Es 
scheint uns erlaubt, diesen Untersehied in den Glykogenbefunden bei der 
Wilsonsehen Krankheit und der ,,spazifisahen Form" der differenten 
Stoffweehsellage bei beiden Zust/~nden zuzusehreiben. Man kann aueh 
sagen, dab die ,,spezifisehe t~orm" den allgemeinen Leberkrankheiten 
wait n/~her steht als der Wilsonsehen Krankheit. 

Wit haben ferner gaprtift, ob irgendeine Parallele zwisehan den Glyko- 
genbefunden im Gehirn und den klinisehen Symptomen, untar andarem 
den tlewuBtseinsst6rungen bei den Leberkralfl~heiten besteht. Es zeigte 
sieh, dab die Glykogenbefunde mit den klinisehen Symptomen keinan 
Znsammenhang haben. Es mnB bier noeh eingefiigt werdan, dag der 
Glykogengehalt der Gliakerne bei zwei Fgllen yon angeborenem Chole- 
doehusversehluB auffallend stark war, obgleieh keine nennenswerten 
neurologisehen Erseheinungan beobaehtet worden sind. Die bis heute 
erzielten bioehemisehen Forsehungsergebnisse verm6gen diese Diskre- 
panz leider nieht zu erkl/~ren. W/~hrend bei der Wilsonsehen Krankheit 
der Stoffweehsel der Sehwermetalle, unter anderen des Kupfers, nnd der 
Aminos/iuren gest6rt ist, wurde dutch klinisehe und experimentelle 
Untarsuehungan naehgewiesen, dab die Steigerung des NH a- Spiegels im 
Blur mit den Anfgllen yon BewuBtseinsst6rnng bei dar ,,spezifisahan 
Form" und wahrseheh~lieh aueh mit dem hepatisehen Koma in einem 
engen Zusammenhang steht, der Kupfergehalt des Serums nnd aueh 
des Gehirns hingegen keine wesantliehe Abweiehung aufweist. Die 
hohe Ammoniumkonzentration im Blur, die auf der St6rung der 
Harnstoffsynthese in der Laber beruht, k6nnte den ehemisehen Vor- 
gang im Hirngewebe stark beeinflussen. Der Chemismus der Ablagerung 
yon Glykogen in den Gliazellen und zuweilen in den Nervenzellen ist 
noeh niaht gekl~rt. 
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Zusammenfassung  

U m  den Glykogenbe fund  in den Leberze l lkernen  bei  der  Wflsonschen 
K r a n k h e i t  von STADLnR und  den in den nack ten  Gl iakernen  bei  der  
, spezi f i schen F o r m "  der  hepa toce reb ra l en  Degenera t ionen  (I~OSE) wel ter  
zu priifen, haben  wir  Gehirne und  Lebern  yon  6 Wilson-Fi~llen, yon  
4 F/fllen yon  , ,spezifischer F o r m " ,  und  yon 3 i  F/~llen yon  a l lgemeinen 
Leber le iden  mi t  der  Bes tschen Carminf~rbung und  der  P A S - R e a k t i o n  
un te r such t .  Die  Resu l t a t e  k6nnen  fo lgendermaBen zusammengefaBt  
werdcn :  Glykogenab lage rung  in den Leberze l lkernen  is t  bei der  genann-  
t en  K r a n k h e i t  immer  anzutreffen und  begle i te t  den Bli ihungsprozeB der  
Leberze] lkerne,  der  gern geh~uft  in einem Tefl der  Lobul i  erscheint .  Abe t  
diese Vorg~nge s ind ke in  spezifisches Merkmal  fiir  die Wilsonsche K r a n k -  
heir, da  sie auch bei Leberc i r rhosen  und bei  den anderen  Leberk rank-  
he i ten  gefunden werden k6nnen.  

Die Glykogengranu la  in den nack ten  Gl iakernen sind n ich t  charak te -  
r is t iseh ftir  die , ,spezifisehe F o r m " ,  sondern auch bei  versehiedenen ande-  
ren Krankhei tszus t /~nden auff indbar .  I n  den  naek ten  Gl iakernen  bei  der  
Wi lsonsehen  K r a n k h e i t  aber  k a n n  m a n  sie k a u m  naehweisen.  Der  Zusam- 
menhang  zwischen Glykogenbefunden  und  k l in iseh-bioehemischen Er-  
gebnissen bei  den oben genann ten  K r a n k h e i t s z u s t g n d e n  ist  kurz  e r6r te r t  
worden.  
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